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E9_98_BB_E6_80_A7_E8_c22_306685.htm 名称梗阻性肥大性心

肌病所属科室心血管内科病因病因未明。目前认为遗传因素

是主要病因，其依据是本病有明显的家族性发病倾向，常合

并其他先天性心血管畸形，有些患者出生时即有本病，本病

患者中可见到HLA抗原的遗传基因型。家族性病例以常染色

体显性遗传形式传递，发病的型式可是无症状的心肌不对称

性肥厚，也可有典型的梗阻症状。遗传缺陷引起发病的机制

有以下设想：①儿茶酚胺与交感神经系统异常，其证据为本

病易伴发神经嵴组织疾病、甲亢或胰岛素分泌过多、高血压

，用quot.肥厚型梗阻性心肌病quot.特发性肥厚性主动脉瓣下

狭窄quot.肥厚型非梗阻性心肌病ge.1．3，少数可达3。有一种

变异型肥厚性心肌病，以心尖区的心肌肥厚较著。此型的心

包下冠状动脉正常，但心室壁内冠状动脉数增多而管腔狭窄

。显微镜下见心肌细胞排列紊乱，细胞核畸形，细胞分支多

，线粒体增多，心肌细胞极度肥大，细胞内糖原含量增多，

此外，尚有间质纤维增生。电镜下见肌原纤维排列也紊乱。2

／3患者二尖瓣叶增大增长，与二尖瓣前叶相对处的左室内膜

壁上有一纤维斑块是二尖瓣与室间隔碰击所致。各年龄均可

发生本病，但心肌肥厚在40岁以下者比40岁以上者严重，此

种肥厚与年龄的关系原因未明。随病程发展，心肌纤维化增

多，心室壁肥厚减少，心腔狭小程度也减轻，呈晚期表现。

1．左室流出道梗阻 在收缩期，肥厚的心肌使心室流出道狭

窄。在非梗阻型，此种影响尚不明显，在梗阻型则比较突出



。心室收缩时，肥厚的室间隔肌凸入心室腔，在左心室，使

处于流出道的二尖瓣前叶与室间隔靠近而向前移位，引起左

心室流出道狭窄与二尖瓣关闭不全，此作用在收缩中、后期

较明显。左心室喷血早期，流出道梗阻轻，喷出约30％心搏

量，其余70％在梗阻明显时喷出，因此，颈动脉波示迅速上

升的升支，下降后再度向上成一切迹，然后缓慢下降。流出

道梗阻在收缩期造成左心室腔与流出道之间压力差，流出道

与主动脉间无压力差。有些患者在静息时流出道梗阻不明显

，运动后变为明显。 2．舒张功能异常 肥厚的心肌顺应性减

低，扩张能力差，使心室舒张期充盈发生障碍，舒张末期压

可以升高。舒张期心腔僵硬度增高，左室扩张度减低，由此

心搏量减少，充盈增高且压迫心室壁内冠状动脉。快速充盈

期延长，充盈速率与充盈量均减小。 3．心肌缺血 由于心肌

需氧超过冠状动脉血供，室壁内冠状动脉狭窄，舒张期过长

，心室壁内张力增高等引起。 临床表现起病多缓慢。约1／3

有家族史。症状大多开始于30岁以前。男女同样罹患。 主要

症状为：①呼吸困难，多在劳累后出现，是由于左心室顺应

性减低，舒张末期压升高，继而肺静脉压升高，肺瘀血之故

。与室间隔肥厚伴存的二尖瓣关闭不全可加重肺瘀血。②心

前区痛，多在劳累后出现，似心绞痛，但可不典型，是由于

肥厚的心肌需氧增加而冠状动脉供血相对不足所致。③乏力

、头晕与昏厥，多在活动时发生，是由于心率加快，使原已

舒张期充盈欠佳的左心室舒张期进一步缩短，加重充盈不足

，心排血量减低。活动或情绪激动时由于交感神经作用使肥

厚的心肌收缩加强，加重流出道梗阻，心排血量骤减而引起

症状。④心悸，由于心功能减退或心律失常所致。⑤心力衰



竭，多见于晚期患者，由于心肌顺应性减低，心室舒张末期

压显著增高，继而心房压升高，且常合并心房颤抖。晚期患

者心肌纤维化广泛，心室收缩功能也减弱，易发生心力衰竭

与猝死。 常见的体征为：①心浊音界向左扩大。心尖搏动向

左下移位，有抬举性冲动。或有心尖双搏动，此是心房向顺

应性降低的心室排血时产生的搏动在心尖搏动之前被触及。

②胸骨左缘下段心尖内侧可听到收缩中期或晚期喷射性杂音

，向心尖而不向心底传播，可伴有收缩期震颤，见于有心室

流出道梗阻的患者。凡增加心肌收缩力或减轻心脏负荷的措

施如给洋地黄类、异丙肾上腺素（2beta.受体阻滞剂，下蹲，

紧握拳时均可使杂音减弱。约半数患者同时可听到二尖瓣关

闭不全的杂音。③第二音可呈反常分裂，是由于左心室喷血

受阻，主动脉瓣延迟关闭所致。第三音常见于伴有二尖瓣关

闭不全的患者。 心电图表现：①ST-T改变见于80％以上患者

，大多数冠状动脉正常，少数以心尖区局限性心肌肥厚的患

者由于冠状动脉异常而有巨大倒置的T波。②左心室肥大征象

见于60％患者，其存在与心肌肥大的程度与部位有关。③异

常Q波的存在。V6、V5、aVL、I导联上有深而不宽的Q波，

反映不对称性室间隔肥厚，不须误认为心肌梗塞。有时在Ⅱ

、Ⅲ、aVF、V1、V2导联上也可有Q波，其发生可能与左室

肥厚后心内膜下与室壁内心肌中冲动不规则和延迟传导所致

。④左心房波形异常，可能见于1/4患者。⑤部分患者合并预

激综合征。 超声心动图表现：①不对称性室间隔肥厚，室间

隔厚度与左室后壁厚度之比大于1．3∶1，此征过去比较重视

，但现在发现也可见于其他疾病如高血压、主动脉瓣狭窄等

。用二维法测左室增厚的程度更为有用。②二尖瓣前叶在收



缩期前移。③左心室腔缩小，流出道狭窄。④左心室舒张功

能障碍，包括顺应性减低，快速充盈时间延长，等容舒张时

间延长。运用多普勒法可以了解杂音的起源和计算梗阻前后

的压力差。 X线普通胸片可能见左心室增大，也可能在正常

范围。X线或核素心血管造影可显示室间隔增厚，左心室腔

缩小。核素心肌扫描则可显示心肌肥厚的部位和程度。 心导

管检查示心室舒张末期压增高。有左室流出道梗阻者在心室

腔与流出道间有收缩期压力差。 诊断有心室流出道梗阻的患

者因具有特征性临床表现，诊断并不困难。超声心动图检查

是极为重要的无创性诊断方法，无论对梗阻性与非梗阻性的

患者都有帮助，室间隔厚度beta.受体兴奋药如异丙肾上腺素

等，以及减轻心脏负荷的药物如硝酸甘油等使左心室流出道

梗阻加重，尽量不用。如有二尖瓣关闭不全，应预防发生感

染性心内膜炎。 治疗的目标为解除症状和控制心律失常。现

用的治疗包括：①beta.受体阻滞剂治疗不能减少心律失常与

猝死，也不改变预后。②钙拮抗剂既有负性肌力作用以减弱

心肌收缩，又改善心肌顺应性而有利于舒张功能。维拉帕

米120～480mg/d，分3～4次口服，可使症状长期缓解，对血

压过低、窦房功能或房室传导障碍者慎用。地尔硫卓治疗亦

有效，用量为30～60mg，3次/d。beta.受体兴奋药如异丙肾上

腺素等，以及减轻心脏负荷的药物如硝酸甘油等使左心室流

出道梗阻加重，尽量不用。如有二尖瓣关闭不全，应预防发

生感染性心内膜炎。 治疗的目标为解除症状和控制心律失常

。现用的治疗包括：①beta.受体阻滞剂治疗不能减少心律失

常与猝死，也不改变预后。②钙拮抗剂既有负性肌力作用以

减弱心肌收缩，又改善心肌顺应性而有利于舒张功能。维拉



帕米120～480mg/d，分3～4次口服，可使症状长期缓解，对

血压过低、窦房功能或房室传导障碍者慎用。地尔硫卓治疗

亦有效，用量为30～60mg，3次/d。&beta.受体阻滞剂与钙拮

抗剂合用可以减少副作用而提高疗效。③抗心律失常药用于

控制快速室性心律失常与心房颤抖，以胺碘酮为较常用。药

物治疗无效时考虑电击。④对晚期已有心室收缩功能损害而

出现充血性心力衰竭者，其治疗与其他原因所致的心力衰竭

相同。对诊断肯定，药物治疗效果不佳者梗阻性心肌病患者

考虑手术治疗，作室间隔肌纵深切开术和肥厚心肌部分切除

术以缓解症状。近年来试用双腔永久起搏器作右心室房室顺

序起搏以缓解梗阻型患者的症状，但有待积累经验。 病程发

展缓慢，预后不定。可以稳定多年不变，但一旦出现症状则

可以逐步恶化。猝死与心力衰竭为主要的死亡原因。猝死多

见于儿童及年轻人，其出现与体力活动有关，与有无症状或

有否梗阻有关，心室壁肌厚程度高，有猝死家族史，有持续

性室性心动过速者为猝死的危险因子，猝死的可能机制包括

快速室性心律失常，窦房结病变与心传导障碍，心肌缺血，

舒张功能障碍，低血压，以前二者最重要。心房颤抖的发生

可以促进心力衰竭。少数患者有感染性心内膜炎或栓塞等并

发症。 预防及预后病程发展缓慢，预后不定。可以稳定多年

不变，但一旦出现症状则可以逐步恶化。猝死与心力衰竭为

主要的死亡原因。猝死多见于儿童及年轻人，其出现与体力

活动有关，与有无症状或有否梗阻有关，心室壁肌厚程度高

，有猝死家族史，有持续性室性心动过速者为猝死的危险因

子，猝死的可能机制包括快速室性心律失常，窦房结病变与

心传导障碍，心肌缺血，舒张功能障碍，低血压，以前二者



最重要。心房颤抖的发生可以促进心力衰竭。少数患者有感

染性心内膜炎或栓塞等并发症。 100Test 下载频道开通，各类

考试题目直接下载。详细请访问 www.100test.com 


