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%摘要& 特发性炎症性肌病是一组以近端肌无力和肌酶升高为特征的系统性自身免疫性风湿病% 心脏受累是其预后不良的主
要因素之一"但特发性炎症性肌病患者心脏受累临床症状隐匿"诊断方法和治疗手段有限"所以早期发现和及时治疗对改善患者预
后至关重要% 心脏磁共振作为评估心脏结构形态&血管系统&心肌灌注&代谢和功能的无创金标准"对于诊断特发性炎症性肌病患者
心脏受累有重要价值% 现就心脏磁共振评估特发性炎症性肌病患者心脏受累的研究进展进行综述%
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特发性炎症性肌病!-S-5T,IM-4-7V.,++,I5HU+U5T,IMU$
@@X"是一组以骨骼肌受累为突出表现的系统性自身免
疫性风湿病* 根据临床表现和组织病理学特征的不
同$可分为皮肌炎-多肌炎和包涵体肌炎等类型* 对称
性四肢近端肌无力是 @@X的特征性表现$临床表现还
有肌肉疼痛-特征性皮疹-活动后气促-呼吸困难和吞
咽困难等$全身各个器官和系统均可受累* 临床上
@@X的诊断多采用 'EJ0 年 \5M,7AQKIKH制定的多肌
炎A皮肌炎诊断标准%!'"四肢对称性近端肌无力$持
续数周至数月$伴或不伴食管或呼吸道肌肉受累*
!!"血清肌酶水平升高$如肌酸激酶!Ga"-谷丙转氨
酶-谷草转氨酶和乳酸脱氢酶* !("肌电图示肌源性
损害%时限短-小型的多相运动电位0纤颤电位$正弦

波0插入性激惹和异常的高频放电* !D"肌活检异常*
!0"典型的皮疹%眶周皮疹0;5IIH57 征0膝-肘-踝关节-
面部-颈部和上半身出现的红斑性皮疹* 确诊多肌炎%
符合 ' gD 项标准0确诊皮肌炎%符合第 0 项及 ' gD 项
中的任何 ( 项*

@@X可累及心脏各个部位$如心包-心肌-心内膜-
瓣膜组织和冠状动脉

.'/ $相应的临床表现有心包炎-
心肌炎-心律失常-瓣叶增厚和反流-冠状动脉粥样硬
化及充血性心力衰竭等

.!/ $超声心动图能发现心包
炎-瓣膜异常和射血分数下降$心肌标志物能筛查心肌
炎$心电图能检测出心律失常$双源 GL能提示冠状动
脉粥样硬化* @@X患者心脏受累发病率为 EY gJ!Y$
是@@X患者的常见死因之一* 传统检测心脏损伤的方
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法各有优劣%心电图简便快捷$但特异性低$不能显示
心脏结构和功能

.(/ 0超声心动图无辐射-易获得$但空
间分辨率-敏感性和特异性低$不能识别病因.D/ * 肌
钙蛋白L虽然敏感性高$但假阳性率也较高.0/ 0肌钙
蛋白 @的特异性高$但敏感性低0肌酸激酶同工酶
!Ga*X\"也可表达于慢性再生的骨骼肌.&/ $所以 Ga*
X\AGal(Y作为心脏损伤的阈值也有局限性.J/ * 心
内膜活检是诊断心肌损伤的金标准$但属于有创检查$
风险大$普及率低* 心脏磁共振 !4,HS-,4+,87KI-4
HKC57,74K$GXR"作为评估心脏结构形态-心肌灌注-代
谢和功能的无创金标准$可准确地检测到心电图和超
声心动图无法检测出的早期心脏细微病变

.1/ $近年来
被广泛应用于各种心肌损伤的定性和定量检测* 现就
GXR评估@@X患者心脏受累的研究进展进行综述*

心肌炎是由于各种感染-免疫异常或毒素摄入导
致的心肌炎症反应$@@X患者心脏受累就属于免疫因
素介导的心脏损伤* 心肌炎的三种组织病变特征是心
肌细胞水肿-毛细血管渗漏和心肌纤维化.E/ * 常用的
评估心脏损伤的 GXR参数如下%晚期延迟强化!.,IK
8,S5.-7-=+K7M,74KS$ [;)" 代表局灶心肌瘢痕$
L' +,TT-78用于定量检测弥漫性心肌纤维化$细胞外
体积分数!K_IH,4K..=.,HP5.=+KVH,4I-57$)Gb"能定量计
算心肌纤维化$L! +,TT-78显示心肌水肿$左室射血分
数!.KVIPK7IH-4=.,HKBK4I-57 VH,4I-57$[b)N"评估心脏功
能*
;<U/7

[;)能准确地定性并定位诊断心肌纤维化$在确
诊心肌是否受累以及判断预后和危险分层中发挥重要

的指导价值
.'"/ * [;)代表终末期不可逆的纤维化$阳

性患者的预后较差
.''/ * 在慢性心肌损伤时$纤维瘢痕

组织会取代心肌细胞$造影剂在瘢痕区浓集$影像学上
表现为[;).'!/ * #.K/C,7SH,等发现$在 0( 例@@X患者
中$&!F(Y存在[;)$以外侧和下段多见$[;)阳性患
者的[b)N比阴性患者低0所有射血分数下降的患者
均存在 [;)$但 [;)也见于 0DF0Y射血分数正常的
@@X患者$因此$[;)能检测亚临床心脏病变.'(/ * <=
等

.'D/
分析的 !0 例@@X患者[;)主要位于中壁和心外

膜下层$两个研究结果差异的原因可能是样本量较少-
病种分布以及磁共振检测方法不同* 不同病因的
[;)部位也有不同$对鉴别诊断有指导价值* $=ZKH
等

.'0/
研究表明急性病毒性心肌炎患者的 [;)仅在心

外膜* ;=5等.'&/
发现 &" 例长期系统性红斑狼疮患者

[;)多位于右心室插入部* R5SH-8=Kf*RKU7,等.'J/
研

究了 &! 例系统性硬化症患者$心肌纤维化主要位于心
脏左室的基底隔段* 一项包含 !! 例类风湿性关节炎

患者的研究发现 '1Y的患者[;)阳性$位于心外膜或
心肌层

.'1/ * 法布里病的 [;)有 0"Y位于下侧段$淀
粉样变性的 [;)主要是弥漫性或位于心内膜下.'E/ *
[;)也存在一定的局限性$主要依赖于瘢痕和正常心
肌的对比$在检测弥漫性心肌纤维化方面存在局限性$
与弥漫性纤维化的病理组织学一致性差

.!"/ *
,<N; @('')"E

L' +,TT-78能定量地评估 @@X弥漫性心肌纤维
化

.!'/ $造影剂在水肿和A或纤维化的心肌中相对积聚$
导致 L' +,TT-78减小* L' +,TT-78不仅能检测出心
电图和超声心动图无法识别的@@X患者的亚临床心脏
损伤$而且能检测出 [;)无法显示的早期心肌损
伤

.!!/ * :,I-PKL' 是注射造影剂前的肌细胞和细胞外
体积的复合信号$升高常见于水肿-纤维化和蛋白积
累$降低见于法布里病和铁过多* :,I-PKL' 会受到发
病到确诊的时间差影响$所以更推荐用于诊断急性心
肌炎

.'E/ * NKHHK-H,等研究了 0" 例急性心肌炎患者后
发现$7,I-PKL' 诊断急性心肌炎的灵敏性比L! 加权像
和 [;)更高$当 7,I-PKL' 的 4=I5VV值为 EE" +C
!'F0 L"时$诊断急性心肌炎的敏感性-特异性和诊断
准确性分别为 E"Y-E'Y和 E'Y.!(/ * Q=7I+,77 等.!D/

随访了 &(J 例非缺血性心肌病患者$平均随访时间 !!
个月$终点是全因死亡率* 最终有 !1 例死亡和 &1 例
混合性心力衰竭事件* :,I-PKL'-)Gb和 [;)可预测
全因死亡率和心力衰竭事件* 多变量分析证实 7,I-PK
L' 是全因死亡和心力衰竭发生率唯一的独立预测因
子$具有重要的预后作用*
=<74S

)Gb是由:,I-PKL'-L' +,TT-78和血细胞比容计
算得出$作为心肌纤维化的标志物$是心肌细胞外体积
!包括间质和细胞外基质"与肌细胞体积的比例.!"/ *
)Gb能用于区分 @@X患者和正常人群$)Gb正常为
!!0F(x(F0"Y$而@@X心肌纤维化患者因为心肌细胞
外大量胶原蛋白沉积$所以 )Gb较正常人高$)Gb与
L' +,TT-78联合能更好地评估弥漫性心肌纤维化和水
肿

.!0/ * 与[;)相比$)Gb具有定量评估纤维化的优
势

.!&/ * [,/K*[5=-CKGXR心肌炎诊断标准需至少满足
两项下列标准%!'"水肿!L! 加权像时心肌和骨骼肌
信号比l'FE"0!!"充血和毛细血管渗漏!早期延迟强
化增高lD0Y"0!("纤维化![;)阳性" .!J/ * R,S=7C/-
等

.!1/
指出$)Gb与 [;)联合可提高心肌炎的诊断准

确性* 与[,/K*[5=-CKGXR心肌炎诊断标准的 JEY相
比$[;)联合)Gb!!JY诊断心肌炎可将准确性提升
到 E"Y* )Gb能早期发现心肌纤维化$在不可逆纤维
化发生前早期干预治疗

.!E/ * )Gb作为心肌重构的一
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个标志$反映心脏受累的严重程度$能帮助鉴别预后差
的患者$对治疗方案有指导作用并且有重要的预后价
值

.("/ * )Gb增加l(Y的患者短期预后更差.('/ $射血
分数保留性心力衰竭患者 )Gb增大与全因死亡率和
首次心力衰竭住院率增高密切相关

.(!/ *
><N, @('')"E

L! +,TT-78能快速和准确地定量检测心肌水
肿

.((/ * 0E +C!'F0 L"作为临界值$诊断心肌水肿的敏
感性和特异性分别为 EDY和 EJY.'E/ * 正常心肌
L! +,TT-78为 !0!F'1 x(FD" +C!'F0 L"$(F" L为
D0F' +C$心肌与骨骼肌的 L! 加权像信号强度比值l
'FE 被认为存在心肌水肿.(D/ * L! +,TT-78升高时提
示可能需增加抗风湿药物和A或心脏类药物$对治疗方
案的调整有指导作用

.D/ * L! +,TT-78比 L' +,TT-78
更能反映急性心肌水肿$@@X炎症可能同时累及骨骼
肌和心肌$两者比值可能会假阴性$脂肪组织会延长
L! +,TT-78$因此 L! +,TT-78诊断 @@X患者心肌水肿
存在局限性

.(0/ *
?<其他4A6指标

[b)N是传统检测整体心功能的指标$但对于诊
断[b)N正常的亚临床心脏损伤的敏感性有限$所以
需更敏感的检测指标

.(&/ * 心肌应变是心脏变形的定
量指标$能检测心肌功能的细微变化* d,78等.(J/

指

出$保留[b)N的@@X患者也可能存在心肌应变$表现
为整体纵向峰值应变和心尖处纵向峰值应变的幅度降

低$提示左心室亚临床心肌收缩功能受损* R=-P5
等

.(1/
研究心肌炎发现$ (DF&Y患者 [b)Nj0"Y$

&0FDY患者[b)N保留![b)N!0"Y"$D&F!Y患者左
室壁运动异常$心肌应变与 [b)N-室壁运动异常和心
肌纤维化程度相关* [b)N与心肌应变综合评估可提
高GXR诊断心肌炎的准确性*
L<总结与展望

@@X患者心脏受累发生率不低$却是预后不良的
主要危险因素之一$临床以无症状和亚临床表现多见$
需敏感性高的检查手段早期发现心脏损伤* GXR作
为诊断 @@X患者心肌炎症-水肿和纤维化的无创金标
准$与组织病理学一致性高$能准确地评估心脏的组
织-结构和功能$对@@X患者的预后具有重要价值* 目
前GXR评估@@X患者心脏损伤的价值仍在不断探索
中* GXR参数正常范围仍以影像学医师的经验和一
些小样本研究结果为参考$缺乏统一的参考值* @@X
患者心脏损伤各时期的 GXR特征未见报道$不同
GXR参数对于评估心脏损伤的独特作用还无深入细
致的研究$GXR参数对于@@X患者心脏损伤的预后价
值研究尚少* 未来仍需更多和更深入地研究 GXR对

于@@X心脏损伤的诊断-鉴别诊断以及预后的价值*
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