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#摘要$ 肥厚型心肌病是一种常见的常染色体显性遗传性心脏病"其发病率约 #AX$$"是青少年和运动员猝死的主要原因之一$
左室流出道动态梗阻是肥厚型心肌病患者最重要的病理生理学特征"更是影响其临床表现%治疗决策及预后的主要因素$ 因此正确
理解肥厚型心肌病动态梗阻对其诊治尤为重要$
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肥厚 型 心 肌 病 ! MRN:1O1KNM.;;-10.K,RKN-OMR#
[(S"是以左室壁非对称性肥厚为主要特征的高度异
质性的常见遗传性心脏病

(#) #各个年龄段均可发病#
自然病程不尽相同#预后差别极大* 左室流出道梗阻
是[(S患者的重要特征#且其梗阻程度是动态变化
的* 根据左室流出道梗阻程度可将 [(S分为三
类

(") $梗阻性 [(S即静息状态下左室流出道压力阶
差 ! /:POQ:4O1.;8/-1K8OP/K3 O1-;ON1:2281: 51-0.:4O#
LU=TVH"")$ ,,[5!# ,,[5j$?#)) ) BV-"'隐匿
梗阻性[(S即静息状态下LU=TVHk)$ ,,[5#但负
荷状态下 LU=TVH")$ ,,[5'非梗阻性 [(S即静
息及负荷状态下LU=TVH均k)$ ,,[5#其中梗阻性,
隐匿梗阻性及非梗阻性 [(S患者约各占 #A)* 左室
流出道梗阻因其动态性一直备受关注* 现就 [(S左
室流出道动态梗阻的病理生理学机制,相关临床表现,
治疗方式选择及预后评估做一综述*
9:概述

左室流出道动态梗阻是指LU=TVH的不稳定性#即
梗阻在静息状态下可能并不存在#而在某些诱发因素下

发生* 自 "$世纪 X$年代#Z1K;B())
首次在[(S患者中

观察到左室流出道梗阻以来#左室流出道梗阻就一直被
认为是[(S的临床标志* 早期#左室流出道梗阻被认
为是诊断[(S的重要前提条件#后来随着S型超声心
动图的出现#非梗阻性[(S才逐渐得到人们的关注(C) *
#D%"年Z1-843-/0等(X)

首次发现了左室流出道梗阻的

动态性#随后人们逐渐意识到LU=TVH受左室大小,心
肌收缩力,左室负荷状态及外周血管阻力影响(%) #在某
些药物或生理动作刺激下会发生不同程度的改变#甚至
在大量饮食后也有所改变

(Y) * S-1K4 等(@)
首次证明了

负荷状态下研究LU=TVH的价值#之后涌现了大量的关
于[(S患者负荷状态下LU=TVH的研究#证实了评估
左室流出道动态梗阻的重要性

(D+#$) *
目前负荷超声心动图检查是评估左室流出道动态

梗阻的重要手段#主要包括运动负荷试验及药物负荷
试验#其中运动负荷试验常采用平板运动的 Z18;:方
案#药物负荷试验常采用多巴酚丁胺试验(##) *
;:病理生理学机制

左室流出道动态梗阻是 [(S患者重要的病理生
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理学特征* 二尖瓣前叶收缩期前向活动 !2R2OK/.;
-4O:1.K1,KO.K4#IFS"征是造成梗阻的主要原因*

早期#室间隔肥厚被认为是 IFS征形成的主要原
因* 室间隔的异常肥厚造成左室流出道横截面积减
小#导致收缩期左室流出道血流速度增快#从而产生虹
吸效应#使二尖瓣前叶向室间隔侧移位#进一步加重左
室流出道狭窄#从而形成一个恶性循环#最终导致左室
流出道梗阻#即常说的 U:4O81.机制* 然而#这并不能
解释在无室间隔肥厚时出现的 IFS征(#") #而且 IFS
征形成于等容收缩期#此时左室流出道的血流流速是
正常的#并不能产生显著的虹吸效应(#)) #这进一步推
翻了U:4O81.机制* 基于此#提出了左室流出道梗阻形
成的另一种机制#即二尖瓣瓣叶冗长,乳头肌移位和腱
索松弛等继发性改变导致二尖瓣移位至左室流出道

内#因此收缩期左室流出道内前向血流被迫分为二尖
瓣前,后两部分#位于二尖瓣后的血流以一定角度冲击
二尖瓣#迫使其向前移位#形成 IFS征(#C) *

左室流出道梗阻的形成是一个复杂繁琐的过程*
简言之#[(S患者二尖瓣及其附属结构的继发性改变
与左室内异常的血流模式共同作用#最终导致左室流
出道梗阻*
=:相关临床表现

[(S患者临床表现变异性大#部分患者可无症状
或仅轻微症状#严重者可出现心房颤动!房颤",心力
衰竭!心衰"#甚至心源性猝死!2800:4 ;-10.-;0:-OM#
I(<"#其中最常见的为心衰症状#即劳力性呼吸困难#
左室流出道梗阻患者因左室充盈压增高和二尖瓣反

流#呼吸困难更为明显*
尽管[(S患者左室射血分数正常或增高#但仍

常出现无法解释的心衰症状
(#X) * 目前对[(S患者心

衰症状的解释主要有
(#%) $左室舒张功能障碍,左室壁

僵硬和左室充盈压增高导致的心功能受损* 左室流出
道梗阻引起的左室压力负荷增大及二尖瓣反流会进一

步增加左室充盈压#导致症状加重* 另一方面#微循环
障碍可能是[(S患者症状恶化的另一机制* 心肌纤
维化,心肌细胞排列紊乱,血管重构及室壁肥厚导致心
肌血管密度相对降低#引起心肌灌注不足(#%) *
>:治疗方式选择

目前#[(S的治疗目标主要是缓解左室流出道梗
阻#改善心功能#延缓疾病进展*

治疗方法主要包括一般治疗,药物治疗,室间隔减
容治疗及起搏器植入治疗*
><9:一般治疗

一般治疗的主要目的在于避免诱发或加重左室流

出道梗阻#降低猝死率* 梗阻性 [(S患者应少食#限

制碳水化合物的摄入#避免大量饮酒#同时鼓励减重治
疗

(#Y) #而且应注意避免高强度的体育运动#但有研究
表明中等强度的个性化锻炼可改善患者的运动耐

量
(#@) * 另外#血管扩张剂如硝酸盐类和磷酸酯酶抑制

剂#可加剧左室流出道梗阻#因此梗阻性 [(S患者应
尽可能避免血管扩张剂的应用

(#) *
><;:药物治疗

药物治疗是 [(S患者的首选治疗方案#其目的
主要是缓解临床症状#现主要包括 !受体阻滞剂,非
二氢吡啶类钙通道拮抗剂和丙吡胺等*
><=:室间隔减容治疗

室间隔减容术包括外科室间隔心肌切除术,经皮
室间隔心肌消融术和室间隔射频消融术三种方法*

对于药物治疗无效的有症状的梗阻性 [(S患
者#室间隔心肌切除是首选治疗方法* 已证实室间隔
心肌切除可减轻左室流出道梗阻#缓解症状#提高患者
生活质量#且手术风险低#预后良好(#D) * "$#D 年F4.O-
等

("$)
通过对 " DX% 例行外科手术治疗的梗阻性 [(S

患者进行随访分析#发现术后由 [(S导致的死亡不
足 "$\#再次证实了室间隔心肌切除术后良好的生存
率* 然而#室间隔心肌切除术需开胸和体外循环#创伤
大#而且手术需由经验丰富的外科医师实施("#) #这使
得外科室间隔心肌切除术的普及存在一定困难*

#DDX年 I.53-1O("")首次报道了 ) 例因药物治疗无
效而选择经皮室间隔心肌消融术的梗阻性 [(S患
者#证实了经皮室间隔心肌消融术在治疗梗阻性 [(S
中的应用价值* 随后多项研究证实了经皮室间隔心肌
消融术的安全性及有效性

(")+"C) #逐步成为外科手术治
疗的可行的替代疗法* 荟萃分析显示室间隔心肌消融
术与室间隔心肌切除术后的 [(S患者全因死亡率,
心血管死亡率及 I(<均无显著差异("X) #表明由左室
流出道梗阻引起的恶性心血管事件可通过治疗缓解*
然而与外科手术治疗相比#室间隔心肌消融术后室性
心律失常,心脏压塞和死亡的发生率较高("%) #且常常
需植入起搏器治疗及重新行手术或心肌消融进行再干

预治疗
("X) #其主要原因是手术受间隔支血管解剖变

异
("Y)
与术者经验

("@)
的影响*

#D@C年#F1,.2O:-0 等("D)
首次在外科手术中利用

射频能量治疗左室流出道梗阻#发现其可显著降低
LU=TVH* 虽然有研究表明#室间隔射频消融术中有
发生房室传导阻滞或心脏压塞的风险

()$) #但最近已有
多项研究验证了射频消融治疗梗阻性 [(S的有效性
及安全性

()$+)") #成为治疗梗阻性 [(S的另一种有效
手段*

目前#对药物治疗无效的梗阻性 [(S的最佳治
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疗方案一直存在争议#指南推荐(#)
外科室间隔切除术

作为首选治疗方法#对不能耐受手术或不愿手术者考
虑经皮室间隔心肌消融术* 因此临床医师应该根据患
者具体情况#综合分析各种室间隔减容术的优劣势#从
而选择合适的室间隔减容术*
><>:起搏器植入治疗

起搏器植入治疗对有严重症状的梗阻性 [(S患
者的治疗效果说法不一* 因此起搏器植入治疗主要用
于因各种原因不能行室间隔减容治疗的 [(S患
者

(#) *
?:预后评估

[(S患者的预后具有高度异质性#其中主要的致
死原因包括猝死,心衰及卒中* 静息状态下左室流出
道梗阻是 [(S患者全因死亡及 I(<的有效预测因
子

())) #其并发症的严重程度与左室流出道梗阻的持续
时间相关#而与严重程度无关()C) * 因此动态分析左室
流出道梗阻对 [(S患者的预后评估意义重大*
'.4K;;M.-1K等()X)

研究发现左室流出道隐匿梗阻与

[(S患者临床症状恶化显著相关#负荷状态下
LU=TVH")$ ,,[5是临床症状恶化强有力的独立
预测因子* 这一发现提示要重点关注 LU=TVH介于
)$iX$ ,,[5的 [(S患者* 另外#有研究表明非梗
阻性[(S患者恶性心律失常事件的发生率远高于梗
阻性及隐匿梗阻性 [(S患者#但三组患者在死亡率
方面未见明显差异

()%) * 然而#后来的荟萃分析显示虽
然非梗阻性 [(S患者 I(<的发生率低于梗阻性
[(S#但也是很常见的#且长期死亡率与梗阻性 [(S
患者并无显著差异

(C) * 同时还有学者认为#在 [(S
患者中#隐匿梗阻性[(S患者预后最好()Y) *

综上所述#左室流出道动态梗阻对 [(S患者预
后的影响尚无统一定论* 因此#对于 [(S患者#无论
其是否存在左室流出道梗阻#均建议其应接受全面和
综合的风险评估*
@:总结

正确认识左室流出道动态梗阻对于缓解 [(S患
者症状#改善心功能#提高生活质量尤为重要* 目前对
于左室流出道动态梗阻的形成机制,治疗措施及预后
评估仍存在争议#因此急需大量关于左室流出道动态
梗阻的相关研究*
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