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心脏磁共振在肥厚型心肌病诊治中的应用进展
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【摘要】肥厚型心肌病是最常见的遗传性心脏病，可导致患者发生心源性猝死、心力衰竭等严重心血管事件。因此，准确的诊断

与危险分层对于临床诊疗至关重要。心脏磁共振可以无创评估患者的心脏结构、功能以及组织特征，在肥厚型心肌病的鉴别诊断以

及预后判断中均可发挥重要价值。包括特征追踪、弥散张量成像以及４Ｄｆｌｏｗ在内的磁共振新技术也在临床中得到初步应用，有望
在肥厚型心肌病发生发展机制研究以及早期诊断中发挥重要作用。
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　　 肥厚型心肌病 （ｈｙｐｅｒｔｒｏｐｈｉｃｃａｒｄｉｏｍｙｏｐａｔｈｙ，
ＨＣＭ）是最常见的遗传性心脏疾病。大部分患者预后
尚佳，少数患者可发生心源性猝死、心力衰竭等并发

症，对患者及家庭存在极大危害［１］。因此早期、准确

的诊断和合理的预后评估对指导临床治疗具有重大

意义。心脏磁共振（ｃａｒｄｉａｃｍａｇｎｅｔｉｃｒｅｓｏｎａｎｃｅ，ＣＭＲ）
可以无创评估心脏结构、功能以及组织特征，在多种

心脏疾病中均得到广泛应用。现从诊断价值、预后判

断以及新技术应用等方面对 ＣＭＲ在 ＨＣＭ诊治中的
应用做一综述。

１　ＨＣＭ的磁共振影像诊断
准确地评估左心室壁厚度、心脏房室内径以及左

心功能对ＨＣＭ的诊断至关重要。心脏电影能提供良

好的心肌血池对比，使得ＣＭＲ成为评估心脏结构及功
能的“金标准”［２］。对于成年人，任意节段室壁厚度 ＞
１５ｍｍ且除外其他可导致左心室壁增厚的病因后即可
诊断ＨＣＭ。当患者室壁厚度 ＞１３ｍｍ，携带 ＨＣＭ相
关基因或存在ＨＣＭ家族史时，亦达到 ＨＣＭ的诊断标
准［１］。ＨＣＭ的室壁增厚存在一定特征，常表现为以室
间隔增厚为主的非对称性肥厚，部分患者可合并或独

立出现左心室心尖部肥厚，亦有少数患者出现左心室

弥漫性增厚或合并右心室壁增厚［３］，典型 ＨＣＭ的
ＣＭＲ影像改变见图１。

ＨＣＭ另一常见影像学改变是流出道梗阻，该异常
是导致患者心力衰竭以及猝死的危险因素之一。临

床中可通过心脏电影明确左心室流出道异常，如肌性
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狭窄、二尖瓣冗长及收缩期前向运动（“ＳＡＭ征”）等。
在此基础上可利用二维流速编码相位对比电影进一

步评估左心室流出道的血流速度并估算压差，明确是

否存在有意义的梗阻，常见的磁共振血流后处理图像

结果见图２。随着对ＨＣＭ的认识加深，关于左心室腔
中段梗阻以及右心室流出道梗阻的报道和研究逐渐

增多，虽然此类异常较为少见，但也可在一定程度上

影响患者预后，是值得关注的ＨＣＭ影像学改变［４］。

　　注：ａ和ｂ，心脏四腔心及短轴位电影示室间隔大部增厚；ｃ，左心室流出道２Ｄｆｌｏｗ成像；ｄ，左心室流出道电影示增厚心肌
致左心室流出道狭窄，可见二尖瓣“ＳＡＭ”征；ｅ和ｆ，四腔心及短轴位心肌延迟强化成像示室间隔插入部及室间隔壁间斑片、淡
片状心肌延迟强化；ｇ和ｈ，分别为Ｔ１ｍａｐｐｉｎｇ及细胞外容积分数成像。室间隔插入部斑片状心肌延迟强化区、室间隔壁间淡
片状心肌延迟强化区，以及左心室侧壁 Ｔ１分别为 １３９６ｍｓ、１３５７ｍｓ及 １２２０ｍｓ；细胞外容积分数值分别为 ３７％、３２％
及２３％。

图１　ＨＣＭ的ＣＭＲ影像表现

　　注：ａ，相位对比血流流速后处理曲线图，曲线示左心室流出道血流与时间的变化关系；ｂ，相位对比血流流速后处
理数据图，结果提示左心室流出道存在高速血流，峰值流速约为２．０ｍ／ｓ，１ｍｍＨｇ＝０．１３３３ｋＰａ。

图２　ＣＭＲ血流后处理结果示意图

　　心肌纤维化是 ＨＣＭ特征性的病理改变，与心力
衰竭、心律失常以及心源性猝死等多种不良心血管事

件密 切 相 关。心 肌 延 迟 强 化 （ｌａｔｅｇａｄｏｌｉｎｉｕｍ
ｅｎｈａｎｃｅｍｅｎｔ，ＬＧＥ）成像，是无创评估心肌纤维化的
“金标准”。钆对比剂有在细胞外间隙聚集的分布特

征，在注射１０～１５ｍｉｎ后会滞留在因纤维化而扩大的
细胞外间隙，使局部心肌呈现明显强化。ＨＣＭ异常强
化最常分布于室间隔插入部（即前间隔、下间隔与左

心室壁移行处）以及心肌增厚节段的肌壁间［５］。借助

其特殊的强化形态与分布特征可与其他导致心肌增

厚的疾病相鉴别。然而值得注意的是，该技术准确评

估心肌纤维化需要建立在周围正常心肌组织可提供

良好对比的情况下，对于弥漫性的病变（如分布广泛

或轻度的间质性纤维化），由于缺乏正常心肌的对比，

难以通过常规ＬＧＥ技术评估。
近年来新兴的 Ｔ１ｍａｐｐｉｎｇ技术可无创评估心肌

的Ｔ１值，明确其组织学改变，在识别心肌水肿以及多
种异常物质（如脂质、铁元素以及淀粉样物质）的沉积

方面具有显著效果［６］。同时该技术对 ＬＧＥ无法准确
评估的间质性纤维化也更为敏感，注射对比剂前后的

Ｔ１值经过血细胞比容的矫正后可经后处理合成细胞
外容积分数（ｅｘｔｒａｃｅｌｌｕｌａｒｖｏｌｕｍｅｆｒａｃｔｉｏｎ，ＥＣＶ）图，此
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参数与病理学测量的细胞外胶原分数有较高一致性，

可作为评估心肌纤维化更为准确、敏感的手段［７］。除

此之外，Ｔ２加权成像以及Ｔ２ｍａｐｐｉｎｇ技术是识别心肌
水肿的一线序列，在多种合并心肌水肿的心脏疾病中

均具有重要的诊断价值［８］，也在 ＨＣＭ的鉴别诊断中
发挥重要作用。

２　ＣＭＲ在鉴别诊断中的应用
心肌增厚是多种心脏疾病中常见的影像学改变，

准确的鉴别诊断是指导临床治疗决策的关键，２０２０年
ＡＨＡ的ＨＣＭ诊疗指南［３］中推荐：对于存在心肌增厚

但怀疑存在其他病因的患者建议行 ＣＭＲ检查进行鉴
别诊断。需要与ＨＣＭ鉴别的常见心脏疾病包括以下
几类。

高血压、主动脉瓣狭窄、主动脉瓣下隔膜等引起

心脏后负荷增加的疾病会导致左心室壁代偿性增厚。

与ＨＣＭ不同的是，此类继发改变常表现为左心室壁
对称性增厚，且增厚程度常在１５ｍｍ以内［９］。在延迟

强化扫描中，上述疾病 ＬＧＥ分布情况与 ＨＣＭ也存在
差异：主动脉瓣狭窄常引起左心室壁散在浅淡强化，

高血压继发引起的 ＬＧＥ分布则无明显规律［９１０］。除

此之外，高血压患者有血压控制不佳的病史，可合并

肾脏、眼底等多种靶器官损害，典型高血压继发心脏

改变ＣＭＲ表现见图３；主动脉以及主动脉瓣膜病患者
可在ＣＭＲ或其他影像学检查中出现异常改变。

　　注：ａ和ｂ，心脏四腔心及短轴位电影示左心室壁均匀
增厚，最厚处约１４ｍｍ；ｃ和ｄ，ＬＧＥ成像示室间隔壁间淡片
状ＬＧＥ。

图３　典型高血压继发心脏改变ＣＭＲ表现

心肌淀粉样变是由于不同原因导致的淀粉样物

质在细胞外间隙堆积所致的心肌疾患，可因出现明显

心肌增厚而难以与 ＨＣＭ鉴别。该病按淀粉样物质的
种类分为不同亚型，较为常见的是因单克隆免疫球蛋

白沉积导致的轻链型和转甲状腺素蛋白沉积导致的

转甲状腺素蛋白型。前者预后较差，多合并其他浆细

胞病及肾脏损害，可检测到血清或尿免疫蛋白电泳异

常；后者预后较好，９９ｍＴｃ焦磷酸盐核素显像对该亚型
有特异性诊断价值。无论淀粉样变为何种亚型，均存

在特异性治疗方法，因此准确的鉴别诊断意义重大。

淀粉样变患者舒张受限明显，可存在不同程度的室壁

增厚。与ＨＣＭ不同，部分心肌淀粉样变患者可合并
房间隔增厚。ＬＧＥ也对此病有特殊诊断价值，在疾病
早期可见广泛的心内膜下强化，疾病的进展期可见心

肌壁全层出现“粉尘样”强化。此外，淀粉样物质在细

胞外间隙的大量沉积可使心肌Ｔ１值及ＥＣＶ值明显增
高［１１］，典型的心脏淀粉样变图像见图４。

　　注：ａ和ｂ，心脏四腔心及短轴位电影示左心室壁均匀
增厚，最厚处约１６ｍｍ，心包腔内可见积液；ｃ和 ｄ，ＬＧＥ成
像示双室壁大部广泛强化，以左心室壁心内膜下为著，双

房壁及房间隔亦可见明显强化。

图４　典型心肌淀粉样变ＣＭＲ改变

Ｆａｂｒｙ病是一种由于编码α半乳糖苷酶Ａ基因缺
陷导致的Ｘ染色体连锁遗传性疾病。上述基因异常
可使酰基鞘氨醇三己糖在人体溶酶体内堆积而引起

多器官疾病。累及心脏时，该病表现为心室壁增厚、

心肌水肿、传导异常以及心律失常。ＣＭＲ检查中可见
左心室壁对称性增厚，部分水肿明显的患者可在 Ｔ２
加权序列或Ｔ２ｍａｐｐｉｎｇ观察到异常高信号或 Ｔ２值增
加。疾病中晚期，由于反复水肿，心肌微循环障碍而

引起的心肌纤维化导致ＬＧＥ的出现。Ｆａｂｒｙ病的ＬＧＥ
存在一定的分布特征，多出现于左心室下侧壁。值得

注意的是，鞘氨醇类异常物质的积累可在初始 Ｔ１
ｍａｐｐｉｎｇ中表现为Ｔ１值的降低。既往研究［１２］证实，采

用室间隔 Ｔ１值鉴别 ＨＣＭ与 Ｆａｂｒｙ病有较高的准确
性。虽然理论上 Ｔ１值降低为 Ｆａｂｒｙ病相对特异的影
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像学改变，但部分纤维化严重的患者 Ｔ１值可出现“假
性正常”或明显增高，此时可结合患者 ＬＧＥ分布特征
与其他临床改变（如皮肤、肾脏、周围神经及眼等）综

合评估。

糖原贮积症是一类可以引起糖原贮存异常的遗

传代谢性疾病。其中部分亚型（如Ⅱ型 Ｐｏｍｐｅ病、Ⅱｂ
型Ｄａｎｏｎ病）可导致心肌增厚。此类疾患多发病较
早，多合并肌肉无力、智力异常、肌酸激酶异常等。除

心肌增厚外，Ｐｏｍｐｅ病可出现心腔的扩大［１３］，Ｄａｎｏｎ
病多存在广泛异常 ＬＧＥ，但室间隔近段较少受累［１４］，

典型的Ｄａｎｏｎ病图像见图５。通过上述特征可与ＨＣＭ
相鉴别。

　　注：ａ和ｂ，电影成像示左右心室壁弥漫性增厚；ｃ，短轴
位ＬＧＥ成像示左心室壁广泛斑片、点片状强化；ｄ，Ｔ２
ｍａｐｐｉｎｇ中可见左心室前壁、室间隔多发片状 Ｔ２增高区，
提示存在心肌水肿。

图５　典型Ｄａｎｏｎ病ＣＭＲ改变

除此之外，心脏结节病、遗传代谢综合征、线粒体

肌病等也可引起心肌增厚，但发病率较低，应综合特

殊病史、基因检测及特殊临床表现进行鉴别诊断。

３　预后与危险分层
心源性猝死（ｓｕｄｄｅｎｃａｒｄｉａｃｄｅａｔｈ，ＳＣＤ）是 ＨＣＭ

危害最大的不良心血管事件，进行准确的危险分层并

及时开启一、二级预防是 ＨＣＭ患者临床管理的重中
之重。ＳＣＤ与恶性心律失常的发生密切相关，因此植
入型 心 律 转 复 除 颤 器 （ｉｍｐｌａｎｔａｂｌｅｃａｒｄｉｏｖｅｒｔｅｒ
ｄｅｆｉｂｒｉｌｌａｔｏｒ，ＩＣＤ）植入是目前预防 ＨＣＭ出现 ＳＣＤ最
有效且可靠的方法［１５］。心肌纤维化是多种恶性心律

失常的病理基础，大样本的多中心研究［１６］证实：ＬＧＥ
的面积与患者 ＳＣＤ风险独立相关，当存在广泛 ＬＧＥ
（左心室ＬＧＥ体积占比＞１５％）时，患者的猝死风险会
增加至两倍。一项纳入６个临床研究的荟萃分析［１７］

评估了ＬＧＥ与 ＨＣＭ患者 ＳＣＤ相关风险之间的关系，
证实ＬＧＥ的存在不但与心源性死亡和全因死亡风险
的增加有关，也会增加ＳＣＤ的风险。上述研究充分肯
定了ＬＧＥ在 ＳＣＤ一级预防中的价值。因此，２０２０年
ＡＨＡ的ＨＣＭ诊疗指南［３］以及２０２２年 ＥＳＣ心律失常
相关猝死预防指南［１８］中，把 ＨＣＭ患者是否存在广泛
的 ＬＧＥ作为 ＩＣＤ安装评估标准之一。相关指南中
ＳＣＤ其他重要的危险因素还包括：ＳＣＤ家族史、严重
的左心室壁肥厚（左心室壁厚度≥３０ｍｍ）、不明原因
的晕厥、左心室心尖部室壁瘤、左室射血分数（ｌｅｆｔ
ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｅｊｅｃｔｉｏｎｆｒａｃｔｉｏｎ，ＬＶＥＦ）＜５０％以及非持续
性室性心动过速。其中室壁厚度、ＬＶＥＦ以及心尖部
室壁瘤均可通过ＣＭＲ进行一站式评估，特别值得注意
的是，由于受声窗限制，常规超声心动图有遗漏心尖

部室壁瘤的风险，而 ＣＭＲ对这一改变更为敏感，具有
无法替代的优势［４］。Ｔ１ｍａｐｐｉｎｇ与 ＥＣＶ作为可以评
估弥漫性纤维化的新兴技术，也在患者风险预测中存

在一定价值。Ａｖａｎｅｓｏｖ等［１９］对比了ＥＣＶ以及ＬＧＥ对
ＨＣＭ患者发生 ＳＣＤ风险的预测能力，发现 ＥＣＶ比
ＬＧＥ能更准确地预测 ＨＣＭ患者的 ＳＣＤ风险。此外，
他们还发现，联合使用心脏 ＥＣＶ和 ＨＣＭＲｉｓｋＳＣＤ评
分对识别晕厥和非持续性室性心动过速的 ＨＣＭ患者
具有更高的准确性。Ｘｕ等［２０］发现，在没有 ＬＧＥ以及
左心室流出道梗阻的低危 ＨＣＭ患者中，Ｔ１值以及
ＥＣＶ值也可显著增高，且与患者ＳＣＤ的风险有关。尽
管上述报道证实了基于 Ｔ１ｍａｐｐｉｎｇ的新技术在 ＳＣＤ
预测中的潜在价值，但仍需要大样本多中心的研究支

持此参数作为ＩＣＤ植入标准的可靠性。
充血性心力衰竭是 ＨＣＭ的另一常见不良结局。

在ＨＣＭ早期，患者即使在射血分数没有明显下降的
情况下也可因心室舒张功能下降而出现射血分数正

常的心力衰竭。随疾病进展，少数患者可发展至 ＨＣＭ
终末期，出现室壁变薄、心室扩张、射血分数明显降低

等改变，心力衰竭症状明显加重，发生 ＳＣＤ的风险可
进一步增高［２１］。既往研究［２２］发现，ＬＧＥ所检测的替
代性纤维化面积与患者射血分数的降低呈负相关，也

与心力衰竭相关的不 良 结 局 存 在 密 切 联 系。

Ｏ’Ｈａｎｌｏｎ等［２３］在前瞻性研究中证明，与无纤维化患者

相比，ＬＧＥ的存在和面积均与心力衰竭死亡、心力衰
竭相关住院以及纽约心功能分级进展的风险独立相

关。除此之外，广泛的ＬＧＥ还被发现是射血分数正常
的患者发展为终末期ＨＣＭ的独立预测因子［１６］。因此

可通过定期评估ＬＧＥ的情况，判断患者疾病发展程度
以及发展至终末期的风险。Ｔ１ｍａｐｐｉｎｇ作为评估弥漫
性纤维化的参数也在研究中被证实与患者舒张性心

·００１· 心血管病学进展２０２４年２月第４５卷第２期　ＡｄｖＣａｒｄｉｏｖａｓｃＤｉｓ，Ｆｅｂｒｕａｒｙ２０２４，Ｖｏｌ．４５，Ｎｏ．２



力衰竭有关。Ｅｌｌｉｍｓ等［２４］发现，注射对比剂后的 Ｔ１
值与超声所测量评估舒张功能的参数（Ｅ／ｅ’）存在关
联，且与患者心力衰竭症状显著相关。

４　ＣＭＲ新技术
除上文所述的Ｔ１ｍａｐｐｉｎｇ以及ＥＣＶ评估技术外，

心肌组织特征追踪技术、４Ｄｆｌｏｗ以及弥散张量成像
（ｄｉｆｆｕｓｉｏｎｔｅｎｓｏｒｉｍａｇｉｎｇ，ＤＴＩ）技术也在疾病发生发展
机制研究与鉴别诊断中得到了初步应用。

基于特征追踪（ｆｅａｔｕｒｅｔｒａｃｋｉｎｇ，ＦＴ）技术的心肌应
变分析因其便利性在近年来得到了广泛关注。该技

术可以利用心脏电影序列后处理，获取心肌整体或节

段在径向、周向、纵向的应变及应变率［２５２６］。上述参

数与包括ＬＶＥＦ、ＬＧＥ在内的其他影像学参数相比，对
早期、轻度的心肌异常更为敏感。有研究［２７］发现，左

心室壁厚度在正常范围的 ＨＣＭ肌小节突变基因携带
者相关应变参数与健康对照组间存在着明显差异。

另一研究［２８］利用 ＦＴ技术评估左心房应变特征，发现
左心房内径正常的 ＨＣＭ患者也存在心房功能及形态
的异常改变。上述两项研究均提示 ＨＣＭ中心肌功能
改变在心脏形态解剖改变前就已发生。也有研究［２９］

发现 ＦＴ技术在预后判断中的潜在应用价值：ＨＣＭ患
者左心室应变异常与 ＨＣＭ患者的心血管死亡和心力
衰竭相关的不良心血管事件相关。

４Ｄｆｌｏｗ技术可采集三维空间内的相位编码血流
数据，经过图像后处理可获得包括流量、流速、壁面剪

切力、压力阶差等多种血流参数。借助图像后处理工

具可生成流速图、流线图及迹线图等，有利于影像医

师快速发现异常改变。４Ｄｆｌｏｗ技术已经在主动脉、颈
动脉以及脑血管血流评估中得到了初步应用［３０］。与

常规２Ｄｆｌｏｗ技术相比，该技术可以更好地显示心腔内
复杂的血流变化，因此在合并血流动力学异常的 ＨＣＭ
中存在广阔的应用前景。Ａｓｈｋｉｒ等［３１］利用４Ｄｆｌｏｗ技
术按照流动特征将非梗阻性 ＨＣＭ患者左心室舒张末
期血流分成４类：直接血流 （１个周期内通过心室的
血流）、滞留血流（进入心室并保留１个周期的血流）、
延迟泵出血流（收缩期泵出的滞留血流）和残余血流

（残留在心室内超过２个心动周期的血流）。该研究
发现，与健康对照组相比，ＨＣＭ患者直接血流比例更
大，而其他三种血流成分显著减少，且每搏输出量随

着直接血流比例的增加而减少，提示 ＨＣＭ患者心室
中血流容量储备减少，该发现在一定程度上解释了非

梗阻性 ＨＣＭ患者发生不良心血管事件的潜在原因。
另一研究［３２］发现，酒精消融术后的梗阻性 ＨＣＭ患者
左心室中部和主动脉根部之间的压力阶差和能量损

失均较术前显著减小，提示该技术可作为无创评估梗

阻性ＨＣＭ治疗效果的手段。尽管该技术可以提供大
量丰富的血流信息与多种评估参数，但有限的时间分

辨率导致其准确性略低于其他影像学检查和 ＭＲＩ常
规２Ｄｆｌｏｗ技术。同时较长的图像采集时间与复杂的
后处理流程也限制了该技术在临床中的广泛应用。

ＤＴＩ可以无创地在体评估心肌微观结构。该序列
可获取平均扩散系数（ｍｅａｎｄｉｆｆｕｓｉｖｉｔｙ，ＭＤ）、各向异性
分数（ｆｒａｃｔｉｏｎａｌａｎｉｓｏｔｒｏｐｙ，ＦＡ）、螺旋角（ｈｅｌｉｘａｎｇｌｅ，
ＨＡ）和二级特征向量角（Ｅ２ａｎｇｌｅ，Ｅ２Ａ），此类参数可
评估水分子在心肌纤维或其二级结构间的弥散的特

征［３３］。Ｄａｓ等［３４］在研究中发现，ＨＣＭ患者室壁厚度、
心肌灌注均正常且无瘢痕心肌节段的 ＭＤ和 Ｅ２Ａ与
健康对照组心肌存在显著差异，提示心肌细胞排列紊

乱可在其他病理改变前出现，并可导致 ＤＴＩ参数的异
常。另一研究［３５］发现 ＨＣＭ患者心肌 ＦＡ值也较健康
对照组显著降低，且 ＦＡ值异常与心肌纤维化以及室
性心律失常存在关联。ＤＴＩ技术现阶段虽然存在扫描
及后处理时间长、稳定性差等局限性，但上述研究都

证实了ＤＴＩ技术对早期心肌病变具有较高敏感度，该
技术获取的心肌弥散参数有望作为探究 ＨＣＭ早期发
病机制的影像学参数。

ＣＭＲ可以作为无创评估心脏形态、结构及组织特
征的影像学检查方法，在 ＨＣＭ的疾病诊断与预后判
断中均有广泛应用和重要的临床指导意义。特别是

在鉴别诊断和危险分层中，ＣＭＲ有其他影像学检查手
段无法替代的优势。随着影像组学以及磁共振成像

技术的进步，ＣＭＲ有望在 ＨＣＭ疾病早期诊断及预后
判断中发挥更大的价值。
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