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摘要

肥厚型心肌病 （HCM）是临床最常见的遗传性心肌病，也是运动诱发猝死的主要疾病之一。但目前临床实践中对

于 HCM 患者运动强度的建议过于谨慎，大多数 HCM 患者并没有达到最低限度的身体活动标准。越来越多的证据显示，

运动对于提高 HCM 患者的运动能力、生活质量以及预防不良心血管事件具有重要的意义。为了规范我国成人 HCM

患者的管理流程，由国内多名 HCM 专家、心脏康复专家、运动医学专家、营养学专家、睡眠专家、心理专家、产科

专家组成的专家共识编写委员会制定了《成人肥厚型心肌病康复和运动管理中国专家共识 》。本共识针对 HCM 患者

的运动管理、营养管理、睡眠管理、社会心理干预以及休闲、工作指导、家族筛查、妊娠管理等重要问题给出了明

确建议。
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Abstract
Hypertrophic cardiomyopathy (HCM) is the most common hereditary cardiomyopathy and the main etiology of sudden 

death during and post exercise. At present, the suggestion of exercise intensity for HCM patients is too cautious, and most HCM 
patients do not meet the minimum physical activity standard. However, more and more evidence show that rational exercise 
is of importance in improving HCM patients' exercise ability, quality of life and preventing adverse cardiovascular events. In 
order to standardize the management process of adult patients with HCM, the expert consensus writing committee composed 
of HCM experts, cardiac rehabilitation experts, sports medicine experts, nutrition experts, sleep experts, psychological experts 
and obstetrics experts in China formulated the Chinese Expert Consensus on Rehabilitation and Exercise Management of Adult 
Patients With Hypertrophic Cardiomyopathy. The consensus puts forward clear suggestions on important issues for adult HCM 
patients, such as exercise management, nutrition management, sleep, respiratory management, psychosocial intervention, leisure 
and work, family members screening, pregnancy management.
Key words: hypertrophic cardiomyopathy; rehabilitation; exercise management; expert consensus

 (Chinese Circulation Journal, 2024, 39: 29.)

成人肥厚型心肌病康复和运动管理中国专家共识

《成人肥厚型心肌病康复和运动管理中国专家共识》编写委员会

肥厚型心肌病（HCM）是一种肌小节蛋白编码

基因（或肌小节蛋白相关基因 ）变异或遗传病因不

明的、以左心室心肌肥厚为特征的心脏疾病，需要

排除高血压、主动脉瓣狭窄和先天性主动脉瓣下隔

膜等后负荷增加因素导致的心室壁增厚和全身性或

代谢性疾病所致的心肌肥厚 [1-2]。HCM 的患病率为

1:500~1:200。

HCM 患者在进行体育活动时可能会发生心原

性猝死（SCD）[3]，因此早期的指南不建议 HCM 患

者进行运动训练 [3-4]。近年研究发现，超过 50% 的

HCM 患者身体活动不足 [5]，从而导致代谢性心血管

疾病风险增加。因此，为了规范我国 HCM 患者的

康复和运动管理，由国内多名 HCM 专家、心脏康

复专家、运动医学专家、营养学专家、睡眠专家、

心理专家、产科专家组成的专家共识编写委员会制

定了《成人肥厚型心肌病康复和运动管理中国专家
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共识 》。

1  肥厚型心肌病概述

1.1  肥厚型心肌病分型

HCM 是最常见的遗传性心肌病 [6]，其病理生理

机制主要与心肌肥厚相关 [7]。HCM 患者心力衰竭、

恶性室性心律失常、SCD 和血栓栓塞性脑卒中的发

生风险均增加 [8]。

HCM 分型目前尚无统一标准。根据超声心动

图测定的左心室流出道（LVOT）压力阶差（LVOTG），

HCM 可 分 为 流 出 道 梗 阻 性（ 安 静 时 LVOTG ≥ 30 

mmHg，1 mmHg=0.133 kPa）、流出道非梗阻性（安静

或运动时 LVOTG 均 <30 mmHg）及流出道隐匿梗阻性

（安静时 LVOTG 正常，运动时 LVOTG ≥ 30 mmHg）

HCM。根据心肌肥厚累及范围，HCM 可分为左心室

肥厚、右心室肥厚及双心室肥厚的 HCM。根据梗阻

部位，HCM 可分为 LVOT 梗阻、左心室中部梗阻及

左心室心尖部梗阻（心尖闭塞 ）HCM，少见有右心

室流出道梗阻或双心室流出道梗阻 HCM。HCM 还

可根据疾病进展或心脏形态和功能特点进行分型。

1.2  肥厚型心肌病的治疗进展

HCM 的治疗主要包括药物治疗、手术治疗和康

复治疗。目前指南推荐减轻症状和流出道梗阻的药

物主要有无血管扩张作用的 β 受体阻滞剂、维拉

帕米、地尔硫草卓、丙吡胺等 [1-2,9]。靶向作用于心肌

肌球蛋白三磷酸腺苷（ATP）酶的新型药物有望成为

梗阻性 HCM 患者的一线用药 [10-11]。对于药物疗效

不佳的梗阻性 HCM 患者，可通过内科介入治疗和

外科手术来改善病情。埋藏式心脏复律除颤器（ICD）

是预防 SCD 的有效手段。

1.3  药物对运动耐量的影响

β 受体阻滞剂可通过影响血液动力学、骨骼

肌血液供应以及骨骼肌的糖、脂代谢等降低运动耐 

量 [12-13]。不同的 β 受体阻滞剂对运动耐量的影响

程度不同，非选择性 β 受体阻滞剂较选择性 β 受

体阻滞剂可更大程度地降低运动耐量 [14]。非二氢

吡啶类钙拮抗剂也具有负性肌力作用及负性变时效

应，可以使体育锻炼期间的心率降低，但不影响心

输出量，因此在体育锻炼期间，服用钙拮抗剂后最

大摄氧量和运动耐量通常不会受到影响 [15-16]。丙吡

胺具有显著的负性肌力作用，并可以降低正常人的

左心室射血分数 [17]。心肌肌球蛋白 ATP 酶靶点药物

可以改善梗阻性 HCM 患者的运动能力、LVOT 梗阻、

NYHA 心功能分级和健康状况，且安全性和耐受性

良好 [11] 。

2  肥厚型心肌病患者的综合康复计划

心脏康复通过多学科团队协作，对心血管疾病

及其危险因素进行综合干预，可以提高患者的运动

耐量，并纠正心血管危险因素 [18-19]。心脏康复还可

改善多种心血管疾病患者的预后，提高其生活质量

以及降低再住院率、病死率 [19-20]。

目前关于 HCM 患者的心脏康复研究较少，但

仍取得了一定的进展。相关证据表明，运动训练可

以改善 HCM 患者的症状及身体机能 [21-24]。目前，

针对 HCM 患者的康复计划主要涉及运动、营养、

睡眠、心理以及中医等多个方面。

2.1  肥厚型心肌病患者的运动康复治疗

2.1.1  肥厚型心肌病患者运动康复治疗的循证医学

证据

运动康复治疗可以改善 HCM 患者的心肺耐力、

运动能力、功能状态及生活质量 [2,21-23,25]。研究表明，

HCM 患者不耐受运动的主要原因有：运动诱发心律

失常、心肌缺血、舒张功能障碍、LVOT 梗阻以及

运动时的血压反应异常、心脏变时性功能不全和骨

骼肌失能等 [26]。针对心力衰竭患者运动康复的研究

发现，运动康复可以改善每搏输出量、骨骼肌血管

内皮功能以及心肌重构，进而提高运动能力并降低

死亡率和住院率 [27]。大量研究证实了 HCM 患者运

动康复治疗的有效性及安全性 [2,21-23,25-26,28]。2020 年

美国心脏协会（AHA）及美国心脏病学会（ACC）发布

的 HCM 患者诊治指南指出，对于大多数 HCM 患者，

推荐进行低至中等强度的体育运动，因为该类活动

有助于改善 HCM 患者的心肺健康、身体机能、生

活质量及整体健康状况 [2]。

2.1.2  肥厚型心肌病患者的运动康复评估

HCM 患者在接受运动康复治疗前应进行全面的

风险评估和筛查，并优化指南推荐的药物治疗。欧

洲心脏病学会（ESC）指南中的 HCM 患者运动康复评

估内容较为系统 [29]。HCM 患者的基线评估应包括

全面的个人史、家族史、年龄、诊断前的运动年数、

HCM 表型以及是否存在 SCD/ 心脏骤停的常规危险

因素 [9, 29]（表 1）。

HCM 患者康复风险评估的重点在于识别和评估

危险因素。了解 HCM 患者的病史、一般情况、危

险分层以及影响其康复治疗的各种因素，有助于提

高运动康复治疗的安全性。在病史方面，年轻患者

发生无症状非持续性室性心动过速、严重左心室肥

厚、不明原因晕厥的风险更高，而老年患者则更有

可能处于心力衰竭终末期 [9]。与男性患者相比，通
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常女性患者的症状更加明显，运动耐受性较差，生

存率也较低 [30]。有近亲 50 岁前发生 SCD 家族史的

患者发生恶性事件的风险增加 [31]。

康复风险评估是制定个体化心脏康复处方的

前提，常见的风险评估内容见表 1。心律失常如未

控制的房性或室性心律失常、窦性心动过速、未植

入起搏器的三度房室阻滞等通常是心脏康复的禁

忌证。未控制的自发性心室颤动、心房颤动及非

持续性室性心动过速，尤其是在 24~48 h 内发生频

率≥ 3 次、心率≥ 200 次 /min 的非持续性室性心

动过速的 HCM 患者，不应进行康复干预 [2]。HCM

患者超声心动图如显示最大心室厚度≥ 30 mm、

LVOT 梗阻严重、左心室射血分数＜ 50%、心尖室

壁瘤中的任意一种情况，具有较高的猝死风险，应

谨慎对待 [2]。此外，猝死风险的高低与心脏磁共振

成像显示的钆延迟增强成正比，钆延迟增强≥ 15%

左心室质量的患者更有可能发生 SCD[32]。

平板运动试验和心肺运动试验（CPET）已被证

实能够安全、客观、准确地评估 HCM 患者的心肺

运动功能 [33-34]。HCM 患者如在运动试验过程中或

恢复期间出现复杂的室性心律失常、心绞痛、晕厥、

呼吸困难、严重心肌缺血（心电图显示 ST 段较基

线压低≥ 2 mm）、异常血压反应 [9]，属于高危患者。

CPET 中较低的呼吸效率（二氧化碳通气当量斜率 ）

和振荡通气与猝死发生率升高和运动耐量降低相

关 [2]。

表 1  肥厚型心肌病患者运动康复基线评估内容建议 [9，29]

项目 内容

病史 心肺疾病史、合并症及治疗史、其他系统疾病史、用药史、烟酒史、家族遗传病史

一般功能 (1) 24 小时动态心电图、超声心动图、钆延迟增强心脏磁共振成像、血氧饱和度、血压、B 型利钠肽或 N末端 B 型利钠肽原；

(2)NYHA 心功能分级；(3) 加拿大心血管病学会心绞痛分级；(4) 欧洲心脏病学会（心原性猝死）风险评分 (https://doc2do.com/

hcm/webHCM.html)；(5) 运动系统、神经系统等影响运动的因素；(6) 脑、肾、肝等重要脏器功能；(7) 日常活动水平、兴趣爱

好和运动习惯

日常生活能力 Barthel 日常生活活动量表

体适能 握力测试；Berg 平衡量表

心肺耐力 心肺运动试验；6分钟步行试验；运动负荷超声心动图

营养 简易营养评估（MNA），营养状态较差的患者进一步完善 Frail 虚弱评估量表评估

心理精神 抑郁症筛查量表（PHQ-9）、焦虑症筛查量表（GAD-7）

睡眠 匹兹堡睡眠质量指数（PSQI）

生活质量 堪萨斯城心肌病问卷（KCCQ）

2.1.3 Ⅰ期运动康复

住院患者在开始运动康复前应进行药物治疗和

（或 ）手术治疗来缓解临床症状、稳定心脏功能并进

行专业的风险因素评估。对于接受介入治疗的患者，

应注意穿刺部位的制动和伤口愈合情况，尽早开始

运动康复干预。对于接受外科手术的患者，需避免

上肢过度牵伸、负重以及保护胸骨，卧床期间应尽

早开始肢体活动，待病情稳定后尽早进行床边运动

康复，以减少各类卧床并发症 [2]。

住院期间康复的主要目的是为患者建立运动康

复理念，与患者充分讨论运动的获益和风险，尽可

能消除患者的顾虑，培养患者参与运动康复的习惯

和内驱力，为出院后运动康复的持续奠定基础 [2]，

故建议 HCM 患者在病情平稳后尽早参与到院内康

复项目中。

HCM 患者应避免高强度或竞技性的体育活动，

低至中等强度的休闲运动有利于改善患者的心肺健

康、身体功能和生活质量，并有利于维持整体健康

状况 [29]。HCM 住院患者早期运动康复临床路径 [34-35]

见图 1，早期运动处方 [34-35] 见表 2。建立路径的目

的是规范 HCM 患者住院期间运动康复的诊疗流程。

2.1.4  出院后Ⅱ期运动康复 

如患者无运动康复禁忌，建议出院后尽早到专

业的心脏康复中心进行运动康复。如患者暂不适宜

运动康复，建议定期到心脏康复中心随访，评估适

宜运动的时机及运动风险。康复门诊要对患者进行

健康教育，帮助患者了解运动康复的获益，建立康

复信心。制定运动处方前应重新进行基线评估和风

险再评估，并制定监督与随访计划。

2.1.4.1  制定运动康复目标和计划

对于首次就诊的 HCM 患者，应根据其综合情

况及主要诉求制定短期和长期康复目标，制定个体

化的运动康复治疗计划，形成电子健康档案。

2.1.4.2  健康教育

临床医生通常只关注 HCM 患者应该避免的运

动（如高强度运动 ），而对于该人群维持健康生活方
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式的最佳运动量和强度并未提供有效的指导 [36-37]。

50% 以上的 HCM 患者认为自己不能运动，因此没

有达到最低限度的身体活动标准 [36]。HCM 患者的中

等强度和高强度工作或娱乐性活动较少 [9]。

图 1  肥厚型心肌病住院患者的早期运动康复临床路径 [34-35]

注：RPE：主观疲劳指数。1 mmHg=0.133 kPa。

住院期间运动康复方案 :

有氧训练 + 抗阻训练 + 吸气肌训练 ( 外科术后 )

继续观察症状、

心电、血压、呼吸、

意识状态

肥厚型心肌病住院患者

临床评估 :

( 每一项均需满足 )

(1) 无不稳定性心绞痛

(2) 无血液动力学不稳定

(3) 无严重心律失常

(4) 无活动性心包炎或心肌炎

(5) 无新形成的栓塞

(6) 无急性全身性疾病或发热

(7) 无非心血管疾病限制而导致的无法运动

(8) 无重度或有症状的左心室流出道梗阻

(9) 无手术部位出血、血肿及长期不愈合

(10) 无未控制的心力衰竭

(11) 无安静状态下的呼吸困难

启动康复指征 :

( 每一项均需满足 )

(1) 安静状态下收缩压90~150 mmHg和舒张压 60~100 mmHg

(2) 静息心率 50~100 次 /min

(3) 呼吸 5~30 次 /min

(4) 过去 8 h 内无再发胸痛、无新发严重心律失常

(5) 肌钙蛋白水平无进一步升高

(6) 无新的心功能失代偿表现

(7) 血氧饱和度 >90%，或近期下降 <4%

(8) 意识清醒，能够配合

运动停止指标：

( 满足其中一项则停止训练 )

(1) 异常血压反应 ( 收缩压降低 >10 mmHg 或者收缩压升高

>40 mmHg; 或者舒张压 >110 mmHg)

(2) 心率 < 50 次 /min 或 > 140 次 /min 或较静息时增加 > 20 次 /min

(3) 呼吸 < 5 次 /min 或 > 30 次 /min

(4) 严重室性或房性心律失常

(5) 疲劳不耐受，RPE>12

(6) 新发心肌缺血 (ST 段压低≥ 1 mm)

(7) 心绞痛、头晕、晕厥、紫绀、虚汗、

共济失调等症状

(8) 呼吸困难

否

否

是

是

否

是
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身体活动不足会促进 HCM 患者代谢性心血管

疾病的发生。久坐不动、肥胖引发的心血管问题在

这一人群中可能更加突出 [9,38]。运动能力下降以及

峰值摄氧量明显降低也会增加 HCM 患者的心血管

事件发生风险 [9,21]。

HCM 患者了解身体活动不足的危害非常重要，

患者需要对疾病的发病机制和预后有较好的认知，

既要清楚运动并非完全禁忌，明确运动的获益和身

体活动不足对健康的影响，同时也要知晓日常生活

和运动中的注意事项。

2.1.4.3  肥厚型心肌病患者的临床再评估

门诊 HCM 患者在运动康复前应重新进行基线

评估及风险再评估（表 1），应将运动试验（如 CPET）

作为常规评估的一部分，以评估其功能能力。运动

试验过程中血压出现异常反应（运动中收缩压较基

线升高 <20 mmHg 或运动诱发低血压 ）[39-40] 以及运

动诱发心绞痛、头晕等症状或运动导致心律失常，

是高风险的标志，应提出更保守的运动建议。

运动康复禁忌证 [22-23]：（1）有运动诱发晕厥或室

性心律失常病史；（2）重度或有症状的 LVOT 梗阻；（3）

药物治疗效果欠佳的 LVOT 梗阻，并准备行室间隔心

肌部分切除或消融术；（4）室间隔心肌部分切除术或

ICD 植入术后不满 3 个月；（5）运动负荷试验过程中

出现血压下降（收缩压较基线降低 >20 mmHg，或收

缩压初始升高之后降低 >20 mmHg）；（6）过去 3 个月

内出现临床失代偿，即 NYHA 心功能分级Ⅳ级的慢

性心力衰竭症状；（7）严重心绞痛，即加拿大心血管

学会（CCS）心绞痛分级Ⅲ ~ Ⅳ级；（8）由于非心血管

疾病限制而无法运动；（9） 拒绝参加运动康复治疗。

2.1.4.4  肥厚型心肌病患者的 ESC（SCD）风险评分

ESC（SCD）风险评分使用 7 个变量（年龄、晕厥、

HCM 引起的 SCD 家族史、最大左心室室壁厚度、左

心房内径、LVOT 梗阻、非持续性室性心动过速）来

评估 HCM 患者的 SCD 风险 [41-42]。将上述变量输入在

线计算器（https://doc2do.com/hcm/webHCM.html），可

获得 5 年内 SCD 风险评估结果，并对是否需要预防

性植入 ICD 提供指导。5 年内 SCD 风险：＜ 4% 为低

风险，≥ 4% 且 <6% 为中风险，≥ 6% 为高风险 [41-42]。 

高风险患者建议植入 ICD，低风险患者不建议植入

ICD，而中等风险患者需要根据具体情况而定。

2.1.4.5  运动处方推荐

医生在制定运动计划之前应充分考虑如下内

容：（1）患者症状；（2）ESC（SCD）风险评分；（3）是否

静息时出现或运动时诱发 LVOT 梗阻；（4）运动后的

血液动力学（血压 ）反应；（5）是否存在休息或运动诱

发的心律失常。

基因型阳性但表型阴性、无心肌结构改变或

心律失常的 HCM 患者可考虑参加各种运动，同时

建议每年进行表型特征和风险分层评估 [2,29]。值得

注意的是，无风险因素并不表示患者可以完全避免

SCD[43]。在所有 HCM 患者参加高强度锻炼计划和竞

技体育时，都应该进行充分的评估和讨论 [2,28-29]。

HCM 患者的运动处方应以有氧运动为主，辅

以柔韧性训练。抗阻训练需根据患者情况而定，建

议至少在有氧运动两周后加入，且以耐力训练为主，

力量训练为辅，高危患者进行抗阻训练更应谨慎 [22-23]。 

此外，在活动过程中需要密切关注患者的症状（如

头晕、黑矇等 ）、血压、心率以及心电图变化，如

有异常，应及时记录，并重新审视及调整运动方案。

在对 HCM 患者进行运动强度推荐时，应结合

其运动风险分层 [2, 22-23, 29, 44] 结果（表 3）：全部指标均

符合低危分层的患者，可考虑允许在医疗监督下进

行高强度或竞技性活动；只要有一项符合中危分层

且没有指标在高危分层内，可进行中等强度运动，

在密切监督下可以考虑逐渐进阶到较高强度；只要

有一项符合高危分层，则仅考虑进行低强度运动。

运动强度分级 [29, 45] 见表 4，HCM 患者的运动处方建

议 [2, 22-23, 29, 46] 见表 5。

表 2  肥厚型心肌病住院患者的早期运动处方 [34-35]

项目 频率 强度 持续时间 种类

有氧训练 1~2 次 /d 最大心率控制在≤（静息心率

+20）次 /min

10~15 min（单次 /累积），在不超

过RPE（＜ 12）和最大心率限制

的情况下，可适当增加活动时长

和强度

病房内步行、功率自行车、

呼吸操等

抗阻训练 每周不连续的 2~3 d ＜ 30%的1RM，5~10次，重复

1~3 组

5~10 min 从自重运动开始，2 周后

可逐渐增加负荷

吸气肌训练(外

科术后）

1~2次 /d；外科术后患者一旦

血液动力学稳定，可以增

加吸气肌肌力训练，帮助

早期肺扩张和术后排痰

起始强度为最大吸气压的 30%，

轻松完成后可酌情增加阻力，

每次增加 3~5 cmH2O

10~15 min 缩唇呼吸训练；腹式呼吸

训练；使用呼吸训练器

的抗阻力呼吸训练

注：RPE：主观疲劳指数；1RM：1次重复最大力量；1 cmH2O=0.098 kPa。
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2.1.5  居家运动康复

居家心脏康复可通过远程监控间接指导患者进

行居家康复训练，可以扩大患者健康教育、康复咨

询和康复监督的范围 [47]，还可以帮助患者维持已建

立的运动习惯，减少运动风险，恢复家庭生活和社

会交往等日常活动，更大程度地帮助患者重返工作

岗位。

在居家运动康复前，建议患者首先在医院或医

疗机构门诊进行医学监护下的运动训练。在患者完

成一段时间内的规律运动训练后（至少 4 周 12 次运

动训练 ），以门诊康复的运动处方为依据，参照其

运动强度，选择合适的日常运动，将门诊康复的运

动处方转化为家庭日常活动和职业活动，指导患者

在社区或家庭进行相应强度的运动训练。

在进行居家运动训练时，患者可以佩戴远程心

电 / 心率医学监测设备 [48]，遵守门诊康复医师的康

复指导和注意事项，控制运动强度，避免潜在的风

险。同时，患者需定期前往心脏康复中心进行风险

再评估及运动处方的调整（中、高危患者建议每个

月一次，低危患者建议每 3 个月一次 ）[49]。

2.2  膳食营养

合理的营养是维持心肌功能及支撑 HCM 患者

康复的物质保障。营养摄入不足和过剩都属于营养

不良，因此，对于 HCM 患者，避免营养不良也是

延缓病情进展的重要措施之一。研究表明，近 40%

的 HCM 患者合并肥胖 [50]，而肥胖与左心室质量增

加独立相关 [51]，左心室质量增加又是 HCM 患者预

后不良的因素 [52]。HCM 患者应当均衡饮食，将体重

指数保持在合适的范围内，摄入不饱和脂肪酸而非

饱和脂肪酸，并减少盐的摄入量，多选择植物性食

表 3  肥厚型心肌病患者的运动风险分层 [2,22-23,29,44]

项目 低危 中危 高危

症状 / 既往史 无症状 症状的出现与运动无明显相关性 心脏骤停病史；不明原因晕厥；运动诱发症状

5年 ESC（SCD）风险评分 低风险 ( ＜ 4%) 中风险 ( ≥ 4%且 <6%) 高风险 ( ≥ 6%)

静息或运动时 LVOTG 低 ( ＜ 30 mmHg) 中等 (30~49 mmHg) 高 ( ≥ 50 mmHg)

运动中血压反应 正常 减弱 ( 收缩压较基线升高＜ 20 mmHg) 收缩压下降

运动诱发室性心律失常 无 运动期间出现室性早搏 运动诱发NSVT/VT

心脏磁共振成像 无 LGE  LGE ＜ 15%  LGE ≥ 15%

室壁瘤 无 无 有

注：ESC：欧洲心脏病学会；SCD：心原性猝死；LVOTG：左心室流出道压力阶差；NSVT：非持续性室性心动过速；VT：室性心动过速；LGE：钆延

迟增强。1 mmHg=0.133 kPa。

表 4  运动强度分级 [29,45]

运动强度 峰值摄氧量百分比 (%) 最大心率百分比 (%) 储备心率百分比 (%) 主观疲劳指数

低强度 ＜ 40 ＜ 55 ＜ 40 10~11

中等强度 40~69 55~74 40~69 12~13

高强度 70~85 75~90 70~85 14~16

极高强度 >85 >90 >85 17~19

表 5  肥厚型心肌病患者的运动处方建议 [2,22-23,29,46]

项目 具体内容

最优目标

  频率和持续时间 (1) 运动前必须热身 5~10 min，结束时必须有 5~10 min 的恢复活动；(2) 低至中等强度的有氧耐力训练，3~5 d/ 周，

150~300 min/ 周；(3) 每周 2~3 d 进行低至中等强度的肌肉强化训练，包括所有主要肌肉群，两次训练间隔时间≥ 24 h；

(4) 每周至少进行 2~3 次柔韧性训练，如拉伸，每个动作持续 10~20 s，每个肌肉群 4次

  强度 (1) 低至中等强度有氧耐力训练，训练总量应该比强度更重要；(2) 肌肉强化训练强度相当于 30%~60%的 1RM

进阶过程

  频率 可以从每周 1次开始，适应后再进行每周 2次直至达到每周 3~5 次的有氧耐力训练

  持续时间 从 10~30 min 的有氧耐力训练开始，每周增加 5~10 min，3~4 周内达到最佳的每周训练量

  强度 (1) 前 3~4 周，有氧运动建议均从低强度开始，先增加运动量，然后按照运动风险分层后对应的建议强度进行 ( 进展应考

虑患者对运动的适应情况、训练前的经验、年龄和临床特点等 )；(2) 建议在有氧运动持续 2 周后，根据患者的情况加入

抗阻训练，强度为 30%~60% 的 1RM，8~10 次 / 组，每次训练 1~3 组，2~3 次 / 周，训练过程中根据患者的适应情

况调整每周的训练量

注：1RM：1次重复最大力量。
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物等 [53-55]。目前，地中海饮食已被充分证实对心血

管疾病患者有益。一项针对 HCM 伴肥胖患者进行

地中海饮食和运动综合干预的研究结果显示，地中

海饮食和运动对于减轻 HCM 患者的体重及改善其

临床状况有良好的效果 [56]。

饱 餐 可 能 会 导 致 HCM 患 者 血 液 动 力 学 和

LVOTG 发生变化，还易诱发心绞痛、呼吸困难甚至

晕厥等症状。建议 HCM 患者少食多餐，避免餐后

即刻活动 , 保持出入量基本平衡，以避免出现不良

症状 [57-58]。

2.3  睡眠管理

阻塞性睡眠呼吸暂停低通气综合征（OSAHS）

在 HCM 患 者 中 极 为 常 见。 研 究 表 明，HCM 患 者

中 OSAHS 患病率为 32%~71%[59]。OSAHS 与心室重

构、心房颤动和室性心律失常独立相关，这些都是

HCM 患者心原性死亡的风险因素 [60]。针对 OSAHS

的治疗可以降低 HCM 患者的静息 LVOTG 及减轻其

症状 [61]。夜间低氧血症会诱导交感神经激活，这对

HCM 患者的临床症状和结局有不利影响，因此建议

对 HCM 患者进行 OSAHS 筛查，并对结果异常的患

者进行适当的管理。

2.4  心理支持

焦虑及抑郁在 HCM 患者中普遍存在，并且与

SCD 及 HCM 相关心力衰竭事件风险增加独立相关，

在焦虑合并抑郁情绪时尤为突出 [62-63]。约 49% 的

HCM 患者在情绪波动时可能诱发临床症状，如胸

痛、呼吸困难、心悸、头晕或晕厥 [64]，故心理评估

及干预应被纳入该人群的康复计划中。抑郁症筛查

量表（PHQ-9）和焦虑症筛查量表（GAD-7）可作为抑

郁及焦虑初步评估量表，PHQ-9 评分＞ 10 分或第

九题得分≥ 1 分需进一步进行专业评估，GAD-7 评

分≥ 8 分的患者建议进一步寻求专业帮助来明确诊

断及制定治疗计划 [65-68]。

目前针对 HCM 患者精神心理干预的研究较为

有限，精神类药物可能有助于改善 HCM 患者的心

血管结局，但药物的相互作用及许多精神类药物可

能引起的直立性低血压也可能会使病情恶化 , 精神

类药物的选择及长期使用的安全性仍需更多证据支

持 [69-70]。对于症状对其困扰较大的患者，心理治

疗应关注患者对慢性症状应对的重要性及个体化管 

理 [71]。常识模型（common-sense model）可能有助于

支持患者应对 HCM 相关焦虑 [72]。形式较为灵活的

新型多模式照护管理方式较有前景，但仍需更多研

究支持 [73]。

2.5  戒烟

吸烟可显著增加心血管疾病的发生风险 [74]，是

心血管疾病的主要危险因素，也是心肌病的危险因

素之一 [75]。吸烟可以诱发心肌纤维化，诱导儿茶酚

胺释放增多，导致心肌肥厚、心律失常及心功能障

碍 [76-77]。这些不利因素均可导致 HCM 患者的心血管

事件风险增加。所有心血管疾病患者均需积极戒烟。

2.6  戒酒

HCM 患者不建议饮酒。酒精会引起收缩压下

降，使 HCM 患者的 LVOTG 升高。饮酒可能诱发静

息状态下无 LVOT 梗阻的患者出现梗阻，已经存在

LVOT 梗阻的患者更应避免饮酒和脱水，以免引起

LVOT 梗阻加重 [78]。

2.7 中医

HCM 在中医学中并无明确病名的记载，按照

其主要临床表现可归属为“喘证 ”、“胸痹 ”、“心悸 ”

及“厥证 ”的范畴。本病病因病机较为复杂，多为先

天禀赋不足、正气不足、心肾亏虚的基础上感受外

邪或后天失养、痰瘀互结，造成本虚标实之证。近

年来，中医中药在治疗 HCM 方面的研究逐渐增多，

但由于辨证分型、疗效判定标准不统一，目前研究

更多局限于个人验方、效方的探索，缺乏设计严谨

的大样本临床试验。在中成药应用方面，有研究显

示，益心舒胶囊联合西药治疗能够改善 HCM 患者

的心功能指标，提高临床疗效 [79]。

3  其他

3.1 休闲旅游

HCM 患者可以进行中低强度的娱乐活动，避免

竞技性和高强度的娱乐活动，以预防 SCD[50]。外出

游玩应注意及时补充水分，尤其是梗阻性 HCM 患者。

脱水会使心脏前负荷降低、心肌收缩力增加，可能

会导致 LVOT 梗阻恶化 [80]，因此 HCM 患者应注意

及时补充水分，尤其是在炎热的夏天或去往热带地

区旅行的时候。

3.2 就业

HCM 对于就业选择、职业发展和日常工作都有

一定的影响，因此患者在选择就业时需要进行诸多

考量。HCM 患者需要避免从事重体力劳动的工作，

减少出差、加班，避免高强度、高压力的工作环境 [81]。

对于一些技术工种，如职业驾驶员、飞行员及飞机

机组人员等，建议遵照相关行业规定，根据个人症

状、病情严重程度和合并症等情况，与患者一同评

估、充分沟通，帮助患者选择职业 [2]。植入 ICD 的

患者还需避免在接触电磁的环境中工作，以防电磁
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干扰对 ICD 的功能产生影响。

3.3  肥厚型心肌病患者的家族成员管理

3.3.1  遗传评估

基因变异是绝大多数 HCM 患者的根本病因，

大多数 HCM 呈常染色体显性遗传，约 60% 的 HCM

患者可以找到明确的致病基因 [1]。家族中第一个被

确诊为 HCM 的患者（称为“先证者 ”或“指征病例 ”）

需要进行遗传评估，通常包括遗传咨询和基因检测。

3.3.2  家系筛查

建议对 HCM 患者的一级亲属家系进行基因筛

查。与先证者有相同致病基因、同时有 HCM 临床

表现的亲属可诊断为 HCM，需要进行规范治疗及长

期随访；与先证者有相同致病基因但无 HCM 临床表

现的成年亲属应每 3~5 年随访一次，儿童及青少年

应每 1~2 年随访一次；若未携带与先证者相同的致

病基因，且无 HCM 临床表现，则后续无需随访 [49,82]。

如果先证者未行基因检测，或者检测未发现致

病性变异或可能的致病性变异，则在所有一级亲属

中评估临床症状。通过心电图、超声心动图及运动

试验等进行筛查，若存在 HCM 临床表现，则进行

HCM 标准治疗和长期随访；若无 HCM 临床表现，

则定期进行临床评估和长期随访 [83]。

3.4  肥厚型心肌病患者围生育期的照护和康复

妊娠可引起多种血液动力学变化 [84]，这些生理

变化对 HCM 患者存在潜在风险。大多数女性 HCM

患者妊娠期情况良好，但存在中度或重度收缩期功

能障碍、舒张期功能障碍、重度 LVOT 梗阻或肺动

脉高压的女性，以及经过治疗仍在妊娠前存在不适

症状的女性，出现不良结局的风险较大 [85-87]。

HCM 患者妊娠期保健要点 [88]：（1）妊娠期每 1~3

月评估一次，应在有多学科专家团队的中心进行，

评估内容包括症状、LVOT 阻力、心律失常和心室

功能，妊娠期每 3 个月或出现新发症状时复查超声

心动图；（2）妊娠期应用处方药物时，需考虑药物对

胎儿的影响，一般不使用利尿剂或降低血管阻力的

药物；（3）妊娠期禁止剧烈运动，避免体位突变，以

防止反射性血管扩张和降低心脏前负荷；（4）妊娠期

需做好分餐饮食和体重管理，监测母亲体重和胎儿

的生长发育，既要避免母亲体重增加过多，又要防

止胎儿生长受限。

4  随访

对于大多数定期锻炼的 HCM 患者，建议每年

随访一次。对于运动相关 SCD 风险较高的青少年和

年轻人，应考虑每 6 个月随访一次。基因型阳性、

表型阴性的患者应考虑进行年度评估，以确定表型

特征和风险分层 [32,89-90]。随访评估应侧重于疾病进

展和风险分层，随访内容 [29, 44, 91] 见表 6。定期运动

的患者若出现新的症状，应中断运动并重新评估。

表 6  肥厚型心肌病患者的主要随访内容及随访频率 [29,44,91]

项目 基线 每 3~6 个月 * 每 6~12 个月 * 病情变化时 *

一般情况 √ √ √ √

NYHA心功能分级 √ √ √ √

12导联心电图 √ √ √ √

24小时动态心电图 √ √ √

N末端 B型利钠肽原 √ √ √ √

体适能 √ √ √ √

6分钟步行试验 √ √ √ √

心肺运动试验 √ √ √ √△

超声心动图 √ √ √ √

心脏磁共振成像 √ √△ √

注：*：可根据实际情况调整；△：可以考虑。

5  展望

HCM 的治疗干预措施主要目的是改善梗阻症状

和预防并发症，早期诊断与解除 LVOT 梗阻对于改

善患者的生活质量和预后至关重要。运动有益于改

善 HCM 患者的左心室舒张功能及心血管危险因素。

随着康复团队多学科技术的不断发展，HCM 患者的

心血管危险因素控制将得到进一步加强。物联网技

术和智能可穿戴设备的应用将提高对 HCM 患者住

院、门诊及居家的全程运动指导能力，并将进一步

改善 HCM 患者对运动康复的参与率和依从性以及

HCM 患者运动康复的安全性和临床效果。 
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