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【摘要】　左心室肥厚（ＬＶＨ）已逐 渐 成 为 临 床 常 见 问 题，也 往 往 是 疑 难 问 题。提 高 临 床 医 师 对ＬＶＨ的 认 知，及 早 识 别

ＬＶＨ并鉴别病因，延缓或逆转其进展已 成 为 相 关 疾 病 临 床 诊 疗 和 管 理 过 程 中 的 重 点。由 于 引 起ＬＶＨ的 病 因 复 杂 多

样，目前临床实践中对ＬＶＨ的诊断、治疗存 在 诸 多 不 确 定 性、不 规 范 之 处，也 缺 少 针 对ＬＶＨ疾 病 管 理 的 指 导 性 文 件。

面对这一现状，复旦大学附属中山医院心内科和罕见病中心组织本院专家，总结了ＬＶＨ的流行病学、诊断标准 等，根 据

医院实际情况和临床需求制订了ＬＶＨ诊断与治疗的决策流程，以期推动对ＬＶＨ的规范化、精准化管理，为患者带来更

多获益。
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　　左 心 室 肥 厚（ｌｅｆｔ　ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ　ｈｙｐｅｒｔｒｏｐｈｙ，

ＬＶＨ）是一种以左心室壁增厚、心肌重量增加为特

征的心肌 重 塑 现 象［１］。ＬＶＨ 可 以 是 生 理 性 适 应

的结果，但更 多 是 继 发 于 遗 传 性 或 非 遗 传 性 的 心

脏或全身 疾 病，以 及 左 心 室 超 负 荷 的 病 理 状 态。

ＬＶＨ是 临 床 常 见 问 题，同 时 也 是 心 力 衰 竭、冠 心

病、心律失常、心 源 性 猝 死、脑 卒 中 等 多 种 心 血 管

疾病发病和死亡的独立预测因子［２－５］，其发生和持

续进展与患者的不良预后相关［６］。

ＬＶＨ患者可在起病后数年内无症状，也可进

展为心 室 收 缩 和（或）舒 张 功 能 障 碍 甚 至 心 力 衰

竭。无症状ＬＶＨ可能会导致治疗延迟，因此提高

对ＬＶＨ的 认 知，及 早 识 别ＬＶＨ 并 鉴 别 病 因，延

缓或逆转其进展已成为相关疾病临床诊疗和管理

过程中的重点。由于引起ＬＶＨ的病因复杂多样，

目前临床实践中对ＬＶＨ 的诊断和治疗 存 在 诸 多

不确定性、不规范之处，也缺 少 针 对ＬＶＨ 疾 病 管

理的指导性 文 件。面 对 这 一 现 状，复 旦 大 学 附 属

中山医院心 内 科 和 罕 见 病 中 心 组 织 本 院 专 家，总

结了ＬＶＨ的流行病学、诊断标 准 等，根 据 医 院 实

际情况和临床需求制订了ＬＶＨ 诊断与 治 疗 的 决

策流程，以期推动对ＬＶＨ的规范化、精准化管理，

为患者带来更多获益。

１　ＬＶＨ的流行病学

据统 计，成 年 人 群 中 ＬＶＨ 的 患 病 率 约 为

１０％～２０％［７－８］。部分特殊人群的ＬＶＨ患病率更高，

例如 未 经 治 疗 的 高 血 压 患 者 ＬＶＨ 患 病 率 约 为

１９％～４８％，高 危 高 血 压 患 者 ＬＶＨ 患 病 率 高 达

５８％～７７％［８］，肥胖人群ＬＶＨ患病率约为５６％［９］，肾

脏疾病患者ＬＶＨ患病率约为４０％［１０］。此外，ＬＶＨ
还是 肥 厚 型 心 肌 病（ｈｙｐｅｒｔｒｏｐｈｉｃ　ｃａｒｄｉｏｍｙｏｐａｔｈｙ，

ＨＣＭ）和心脏淀粉样变等浸润性心肌病的标志性病

理改 变 之 一。在 普 通 人 群 中，ＨＣＭ 患 病 率 约 为

１／５００～１／２００［１１］；心脏淀粉样变相对罕见但逐渐被重

视，据美国２００７—２０１５年的分析显示，免疫球蛋白轻

链淀粉样变发病率为９．７／１００万人年～１４．０／１００万

人年，患病率由２００７年的１５．５／１００万增至２０１５年的
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４０．５／１００万［１２－１３］；多个国家和地区的统计数据显示，

流行区域遗传性转甲状腺素蛋白淀粉样变（ＡＴＴＲ）

患病率约为１．１／１０万～１５１／１０万，非流行区域约为

０．４３３／１０万～３．７２／１０万，中国大陆地区估计患病率

为１８．９／１０万～７４．９／１０万［１４］。

２　ＬＶＨ的诊断标准

ＬＶＨ大 多 通 过 超 声 心 动 图 和 心 电 图 诊 断。

超声心动图 诊 断 标 准 如 下。左心室质量指数（ｌｅｆｔ

ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ　ｍａｓｓ　ｉｎｄｅｘ，ＬＶＭＩ）：男 性＞１１５ｇ／ｍ２，女

性＞９５ｇ／ｍ２［１，１５］；或左室壁厚度（ｌｅｆｔ　ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ　ｗａｌｌ

ｔｈｉｃｋｎｅｓｓ，ＬＶＷＴ）≥１２ｍｍ［１６－１８］。ＬＶＭＩ计算公式：

ＬＶＭＩ（ｇ／ｍ２）＝左 心 室 质 量（ＬＶＭ）／体 表 面 积

（ＢＳＡ）；ＬＶＭ（ｇ）＝１．０４×［（ＬＶＥＤＤ＋ＩＶＳＴ＋

ＬＶＰＷＴ）３－ＬＶＥＤＤ３］×０．８＋０．６（ＬＶＥＤＤ为 左

心 室 舒 张 末 期 内 径，ＩＶＳＴ 为 室 间 隔 厚 度，

ＬＶＰＷＴ为左心室后壁厚度；单位均为ｃｍ），ＢＳＡ
（ｍ２）＝０．００７　１８４× 身 高 （ｃｍ）０．７２５ × 体 重

（ｋｇ）０．４２５。心电 图 诊 断 标 准 如 下。①ＱＲＳ波群高

电压：胸 导 联 示ＲＶ５或ＲＶ６＞２．５ｍＶ，ＲＶ５＋ＳＶ１＞
４．０ｍＶ（男性）或＞３．５ｍＶ（女 性）；肢 体 导 联 示

ＲⅠ＞１．５ｍＶ，ＲａＶＬ＞１．２ｍＶ，ＲａＶＦ＞２．０ｍＶ，ＲⅠ＋

ＳⅢ＞２．５ｍＶ；Ｃｏｒｎｅｌｌ标准为ＲａＶＬ＋ＳＶ３＞２．８ｍＶ（男

性）或＞２．０ｍＶ（女性）。②ＳＴ－Ｔ改变。③ＱＲＳ时限

延长：ＱＲＳ波群时间可延长至０．１０～０．１１ｓ。④可出

现额面ＱＲＳ心电轴左偏［１９－２０］。

３　ＬＶＨ病因诊断的基本策略与流程

３．１　熟悉引起ＬＶＨ的病因

３．１．１　压力 或 容 量 负 荷 增 加　包 括 原 发 性 高 血

压、肾实质性或肾血管性高血压、主动脉瓣关闭不

全、主动脉瓣狭窄（包括瓣上或瓣下狭窄）、主动脉

缩窄、动脉导 管 未 闭、二 尖 瓣 关 闭 不 全、室 间 隔 缺

损、贫血等。

３．１．２　内 分 泌 代 谢 及 肾 脏 疾 病　肥 胖［９］、糖 尿

病［２１］、代谢综合征［２２］、肢端肥大症［２３］、原发性醛固

酮增多症［２４］、嗜 铬 细 胞 瘤 或 副 神 经 节 瘤［２５］、甲 状

腺功能减 退［２６］、原 发 性 甲 状 旁 腺 功 能 亢 进 症［２７］，

以及ＣＫＤ等均可累及心脏导致心肌肥厚。

３．１．３　药物 因 素　长 期 使 用 棘 白 菌 素 类 抗 真 菌

药物［２８］、促蛋白合成类固醇［２９］、羟氯喹［３０］、他克莫

司［３１－３２］、可卡因［３３］，以及多种癌症治疗药物如蒽环

类药物［３０］等均可引起心肌肥厚。

３．１．４　以 ＬＶＨ 为 主 要 临 床 表 现 的 心 肌 病　
ＨＣＭ是最 常 见 的 遗 传 性 心 肌 病，其 主 要 特 征 为

ＬＶＨ，伴高动力收缩和舒张功能受损［３４］。浸润性心

肌病包括心脏淀粉样变、溶酶体贮积症（法布雷病）、

糖原贮 积 症［Ｄａｎｏｎ病、Ｐｏｍｐｅ病（即 糖 原 贮 积 症

Ⅱ型）、单磷酸腺苷激活蛋白激酶γ２亚基编码基因

变异心脏综合征（ＰＲＫＡＧ２心脏综合征）］、结节病、

血色病等［３５－３６］，其中溶酶体贮积症和糖原贮积症又

可归属于先天性代谢性疾病。多系统病变累及心

脏，如线粒体疾病［３７］、畸形综合征［３８］（Ｎｏｏｎａｎ综合

征、ＬＥＯＰＡＲＤ综合征、心面皮肤综合征）等。此外，

还有神经肌肉疾病，如Ｆｒｉｅｄｒｅｉｃｈ共济失调［３５－３６］。

３．２　关注患者症状和体征　从最基本的症状、体

征信息中往往可以获得ＬＶＨ 病因诊断 的 重 要 线

索，如心前 区 杂 音 提 示 可 能 存 在 梗 阻 性 ＨＣＭ 或

主动脉瓣狭窄等；而一些心脏外的症状、体征对某

些特殊类型心肌病具有重要提示作用。见表１。

表１　ＬＶＨ相关心肌病的常见心脏外表现

ＬＶＨ相关心肌疾病 心脏外症状或体征

心脏淀粉样变 眶周紫癜、巨舌、指甲萎缩、水肿、蛋白尿、外周和自主神经系统病变、椎管狭窄、腕管综合征等

法布雷病 肾脏损害、早发脑梗死、血管角质瘤、肢端感觉异常、少汗或无汗、眩晕或听力障碍、角膜涡状浑浊、胃肠症状等

Ｄａｎｏｎ病 骨骼肌病、智力发育迟缓

Ｐｏｍｐｅ病 肌无力、呼吸衰竭

ＰＲＫＡＧ２心脏综合征 少数可有骨骼肌异常

血色病 铁沉积的系统性损害，如全身皮肤色素沉着、糖尿病和肝硬化等

结节病 以肺部病变为主，肺门及纵隔淋巴结肿大，全身多系统受累

线粒体疾病 对能量代谢需求较高的器官容易受累，除心脏外还有眼、脑、骨骼肌

Ｆｒｉｅｄｒｅｉｃｈ共济失调 进行性步态和肢体共济失调、构音障碍、腱反射消失、病理征阳性和骨骼异常

畸形综合征 可伴有身材矮小、面部畸形、淋巴功能障碍和智力障碍

３．３　仔细询问收集病 史　通 过 病 史 询 问 可 知 晓

患者是 否 合 并 长 期 未 控 制 的 高 血 压、心 脏 瓣 膜

病、内分泌 代 谢 疾 病、ＣＫＤ、长 期 贫 血，以 及 特 殊

药物使用史 等，对ＬＶＨ的 病 因 诊 断 具 有 重 要 指

导作用。另外，病史询问中 还 需 要 关 注 是 否 存 在

ＬＶＨ的家族 聚 集 患 病 情 况，这 对 与 遗 传 因 素 相

关的 ＬＶＨ（如 ＨＣＭ）病 因 诊 断 具 有 重 要 提 示

作用。
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３．４　合理进行辅助检查

３．４．１　器械检查　常用于ＬＶＨ筛查、诊断和病

因鉴别的主要器械检查方法，及其适用情形、诊断

线索、优缺点见表２。

表２　用于ＬＶＨ诊断的主要器械检查方法

检查方法 适用情形 诊断线索 优缺点

心电图 ＬＶＨ的筛查或

　辅助诊断
ＱＲＳ高电压：ＨＣＭ、Ｄａｎｏｎ病

ＱＲＳ低电压或正常电压：心脏淀粉样变、血色病
短ＰＲ间期：法布雷病、Ｐｏｍｐｅ病
心室 预 激：Ｄａｎｏｎ病（８０％合 并 预 激 综 合 征）、
ＰＲＫＡＧ２心脏综合征、线粒体疾病

传导系统受累：法布雷病、ＰＲＫＡＧ２心 脏 综 合 征、
结节病、线粒体疾病

复极异常：Ｆｒｉｅｄｒｅｉｃｈ共济失调、畸形综合征

优点：快速、简便、易行
缺点：灵敏度不高，容易受患者年龄、性别、体

型等影响

胸部Ｘ线摄片 ＬＶＨ的辅助筛查

　与病情评估
心影正常或增大，心尖向左、向下延伸（心尖下移） 优点：简便、易行；可同时根据有无肺淤血、胸

腔积液等初步判 断 心 功 能 状 态，了 解 有 无
肺部感染等合并症

缺点：灵敏度、特异 度 均 不 高，临 床 医 师 阅 片
水平差异较大

超声心动图 ＬＶＨ诊 断 的 主 要
方 法 及 病 因 鉴
别的重要手段

除用于ＬＶＨ的诊断外，常可协助ＬＶＨ病因的初
步鉴别，如 ＨＣＭ 患 者 超 声 心 动 图 检 查 除 了 有

ＬＶＨ外，还可出现 左 心 室 流 出 道 梗 阻、二 尖 瓣
前叶收缩期前向运动（ＳＡＭ征），甚至心尖部室
壁瘤等征 象；ＬＶＨ 伴 心 肌 呈 斑 点 或 颗 粒 状 回
声、左心室 射 血 分 数（ＬＶＥＦ）轻 度 降 低 伴 限 制
性充盈、心尖纵向应变保留（心尖豁免或心尖保
留）等多提示 淀 粉 样 变［３９］；法 布 雷 病 患 者 可 表
现为向心性肥厚，“双边征”（内膜和外膜回声强
而中间肌层回声弱）

优点：已较为普及，诊断标准明确
缺点：可能受操作者主观因素（手法、经验等）

影响

心 脏 磁 共 振
（ＣＭＲ）

用于超声心动图不
能明确诊断或需
要进一步检查分
辨病因的ＬＶＨ

延迟钆增强（ＬＧＥ）是目前在体评估心肌纤维化最
有效的方法，ＨＣＭ 多 表 现 为 肥 厚 心 肌 内 局 灶
性或斑片状强化；淀 粉 样 变 者 强 化 多 发 生 在 心
内膜 下；ＣＭＲ 定 量 分 析 技 术，如 使 用 Ｔ１－
Ｍａｐｐｉｎｇ测定 心 肌 的 初 始 Ｔ１值（ｎａｔｉｖｅ　Ｔ１），
ＨＣＭ患者轻度增高，淀 粉 样 变 者 明 显 增 高，法
布雷病者降低

优点：准 确 显 示 心 脏 结 构 与 功 能，有 助 于

ＬＶＨ病因鉴别
缺点：普及程度不 高，检 查 操 作、分 析 诊 断 耗

时较长，依赖于影 像 科 医 师 或 临 床 医 师 的
经验

放射性核素显像 主要用于心脏淀粉
样变的诊断与鉴
别诊断

９９锝ｍ 标记焦磷酸盐（９９　Ｔｃｍ－ＰＹＰ）：心肌放射性摄
取２级（与骨摄取相当）或３级（高于骨摄取）为
阳 性，提 示 转 甲 状 腺 素 蛋 白 心 脏 淀 粉 样 变
（ＡＴＴＲ－ＣＡ）

优点：为疑似ＡＴＴＲ－ＣＡ患 者 提 供 无 创 诊 断
手段

缺点：普 及 程 度 不 高，仅 少 数 医 院 能 够 进 行
９９　Ｔｃｍ－ＰＹＰ检 查，且 对 ＡＴＴＲ－ＣＡ诊 断 可
能存在假阳性

３．４．２　实 验 室 检 查　心 脏 标 志 物 检 查：超 半 数

ＨＣＭ患者及多 数 浸 润 性 心 肌 病 患 者 可 存 在 血 清

心肌肌钙蛋白水平升高，且与心功能相关。Ｂ型利

钠肽（Ｂ－ｔｙｐｅ　ｎａｔｒｉｕｒｅｔｉｃ　ｐｅｐｔｉｄｅ，ＢＮＰ）或Ｎ末端Ｂ型

利钠肽原（Ｎ－ｔｅｒｍｉｎａｌ　ｐｒｏ－ＢＮＰ，ＮＴ－ｐｒｏＢＮＰ）可 反 映

ＬＶＨ的 程 度、收 缩 或 舒 张 功 能 障 碍 的 程 度、血 流

动力学改变的严重程度，以及是否合并心力衰竭，

还可对疾病进展与预后进行评估。

可用于ＬＶＨ病因诊断与鉴别诊断、评估患者

基础状况及 是 否 合 并 其 他 疾 病 的 指 标 检 查，如 血

常规结果可提示是否存在贫血；免疫固定电泳、血

清κ和λ游离轻链及其比值等可用于心脏淀粉样

变的诊断和鉴别诊断；酶学检查可用于法布雷病、

Ｐｏｍｐｅ病 等 的 诊 断；肌 酸 激 酶（ｃｒｅａｔｉｎｅ　ｋｉｎａｓｅ，

ＣＫ）水平明显升高需考虑Ｄａｎｏｎ病、ＰＲＫＡＧ２心

脏综合征、线粒体疾病；疑诊线粒体疾病应检测血

乳酸水平；疑 诊 结 节 病 可 检 测 血 清 血 管 紧 张 素 转

化酶（ａｎｇｉｏｔｅｎｓｉｎ　ｃｏｎｖｅｒｔｉｎｇ　ｅｎｚｙｍｅ，ＡＣＥ）、ＩＬ－２
受体水平；铁代谢检查有助于血色病的诊断。

３．４．３　活组织检查（简称活检）　心肌 活 检 有 助

于ＬＶＨ病因的诊断与鉴别诊 断。心 肌 活 检 的 适

应证：无创检 查 和 心 脏 以 外 的 其 他 组 织 活 检 不 能

明确病因的ＬＶＨ［３９］。心肌 活 检 应 由 经 验 丰 富 的

临床医师进 行 操 作，由 在 心 肌 病 诊 断 方 面 较 为 专

业的病 理 科 医 师 进 行 后 续 的 心 肌 组 织 病 理 学 检

查［３９］。此外，心脏以外的其 他 组 织 活 检 也 可 在 部

分ＬＶＨ病因的诊断与鉴别诊断中发挥重要作用。

心脏外组织活检的适用情况见表３。

３．４．４　基 因 检 测　基 因 变 异 是 绝 大 多 数 ＨＣＭ
患 者 的 根 本 病 因，约６０％的ＨＣＭ患 者 可 找 到 明
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表３　心脏外组织活检的适用情况

可疑ＬＶＨ病因 活检部位

淀粉样变 骨髓、肾脏、皮肤、脂肪、唇腺或唾液腺、舌、胃肠道、腓肠神经等

法布雷病 肾脏、皮肤、神经组织

Ｄａｎｏｎ病 肌肉

Ｐｏｍｐｅ病 肌肉

血色病 肝脏、骨髓、皮肤

结节病 皮肤、纵隔或肺门淋巴结、外周淋巴结

线粒体疾病 肌肉

Ｆｒｉｅｄｒｅｉｃｈ共济失调 腓肠神经

确的致病基 因 变 异，基 因 检 测 对 指 导 ＨＣＭ 诊 治

具有重要临 床 意 义。此 外，部 分 代 谢 性 疾 病 或 系

统性疾病，往 往 也 需 要 通 过 基 因 检 测 明 确 诊 断。

见表４。基因检测通常先对先证者使用 全 外 显 子

组或定制的 多 基 因 深 度 靶 向 测 序 进 行 基 因 筛 查；

如果先证者 筛 查 出 明 确 的 致 病 基 因 变 异，其 直 系

亲属无论有无临床表现，均推荐Ｓａｎｇｅｒ法一代测

序，验 证 此 致 病 基 因 变 异。同 时 需 要 注 意，对

ＬＶＨ相关疾病基因诊断结果的解释须谨慎，应在

系统收集、分析患者家系（绘制包含三代亲属的家

系图）基因型和临床表型信息的基础上，进行规范

的遗传咨询［３９］。遗传咨询应由受过专业训练的医

护人员或掌 握 遗 传 知 识 的 心 血 管 专 科 医 师 进 行，

为患者及其亲属充分了解所患ＬＶＨ 相 关 疾 病 的

遗传问题提供参考［３９］。

表４　导致ＬＶＨ的遗传性疾病及其致病基因

疾病名称 突变基因 编码蛋白 遗传模式

ＨＣＭ［３９］ ＭＹＨ７、ＭＹＢＰＣ３、ＴＮＮＴ２、ＴＮＮＩ３、ＭＹＬ２、ＭＹＬ３，ＴＰＭ１、
ＡＣＴＣ１、ＡＣＴＮ２、ＡＬＰＫ３、ＣＡＶ３、ＣＡＣＮＡ１Ｃ、ＣＳＲＰ３、
ＤＥＳ、ＦＬＮＣ、ＪＰＨ２、ＬＤＢ３、ＰＬＮ、ＴＮＮＣ１、ＴＴＮ

肌小节相关蛋白 ＡＤ为主，偶
有ＡＲ

ＡＴＴＲ－ＣＡ ［４０］ ＴＴＲ 转甲状腺素蛋白 ＡＤ
法布雷病［４１］ ＧＬＡ α－半乳糖苷酶Ａ（α－ｇａｌ　Ａ） ＸＤ
Ｄａｎｏｎ病［４２］ ＬＡＭＰ２　 ２型溶酶体相关膜蛋白 ＸＤ
Ｐｏｍｐｅ病［４３］ ＧＡＡ 酸性α－葡萄糖苷酶 ＡＲ
ＰＲＫＡＧ２心脏综合征［４４］ ＰＲＫＡＧ２ 单磷酸腺苷激活蛋白激酶 ＡＤ
Ｆｒｉｅｄｒｅｉｃｈ共济失调［４５］ ＦＸＮ　 ｆｒａｔａｘｉｎ蛋白 ＡＲ
血色病［４６］ ＨＦＥ、ＨＡＭＰ、ＨＪＶ、ＴＦＲ２、ＳＬＣ４０Ａ１ 铁调素及转铁蛋白受体／转运蛋白相关蛋白 ＡＲ
畸形综合征［３８］ ＰＴＰＮ１１、ＳＯＳ１、ＳＯＳ２、ＮＲＡＳ、ＫＲＡＳ、ＭＲＡＳ、ＲＲＡＳ２、ＲＩＴ１、

ＬＺＴＲ１、ＲＡＦ１、ＭＡＰ２　Ｋ１、ＨＲＡＳ、ＳＨＯＣ２
ＲＡＳ／ＭＡＰＫ通路相关蛋白 ＡＤ

　　ＡＤ：常染色体显性遗传。ＡＲ：常染色体隐性遗传。ＸＤ：Ｘ染色体显性遗传。ＭＡＰＫ：丝裂原活化蛋白激酶

３．５　ＬＶＨ的 病 因 诊 断 流 程　ＬＶＨ 的 病 因 诊 断

流程以左心室增厚为线索，从患者的病史、症状和

体征、常规检查入手，对ＬＶＨ的 病 因 进 行 初 步 排

查，然后进一步依据特殊的实验室和器械检查、组

织活检、基因检测等结果实现对ＬＶＨ病因的明确

诊断。ＬＶＨ的病因诊断流程见图１。

随着临床 医 师 诊 断 意 识 和 诊 断 技 术 的 提 升，

心脏淀粉样 变 及 法 布 雷 病 较 前 越 来 越 多 见，国 内

外已 陆 续 有 相 关 的 指 南 和（或）共 识 性 文 件 发

布［３９，４７－５０］，在临床诊疗中可予借鉴。

４　ＬＶＨ的治疗

４．１　治疗原 则　ＬＶＨ 的 总 体 治 疗 原 则 与 目 标：

①改善患者 症 状，提 升 生 活 质 量；②纠 正 病 因，改

善预后，延长 生 存 时 间；③治 疗 并 发 症（如 心 力 衰

竭、心律失 常 等）。ＬＶＨ 的 总 体 治 疗 原 则 与 流 程

见图２。

４．２　病因为导向的治疗

４．２．１　 ＨＣＭ 的 治 疗 　 对 非 梗 阻 性 ＨＣＭ
（ｎＨＣＭ）的 治 疗 主 要 集 中 于 控 制 心 肌 肥 厚 进 展，

降低左心室充盈压力，减轻临床症状；对于梗阻性

ＨＣＭ（ｏＨＣＭ），可以通过药物、介入治疗、外 科 手

术等来改善 症 状，降 低 不 良 事 件 的 发 生 风 险。最

新的Ⅲ期临床研究ＥＸＰＬＯＲＥＲ－ＣＮ结果显示，接

受心肌肌球蛋白抑制剂玛伐凯泰（Ｍａｖａｃａｍｔｅｎ）治

疗的中 国ｏＨＣＭ 患 者，左 心 室 流 出 道 梗 阻、临 床

·８６· Ｓｈａｎｇｈａｉ　Ｍｅｄ　Ｊ，２０２４，Ｖｏｌ．４７，Ｎｏ．２



症状、生活质量、心脏标志物和心脏结构等均有改 善［５１］。ＨＣＭ的治疗流程见图３。

　　ＡＬ－ＣＡ：免疫球蛋白轻链心脏淀粉样变

图１　ＬＶＨ的病因诊断流程

图２　ＬＶＨ的总体治疗原则与流程

　　ＡＲＮＩ：血管紧张素受体脑啡肽酶抑制剂。ＭＲＡ：盐皮质激素受体拮抗剂。ＳＧＬＴ２：钠－葡萄糖协同转运蛋白２

图３　ＨＣＭ的治疗流程
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４．２．２　其他ＬＶＨ相关疾病的病因治疗　①高血

压：改变生活 方 式、降 压 药 物 等 是 主 要 治 疗 方 法。

②主动脉瓣狭窄：目前主要通过手术［外科主动脉

瓣置换术或经导管主动脉瓣置换术（ｔｒａｎｓｃａｔｈｅｔｅｒ

ａｏｒｔｉｃ　ｖａｌｖｅ　ｒｅｐｌａｃｅｍｅｎｔ，ＴＡＶＲ）］治 疗。③心 脏

淀粉样变：主 要 通 过 抑 制 轻 链 的 产 生 或 淀 粉 样 纤

维的形成来预防疾病的进展。对于 ＡＬ－ＣＡ，可通

过化学治疗、外 周 血 自 体 造 血 干 细 胞 移 植 等 方 法

治疗；对于ＡＴＴＲ－ＣＡ，可使用转甲状腺素蛋白稳

定剂氯苯唑 酸 进 行 治 疗。④法 布 雷 病：主 要 采 用

酶 替 代 疗 法 （ｅｎｚｙｍｅ　ｒｅｐｌａｃｅｍｅｎｔ　ｔｈｅｒａｐｙ，

ＥＲＴ），即以阿加糖酶α或阿加糖酶β替代缺失或

缺陷的酶（α－ｇａｌ　Ａ）。⑤血 色 病：主 要 通 过 静 脉 放

血，使 用 螯 合 剂、ＣＣＢ等 减 少 机 体 及 心 肌 内 铁 负

荷。⑥Ｄａｎｏｎ病：目 前 的 治 疗 主 要 包 括 安 装 植 入

型 心 律 转 复 除 颤 器 （ｉｍｐｌａｎｔａｂｌｅ　ｃａｒｄｉｏｖｅｒｔｅｒ

ｄｅｆｉｂｒｉｌｌａｔｏｒ，ＩＣＤ）预防猝死、心脏移植。⑦Ｐｏｍｐｅ
病：ＥＲＴ是目前唯一的特异性治疗方式，获批药物

包括注射用阿糖苷酶α、艾夫糖苷酶α。

４．３　针对并发症的治疗

４．３．１　ＬＶＨ 所 致 心 力 衰 竭 的 治 疗　对 于ＬＶＨ
合并的 射 血 分 数 保 留 的 心 力 衰 竭（ｈｅａｒｔ　ｆａｉｌｕｒｅ

ｗｉｔｈ　ｐｒｅｓｅｒｖｅｄ　ｅｊｅｃｔｉｏｎ　ｆｒａｃｔｉｏｎ，ＨＦｐＥＦ）患者，按

照最新的欧洲心脏病学会心肌 病 管 理 指 南［４７］，推

荐使用ＳＧＬＴ２抑制剂改善患者预后。对于 ＨＣＭ
患者，还 可 使 用 心 肌 肌 球 蛋 白 抑 制 剂 玛 伐 凯 泰

（Ｍａｖａｃａｍｔｅｎ）改善心肌主动舒张功能障碍。除了

改善被动充盈障碍外，利尿剂对于缓解 ＨＦｐＥＦ的

肺淤血症状也是首选，但应注意剂量不宜过大，避

免发生低血压。

既往国内 外 心 肌 病 相 关 的 指 南 认 为，从 发 病

机制的角度可 以 考 虑 使 用β受 体 阻 滞 剂、非 二 氢

吡啶类钙拮抗剂及利尿剂改善心肌的被动充盈障

碍［３９，４７］。但需 要 注 意 的 是，临 床 试 验 中 使 用β受

体阻滞剂未能给 ＨＦｐＥＦ患 者 带 来 明 确 获 益。有

研究［５２］结 果 显 示，使 用β受 体 阻 滞 剂 反 而 增 加

ＨＦｐＥＦ患者不 良 预 后 的 发 生 风 险。近 期 发 表 的

美国和中国 ＨＦｐＥＦ专家共识均未 推 荐 常 规 使 用

β受 体 阻 滞 剂 治 疗 ＨＦｐＥＦ 患 者［５３－５４］。对 于

ｎＨＣＭ患者，使用β受体阻滞剂，过度减慢心率反

而可能使心脏变时功能不全或充盈压升高进一步

恶化［５５］。鉴 于 此，对 于 ＬＶＨ 合 并 ＨＦｐＥＦ的 患

者，若为ｏＨＣＭ 合并 ＨＦｐＥＦ，可使用β受体阻滞

剂；对 于ｎＨＣＭ 及 其 他 原 因 所 致 的 ＬＶＨ 合 并

ＨＦｐＥＦ，并不建议常规使用β受体阻滞剂，对于心

率相对较快（静 息 心 率＞７５次／ｍｉｎ）的 患 者 或 者

有其他β受体阻滞剂适应证的患者可以酌情考虑

使用。

对于ＬＶＨ合并的射 血 分 数 降 低 的 心 力 衰 竭

（ｈｅａｒｔ　ｆａｉｌｕｒｅ　ｗｉｔｈ　ｒｅｄｕｃｅｄ　ｅｊｅｃｔｉｏｎ　ｆｒａｃｔｉｏｎ，

ＨＦｒＥＦ）患者，改 善 症 状 首 选 袢 利 尿 剂；同 时 若 无

禁忌，建 议 规 范 使 用 指 南 推 荐 的 药 物 治 疗

（ｇｕｉｄｅｌｉｎｅ－ｄｉｒｅｃｔｅｄ　ｍｅｄｉｃａｌ　ｔｈｅｒａｐｙ，ＧＤＭＴ），包

括β受体阻滞剂、ＡＲＮＩ或ＡＣＥＩ或ＡＲＢ、醛固酮

受体拮 抗 剂、ＳＧＬＴ２抑 制 剂 等。需 要 指 出 的 是，

心脏淀粉样 变 等 特 殊 类 型 心 肌 病 患 者，因 低 血 压

往往难 以 耐 受β受 体 阻 滞 剂、ＡＲＮＩ或 ＡＣＥＩ或

ＡＲＢ等药物，因此对于这类患者，重在病因治疗，

而不是盲目使用ＧＤＭＴ。

对于终末 期 心 力 衰 竭 患 者，可 以 考 虑 心 脏 移

植；对于Ｄａｎｏｎ病等特殊类型心肌病患者，心脏移

植也是主要的治疗方法。

４．３．２　ＬＶＨ 合 并 心 律 失 常 的 治 疗　ＬＶＨ 合 并

各种房性和 室 性 心 律 失 常 也 较 常 见。对 于 ＨＣＭ
合并心房颤动的患者，无论ＣＨＡ２ＤＳ２－ＶＡＳｃ评分

如何，在无禁忌证时均建议给予抗凝治疗；室率控

制以药物治 疗 为 主，而 节 律 控 制 方 面 经 导 管 消 融

的效果可能优于药物治疗［３９］。对于 ＨＣＭ 合并室

性心律失常（如 室 性 期 前 收 缩、室 性 心 动 过 速 等）

的患者，若 无 禁 忌，应 首 选β受 体 阻 滞 剂；胺 碘 酮

的效果良 好，但 长 期 使 用 需 注 意 有 无 不 良 反 应。

对于药物治 疗 效 果 欠 佳 者，可 考 虑 经 导 管 消 融 或

ＩＣＤ植入。

５　ＬＶＨ患者的综合管理

ＬＶＨ相关疾病累及多系统、多器官的特点，决

定了其综合管理往往需要采用 ＭＤＴ模式。患者首

诊可选择到专科门诊（如心力衰竭门诊、心肌病门

诊），也可选择在普通门诊。对于门诊就诊的患者，

可以根据 病 情 复 杂 和 严 重 程 度、已 进 行 的 相 关 检

查，结合患者意愿，决定在门诊继续诊治或收入院

进一步诊疗。不论在门诊还是病房，都应遵从规范

的诊断和治疗流程，涉及其他专科的诊疗（如ＡＬ－
ＣＡ患者的诊断和治疗、法布雷病患者合并肾功能

不全的治 疗 等），往 往 需 要 借 助 ＭＤＴ（会 诊、转 诊

等）。患者出院前后，应 重 视 启 动 心 脏 康 复。出 院
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后的患者 应 纳 入 定 期 随 访 管 理 流 程，动 态 评 估 病

情，指导药物调整。对于本院其他科室首诊发现的

ＬＶＨ患者，可建议其前往心内科相关门诊就诊；其

他科室住院的ＬＶＨ患者，可请心内科医师会诊或

在必要时转入心内科病房进一步诊治。ＬＶＨ患者

院内、院外综合管理流程见图４。院内外综合管理

的目的：促进ＬＶＨ患者早期就诊、及时诊断、正确

诊断、规范治疗、定期随访，实现缓解症状、体征，提

高生活质量、改善不良预后。

图４　ＬＶＨ患者院内、院外的综合管理流程
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（本文编辑：陈蔚）
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