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摘摇 要:摇 目的摇 分析孤立性心室肌致密化不全( INVM)的超声心动图特征,评价超声心动图对该病的诊断价

值。 摇 方法摇 对 28 例 INVM 患者常规行超声心动图检查,观察心室肌各节段的组织结构和血流分布等特征性超声

心动图表现,观察测量其受累节段非致密化心肌与致密化心肌的厚度,并计算两者比值。 摇 结果摇 28 例 INVM 患

者二维超声显示受累的心室肌节段可见粗大的肌小梁及其间深陷的隐窝,彩色多普勒显示隐窝内血流缓慢,且与

心腔相通。 最常受累的节段为心尖段及侧壁、后壁、下壁的中间段。 摇 结论摇 超声心动图能显示 INVM 特征性的

异常表现,并能对受累的节段作出准确的判断,是 INVM 首选的检查方法。
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Abstract:摇 Objective 摇 To study the echocardiographic characteristics of isolated noncompaction of the ventricular
myocardium (INVM), and to assess its value in the diagnosis of INVM. 摇 Methods摇 Routine echocardiography were used
in 28 INVM patients,to observe the echocardiographic characteristics of ventricular segment and blood flow distribution,to
observe affected ventricle segment,and calculate the ratio of the the thickness of noncompaction myocardium to that of com鄄
paction myocardium. 摇 Results摇 For all 28 patients with INVM,2D鄄echocardiography showed prominent trabeculations and
mulotiple deep intertrabecular recesses in affected ventricle segment,color Dopplor flow imging(CDFI) showed blood flow
from the ventricular cavity into the intertrabecular recesses. The areas were often at apex,mid鄄lateral wall,mid鄄posterior wall
and mid鄄inferior wall in left ventricle. 摇 Conclusion摇 Specific characteristics of INVM can be demonstrated on echocard鄄
ingmphy,and make judgement for affected ventricle segment,which is the first method for diagnosing INVM.

Key words:摇 isolated noncompaction of the ventricular myocardium;摇 echocardiography;摇 the involved wall

摇 摇 孤立性心室肌致密化不全( isolated noncompac鄄
tion of the ventricular myocardium,INVM) 是胚胎时

心肌发育异常导致的以心室内异常粗大的肌小梁和

其间深陷的隐窝为特征的一种先天性心肌病,且不

伴有其它先天性心脏畸形。 该病比较罕见,临床上

常常导致误诊或漏诊。 本文通过分析该病的超声图

像特征,评价超声心动图对该病的诊断价值,提高对

本病的认识。

1摇 资料与方法

1. 1摇 一般资料

摇 摇 本文收集本院 2008 年 1 月 ~ 2011 年 1 月期间

的 28 例门诊或住院 INVM 患者,男 19 例,女 9 例,
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年龄 2 ~ 60 岁,平均年龄 40. 8 依 16. 0 岁。 所有患者

均进行临床、X 线胸片、24 小时动态心电图、超声心

动图检查,其中 5 例行核磁共振(MRI)检查,8 例行

心室造影及冠状动脉造影检查。
1. 2摇 检查方法

采用 PHILIPS SONOS 5500 彩色多普勒超声诊

断仪,探头频率 2 ~ 4 MHz。 患者取左侧卧位,多切

面扫查,常规采集胸骨旁左室长轴切面、左室系列短

轴切面(二尖瓣水平、腱索水平、乳头肌水平、心尖

水平)、心底短轴切面、心尖四腔心切面、五腔心切

面、两腔心切面。 二维超声及 M 型超声观察心室壁

各节段的形态及运动情况,参考美国超声心动图学

会(ASE)推荐的 16 节段分析法,确定并记录致密化

不全心肌节段数和室壁运动异常的心肌节段数,于
收缩末期选择室壁最厚处测量非致密化心肌厚度

(noncompacted myocardium,N) 与致密化心肌厚度

(compacted myocardium,C),并计算两者比值 (N /
C);彩色多普勒超声观察心室腔内血流的分布状

况,受累心室壁的隐窝内是否有血流灌注及是否随

心动周期与心室腔内血流相交通,并观察各瓣口的

血流及返流情况;常规测量房室腔径大小、左室射血

分数、E / A 比值等观察指标。
参考 Jenni 等[1]推荐的孤立性左室心肌致密化

不全诊断标准:(1)不合并存在其它的心脏畸形;
(2)病变区域可见到典型的两层不同的心肌结构,
外层(致密化心肌)较薄,内层(非致密化心肌)较

厚,可见多发性隆突的肌小梁及其间深陷交错的隐

窝,心室收缩末期内层非致密化心肌厚度与外层致

密化心肌厚度比值大于 2;(3)病变呈节段性分布,
区域主要位于心尖部、侧壁和下壁;(4)彩色多普勒

可探及深陷隐窝内有低速血流灌注并与心腔相通,
而不与冠脉循环相通。

2摇 结摇 摇 果

本组 INVM 病例中,2 例为婴幼儿期发病,7 例

为青年发病,19 例为中年发病。 18 例临床症状为进

行性心功能不全,6 例仅表现为轻度的阵发性胸闷,
2 例发现心脏杂音进一步检查,2 例为正常体检;其
中门诊误诊为扩张型心肌病 10 例,1 例曾有脑梗死

病史。 根据超声心动图特征性改变,对 28 例 INVM
患者的病变部位、受累节段、瓣膜关闭不全及心功能

情况全部做出正确诊断。 二维及 M 型超声显示:28
例 INVM 患者中,2 例为右心室受累,25 例为左心室

受累,1 例为左、右心室均受累,其中右心室受累的

节段主要分布于心尖部及游离壁的中间段,左心室

受累的节段及室壁运动异常的节段主要分布依次为

心尖 部 ( 28 例, 100% )、 侧 壁 中 间 段 ( 19 例,
67郾 9% )、后壁及下壁中间段(16 例,57郾 1% )、侧壁

基底段(12 例,42郾 9% )、后壁及下壁基底段(6 例,
21郾 4% )、前壁中间段(6 例,21郾 4% ),但是室壁运动

异常的心肌节段分布与致密化不全心肌节段的分布

之间有一定的差异,大部分受累节段的心肌运动幅

度减弱,小部分受累节段心肌运动幅度仍正常,尤其

是年轻 INVM 患者,运动异常节段数相对少于致密

化不全心肌节段数;而部分形态学正常的心肌节段

活动也受到影响,运动幅度减弱。 在上述受累的节

段均可探及大量隆突的肌小梁及其间深陷交错的隐

窝(图 1),病变区的心肌明显增厚,增厚的心肌包括

两层结构:外层为致密化心肌层,较薄,呈中低回声,
分布均匀;内层为非致密化心肌层,较厚,呈稍强回

声,分布疏松,呈“蜂窝状冶改变。 N / C 比值均大于

2郾 0(2郾 0 ~ 3郾 7,平均 2郾 66 依 0郾 55)。 其中左房增大

22 例,左室增大 20 例,右房增大 10 例,右室增大 8
例,2 例患者于侧壁心尖段探及附壁血栓形成,8 例

患者发现左室假腱索,5 例患者合并心包积液。 彩

色多普勒超声显示:28 例患者的病变区肌小梁间的

隐窝内均可探及低速血流灌注并随心动周期与心腔

相通(图 2),其中合并二尖瓣返流 24 例、三尖瓣返

流 21 例、主动脉瓣返流 16 例、肺动脉瓣返流 16 例,
合并肺动脉高压 13 例。 应用双平面 Simpson 法测

量左心室射血分数(ejection fraction,EF),设定EF逸
55%为左室收缩功能正常,55% ~40%为轻度减低,
40% ~30% 为中度减低,臆30% 为重度减低,28 例

患者中,左心室收缩功能轻度减低 5 例,中度减低 8
例,重度减低 6 例,收缩功能正常 9 例,其中包括 1
例右心室受累的患者。

图 1摇 箭头所指为隆突的肌小梁
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图 2摇 箭头所指为隐窝内低速的血流信号

3摇 讨摇 摇 论

1990 年 Chin 等[2] 报道了 8 例患者,并首次建

议把此类疾病称为 INVM,此后国内外陆续有相关

的病例报道,1995 年 WHO / ISFC 将其归为未分类的

心肌病,2006 年 ACC / AHA / ESC 将其设为独立类型

的心肌病,IVNM 做为一种新的心肌病已越来越受

到人们的重视。 INVM 为胚胎期心室肌发育障碍导

致心肌致密化过程中断,出现隆突于心室腔内的多

发粗大的肌小梁及其间深陷交错的隐窝[2,3] 为特征

的病理改变。 由于正常致密化过程是从心外膜到心

内膜,从基底部到心尖部,所以病变区域分布不均

匀,呈局限性,主要累及心尖部、侧壁及下壁,累及室

间隔极为少见[4]。 INVM 大多发生于左心室,少数

累及右心室,极少数可累及双心室[5]。 INVM 的具

体发病机制尚不清楚,目前认为是一种先天性心肌

发育异常疾病,可能与基因变异有关[6],12% ~
50%的 NVM 患者都有家族史[7],男性发病率要高

于女性,国外报道男性约占 66% [8],本组病例男性

约占 77郾 8% 。
INVM 患者出现症状的年龄早晚不等,其出现

症状的时间和轻重程度与心肌受累范围有关。 非致

密化心肌范围和慢性缺血程度以及伴发疾病决定病

程的进展,所以有些 INVM 患者出生即发病,有些患

者直至中年才出现症状或终身没有症状。 本病的主

要临床表现为缓慢渐进性的心功能障碍、心律失常

及系统性栓塞。 心功能障碍最为常见,多呈缓慢进

展过程,收缩功能减低的主要原因是粗大的肌小梁

对血液的需求和病变区域心肌血流灌注减少,心脏

血供不匹配造成了慢性心肌缺血;舒张功能减低是

由于粗大的肌小梁引起的室壁主动弛张障碍和室壁

僵硬度增加、顺应性下降,左室舒张末压增加所致。

心力衰竭是 INVM 患者就诊的主要原因,国外报道

发生率在 30% ~73%之间[9],本组心功能障碍的发

生率约 66郾 7% ;由于 INVM 的肌小梁排列不规则,
导致冠状动脉局部供血障碍,心肌缺血导致心律失

常[10],国外报道发生率在 88% ~ 94% 之间[9],本组

病例心律失常发生率为 88郾 9% ;由于 INVM 患者心

室收缩功能减低,心室深陷隐窝内血流缓慢、淤滞,
易形成附壁血栓,如血栓脱落易引起系统脏器栓

塞[11],Stollberger 等回顾性对照研究发现体循环栓

塞发生率约为 10% [11],本组病例体循环栓塞发生

率为 5郾 6% ,明显低于文献报道,可能与病例数较少

及随访时间短有关。 由于粗大突出的肌小梁阻碍了

对隐窝内血栓的检测而易造成漏诊,故应对此有充

分的认识并仔细辨认,以利于临床及时采取治疗措

施避免严重的并发症发生。
INVM 的及时诊断十分关键,有利于临床采取

及时治疗,延长患者生存期。 目前临床不能依据症

状确定 INVM 诊断,超声心动图可特异性的显示 IN鄄
VM 心肌结构特点,是首选的影像学检查。 在诊断

时应与其他类型的特发性与继发性心肌病鉴别。 主

要是较多的 INVM 被误诊为扩张性心肌病,两者图

像特征性表现有相似之处,如心腔扩大,心肌运动幅

度降低,心室收缩功能降低等;不同之处是 INVM 病

变处心室肌呈“蜂窝状冶改变,而扩张性心室肌病室

壁呈均匀性变薄,心内膜光滑。 肥厚型心肌病和高

血压心脏病超声可见粗大突起的肌小梁,但没有深

陷的隐窝,心肌不出现海绵状结构,与 INVM 不同;
尿毒症性心肌病在超声心动图表现为心肌增厚,回
声增强,结合病史可与 INVM 相区别;缺血性心肌病

在症状上与 INVM 十分相似,但缺乏 INVM 的特征

性超声改变,且冠状动脉造影阳性。 目前国内外有

学者报道通过磁共振、201 铊心肌显像、冠状动脉造

影及左室声学造影等方法来提高 INVM 诊断的准

确性[12]。
超声心动图作为一种无创性检查方法可以准确

地显示 INVM 患者的心肌结构的特征性异常表现,
并能对受累的心肌节段作为准确判断,动态观察其

运动功能变化,评价病人的整体及局部心肌功能,为
诊断及估测其预后提供重要的依据。 但是遇到肥胖

或有肺部疾病声窗差的病人时超声心动图在诊断上

存在一定的局限性,需要进一步检查来确诊。

参考文献:

[1] 摇 Jenni R,Oechslin E,van der Loo B. Isolated ventricular
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入人体可永久保留,研究显示钛网修补前后 T 淋巴

细胞亚群无显著变化[4]。 近年来,根据计算机重建

的三维图塑形,为患者精确地设计预制个性化的修

补缺损的钛合金头骨[5],这项技术实现了钛合金头

骨与缺损部位的精确结合,实现对脑组织有效的力

学保护,达到良好的治疗效果,减少了患者的痛苦;
由于手术操作比较简便,手术创伤减少,手术时间缩

短,创面暴露时间亦相应减少,手术为覆盖式,三维

塑性后能很好地贴合颅骨,防止刺破头皮,使患者术

后发生并发症的可能进一步降低[6]。 本组病例研

究表明以钛网为修补材料的病例,其术后并发症明

显低于以骨水泥及灭活自体颅骨为修补材料的病

例,证明钛网是目前较为理想的修补材料。
术后并发症与年龄有明显的关系,本组病例表

明,老年患者术后并发症明显多于中青年,尤其以感

染、修补材料外露及变形比例明显。 原因可能为:淤
老年患者头皮变薄,易出现修补材料刺破头皮,导致

修补材料外露的情况[7];于老年患者机体免疫力下

降,头皮血运较差,术后感染率增高,本研究中 2 例

均发生在老年患者中;盂老年人由于甲状旁腺激素

等激素水平的改变,而影响到骨代谢,术后容易出现

修补材料塌陷、松动等情况。
同时本组病例结果表明,颅骨缺损越大,术后各

种并发症发生率越高。 其原因为:淤颅骨缺损越大,
需要切开的皮瓣也越大,对血运的影响也越明显,术
后容易出现切口愈合不良,导致修补材料外露,或出

现感染;于本组病人术后仅有 1 例发生脑内血肿,其

颅骨缺损面积为 10 cm 伊 12 cm,考虑其原因可能为

缺损面积较大,术中剥离皮瓣时对脑组织过分牵拉,
造成脑内血管断裂;本组中有 2 例发生癫痫,可能与

缺损面积大,侧枝循环建立,皮瓣参与脑组织的供

血,剥离皮瓣后造成该处脑组织血供减少有关;盂修

补后容易出现较大的皮下死腔或脑膜层分离时破

裂,脑脊液渗出,而发生积液;榆容易出现固定不牢、
塑形欠佳,术后修补材料受外力后容易变形或松动,
边缘翘起,刺破头皮。
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