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·病例报告·

单卵双生子共患肥厚性心肌病一例报告

薛枫周炳元赵欣王育林杨俊华杨向军 蒋文平

肥厚性心肌病以心肌非对称性肥厚为特征，通常具有家

族性，是常染色体显性遗传病[1]。评价患肥厚性心肌病的单

卵双生子的机会极其难得。查阅文献发现1972—2003年关

于双生子患该病的报道仅9篇。现在报道一对男性单卵双

生子共患肥厚性心肌病。

一名60岁老年男性，既往无高血压病和心肌炎史，2004

年1月因晕厥人院。心电图表现：I、avL、Ⅱ、Ⅲ、avF、v4．v6

导联Q波明显，Ⅱ、111、avF导联T波倒置(图1A)。心脏超声

检查发现：前间隔明显增厚达26 mm(图2A)。室间隔与左室

游离壁厚度比为2。24 h动态心电图发现存在短阵室速。该

患者单卵双生的弟弟近9年来觉心前区不适。心脏超声检

查示前间隔厚度为19呦(图2B)。左室游离壁厚度为
12 nlnl。其心电图特点是：I、avL、v4．v6导联T波倒置，Ⅱ、

IlI、avF导联有q波(图1B)。两兄弟左室舒张末内径(55 him

和50 mm)和左房内径(4e姗和42-啪)相似，动态m压监测
排除高血压，同时胸骨左缘3、4肋间可及轻度收缩期杂音。

但两者心脏超声均无二尖瓣收缩期前移现象。连续多普勒

波显示左室流出道流速正常(<2 m／s)，无流出道梗阻现象。

心脏超声检查发现患者存在不对称的心肌肥厚，即室间

隔与游离壁厚度之比>1．3．1．5，且找不到原因即可诊断为

图1双生子心电图
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肥厚性心肌病心o。这对单卵双生子具有肥厚性心肌病的典型

心超表现，并且有典型的心电图异常(倒置的T波和病理性Q

波)，但是他们均无其他可致同样程度心肌肥厚的疾病史。

肥厚性心肌病是一种多基因疾病，目前已证实9个心肌

蛋白的编码基因与肥厚性心肌病的发病有关【3J。另外环境

因素也可影响该病的基因表达。该双生子居住在同一城市

的不同处，具有不同的工作和习惯。但两者均表现为肥厚性

心肌病。因此笔者认为尽管环境因素对该病的基因表达和

临床表现有显著影响，但是遗传背景是肥厚性心肌病最主要

的决定因素M’5J，此方面笔者正在做进一步研究。

图2双生子心脏超声(胸骨旁长轴切面)

注：A：兄，B：弟。IVS：室间隔，LV：左心室，LA：左心

房，RV：右心室，AO：主动脉
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