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·临床研究· 

心室肌致密化不全 13 例报告及文献复习 

李佳月*, 赵玉生, 朱  梅 
（解放军总医院老年心血管病研究所, 北京 100853） 

【摘  要】目的  分析心室肌致密化不全患者临床特点、心电图表现、超声心动图特征, 为临床进一步认识和诊治心

室肌致密化不全提供依据。方法  分析 2009 年～2011 年在解放军总医院接受治疗的 13 例心室肌致密化不全患者, 并

结合文献复习, 讨论该病的临床特点、心电图、辅助检查、治疗及预后。结果  心室肌致密化不全可发生于任何年龄,

多见于中青年。13 例患者中均有不同程度的心功能不全或心律失常, 心电图记录到各种心律失常及 ST-T 改变。超声心

动图是诊断心肌致密化不全的主要手段, 特异性高, 但核磁共振等检查对于部分病例同样重要。结论  心室肌致密化不

全是一种少见的先天性心肌病, 以心脏扩大、心力衰竭及室性心律失常等为主要临床特点, 心电图及超声心动图具有一

定的诊断价值。 
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Non-compaction ventricular myocardium: report of 13 cases and review of 
literatures 

LI Jiayue*, ZHAO Yusheng, ZHU Mei 

(Institute of Geriatric Cardiology, Chinese PLA General Hospital, Beijing 100853, China) 

【 Abstract】  Objective  To study the clinical, electrocardiogram and electrocardiographic characteristics of patients with 

non-compaction of ventricular myocardium (NVM), so as to improve the diagnosis and treatment of the disease. Methods  The clinical 

and electrocardiographic features of 13 NVM cases admitted in Institute of Geriatric Cardiology, Chinese PLA General Hospital between 

2009 and 2011 were summarized and analyzed. Combining with reported cases in literatures, the clinical features, electrocardiogram, 

echocardiogram, treatment measures and prognosis of NVM were discussed. Results  The NVM patients ranged from infancy to 

geriatric age, but more common in middle-aged. Different extent of heart failure and multiple kinds of arrhythmia and ST-T changes 

were found in all the 13 cases. Echocardiography was the primary means in diagnosis of NVM with high specificity, but the MRI and 

other examination were also important. Conclusion  NVM is a rare congenital heart disease, with heart failure, ventricular arrhythmia 

and enlargement of the whole heart as the major characteristics. ECG and UCG are helpful for the diagnosis of NVM. 
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心室肌致密化不全又称海绵状心肌或心肌窦状

隙持续状态, 是一种少见的先天性心肌病, 是由于

胚胎期心内膜形态学发生受到限制或停止而导致发

育中的肌小梁致密化失败所致。主要临床表现为心

力衰竭、心律失常、栓塞。心电图表现主要为快速

室性心律失常及缺血性ST-T改变。本文回顾性分析

近几年解放军总医院住院的心室肌致密化不全患者

的临床表现、辅助检查、治疗及预后, 以期进一步

加强对本病的认识。 

1  对象与方法 

1.1  对象 

收集2009年1月至2011年8月在解放军总医院心

内科及老年心血管病研究所就诊、经临床及辅助检

查明确诊断为心室肌致密化不全患者13例, 其中男

性8例, 女性5例, 年龄5～64岁。 

1.2  研究方法 

回顾性分析13 例患者临床表现、诊断和相关检 
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查等资料。所有患者均行心电图、全胸片和心脏超 

声检查。其中3例行心脏MRI, 冠脉造影3例。 

2.1.1  心电图及超声心动图检查   采用美国GE超

声心动图仪, 探头频率2.5～3.5MHz, 常规测定左、

右心房及心室腔大小、室壁厚度、瓣膜、血流频谱及

心功能。心电图检查采用美国MAC 1200同步12导联

心电图仪, 入院连续两天记录心电图, 并行心电监护

及24小时动态心动图观察心律失常演变情况。 

2.1.2  心室肌致密化不全诊断  参照Jenni等[1]报道

的超声心动图诊断标准。（1）心室壁异常增厚并呈

现两层结构。薄且致密的心外膜层和厚而非致密的心

内膜层, 后者由粗大突起的肌小梁和小梁间的隐窝构

成, 且隐窝与左心室腔交通而具有连续性。成人非致

密化的心内膜层最大厚度/致密化的心外膜层厚度＞2, 

幼儿则＞1.4 (心脏收缩末期胸骨旁短轴)。（2）主要

受累心室肌（＞80%）为心尖部、心室下壁和侧壁。

（3）小梁间的深陷隐窝充满直接来自左心室腔的血

液（彩色多普勒显示）, 但不与冠状动脉循环交通。

（4）排除其他先天性或获得性心脏病的存在。 

2 结  果 

2.1 临床情况 

13例心室肌致密化不全中, 3 例曾疑诊为冠心 

病 , 行冠状动脉造影检查除外冠心病 , 4例疑诊为

扩张性心肌病 , 1例伴有先天性心脏病二尖瓣关闭

不全 ; 全部病例均有程度不等的心功能不全或心

律失常, 13例患者的临床表现、心电图及超声心动

图见表1。 

2.2  心电图表现 

13例均为窦性心律, 室性期前收缩6例, 室性心

动过速3例, 室内传导阻滞1例, 完全左束支传导阻

滞1例, 房室传导阻滞1例, 心电图表现非特异性: I、

aVL、V4～V6导联病理性Q波及T波倒置, ST V5、ST 

V6下移≥0.05mV, Ⅱ、Ⅲ、aVF、V4～V6导联T波倒

置。 

2.3  超声心动图及心脏 MRI 结果 

13例均通过超声心动图获得明确诊断, 患者分

别于不同部位出现心室肌致密化不全 , 3例行心脏

MRI检查验证超声心动图诊断。其中10例超声心动图

检查结果为左心室受累, 显示为左心室壁不同程度

增厚, 左心室内可探及无数杂乱增粗的肌小梁错综

排列, 小梁间见大小不等深陷的隐窝, 心内膜面呈波

浪状（图1）。病变部位心尖部3例, 侧壁合并心尖部

4例, 侧壁中下段3例, 2例全心受累, 1例右心受累。左

心室射血分数降低6例, 左心室射血分数正常7例。 

 

表1  13例心室肌致密化不全的心电图、超声心动图及临床资料 
Table 1  Clinical, electrocardiographic, and ultrasonographic characteristics of 13 patients with non-compaction of ventricular myocardium  

序号 性别 年龄(岁) 主要临床症状及体征 心电图 心肌致密化不全部位 射血分数(%) 

1 男 51 活动后呼吸困难4个月; 心尖部 

可闻及3/6级收缩期杂音 

电轴左偏, 胸前导联R波增高不 

良, 室性早搏 

左室侧壁及室间隔心尖段 

左室心尖部 

25 

2 女 13 双下肢浮肿一个月; 心尖部可闻 

及4/6级收缩期杂音 

室内阻滞, I, avL呈QS型, 右心室 

高电压 

全心 11 

3 男 34 发作性心悸、黑朦50d III、avf、V4～V6导联T波倒置, 室 

性早搏, 间歇性II度II型AVB 

左室心尖及侧壁 67 

4 男 15 心悸5个月 V4～V6导联T波低平、倒置 左室中部至心尖部 62 

5 男 42 心悸、胸闷3个月 室性早搏 右室心尖部 61 

6 男 21 心悸7个月 室性早搏, 室速 左室心尖部 66 

7 男 39 活动后气短4年 I、AVL、II、III、AVF、V4～V6 

导联T波倒置 

左室侧壁 32 

8 男 38 心悸、胸闷1年 正常 左室外侧壁 57 

9 女 64 活动后气短3个月 完全性左束支传导阻滞 室间隔中下至心尖部 29 

10 女 49 胸闷1个月 II、III、AVF导联T波低平, V4～V6 

导联T波倒置 

左室心尖部及侧壁 58 

11 男 42 活动后气短1个月; 心尖部可闻 

及3/6级收缩期杂音 
 

I、AVL呈qR型, I、AVL、II、III、 

AVF导联T波低平, V4～V6导联导 

联T波倒置, 室性早搏, 室速 

左室侧壁及下壁 24 

12 女 48 活动后气短5年, 双下肢浮肿2 

个月 

II、III、AVF导联T波倒置, V1～V6 

导联导联R波增高不良 

左右心室 37 

13 女 5 间断胸闷、气短2年; 心尖部可闻 

及3/6级收缩期杂音 

II、III、AVF导联呈qR型, T波低平,  

左右心室高电压, 室性早搏 

左室后侧壁, 伴有二尖瓣叶 

对和错位 

57 
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图1  心尖部多发、过度隆突的肌小梁和深陷其间的隐窝 
Figure 1  Thick muscular trabecular and deep sinusoid revealed by 

echocardiography 
 

3  讨  论 

心室肌致密化不全 , 曾称之为“海绵状心肌”, 

1984年由德国学者首例报道, 1990 年正式命名为心

室肌致密化不全, 2006年根据美国心脏病学会对心

肌病的新定义和分类标准, 心室肌致密化不全属于

遗传性心肌病[2]。根据有无并发症, 将心室肌致密化

不全分为两类, 即不合并心脏畸形的孤立性心室肌

致密化不全和合并其他先天性心脏病的致密化不

全。根据发生部位不同, 心室肌致密化不全可分为

左室型、右室型及双室型, 而以左室型最多见[3.4]。

该病系由于心脏发育在胚胎早期局部心肌心内膜形

成过程终止, 导致心肌致密化过程失败, 心室腔内

永存大量突出的肌小梁和与心腔相通的小梁间深陷

隐窝, 由此也构成心肌致密化不全的基本病理特征, 

超声心动图亦据此形成特异性诊断。因心室肌致密

化不全可发生致命性室性心律失常、猝死、进行性

心衰及体循环栓塞 , 具有很高的死亡率及致残率 , 

总体预后不良而受到临床广泛重视。 

有资料显示其发病率为0.05%～0.24%[5], 近2

年发病有增多趋势, 仍属少见的先天性心肌病且病

因未明, 临床报道也多以个案报道为主。虽然本病

为先天性疾病, 但其症状首发年龄差别很大, 多数

患者早期无症状, 如本组年龄最大的64岁, 最小5岁; 

本组6例以心力衰谒就诊, 5例以胸闷、心悸就诊, 1

例以黑矇就诊, 1例因心肌酶增高就诊。 

88%～94%心室肌致密化不全的患者有心电图

异常, 其中伴有束支阻滞者为25%～56%。迄今为止

的文献报道显示, 心室肌致密化不全可出现多种心

律失常, 快速室性心律失常最为常见, 患病率约为

37%～48%[6]。有报道, 34 例心室肌致密化不全患者

有11 例出现了持续性或非持续性室速。Celiker等[7]

报道的11 例心室肌致密化不全患者中有4 例发生

过致命性室速或室颤。目前的研究显示, 室性心律

失常药物对心室肌致密化不全患者治疗效果不佳 , 

对于这组患者最为有效的治疗手段只能是植入埋藏

式 心 律 转 复 除 颤 器 （ implantable cardioverter 

defibrillators, ICD）[8]。至于心室肌致密化不全发生

心律失常的可能机制, 目前认为系由于在致密化不

全的心肌小梁呈不规则分支状连接, 心脏等容收缩期

室壁压力增加, 使局部冠状动脉血供受阻, 引起电传

导延迟而诱发潜在的异位心律失常[9]。由于心室肌致

密化不全并不累及心房, 房性心律失常的产生机制还

不甚明了, 至少并非心肌致密化不全直接因素所致。

本组所见13例心室肌致密化心电图异常的12/13例

（92%）, 6/13例（46%）心电图为频发室性早博, 其

中3/13例（23%）合并室性心动过速, 2/13例（16%）

合并有房室传导阻滞及室内传导阻滞。本组病例中无

房性及室上性心律失常, 本组10/13例（77%）有ST-T 

改变, 可能与冠状动脉供血不足有关。 

关于心室肌致密化不全的诊断, 目前文献报道

一致认为超声心动图是主要检查方法, 准确而可靠, 

并制定了心室肌致密化不全的超声诊断标准, 本组

报道13例皆与之相符, 3例患者行心脏磁共振成像印

证了超声的诊断。 

目前尚无特殊药物治疗心室肌致密化不全, 仅

对出现的临床情况进行对症治疗, 如小剂量美托洛

尔联合心律平或胺碘酮, 可加强对快速室性心律失

常的疗效; 联用血管紧张素转换酶抑制剂治疗心衰, 

常规加用阿司匹林、华法林预防栓塞等 ; 植入ICD 

可防治致命性室性心律失常引起的猝死 [8], 心脏移

植也是可选择的治疗方法之一。 

总之 ,近几年随着有关心室肌致密化不全的报

道逐渐增多, 人们对本病的诊断意识及治疗水平也

随之提高 , 及时诊断心室肌致密化不全十分关键 , 

有利于临床及早治疗, 提高患者生存质量, 延长患

者生存期, 对降低死亡率具有重要临床意义。该病

引起的心力衰竭、致命性心律失常、体循环栓塞事

件对生存率和生活质量有着重大影响, 防止漏诊的

关键是在日常超声心动图检查中应考虑到本病的存

在, 对于心力衰竭、心律不齐、左室增大的患者尤

为注意, 从而减少由于漏诊而未能及时治疗所引起

的严重并发症。由于该病有遗传倾向, 发现患者后

应对其直系亲属进行筛查, 以便早期诊断, 使患者

及时治疗, 改善预后。 
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