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［摘 要］ 目的：研究心尖肥厚型心肌病（apical hypertrophic cardiomyopathy，AHCM）患者的临床特征及预后，并评价左室造影

在其中的诊断价值。方法：回顾性分析105例同时接受超声心动图和左室造影检查的住院患者的临床资料；分析其临床特征，

并比较超声心动图和左室造影对其诊断的价值；进一步对该类患者进行随访，分析其预后。结果：共纳入105例AHCM患者，

男性占61%，平均年龄58岁；主诉多为胸闷胸痛；59.0%患者合并高血压；34.3%的患者被诊断合并有冠状动脉粥样硬化；常合

并心律失常室早、房早、房速；84.8%的患者的心电图可见多导联T波倒置。以左室造影为诊断标准，经胸超声心动图在AHCM
的诊断符合率仅为36.9%。有随访数据的89例（84.8%）患者，平均随访（4.1 ± 2.2）年，有2例患者发生心血管源性死亡，另有29
例（32.6%）患者在随访期间因心血管原因再入院。结论：AHCM在临床上有一定发病率，但预后通常良好。AHCM常以胸闷胸

痛为主要症状，可合并高血压、冠状动脉狭窄及各类房、室性心律失常；心电图多有典型的V3~V5导联T波深倒；超声心动图诊

断AHCM易漏诊，左室造影对诊断AHCM较超声心动图更可靠，同时又能调查冠脉情况，故对于冠脉造影阴性的T波异常患者

应常规加做左室造影以排查有无AHCM可能。
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肥厚型心肌病（hypertrophic cardiomyopathy，
HCM）是以左室或右室肥厚为特征，常为不对称肥

厚并累及室间隔，左室血液充盈受阻、舒张期顺应

性下降为基本病态的心肌病，目前被认为是常染色

体显性遗传疾病，有明显的家族史（约 1/3），是青中

年和运动猝死的常见原因之一。根据左室流出道

有无梗阻又可分为梗阻性肥厚型心肌病和非梗阻

性肥厚型心肌病，近年来发现非梗阻性肥厚型心肌

病中，心尖部肥厚型心肌病（apical hypertrophy car⁃
diomyopathy，AHCM）并不少见［1］。临床上常把超声

心动图检查作为进一步筛查HCM的手段。然而，在

临床工作中发现超声心动图在发现AHCM方面有局

限性，容易造成漏诊；而左室造影在诊断AHCM的准

确性很高，很少漏诊。既往对日本人群的研究发现

AHCM患者预后较好［2］。本研究以横断面现况调查

的形式针对有左室造影结果的AHCM患者群体做回

顾性研究，总结AHCM患者的临床特征，比较和评价

超声心动图和左室造影在AHCM患者群体中的诊断

可靠性和诊断价值，进一步对其预后进行分析。

1 对象和方法

1.1 对象

连续入选 2009年 8月—2017年 2月，南京医科

大学第一附属医院心血管内科临床怀疑AHCM或

有心电图（ECG）异常提示，并同时接受经胸超声心

动图和“左室造影+冠状动脉造影”检查的住院患

者。收集并获取患者基线资料包括性别、年龄、主

诉、ECG、超声心动图、冠脉造影及左室造影结果、

24 h动态心电图、合并症以及住院天数等。

1.2 方法

收集患者基线资料，分析纳入患者的临床特

征，并通过来院复查、电话等方式进行随访，对临床

资料进行回顾性分析，同时比较超声心动图和“左

室造影+冠状动脉造影”在此AHCM患者群体中的

诊断可靠性和价值。随访终点：患者发生心源性死

亡或因心血管事件再入院；心源性死亡定义：继发

于心肌梗死、难治性心律失常、充血性心力衰竭或

脑卒中的死亡；心血管事件：心房颤动或扑动、室性

心动过速、心肌梗死、脑卒中或短暂性脑缺血发作、

充血性心力衰竭或再发胸闷胸痛；巨大倒置T波（gi⁃
ant inverted T waves，GIT）的定义：ECG中至少1个导

联的T波倒置≥1 mv。
1.3 统计学方法

全部数据资料采用 SPSS 23.0统计软件进行分

析。计量资料以均数±标准差（x ± s）表示；计数资料

以频数（百分数）表示，组间比较采用卡方检验，并

南京医科大学学报（自然科学版）
ACTA UNIVERSITATIS MEDICINALIS NANJING（Natural Science）

第38卷第2期
2018年2月 ··225



南 京 医 科 大 学 学 报

第38卷第2期
2018年2月

A B C D
A：心尖部呈鸟嘴样改变；B~D：心腔收缩期呈鸟嘴样改变，左室心尖部心肌明显增厚，各室壁运动正常，心功能正常。

图1 AHCM典型左室造影（A）典型超声心动图（B~D）表现

计算比值比（odds ratio，OR），多因素分析采用COX
回归模型，时间数据用Kaplan⁃Meier分析，以双边

P ≤ 0.05为差异具有统计学意义。

2 结 果

2.1 临床基本特征

连续回顾近 8 年内本科临床怀疑 AHCM、有

ECG异常提示，并同时接受经胸超声心动图和“左

室造影+冠状动脉造影”检查的住院患者共 105例，

其中，男64例（61.0%），女41例（39.0%）；年龄35~82
（58.5 ± 10.6）岁，中位年龄58岁，患者平均住院天数

（6.6 ± 4.0）d。
主诉以胸闷为主 34例（32.4%），以胸痛为主 21

例（20.0%），胸闷胸痛合并存在 20例（19.0%），以心

悸为主15例（14.3%），以头晕为主3例，以晕厥意识

丧失为主 2例，以心前区不适或乏力为主 5例，以

ECG异常前来住院5例。105例患者中，除3例患者

NYHA心功能分级为Ⅲ级外，其余 102例心功能均

在Ⅰ~Ⅱ级；仅 3例患者心超EF值低于 60%，余 102
例EF值均在60%以上。

2.2 临床诊断分型及合并症

105例患者中，有 62例合并高血压（59.0%）；有

36例被诊断合并有冠状动脉粥样硬化（34.3%），其

中达到冠心病诊断标准者 25例（23.8%），合并冠状

动脉心肌桥患者 11例（10.5%），合并瓣膜性心脏病

患者1例（1.0%）。51例有动态心电图的结果分析显

示：AHCM常合并有心律失常，其中以室早（92.2%）、

房早（84.3%），房速（72.5%）多见，有2例患者因恶性

心律失常植入ICD。
2.3 ECG

105例AHCM患者的ECG中，13例正常，1例有

下壁导联异常Q波而不伴异常T波，2例完全性左束

支传导阻滞而无法评估T波。余89例患者（84.8%）

可见多导联T波深倒置。

在89例ECG出现T波深倒的患者中，最深T波

的深度以及所在导联不尽相同。平均最深T波倒置

振幅（0.81 ± 0.43）mv。其中，V4导联T波倒置最深

的患者有47例（44.8%），平均振幅（0.83 ± 0.42）mv；
V3导联 T波倒置最深的患者有 21例（20%），平均

振幅（0.76 ± 0.51）mv；V5导联T波倒置最深的患者

有 16例（15.2%），平均振幅（0.81 ± 0.26）mv；而V2
（0.4 mv）、V6（0.6 mv）、I（0.6 mv）、aVL（0.3 mv）、aVF
（0.2 mv）导联T波倒置最深的患者各1例。

2.4 左室造影及超声心动图的诊断价值

105例AHCM患者，全部接受左室造影及冠脉

造影，其中经左室造影提示心尖部鸟嘴样改变而诊

断为AHCM者103例（98.1%）（图1A）；而在105例经

胸超声心动图检查结果中，有AHCM阳性发现者仅

有38例（36.2%）（图1B~D），左室造影和经胸超声心

动图的一致符合率为 36.9%（38/103）。若将左室造

影结果作为诊断标准，超声心动图的诊断灵敏度虽

仅为36.9%，但其阳性预测值可高达94.7%（36/38）。

2.5 随访情况

105例患者中，89例（84.8%）获得了随访数据，

16例患者失访。从第 1次诊断AHCM开始，随访时

间0.1~7.8年，平均随访时间（4.1 ± 2.2）年，中位随访

时间为4.2年。随访期间共2例患者发生死亡，其中

1例（1.1%）为猝死，另1例为（1.1%）急性心肌梗死，

心源性总死亡率为 2.2%。其生存曲线见图 2。有

29例（32.6%）患者在随访期间因心血管原因（胸闷

胸痛、心房颤动、心律失常需植入 ICD、脑梗死、冠心

病需介入治疗）再入院1~3次不等，其中症状明显的

胸闷胸痛19例（21.3%），心房颤动3例（3.4%），脑梗

死3例（3.4%），因三度房室传导阻滞植入双腔 ICD1
例（1.1%），因 ICD放电入院1例（1.1%），因心肌梗死

植入支架 1例（1.1%），预后无事件生存曲线图见图

3。将单因素分析有统计学差异的 3个变量（性别、

年龄≥70岁、LAD≥40 mm）代入COX回归模型进行
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多因素分析，结果显示性别（RR=1.482，P=0.221），

确诊年龄≥70岁（RR=1.146，P=0.742），LAD≥40 mm
（RR=1.192，P=0.598）并不是 AHCM发生心血管事

件的独立危险因素。

图2 AHCM患者Kaplan⁃Meier生存曲线图（n=89）
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图3 AHCM患者Kaplan⁃Meier预后曲线图（n=89）
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3 讨 论

临床诊断的心肌病中，HCM并不少见。世界

HCM的人群患病率为200/10万［3］，近年我国大范围

资料揭示患病率为 180/10万［4］，与全球相近。本研

究纳入了临床怀疑AHCM、有ECG异常提示，并同

时接受超声心动图和“左室造影+冠状动脉造影”检

查的住院患者 105例，对其临床特征及预后进行回

顾性分析，并评价左室造影的诊断价值。

AHCM为HCM的特殊类型［5-7］，以心尖部心肌

向心性肥厚为特征，并且在亚洲多见［8-10］，其中以日

本人最为常见［11］，最早由日本学者Sakamoto等［12］报

道。Yamaguchi等［13］认为，本病进展缓慢，大多数发

生在男性，虽然是常染体显性遗传病，但往往在40岁
以后才出现典型表现，系多种因素综合作用的结

果，包括激素水平、高血压、剧烈运动、慢性缺氧、酗

酒、儿茶酚胺和遗传等因素长期刺激心肌，使其发生

心电或结构的改变，从而容易被检出［14］。本研究纳入

105例患者，其中男64例（61.0%），女41例（39.0%）；

年龄 35~82（58.5 ± 10.6）岁，中位年龄 58岁，与有关

文献报道相符合［15］。AHCM患者的临床表现多样且

并不特异。在我们纳入的该群体患者中，主诉主要

以胸闷或（和）胸痛为主者占到了 70%；另有约 14%
的患者以心悸为主，此类人群可能合并有心律失常，

值得注意的是以晕厥意识丧失来诊的患者有2例，其

可合并严重的致命性心律失常，事实证明其中 2例
经腔内电生理检查，最终植入了 ICD；此外，以头晕、

乏力或心前区不适等不确切症状来诊者也占到了

约 12%；需要强调的是，尽管我们的群体中单纯以

ECG异常前来住院者仅5例，但在实际临床工作中，

很多年轻的体检者常因此前来就诊，但大多经门诊

诊断治疗和随访。AHCM患者左心收缩功能基本不

受影响，绝大多数患者NYHA心功能均为Ⅰ~Ⅱ级，

这也与超声心动图及左室造影检查评估的左室射血

分数结果相符（多在60%以上）。

在AHCM临床合并症中，合并高血压的患者占

59.0%，合并冠状动脉粥样硬化占 34.3%，其中达到

冠心病诊断标准者占 23.8%，合并冠状动脉心肌桥

者占10.5%。因此当患者因胸闷胸痛同时伴有心电

图T波倒置而入院时，诊断存在多种可能性。常规

进行冠脉造影进行诊断和鉴别诊断是必要的，而当

冠脉造影为阴性或仅仅显示轻度异常时，加做左室

造影也是必要的。此外，我们发现AHCM患者易合

并心律失常，以室早、房早和房速多见，并有 2例因

恶性心律失常植入了 ICD。心尖肥厚可影响局部

的电活动（除极和复极），并可能在局部形成折返

环，从而诱发室性心律失常，如室早、室速甚至室

颤［16-17］。如上所述，虽然AHCM的左室收缩功能不

受影响，但其舒张功能受限，同时由于心尖肥厚所

致左室心腔变小、压力变大，左房的血液回流入左

室受限，这一系列原因促使左房重构、左房扩大（如本

研究显示平均左房内径（37 ± 5）mm、明显高于正常群

体），最终使得房性心律失常的发生机率大大增加，如

本研究中的房早、房速、甚至房扑和房颤［18］。

ECG异常常常是发现HCM的第一步，ECG上可

见巨大倒置T波［6］。本研究纳入的患者中有 86.7%
均存在ECG异常，其中典型的胸导联T波深倒改变

占到了84.8%左右。V2~V6导联出现T波深倒的频
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数图类似“人类的五指”，尤以V3、V4、V5导联出现

的频数为多［7］。此外，最深 T波所在比例最高的导

联是V4，其次是V3和V5，平均倒置振幅可达0.8 mv
左右。V4导联距离心尖部体表投影最近，心尖肥厚

势必会影响局部心肌的复极。这种以V4及其相邻

导联T波深倒的特点符合AHCM的病理解剖，也可

做为ECG发现AHCM的重要线索［19］。然而，仍发现

有约13%的AHCM患者ECG并未提示T波存在显著

异常，此类患者如临床仍高度怀疑AHCM，需行心超

或心脏磁共振成像检查进一步明确诊断。

HCM的诊断主要以形态学诊断为主，而超声心

电图因具有无创、易重复性、检查费用低、操作简便

等特点，因此是诊断HCM的一个主要方法［8］。然而

超声心动图诊断AHCM特异性不高，国内文献报道

漏诊率为 46.1%［20］，本研究发现，98.1%的患者左室

造影提示心尖部鸟嘴样改变，而超声心动图中有

AHCM阳性发现者仅占36.2%。超声心动图和左室

造影间诊断一致的符合率为 36.9%，但其阳性预测

价值可高达94.7%，即如果超声心动图有异常发现，

则基本提示AHCM诊断成立，而超声心动图阴性并

不能排除AHCM。

对于AHCM来说，由于超声心动图在操作采图

过程中，心尖部离胸壁和探头距离近，属近场回声，

图像易受干扰，如不仔细检查，很容易漏诊。因此

临床上心电图示胸导联T波倒置、怀疑AHCM时，应

在超声心动图检查申请单注明心电图表现，并重点

检查心尖部，而左室短轴能清晰观察到心尖肥厚的

部位和程度［21］，这样会提高一部分AHCM的超声检

出率。左室造影能全面观察心脏形态，同时可做心

腔内压力测定。因此，左室造影是目前诊断HCM、

尤其是AHCM准确的方法。而如果在心电图没有T
波改变，超声心动图未提示心尖肥厚的情况下，仅

靠左室造影并不足以确诊AHCM，此时建议加做心

脏磁共振成像检查，心脏磁共振成像技术作为近几

年新兴的一种检查手段，是目前诊断HCM敏感、可

靠的无创检查方法，韦云青等［22］总结了 116 例

AHCM患者的MRI表现，其中舒张末期心尖部最大

室壁厚度≥15 mm或舒张末期心尖部最大室壁厚度/
基底部后壁厚度≥1.5诊断为典型心尖肥厚型心肌

病（T⁃AHCM）；舒张末期心尖部最大室壁厚度≥12
mm且< 15 mm或舒张末期心尖部最大室壁厚度/基
底部后壁厚度≥1.3诊断为早期心尖肥厚型心肌病

（P⁃AHCM）。T⁃AHCM（51例）以心尖部室壁弥漫性

肥厚居多，左心室腔多呈“黑桃”样改变，收缩期心

尖闭塞；P⁃AHCM（65例）的心尖部室壁肥厚程度较

轻，大多为节段性肥厚，侧壁或下壁受累多见，左心

室腔“黑桃”样改变少见或程度较轻，无收缩期心尖

闭塞。相对于超声心动图，磁共振成像可更清楚地

显示左心室侧壁、后壁及心尖部的肥厚范围与程

度，且可提供心肌内部信号，同时也能与心肌其他

病变如结节病、限制性心肌病等病变相鉴别，如果

磁共振成像提示有心尖肥厚征象，则可以明确诊断

为AHCM。因此临床上对于一些心电图高度怀疑

AHCM但超声心动图未给出明确提示的患者，例行

冠脉造影排查无严重冠状动脉病变后，应常规行左

室造影排查有无AHCM，必要时应加做心脏磁共振

成像检查。此外，AHCM患者还应常规行动态心电

图检查，排查有无合并严重的心律失常。

随访期间共 2例患者发生心源性死亡，其心源

性总死亡率为 2.2%，该结果与Eriksson等［23］的研究

类似，总体来说预后较好［24-25］，AHCM随访期间最常

见的再入院原因为胸闷胸痛的再发，追问病史，多

数患者并未规律服用β受体阻滞剂，故AHCM患者

应积极予以β受体阻滞剂控制症状。此外该研究表

明性别、年龄≥70岁、LAD≥40 mm与AHCM预后关

系不大，这与国内目前报道有所不同［26-27］。

AHCM在临床上有一定发病率，但预后通常良

好。AHCM的临床特征如述：常以胸闷胸痛为主要

症状；可合并高血压、冠状动脉狭窄以及各类房、室

性心律失常；心电图多有典型的胸导联V3~V5深倒

的T波；超声心动图诊断AHCM易漏诊，应注明重点

检查心尖；左室造影对诊断AHCM较超声心动图更

可靠，同时又能调查冠脉情况，故对于冠脉造影阴

性的T波异常患者应常规加做左室造影以排查有无

AHCM可能，其典型表现为心尖鸟嘴样改变，必要时

应加做心脏磁共振成像检查。然而本研究是一项

单中心、回顾性分析，而且入选病例数量及随访时

间有限，因此上述结论还需要更大样本、长期随访

的前瞻性研究来进一步证实。
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