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%%!摘%要"%目的%总结小儿致心律失常性右室心肌病的诊断及治疗体会% 方法%!< 例致心律失常性右室心

肌病患儿$男 @ 例$女 @ 例$年龄 # W!< 岁$予心电学'心脏超声'&F'磁共振等检查% 分别予胺碘酮 k普萘洛尔'索

他洛尔治疗$其中 " 例药物治疗无效者予以导管射频消融治疗% = 例心功能减退明显者予以强心'利尿及扩血管治

疗% 结果%!< 例均有频发室性早搏$; 例见室性心动过速发作% !$ 例检出 \/I(5+) 波% !< 例患儿均有右室扩大及

右室射血分数减低% B 例行&F检查及 B 例行磁共振检查患儿均可见到右室扩张'右室室壁变薄% 经治疗 @ 例未再

出现室性早搏及室性心动过速$< 例室性早搏及室性心运过速发作减少% " 例予以射频消融治疗的患儿随诊 # 月

未发现室性早搏及室性心动过速发作% 心功能不全患儿经药物治疗病情改善% 结论% 致心律失常性右室心肌病

临床表现多样$需综合心电学'心脏超声等多项检查才能临床确诊% 药物治疗只对部分病例有效$射频消融治疗有

望在室性心律失常治疗中发挥作用% !中国当代儿科杂志#!"#"##!$$%&#%M &#%N"

!关%键%词"%致心律失常性右室心肌病#室性心动过速#抗心律失常药物#导管消融#儿童

!中图分类号"%C@"B6<%%!文献标识码"%D%%!文章编号"%!$$; :;;#$("$!$)$# :$!=B :$<
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%%?=2-,1:-* @=A.:-);.%F+IH..23(d-,'--S/-3(-)Q-() 1(2M)+I(I2)1 ,3-2,.-),+P233'N,'.+M-)(Q3(M',O-),3(QH523

Q231(+.N+/2,'N(DC4&) () Q'(513-)6B.-7+62%D,+,25+P!< Q'(513-) (@ P-.25-I2)1 @ .25-I) K(,' DC4&K-3-

()O+5O-16F'-Q2I-IH)1-3K-),-5-Q,3+Q231(+M32/'N$ -Q'+Q231(+M32/'N$ Q231(2Q&F+38CY-S2.()2,(+)I6D55Q2I-IK-3-

,3-2,-1 K(,' I+,25+5+32.(+123+)-() Q+.J()2,(+) K(,' /3+/32)+5+56Y) " Q2I-IK(,' 13HMV3-P32Q,+3NO-),3(QH523-S,32INI,+5-I$

Q2,'-,-32J52,(+) ,3-2,.-),K2I/-3P+3.-16 Y) = Q2I-IK(,' +JO(+HI(./2(3-1 O-),3(QH523PH)Q,(+)$ 211(,(+)25

/'23.2Q+5+M(Q25,'-32/N()Q5H1()MO2I+1(52,+3I$ 1(H3-,(QI$ 2)1 1(M(,25(IK-3-M(O-)6C.250-2%4-),3(QH523-S,32INI,+5-I

+QQH33-1 () 255!< Q2I-I2)1 O-),3(QH523,2Q'NQ231(2() ; Q2I-I6F-) Q2I-II'+K-1 \/I(5+) K2O-+) -5-Q,3+Q231(+M32/'N6D55

!< Q2I-I'21 -)523M-1 3(M',O-),3(Q5-2)1 3-1HQ-1 3(M',O-),3(QH523-i-Q,(+) P32Q,(+)6&F+38CY-S2.()2,(+) I'+K-1 3(M',

O-),3(QH5231(52,2,(+) 2)1 2,'())-1 K255+P3(M',O-),3(Q5-() !$ Q2I-I64-),3(QH523-S,32INI,+5-I+3,2Q'NQ231(21(I2//-23-1

() @ Q2I-I2)1 K2I3-1HQ-1 () < Q2I-I2P,-3,3-2.-),6F'-,K+Q'(513-) 3-Q-(O()MQ2,'-,-32J52,(+) ,3-2,.-),1(1 )+,/3-I-),

O-),3(QH523-S,32INI,+5-I+3,2Q'NQ231(2() 2#V.+),' P+55+KVH/6F'-'-23,PH)Q,(+) K2I(./3+O-1 () ,'-= Q'(513-) K(,'

+JO(+HI(./2(3-1 O-),3(QH523PH)Q,(+) 2P,-3/'23.2Q+5+M(Q25,'-32/N6D+/:052)+/2%F'-Q5()(Q25.2)(P-I,2,(+)I23-1(O-3I-()

Q'(513-) K(,' DC4&6D 1-P()(,-1(2M)+I(I+PDC4&I'+H51 J-J2I-1 +) 2Q+.J()2,(+) +P-5-Q,3+Q231(+M32/'N2)1

-Q'+Q231(+M32/'N-S2.()2,(+)I60'23.2Q+5+M(Q25,'-32/N(I-PP-Q,(O-/23,(255N6&2,'-,-32J52,(+) ,3-2,.-),2//-23I,+J-2

/3+.(I()M+/,(+) () /2,(-),IK(,' 13HMV3-P32Q,+3NO-),3(QH523-S,32INI,+5-I6

!D7)/E D+/-.4*F.6)1-,$ !"#"$ #! ($)*#%M &#%N"

%%G.> <+,62*%D33'N,'.+M-)(Q3(M',O-),3(QH523Q231(+.N+/2,'N# 4-),3(QH523,2Q'NQ231(2# D),(V233'N,'.(22M-),#

&2,'-,-32J52,(+)# &'(51

%%致心律失常性右室心肌病(233'N,'.+M-)(Q3(M',

O-),3(QH523Q231(+.2/2,'N$DC4&)是一种主要以右室

心肌组织不同程度地被脂肪纤维组织所取代的心肌

疾病$也称为致心律失常性右室发育不良$常伴发室

&B=!&
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性心动过速'心力衰竭和猝死!!"

% 该病儿科报道非

常罕见$我科自 "$$# 年 @ 月至 "$$9 年 < 月共收治

!< 例小儿致心律失常性右室心肌病$现将其诊断及

治疗总结如下%

#H临床资料

#6#H病例资料

!< 例致心律失常性右室心肌病患儿$男 @ 例$

女 @ 例#年龄 # W!< 岁$平均 !!6@ f#6! 岁#体重

!"6B WB# TM$平均 #B6" f96@ TM% 病程半年至 ; 年%

!< 例患儿均有阵发性心悸发作$= 例有晕厥病史$

! 例有慢性右心衰竭表现$" 例有猝死家族史%

#6!H心电学检查

所有患儿予以常规 !" 导联体表心电图及 "< '

动态心电图检查% !< 例均有频发室性早搏(!# 例

为左束支阻滞型$! 例为左束支阻滞'右束支阻滞型

交替)$其中 ; 例可见短阵室性心动过速发作% 共

有 !$ 例病例检出\/I(5+)波(图 !)% "$$= 年以后就

诊的 ; 例患儿进行 R+),2()-双极导联心电图检查

(红色肢体导联线的电极放在胸骨柄处做为阴极$

黄色肢体导联线做为阳极放在剑突处$绿色肢体导

联线的电极放在原胸导联的4< 部位为阳极)$其中

@ 例可检出\/I(5+)波(图 ")$该 @ 例中 < 例行常规

导联心电图未见 \/I(5+) 波% @ 例进行了平均信号

心电图检查$< 例检出心室晚电位% " 例拟行室速射

频消融治疗的患儿进行了心内电生理检查$! 例在

右室前壁记录到舒张期破裂电位$另外 ! 例患儿室

速起源于右室流出道% 右室流出道室速患儿射频消

融术后一月$再出现反复室速发作$心电图记录室速

与之前形态不同$该患儿再次行心内电生理检查及

射频消融治疗$可诱发另外 " 种右室流出道室速$其

中 ! 种室速位于右室流出道游离壁$一种室速位于

流出道间隔部下方%

%%图 #H常规QDRS#'S! 导联H

lC? 波时限增宽$其后可

见\/I(5+)波(箭头所示)$室早呈左束支阻滞型%

%%图 !HT+/-1)/.导联QDRH

B$ ..[I纸速$" 倍信号增益$

lC?波之后见\/I(5+)波(箭头所示)%

#6$H影像学检查

心脏超声心动图检查显示 !< 例患儿均有右室

明显扩大'右室壁变薄及射血分数减低(图 #$<)% "

例患儿合并左室轻度增大$其中 ! 例在确诊 < 年后

复查超声心动图左室明显增大% ! 例右室心尖部可

见室壁瘤$" 例右室流出道室壁向外呈瘤样膨出#彩

色多普勒检查 ; 例见重度三尖瓣关闭不全$< 例为

中至重度三尖瓣关闭不全$" 例为中度三尖瓣关闭

不全% B例行 =<排心脏螺旋&F检查$B 例行心脏磁

共振检查$&F及磁共振检查均可见到右室扩张'右室

室壁变薄$=例右室心肌内见脂肪组织(图 B)%

%%图 $H?CSD病例胸骨旁短轴切面超声所见H

?*右室流出道明显扩张$呈瘤样膨出# U*右室流出道扩张'瘤样膨出$箭

头所示为右室心肌变薄# D*右室流出道明显扩张$无瘤样膨出%

&==!&
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%%图 'H?CSD病例心尖四腔心切面超声所见H

?*右房

右室明显增大$室间隔偏向左侧$右室内见隔缘肉柱反射增强# U*右

房右室明显增大$少量心包积液%

%%图 MH?CSD病例DV所见H

?*左室流出道水平$见右室右

房增大$箭头处所示为右室壁内低密度脂肪影(与皮下脂肪密度相

似)# U*增强扫描$右室肌小梁增粗$呈+扇贝样,改变(箭头所示)%

#6'H治疗

!6<6!%抗心律失常药物治疗%%!< 例患儿中 9 例

给予口服胺碘酮(每天 !$ W!B .M[TM) k普萘洛尔

(每天 ! W!6B .M[TM)治疗$" 例胺碘酮 k普萘洛尔

治疗无效者及其他 B 例应用索他洛尔(每天 !$$ W

!#$ .M[.

"

)治疗% 经上述治疗 B 例未再出现室性

早搏及室速发作$心悸及晕厥等症状消失#< 例症状

缓解$早搏及室速发作明显减少#B 例仍有频繁室性

早搏及短阵室速发作%

!6<6"%射频消融治疗%%" 例经药物治疗仍反复

室速发作者予以射频消融治疗$均成功消融% 其中

! 例在射频消融术后 ! 月又出现反复室速发作$该

患儿再次行心内电生理检查及射频消融治疗成功$

随诊 # 月暂未发现室性早搏及室速发作%

!6<6#%抗心力衰竭治疗%%! 例有慢性心衰表现

及 B 例右室射血分数明显减低的患儿$予以多巴胺

及多巴酚丁胺抗心衰治疗$! 例有肝大'浮肿的患儿

加用洋地黄治疗% 治疗后心衰症状好转$射血分数

有所提高$但右室室壁波动仍差%

!6<6<%抗凝治疗%%为防止右室内血栓形成$所有

患儿均给予阿司匹林抗凝治疗$无 ! 例患儿发生血

栓栓塞事件%

!H讨论

DC4&的临床特征主要表现为室性早搏'室速'

猝死及右室扩大等$部分病例伴心力衰竭$许多病例

呈家族性发病% 好发于中青年$是年轻人及运动员

心脏性猝死的重要原因之一$儿童病例报道罕

见!"V#"

% !9@@ 年 R+),2()-]等首次报道本病$国际

心脏病联盟'心肌心包疾病专题工作组和欧洲心脏

病学会于 !99< 年提出了DC4&的诊断标准!<"

$主要

诊断指标包括*

"

右室结构'功能受损*右室明显扩

张及右室射血分数严重下降而无左室(或只有轻

度)功能不全#局灶性室壁瘤或右室阶段性扩张#

#

心电图除极及传导异常*右胸导联心电图有 \/I(5+)

波或局限性右胸导联的 lC? 波增宽#

$

病理*经活

检或尸检证实的右室心肌由纤维脂肪组织取代或经

病理证实的家族史% 其他次要指标包括*轻度右室

受损表现'心电图晚电位阳性'左束支阻滞型室速'

频发室性早搏'家族中有 #B 岁以下怀疑DC4&的猝

死病例等% 根据该标准$符合两项主要指标或一项主

要指标加两项次要指标或符合四项次要指标的病例

可确诊本病% 本研究 !<例患儿均符合该诊断标准%

本研究中 !# 例患儿为左束支阻滞型室早[室

速$表明室性早搏[室速起源于右室% !$ 例可检出

\/I(5+)波$该波是诊断 DC4&的一个主要诊断指

标$为本病较为特征性的一个心电学改变!!$BV="

%

\/I(5+)波位于lC? 波之后$一般表现为低幅向上的

的棘波或震荡波$偶尔也可呈负向波!@"

$是由于部

分右室心肌细胞除极较晚而形成% 文献报道$在致

心律失常性右室心肌病患者中$应用常规导联心电

图记录$约有 #$c的病例可以描记到该波!BV@"

% 由

于该波很小$且有很多医生对其缺乏认识$心电图检

查很容易忽略该波% R+),2()-双极导联心电图能够

有效地提高 \/I(5+) 波的检出率!!$@"

% 本研究中

"$$= 年以后就诊的疑为 DC4&病例中均常规进行

该项检查$; 例患儿中有 @ 例可以清晰地分辨出\/V

I(5+)波% 有报道应用该导联心电图后$\/I(5+) 波的

阳性率可以达到 =Bc

!!"

% 这种心电图检查简单易

行$对于临床诊断 DC4&帮助很大$凡是疑为该病

的患儿$均应常规进行该项检查%

本病主要为右心室病变$通常右室明显扩大$常

有一处或多出椭圆形扩张形成室壁瘤样改变$右室

心肌变薄'右室流出道扩张$右室肌小梁排列紊乱$

多累积右室流出道'右室心尖及右室流入道$构成

+发育不良三角,% 研究证实右室病理变化为右室

&@=!&
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心肌被脂肪或纤维脂肪组织替代% 当病变发展到晚

期$室间隔及左室心肌亦有脂肪组织浸润!;"

% 本研

究 " 例患儿超声检查见左室轻度扩大$左室射血分

数亦轻度减低$其中 ! 例到后期左室明显扩大$推测

左室亦被病变累及% 超声检查虽不能分辨出右室的

脂肪组织$但能够显示右室扩大'右室壁扩张'室壁

变薄及右室室壁运动等$可以提示本病的诊断% j+V

-3M-3等!9"研究表明$右室流出道扩张是本病超声最

常见的改变之一$几乎所有的病例都有不同程度的

右室流出道扩张% 本研究中所有患儿均有右室流出

道明显扩张$其中 " 例向外膨出呈瘤样改变% 磁共

振检查及&F检查优于超声检查的特点是$该两项

检查可以分辨出脂肪组织$在本病的诊断中具有独

特的优点!!$V!!"

% 甚至一度有学者称磁共振是诊断

DC4&的+金标准,% 然而随着研究的深入$人们发

现磁共振有很多误诊的病例$在正常人及一些其他

疾病也可能出现心肌局灶性脂肪浸润% &F检查与

磁共振在脂肪方面的鉴别能力有类似之处$&F及

8C显示右室脂肪浸润虽能提示本病$但不是DC4&

的诊断指标$诊断DC4&还需参考 !99< 年提出的诊

断标准% 本研究进行 &F及磁共振检查的患儿中$

有 = 例在心肌壁探及脂肪组织$其他病例尽管有明

显的右室扩大及典型的心电学改变$&F及磁共振检

查未发现心肌内脂肪浸润征象%

DC4&病例一旦确诊应避免参加体育运动及剧

烈活动!!""

% 对于有晕厥'室速发作及症状明显的病

例需要及时治疗#而对于右室仅有轻微病变及偶发

室早的无症状病人的是否需要治疗还缺乏大规模的

研究支持% 目前针对心律失常的治疗包括药物治

疗'射频消融治疗及安装植入性心脏复律除颤仪%

一般认为索他洛尔及胺碘酮联合
%

受体阻滞剂是

治疗 DC4&室速最为有效的药物!!"V!#"

% 对于不能

耐受药物治疗或药物治疗无效的病例$导管消融治

疗值得尝试$但由于 DC4&本身是一种进展性的疾

病$即使能够消融成功$以后仍可能会出现其他部位

起源的心律失常% 本研究中 ! 例进行射频消融的患

儿在消融了一种室速之后$又出现了其他部位的多

种起源的室速% 欧洲和美国的研究表明$安装植入

性心脏复律除颤仪能够有效降低 DC4&的死亡率$

改善长期预后明显优于药物和其他治疗!!""

% 然而

由于植入性心脏复律除颤仪价格较昂贵等因素$国

内儿科在该方面没有很好的经验$需要今后进一步

加强相关研究% 此外$对于心功能不全者$药物治疗

能够在一定程度上改善症状$但无法有效根治$对于

部分病变严重者$可以考虑心脏移植治疗%

志谢&广东省心血管病研究所心内科杨平珍%吴书林%蒋

祖勋医生对本研究所作的贡献"一并致谢&
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