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%%室间隔肌部瘤是一种罕见的室壁瘤$由于多数

患有单纯室间隔肌部瘤的病例无明显症状和体征$

临床诊断较困难% 超声心动图检查能清楚显示室间

隔肌部瘤的形态*运动以及判断是否合并其他心脏

结构及功能异常$对室间隔肌部瘤患者的诊断及监

测具有重要的临床意义%

#G 临床资料

对我院 !::: ["$$: 的超声心动图数据库以+室

间隔肌部瘤,为诊断关键词进行检索$共查到患儿 =

例% = 例患儿的家族史和过去史均无特殊% 采用

ĥ 4(P(1 C 及 HLKJ+) R-VK+(2#!" 彩色多普勒超声

诊断仪$探头频率 =6# 8Tc% 在胸骨旁左室流出道*

心尖四腔*大血管及心室短轴及剑突下超声切面$了

解心脏结构及血流情况%

病例 !)男性$! 月龄$早产儿'=# 周孕龄($于生

后 ! 月进行常规体检$无特殊症状和体征% 超声心

动图表现)各房室大小未见异常#房*室间隔连续#室

间隔中部查见大小约 # ..a< ..的瘤样结构$基

底部朝向左室$随心脏舒张收缩活动增大缩小$基底

部可见膜状组织覆盖$瘤壁上未见破口$瘤体内查见

一隔膜样回声$连接瘤体与基底部$随心脏运动往返

于瘤壁与左室之间'图 !H(% 室间隔厚度及运动未

见明显异常#余心脏结构未见明显异常% 彩色多普

勒超声)室水平未探及过隔血流信号$余亦未见明显

异常血流% 超声诊断)室间隔肌部瘤形成%

病例 ")女性$< 月龄$因咳嗽*气促*发烧 < 1 入

院$查体)患儿生长发育尚可$呼吸浅促$无明显紫

绀#心界扩大$心前区有抬举样搏动$无明显震颤#听

诊双肺散在湿罗音$心尖区第 ! 心音亢进$肺动脉瓣

区闻及收缩期 =EF 级杂音$第 " 心音增强$余无特

殊% 超声心动图表现)全心扩大$以右心明显$房间

隔中部连续性中断约 !" ..$室间隔中部至心尖段

约 "" ..范围菲薄$厚约 " ..$呈明显收缩舒张期

矛盾运动$并呈瘤样膨入心室$大小约 "$ ..a

!< ..$室间隔近心尖处查见多处连续性中断$最宽

约 " ..'图 !e*&(% 三尖瓣关闭欠佳$余瓣膜形

态*结构及运动无明显异常% 冠状静脉窦扩张$内径

约 : ..$与残存左上腔静脉连接% 彩色多普勒超

声)心房水平探及左向右分流$4.2b_!6! .EJ#心

室水平探及双向分流$4.2b_=6# .EJ#大血管水平

未探及异常血流信号% 三尖瓣上探及少量反流$

4.2b_=6! .EJ$0h_=B ..TM$据此估测肺动脉收

缩压约 <= ..TM% 超声诊断)室间隔肌部瘤形成#

肌部室间隔缺损$室水平双向分流#房间隔缺损$房

水平左向右分流#冠状静脉窦扩张$残存左上腔静

脉#轻W中度三尖瓣反流$轻度肺动脉高压%

病例 =)男性$" 岁$因反复咳嗽发烧$活动后乏

力入院% 查体)体型消瘦$发育差$无明显紫绀#心界

扩大$心前区有抬举样搏动$伴震颤#听诊心尖区第

! 心音增强$胸骨左缘第 =*< 肋间闻及 <EF 级收缩

期杂音$传导广泛$胸骨左缘第 " 肋间闻及连续性杂

音$余无特殊% 超声表现)左房左室增大$余房室大

小未见明显异常#大血管水平查见内径约 " ..的

异常管道% 房间隔连续#室间隔上部回声中断约

C ..$中下部查见大小约 # ..aC ..的瘤样无回

声区$大小随心脏舒张收缩活动而变化$基底部朝向

左室$瘤体无破口'图 !@(% 室壁及瘤体外室间隔

的厚度及运动未见明显异常$余心脏结构未见明显

异常% 彩色多普勒超声)室间隔膜周部水平探及左

向右分流$4.2b_<6F .EJ$室间隔肌部瘤水平未见

分流#大血管水平探及连续性左向右分流$4.2b_

"6# .EJ$余心内未见分流% 各瓣膜口两侧未探及明

显异常血流% 超声诊断)室间隔肌部瘤形成#膜周型

室间隔缺损$室水平左向右分流#动脉导管未闭$大血
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管水平左向右分流% 行心导管检查$结果与超声检查

一致$并顺利完成室间隔缺损及动脉导管未闭封堵

术% 术前心导管检查可见室间隔肌部 F ..aC ..

大小的龛影$无明显造影剂由此处溢入右室'图 "(%

%%图 #G超声表现G

<)二维超声显示舒张期室间隔肌部瘤$箭头所指为瘤体基底部$瘤体内可见一隔膜样回声$连接瘤体与基

底部#T)二维超声显示收缩期室间隔肌部瘤瘤体突入右室'箭头所指($合并冠状静脉窦扩张# ()彩色多普勒超声显示舒张期室间

隔心尖处右向左分流'箭头所指($室间隔肌部瘤瘤体突向左室# L)二维超声显示收缩期室间隔肌部瘤'箭头所示 2)-K39J.)瘤体$

?4R)室间隔(%

%%图 ! G心导管造影检查
%箭头所指为室间隔肌部龛影$该

处无室水平分流%

!G讨论

室间隔瘤是室壁瘤的一种$瘤体可以发生在室

间隔的膜部和肌部$从室壁瘤的性质可以分为真性

和假性% 真性室壁瘤指心室室壁一部分异常突起或

外翻$伴或不伴收缩舒张期的矛盾运动#假性室壁瘤

为室壁局部破裂由周围组织包裹形成$多有外伤史

或心脏病史% 室间隔肌部瘤从病因上可分为先天性

和获得性$其形成主要是各种先天或后天的因素引

起室间隔局灶性变薄$强度减弱$在 " 个心室压力阶

差下$变薄的局部突向低压的一方$形成瘤样结构%

引起室间隔肌部瘤的后天因素主要包括)心肌缺血

或梗死*心肌病*结节病*多次心脏手术*感染*川崎

病等% 先天性室间隔肌部瘤的病因不明$患者若不

具备确切的后天因素则被认为是先天性的% 室间隔

肌部瘤形态学上多表现为较宽的基底部$瘤体可呈

单叶或多叶状$与心室相连并向心腔突出$瘤壁菲

薄$在组织学上由不同含量的心肌及纤维组织构成$

因不同的心肌细胞含量$瘤壁的运动可表现为运动

正常$运动减低和无明显运动!!W""

% 本文报道 = 例患

儿室间隔肌部瘤的超声表现不一$特点为)= 例病例

的瘤体大小不一$形态可呈单叶或多叶#瘤体的室间

隔厚度可较薄或无明显异常#范围较大的瘤体随心

脏收缩舒张在两侧心室内来回运动#瘤体的运动与

室间隔运动方式可一致或呈矛盾运动#室间隔肌部
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瘤可单独存在或合并室间隔缺损*房间隔缺损及其

他心脏结构异常% = 例病例均无明显形成室间隔肌

部瘤的后天因素$从年龄和无特殊病史上推测应是

先天性的$但也有可能是后天室间隔肌部缺损自然

闭合形成%

室壁瘤以左室多见$其中以获得性为主$先天性

室壁瘤多发生在房室瓣以下的心室游离壁$发生在

室间隔上的较少$而发生在室间隔肌部的则非常罕

见!="

% 据报道$室间隔瘤在先天性心脏病患者中的

发生率约为 $6=D$大部分为室间隔膜部瘤$而室间

隔肌部瘤的发生率则极低!<"

$文献中出现的病例数

从 !:BB 年首次报道以来不超过 "$ 例$其中$一些病

例的分布呈现一定的家族聚集性$7(L+52-等!#"曾报

道家族性室间隔肌部瘤合并肌部室间隔缺损的病

例# 3̂(XJJ+)等!F"曾报道兄弟均患有室间隔肌部瘤

并且其父亲的室间隔肌部明显菲薄并伴有收缩舒张

期的矛盾运动# K̀S(Q232等!C"通过对同一孕妇不同

孕次的胎儿进行超声心动图检查$均于孕 "F ["B 周

发现胎儿患有室间隔肌部瘤#@+)+N3(+等!B"对同一

家族三代进行超声心动图检查$发现有 < 人是先天

性心脏病患者$其中 " 例患有室间隔肌部瘤$! 例患

有室间隔肌部缺损'怀疑室间隔肌部瘤破裂形成($

! 例为左室心内膜弹力纤维增生症% 因此$学者推

测先天性室间隔肌部瘤的发生可能与心肌发育相关

的遗传缺陷有关$从家族聚集的特点分析$遗传方式

可能为常染色体显性遗传或多基因遗传!=$F"

%

R'23+)等!="报道 ! 例新生儿$患有室间隔肌部瘤的

同时表现出束支传导阻滞等传导系统异常$并具有

"$ 号染色体断臂结构异常$但该表型与发病的关系

仍不确切% 本文报道的 = 例患儿均无阳性家族史及

异常心电图$但不排除其家属未做详细检查的可能$

因此$其遗传方面的信息尚不确定%

患有先天性室壁瘤的病例中$<$D是无症状的$

而 F$D主要表现为其并发症或其他合并的结构异

常的症状!:"

% 常见的并发症包括)心律失常$进行

性心室功能降低导致心衰$血栓栓塞$室壁瘤破裂导

致心包填塞% 对于室间隔肌部瘤来说$心律失常是

最常见的$而其他并发症则较少引起% 因此$许多病

例会有心电图上的改变$文献报道有双相或倒置的

G波*非特异性 RG段改变*异常o波等!#WF"

%

虽然先天性室间隔肌部瘤更多地以独立缺陷的

形式出现$但仍可以合并其他的心脏结构异常$据文

献报道有动脉导管未闭*房间隔缺损*二尖瓣裂缺及

室间隔缺损等!C"

% 7MK9-) 等!:"从 !::= 年到 "$$F

年的超声心动图数据库中检索出所有先天性室间隔

肌部瘤共 < 例$发现其与右心室病变呈现一定的联

系% 其中 = 例合并室间隔完整的肺动脉闭锁$! 例

为肺动脉瓣缺失综合征并重度三尖瓣狭窄% 本文报

告的 = 例病例中$有两例合并有房间隔缺损*室间隔

缺损*动脉导管未闭等心脏结构异常$另一例未见其

它心脏结构异常% 由于患儿的年龄均较小$= 例患

儿均无明显严重并发症发生$除病例 = 对合并的室

间隔缺损*动脉导管未闭进行了治疗外$余 " 例目前

仍在观察中% 对于单纯性室间隔肌部瘤患者$由于

在胸片或心电图的检查中均无明显阳性发现$若缺

乏超声心动图的检查则很难对无症状儿童的室间隔

肌部瘤进行诊断$因此$在无症状儿童中进行超声心

动图常规检查可能会发现更多的病例%

目前对于单纯室间隔肌部瘤的治疗仍存在争

议$已报道的病例大多能在无任何医疗处理的情况

下继续无症状地生存$但是也存在突然发生心力衰

竭或心律失常等严重并发症的病例!#WF"

% 因此$应对

无症状的室间隔肌部瘤患者加强随访与监测以防止

严重并发症的发生%
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