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心室肌致密化不全的超声心动图诊断
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［摘要］　目的　采用超声心动图对心室肌致密化不全（NCVM）进行诊断，阐明其超声心动图特征。

方法　将 2006 年 5 月至 2015 年 5 月接受超声心动图检查、且诊断为 NCVM 的患儿 53 例纳入研究，其中男 28 例，

女 25 例，首次诊断年龄为 15 d 至 18 岁。采用经胸二维超声心动图和彩色多普勒进行定性诊断，于胸骨旁心

室短轴切面观测量舒张末期疏松部 / 致密部（N/C）比值作为定量诊断标准。结果　在 53 例患儿中，均观测到

过度突出的肌小梁和深陷的小梁间隐窝，且心腔内的血流与肌小梁间的隐窝沟通。NCVM 累及的部位主要是心

尖部（100%）和左室侧壁中间段（98%），其次为左室后壁中间段（49%）和左室下壁中间段（42%）。53 例

NCVM 患儿中，N/C 比值为 4.3±1.9（2.1~10.0）≥ 2。心功能不全占 83%（44/53），这些患儿的左室射血分数

为 43%±9%。结论　超声心动图可以对 NCVM 进行定性和定量诊断，并对其心功能进行评价。NCVM 以累及

心尖部和左室侧壁中间段较常见，且常伴有左室射血分数减低。

［中国当代儿科杂志，2015，17（10）：1074-1078］
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Abstract: Objective    To evaluate the value of echocardiography in the diagnosis of noncompaction of the 
ventricular myocardium (NCVM) and to elucidate the echocardiographic characteristics of NCVM. Methods    This 
study included 53 patients (28 boys and 25 girls), with an age for initial diagnosis of 15 days to 18 years, who were 
diagnosed with NCVM by echocardiography between May 2006 and May 2015. Transthoracic two-dimensional 
echocardiography and color Doppler were performed for qualitative diagnosis, and the end-diastolic non-compacted 
layer/compacted layer (N/C) ratio measured in the parasternal ventricular short-axis sectional view was selected as the 
criterion for quantitative diagnosis. Results    The excessively prominent ventricular trabeculae and deep inter-trabecular 
recesses were all seen in 53 cases, and the blood flow in the cardiac chambers was connected to the inter-trabecular 
recesses. The areas involved in NCVM were mainly the apex (100%) and the middle segment of the left ventricular 
lateral wall (98%), followed by the middle segment of the left ventricular posterior wall (49%) and the middle segment 
of the left ventricular inferior wall (42%). In 53 children with NCVM, the N/C ratio was 4.3±1.9 (2.1-10.0). Cardiac 
insufficiency was found in 83% (44/53) of the children with NCVM, and the left ventricular ejection fraction for these 
children was (43±9)%. Conclusions    Echocardiography can be used in the qualitative and quantitative diagnosis of 
NCVM and in the evaluation of cardiac function. The apex and the middle segment of the left ventricular lateral wall are 
often involved in NCVM, accompanied by decrease in the left ventricular ejection fraction.                            
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心 室 肌 致 密 化 不 全（noncompaction of the 

ventricular myocardium, NCVM）是一种少见的先天

性心室肌发育不全性心脏病。心肌的致密化是正

常的人类心脏胚胎发育过程。在人类胚胎的第 6

周，心脏内出现丰富的肌小梁；胚胎第 12 周，肌

小梁开始致密化；胚胎第 18 周，肌小梁的致密化

过程完成 [1]。若致密化过程受阻，则导致肌小梁疏

松，形成过度突出的肌小梁和深陷的小梁间隐窝。

1975 年，Dusek 等 [2] 首先报道了出生后持续存在

的海绵样心肌；1984 年，Engberding 等 [3] 首先采

用经胸二维超声心动图对此类患者进行了产前诊

断；1990 年，Chin 等 [4] 首先提出“NCVM”的命

名以及超声心动图诊断标准。2006 年美国心脏病

学会（AHA）将 NCVM 归类为原发性的遗传性心

肌病 [5]，2008 年欧洲心脏病协会（ESC）将 NCVM

归为未分类的遗传性心肌病 [6]。NCVM 主要的临床

表现包括心功能不全、心律失常、血栓和栓塞。

既往，由于认知不足而导致 NCVM 的漏诊或误

诊；近年来，随着人们对 NCVM 认识的逐渐增加，

则出现了由于诊断标准不统一而导致 NCVM 的过

度 诊 断。Kohli 等 [7] 发 现， 既 往 研 究 中 [4,8-9] 关 于

NCVM 的诊断标准之间相关性差，在 199 例患者

中，仅 29.8% 同时符合上述 3 个不同文献中的诊

断标准。尽管目前 NCVM 的诊断标准仍存在争议，

但基于 Paterick 等 [10] 的测量方法与心脏磁共振诊

断 NCVM 的相关性好，因此，本研究采用该方法

对 NCVM 患儿进行诊断，旨在阐明 NCVM 的超声

心动图特征。

1　资料与方法

1.1　研究对象

选取 2006 年 5 月至 2015 年 5 月，在我院接

受超声心动图检查、且诊断为 NCVM 的患儿 53 例

为研究对象，其中男 28 例，女 25 例，首次诊断

年龄为 15 d 至 18 岁。

1.2　仪器与方法

采 用 Philips/iE33 超 声 诊 断 仪（Philips 

Ultrasound, USA） 或 GE/Vivid 7 超 声 诊 断 仪（GE 

Healthcare, USA），探头频率 4~12 MHz。在安静

状态下（不合作的患儿予以 10％水合氯醛口服镇

静，剂量为 25 mg/kg），患儿取仰卧位或半左侧卧

位接受超声心动图检查。调整频率、聚焦、增益

等技术设置以获得最佳的超声心动图图像。采用

经胸二维超声心动图多个切面观、并叠加彩色多

普勒进行诊断。采用 M 型超声 Teichholtz 法测量左

室射血分数以评价心功能。

1.3　诊断标准

定性诊断标准：过度突出的肌小梁和深陷的

小梁间隐窝，且心腔内的血流与肌小梁间的隐窝

互相沟通。定量诊断标准：采用 Paterick 等 [10] 的

测量方法，即在舒张末期，于胸骨旁心室短轴切

面观、同一心肌节段测得的疏松部（N）/ 致密部（C）

比值≥ 2，作为 NCVM 的定量诊断标准；N 定义为

肌小梁顶部与心外膜表面之间的距离，C 定义为隐

窝底部与心外膜表面之间的距离。

2　结果

2.1　超声心动图对 NCVM 的定性诊断

在 53 例 NCVM 患儿中，单纯性 NCVM 41 例

（77%），合并先天性心脏病 12 例（23%）。合

并的先天性心脏病包括室间隔缺损 4 例、房间隔

缺损 2 例、动脉导管未闭 2 例、先天性纠正型大

动脉换位伴 Ebstein 畸形 1 例、主动脉缩窄 1 例、

主动脉瓣狭窄 1 例、完全性房室间隔缺损 1 例。

二维超声心动图均观测到过度突出的肌小梁和深

陷的小梁间隐窝，彩色多普勒显示心腔内的血流

与肌小梁间的隐窝互相沟通（图 1），隐窝内的

血流不与冠状循环相通。NCVM 累及的部位依次

是 心 尖 部（100%）、 左 室 侧 壁 中 间 段（98%，

52/53）、左室后壁中间段（49%，26/53）、左室

下壁中间段（42%，22/53）、室间隔中部（34%，

18/53）、左室侧壁基底部（32%，17/53）、左室

后壁基底部（23%，12/53）、左室下壁基底部（23%，

12/53）、室间隔基底段（11%，6/53）和右室游离

壁（9%，5/53）。
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2.2　超声心动图对 NCVM 的定量诊断

在舒张末期，采用胸骨旁心室短轴切面观，

测 量 同 一 心 肌 节 段 的 N/C 比 值（ 图 2）。53 例

NCVM 患儿的 N/C 比值为 4.3±1.9（2.1~10.0）。

图 1  NCVM 的超声心动图表现　　心尖部四腔切面观，

A：二维超声心动图，显示过度突出的肌小梁（红色箭头所示）

和深陷的小梁间隐窝（白色箭头所示）；B：叠加彩色多普勒，显

示心腔内的血流与肌小梁间的隐窝互相沟通（黄色箭头所示）。

LA：左心房；LV：左心室。

图 2  超声心动图测量 NCVM 患儿的 N/C 比值　　舒张

末期心室短轴切面观；LV：左心室；P1：后内侧乳头肌；P2：前

外侧乳头肌；N：疏松部；C：致密部。

2.3　超声心动图对 NCVM 的心功能评价

在 53 例 NCVM 患 儿 中，44 例 伴 有 心 功

能 不 全（83%）， 这 些 患 儿 的 左 室 射 血 分 数 为

43%±9%（ 正 常 值 ≥ 55%）。 在 心 功 能 不 全 的

NCVM 患儿中，均有左室内径增大，并伴有二尖

瓣功能性反流。

3　讨论

NCVM 是先天性的心肌发育不全性心脏病，

应在儿童早期得到诊断，使之获得规范化的治疗

和随访管理，从而改善患者的预后。超声心动图、

心室造影、心脏磁共振、多层螺旋 CT、核素显像

等心血管影像技术均可观察心肌的形态，其中，

超声心动图具有无创伤性、方便、价廉的优势，

在 NCVM 的首次诊断与随访中具有重要的价值，

是诊断 NCVM 最常用的影像学诊断工具 [11]。

NCVM 具有特征性的超声心动图表现，包括

过度突出的肌小梁和深陷的小梁间隐窝。但是，

学者们对 NCVM 的诊断标准目前尚未取得共识，

存在多个超声心动图和心脏磁共振的诊断标准，

在测量的心动周期时相、选择的切面观和具体的

诊断指标方面，均存在争议 [4,8-10,12-13]（表 1）。我

们采用 Paterick 等 [10] 的方法，即在舒张末期、在

胸骨旁心室短轴切面观、同一心肌节段的 N/C 比

值≥ 2，作为诊断 NCVM 的定量诊断标准。理由

是，采用舒张末期作为测量的时相，与美国超声

心动图学会（ASE）推荐的在舒张末期测量室壁厚

度的建议一致 [14]。此外，Paterick 等 [10] 发现，在

NCVM 患者中，疏松部的心肌收缩力减弱，即舒

张末期与收缩末期的疏松部心肌厚度变化较小；

而致密部的心肌收缩力尚在一定程度上保存，即

收缩末期致密部的心肌厚度较舒张末期有较明显

的增厚。因此，若采用收缩末期作为测量时相 [8]，

敏感性相对降低、特异性相对增高；而采用舒张

末期作为测量时相 [4,10]，则敏感性相对增高、特异

性相对降低。同时，Paterick 等 [10] 发现，在胸骨

旁心室短轴切面观测量舒张末期 N/C 比值≥ 2 作

为诊断标准，与心脏磁共振的诊断相关性好。由

于 NCVM 的诊断缺乏“金标准”（例如可信的生

物标志物等），很难评判哪种诊断标准更准确。

我们建议，调整频率、聚焦、增益、亮度、对比

度等技术设置以获得最佳的超声心动图图像，采

用胸骨旁左心长轴、心尖四腔以及心室短轴等多

个切面观、在不同的心肌节段水平探测心肌的厚

度和形态，运用彩色多普勒技术显示心腔内的血

流状况，在舒张末期选用心室短轴切面观测量

N/C 比值。值得强调的是，必须获得标准的心室短

轴切面观以显示一个圆形的左室腔，因为在斜切

获得的椭圆形图像上测量 N/C 比值可能会导致假

阳性的结果。此外，勿将正常心脏的乳头肌和心

尖部的心肌误认为未致密化的心肌。

A B
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表 1　NCVM 不同的超声心动图和心脏磁共振诊断标准

参考文献 诊断标准 切面观 测量时相

超声心动图

Chin 等 [4] C/N 比值≤ 0.5 胸骨旁心室短轴切面观、心尖四腔切面观 舒张末期

Stöllberger 等 [8] 同一切面观≥ 4 个肌小梁从左室壁突出；肌小梁
与心肌回声相同且与心室同步运动；左室腔内的
血流向小梁间隐窝灌注

心尖四腔切面观 -

Jenni 等 [9] N/C 比值≥ 2；左室腔内的血流向小梁间隐窝灌注 胸骨旁心室短轴切面观 收缩末期

Paterick 等 [10] N/C 比值≥ 2 胸骨旁心室短轴切面观 舒张末期

心脏磁共振

Petersen 等 [12] N/C 比值 >2.3 - 舒张末期

Jacquier 等 [13] 小梁化的左室质量 > 左室总质量的 20% - 舒张末期

注：C：致密部，为隐窝底部与心外膜表面之间的距离；N：疏松部，为肌小梁顶部与心外膜表面之间的距离；-：未指定。

由于胚胎期致密化过程的停滞阶段有个体差

异，因此，未致密化的心肌节段亦存在差异。但

是，NCVM 累及的心肌节段有一定的分布规律。

Oechslin 等 [15] 的研究显示，NCVM 累及心尖部、

左室中部侧壁和下壁最常见，其次是左室中部前

壁、室间隔中部，累及基底部较少见，未见累及

右室。本研究显示，NCVM 累及心尖部和左室侧

壁中间段较常见，基底部较少见，亦有累及右室

游离壁、但很少见。这种分布规律符合心肌致密

化的胚胎发育过程，即心肌的致密化过程从右室

到左室、从心底到心尖、从心外膜到心内膜 [16]。

理解 NCVM 的上述分布规律可避免漏诊。

除了心肌形态诊断，对 NCVM 患者心功能的

判断也很重要。心功能状况取决于心脏的前、后

负荷以及心肌的运动能力，若心肌形态结构异常，

必然会影响心肌的收缩和舒张、进而影响心功能。

Sousa 等 [17] 在 10 例 NCVM 患 者 中， 发 现 7 例 伴

有左室收缩功能不全，占 70.0%。刘保民等 [18] 在

55 例 NCVM 患者中，发现 45 例伴有左室收缩功

能不全，占 81.8%，这些患者的左室射血分数为

（35±9）%。本研究显示，在 53 例 NCVM 患者中，

44 例伴有左室收缩功能不全，占 83%，这些患者

的左室射血分数为 43%±9%。由此可见，大部分

NCVM 患者表现为心功能不全。也有学者将心功

能正常的 NCVM 归类为“良性的 NCVM”，这类

患者的预后较好 [11]。近年来，应变成像 [19]、实时

三维 [20] 等超声心动图新技术的发展，使对心肌局

部功能的评价成为可能。尽管心肌局部的运动功

能减退无助于 NCVM 与其他心肌病的鉴别、但仍

有助于判断受累的心肌节段；特别是在整体心功

能保存的情况下，局部心功能的减退可能有助于

NCVM 的诊断 [21]。
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