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　　［摘　要］　心内膜弹力纤维增生症（ＥＦＥ）是一种常见的婴儿心肌病，其发病可能与病毒感染、遗传、免疫、心
内膜发育不良等因素有关。心内膜弹力纤维及胶原纤维增生是ＥＦＥ基本病理改变。ＥＦＥ的临床分型有多种，以急
性型多见。其临床表现缺乏特异性，充血性心力衰竭是主要临床表现。超声心动图在诊断中具有重要意义。应注

意与肺炎并发心衰、病毒性心肌炎、左冠状动脉起源异常等疾病相鉴别。治疗上主要控制心力衰竭，对洋地黄治疗
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　　心内膜弹力纤维增生症（ｅｎｄｏｃａｒｄｉａｌｆｉｂｏｒｅｌａｓ
ｔｏｓｉｓ，ＥＦＥ）曾别称为“胎儿心内膜炎”“硬化性心
内膜炎”“原发性心内膜弹力纤维增生症”等。

ＥＦＥ是一种常见的婴儿心肌病，其发病率较低，占先
天性心脏病的１％～２％，１０％为家族性发病［１］。美

国２０世纪７０年代ＥＦＥ发病率约１／５０００，８０年代后
期显著下降，具体原因不详［２］。近年来我国ＥＦＥ发
病率呈明显下降趋势。ＥＦＥ起病年龄较早，７０％ ～
８０％发生于１岁以下婴儿，特别是６个月内的婴儿
发病更多见，少数病例发展迟缓，延至成人期［３］。

ＥＦＥ发病原因不明，临床上以充血性心力衰竭（心
衰）为突出表现，心内膜增厚为本病的特异性改

变。国内外有关 ＥＦＥ的报道较少，本文就 ＥＦＥ
病因、分型、临床表现、诊断治疗及预后等诸方面

综述如下。

１　病因

ＥＦＥ病因尚不十分清楚，有学者认为 ＥＦＥ是胎
儿时期曾发生胎儿心肌炎，生后发展为 ＥＦＥ。也可
能与宫内缺氧、宫内感染导致心内膜发育不良及遗

传因素、自身免疫因素有关。ＥＦＥ病因复杂，是一类
由不同病因所致的具有相似临床症状、体征及病理

表现的综合征。

１．１　病毒感染
很多学者认为 ＥＦＥ可能为胎儿期或生后病毒

感染所致的心肌炎症反应引起，也有报告流行性腮

腺炎、传染性单核细胞增多症等亲心肌病毒尤其柯

萨奇Ｂ组病毒感染可经胎盘引起胎儿心肌感染［４］。

北京儿童医院１０２例尸解中单纯 ＥＦＥ仅３１例，其

·５７４·
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余７１例均有不同程度心肌炎性表现，从组织演变过
程看，急性心肌炎经较长时间可演变成ＥＦＥ，ＥＦＥ可
能和病毒性心肌炎是同一种疾病的不同阶段［５］。

１９９７年Ｎｉｍ等［６］采用聚合酶链反应 ＰＣＲ或逆转录
－聚合酶链反应（ＲＴＰＣＲ）方法，对２９例经病理组
织学确诊为ＥＦＥ的患者心肌进行病毒基因检测，其
９０％的样本中检测到病毒基因，以腮腺病毒及腺病
毒感染为多见，其次还有巨细胞病毒、柯萨奇 Ｂ病
毒、肠道病毒及流感病毒 Ａ等。最近大量诊断为
ＥＦＥ的患儿心肌中发现疱疹病毒基因组［７］，这一现

象提示ＥＦＥ是疱疹病毒（而非肠道病毒）感染引起
的心肌炎并发症。

１．２　遗传因素
本病１０％病例呈家族性发病，研究显示ＥＦＥ符

合性连锁隐性遗传疾病特点［２］，Ｓｊｏｂｅｒｇ等［８］和Ｙｉｎｏｎ
等［９］研究提示ＥＦＥ为Ｘ连锁心肌病；随着生物学技
术的发展，证实Ｇ４．５基因、心肌肌球蛋白 β重链等
４４２位精氨酸被组氨酸替代的错义突变与 ＥＦＥ有
关［１０］，表明 ＥＦＥ与遗传有关。有学者报道一组
ＥＦＥ病人，家族系中两位母亲是亲姐妹，共有１５个
婴儿，其中７例患 ＥＦＥ［２］。我院近 １０年收治 ＥＦＥ
患儿中，有１例双胞胎男孩，均在３个月时患 ＥＦＥ。
这些均证实ＥＦＥ与遗传因素有关。
１．３　免疫因素

许多研究显示，自身抗体阳性母亲可娩出 ＥＦＥ
患儿［１１１３］，Ｎｉｅｌｄ等［１１］报道提示母亲的抗体经胎盘

垂直传播至胎儿，诱发心肌免疫反应而致病［１０］。许

冠英等［１４］报道ＥＦＥ合并肾病综合征２例，认为两种
病先后发生在同一患儿是自身免疫紊乱基础上发生

还是同一基因位点异常所致，亦或同一病毒引起的

不同时期改变，尚待进一步研究。

１．４　遗传代谢性疾病
Ｍｉｌｌｅｒ等［１５］报道提示ＥＦＥ与黏多糖有关；１９９６年

Ｂｅｎｎｅｔｔ等［１６］研究发现 ＥＦＥ与肉毒碱缺乏有关；
２０００年Ｉｔｏ等［１７］研究显示 ＥＦＥ心脏的病变与糖原
累积病ＩＩ型有一定联系。
１．５　继发于血流动力学的改变

据报道同种先心病患儿可发生相同部位的弹力纤

维增生，多发生于压力或血流分布增高区域，提示生化

因素（压力和血流冲击）诱发胶原和弹性蛋白增生［２］。

部分患者可继发于先天性主动脉狭窄、主动脉缩窄。

当心室高度扩大时，心室壁承受张力增加，心腔内膜承

受压力增加，刺激心内膜增厚，弹力纤维增生［１８］。

１．６　其他
如宫内缺氧至心内膜发育障碍、胎儿流出道机

械性梗阻、淋巴管阻塞、妊娠早期服用某些药物等均

可能引发ＥＦＥ。

２　病理改变

ＥＦＥ基本病理改变为心内膜弹力纤维及胶原纤
维增生。大体观察形态：主要表现为心脏体积增大

和重量增加，心尖钝圆，心壁增厚，心腔扩张且心室

呈球形扩张，以左心室为主，其次为左心房、右心房

或右心室。心内膜常为弥漫性珠白色增厚，厚度可

达数毫米，表面光滑，均匀有光泽，有时也可粗糙。

以心室内膜受累严重。乳头肌、腱索及邻近瓣膜有

时也可累及。光学显微镜下：病变主要限于心内膜，

心肌及心外膜多无改变，心肌细胞肥大，心内膜极度

增厚，是正常的１５～３０倍。增厚的心内膜主要有致
密的胶原纤维及弹力纤维排列构成，其中无明显炎

性细胞浸润，可见少数平滑肌细胞。心内膜与肌层

分界清楚，少数病例可见弹力纤维向下深入肌层。

心内膜、心肌及心外膜内通常无坏死、钙化、脂肪变

性、瘢痕组织形成或炎性细胞浸润等变化。电子显

微镜下：弹力纤维核心粗大，平均直径１０μｍ，周围
有许多微丝；心肌细胞膜断裂，细胞间隙消失；胶原

纤维排列不齐，紊乱、断裂呈束状，Ｚ带模糊，肌带消
失；线粒体大小不等，线粒体嵴断裂消失；胞质内糖

原颗粒丰富或胞质内容物消失、空泡化［３，１９］。

３　分型

根据２００６年美国医学会心肌病定义和分类标
准［２０］，心肌病分为原发型心肌病和继发型心肌病，

其中原发型心肌病又分遗传型心肌病、混合型心肌

病及获得型心肌病。ＥＦＥ属于获得型心肌病中炎性
反应性心肌病。ＥＦＥ的临床分型有多种：（１）根据
超声心动图可分为原发性和继发性。继发性指伴发

于某些先天性畸形，如左心发育不良综合征、主动脉

瓣狭窄、主动脉狭窄或闭锁、室间隔缺损、冠状动脉

起源异常等先天性心脏畸形［２］。（２）根据左心室大
小可分为扩张型（左心室增大且扩张）和收缩型（左

心室小或正常大小，内膜增厚，室壁较扩张型为厚）

两型，以扩张型为主，收缩型极少见［１］。（３）根据受
累心室不同，可分为左室型和右室型。（４）根据临
床表现、病程特点及充血性心力衰竭的程度可分为

３型［１］：暴发型、急性型、慢性型。暴发型：偶有，年

龄多在６周内的婴儿突然出现心力衰竭、心源性休
克，可致猝死。急性型：常见，年龄在６周至６个月
·６７４·
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之内，起病较快，呼吸困难于１～２周内加重，常并发
肺炎，若未经适当治疗多在２～３周死于心力衰竭，
少数可获缓解。慢性型：发病稍缓慢，年龄多在６个
月以上，进展缓慢，迁延３个月至数年不等。经治疗
可获缓解并存活至成年，亦可因反复心力衰竭而死

亡。也有开始以急性型发病，经过治疗但不充分而

演变为慢性型。临床上以急性型为多见，慢性型约

占１／３［１］。

４　临床表现

ＥＦＥ主要见于婴儿，多于生后３～６个月呼吸道
感染时被发现，约占４４％。ＥＦＥ主要表现为急慢性
心衰。易并发肺炎而诱发心衰加重死亡。常见症状

为：发热、气促、咳嗽、呕吐、腹泻、吃奶减少、吸吮停

顿、多汗、口周发绀、体重增加缓慢、生长发育迟缓、

面色苍白、活动耐力差、精神萎靡等。但杨多兰

等［１９］曾报道１例以声音嘶哑为首发症状的 ＥＦＥ患
儿，考虑可能是增大的心脏压迫喉返神经所致。体

征：心脏多呈中度以上增大，慢性期患儿可见心前区

隆起，心尖搏动减弱，心音低钝，心动过速，可闻及第

３心音及奔马律，一般无杂音或仅有轻度的收缩期
杂音。少数合并二尖瓣关闭不全患者，可在心尖部

听到不典型全收缩期杂音。沈德新等［２０］曾报道

ＥＦＥ伴外胚层发育不全误诊１例，考虑可能与外胚
层发育不全本身诊断较难，同时未引起医务人员的

重视有关。ＥＦＥ还可同时合并胸腺发育不全、先天
性甲状腺囊肿、胰腺囊性纤维变形及泌尿系统的先

天畸形。ＥＦＥ如为继发型则同时伴有先天心脏畸形
的相应症状和体征。

ＥＦＥ因临床经过不同，临床表现也不同。暴发
型表现：起病急骤，突然出现呼吸困难、呕吐、拒食、

口唇发绀、面色苍白、烦躁不安、心动过速；肺部有散

在性喘鸣音或干性罗音，肝脏肿大，还可见浮肿，均

系充血性心力衰竭的体征；少数呈现心源性休克。

急性型表现：发病稍缓慢，常并发肺炎，伴有发热、肺

部出现湿罗音；有些患儿因附壁血栓的脱落而发生

栓塞等。慢性期表现：发病稍缓慢，症状类似急性

型，但进展缓慢，有些患儿的生长发育受影响。

５　辅助检查

５．１　超声心动图
在ＥＦＥ诊断中超声心动图具有很重要的意义，

其超声心动图特点为［２１２３］：（１）心内膜改变：心内膜

增厚、回声增强，厚度大多为３．５ｍｍ，与心肌界限明
显，具有特征性，此为诊断 ＥＦＥ必不可少的条件；
（２）二尖瓣改变：左房室腔扩大，二尖瓣环相对缩
小，前后瓣叶增厚，前叶活动幅度明显减少，导致二

尖瓣关闭不全，瓣膜反流；（３）左房室腔改变：左室
显著扩大，呈球形，室间隔和左室后壁运动幅度减

弱，左室腔扩大越明显，预后越差；（４）心功能改变：
心脏收缩及舒张功能降低，８０％ＥＦＥ患儿 Ｅ／Ａ降
低，呈松弛型舒张功能障碍，此指标对鉴别 ＥＦＥ与
扩张型心肌病有重要价值，后者 Ｅ／Ａ正常或升高。
此特点主要用于 ＥＦＥ扩张型。超声心动图可对心
脏收缩功能和舒张功能进行测定，这两项指标对

ＥＦＥ诊断及疗效判定具有非常重要的指导作用。继
发型者可同时提示相应的先天性心脏畸形。

５．２　Ｘ线胸片
Ｘ线示心脏增大（左室增大或呈球形增大），

５０％患儿心胸比例超过０．６５，左心缘搏动减弱，或
伴明显肺静脉淤血。

５．３　心电图
对诊断很有帮助。以窦性心动过速，左心室高

电压或肥厚，ＳＴＴ改变为主要表现，其中左室增大
（９０％）为诊断的重要依据［３］。部分患儿可见心律

失常图形，可伴房室传导阻滞、左束支传导阻滞、室

上性或室性心律失常、预激综合征。新生儿可表现

为电轴右偏、右室大，病史长者可有肺动脉高压和双

室肥厚。

５．４　电子束ＣＴ
主要用以证实心脏超声心动图结果或进一步明

确隐匿的心脏畸形，适用于继发型ＥＦＥ。阳性所见：
心内膜回声增强，左心室心内膜增厚，表现为心室特

别是心尖部的纤维化、钙化，心肌钙化范围和纤维化

严重程度与 ＥＦＥ预后相关［２］。可协助超声心动图

以早期明确诊断。

５．５　心内膜心肌活检
ＥＦＥ是一种严重危害患儿健康与生命的疾病，

确诊ＥＦＥ的金标准是心内膜心肌组织的病理检查。
可表现为心内膜弹力纤维增生，心内膜下心肌变性

或坏死，伴有心肌纤维空泡形成。由于 ＥＦＥ多见于
婴儿，心肌活检取材困难，其临床应用受到限制，大

多数病理报告均来自于尸检［２４］。

６　诊断及鉴别诊断

综合国内９省市心肌炎协作组制定的诊断标准
主要要点及１９８８年Ｉｎｏ提出的诊断标准［２５］，总结如

·７７４·
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下：（１）婴儿期发生心衰，多因呼吸道感染诱发，心
衰较顽固，容易反复加重，洋地黄类药物治疗尚敏

感。（２）心脏无明显杂音，少数伴有二尖瓣反流引
起较轻的收缩期杂音。（３）Ｘ线胸片示心影扩大，
多数以左心为主。Ｘ线胸部透视下左心搏动减弱，
肺淤血。（４）心电图提示左室肥厚伴心肌劳损，常
有呈缺血性倒置Ｔ波和ＳＴＴ改变，左心前导联电压
增高，可伴期前收缩、心房颤动或房室传导阻滞。

（５）超声心动图显示左心室增大或伴心房腔增大，
室壁运动减弱，左心重量指数增高，可见心内膜增

厚。（６）组织学确诊需行心内膜心肌活组织检查。
（７）排除其他心血管疾病。具有上述第（１）～（５）
项，可临床诊断ＥＦＥ；同时具有第（６）项可作为病理
学确诊。国外的诊断标准除发病年龄定义为２岁以
下发病，余项大致相同［２］。

鉴别诊断：（１）肺炎并发心衰：约５０％ＥＦＥ被误
诊肺炎并发心衰［２６］，因为该发病年龄段患儿易患肺

炎。肺炎并发心衰与ＥＦＥ的临床表现极其相似，使
误诊率增加。临床上 ＥＦＥ经洋地黄类药物治疗后
心功能改善，肺部体征可改善或消失；而肺炎合并心

衰，肺部体征要随肺部炎症被控制而减轻；以上是二

者的鉴别要点［２７］。（２）病毒性心肌炎：流行病学调
查显示病毒性心肌炎在６个月内婴儿中少见，多有
病毒感染史，心电图以 ＳＴＴ改变、低电压和心律失
常为主，仅１／１０患儿有左室增大图形，且超声心动
图无心内膜增厚表现，而且心力衰竭控制后，心脏扩

大恢复［２８］，结合以上分析即可确诊。（３）先天性心
脏病（左冠状动脉起源异常）［２９］：左冠状动脉起源于

肺动脉干，可有冠状动脉灌注不足表现。患儿因心

肌缺血表现，极度烦躁不安、哭闹、心绞痛，心电图显

示前壁心肌梗死图形，超声心动图左冠状动脉起源

于肺动脉。（４）心型糖原累积病：本病可表现为心
脏增大，无杂音，在婴儿期甚至新生儿期发病，出现

喂养困难、呼吸急促、心率快，心脏多为舒张限制性

改变，心室壁增厚而心内膜不增厚，患儿尚有发育营

养障碍史、舌大，肌张力低下；心电图显示左心室负

荷加重，ＰＲ间期缩短；肌电图示肌源性改变，肌肉
活组织检查见肌糖原水平增加可确诊［３０］。（５）扩张
型心肌病：多见于３岁以上患儿，病情进展较缓慢，
超声心动图示左心室扩大，但心内膜不增厚，无回声

增强表现［４］。心内膜弹力纤维增生症经洋地黄、强

的松治疗有明显好转［３１］，扩张型心肌病虽经治疗但

效果不明显。（６）心肌致密化不全［３２］：心内膜弹力

纤维增生症主要见于婴儿，多因心功能不全死亡，成

人少见，而心肌致密化不全则可为成人发病；心内膜

弹力纤维增生症超声心动图主要表现为心内膜回声

增强；心肌致密化不全存在厚而致密化不全的内膜

层和薄而致密的心外膜，彩色多普勒超声检查显示

小梁间隙血流与心室腔相通。致密化不全心肌与致

密化心肌厚度比＞１．４，成人 ＞２．０。（７）维生素 Ｂ１
缺乏症［３３］：可出现急性心功能不全，当婴儿有明显

维生素Ｂ１缺乏史，地区饮食特点很重要；母乳婴儿
其母饮食中缺乏维生素Ｂ１或有脚气病症状，或婴儿
有维生素Ｂ１消耗、丢失的病史；多半声音嘶哑，呛
奶，肌张力低下，抗心力衰竭治疗无效，而用维生素

Ｂ１后症状能够迅速消失。

７　治疗

本病的治疗目标是控制心力衰竭，恢复心脏正

常功能，防止病情进一步发展，提高生活质量。

７．１　一般治疗
（１）休息较重要，限制体力活动，必要时可给予

镇静，休息可减轻心脏负荷。（２）限制液体入量，其
中包括静脉、口服液体量，保持患儿处于轻度脱水状

态［３４］。（３）控制呼吸道感染，及时应用抗生素，纠正
贫血。

７．２　药物治疗
目前较为一致的意见是长期小剂量地高辛并用

泼尼松辅以血管紧张素转化酶抑制剂卡托普利是治

疗ＥＦＥ的基本方法。
７．２．１　基础药物　　急性心衰可用西地兰（小于２岁：
０．０３～０．０４ｍｇ／ｋｇ，大于２岁：０．０２～０．０３ｍｇ／ｋｇ，首次
给总量的１／２，６～８ｈ后给总量的１／４，再过６～８ｈ后
给总量的１／４；２４ｈ达饱和；维持剂量为总量的１／８，
ｑ１２ｈ），病情缓解后改为口服地高辛。地高辛主张长
期服用。以洋地黄化量的１／４～１／５，分２次服用，
心力衰竭控制后逐渐减量。应坚持服用其维持量并

依据患儿体重增加而增加其维持量，维持用药时间

不短于２年。过早停用药物可导致心力衰竭复发及
造成死亡。长期服用该类药物，应注意其治疗量与

中毒量比较接近，应定期检测洋地黄药物浓度，避免

中毒。停用地高辛指征：一般用药至心电图正常，Ｘ
线接近正常可逐渐停药，而以超声心动图检查示左

室大小基本正常，左室射血分数（ＥＦ）、心脏指数
（ＣＤ）等收缩功能和二尖瓣舒张早期快速充盈峰值
流速（Ｅ）、舒张晚期充盈峰值流速（Ａ）、等容舒张时
间（ＩＶＲＴ）等舒张功能恢复正常，可停药。血管紧张
素转换酶抑制剂卡托普利须从小剂量开始，逐渐增

加，维持到心功能恢复。对急性心力衰竭者可用呋

·８７４·
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塞米，维持治疗可用氢氯噻嗪和螺内酯交替或联合

使用。在地高辛治疗的同时加用泼尼松可减轻心内

膜、心肌的炎性反应。有两种方案，第一种为单用泼

尼松，第二种为地高辛和另一种免疫抑制剂环磷酰

胺并用。

７．２．２　β肾上腺素能受体阻滞剂　　近年来对心
力衰竭病理生理的深入研究表明，第三代 β肾上腺
素能受体阻滞剂卡维地洛具有强大抗氧化作用，并

可清除氧自由基，保护内膜细胞功能，抑制平滑肌增

生，从而延缓冠状动脉粥样硬化及心肌损害发生，能

减缓心衰时心肌及血管重塑，从根本上改善心功

能［３５］。李荣等［３６］研究认为心功能Ⅱ～Ⅳ级ＥＦＥ患
者对卡维地洛具有良好的耐受性。具体剂量：初使

剂量每日０．１ｍｇ／ｋｇ，２次／日，每周递增１倍逐渐
至耐受范围（每日 ０．２４～０．４７ｍｇ／ｋｇ），中位数值
０．３７ｍｇ／ｋｇ。根据患儿入睡后的心率及可能发生的
不良反应来调整患儿对卡维地洛的最大耐受量。心

动过缓是其主要不良反应，逐渐加量是避免不良反应

发生的有效方法。李荣等［３６］研究卡维地洛治疗１８例
患儿，证实在常规治疗用药（洋地黄类、泼尼松、利尿

剂等）的基础上，加用卡维地洛可明显改善心功能；并

且１８例患儿无一例发生不良反应，初步证明卡维地
洛治疗小儿ＥＦＥ安全、有效。
７．２．３　免疫调节剂　　有学者认为 ＥＦＥ为自身免
疫性疾病，故可酌情应用人血丙种球蛋白（ＩＶＩＧ）、
干扰素、Ｐ转移因子等提高机体免疫力。中和体内
的抗原或抗体是免疫治疗的又一种重要方法，最常

用的方法是静脉注射大剂量免疫球蛋白，能中和体

内的抗心肌自身抗体而保护心肌。免疫抑制、免疫

吸附及大量免疫球蛋白能够提高左室心脏功能，改善

心衰症状。焦萌等［３７］报道在传统的抗心力衰竭治疗

基础上，应用大剂量ＩＶＩＧ冲击治疗，每日１ｇ／ｋｇ，连
用２ｄ，每３个月１次，可明显改善心功能。
７．２．４　营养心肌及改善心肌代谢　　还可使用磷
酸肌酸钠、１，６二磷酸果糖、辅酶 Ｑ１０、门冬氨酸钾
镁等营养心肌及改善心肌代谢药物。有栓塞者须抗

凝治疗。其他如维生素Ｃ、维生素Ｂ１、维生素Ｂ６、维
生素Ｅ也可应用。
７．３　心肺联合支持治疗

ＥＦＥ患儿多伴有慢性心功能不全，发生急性呼
吸道感染后加重心脏负担，可导致急性心功能不全，

同时也会加重肺部炎变，诱发呼吸衰竭。伴有呼吸

衰竭、心力衰竭应选择心肺联合支持治疗，可显著改

善心功能及肺功能，安全可靠。韩国强等［３４］报道用

心肺联合支持治疗 ＥＦＥ患儿３２例，提示应尽量采

取经鼻持续气道正压通气，除少数高碳酸血症外，经

鼻持续气道正压通气可替代机械通气。

７．４　外科治疗
对于药物难以控制的因瓣膜反流造成的心力衰竭

应及时行瓣膜置换手术。ＥＦＥ终末期应行心脏移植。

８　预后

心内膜弹力纤维增生症的主要临床表现为充血

性心力衰竭和心脏扩大，以往预后极差，几乎１００％
死亡，但随着对该病认识的提高，医学技术的发展，

近年来经过药物治疗，死亡率已降低２０％ ～２５％，
ＥＦＥ的治愈率可达到 ５２．２％［１５］。早期诊断、早期

治疗，坚持长期规律治疗，是决定预后的主要因素之

一［１５］。我院近 １０年收治 ＥＦＥ患儿中好转出院
５８例，４１例进行定期随访，随访时间１～４年，平均
２．６年，在随访的４１例患儿中坚持用药的２８例患
儿临床治愈，而未坚持用药或用药不规则的６例患
儿先后死亡，有１例因心脏大小及心功能恢复正常，
自行停药８个月，停药期间一直未复查，再次因肺炎
入院复查心脏彩超示左室内径轻度扩大，收缩功能

减低（４２％），重新服用强心、利尿、扩血管、激素等
药物。其复发原因与没有按时随诊及并发肺部感染

有关。所以坚持长期、规律用药，并且定期随诊是很

重要的。ＥＦＥ患儿多伴有慢性心功能不全或由于肺
部感染而诱发心力衰竭或由于心力衰竭合并肺部感

染，发生急性呼吸道感染后心脏负荷加重诱发急性

心功能不全，加重肺部病变，导致呼吸衰竭而危及生

命。韩燕燕等［３８］报道了８例 ＥＦＥ死亡患儿均合并
重症肺炎，所以感染也是影响预后的重要因素之一。

有心肌病家族史的患儿预后差；病情反复是预后差

的最密切因素。收缩、舒张功能障碍和房室瓣大量

分流是ＥＦＥ致死的危险因素。心脏指数和左心室
射血分数是评价预后的重要指标。持续心脏扩大和

严重心律失常，也提示预后欠佳［２，１８］。一般认为有

舒张功能障碍和房室瓣大量分流者，病情反复者，发

病年龄较小者（小于３个月），有家族心肌病病史者
预后不良，多于发病早期死亡［２］。持续心脏扩大和

严重心律失常，也提示预后欠佳［１］。对洋地黄治疗

反应良好而又能长期坚持服药者，预后较好，且有临

床痊愈可能［１８］。

［参　考　文　献］

［１］　杨作成．心内膜弹力纤维增生症的诊断与治疗［Ｊ］．实用儿科

·９７４·



第１４卷第６期
２０１２年６月 　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　中国当代儿科杂志ＣｈｉｎＪＣｏｎｔｅｍｐＰｅｄｉａｔｒ

Ｖｏｌ．１４Ｎｏ．６
Ｊｕｎ．２０１２

临床杂志，２００９，２４（１３）：９７１９７３．
［２］　唐浩勋，袁越．心内膜弹力纤维增生症研究进展［Ｊ］．国际儿科

学杂志，２００８，３５（２）：１５２１５４．
［３］　陈东，张慧信，方微，武迎，商建峰，王福，等．心内膜弹力纤维

增生症临床病理特征及误诊原因分析［Ｊ］．２００８，２４（１）：４３
４６．

［４］　胡亚美，江载芳．诸福棠实用儿科学［Ｍ］．第７版．北京：人民
卫生出版社，２００９：１５４５１５４６．

［５］　钟家蓉，王燕，李岚．婴幼儿先天性心脏病并心内膜弹力纤维
增生症的的临床特点［Ｊ］．实用儿科临床杂志，２００５，２０（５）：
４５２４５３．

［６］　ＮｉｍＪＹ，ＢｏｗｌｅｓＮＥ，ＫｉｍＹＨ，ＤｅｍｍｌｅｒＧ，ＫｅａｒｎｅｙＤ，Ｂｒｉｃｋｅｒ
ＪＴ，ｅｔａｌ．Ｖｉｒａｌｉｎｆｅｃｔｉｏｎｏｆｔｈｅｍｙｏｃａｒｄｉｕｍｉｎｅｎｄｏｃａｒｄｉａｌｆｉｂｒｏ
ｅｌａｓｔｏｓｉｓｍｏｌｅｃｕｌａｒｅｖｉｄｅｎｃｅｆｏｒｔｈｅｒｏｌｅｏｆｍｕｍｐｓｖｉｒｕｓａｓａｎｅｔｉｏ
ｌｏｇｉｃａｇｅｎｔ［Ｊ］．Ｃｉｒｃｕｌａｔｉｏｎ，１９９７，９５（１）：１３３１３９．

［７］　ＰａｒｋＰＫ著，桂永浩，刘芳译．实用小儿心脏病学［Ｍ］．北京：人
民军医出版社，２００９：３２１３２４．

［８］　ＳｊｏｂｅｒｇＧ，ＣｈｏｗＣＷ，ＣｏｏｐｅｒＳ，ＷｅｉｎｔｒａｕｂＲＧ．Ｘｌｉｎｋｅｄｃａｒ
ｄｉｏｍｙｏｐａｔｈｙｐｒｅｓｅｎｔｉｎｇａｓｃｏｎｔｒａｃｔｅｄｅｎｄｏｃｒｄｉａｌｆｉｂｒｏｅｌａｓｔｏｓｉｓ［Ｊ］．
ＪＨｅａｒＬｕｎｇＴｒａｎｓｐｌａｎｔ，２００７，２６（３）：２９３２９５．

［９］　ＹｉｎｏｎＹ，ＹａｇｅｌＳ，ＨｅｇｅｓｈＪ，ＷｅｉｓｚＢ，ＭａｚａｋｉＴｏｖｉＳ，ＬｉｐｉｔｚＳ，
ｅｔａｌ．Ｆｅｔａｌｃａｒｄｉｏｍｙｏｐａｔｈｙｉｎｕｔｅｒｏｅｖａｌｕａｔｉｏｎａｎｄｃｌｉｎｉｃａｌｓｉｎｇｎｉｆｉ
ｃａｎｃｅ［Ｊ］．ＰｒｅｎａｔＤｉａｇｈ，２００７，２７（１）：２３２８．

［１０］ＫａｍｉｓａｇｏＭ，ＳｃｈｍｉｔｔＪＰ，ＭｃＮａｍａｒａＤ，ＳｅｉｄｍａｎＣ，ＳｅｉｄｍａｎＪＧ．
Ｓｍｃｏｍｅｒｅｐｒｏｔｅｉｎｇｅｎｅｍｕｔａｔｉｏｎｓａｎｄｉｎｈｅｒｉｔｅｄｈｅａｒｔｄｉｓｅａｓｅ：ａｄｅ
ｔａｃａｒｄｉａｃｍｙｏｓｉｎｈｅａｖｙｃｈａｉｎｍｕｔａｔｉｏｎｃａｕｓｉｎｇｅｎｄｏｃａｒｄｉａｌｆｉｂｒｏ
ｌａｓｔｏｓｉｓａｎｄｈｅａｒｔｆａｉｌｕｒｅ［Ｊ］．ＮｏｖａｒｔｉｓＦｏｕｎｄＳｙｍｐ，２００６，２７４：
１７６１８９．

［１１］ＮｉｅｌｄＬＥ，ＳｉｌｖｅｒｍａｎＥＤ，ＴａｙｌｏｒＧＲ，ＳｍａｌｌｈｏｒｎＪＦ，ＭｕｌｌｅｎＪＢ，
ＳｉｌｖｅｒｍａｎＮＨ，ｅｔａｌ．ＭａｔｅｒｎａｌａｎｔｉＲｏａｎｄａｎｔｉＬａａｎｔｉｂｏｄｙａｓｓｏ
ｃｉａｔｅｄｅｎｄｏｃａｒｄｉａｌｆｉｂｒｏｅｌａｓｔｏｓｉｓ［Ｊ］．Ｃｉｒｃｕｌａｔｉｏｎ，２００２，１０５（７）：
８４３８４８．

［１２］ＮｉｅｌｄＬＥ，ＳｉｌｖｅｒｍａｎＥＤ，ＳｍａｌｌｈｏｒｎＪＦ，ＴａｙｌｏｒＧＰ，ＭｕｌｌｅｎＪＢ，
ＢｅｎｓｏｎＬＮ，ｅｔａｌ．Ｅｎｄｏｃａｒｄｉａｌｆｉｂｒｏｅｌａｓｔｏｓｉｓａｓｓｏｃｉａｔｅｄｗｉｔｈｍａ
ｔｅｒｎａｌａｎｔｉＲｏａｎｄａｎｔｉＬａａｎｔｉｂｏｄｉｅｓｉｎｔｈｅａｂｓｅｎｃｅｏｆａｔｒｉｏｖｅｎｔｒｉｃ
ｕｌａｒｂｌｏｃｋ［Ｊ］．ＪＡｍＣｏｌｌＣａｒｄｉｏｌ，２００２，４０（４）：７９６８０２．

［１３］ＲａｂｏｉｓｓｏｎＭＪ，ＦｏｕｒｏｎＪＣ，ＳｏｎｅｓｓｏｎＳＥ，ＮｙｍａｎＭ，ＰｒｏｕｌｘＦ，
ＧａｍａｃｈｅＳ．ＦｅｔａｌＤｏｐｐｌｅｒｅｃｈｏｃａｒｄｉｏｇｒａｐｈｉｃｄｉａｇｎｏｓｉｓａｎｄｓｕｃ
ｃｅｓｓｆｕｌｓｔｅｒｏｉｄｔｈｅｒａｐｙｏｆＬｕｃｉａｎｉＷｅｎｃｋｅｂａｃｈｐｈｅｎｏｍｅｎｏｎａｎｄ
ｅｎｄｏｃａｒｄｉａｌｆｉｂｒｏｅｌａｓｔｏｓｉｓｒｅｌａｔｅｄｔｏｍａｔｅｍａｌａｎｔｉＲｏａｎｄａｎｔｉＬａ
ａｎｔｉｂｏｄｉｅ［Ｊ］．ＪＡＭＳｏｃＥｃｈｏｃａｒｄｉｏｇｒ，２００５，１８（４）：２７５２８０．

［１４］许冠英，陈?，闫雪燕．心内膜弹力纤维增生症合并肾病综合
症２例［Ｊ］．临床荟萃，２００５，２０（１０）：５６０．

［１５］ＭｉｌｌｅｒＧ．ＭｕｃｏｐｏｌｙｓａｃｃｈａｒｉｄｏｓｉｓｔｙｐｅＩＶｐｒｅｓｅｎｔｉｍｇｉｎｉｎｆａｎｃｙ
ｗｉｔｈＥＦＥａｎｄｈｅａｒｔｆａｉｌｕｒｅ［Ｊ］．ＰｅｄｉａｔｒＣａｒｄｉｏｌ，１９８３，４：６１．

［１６］ＢｅｎｎｅｔｔＭＪ，ＨａｌｅＤＥ，ＰｏｌｌｉｔｔＲＪ，ＳｔａｎｌｅｙＣＡ，ＶａｒｉｅｎｄＳ．Ｅｎｄｏ
ｃａｒｄｉａｌｆｉｂｒｏｅｌａｓｔｏｓｉｓａｎｄｐｒｉｍａｒｙｃａｒｎｉｔｉｎｅｄｄｆｉｃｉｅｎｃｙｄｕｅｔｏａｄｅ
ｆｅｃｔｉｎｔｈｅｐｌａｓｍａｍｅｍｂｒａｎｅｃａｒｎｉｔｉｎｅｔｒａｎｓｐｏｒｔｅｒ［Ｊ］．ＣｌｉｎＣａｒｄｉ
ｏｌ，１９９６，１９（３）：２４３２４６．

［１７］ＩｔｏＴ，ＳａｓａｋｉＴ，ＯｎｏＩ．Ｓｅｃｏｎｄａｒｙｅｎｄｏｃａｒｄｉａｌｆｉｂｒｏｅｌａｓｔｏｓｉｓａｓｓｏ
ｃｉａｔｅｄｗｉｔｈＰｏｍｐｅｄｉｓｅａｓｅａｎｄｍｕｌｔｉｃｙｃｔｉｃｄｙｓｐｌａｓｔｉｃｋｉｄｎｅｙ［Ｊ］．
ＨｅａｒｔＶｅｓｓｅｌｓ，２０００，１５（５）：２４０２４２．

［１８］丛晓辉，石琳，李晓惠．心内膜弹力纤维增生症的病因及治疗

进展［Ｊ］．北京医学，２００８，３（１１）：６７９６８１．
［１９］杨多兰，王芳．以声音嘶哑为首发症状的心内膜弹力纤维增生

症１例［Ｊ］．中国实用儿科杂志，２０００，１５（１）：４８．
［２０］沈德新，封志纯．心内膜弹力纤维增生症伴外胚层发育不全长

期误诊１例［Ｊ］．中国误诊杂志，２００４，１４（１）：１５５．
［２２］赵雅萍，许崇永，黄福光．心内膜弹力纤维增生症的超声诊断

［Ｊ］．医学影像学杂志，２００５，１５（１２）：１０６２１０６３．
［２１］吴明君，刘畅，付秀婷，栾景惠，田野，吕秋晨，等．继发性心内

膜弹力纤维增生症的超声诊断．第十届全国超声心动图学术
会议论文［Ｃ］．北京：中国超声医学工程学会，２０１０．

［２２］卫海燕，金兰中，马桂琴，王芳韵，郑淋，张鑫．心内膜弹力纤维
增生症的超声心动图诊断分析［Ｊ］．中国误诊学杂志，２０１０，１０
（３６）：８８５１．

［２３］时军，黄爱蓉，王传夏，周爱华，王霞．儿童急诊安全医疗运行
模式的探讨［Ｊ］．中国小儿急救医学，２００８，１５（４）：３２９３３２．

［２４］丁淼，何蓉，王兴勇，胡超凡，邱春兰，熊邁．小儿心内膜弹力纤
维增生症的临床诊断方法及评价［Ｊ］．重庆医科大学学报（医
学版），２０１０，３５（１０）：１５３９１５４１．

［２５］ＩｎｏＴ，ＢｅｎｓｏｎＬＮ，ＦｒｅｅｄｏｍＲＭ，ＲｏｗｅＲＤ．Ｎａｔｕｒａｌｈｉｓｔｏｒｙａｎｄ
ｐｒｏｇｎｏｓｔｉｃｒｉｓｋｆａｃｔｏｒｓｉｎｅｎｄｏｃａｒｄｉａｌｆｉｂｒｏｅｌａｓｔｏｓｉｓ．［Ｊ］．ＡｍＪ
Ｃａｒｄｉｏｌ，１９８８，６２（７）：４３１４３４．

［２６］金益梅，王威，何时军．以心外症状为首发表现的心内膜弹力
纤维增生症１１例临床分析［Ｊ］．中国小儿急救医学，２００９，１６
（５）：３２９３３２，４５８４５９．

［２７］文剑．小儿重症肺炎合并心衰５４例临床分析［Ｊ］．医学信息
（中旬刊），２０１１，（４）：１３６１．

［２８］陈怀生，温隽珉，吴胜楠．病毒性心肌炎的临床诊治及相关问
题［Ｊ］．中国实用内科杂志，２００８，２８（６）：５１０５１２．

［２９］邵魏，袁越，张永兰，高路，刘颖中．小儿左冠状动脉起源于肺
动脉临床分析［Ｊ］．心肺血管病杂志，２０１０，２９（４）：２８４２８６．

［３０］乌仁托雅，张丽荣，刘薇．糖原累积病Ⅱ型１例病因分析［Ｊ］．
中国初级卫生保健，２００８，２２（８）：９９．

［３１］韩燕燕，聂抒，孙景辉，翟淑波．小儿扩张型心肌病６２例临床
分析［Ｊ］．中华全科医师杂志，２００９，８（１２）：８９９９００．

［３２］杨作成．心肌致密化不全［Ｊ］．实用儿科临床杂志，２００７，２２
（１）：７６７８．

［３３］朱经林．维生素 Ｂ１缺乏２例诊治体会［Ｊ］．中国当代医药，
２００９，１６（７）：１７７．

［３４］韩国强，潘国权．心肺联合支持治疗心内膜弹力纤维增生症３２
例临床分析［Ｊ］．临床儿科杂志，２００６，２４（１１）：９０４９０６．

［３５］李荣，易岂建，钱永如，刘晓燕，钟家蓉，白永红．卡维地洛尔治
疗原发性心内膜弹力纤维增生症研究［Ｊ］．中华儿科杂志，
２００８，４６（９）：６８４６８７．

［３６］李荣，钱永如，易岂建，白永红．卡维地洛尔治疗心内膜弹力纤
维增生症［Ｊ］．实用儿科临床杂志，２００７，２２（１３）：１０１２１０１３．

［３７］焦萌，韩玲，王惠玲，金梅，王霄芳，郑可，等．原发性心内膜弹
力纤维增生症 ７５例远期疗效［Ｊ］．中华儿科杂志，２０１０，４８
（８）：６０３６０９．

［３８］韩燕燕，印芳影，张金鑫，孙景辉，翟淑波．小儿心内膜弹力纤
维增生症７６例临床分析［Ｊ］．中华全科医师杂志，２０１１，１０
（３）：１９７１９９．

（本文编辑：邓芳明）

·０８４·




