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АННОТАЦИЯ
Некомпактный миокард — редкий тип кардиомиопатии, часто сопровождающийся аневризмой желудочка. В ста-
тье описан клинический случай 6-летней девочки, поступившей в нашу клинику с жалобами на плохое самочувствие 
при физической нагрузке. Эхокардиография выявила выраженную трабекулярность стенки левого желудочка и выбу-
хание в области базально-боковой стенки, что соотвествует аневризме и некомпактности миокарда левого желудочка. 
На магнитно-резонансной томографии сердца наличие некомпактности миокарда было подтверждено соотношением 
некомпактного слоя к компактному 2,6:1. Кроме того, была выявлена систолическая дисфункция и аневризма левого 
желудочка с рубцеванием миокарда. Коронарная ангиография исключила поражение коронарных артерий, что позво-
лило предположить природу рубцевания эндомиокарда как результат нарушения микроциркуляции в некомпактном 
слое миокарда. 
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ABSTRACT
Ventricular noncompaction is a rare type of cardiomyopathy often associated with a ventricular aneurysm. We present a clinical 
case of a 6-year-old female who arrived at our clinic complaining of physical exertion. Echocardiography revealed prominent 
trabeculations in the left ventricular wall and a lateral-basal part bulging out, indicating noncompaction of the left ventricular 
myocardium with an aneurysm. With a noncompacted-to-compacted myocardium ratio of 2.6, magnetic resonance imaging 
revealed the presence of noncompacted myocardium. It also revealed impaired left ventricular systolic function and a left 
ventricular aneurysm with myocardial scarring. Coronary angiography ruled out coronary artery disease. Therefore, myocardial 
scarring was caused by noncompacted myocardium microcirculatory disorder.
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简评

左室心肌致密化不全是一种罕见的心肌病。它通常伴有心室动脉瘤。本文描述了一个6岁女

孩的临床病例。这名女孩因主诉在体育活动时身体不适而被送进本诊所。超声心动图检查显

示了左心室壁有明显的小梁，侧壁基底部有隆起。这些症状与左心室动脉瘤和左室心肌致密

化不全相符。心脏磁共振成像显示了，非致密层与致密层的比例为2.6:1，证实了存在左室

心肌致密化不全。此外，还发现了收缩功能障碍和伴有心肌瘢痕形成的左心室动脉瘤。冠状

动脉造影排除了冠状动脉病变。在这种情况下，我们可以认为心内膜瘢痕形成的性质是非致

密心肌层微循环障碍的结果。 

关键词：心肌病；临床病例；左室心肌致密化不全；左心室动脉瘤；瘢痕形成。
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绪论
左室心肌致密化不全是一种罕见的心肌病，是由

于胚胎发育过程中心肌致密性形成受损所致。其
特征是心肌纤维过度小梁化，并形成深的小梁间 
袋[1]。临床表现从无症状到心脏异常以及
心力衰竭、心律失常和全身性血栓栓塞[2]。
文献中仅有零星报道左心室动脉瘤加重左
室心肌致密化不全[3]，尤其是在儿童患者
中。临床上，大多数左心室动脉瘤无症状，
但在极少数情况下，它们可能是导致心律失 
常（18.4%）、栓塞事件（5.4%）、心肌破裂（4%）、充
血性心力衰竭（21.5%）和心绞痛的原因[4]。

近年来，就左室心肌致密化不全的发展而
言，有两种主要假说：胚胎发育过程紊乱和分
子遗传机制。起初，人们认为在异常的胚胎形
态发生过程中，心肌细胞压实不足导致心肌和
小梁间隙的过度小梁化。然而，最近分子遗传
学研究方法的改进发现了越来越多与左室心肌
致密化不全发生有关的基因。其中大部分是肉
瘤蛋白和离子通道基因以及线粒体基因，而肉
瘤蛋白基因最常参与疾病的发病机制[5]。在
成人中，孤立性左室心肌致密化不全的发病率
从0.01%到0.3%不等[6]。美国心脏协会将左
室心肌致密化不全归为原发性遗传性心肌病，
而欧洲心脏病学会则将其归为未分类的心肌 
病[7]。

病例介绍
一名6岁女孩因主诉体力不支而被送入我院。

病史
她在胎儿发育第26周时被诊断出患有渗出性

心包炎。15个月大时，超声心动图检查发现了心
包空间有积液，体积高达600ml，于是进行了心
包穿刺术，结果是诊断为心包积血。入院前，女
孩被诊断为心力衰竭，左心室射血分数轻微下 
降（53%）。

观察
入院时体温为36.6℃，血氧饱和度（SpO2）为

98%，呼吸频率为每分钟23次。心音低沉，有节
律的，无器质性杂音。血压为115/83mmHg，心率
为每分钟110次。

住院时，超声心动图检查显示了左心室扩张，
左心室心顶部和侧壁小梁化增大，左心室基底外
侧水平出现动脉瘤形式的囊状肿胀，可能是深部
小梁（图1，a–c）。此外，左心室收缩功能下
降，射血分数为48%，三尖瓣、二尖瓣和肺动脉
瓣反流程度轻微。

超声心动图检查显示了，主要心律为窦性心
律。24小时动态心电图监测显示为窦性心律，
平均心率为109次/分，最低64次/分，最高173
次/分，无超过2秒以上的停顿，无慢快综合
征。

为排除先天性心脏病，对心脏进行了对比度增 
强（钆布醇，2.0ml）的磁共振成像（MRI）。两个心室
的收缩功能均下降：左心室射血分数为41%，右心室
射血分数为45%。左心室心肌总质量为54.6g，其中致
密化不全的心肌为14.4g，占总质量的26.3%。心脏磁
共振成像显示了心肌瘢痕的迹象、左心室基底前壁和
侧壁的囊状隆起、心肌致密化不全（非致密层与致
密层的比例为2.6:1）、左心室扩张。在延迟断层扫描
图片中，观察到造影剂积聚（在第一、第五和第六节 
段）（图2，a–e）。

诊断
心脏超声心动图检查和磁共振成像显示了，有

左室心肌致密化不全和动脉瘤。于是决定进行冠
状动脉造影，以评估冠状动脉血管的状况，结果
没有发现冠状动脉异常的迹象（图4，a–b）。

根据这些检查结果，诊断出左室心肌致密化不
全并发动脉瘤。

考虑到检查结果、体重增加、运动耐量保持不
变以及氨基末端脑利钠肽前体NT-proBNP浓度为
43.60pg/mL，患者被转诊至居住地医院接受进一
步观察，并开具药物治疗处方。

图1。一名患有心肌致密不全和左心室动脉瘤的6岁患者的经胸超声心动图（心率传感器，二维扫描）：a——灰
阶模式下的心尖四腔投影，可见左室壁隆起和心肌致密不全，心室与动脉瘤相连（星形）；b——彩超模式下的
心尖四腔投影，可见一个大尺寸的无气囊性肿块（动脉瘤以星形表示），左心室顶部和侧壁区域存在明显的小
梁化；c——彩超模式下的三腔投影，可见一个动脉瘤（星形）、左心室的入口和出口。

a b c
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图2。一名患有心肌致密化不全和左心室动脉瘤的6岁患者的心脏磁共振成像。扫描是在1.5-T磁共振断层成像
仪（MAGNETOM Avanto，Siemens Healthcare，德国）上进行的，扫描过程中需要憋住呼吸：a——注射造影
剂前的短轴双腔图像显示清晰的左心室侧壁隆起（星形）和局部性心肌变薄（箭头）。回波时间（Time of 
echo，TE）为1.5ms，重复时间（Repetition time, TR）为42ms；b——注射造影剂前的长轴四腔图像显示左
心室侧壁基底部的动脉瘤（星形）和心肌致密化不全（非致密层与致密层的比例为2.6:1）。回波时间（Time of 
echo，TE）为1.5ms，重复时间（Repetition time, TR）为42ms；c——注射造影剂后的长轴四腔图像显示，左
心室前外侧壁基底部出现钆晚期增强（箭头），动脉瘤（星形）就位于此处。回波时间（Time of echo，TE）
为1.5ms，重复时间（Repetition time, TR）为700ms；d——注射造影剂后的短轴两腔图像显示造影剂在第一、
第五和第六节段的积聚情况。回波时间（Time of echo，TE）为1.5ms，重复时间（Repetition time, TR）为
2000ms；e——长轴两腔图像显示左心室前壁基底部的钆晚期增强。回波时间（Time of echo，TE）为1.4ms，
重复时间（Repetition time, TR）为700ms。

a

d e

b c
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图3。心肌致密化不全伴左心室薄壁动脉瘤。动脉瘤
在收缩期从左心室前壁的基底部隆起。箭头表示血
流方向。Ao——主动脉；LA——左心房；LV——左
心室；NCM——左室心肌致密化不全；RA——右心
房；RV——右心室；aneurism——动脉瘤。

治疗
由于有关该病症疗法的数据有限，建议根据当前

针对具体病例的建议治疗临床并发症。对于有血栓
栓塞、心房颤动和/或收缩功能障碍（左心室射血分
数<40%）病史的左室心肌致密化不全患者，由于深小
梁间袋和血流减慢导致血栓风险增加，建议进行抗
凝治疗[6]。因此，即使没有收缩功能障碍或心房颤
动，左室心肌致密化不全和伴发左心室动脉瘤的患者
也有必要接受抗凝治疗。不过，也有患者接受更彻底
治疗的报道，包括动脉瘤切除手术，以防止动脉瘤壁
的张力和破裂以及血栓风险。此外，切除左心室动脉
瘤纤维组织有助于防止心律失常的发生，重塑心室有
助于改善心力衰竭的症状。手术干预被认为是一种完
善的治疗方法，可与最佳药物治疗同时使用[8]。

讨论
左室心肌致密化不全的诊断主要基于解剖学特

征的成像结果。虽然左室心肌致密化不全没有公
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认的定义，但最常考虑的超声心动图标准如下： 
a) 双层心肌在收缩末期有多个明显的小梁； 
b) 非致密层与致密层的比例大于2；
c) 彩超模式下可观察到小梁间隙的血流彩色成

像，并与左心室腔相通；
d) 无并发心脏异常。

典型的三联并发症包括心力衰竭、室性心律失
常和全身性栓塞事件[9]。

我们遇到了一例左室心肌致密化不全合并因微
循环障碍导致的左心室动脉瘤的罕见病例。以我
们的患者为例，研究表明了，在心脏磁共振成像
中，舒张末期心肌非致密层与致密层最大厚度的
比例大于2.3，以及左心室小梁心肌质量比左心
室总质量大25%是诊断左室心肌致密化不全的关
键[10]。

晚期钆对比剂增强显示了，动脉瘤壁有瘢痕。动
脉瘤的特点是与心室腔的连接处较宽（图3），而憩室
的形状通常较长，颈部较窄。动脉瘤最常见于左心室
顶部（28%）和二尖瓣附近的瓣周区域（49%）。左心室
动脉瘤通常发生在急性心肌梗塞伴有心肌收缩期隆
起并瘢痕形成后。在不了解患者病史和冠状动脉造
影结果的情况下，后天性左心室动脉瘤很难与先天
性动脉瘤区分开来[11]。然而，微循环障碍被认为是
左室心肌致密化不全时发生动脉瘤和瘢痕形成的病
因[12]。

根据冠状动脉造影的结果，我们患者的动脉瘤
与冠状动脉疾病无关。在我们的病例中，动脉瘤
似乎是后天形成的，因为之前的超声心动图检查
显示射血分数大于50%，随后当心力衰竭症状开

始出现时，射血分数开始下降。左心室动脉瘤的
并发症包括动脉瘤内血栓、心输出量变化和动脉
瘤破裂。

结论
心肌致密化不全合并左心室动脉瘤是一种极为

罕见的心肌病。超声心动图检查、心脏磁共振成
像和冠状动脉造影是检测左室心肌致密化不全成
分的最有效方法。无论症状的严重程度如何，手
术干预可与药物治疗结合。
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图4。一名患有心肌致密化不全和左心室动脉瘤的6岁患者的冠状动脉造影。冠状动脉造影使用一根4 Fr内导管和
两根5 Fr导管。a和b——冠状动脉未发现任何变化，左冠状动脉供血类型已确定。RCA——右冠状动脉；LAD——
左冠状动脉前降支；Cx——冠状动脉回旋支；D1——对角支；RV branch——右冠状动脉分支；AI——中间支。
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