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成人心肌致密化不全（isolated ventricular noncompaction，

IVNC）病因目前尚不明确，临床普遍认为可能是胚胎发育阶段

心肌致密化过程异常终止所致。其可同时合并其他先天心脏畸形。

IVNC 临床表现缺乏特异性，多为心功能不全、心律失常、心内膜

血栓或体循环栓塞，容易被误漏诊。本研究旨在探讨 IVNC 患者

的超声影像学特征，以期提高成人 IVNC 诊断准确率。

资料与方法

一、临床资料

选取 2010 年 3 月至 2016 年 10 月重庆医科大学附属永川

医院确诊为 IVNC的患者 21例，男 15例，女 6例，年龄 32~68岁，

平均（50.52±18.75）岁。 均为散发病例，就诊症状各异：胸闷 9例、

活动后气促 6 例、心绞痛 4 例、双下肢水肿 1 例、无明显临床症

状体检者 1例。NYHA心功能Ⅰ～Ⅱ级 5例，Ⅲ～Ⅳ级 16例。12例

患者前次就诊被漏诊或误诊，其中 7 例被诊断为扩张型心肌病，

4 例被诊断为冠状动脉粥样硬化性心脏病（以下简称冠心病），

1 例被诊断为左室壁增厚。 21 例患者均未出现血栓栓塞事件。

21例患者中，孤立性左室心肌致密化不全 19 例，孤立性右室心

肌致密化不全 1例，双心室同时受累 1例。

二、仪器与方法

使用 Philips iE 33 彩色多普勒超声诊断仪，HD15 探头，频

率 2~4 MHz。受检者取左侧卧位，二维超声于胸骨旁左室长轴切

面，二尖瓣、乳头肌、心尖水平短轴切面，心尖四腔、二腔及心尖

左室长轴、剑突下四腔等标准切面进行探查，重点观测心室腔形

态、结构、室壁厚度；M 型超声心动图和双平面 Simpson 法相结

合测算左室射血分数（LVEF）；CDFI 观察病变心室肌的血流、各

瓣膜口血流及有无合并心血管畸形。 左房室大小及功能测量依

据 2006 年美国超声心动图协会（ASE）关于心脏腔室定量评估

标准
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；各瓣膜反流程度评估依据 ASE 有关瓣膜反流指南
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结 果

一、 超声心动图检查结果

心室壁病变范围：21例患者均累及心尖部，累及中段 14 例、

基底部 2 例，累及心室下壁 18 例、后壁 17 例、侧壁 16 例，累及

两个或以上室壁节段 14 例；病变处可见心室肌室壁运动弥漫性

减低，10例左室舒张末期内径增大（男＞55 mm，女＞50 mm）。 10例

LVEF 不同程度减低（＜50%）。 21 例患者均有不同程度的瓣膜反

流。 20例同侧房室瓣不同程度反流。

IVNC 超声心动图表现为：病变心肌分为两层，外层心肌菲

薄，内层心肌增厚呈蜂窝状改变，可见心腔内多发疏松肌小梁，

肌小梁间见大小不等的凹陷，病变区室壁内膜节段性缺失。 非

致密化心肌最大厚度与致密化心肌厚度比值≥2；CDFI 均可见

与心腔相通的小梁间深陷的陷窝低速血流信号。 见图 1。

二、其他检查结果

19 例心电图表现异常：其中束支传导阻滞 7 例，房性期前

收缩 1例，室性期前收缩 5例，室性心动过速 2例，余 4例为 ST段
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压低、T 波改变；5例合并左室高电压。

21例患者中 12例 X线胸片示心影扩大，心胸比 0.56±0.09。

仅 2 例患者行 MRI 检查，表现为心肌信号多不均匀，可见

病变心室壁心内膜面增厚、疏松的非致密化心肌呈海绵状，其间

可见粗大的肌小梁和小梁间隐窝，电影序列见隐窝内血流信号。

15例患者行冠状动脉造影检查，其中 9 例正常，3例前降支

动脉狭窄程度达 50%~90%，2 例回旋支中段狭窄 50%，1 例右

冠状动脉狭窄约 50%~80%。

讨 论

研究
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认为部分成人 IVNC 并非特发性先天性心肌病，与不

完全性心肌扩张或心肌肥厚等心肌退行性病变、心肌炎症、微循

环障碍或代偿性血管形成有关， 在 IVNC 进展的后期出现心力

衰竭时，心室腔内突起的肌小梁已不明显，可出现类似扩张性心

肌病的表现
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。 本组病例中，前次就诊被误诊为扩张性心肌病的

7例患者具有左室内径增大， 左室壁收缩运动减弱及收缩功能

减低的特点，但经仔细扫查，均可在心尖部看到致密化不全的心

肌。 本组 14 例患者病变节段累及下壁、后壁、侧壁中段，但此现

象是继发性病变还是之前漏诊尚不明确。 非致密化心肌易与肥

厚型心肌病增厚的室壁混淆， 但后者受累节段有特征性空间分

布，即左室后壁不会受累，而非致密化心肌放大观察时其室壁可

见疏松的肌小梁及其间陷窝。 本组中 4例患者有心绞痛发作及

ST 段倒置的心电图表现，血肌钙蛋白升高，初诊为冠心病，但冠

状动脉造影均无异常，原因可能是冠状动脉血流储备降低以及

心肌微血管功能受损所致心内膜下灌注降低及室壁节段运动减

低
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。 严重的左心扩大及左心功能减低是本组 IVNC 患者的主

要临床表现，16 例患者 NYHA 心功能分级为Ⅲ～Ⅳ级，10 例

LVEF 减低， 分析收缩功能障碍可能与冠状动脉微循环的异常

有关
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。 IVNC 较多累及左室，体循环栓塞多见，但本组资料中

21例患者中 19 例累及左室，未见明显体循环栓塞病例，可能与

病例数较少有关。

IVNC 临床症状与体征均无特异性，需依靠心脏影像学检查

明确诊断。 超声心动图是其首选检查手段，Oechslin 等
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提出

的 IVNC 诊断标准为：①病变节段心室壁分为两层，心腔侧为厚

而疏松的非致密心肌层，外侧为菲薄的致密心肌层，左室壁非致

密层收缩末期最大厚度超过致密层厚度的 2倍； ②非致密化心

肌由多条粗大的肌小梁和其间深陷的隐窝构成，CDFI 可显示隐

窝与心腔相通，探及低速血流信号；③心室壁病变范围不等，室

壁运动弥漫性减低。 Stollberger 等
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基于病理解剖经验，提出将

超声心尖四腔心切面中出现 3条以上由左室壁突向乳头肌的粗

大肌小梁作为超声诊断标准； 以非致密化心肌厚度与致密化心

肌厚度比值>2 作为心肌受累标准。 本组 21 例 IVNC 患者超声

心动图表现均符合上述标准。

在某些患者超声心动图检查声窗条件不满意时， 或因近场

效应的影响局部组织的声学反应差异， 二维超声心动图难以清

晰地分辨出心内膜和心外膜的轮廓界限，不能明确诊断 IVNC，

此时可借助心脏 MRI 检查

［

9

］

。 MRI 可对心肌小梁和小梁间陷窝

内的血液，以及可能隐藏的附壁血栓进行鉴别，且较容易测量心

室壁厚度，评估心肌纤维化的敏感性较高，且不依赖于检查者的

个人经验和操作水平， 有助于提高诊断准确率。 本组有 2例患

者行 MRI 显示.心肌信号不均匀，可见病变心室壁心内膜面增

厚、疏松的非致密化心肌呈海绵状，其间可见粗大的肌小梁和小

梁间隐窝，可见隐窝内血流信号。

总之，超声心动图可快速、无创地显示 IVNC 患者心肌结

构，同时评估心内血流变化及心室功能变化，对早期筛查无症状

IVNC 患者具有重要意义，可及早预防致死性心律失常和栓塞，

改善预后，延长患者生存期。
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