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专家简介 ： 刘 念
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副 主任医 师
，
长期从事遗传性心律失 常 临床和基础研 究 工作 。
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儿茶酚胺敏感性多形性室性心动过速 （ ｃ ａｔｅｃ ｈｏ－性和 （或 ）双向型室性心动过速的 ＣＰＴＶ 患者进行

ｌａｍ ｉｎｅｒｇ
ｉ ｃｐｏｌｙｍｏｒｐｈ
ｉｃｖｅｎｔｒ ｉｃｕｌａｒｔａｃｈｙ
－

ｃａｒｄｉａ
，
ＣＰＶＴ
） ＩＣＤ植入治疗 （ Ｉ类 ， Ｃ级 ） 。

是
一

种高度恶性的遗传性心律失 常疾病
，
以运动然而 ， ＣＰＶＴ 患者 ＩＣＤ 植人仍存在诸多问题 。

或情绪激动诱发的双向型和 （或 ）多形性室性心 动ＣＰＶＴ 患者多属未成年患儿 ，存在未成年患儿植人

过速为特征
，
多发生于无器质性心脏病 、ＱＴ 间期ＩＣＤ 相关并发症的共性 ， 如电极脱位等 ， 与患儿生

正常的青少年 。 目前研究认为 ＣＰＶＴ 可分为常染长发育过程中 电极出现拉伸扭曲
，
以及未成年人

色体显性遗传和 隐性遗传两种形式 ， 分别 与编码生活方式具有多动的特点有关 此外 ， 目前越

心肌细胞肌浆网钙通道的 ＲｙＲ ２ 基因 和肌浆网 内来越多的证据显示 ， ＣＰＶＴ 患者 ＩＣＤ 植入存在
一些

钙结合蛋 白 的 ＣＡＳＱ２ 基因突变有关 未接受与 ＣＰＶＴ 独特的病理生理特点 相关的临床问题 ，

治疗 的 ＣＰＶＴ 患 者 中
，
约 ３０％以猝死为首 发表如 ＩＣＤ 不适当放电

、
ＩＣＤ 电风暴
、
ＩＣＤ 放电 治疗效

现
，
至少 ５ ０％的 ２０￣ ３０ 岁 患者经历过心跳骤停

，
果欠佳等
，
这些问题与 ＣＰＶＴ 患者 ＩＣＤ 植人后的

高达 ８０％有晕厥发作 即使是正规服用 ｐ
－受预后密切相关 ，本文主要就这些方面进行探讨 。

体阻断药的患者
，
仍有 ３０％遭遇心脏事件
，
因此
，， 枯 、 ＋ 、 油灶＃ 你誠班丁 Ａ山秘 ｃｂ

ｘｎ
－＾
， ， ，ｖ１ 植入式心律转复除颤器不怡 当放电植入式心律转复除颜器 （ ｉｍｐｌａｎｔａｂ ｌｅｃａｒｄｉｏｖｅｒｔｅ ｒ

ｄｅｆｉｂｒｉｌ ｌａ ｔｏｒ
，

ＩＣＤ
） 成为 了此类患者最终的治疗手ＩＣＤ 不适 当放 电是植人 ＩＣＤ 患者 的常见 问

段 。 ２００６ 年美国心脏病协会／美国心脏协会／欧洲题 。 未成年患者接受 ＩＣＤ 治疗过程中 ，不论是适当

心脏病学会 （ ＡＣＣ ／ＡＨＡ／ＥＳＣ ）指南
⑷推荐 ： 预期寿还是不适当放电治疗

，
都会对患儿造成心理影响
，

命在 １ 年 以上的 ＣＰＶＴ 患者 ， 在充分 ｐ 受体阻断如焦虑 、抑郁等心理问题 ，这会给患儿的成长和社

药治疗下 ： （ １ ）仍发生过心跳骤停的患者 ， 如 心脏会生活带来诸多不利 ⑴
＿

１ ３
］

。 而对于 ＣＰＶＴ 患者
，

功能状态 良好 ， 为 ＩＣＤ 治疗的 Ｉ 类适应证 （证据等ＩＣＤ 不适当放电除 了上述问题 ， 还可导致电风暴

级 Ｃ ） ； （２ ） 曾出现晕厥或记录到持续室性心动过速和猝死等严重后果 ， 而这与 ＣＰＶＴ 的病理生理特

的患者 ，为 ＩＣＤ 治疗的 ＩＩ ａ 类适应证 （证据等级 Ｃ ） 。点密切相关 ， 因此备受临床关注 。 ２０ １ ３ 年 ， Ｍ ｉｙａｋｅ

２０ １３ 年美 国 心律学会／欧洲 心律协会／亚太心 律等 报道 ， １ ４ 例 ＣＰＶＴ 患儿 （ １ ４／２４ ） 经历 了共计

学会 （ ＨＲＳ／ＥＨＲＡ／ＡＰＨＲＳ ） 专家共识
⑴进
一

步扩１４０ 次 ＩＣＤ 放电治疗
，
其中 ４６％为不适当放电
，
诱

大范围 ， 指 出 ＣＰＶＴ 患者接受 ＩＣＤ 治疗的适应证 ：发不适当放电的主要原 因为房性心 动过速 （ ３６％ ）

尽管进行了最优的药物治疗和 （或 ）左心交感神经和 自发终止的多型性室性心动过速 （３ ４％ ） 。 ２０ １４ 年 ，

去除术 ，但是仍 出现心搏骤停 、复发性 昏厥 、多形Ｒｏｓｅｓ－Ｎｏｇｕｅｒ 等
［
１ ５ ］报道
，

３ ８％的 ＣＰＶＴ 患者发生过

ＩＣＤ 不适 当放电 ， 主要原 因为非室性心动过速

Ａ基金项 目
：
国家 自 然科学基金 （项 目 编号 ： ８ １ ３ ７０２９２ ） ；北京市 自
（
６７％
） 。 进
一

步亚组分析表明 ，全皮下植人式心脏

然科学基金 （ 项 目编号 ： ７ １ ５ ２＿。复律除颤器 （ Ｓ
－

ＩＣＤ ） ，绝大多数不适 当放 电 的原

通信作者 ：刘 念
，

Ｅ －ｍａ ｉ ｌ
：
Ｈｕｎ ｉａｎ ｌ ９７ ３＠ｈｏ ｔｍａ ｉ ｌ ．ｃ ｏｍ因为 Ｔ 波过感知 （ ８６％ ） ； 而所有 的非室性心动过
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速 （ ６７％ ）诱发的不适 当放 电均为传统经静脉 ＩＣＤ成年患儿由 此产生
“

恐惧感
”

，
使儿茶酚胺释放增

植人患 者 。 ２０ １５ 年 ， Ｒｏｓｔｏｎ 等 ＾报道 了 １ ２ １ 例多 ， 反馈性加重心律失 常 的发生 ， 继而又 触发

ＣＰＶＴ 植人 ＩＣＤ 患者
，

２２％的患者发生 ＩＣＤ 不适当ＩＣＤ 放电
，
如此恶性循环
，
引 发电风暴
，
并可能导

放电 ， 但作者并未具体分析发生 ＩＣＤ 不适当放 电致患 者死 于心 源性休克 或 ＩＣＤ 电池耗尽

的原因 。２０ １ ３ 年
，

Ｍｉｙａｋｅ 等
Ｍ报道的研究中
，

１ ４ 例受到放

由此可见 ， ＣＰＶＴ 患者发生 ＩＣＤ 不适当放电 的电治疗的患 者中 ， 有 ４ 例 （ ２９％ ）发生 电风暴事件
，

现象比较常见
，

主要的原因为房性心动过速 。 事实幸运的是并无患者因此死亡 。 但在 ２ ０ １５ 年 Ｒｏ ｓｔｏｎ

上
，
ＣＰＶＴ 患者易 于发生房性心动过速 ， 甚至心房等 ［

１ ６
］报道的多中心注册研究 中 ，有 ２２ 例 （ １ ８％ ）患

颤动
，
但相对于 ＣＰＶＴ 患者的室性心律失常危害

，儿发生 了 电风暴事件 ， 并且其中一名 患儿因此死

ＣＰＶＴ 的房性心律失常易被忽视 。 Ｓｔｅｐｈｅｎ 等
［
１ ７
］

曾亡 。

报道过 １ 例 ＣＰＶＴ 合并心房颤动的男孩 ， 在植人除不适当放电可诱发 ＣＰＶＴ 患者 ＩＣＤ 相关电

ＩＣＤ 后仍于 ２２ 岁时发生 了心源性猝死
，
分析心电风暴外
，
部分正常放电也可诱发 。 ＣＰＶＴ 患者 ＩＣＤ

记录发现是由于心房颤动引起的 ＩＣＤ 不适当放电相关电风暴的预防最主要的是严格掌握 ＣＰＶＴ 患

并进一步诱发致命性心律失常所致 。 Ｓｕｍ ｉ ｔｏｍｏ 等？者 ＩＣＤ 植人 的适应证
，
对于
“

为保险起见
”

的 ＩＣＤ

报道了１ 例 ＣＰＶＴ 合并心房颤动患者 ， 经肺静脉植人应禁止 。其次在 ＩＣＤ 植人后 ，仍应强化药物治

隔离消融术后 ， 患者心房颤动与室性心律失常均疗 ，控制室性心动过速的发生 ，包括 ： （ １ ） Ｐ 受体阻

消失
；
表明 治疗房性心律失常可以控制 ＣＰＶＴ 的断药使用时应滴定达最大有效剂量 ， 可通过反复

发作 。 据此推论 ，对于 ＣＰＶＴ 患者 ＩＣＤ 植人后合并运 动试验来验证疗效 ； （ ２ ） ｐ 受体阻断药控制不

房性心律失常
，
应积极治疗房性心律失常
，
以避免佳 ，应加用氟卡尼 ，这在最新版欧洲心脏病学会室

房性心律失 常所诱发 的 ＩＣＤ 不适 当放电 。 目前关性心动过速指南％中 已有体现 。 此外 ，应特别关注

于治疗 ＣＰＶＴ 房性心律失常 的临床研究较少
，
理ＣＰＶＴ患者服药的依从性

，
大量证据表明
，

ＣＰＶＴ 病

论上 ， 控制 室性心律失常的 Ｐ 受体阻断药应该有情的恶化与擅 自 减药或停药相关
２^９
１

。 指南＾ ２６ １

效
；
此外
，

目 前有研 究表 明
，
联用 氟卡尼 ｆ
１ ９
－ ２３ １能还指 出
，
如 ＣＰＶＴ 药物控制不佳 ，可采取左心交感

有效 控制 Ｃ ＰＶＴ 患者的室性心动过速 ， 鉴于氟卡神经去除术 （ ＬＣＳＤ ）进行补充治疗 ；对于反复发作

尼在心房颤动治疗中 的独特地位
，
可能氟卡尼也的单源性室性期前收缩诱发的室性心动过速

，
可

能够较好地控制 Ｃ ＰＶＴ 患 者的房性心律失常 。以 尝试消融治疗 。

综上所述
，

ＩＣＤ 不适 当放 电原 因通常 为房性， ｒ－访 田
心律失 常所诱发 的快速心 室率

，

ＣＰＶＴ 患 者单腔

ＩＣＤ 可升级为双腔 ＩＣＤ ， 以判别房性心 动过速的ＩＣＤ 是 Ｃ ＰＶＴ 患者治疗的最后手段 ，但是
一些

发生 。 对于双腔 ＩＣＤ 房性心动过速 的不适当放电 ，观察性研究表明 ， ＣＰＶＴ 患者 ＩＣＤ 有效放电 的治疗

处理措施主要是增加心房电信号 的感知敏感性 ，效果并不满意 。 Ｍ ｉｙａｋｅ 等Ｍ报道 ， １ ０ 例 ＣＰＶＴ 患

或改变心房感知电极的极性 ， 增加心房电信号 的者 ， ７５ 次正常放电 ， 成功治疗率仅 ５ ７％ ， 有趣的

感知 。是 ，成功的均为心室颤动
；

而 ２９ 次多型性室性心动

．
过速和 ３ 次双向性室性心动过速均未治疗成功 。在

２ 植入＾律转复＿器相 关电＿以咖 等，研究 中观察到 同样结果
，
仅 ５５％的

Ｉ ＣＤ 相关 电风暴在 ＩＣＤ 治疗中属 于较少见 的ＩＣＤ 放电可终止心律失 常 。 Ｒｏｓｅｓ －Ｎｏｇｕ ｅｒ 等 〃
５
］对

心 电现象
，
但此问题在 ＣＰＶＴ 患 者中特别突 出
，
这ＣＰＶＴ 患者 ＩＣＤ 治疗的效果进行了更为细致 的分

与 ＣＰＶＴ 的发病病理生理特点密切相关 。 ＣＰＶＴ 患析 ， 在 １ ３ 例接受 ＩＣＤ 治疗的 ＣＰＶＴ 患者 ６３ 次正

者发作恶性心律失常多与运动
、
情绪激动等导致常放电中
，
仅 ２０ 次放电有效恢复窦性心律

，
其中

体内 儿茶酚胺分泌水平升高有关 。 确诊 ＣＰＶＴ 的１ ９ 次是在心室颤动时放电
；

４３ 次无效放电中
，

３９次

患者 因有猝死风险 ， 因此 ， 患者本身担负较大 的精是针对室性心动过速 （包括持续多形性室性心动

神压力
，

一旦植入 ＩＣＤ 后有心律失常发作
，
适 当或过速 、 持续单形性室性心动过速和双向型室性心

者不适当 的电击 ， 不论是否对原发心律失 常有终动过速 ） 。 部分患者升级 ＩＣＤ放电能量至 ＞３ １Ｊ ，但

止作用
，

可进一步造成患者精神 高度 紧张
，
尤其未未 观察 到 治疗效 果的 提升 。 抗 心 动 过速 起搏
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（
ａｎｔｉｔａｃｈｙｃａｒｄｉａｐａｃｉｎｇ ， ＡＴＰ ）是有效终止室性心ｆｏｌ ｌｏｗ
－

ｕ
ｐ
ｏｆ２ １ｐａｔｉ ｅｎｔｓ ［ Ｊ ］ ．Ｃｉ ｒｃ ｕ ｌａｔ ｉｏｎ ， １ ９９５ ， ９ １ （ ５ ） ：

动过速的方案 ， 可避免或减少 ＩＣＤ 放 电 。 Ｒｏｓｅｓ－
１ ５ １２
－

１ ５ １ ９ －

Ｎｏｇｕｅｒ等
叫对４例采用ＡＴＰ治疗的ＣＰＶＴ患者进
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多形性室性心动过速
，
３ 次 （ １ ２％ ）针对单形性室性 １ ０６ （ １ ） ：６９ －７４ ．
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以上的研究表明ＣＰＶＴ患者ＩＣＤ治疗的效果ｒｅｃ ｅＰ ｔｏｒ ｔｙｐｅ２ｍｕ ｔａ ｔｉｏｎｓｉｎｆａｍｉ ｌ ｉｅ ｓｗｉｔｈｅｆｆｏｒｔ
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较大程度上取决于心律失常 的类型 如心室颤动
ｉｎｄｕｃｅｄ
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ｉｃｄ放 ＾大多能有效恢复窦性
；
而 ^ 于ｃＰｖＴ各＾＾

，
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ａｔｉｃ ｃ ａｉｒｉｅ ｒｓ
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＇ Ｊ＾ ｃｏ ｌｌＣａｒｄ ｉｏ１ ，

类型 的室性心动过速 ， 无论是放电还是 ＡＴＰ 均无［ ６ ］ＺＩＰＥＳＤ Ｐ ，ＣＡＭＭＡＪ ， ＢＯＲＧＧＲＥＦＥＭ ，ＢＵＸＴＯＮＡＥ ， ｅｔ
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失常
，
如双向性室性心动过速等
，
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疗
，
对于触发活动的机制并未干预
；
如采用 ＡＴＰ
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治疗 ， 可进
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步触发或者加重延迟后除极所致的ｅｕ ｉｄｅ ｌ ｉｎ ｅｓ（ ｗｒｕ ｌｎ
ｇ＿ｍ ｌ？ｅｅｔ。
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ｐｅｕ ｉ ｄｅｌ ｉｎｅ ｓ

触发性心律失常
，
其机制为延迟后触发活动具有Ｍａｎａ
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频率依赖性特性 ，起搏频率越快 ，诱发延迟后触发Ｐｒｅｖ ｅｎｔ ｉｏ ｎｏｆＳｕｄｄｅｎＣａｒｄ ｉａｃＤｅａｔｈ ） ：ｄｅ ｖｅ ｌｏｐｅｄ ｉｎ
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ＣＰＶＴ串 者ＩＣＤ植人后 的程控
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冶疗主要是针
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，
２００６ ， １ １４
（
１ ０
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对心室颤动
，
而应
，
免触发机制相关的室 性心动
［
７
］ＰＲＩＯＲ ＩＳＧ
，

ＷＩＬＤＥＡＡ ，Ｈ０ ３ＲＩＥＭ
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过速 。 然而临床实际操作中较为困难
，
特别是多型ＡＰｉｍＳｅｘ
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性室性心动过速与 心室颤动 的心室率较接近
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仅依据心室率来判定心室颜动是不足的 ， 一
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于心电信号的正弦波以及概率密度函数的新的算 ｉｎ Ｍａｙ Ｍ ｌ Ｓ ａｎｄ ｂｙ ＡＣＧＦ ’ＡＨＡ ， ＰＡＣＥＳ ’ａｎｄ ＡＥＰＣ ｉｎ
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室 ｆｔ、动的步 〗疋准确 性 。
ｃａ ｒｄｉｏｖ ｅｒｔｅ ｒｄｅｆｉ ｂｒｉ 丨 ｌａｔ ｏｒ（ Ｉ ＣＯ ） ｉｎｃ ｈ ｉ ｌｄｒｅｎ

［
Ｊ
］
． Ｉｎ ｔＪＣａｒｄ ｉｏ ｌ ，

综上所述
，

ＩＣＤ 植人是 ＣＰＶＴ 患者的最后治疗 ２００６
，

１ ０７
（
１
） ：
３０
－３５ ．

手段 ，但植人后存在诸多问题 ，甚至是导致患者死 ［９ ］ＢＥＭＬＣＩ ， ＶＡＮＨＧＦ ， ＫＥＲＴＥＳＺＮ 】 ， ｅｔ ａｌ ．Ｒｅｓ ｕｌｔ ｓ ｏｆａ
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应严格把握适应证 ， 植入后仍需进行最优的药物
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ｇ
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－
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治疗
，
必要时饤左心交感神经去除木
，
以减少 ＩＣＤ ［ １０ ］ＣＯＯＰＥＲ Ｊ Ｍ

，
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适 当或不适 当放电 的可能性
，

Ｉ
（
１Ｄ的程控应主要 Ｉｍ
ｐ
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针对心室颤动治疗
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２２
］ 刘念 ， 董建增 ，马长生 ． 钠通道阻滞剂在儿荼酚胺敏感性多（收稿 日 期 ： ２０１ ５－ ０９－２８ ）


