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－

００９２
－

０ １

１ 病例资料２ 讨 论

女
，

６３ 岁
，

因经皮冠状动脉介人 （ ｐ
ｅｒｃｕｔａｎｅｏｕｓｃｏｒｏｎａｒ

ｙ肥厚型心肌病是最常见的单基因 遗传性心血管病之

ｉ ｎｔｅｒｖｅｎ ｔｉｏｎ
，
ＰＣ Ｉ

） 治疗后 ５ 年 ，
再发胸痛 ２ 年 ，

加重 ２ ｄ 于
一

， 流行病学 资料显示发病率为 １
／５００

⑴
，
５ ０％患者有家族

２０ １ ４－ １
１
－

１ ７ 人院 。 既往有原发性高血压 （ 高血压 ）病史十史
，
患病 男 女 比例为 ２

：

１
，
发病年龄为 （ ３ ８ ± １５ ）

岁
， 为青 年

余年 ，

一

直药物控制 ； 梗阻性肥厚型心肌病 ５ 年
，
坚持药物猝死 的常见原因之一

，
３５ 岁 以下青年人和运动员 猝死的

治疗 。查体 ：脉搏 ６４ 次／ｍ ｉｎ
，
血压 １２０／７４ ｍｍＨｇ （

ｌｍｍＨ ｇ
＝主要原因之

一 ＇

［
２

］

。 其机制是编码心肌肌小节蛋 白及其相关

０ ． １ ３３ｋＰａ ）
，
重病容 ，

脸色苍 白
，
全身皮肤 湿冷 ，

四肢 凉
；
两蛋 白 基 因突变所致

，
表型 为常染 色体显性遗传 部分患

肺底可闻及少量湿性啰音 ，

心前区无异常隆起
，

心尖搏动位者原因不明 。 临床分为梗阻性肥厚型心肌病和非梗阻性肥

于左第五肋间 锁骨 中线上
，

心界向 左扩大
，

心率 ６４ 次／ｍｉ ｎ
，厚型心肌病

，
主要表现为胸痛 、呼吸 困难 、

心 律失常 、晕厥

律齐
，
心音稍低钝

，
左第 ３

？

４ 肋 间可闻及收缩期 ３
￣４／６ 级粗及碎死 。 猝死危险 因素叭 恶性心律失 常 （如 心室颤动 、

室

糙的吹风样杂音
，
余未见异常 。 心电 图示窦性心律

，

左心室性心动过速 ） 、
室壁过厚 奋 ３０ ｍｍ ， 左心室与 左心室流 出道

肥厚劳损
，

Ｖ
２

￣Ｖ ６ ＳＴ 段明显压低 ０ ．３
￣

０ ．

５ ｍＶ
，Ｉ 、

ＩＩ 、ａＶＬ
、
ａＶＦ压差 ＞５０ｍｍＨ

ｇ ，

未成年猝死家族
，

晕厥史
，

运动后血压反

的 ＳＴ 段压低 ０ ．
１ｍＶ

，ａＶＲ 的 ＳＴ 段抬高 ０ ． １ｍＶ
；
生化示总应异常 （

收缩压不升或反降 ，
运动前至最大运动负荷点血

胆固醇 ５ ．４９ｍｍｏ ｌ／Ｌ
， 低密度脂蛋 白胆 固醇 ３ ．４ ０ｍｍｏｌ／Ｌ

， 高压峰值差 ＜２０ｍｍＨ
ｇ ） 。 治疗主要有 药物治疗 、 化学消融术

密度脂蛋 白胆固醇 １
． ０５ｍｍ ｏｌ／Ｌ

，
三酰甘 油 １ ． ５７ｍｍｏ

ｌ
／Ｌ

， 血和外科手术⑷ 。

白 细胞 １ ２ ． ８ Ｘ １ ０Ｖ Ｌ
，
中 性粒细 胞 ０ ．５４

， 淋 巴细 胞 ０ ． ３９
；
肌本例患者 的特点 ： （

１
）
梗阻性肥厚型心肌病合并广泛

酸激酶 ４２ ０ＩＵ／Ｌ
，
肌酸激酶 同工酶 ５３ ＩＵ／ Ｌ ， 肌钙蛋 白 Ｉ前壁 非 ＳＴ段抬高 型心肌梗死 ，病情重 ， 发展快

，
预后非常

６ ． １ ｎ
ｇ
／ｍＬ

，氨基末端脑钠肽前体 （
ＮＴ－

ｐ
ｒ〇ＢＮＰ

）
２７２８ｐｇ／ｍＬ 。凶险 。 （ ２

）
临 床容易误诊 ，

延误治疗 ， 因 为心电 图与胸痛 、 胸

血气示氧分压 ６７ｍｍＨ
ｇ 。 超声心动 图示室间隔明 显增厚闷 、

心 力衰竭 等症状均无特异性 ， 给及时诊断带来不确定

２ １ｍｍ
，
左心室壁稍增厚 １ ２ｍｍ

，
左心室壁运动幅度稍 减性

；
心肌损伤标记物 的动态变化是重 要依据 ，病 史 和冠心

低
，
左心室射血分数 ４５％ ，


ＳＡＭ 征

；
人院诊断 为冠状动脉病危险因素有重要提示 （

本例有冠心病 ＰＣ Ｉ 治疗史
） 。 （ ３ ）

粥样硬化性心脏病 （ 冠心病 ）
，
非 ＳＴ 段抬高型心肌梗死紧急处理是决定性的

，

患者一旦确诊
，
必须行急诊造影

，

明

（
ＮＳＴＥＭ Ｉ ）

，

心功能 ＩＤ级
；
梗阻性肥厚型心肌病 。 立即给予确冠状动脉病变特征 ，

评估风险
，

指导治疗 。 尽早行急诊

抗凝
、
抗血小板 、

改善心肌缺血 和 心功能 、
调脂和 对症 治ＰＣ Ｉ 治疗或冠状动 脉旁路移植术 （ ＣＡＢＧ ）

，
挽救存活心肌

疗
，
同 时行急诊手术准备 。 急诊造影示冠状动脉左优势型 ，是改善预后的关键 。 （ ４ ）

急诊 ＰＣ Ｉ 治疗时是否行间 隔支血

左主干尾部狭窄 ５ ０％
，
前降 支支架前狭 窄 ９９％

，
内 见 明 显管的 干预

，
需权衡利弊 ，

如梗阻性肥厚型 心肌病合并急性

血 栓 影 ，
原 支 架 通 畅 ， 前 降 支 心 肌 梗 死 溶 栓 试 验广泛前壁 心肌梗死

，
尤其是伴有 血流动 力学 紊乱等 ，

评估

（
ｔｈｒｏｍｂ ｏ ｌ

ｙ
ｓｉ ｓ ｉｎｍ

ｙ
ｏｃａ ｒｄ ｉ ａ ｌｉｎｆａｒｃ ｔ ｉ ｏｎ

，
ＴＩＭ Ｉ

）
血流 １

￣２ 级
，

且干预 间隔支利大于 弊 ，
建 议在主动脉 内球囊反搏 （

ＩＡＢＰ
）
下

可 见前降支远端提供侧 支供血右冠状动脉远端 ；
回旋支正行间 隔支血管干预 （ 也可 先行试堵监测左心室 与左心室流

常 ； 右冠状动脉发育小 ，第
一

弯 后闭塞 ， 可 见 Ａ 身侧 支供血出 道压差变化 ）
，

理论上是合理和 能改 善预后 的 ，
特别是近

右冠状动脉中远端 。 术 中开通前降支 ， 植人 Ｆ ｉｒｅｂ ｉ ｒｄ２３ ．５ｍｍ ｘ年来应用 Ｅｍｂｏｚ ｅｎ ｅ 微球栓塞剂 替代无水酒精
，
使 间隔 支

３３ｍｍ 支架 ，并行高压后扩张
， 术 后 ＴＩＭ Ｉ 血 流 ３ 级 。 术 后血管的干预更加安全有效 ？

；

如梗阻性肥厚型心肌病合并

３ｄ 病情明显改善 出 院 ，
随访至今状况 良好 。其他部位心肌梗死 ， 则病情稳定后进行评估

，
决定是否 干

预间 隔支血管
，

（
５

）关于主动脉 内球囊反搏的应用 ， 梗阻性

肥厚型心肌病是 否适合应用
，
疗效 和预后如 何 ， 目前报道
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研究方向 为 冠心病介很少
，
理论上主动脉内球囊反搏对心脏收缩期 和舒张期都

人治疗 。（ 下转 第 １ １ ８ 页
）
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有影响
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