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前言

　　心肌病是指以心肌病变为主要表现的疾病，相对于高血压病、冠心病等，人们对心肌病的认识尚
有不足。
近年来，随着心脏影像学，特别是分子生物学、分子遗传学的研究和发展，以及一些多中心、大规模
循证医学的完成，使心肌病基础理论和临床诊治取得较大的进展。
心肌病的分类已经从1968年世界卫生组织根据临床特点分型，逐渐过渡到1980年依据解剖、病理生理
学和尽可能根据病原学、发病因素分类。
2006年美国心脏学会和2008年欧洲心脏病学会依据分子生物学提出了最新的心肌病定义和分类，体现
了现代医学对心肌病认识水平的提高和未来研究方向，为现代心肌病的研究提供了新的平台。
　　由于大多数心肌病与基因变异有关，肥厚型心肌病被认为是常染色体显性遗传性疾病，已发现15
个致病基因，400种以上的突变与之有关。
与冠心病等相比较，基因诊断和基因筛选更普遍地应用于心肌病研究领域。
治疗上也由最初的单一药物治疗发展为药物、非药物治疗，由经验治疗发展为在循证医学指导下的治
疗方式。
这主要包括B受体阻滞药、钙离子拮抗药以及抗心律失常药等，能改善心肌病患者的临床症状。
B受体阻滞药不仅可改善临床症状，而且可抑制病变发展，改善患者预后。
非药物治疗包括手术治疗和介入治疗等，经皮腔间隔心肌消融术（PTSMA）治疗肥厚型心肌病可达到
手术切除的效果，且具有安全、微创的特点。
埋藏式自动心脏复律除颤器（ICD）能有效终止99％危及患者生命的室性快速心律失常，与抗心律失
常药物相比，降低总死亡率的20％～54％。
基因和干细胞治疗虽然目前仅限于离体细胞或动物实验，但有理由相信随着更多的致病基因的发现，
分子生物学技术的发展，基因治疗心肌病成为可能，并可能成为心脏病学基因诊断和治疗的突破点。
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内容概要

本书较系统地介绍了各类心肌病的流行病学、病因病机、临床表现、诊断与鉴别诊断及治疗等基础理
论，以及临床研究的新进展。
本书内容全面实用，可作为临床心血管病内、外科医师、基层医疗单位医师参考使用。
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章节摘录

　　存在不同的基因突变，而同一种基因突变可能导致不同的临床表型。
因此，从临床实用出发，将原发性心肌病分类和命名为：DCM、HCM、ARVC、RCM、未定型心肌
病五类。
各分类均强调了其发病的基因机制，鼓励国内大的医院和实验室建立规范的心肌病基因诊断和实验中
心，培养和训练熟知分子生物学的心肌病临床专家。
　　欧美心肌病学分类是以心肌病分子水平上发病机制的现有认识为基础，从基因组和分子定位的高
度阐明了心肌病的发病机制。
由于心肌病的分子遗传学还不完善，现有的分类不能涵盖所有蛋白质及基因突变的分子水平表达情况
，其复杂的基因.表型关系有待进一步研究，完全按基因组学来分类可能不恰当或为时过早。
但是从心肌病基因和分子水平发病机制进行分类，体现了现代医学对心肌病认识水平的提高和未来研
究方向，为现代心肌病的研究提供了崭新的平台。
随着分子心肌病学的飞速发展，对心肌病的认识必将发生巨大的改变。
　　心肌病学基础理论丰富，循证医学的发展，使得心肌疾病的诊疗手段更加丰富及规范。
药物治疗、介入治疗、手术以及生物治疗的进展，提高了患者的生活质量和5年生存率。
　　药物治疗主要包括B受体阻滞药、钙离子拮抗药以及抗心律失常药物等。
循证医学研究表明，p受体阻滞药能改善心肌病患者的临床症状，抑制病变进展，明显改善心功能，
缩小左室舒张末期内径（LVDEd），增加LVEF。
长期应用可有效减低病死率和减少心脏移植率。
第三代B受体阻滞药卡维地洛，具有阻滞B1、B2和a受体的作用，明显优于美托洛尔，卡维地洛甚至能
改善心力衰竭患者存活率。
B受体阻滞药应尽早应用，逐渐增加至最大耐受水平。
不是所有的钙离子拮抗药都适用于心肌病，主要是指维拉帕米、地尔硫革以及新型制剂氨氯地平。
国内地尔硫革DCM干预研究的结果显示，在标准心力衰竭治疗基础上，加用地尔硫革能明显改善心功
能、减小心胸比与LVDEd、增加LVEF，降低因心力衰竭加重需要住院治疗的概率和死亡率。
应用于HCM可通过抑制心肌收缩而降低左心室流出道压力阶差，多数HCM患者联合B受体阻滞药和钙
通道阻滞药治疗取得较好疗效。
胺碘酮和索他洛尔是较常用的抗心律失常药物，近年来的研究表明，可降低室性心律失常导致的猝死
，可用于心室颤动幸存者或有恶性室性心律失常的二级预防。
　　其他药物，ACEI药物由于抑制心肌重构，对心肌病心肌损害有一定益处。
免疫抑制剂治疗DGM也取得一定疗效。
此外，尚有生长素、抗氧化剂（维生素E、维生素C）、他汀类药物、心肌代谢药物（1，6-二磷酸果
糖、辅酶Q10、肉毒碱）、甲状腺激素和镁剂等应用于心肌病治疗的报道。
中医药具有调节免疫、抗病毒、改善心肌代谢的作用，中西医结合治疗DCM不失为一种可取的药物治
疗手段。
　　非药物治疗是近年来心肌病治疗取得进展的重要手段，包括手术、介入等。
室间隔心肌切开切除术治疗HCM，可明显减少左心室流出道梗阻及二尖瓣关闭不全症状。
超过30年的长期随访资料显示，可使患者症状和活动能力得到长期而持续的改善，且无流出道梗阻复
发。
心脏交感神经节切除术治疗儿茶酚胺敏感性心动过速也取得较好效果。
对于药物治疗无效或已进展为终末期心脏者，可考虑进行同种异体心脏移植。
由于心律失常是心肌病常见且严重的并发症，而现有的抗心律失常药物并不能完全预防，射频消融在
一定程度上能够达到根治目的，因而越来越多地应用于肥厚型心肌病、心动过速型心肌病、致心律失
常型心肌病等。
经皮腔间隔心肌消融术（PFSMA）治疗HCM可达到手术切除的效果，且具有安全、微创的特点。
心脏起搏治疗，尤其是心室同步化重建起搏治疗HCM、DCM均有效地改善了症状，降低死亡率。
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