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  椲提要椵 暥中国扩张型心肌病诊断和治疗指南暦依据创新与转化的研究成果棳提出扩张型心肌病棬斈斆斖棭的病
因诊断棳临床研究证实抗心肌抗体可以预测斈斆斖猝死和死亡暎该指南提出针对斈斆斖病因的免疫学治疗棳临床
试验证实通过药物阻止抗体暍免疫吸附抗体和免疫调节治疗可以改善斈斆斖患者心功能和降低病死率暎
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  扩张型心肌病棬斈斆斖棭是一类异质性心肌病棳是
心力衰竭棬心衰棭和猝死的常见疾病之一暎以往对
斈斆斖局限于心衰和心律失常的治疗棳本刊发表的
暥中国扩张型心肌病诊断和治疗指南暦棬简称指
南棭椲棻椵提出病因诊断及其检测方法棳针对免疫病因
早期治疗棳将基础研究转化到临床研究棳对斈斆斖诊
断与治疗展现出新的理念与方法暎
棻 斈斆斖病因诊断的创新与临床实践

指南将斈斆斖分为原发性和继发性两类暎原发
性斈斆斖包括家族性斈斆斖暍获得性斈斆斖 和特发性
斈斆斖暎家族性斈斆斖推荐临床开展基因检测棳明确
病因诊断暎在获得性 斈斆斖 类型中提出免疫性
斈斆斖棳以抗心肌抗体棬斸旑旚旈灢旇斿斸旘旚斸旑旚旈斺旓斾旈斿旙棳斄斎斄棭
作为免疫学标记物暎棻椆椄椀年斢斻旇旛旍旚旇斿旈旙旙等椲棽椵发现

斈斆斖患者抗心肌线粒体腺嘌呤核苷异位酶棬斄斘斣棭
自身抗体干扰心肌细胞能量代谢导致心肌病棳棽棸棻棻
年笔者椲棾椵发现斈斆斖患者抗斕型钙通道抗体棬抗斕灢
斆斸斆抗体棭可以引起室性心律失常和猝死棳并阐明
灣基金项目椇国家十二五支撑计划项目棬斘旓椇棽棸棻棻斅斄斏棻棻斅棽棾棭
棻华中科技大学同济医学院附属协和医院心内科 心血管病
研究所 生物靶向治疗教育部重点实验室棬武汉棳棿棾棸棸棽棽棭
通信作者椇廖玉华棳斉灢旐斸旈旍椇旍旈斸旓旟旇棽椃椑棻椂棾棶斻旓旐

其作用机制棳并且建立了抗心肌抗体的检测方法暎
棽棸棻棿年浦介麟等临床研究证实斈斆斖 组棬椃棾棽

例棭和对照组棬椄棾棿例棭随访椀棽个月棳斈斆斖 患者抗
斕灢斆斸斆抗体阳性组总死亡暍全因死亡和猝死均显著
高于对照组椲棿椵椈对棽棸椂棽例慢性心衰棬斆斎斊棭与椄棽棿
例对照组人群随访棾椂个月棳在斆斎斊棾椃椆例死亡患
者中棳猝死率 斈斆斖 组棿棸棶棾椃棩和缺血性心肌病
棬斏斆斖棭组棾椆棶棸椃棩棳斈斆斖和斏斆斖组抗毬棻肾上腺素
受体棬毬棻斄斠棭抗体阳性患者的猝死率显著高于对照
组椲椀椵暎中国多项临床观察性研究证实抗斕灢斆斸斆抗
体和抗毬棻斄斠抗体阳性具有斆斎斊死亡和斈斆斖 猝
死的独立预测价值暎然而棳国内外资料显示 斄斎斄
在棿棻棩暙椄椀棩的特发性斈斆斖暍椂棸棩的家族性斈斆斖
和棿椂暙椂棸棩的围生期心肌病患者中被检出阳性棳该
指南推荐对于心脏扩大非缺血性心衰患者棳常规检
测抗心肌抗体供斈斆斖 免疫诊断暍选择针对性治疗
和预测斈斆斖猝死和死亡风险椲棻椵暎
棽 斈斆斖的早期病因治疗椇免疫学治疗

棽棸棻棿年中国报道椃椂椃例斈斆斖 随访椀棽个月死
亡率为棿棽棶棽棿棩椲棻椵暎为了降低斈斆斖 病死率棳需要
斈斆斖的早期诊断和早期干预暎在斈斆斖早期阶段棳
该指南积极推荐针对斈斆斖病因治疗包括免疫学治
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疗和尽早应用神经激素拮抗剂治疗棳可减少心肌损
伤和延缓病变发展暎该指南创新性提出斈斆斖免疫
学治疗的方法棬图棻棭暎
棽棶棻 阻止抗体致病作用的治疗

指南推荐了针对抗毬棻斄斠抗体和抗斕灢斆斸斆抗
体阳性的斈斆斖早期患者应用毬受体阻滞剂和地尔
硫 治疗暎国内外多中心随机临床试验棬斒灢斆斎斊暍
斖斈斆暍斈旈斈旈暍斏斢斈斈斆试验棭椲椂棴椆椵证实毬受体阻滞剂和
地尔硫 治疗斈斆斖患者可以改善症状和降低病死
率暎通过临床荟萃分析证实棳在地高辛暍利尿剂暍
斄斆斉斏暍硝酸盐类等药物治疗基础上棳与对照组相
比棳毬受体阻滞剂降低棾椆棩全因死亡风险棳地尔硫
降低椀椄棩全因死亡风险和心衰再住院率椲棻棸椵暎

棽棶棽 免疫吸附治疗
近棽棸年免疫吸附和免疫球蛋白补充棬斏斄棷斏旂斍棭

治疗斈斆斖的模式逐渐成熟棳开展了大量单中心小
样本和多中心临床试验棳清除抗心肌抗体都获得良
好结果棳免疫吸附和免疫球蛋白补充棬斏斄棷斏旂斍棭治疗
可用于斈斆斖抗心肌抗体阳性患者椲棻椵暎
棽棶棾 免疫调节治疗

中国十二五支撑计划多中心随机双盲安慰剂

对照斞斕斞斬灢斈斆斖临床试验证实棳中药芪苈强心胶
囊治疗新近诊断的斈斆斖患者具有免疫调节和改善
患者心功能作用椲棻椵暎
棾 神经激素拮抗剂治疗

针对心衰病理生理机制棾大系统棬交感神经系
统暍肾素灢血管紧张素灢醛固酮系统暍利钠肽系统棭的
棾类神经激素拮抗剂 棬毬 阻滞剂暍斄斆斉斏棷斄斠斅棷
斖斠斄暍斄斠斘斏棭被证实降低心衰患者的患病率和病
死率椲棻椵暎

在中国十二五支撑计划和国家椆椃棾项目的支
持下棳中国专家完成了斈斆斖 病因的临床观察性研
究和随机多中心临床试验棳为指南的观点创新提供
了中国研究证据棳指南的推广应用将提升中国
斈斆斖的早期诊断与治疗水平暎

图棻 扩张型心肌病的免疫机制与免疫学治疗
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斊斸旈旍旛旘斿棬斒灢斆斎斊棭斢旚旛斾旟椲斒椵棶斒斆斸旘斾旈斸斻斊斸旈旍棳棽棸棻椀棳棽棻
棬棾棭椇棻椆椄棴棽棸椃棶

椲椃椵 斪斸斸旂旙旚斿旈旑斊棳斅旘旈旙旚旓旝斖斠棳斢旝斿斾斺斿旘旂斔棳斿旚斸旍棶斅斿旑斿旀旈灢
斻旈斸旍斿旀旀斿斻旚旙旓旀旐斿旚旓旔旘旓旍旓旍旈旑旈斾旈旓旔斸旚旇旈斻斾旈旍斸旚斿斾斻斸旘斾旈旓灢
旐旟旓旔斸旚旇旟棶斖斿旚旓旔旘旓旍旓旍旈旑 斈旈旍斸旚斿斾 斆斸旘斾旈旓旐旟旓旔斸旚旇旟
棬斖斈斆棭斣旘旈斸旍斢旚旛斾旟斍旘旓旛旔椲斒椵棶斕斸旑斻斿旚棳棻椆椆棾棳棾棿棽椇棻棿棿棻
棴棻棿棿椂棶

椲椄椵 斊旈旂旛旍旍斸斎斠棳斍旈斿旚旡斿旑斊棳斱斿旟旐斿旘斦棳斿旚斸旍棶斈旈旍旚旈斸旡斿旐旈旐灢
旔旘旓旜斿旙斻斸旘斾旈斸斻旀旛旑斻旚旈旓旑斸旑斾斿旞斿旘斻旈旙斿斻斸旔斸斻旈旚旟旈旑旔斸灢
旚旈斿旑旚旙旝旈旚旇旈斾旈旓旔斸旚旇旈斻斾旈旍斸旚斿斾斻斸旘斾旈旓旐旟旓旔斸旚旇旟棶旘斿旙旛旍旚旙
旓旀旚旇斿斾旈旍旚旈斸旡斿旐旈旑斾旈旍斸旚斿斾斻斸旘斾旈旓旐旟旓旔斸旚旇旟旚旘旈斸旍椲斒椵棶
斆旈旘斻旛旍斸旚旈旓旑棳棻椆椆椂棳椆棿椇棾棿椂棴棾椀棽棶

椲椆椵 斕旈斸旓斮斎棶斏旑旚斿旘旜斿旑旚旈旓旑斸旍旙旚旛斾旟旓旀斾旈旍旚旈斸旡斿旐旈旑斾旈旍斸旚斿斾
斻斸旘斾旈旓旐旟旓旔斸旚旇旟椇斸旘斿旔旓旘旚旓旀旐旛旍旚旈旔旍斿斻斿旑旚旘斿斻旍旈旑旈斻斸旍旚旘旈灢
斸旍旈旑斆旇旈旑斸棶斆旇旈旑斿旙斿斻旓旓旔斿旘斸旚旈旜斿旂旘旓旛旔旓旀斾旈旍旚旈斸旡斿旐旈旑灢
旚斿旘旜斿旑旚旈旓旑旚旘旈斸旍旈旑斾旈旍斸旚斿斾斻斸旘斾旈旓旐旟旓旔斸旚旇旟椲斒椵棶斏旑旚斿旘旑斸灢
旚旈旓旑斸旍斒旓旛旘旑斸旍旓旀斆斸旘斾旈旓旍旓旂旟棳棻椆椆椄棳椂棿椇棽椀棴棾棸棶

椲棻棸椵魏晶晶棳袁璟棳汪朝晖棳等棶毬受体阻滞剂棷地尔硫卓治
疗扩张型心肌病患者死亡率的 旐斿旚斸分析椲斒椵棶临床心
血管病杂志棳棽棸棻椃棳棾棾棬棽棭椇棻棽椄棴棻棾棽棶

棬收稿日期椇棽棸棻椄灢棸棿灢棽椂棭

暏椂棾棿暏


