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磁共振成像对限制型心肌病

诊断价值的研究进展

刘慧１　杨志刚２　郭应坤１

　　［提要］　限制型心肌病（ｒｅｓｔｒｉｃｔｉｖｅ　ｃａｒｄｉｏｍｙｏｐａｔｈｙ，ＲＣＭ）在临床上尚缺乏统一的诊断标准，传统的检查方
法如超声、心血管造影主要通过心脏形态及血流动力学的改变提供一定的诊断依据，但缺乏心肌组织学改变的诊
断依据。心脏磁共振（ｃａｒｄｉａｃ　ｍａｇｎｅｔｉｃ　ｒｅｓｏｎａｎｃｅ，ＣＭＲ）时间及空间分辨率高，可实现心脏动态电影、首过灌注、

延迟强化、Ｔ１ｍａｐｐｉｎｇ、心肌应力及Ｔ２＊等多参数、多序列成像，提供解剖学、功能学甚至组织学方面的信息，以
其准确性、无创性及多参数成像，成为心功能评价和心肌病诊断的一站式检查。本文介绍了ＲＣＭ 分类、病因及
病理生理改变，重点综述了近年来新兴ＣＭＲ技术在ＲＣＭ的诊断及预后评价中的价值。
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　　１９８０年，ＷＨＯ对限制型心肌病（ＲＣＭ）进行
了首次定义：包括心内膜纤维化、Ｌｏｆｆｌｅｒ病，伴或不
伴心室腔减小，心内膜瘢痕多累及单一或双心室并
限制心室充盈，房室瓣可受累但流出道多正常［１］。
１９９５年，ＷＨＯ对ＲＣＭ 更新定义为：单／双室充盈
受限，舒张末期容积减少，室壁厚度及收缩功能正
常或近似正常，可伴有间质纤维化，可分为特发性
或继发于其他疾病，如淀粉样变、伴或不伴嗜酸性
粒细胞增多的心内膜疾病等［２］。２００６年美国心脏
病协会（ＡＨＡ）按照心肌病病因将其分为原发性和
继发性，在此分类方法中，特发性ＲＣＭ被归类为混
合性原发性心肌病之一，而淀粉样变、结节病被定
义为继发性心肌病［３］。２００８年，欧洲心脏病协会
（ＥＳＣ）提出了基于１９９５年 ＷＨＯ分类标准的新的
心肌病分类标准，将一系列可导致限制性生理状态

１四川大学华西第二医院放射科出生缺陷与相关妇儿疾病
教育部重点实验室（成都，６１００４１）
２四川大学华西医院放射科
通信作者：郭应坤，Ｅ－ｍａｉｌ：ｇｙｋｐａｎｄａ＠１６３．ｃｏｍ

的遗传性和非遗传性心肌病都归类为 ＲＣＭ［４］。

ＲＣＭ的定义及分类方法经过近６０年的不断发展，
逐渐从形态功能学转向形态病因学，更好地满足了
临床诊断的需要。

１　ＲＣＭ病因分类
本文以ＲＣＭ 病因为基础，将 ＲＣＭ 分为两大

类型：１）心肌型：①非浸润性：特发性限制型心肌病
（Ｉｄｉｏｐａｔｈｉｃ　Ｒｅｓｔｒｉｃｔｉｖｅ　Ｃａｒｄｉｏｍｙｏｐａｔｈｙ，ＩＲＣ）、硬
皮病；②浸润性：心肌淀粉样变、结节病、Ｈｕｒｌｅｒ氏
病等；③贮积性：血色病、糖原累积症及Ｆｏｂｒｙ氏
病、Ｇａｕｅｈｅｒ氏病。２）心内膜型：不明原因心内膜
心肌纤维化（Ｅｎｄｏｍｙｏｃａｒｄｉａｌ　Ｆｉｂｒｏｓｉｓ，ＥＭＦ）、嗜酸
性粒细胞增多症心内膜炎（Ｌｏｅｆｆｌｅｒ氏病）等。见
表１。

　　ＲＣＭ在成人和儿童的病因往往不同。儿童最
常见的继发性因素是辐射暴露和蒽环类药物治疗

后改变。许多浸润性心肌病，如糖原储积症、铁过
载、淀粉样变、炎症性心肌病、结节病等导致越来越
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表１　ＲＣＭ病因分类

Ｔａｂｌｅ　１　Ｅｔｉｏｌｏｇｙ　ｃｌａｓｓｉｆｉｃａｔｉｏｎ　ｏｆ　ＲＣＭ

获得方式 基因类型

１）心肌型
①浸润性

　淀粉样变 遗传／获得性
甲状 腺 素 变 异、（Ｖ１２２Ｉ；Ｉ６８Ｌ；Ｌ１１１Ｍ；Ｔ６０Ａ；Ｓ２３Ｎ；Ｐ２４Ｓ；Ｗ４１Ｌ；

Ｖ３０Ｍ；Ｖ２０Ｉ），ＡＰＯＡ１
　结节病 获得性

　原发性高尿酸症 遗传性 ＡＧＸＴ（ｔｙｐｅ　１），ＧＲＨＰＲ（ｔｙｐｅ　２），ＨＯＧＡ１（ｔｙｐｅ　３）
②非浸润性
　特发性 获得性

　糖尿病心肌病 获得性

　硬皮病 获得性

　肌原纤维肌病 遗传性 ＢＡＧ３，ＣＲＹＡＢ，ＤＥＳ，ＤＮＡＪＢ６，ＦＨＬ１，ＦＬＮＣ，ＬＤＢ３，ＭＹＯＴ
　弹性纤维假黄瘤 遗传性 ＡＢＣＣ６
　肌节蛋白疾病 遗传性 ＡＣＴＣ，β－ＭＨＣ，ＴＮＮＴ２，ＴＮＮＩ３，ＴＮＮＣ１，ＤＥＳ，ＭＹＨ，ＭＹＬ３，ＣＲＹＡＢ
　沃纳综合症 遗传性 ＷＲＮ
③贮积型
　Ａｎｄｅｒｓｏｎ－Ｆａｂｒｙ病 遗传性 ＧＬＡ
　戈谢病 遗传性 ＧＢＡ
　遗传性血色病 遗传性 ＨＡＭＰ，ＨＦＥ，ＨＦＥ２，ＨＪＶ，ＰＮＰＬＡ３，ＳＬＣ４０Ａ１，ＴｆＲ２
　糖原贮积病 遗传性 Ｐｅｒ　ｓｐｅｃｉｆｉｃ　ｔｙｐｅ（特定类型）
　Ⅰ型粘多糖贮积症 遗传性 ＩＤＵＡ
　Ⅱ型粘多糖贮积症 遗传性 ＩＤＳ
　尼曼－皮克病 遗传性 ＮＰＣ１，ＮＰＣ２，ＳＭＰＤ１
２）心内膜心肌型
　类癌心脏病 获得性

　心内膜心肌纤维化 获得性

　特发型 获得性

　嗜酸性粒细胞增多综合征 获得性

　慢性嗜酸细胞性白血病 获得性

　　药物（血清素，美西麦角，麦
角胺，汞剂，白消安）

获得性

　心内膜弹力纤维增生症 获得性 ＢＭＰ５，ＢＭＰ７，ＴＡＺ
　癌症或癌症治疗结局
　　转移性癌症 获得性

　　药物（蒽环类药物） 获得性

　　辐射 获得性

多的老年患者被诊断为 ＲＣＭ。ＲＣＭ 患者早期表
现为运动耐力下降，疲劳，随病情进展，出现颈静脉
怒张，水肿及腹水，心律失常及心脏传导阻滞、心力
衰竭、猝死等表现。儿童最初可表现为类似反应性
气道疾病的呼吸系统症状，复发性上呼吸道感染，
呼气性呼吸困难等［５］；ＲＣＭ 的患者预后较差，不同
类型ＲＣＭ预后差异较大，且进展期病情恶化迅速。
一项对ＩＲＣ的研究表明，５年生存率为６４％［６］。

２　ＲＣＭ诊断标准
ＲＣＭ是一种病理生理状态的描述性诊断，目

前还没有统一的诊断标准，欧洲心脏病协会（ＥＳＣ）

２００８年对于心肌病的分类标准中，对于ＲＣＭ 定义
为：患者心室表现为限制性舒张功能障碍，而一侧
或两侧心室的舒张末期及收缩末期容积正常或减

小，室壁厚度正常；并需除外缺血性心肌病、瓣膜性
心脏病、心包疾病和先天性心脏病［４］。

３　ＲＣＭ影像学检查
３．１　超声心动图
超声心动图具有可操作性强，常作为ＲＣＭ 的

首选检查方法。ＲＣＭ 超声可表现为心房增大，而
心室大小正常；室壁厚度正常或增厚，舒张早期心
肌运动速度下降。较高的心房压导致二尖瓣跨瓣
压增高，组织多谱勒可发现心脏早期受累的特异性
表现：Ｅ／Ａ＞２，Ｅ波减速时间＜１５０ｍｓ，短等容舒
张时间＜６０ｍｓ［７］。但超声容易受声窗及操作者限
制，组织分辨率不高，对心尖、右室的评估具有一定
的限制。

３．２　ＣＭＲ
心脏磁共振 （ｃａｒｄｉｏｖａｓｃｕｌａｒ　ｍａｇｎｅｔｉｃ　ｒｅｓｏ－

ｎａｎｃｅ，ＣＭＲ）对于心脏形态结构、功能、灌注以及心
肌活性分析的“一站式”检查，在心脏疾病的临床诊
断与鉴别诊断中发挥重要作用［８］，导致ＲＣＭ 的某
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些疾病，如淀粉样变、结节病、Ａｎｄｅｒｓｏｎ－Ｆａｂｒｙ病、
心内膜纤维化、嗜酸性粒细胞增多综合征（ＨＥＳ）、
心内膜弹力纤维增生症等在ＣＭＲ上的表现具有一
定的特征性。
３．２．１　心脏电影　ＣＭＲ电影是基于梯度回波序
列的成像技术，该序列所得的图像取决于 Ｔ２／Ｔ１
比值，血液的 Ｔ２／Ｔ１比值较大，信号较强，心肌软
组织成分 Ｔ２／Ｔ１比值相对较低，因此可形成良好
的对比。通过心电门控技术可采集整个心动周期
内的心脏运动图像，不仅可以观察心脏结构和心肌
舒张受限情况，还能定量测量心功能及舒张末期容
积，是目前公认的测量心功能的金标准。ＲＣＭ 在
心脏电影图像上表现为双房增大，双室不大，心脏
舒张受限，心肌厚度正常或增厚，心功能正常，舒张
末期容积减小。
３．２．２　Ｔ２加权成像　Ｔ２加权成像反映组织 Ｔ２
的弛豫时间，人体不同组织有不同的Ｔ２值，在Ｔ２
加权成像上产生的不同信号，对结节病受累的诊断
具有重要价值。
结节病是一种非干酪样坏死性上皮细胞肉芽

肿炎症性疾病，以侵犯肺实质为主，并累及心脏、肝
脏等全身多个脏器，在Ｔ２加权序列成像上，结节病
心脏累及的心肌肉芽肿结节表现为中间低信号的

透明纤维和周围高信号的水肿，乳头肌和右室浸润
少见［９］。有研究表示，与无心脏受累的结节病患者
相比，在结节病心脏受累的患者中观察到Ｔ２信号
的下降可能反映其处于非活动期，因此Ｔ２的定量
测量可作为监测疾病活动或治疗的无创检查方法。
３．２．３　晚期延迟成像　在注射对比剂后５～
１５ｍｉｎ，采用Ｓｐ－ＧＲＥ序列对心脏短轴位逐层成
像，可突出异常强化心肌。晚期延迟成像（Ｌａｔｅ
ｇａｄｏｌｉｎｉｕｍ　ｅｎｈａｎｃｅｍｅｎｔ，ＬＧＥ）对心肌淀粉样变、
结节病、心内膜心肌纤维化、Ａｎｄｅｒｓｏｎ－Ｆａｂｒｙ病等
都具有较高的诊断价值。
原发型心肌淀粉样变是病理性且不可溶的β－

纤维免疫球蛋白轻链沉积于组织细胞外，导致对应
器官功能受损的一类疾病［１０］，在ＬＧＥ显像上表现
为心肌弥漫性粉尘样强化，以心内膜下为主，可累
及心房，有时表现为心肌透壁性强化［１１］。Ｓｙｅｄ
等［１２］研究了３５例组织学证实的心肌淀粉样变患
者，其中，３４例（９７％）ＬＧＥ有异常，且ＬＧＥ信号分
布与间质淀粉沉积一致。
结节病心肌受累的典型强化形式表现为室间

隔基底部、下侧壁的心外膜和中间层的强化［１３］。右
室也可受累［１４］。一项对５８例患有心外结节病患者
的研究表明，单独的延迟强化病灶比ＪＭＨＷ（Ｊａｐａ－
ｎｅｓｅ　Ｍｉｎｉｓｔｒｙ　ｏｆ　Ｈｅａｌｔｈ　ａｎｄ　Ｗｅｌｆａｒｅ）诊断标准的
敏感性更高［１５］。ＬＧＥ的出现与否及出现的部位可
预测心室心律失常、死亡及患者对药物的反应

等［１６－１８］。
心内膜心肌纤维化发生心内膜下纤维化及瘢

痕组织的生成，在晚期延迟强化图像上表现为心内
膜下延迟强化，在长轴两腔心上沿心尖部内膜“Ｖ”
形强化信号是其特征性表现［１９］。心内膜心肌纤维
化常合并心尖部血栓。内层低信号的血栓、中间层
高信号的延迟强化内膜及外层正常的心肌组织构

成晚期延迟强化图像上的三层信号结构［２０］。
Ａｎｄｅｒｓｏｎ－Ｆａｂｒｙ病是一种Ｘ性连锁相关的多

系统疾病，病理特征为全身各种组织细胞内结晶性
黏脂物质沉积。在ＣＭＲ延迟强化图像上表现为增
强晚期左室基底部外侧壁心肌中层的强化，左室肥
厚严重的患者表现为弥漫性强化［２１］。

ＨＥＳ也称为Ｌｏｅｆｆｌｅｒ病，是一组以血及骨髓嗜
酸性粒细胞组织浸润为特征的一类疾病，在延迟强
化图像上表现为心内膜的显著强化，与心内膜心肌
纤维化的病理一致［２２］。心内膜弹力纤维增生症是
指心内膜弥漫性的弹力纤维增生性疾病，病因不
明，延迟强化上同样表现为心室和心房心内膜下的
异常强化灶，与心内膜弹力纤维增生症心内膜纤维
化的病理一致［２３］。
３．２．４　Ｔ２＊序列　Ｔ２＊信号是由Ｔ２驰豫和主磁
场不均匀性驰豫共同产生，心肌铁含量增高可导致
主磁场的不均匀性增加，心脏 Ｔ２＊弛豫时间与心
肌铁含量呈负相关，Ｔ２＊时间越短，心肌铁含量越
高。Ｍａｖｒｏｇｅｎｉ等［２４］研究表明心脏Ｔ２＊弛豫时间
＜３２ｍｓ预测心肌铁超载的敏感性为７８％，特异性
为８６％，与心肌活检结果有很好的相关性。Ｔ２＊
的连续性测量可用于评估患者的治疗反应［２５］。
３．２．５　心肌应力　心肌应力分析是基于心脏动态
电影，对左室心肌分为１６阶段，对心肌在轴向、径
向及周向上的峰值、达峰时间及运动速率进行定量
分析，可通过对心肌分段实现对局部心肌异常运动
的早期识别。
特发性限制性心肌病中肌结蛋白（Ｄｅｓｍｉｎ，

ＤＥＳ）基因突变可使心肌细胞之间Ｚ带结构受损，
肌节之间的力量传递不协调［２６］。部分患者心肌应
力上表现双室长轴峰值减低［２７］。对淀粉样变患者
进行分析显示，即使在ＬＧＥ阴性的淀粉样变患者，
其心功能及心肌质量与正常对照组之间无统计学

差异的情况下心肌应力仍显著降低［２８］。
此外，因淀粉样变心肌病患者的淀粉样蛋白沉

积的顺序为心底至心尖，因此基底部应力减低、而
心尖部应力相对正常是ＣＡ患者心肌应力改变的
特征表现［２９－３０］。
３．２．６　心肌灌注　采用Ｇｄ－ＤＴＰＡ对比剂及ＧＲＥ
序列结合并行成像技术可对心肌灌注进行成像，在
注射对比剂的同时进行单次屏气扫描，用于反映心
肌微血管的病变情况。研究发现，ＣＭＲ灌注成像

·６５１１·
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优于ＳＰＥＣＴ及ＰＥＴ的灌注数据［３１］。
淀粉样变纤维蛋白早期沉积在小血管中膜，随

病情进展沉积在血管外膜及其内膜，导致小血管闭
塞［３２］。越来越多的研究发现淀粉样变患者具有合
并心肌梗死并猝死的风险，活检显示心肌内外膜和
肌壁内中小型血管有明显淀粉样蛋白沉积［３３］。

３．２．７　Ｔ１ｍａｐｐｉｎｇ　是近年来新兴的磁共振新技
术之一，包括增强前 Ｔ１ｍａｐｐｉｎｇ及增强后 Ｔ１
ｍａｐｐｉｎｇ，是将心肌分成多个像素点，通过测量各个
像素点的纵向驰豫时间，区分正常心肌与病变心肌
组织。对于弥漫性心肌病变，延迟强化通常不能很
好显示正常心肌与病变心肌的信号对比，而 Ｔ１
ｍａｐｐｉｎｇ值可定量、客观反映心肌信号的不同［３４］。
另外，根据测得心肌增强前、增强后Ｔ１值及血细胞
比容，还可通过公式计算得到心肌细胞外容积（ｅｘ－
ｔｒａｃｅｌｌｕｌａｒ　ｖｏｌｕｍｅ，ＥＣＶ），反映异常物质沉积造成
的心肌细胞外容积的增大［３５］。

Ｋａｒａｍｉｔｓｏｓ等［３６］对５３例淀粉样变性患者行
增强前Ｔ１ｍａｐｐｉｎｇ序列检查，结果显示，患者增强
前Ｔ１值较对照组有明显增高，并且能够比ＬＧＥ更
早地发现异常信号。此外，通过对２６３例 ＡＴＴＲ
患者的随访分析（１９个月后，６５例患者死亡），表明
ＥＣＶ是ＡＴＴＲ合并心肌受累患者的独立预后因
子［３７］。

Ｓｉｌｖｉａ等将 Ａｎｄｅｒｓｏｎ－Ｆａｂｒｙ病伴或不伴左室
肥厚及正常对照者分成３组进行增强前 Ｔ１ｍａｐ－
ｐｉｎｇ检查，结果显示３组的增强前 Ｔ１值分别为
（８５３±５０）ｍｓ、（９０４±４６）ｍｓ、（９６８±３２）ｍｓ（各组
均Ｐ＜０．０５），表明心肌受累越重，Ｔ１值越低。并
且在不伴左室肥厚的Ａｎｄｅｒｓｏｎ－Ｆａｂｒｙ病患者的低
Ｔ１值与超声测量的左室长轴应力下降及舒张早期
功能受损相关［３８］，提示增强前Ｔ１值对 Ａｎｄｅｒｓｏｎ－
Ｆａｂｒｙ病心肌受累的早期诊断具有重要价值。
４　ＣＭＲ对ＲＣＭ的鉴别诊断价值

ＲＣＭ主要与缩窄性心包炎（Ｃｏｎｓｔｒｉｃｔｉｖｅ　ｐｅｒｉ－
ｃａｒｄｉｔｉｓ，ＣＰ）进行鉴别。二者在治疗方式和预后上
截然不同。ＣＭＲ　Ｔ１加权成像、心脏电影、延迟显
像等ＣＭＲ技术都可用于二者的鉴别。
正常心包还包括纤维包膜及心包内物质，在

Ｔ１上表现为环形底信号，位于高信号的心包脂肪
和中等信号的心肌中间［３９］。虽然活检显示正常心
包厚度为０．５～１ｍｍ，但在ＣＭＲ上正常显示为４
ｍｍ［４０］。心包炎症时，ＣＭＲ上心包增厚＞４ｍｍ对
诊断ＣＰ的准确性达９３％［４１］。
自由呼吸状态下的心脏电影图像显示呼吸相

关的室间隔矛盾运动，表现为吸气时室间隔向左室
方向运动，使室间隔扁平化；呼气时室间隔向右室
方向运动。
心包炎症也可表现在心肌心包炎症疾病中，通

常在延迟强化早期表现为心包的显著强化［４２］，晚期
延迟强化可显示异常强化的心肌。

５　总结
ＲＣＭ是一类多种病因导致的心脏舒张功能障

碍性疾病，可发生于任何年龄，预后较差，诊断主要
依赖于影像学检查。ＣＭＲ是一项无辐射、软组织
分辨率高、多序列的检查技术，心脏电影、ＬＧＥ显
像、Ｔ１ｍａｐｐｉｎｇ及心肌应力分析对ＲＣＭ的早期诊
断及病因诊断、分型、预后评估等方面具有重要价
值，尤其在病因诊断，对心肌组织改变及异常物质
沉积的显示具有显著优势，已成为诊断ＲＣＭ 等心
肌病不可或缺的检查。
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