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孤立性心房纤维化心肌病相关性心房颤动合并右心房静止1例

黄超群1　舒尚志1　李树岩1

1吉林大学第一医院心内科(长春,130061)
通信作者:李树岩,E-mail:shuyanli1992@163.com

　　[提要]　心房纤维化相关性心房颤动(房颤)在临床中并不少见,但青年患者出现不明原因心房纤维化相关

性房颤同时伴有右心房静止的案例罕见。对于此类患者,目前尚无明确的治疗指南,也不应完全等同于房颤的治

疗策略。本文报道1例34岁青年男性患者,以胸闷6年住院治疗,既往有房颤病史,无任何已知房颤的相关危险

因素,近期体表心电图发现心房无P波和完全不规整的窄 QRS波,心腔内电生理检查发现右心房大片瘢痕区和

低电压区,诊断为“孤立性心房纤维化心肌病、持续性房颤、持续性右心房静止”,给予抗凝和心脏射频消融术治疗

后出现交界性逸搏心律,术后3个月随访房颤复发伴有交界性逸搏心律,胸闷症状未见明显改善。考虑心房纤维

化心肌病是房颤和右心房静止发生发展的基础,如果单纯进行导管消融,房颤复发风险很高,消融治疗可能无效。
我们认为如果在导管消融术后同时找到合适的心房起搏靶点,以维持心房正常节律,可能会取得一定的治疗效

果。但如果不能找到心房起搏的合适部位,不建议常规进行导管消融术治疗。同时,该类患者无论 CHA2DS2-
VASc评分如何,都应终身抗凝或行左心耳封堵术治疗。

[关键词]　心房颤动;孤立性心房纤维化心肌病;心房静止;交界性逸搏心律;导管消融
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Acaseofisolatedatrialfibrosiscardiomyopathy-associatedatrial
fibrillationwithrightatrialstandstill
HUANGChaoqun　SHUShangzhi　LIShuyan

(DepartmentofCardiology,theFirstHospitalofJilinUniversity,Changchun,130061,China)
Correspondingauthor:LIShuyan,E-mail:shuyanli1992@163.com

Summary　Atrialfibrosis-associatedatrialfibrillationisnotuncommoninclinicalpractice,butunexplained
atrialfibrosis-associatedatrialfibrillationaccompaniedbyrightatrialstandstillinyoungpatientsisrare.The
treatmentofthesepatientsshouldnotbecompletelyequivalenttothetreatmentofatrialfibrillation,andthereare
nocleartreatmentguidelines.Wereportauniquecaseofa34-year-oldyoungmanwithatrialfibrillationfor6
yearswhoexperiencednorelatedcomplications.ECGshowednoPwaveandcompletelyirregularnarrow QRS
wavesrecently.Inaddition,intracardiacelectrophysiologicalexaminationrevealedalargescarareaandlowvolt-
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ageareaintherightatrium.Thepatientwasdiagnosedwithisolatedatrialfibrosiscardiomyopathy,persistentat-
rialfibrillation,andpersistentrightatrialstandstill.Thepatientunderwentcatheterablationofpersistentatrialfi-
brillation,aswellasanticoagulanttherapy.However,follow-updatarevealedthepatient'atrialfibrillationre-
curredandhedevelopedajunctionalescaperhythmthreemonthsaftersurgery.Additionally,thechesttightness
hasnotimproved.Itisconsideredthatatrialfibrosiscardiomyopathyisthebasisfortheoccurrenceanddevelop-
mentofatrialfibrillationandrightatrialstandstill.Ifcatheterablationisperformedalone,theriskofatrialfibril-
lationrecurrenceishighandablationmaybeineffective.Webelievethatifappropriateatrialpacingtargetsare
foundsimultaneouslyaftercatheterablationtomaintainnormalatrialrhythm,certaintherapeuticeffectsmaybe
achieved.However,iftheappropriatelocationofatrialpacingcannotbemapped,catheterablationisnotrecom-
mendedasaroutinetreatment.Atthesametime,suchpatientsshouldbetreatedwithlifelonganticoagulantther-
apyorleftatrialappendageocclusionregardlessoftheCHA2DS2-VASCscore.

Keywords　atrialfibrillation;isolatedatrialfibrosiscardiomyopathy;atrialstandstill;junctionalescape
rhythm;catheterablation

　　心房纤维化性心肌病是影响心房结构、收缩或

电生理特征,并导致心房重塑、传导异常等相关临

床表现的一种疾病[1]。糖尿病、高血压、高龄、心力

衰竭、睡眠呼吸暂停综合征、肥胖等均可导致或加

重心房纤维化心肌病。其可导致房性心律失常以

及心房静止的发生。孤立性心房纤维化心肌病是

指没有明确原因或没有相关潜在合并疾病的心房

纤维化心肌病亚型,通常不累及心室肌。心房静止

是一种罕见的心律失常,定义为心房内无机械和电

活动,其特征通常为心动过缓,心电图表现为无 P
波和交界性或室性逸搏心律,心电图表现为交界性

或室性逸搏心律,可伴有心排血量低、晕厥、外周动

脉栓塞和神经症状。心房静止通常是短暂的,常发

生于洋地黄或奎尼丁中毒、缺氧、高钾血症或心肌

梗死,积极处理可逆病因后,心房电机械活动可以

很快恢复正常。持续性心房静止是罕见的,与某些

类型的肌营养不良、心肌病、瓣膜病、先天性心脏

病、埃布斯坦异常、淀粉样变性、急性心肌炎有

关[2]。心房纤维化心肌病可以引起心房颤动(房
颤),后期逐渐进展可以导致心房静止。该个案报

道的特点是孤立性纤维化心肌病、持续性房颤及持

续性右心房静止共存发生,三者因果关系复杂。此

类疾病罕见,房颤复发风险高,卒中风险高,临床工

作中对于其治疗容易忽视,目前还没有确定的治疗

指南。本文分析房颤和心房静止的发生发展,试图

找到治疗失败的原因和更好的治疗方案。
1　病例资料

患者,男,34岁,因“胸闷6年”入院,6年前明

确诊断为房颤,6年间行心电图检查均为房颤,未
系统治疗。既往体健,无高血压病、糖尿病、血脂异

常、睡眠呼吸暂停综合征、甲状腺功能亢进等疾病

及房颤相关危险因素。入院体检:脉搏48次/min,
血压126/83mmHg(1mmHg=0.133kPa),心界

正常,心率54次/min,第1心音强弱不等,心室律

绝对不规整,余无异常。入院体表心电图示房颤伴

慢心室率,心房f波处于基线水平,基本消失,心室

率平均46次/min,QRS波绝对不齐(图1)。心脏

彩超示双心房增大(左心房40mm×49mm×60mm,
右心房47mm×50mm)、左室射血分数(LVEF)
66%,余未见明显异常。食管超声心动图左心房内

未见血栓回声。结合患者症状、体表心电图及房颤

病史,初步诊断为持续性房颤(CHA2DS2-VASc评

分0分,HAS-BLED评分0分),明确无手术禁忌,
在取得患者知情同意后,行心内电生理检查,腔内

心电图示快速、间期不等、形态不一的 A 波,与 V
波无恒定关系(图2),房颤诊断明确。

图1　体表心电图

Figure1　Thesurfaceelectrocardiogram

图2　腔内心电图

Figure2　Theintracavitaryelectrocardiogram

通过 三 维 电 生 理 标 测 系 统 (CARTO3Bio-
senseWebster)行左心房电压标测,可见弥漫大片

低电压区域、局灶正常电压区域,应用 CARTO
SmartTouch橘把可调弯盐水灌注消融导管(Bio-
senseWebster)进行BOX消融,标测电极验证双侧
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肺静脉隔离,行同步电复律后,房颤转变为心房扑

动(房扑);行右心房电压标测,在右心房后壁、侧
壁、房间隔、上腔静脉窦房结区域标测到无电压区

域,三尖瓣环附近及房室结区域仍有电图(图3)。
右心房激动顺序标测,标测到围绕三尖瓣环顺向型

折返性房扑,在三尖瓣峡部行消融过程中房扑终止

(图4),出现交界性逸搏心律(VV 间期987ms),
在 冠 状 窦 电 极 9-10 行 S1S1 起 搏 刺 激 (间 期

500ms),可见心房电位1∶1下传心室,右心房中

上部行最大起搏刺激无反应,观察20min仍为交

界性逸搏心律,手术结束。术后第2天复查体表心

电图为交界性逸搏心律,完善心脏磁共振检查示双

侧心室无纤维化,完善血清游离轻链检查未见异

常。术后3个月复查动态心电图示房颤和交界性

逸搏心律(图5),患者症状未见明显改善,建议行

心脏永久起搏器治疗,由于患者自身原因未在我中

心继续治疗。

注:紫色代表正常电压区,灰色代表无电压区域,其他颜色

代表低电压区域。
图3　心房电压标测

Figure3　Atrialvoltagemapping

注:左:规则快速间期恒定的 A波终止;右:房扑终止后 HV
间期50ms,VV间期恒定987ms,V波后恒定出现 A波。

图4　腔内心电图

Figure4　Theintracavitaryelectrocardiogram

注:左:窄 QRS波,RR 间期绝对不齐,无心房电位;右:窄

QRS波,RR间期规整,无心房电位。
图5　动态心电图

Figure5　Thedynamicelectrocardiogram

2　讨论

就该患者诊断而言,双侧心房标测到大片瘢痕

区及低电压区,根据2016年发布的心房心肌病

(AMC)专家共识[1],心房纤维化心肌病诊断明确,
患者青年男性,无明确心房纤维化的潜在病因及相

关合并疾病,同时心脏磁共振未见双侧心室累及,
考虑孤立性心房纤维化心肌病诊断明确。患者体

表心电图无心房电位,心腔内电生理检查发现右心

房大片无电压区(右房后壁、侧壁、房间隔、上腔静

脉窦房结区域),右心房中上部刺激无反应,右心房

静止诊断明确,患者无相关用药史,无缺氧,无急性

心肌梗死,无高钾血症,无瓣膜病,无先天性心脏

病,血清游离轻链正常排除心肌淀粉样变。综上,
考虑右心房静止与心房纤维化逐渐累及右心房相

关。房颤消融术后无窦性节律,呈交界性逸搏心

律,HV间期正常,冠状窦刺激1∶1下传心室,提
示窦房结功能丧失、房室交界区功能良好,术后3
个月复查24h动态心电图平均心室率45次/min,
无P波,RR间期时而规整,时而绝对不齐,前者考

虑交界性逸搏心律或房颤合并三度房室传导阻滞,
因离上次电生理检查时间尚短,心房纤维化进展累

及房室交界区可能性小,笔者更倾向于交界性逸搏

心律,而后者是房颤。
就该患者治疗而言,在心律控制方面,年龄、性

别和房颤类型是心房纤维化心肌病发生的主要决

定因素。心房成纤维细胞增殖和纤维化可导致心

房重构进而促进房颤的发展,左心房组织纤维化是

房颤导管消融术后复发心律失常的独立危险因素,
心房纤维化的减少可明显改善房颤患者预后[3]。
心房纤维化心肌病是导致房颤消融术不良结局的

主要因素,高达50%的伴有心房纤维化心肌病的

房颤患者会出现心律失常复发[4]。该患者术后3
个月房颤复发证实了这一点。

对于伴有持续性右心房静止的心房颤动的消

融治疗既往无相关文献报道,因为无窦性心律,无
生理性的心房间电传导,任何异位的房性刺激都可

能诱发房颤,消融可能是无效的,同时结合心房纤

维化心肌病相关性房颤的高复发率,不建议此类患

者常规进行导管消融术治疗。
在预防卒中方面,对于 CHA2DS2-VASc评分

为0的房颤患者无需抗凝治疗[5-6]。该患者同时并

存心房静止。根据空间分布,心房静止被分为部分

或全部,按时间过程可分为短暂和永久。短暂性心

脏静止常见于洋地黄苷或奎尼丁中毒、高钾血症、
缺氧或急性心肌梗死,积极治疗可逆病因后,心房

电机械活动可以很快恢复正常。永久性心房静止

的特征是心房存在严重的形态学改变并伴有纤维

化和细胞死亡,心房电机械活动很难恢复,往往需

要起搏器治疗。本例患者右房大片瘢痕区,电刺激

无反应,近几月的体表心电图均无心房电位,无明
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确可逆性病因,应当归类为持续性右心房静止。由

于右心房无收缩与舒张运动,舒张期心房压力高,
心房血流淤滞,使心房内血栓形成风险进一步增

加。目前没有关于心 房 静 止 的 既 定 治 疗 指 南。
Lehmann等[7]在对家族性心房静止患者长期随访

观察到心房进行性扩张,在未预防性抗凝期间出现

了短暂性脑缺血发作(TIA)和血栓栓塞事件。Ah-
nfeldt等[8]报道7岁儿童因心房静止导致脑卒中

发生。回顾心房静止的文献报道,都认为对于持续

性心房静止患者,如果病因治疗失败,建议终生抗

凝治疗以降低进一步卒中或其他心血管事件的风

险[7-9]。一项针对特发性孤立性心房纤维化心肌病

的观察性研究,中位随访45个月,试验组26例患

者中的2例共计发生了4次缺血性卒中事件,认为

即使CHA2DS2-VASc评分≤1,孤立性心房纤维化

心肌病仍有很高的栓塞风险[10]。综上,该患者应

当终生抗凝或左心耳封堵术治疗以降低卒中风险。
在控制心率方面,交界性逸搏心律需要植入起

搏器治疗。右心房大片瘢痕组织,有效存活心肌较

少,右心房导线植入的靶位置选择会相对困难。
Bellmann等[11]研究表明,通过心内标测识别部分

心房静止和识别与房室结相连的存活心肌可能允

许房室顺序起搏。虽然心房导线最传统植入部位

是右心耳,但右心耳部位起搏不符合生理性起搏顺

序,起搏时P波时间延长,增加心房间传导延迟,术
后房颤发生率也增高。荟萃研究表明,虽然房间隔

起搏可能无法永久预防房颤的发生和复发,但可以

使左、右心房的激动再同步,不仅能改善心房间电

传导,还能减轻房颤负荷[12]。本例患者双心房明

显扩大,右心房游离壁及右心耳无电压,低位房间

隔部仍残留部分相对健康区域,电解剖标测指导右

心房导线植入和低位房间隔起搏成为可能的选择。
有研究在对心房静止患者长期随访中发现,似

乎心房肌肉病变从高侧右房开始,然后向右心房下

部进展,然后到达三尖瓣环附近。弥漫性和进行性

紊乱不仅可以发生在心房肌中,同时也可能发生在

房室传导系统中[13]。本例患者心房肌病变部位证

实了这一观点。
综上,对孤立性心房纤维化心肌病伴持续性房

颤和持续性右心房静止的治疗应谨慎,如果仅行导

管消融治疗,房颤非常容易复发,治疗可能无效。
如果有条件在消融基础上同时行低位房间隔起搏

或心房其他可能部位起搏,维持心房内正常节律,
或许能达到一定的治疗效果。但如果不能找到心

房起搏的合适靶点,行 VVI心室单腔起搏器植入,
不建议常规进行导管消融治疗。同时,此类患者无

论CHA2DS2-VASc评分多少,都应终生抗凝或行

左心耳封堵治疗以降低卒中风险。
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