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起搏器联合 !!阻滞剂治疗长 "#综合征的疗效

宋耀明，黄* 岚，李爱民，耿召华* * （第三军医大学新桥医院心血管内科，全军心血管病研究所，重庆 %"""(+）

* * 摘* 要：目的* 探讨心脏起搏器联合 !#阻滞剂治疗长 ,-综合征的疗效。方法* 应用口服心得安治疗 ) 例确诊的长
,-综合征患者，比较服药前后 ,-.及心脏事件（晕厥或非致命性心脏骤停）发作情况。心得安治疗过程中出现窦性心动
过缓、房室传导阻滞（"、#、$度）者植入 ///起搏器。结果* 心得安治疗后患者的 ,-. 明显缩短［（$!&0 1 2 %’0 1）34、
（$%%0 ( 2 %’0 %）34，! 5 "0 "$］，用药前后心脏事件年发生次数及发生率明显降低［（(0 $ 2 (0 1）、（"0 ) 2 !0 !），! 5 "0 "! 及
（"0 ’1 2 "6 )&）、（"0 (% 2 "0 1)），! 5 "0 "!］。心得安治疗中，) 例患者植入 /// 起搏器。程控起搏的低限频率为（’1 2
+6 ’）次 7 389，) 例患者的 ,-. 间期均在正常范围内。术后仅有 ! 例患者复发晕厥。结论* !& 阻滞剂、起搏器联合治疗可
使 ) 例患者中的 ’ 例无症状，提示这种联合疗法可为这组高危患者提供长期的合理控制。
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* * 长 ,-综合征（ OB9C ,- 4P9NJB3H，F,-<）并非常见
的疾病，但由于该疾病发病突然、猝死率高，又多以青

少年发病，使得 F,-< 成为近年来心血管领域内的一
个研究前沿［!］。但国内研究 F,-< 治疗的资料还不
多。我们将本院应用心脏起搏联合 !#阻滞剂治疗 )
例长 ,-综合征 ) 例的临床研究报告如下。

;< 资料与方法

!0 !* 对象选择标准
* * 按照 !))( 年国际 F,-< 协作组提出的 F,-<诊断标准［&］，
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,-. 值男性 ^ "0 %% 4 ，女性 ^ "0 %’ 4 ，心脏超声及其他物理学
诊断除外心脏结构病变、药物、急性心肌损伤引起的 ,-. 延长
和神经系统疾病的患者 ) 例（!))$ 年 $ 月至 &""% 年 & 月），男
性 ( 例，女性 1 例，平均年龄 &)0 +（!+ _ %&）岁，其中，有 ’ 例发
生昏厥，有 $ 例发生猝死，,-间期 %)" _ 1&! 34。
!0 &* !肾上腺素能阻滞剂的应用
* * 患者入选后给予心得安治疗，首次剂量通常为 !" 3C，
( 次 7 N，随后逐渐缓慢递增，直至最大合适剂量。以运动试验时的
峰值心率下降 ("‘作为 !#阻滞剂到达最大合适剂量的标志。
!0 (* 起搏器植入及程控
* * 在心得安治疗过程中，出现窦性心动过缓、房室传导阻滞
（"、#、$度）者植入 /// 起搏器（THNKJB98. \:=/G?@ /
+’1%、-Da:;/ +)1%，<G?T; </("(）。起搏器植入后程控起搏
频率高于窦性心率，使起搏心率时 ,- 间期在正常范围内。

)(%
第 (" 卷第 $ 期
&""’ 年 ( 月

* * 第* 三* 军* 医* 大* 学* 学* 报
;M-;* ;M;/aTG;a* Ta/GMG>;a* TGFG-;:G<* -a:-G;a

* * bBO0 ("，>B0 $
TAJ0 &""’



!" #$ 随访
$ $ 每 % 周对患者进行电话随访，询问患者脉搏，有无晕厥或
非致命性心脏骤停发生，每月行一次心电图检查，测量 &’( 。)
例患者随访（#*" ) + %," -）个月。
!" -$ 统计学处理
$ $ 数据以 !! + "表示，采用 ./..!*" * 软件进行配对 # 检验和
!% 检验。

!" 结果

%" !$ "0阻滞剂的效果
$ $ 服用 "阻滞剂后患者的心脏事件发生次数和发生率均显
著降低（$ 1 *2 *!），&’ 间期亦显著降低（$ 1 *2 *!），见表 !。)
例患者用药后有 # 例发生心脏事件。

表 #" !$阻滞剂应用前后心脏事件发生比较影响

时间 &’间期（34）
心脏事件发生率

（每例每年发生次数）

每例心脏事件

发生次数

用药前 -##" 5 + #6" # *" 67 + *" )% 5" - + 5" 7
用药后 -!%" 7 + #6" 78 *" 5# + *" 7)9 *" ) + !" !9

8：$ 1 *" *-，9：$ 1 *" *!，与用药前比较

%" %$ 起搏器植入及程控情况
$ $ 在心得安治疗过程中，- 例患者出现窦性心动过缓，% 例出
现#度、! 例$度、! 例%度房室传导阻滞均按常规方法植入
:::起搏器。程控起搏的低限频率（ ;<=>? ?8@> ;A3A@，BCB）为
（672 * + ," 6）次 D 3AE。在此起搏器频率下 ) 例患者的 &’ 间期
均在正常范围内。此后的随访中仅有 ! 例患者复发晕厥。

%" 讨论

$ $ B&’. 在临床、细胞电生理、分子遗传学方面的进
展及对其发病机制的阐明，使人们开始从分子水平了

解 B&’. 产生的不同机制，从而为寻找合理的治疗途
径开辟了新思路［5］。循证医学实践已充分证明，B&’.
的标准治疗是抗肾上腺素能治疗（"0阻滞剂、左侧心
交感神经切除术）［#］。除非有特异的禁忌证，"% 阻滞
剂是当今对有症状的 B&’. 患者的首选治疗，心得安
是目前用于治疗 B&’. 的最广泛应用的 "% 阻滞剂，
推荐用量为每天 % F 5 3G D HG，必要时可加到 # 3G D HG。
其有效的临床指征是：心脏事件（晕厥或非致命性心

脏骤停）发作次数减少，&’ 间期缩短和 ’ 波形态改
善。本研究显示心得安治疗后 &’( 间期缩短，心脏事
件（晕厥或非致命性心脏骤停）发作次数明显减少。

%*** 年 I<44 等［#］对入选国际注册登记并接受 "0阻滞
剂治疗的 67) 例患者（其中包括了 5!- 例无症状患
者）进行了研究，结果肯定了 "0阻滞剂为 B&’. 患者
提供了最大程度的保护。

$ $ 由于：&B&’. 引起的 ’J/ 在临床情况下间歇依
赖型 ’J/ 更普遍，在几乎所有的获得性 B&’. 和绝大
多数先天性 B&’. 的成年患者中都能观察到，即室性
心律失常发生之前总是有一个长间歇存在。这个长间

歇可能是通过窦性心律失常或窦性停搏促成 ’J/ 的
发生，但更常见的是通过期外收缩后长间歇。’B&’.

患者普遍存在窦性心动过缓，心率越慢 &’ 间期越长，
’J/发作的可能性越高。(B&’. 应用 "% 肾上腺能阻
滞剂可引起过缓心律失常（窦性停搏、窦性心动过缓、

房室传导阻滞）。这些均为临床应用起搏器治疗

B&’.提供了依据。起搏器既可预防窦性停搏或心动
过缓，又可通过维持较快的心率显著增加对 B&’. 患
者处理的有效性。本组 ) 例患者植入 ::: 起搏器程
控 BCB为（672 * + ," 6）次 D 3AE，&’ 间期均在正常范
围内，且仅有 ! 例患者复发晕厥。:<?<4@H8? 等［-］显示
"% 阻滞剂、起搏联合治疗可使 5, 例患者中的 %6 例无
症状，提示这种联合疗法可为这组高危患者提供长期

的合理控制。由于 ’J/ 发作过程中其前一次周长所起
的关键作用，心率不应低到 ’J/ 发作前周长。对于有
’J/ 发作记录的患者，应分析所有心律失常启动时的
情况，然后程控一个安全界限。而且，快速起搏不仅能

缩短复极时程，还能降低复极离散度。因此，程控一个

相对快的低限频率可能是防止 B&’. 患者心律失常的
最重要的步骤。研究显示，对成年 B&’. 患者通常选
择 BCB为 6* 次 D 3AE 可为患者提供足够的保护［7］。在
某些高危情况下如手术过程中或产后期，可能有必要使

用更高的起搏频率。本组患者程控 BCB 为（672 * +
,2 6）次 D 3AE，&’ 间期均在正常范围内。B&’. 患者两个
独特的特征，即心率和 &’间期的逆向关系以及突然出
现的长间歇的强烈致心律失常作用决定了起搏器程控

要谨慎。对安装起搏器的一般患者人群经常建议的几

种方式对 B&’. 患者必须程控关闭［,］。这些包括某些
允许心率降低到程控低限频率 BCB 之下的功能方式
（如滞后和睡眠功能）和可能引发或恶化长间歇的方式。
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