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致心律失常性右室发育不良的影像学特点(2例报告并文献复习) 
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【摘 要】目的：探讨致心律失常性右室发育不良(ARVD)的超声心动图及磁共振(MRI)图像表现，以提高对其认识。方法：对2 

例完全符合欧洲心脏病学会 ／国际心脏病学会 ARVD诊断标准的患者，分别进行超声心动图及 MRI检查，重点观察右心室形 

态结构及功能改变，并在心脏三维电解剖标测系统(Carto)标测下构建右心室电解剖图，进行心内电生理检查及射频消融治 

疗。 结果：超声心动图检查显示 2例患者均右心室腔扩张，右室壁有局限性室壁瘤，调节束回声增强。MRI也提示右心腔扩 

大，右心室肌小梁排列紊乱。2例患者影像学检查所提示的病变区与Carto标测的低电压区一致。结论：超声心动图及MRI检查 

可无创性检测ARVD患者右心室形态结构及功能改变，为ARVD的临床诊断提供重要依据。 
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【Abstract】Objective：To evaluate the echocardiography and magnetic resonance imaging(MRI)appearances of~hythmogenic 

right ventricular cardiomyopathy／dysplasia (ARVC，ARVD)in order to improve the recognition．Methods：Detailed echocardio- 

grams and MR1 were performed in two patients who fulfilled the criteria of the Task Force of the European Society of Cardiol- 

ogy and International Society and Federation of Cardiology(ESC／ISFC)for ARVD diagnosis，Right ventricular(RV)chamber di- 

mensions．RV function．an d the presence of morphologic abnorm alities were assessed．The patients underwent detailed electro- 

physiological evaluation and RV bipolar electrogram voltage mapping；radiofrequency ab lation Was perform ed as linear lesions in 

conjunction with simultaneous CARTO—guided catheter mapping．Results：The RV dimensions were significantly increased；focal 

RV localized aneurysm and hyper—reflective moderator band were present in both two patients with echocardiograms．RV en- 

largement and trabecular derangement also were suggested by MRI．Th e area of abnorm ality suggested by images and elec- 

troanatomic voltage mapping were identica1．Results：Noninvasive detection of RV structural alterations and functional changes in 

ARVD is possible by echocardiography and MRI，and these changes may be used as the major criteria for the diagnosis of 

ARVD． 
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致心律失常性右室发育不 良(Arrhythmogenic 

right ventricular dysplasia，ARVD)是一种主要累及 

右心室的心肌疾病。近年来，由于人们对此病的不 

断深入了解及影像诊断技术的提高，ARVD的报道 

有日趋增多的趋势，但 ARVD的早期诊断仍是临床 

面临的挑战。超声心动图(UCG)、计算机断层显像 

(CT)及磁共振显像(MRI)可提供清晰的心肌及心腔 

组织影像，对 ARVC的辅助诊断有重要的临床意 

义。我院近期收治了2例 ARVD病人，进行了超声 

心动图，核磁共振等影像学等观察 ，并在心脏三维 

电解剖标测系统(Carto)下进行了右心室的线性消 

融治疗，取得了良好效果，现报告如下。 

作者介绍：凌智瑜(1977一 )，男，主治医师， 

主要研究方向：心律失常及心血管超声。 1 资料与方法 
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3 讨 论 

ARVD临床诊断包括【1】①心肌整体或局部结构 

或功能的改变 (严重右心室扩张或右心功能减退， 

右室壁室壁瘤)；②心内膜活检显示心肌细胞被脂 

肪细胞代替；③右胸导联(V 1～V3)出现 s波或QRS 

波时限延长 >1 10ms；④经病理解剖证实有ARVD 

家族史等4个主要标准及①轻度右室壁扩张及右 

心功能减退；②信号平均心电图检测心室晚电位阳 

性；③体表心电图V2、v3导联 T波倒置 12年以上 

而无右束支阻滞图形；④左束支阻滞图形室性心动 

过速或室早 >1000个／24h；⑤有临床考虑 ARVD的 

家族史等次要标准，若同时符合2个主要标准或符 

合 1个主要标准及 2个次要标准，或者同时符合 4 

个次要诊断标准即可诊断 ARVD。其中影像学检查， 

特别是超声心动图、心血管造影、心脏放射性核素 

检查及 MRI是判断心肌结构或功能改变的重要手 

段，也是诊断 ARVC的主要标准之一。 

Yoergert2]对 11个研究中心的 29例 ARVD患者 

与 29例正常对照的超声心动图进行了分析，结果 

发现 ARVD患者右心室直径明显增大，右心室射血 

分数降低 ，右室流出道扩张 (分别为 37．9mm± 

6．6mm，26．2mm±4．9mm，P<O．00001 o 89％的 ARVD 

患者右室流出道 >30mm，而对照组仅 14％，同时 

ARVD患者中有 54％存在肌小梁排列紊乱，34％存 

在调节束高反射，17％存在心室壁局限性囊状突出。 

ARVD二维超声心动图上可见右心功能及形态学变 

化如下：右心室扩大，右心室与左心室舒张末期直 

径 比>0．5，但若为局限病变可无此表现 ；右心室受 

累部位表现为室壁的低动力或无运动状态，右心室 

射血分数降低；右心室局限性囊状突出或室壁瘤 ； 

右心室舒张期结构变形，肌小梁排列紊乱及右心室 

节制带或调节束回声增强，排列紊乱。其中右心室 

与左心室舒张末期直径比>0．5对诊断 ARVD的敏 

感性为 86％，特异性为 93％，阳性预测值为 86％，阴 

性预测值为 93％[31。我们收治的 2例病例超声心动 

图均表现为右室扩张，心尖部出现局限性室壁瘤 ， 

其中 1例右心室内可见指状排列的强回声带，均符 

合典型的ARVD的表现。但由于右心特殊的解剖位 

置，要求超声医生在对临床疑诊 ARVD患者行超声 

检查时，对心腔进行多个角度详细探查，尤其注意 

右室的大小及收缩运动情况，因常规超声检查常会 

漏诊此病。 

MRI弥补了传统诊断方法的不足，特别是在显 

示心肌中的脂肪组织上有较高价值。但 由于正常 

人，特别是大约 50％的老年人心肌组织中也存在脂 

肪组织，因此其诊断ARVC的敏感性高，而特异性 

低[41。采用磁共振造影剂进行延迟增强显像可提高 

MRI对纤维组织的敏感性。TandritSJ对 30例疑诊 

ARVD的病人行延迟增强磁共振显像 ，结果 1 2例确 

诊的ARVD病人有8例显示右心室信号增强，而其 

余 18例非ARVD病人中无 1例右心室信号增强。 

30例患者中9例进行了心肌活检，证实右心室有纤 

维 一脂肪改变的患者 MRI延迟增强显像均表现为 

右室信号增强。认为延迟磁共振增强显像技术可用 

于无创性检测 ARVD患者右心室的纤维 一脂肪改 

变。我们收治的2例患者，通过磁共振 FIESTA技 

术，并进行亮血及黑血显像。亮血技术显示右心腔 

与心壁相连有较多结节样及条索样低信号影，黑血 

技术显示右室内杂乱高信号与心壁相连，提示增粗 

并排列紊乱的肌小梁，MRI延迟增强显像表现为右 

室肌层信号增强，表示右心室被纤维脂肪组织代 

替。 

心脏三维电解剖标测是近年发展起来的新型 

心脏电生理检测技术，可广泛应用于复杂心律失常 

的标测，指导射频消融治疗。最近，Corrado[61的研究 

发现，采用心脏三维电解剖电压图显示大面积低电 

压区(<0．5mV)的患者 ，75％经心内膜膜活检证实有 

纤维脂肪组织侵润。而 Carto标测显示电压正常的 

患者，心内膜活检无 1例符合 ARVD的病理学改 

变，认为 Carto标测可增加 ARVD的准确性。我们对 

2例患者均进行了Carto系统标测下的右室电解剖 

图重建，均显示右室游离壁及心尖部大片低电压 

区，与超声心动图及磁共振检查所提示的病变区是 
一 致的。 

ARVD的早期诊断仍是临床面临的挑战，而影 

像学表现是诊断 ARVD的重要标准。只要提高对该 

病的认识和警惕性，结合心律失常发作时的心电图 

表现，根据患者是否符合标准进行诊断并不难，对 

少数不典型病例，可通过心内电生理检查及心内膜 

活检作出诊断。 
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