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心内膜弹力纡维增生症患儿左室心肌 

重量指数、左心室收缩和舒张功能研究 

刘晚燕 ，阵长英 。钱永如 

(1重 庆医科走学儿科学院心内科 重庆 4l~014；2．四『『I省广汉市妇幼保健皖 广汉 618300) 

【捕 薹，再的：了解心内麒弹力纤维增生症(EVE)患J 心室肥厚程度和左心室收缩舒张功能状态。方法：采用关匿Aa商∞ 

128XP癣色步警勒超声仪检港16饲日屯患儿左室心肌重量指数(LVMI)与心室收缩舒张功能，并与l7倒相应年龄正常要幼 

儿比较。蛄幕：日琨患儿 LVMI增加，左心室收缩功能藏遇。患儿左心室舒张功能藏退表现为E峰，AC，E／A，EFF及1／3F~ 

下降．JvRT延长，A峰和 AFF增加。3~ ff--年以上临床症状体征消失，心胸比率小于o．55。再次麓访以上各项指标， 

显示EF．Fs藿奉苫e复正常，舒张功能部努改善．而3倒LvMI虽明显下降，但仍均高于正常值。~ ：EFE患儿存在明显的心 

室肥厚，多警勒趟声幢 LVMI可安全无刨准确了解EFE患儿心肌肥|卑程度。日难患咒不仅存在收雏功能异常且多合并以 

左心宣橙弛壤退为主舶舒张功能障碍。EFE患儿临床恢复标准不仗依赖辛临床瘟虢体怔及胸片好转．更需做左心功能和 

LVMI检测来综合评估。 

【关■钿】心内曩弹力纤维增生症；心室功能．左；心室肥太，左 
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A study on Ieft v~ tricuiar mass index Systolic and diastolic 

function in chi Idren with enck~．,areliel fibroelastosis 

L，U 一．van。 ． 

(D印口trnent of Cardiology，College of Pedmtrics．0蜘嘲  Medi~~I『n ) 

【Ab6tmcd． |0劬酣 ：1 o search fof the degree of ven~icular hypertrophy and the condition of ventricular sys- 

tolic and diastolic function in chi1drer1 with endocardial fibroelastosis(EFE)．Met~ds：The 1eft ventficular mass 

ind~(LVM1)，systolic and diastolic function were determlned by Acuson 128XP cobr酏h。c盯d{ phy instru- 

me~ttmadeintheU．S．A．inl6 childrenwithEFE and17 age—maw_bednormal children．R~dts：TheLVM1 

was increased．and the 1eft ventricular systolic function was decreased in the EFE c ．The reduction of the 1eft 

ventrieular diastolic function；n children with EFE included the出op of E，AC．E／A．EFF and l／3FF．extm'~sion 

ofIⅥH’．and rea8e ofA and AI下．Theindexes above咄 detected{n 3 ehildrenwith EFE w}10se dinical 

sympt~ns and signs had disappeared，w ~ radc rati0(C!~)waslessthan 0．55 aftertreatmentfor 
TTm duml year．TIle resultsshowedthaithe髓 andFSbaslca~y recovexedtonormal1evels． diastolicfunc． 

tkm Ⅵm only partlyimproved．TheLVM Is o 3 caseswBl'e higherthantho~e ofthe normM groupthoughthey 

we／e already obviously decreased．G哦 Ⅲ 帅 ： e vontrieular hypertrophy was obvious in the children with 

EFE．n1e degreeof ve~tzlcuhr hypertrophyWR8 raminva．~vegy elear~y understood by LVMl detected by eo／~r e- 

ehocardiography．There was a reduction not only in systolic function but also in diastolic function mainly ex- 

pressed by decrease 1eft ventricular relaTation in the chltdroll with EFE．The clinicaI reeove~ must be mole 

fu1ly evaluated r吼only by improvement in dinical syraptcans，signs and ehesg —ray study but also by detection 

of the cardhe function aIld LVMI． 

[Keywords]End。强Id ／ibmelasmsis；VentrlcularfuHctlon，left；Ventrieuhrhypertrophy，left 
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心内膜弹力纤维增生症(EFE)是一种心内膜心 

肌病，其主要表现为充血性心力衰竭及心脏增大。 

了解EFE患儿心功能状态对早期诊断心功脂异常 

及指导治疗有重要意义。国内外学者对其收缩功能 

做了研究，而对是否存在舒张充盈异常报道较少。 

我们应用多普勒超声对 16例EFE患儿左室心肌重 

量指数(LVMI)，左心室收缩舒张功能进行检测．现 

报告如下： 

1 对蠹和方法 

l_I 研兜对摹 

EFE组：共 16侧．其中男 7侧．女 9例。年龄3月～2．8 

岁(M：l_5岁)。谚断参照 1981年九省市心肌炎协作组制定 

的诊断标准 “。心功能Ⅱ级 2侧．Ⅲ级及Ⅲ级以上者l4侧+ 

均不合并先天性心脏病。全部病例都经仔细询问病史、体格 

检查、心电图、x线胸片和心脏超声确诊。l6倒 EFE患儿均 

符台以下标准：(1)早期发生心力衰竭，本组病儿 14：'16例要 

儿期出现心力衰竭．且心力衰竭多较顽固。(2)无雅显杂音 

或二尖瓣区有轻度的收缩期杂音，为左心室扩大引起二尖瓣 

相对关闭不垒所致。(3)x线显示心脏增大。以左心室为主． 

透视可见左心搏动减弱。(4)心电图显示左室肥庳。(5)超 

声心动图检查显示左心室扩大．左室后璧劫度减弱。心内嗔 

增厚．回声增强 (6)排除其它心血管疾病。3侧患儿经地 

高辛、强的松、盐酸苯那瞢利及间断加用利尿治疗一年以上． 

临床症状体征消失，心胸比率小于0．55+再次行心脏超声检 

查。 

正常对照组：17倒雠 婴幼儿，男8侧。女9倒+年龄 l0 

月一3．8岁(M：1 3岁)。 

1．2 研兜方法 

检测仪器：美国Acuson 128 XP型彩色多瞢勒超声仪。 

探头频率：2．5—5眦 各参散测定 3个心动周期+取其均 

值 。 

检铡指标：(1)左室收缩功麓指标：左室短轴缩短率 

(FS)．左室射血分数(EF)。(2)左室舒张功能指标：舒张早 

期快速克盈峰值流速OE)。舒张晚期快速充盈峰值流速(A)， 

EA。舒张早期快速完盈加速度(Ac)。等容舒张时间 

(IⅥm  1／3充盈分数(毒稿 F，。E峰充盈分散(EFF)。A峰 

充盈分数(AFF)，分别为舒张期最初I／3时间．E峰时间，A 

峰时间速度积分与总时间速度积分的比值。(3)左室心肌重 

量指散(LVMI)根据测得的舒张期室间隔厚度(IVSd)。舒张 

期左室后壁厚度(LVPWd)，舒张期左室内径(LVDd)。按De- 

v㈨ 左窒心肌重量(LVM)公式计算：LVM=0．8[1．04 

(IVSd+LVDd+LVPWd)0一u巾 ]+0．6。为消除年龄太 

小对所捌数值的影响．每个散值均以体衰面积加以校正．求 

出左窒心肌重量指散(LVM~)。 

l_3 蟪计学北理 

数据以均散土标准差(；土 )或中位散(M)表示。两组闻 

的比较用￡或}’检验。P<0．05为差异显薯。 

2 结 果 

2 1 左心室收缩功能，LVMI检测结果I觅表 1。 

衰 l EFE患儿左心童牧■功●E和 LVMI检 螭果{；± 

璺 堕 ： ! ． ! !竺! 
EFE组 16 0．35±0 13‘0．17±0．08‘148 50-L-_35．06 

正常对照组 17 0．68±0．03 0．37±0 03 50．24±6 83 

与正常对照组比较 P<0．001 

16例EFE患儿EF、FS较正常对照组显著下降 

(P均<0．001)，而 LVMI却较正常对照组显著增 

加(P<0．ooi)，EFE患儿EF，FS异常率分别为15／ 

16．14／16，LVMI均较正常对照组升高两个标准差 

以上。 

2．2 左心室舒张功能检测蛄果见表2。 

衰2 EFE毫儿左心童舒张功●E梭 螭果{；±5) 

与正常对腻组比较。P<0．05。̂P<0．01。△P<0．001 

16例 EFE患儿 E、AC减慢，E／A值下降，1／ 

3FF、EFF减小。IVRT延长，A增快，AFF增大，与正 

常对照组比较，差异均有显著意义。I6例EFE患儿 

与正常对照组比较+8项指标中有2项或 2项以上异 

常者13例。占81％。 

3 讨 论 

心内膜弹力纤维增生症主要临床表现为心脏扩 

大和反复心力衰竭。病理检查发现患儿心脏扩大其 

重量增加约为该年龄组3～4倍[ 。我们应用多普勒 

超声检测显示100％EFE患儿 (下转第453页) 
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角口，随着年龄的增加而显著性的降低和减小(P< 

0．O01)，表明上睑随着年龄的增加而显著下垂，且从 

表1可看出上睑外侧及外眦角下垂较眼内侧及内眦 

角更严重。虽然本组测定存在地区性差异且样本含 

量还不够大，但从眼部美学测定量化改变揭示面部 

皮肤老年化与年龄及其它原因的关系，为临床美容 

整形术提供理论依据，对合理的矫正方诸具有积援 

意义。 

3 2 上睑松垂整形手术对眼鄙美学厦功能的意义 

从各年龄组分析，45--54萝组术后眼部美学耐 

量改善已达到了术前35--44岁组的水平，而55～ 

65岁年龄组术后改善没有达到术前45～54岁年龄 

组的水平。表明上硷松垂整形术在 45～54岁年龄 

段能达到年轻 1O岁左右的眼部美学水平，而55～ 

65岁年龄段只能在同年龄段内得到改善，还需额裴 

部上提除皱术才能达到更佳效果．说明手术前后量 

化测定分析对整形美容医师准确掌握适应症，选择 

手术方式及对手术效果判定都具有指导性意义。 

3．3 老年化上硷松垂的设计及操作关照 

根据老年生硷皮肤回缩性差的特点L1 J，重睑宽 

度应以4N5mrn为宜，切除的皮肤在睑外侧及外眦 

处应宽于眼内J皤，术后肿胀消除后与年轻人6mm重 

脸宽度相当，如果设计过宽可造成眼睑长时间水肿， 

形成“吊眼皮”甚至上睑外翻。在处理眶隔和眶隔脂 

肪以及外眦韧带时，为避免上睑眶隔凹陷，注意将中 

外翻下垂的脂肪复位并且填塞于中内侧固定，为有 

效矫正E硷中外侧皮肤及外鼬角下垂所造成的“三 

角眼”，应着重行下垂的眶陌打叠褥式缝合，将下垂 

的眶隔及外眦韧带有效固定于眶缘筋膜。 
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(上接第4O6页)LVMI值高于正常对照组。本组患 

儿LVMI值为148．5±35．06 g／m ，约为正常对照 

组(50．24±6，83 g／rn2)的3倍，与病理检查结果～ 

致。提示多普勒超声技术可安全无创准确了解心肌 

肥厚程度，重复性强，可为临床广泛应用。 

心内膜弹力纤维增生症是一种心内膜心肌病． 

存在着心内膜增厚，弹力纤维增生，心肌细胞变性， 

问质增生，心肌细胞明显肥厚的病理特征L2J。肥厚 

心肌细胞耗稚肌纤维数量增加，而单位面积毛细血 

管嘲变和线粒体数量减少，结缔组织增生使能量产 

生不足，肥厚心肌处于能量饥饿状态从而影响心脏 

收缩和舒张功能u．．j。此外，心内膜增厚，心室肥厚 

及结缔组织增生使心室顺应性下降．僵硬度增加，也 

将影响心室舒张功妇。本研究表明EFE患儿既有 

收缩功能减遇且多数合并舒张功能异常．主要表现 

为E、AC减慢．E／A值下降，1／3FF、EFF减小 

ⅣRT延长，A增快，AFF增大．提示 EFE舒张功能 

障碍以左室松弛减退为主，治疗EFE时应注意同时 

纠正收缩和舒张功能异常。 

3例治疗一年以上临床症状体征消失．心胸比 

率小于0．55，再次随访 LVMI和左心功能，结果显 

示左心室收缩功能3例均基本恢复正常。舒张功能 

1例恢复正常，2例尚有 1—3项指标异常。而3例 

LVMI虽有明显下降却均高于正常对照组。LVMI 

及心室收缩舒张功能检测不仅可作为患儿病情估计 

指标，还可作为疗效判断的客观指标。EFE患儿临 

床恢复的标准不仅依赖于驻床症状体征，胸片的好 

转，更需擞左心功能和LVMI的监测来综合评估。 

我们认为EFE患儿经治疗虽然症状体征消失，彩色 

多普勒超声检查心脏收缩功能已经正常，但若舒张 

功能仍异常或／和左室心肌重量指数高于正常，仍需 

继续维持治疗。 
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