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原 发 性 扩 张 型 

心肌病的临床转归及治疗 

儿童腑  血管组 陈 源 钱永 刘 少银 
尺72f 

提 要 本文报道48例小儿原发性扩张型心肌病 (DC M) 峋临床转归及治疗 措施。经长期随 

访 ~：335例中．死亡及恶化10例，占54．3西，示预后严重。死亡主要原因为心力衰竭。其次为恶性心 

律失常。认为早期诊断、早期治疗，坚持用地高辛、利尿剂及心肌营养药是改善本症预后的重要措 

施，并提出应用卢一是体阻滞剂 (美多心安)是治疗扩张型心肌病的新途径 

关t词 扩张型心肌病 

中■分茹号 R 542．2 

转归；童 ．， 幸 
R725．4 

小儿原发佳扩 张型心肌病 (DCM)，日 

见增多，栋庠治疗仍较困难，且预后不良。 

本文总结】979年6月~1992年6月l3年间小儿 

DCM 48倒，并经随访观察其临床转归，提 

出较台理的治疗措施， 以期改善预后。 

临 床 资 料 

1． 一般资料 本龃 8例，男2B铡。女22何。 
n 

年|睾3月--,．．13岁 (平均3 岁)，既往曾诊断过病毒性 

心肌炎15仞(91．3晒)。诊断过心内膜下弹力纤维增 

生症6例(12．5晒)，尸解确诊为DCM 2倒。 

!． 听掠j皇 (1)体检、X线及／或 超声心动 

圈发现心脏增大；(2)急、慢性充 血 性心力衰竭表 

现；(3)心电图示ST-~t"改变、传导胆滞、异位心律 

等；(I)除外其他原因的心肌病 (包括克山病)。 

5． 薯靡囊曩置特蒜擅童 

(1) 主要症状及体征(表1) 

(2) 心电图改变(表2) 

(3) X线表现 全组均行x线检查 ，肺永种或 

肺恭血32例(67晒) 心脏增大44例(92晒)．其中中 

至量度3例 (84和) 心肌张力减低或心搏减弱33例 

(B9) 。 

(4) 超声心动图改变 爱检者42倒均有不同 

程度房室扩大。左室扩大 为主者38例(90％)，室壁 

动度降低者33例(79晒)，全组均有明显左室腔扩大 

及舒张期二尖瓣开放幅度减小．呈典型钻石样改变 

者有18例 (43晒)，均 支持DCM表现 。 

(5) 尸检 2例 ，均见左宣腔明显扩大，室壁 

肌层变薄，有纤维组织增生，间或有疤痕形成。 

4． 治疗措施 主要采取改善心肌营养，控制 

心衰。纠正心律紊乱等综台措施，48例均用过短期 

或长期洋地黄，3考侧(79西)用维持用量法。全组均 

应用能量台剂静脉滴注．4例应用 1，6二磷酸果糖2 

～3个疗程 (每程 5～7d) 加用血 管扩张剂 15倒 

表 1 主要症状爱体征 
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衷2 心电凰改变 

心电图改变 伽数(嘧)心电图改变 例数(嘶) 

娄性心动过违 32(67)房室扩大 34(71) 

舞性心动过缓 4(8) 低电压 8(]7) 

二：度 I型窭房阻滞 (8) 异位节律 

儿一VB 和 j2) 童 性早搏 7(15) 

一  l0 房 洼早搏 3(6) 

二 6 结性 心律 L 3) 

兰鹱 2 室上性心动过迷 7(15) 

n精 】 8) 房扑 2(I 

Q—T高值 i0(21)房 1t 2) 

延长 4(8) 室性心动越过 3 c 6) 

s f-T改变 34[71)室颤 3(6) 

(31面)其中l2例用硫甲丙脯 醯，3例尾酚妥拉明 4 

倒圳用日一阻谛剂美多心安，4剜加用氨联吡瘟酮。 

加用m上药物的患儿近期内心功能有明显改善，自 

觉症状好转。 

5。 随访与转归 4s例发捕至求渗时捌为 1个 

月～12年(平均¨，6±2l 月，。随访35例村结果， 

好转6例，稳定lO例，死亡15铡，恶记4例，发病至 

死亡时同为3个月～6，5年(平均t9，7±18．5月)。死 

亡原因14例顽周性心衰，其中3耐临危前出现室早 

室速及室颤，均l用过利多卡因等，仅短暂缓解义复 

现，迅速死亡 ；另’1例死子坷斯征发作猝死。 

讨 论 

1， DeM的临床过程及转归 本症为馒 

巨过程，超病缓慢，多数无明确发病时间。 

本组小儿发病至死亡时间较成人明显地短， 

说明小儿心脏储备能力羞，预后比成人更严 

重 随访组05倒中i9例死亡及恶化(54，3嘧)， 

表明本病预后甚差。死亡原因，主要是顽固碧 

性心衰，继发于心肌变性，纤维化，弥漫性 

损害严重者星不可逆改变，心脏扩大，心功 

能进行洼恶犯及舒张和收缩功能碍障，故应 

早期防治心衰。此外，本症由于心肌变性， 

退行性变伴疤痕形成，但其闯夹杂有存活心 

肌组织，故引起心电活动异常极为常见，其 

中以ST-T改变，传导阻滞及异位节律较多 

见，有些是致命性的，如室性心动过速及室 
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颤，三度 A—VB等。本蛆因心衰 死亡的痛 

倒中，有 3佣颓危时伴有室速及室颤等恶性 

心律失常，因本组多数 仅 作 常 规心也图检 

查，可能有较多遗漏，若这些悬儿常规应用 

心电监护，则估计此类心律失常的发现率将 

更高，可及早防范，降低病死率。 

2 关于DCM的浩 体会 本症主戈为 

心肌病变后心肚扩大，心功能 全，并持续 

进展。．我们原先的观察及文献扳道 业已证 

实本病的病因部 份 与 病 毒性心肌殳密 相 

关，认为系同一疾病的不同阶段，故防治本 

病应积极治疗心肌灸，尤对心脏增大者，必 

须坚持治疗 至心脏恢复到正常，若已有DCM 

趋势者，亦应及早处理，阻断其进展。本组 

中6例发病求诊较早，心脏轻度扩大 ，经积极 

治疗后4例基本恢复正常巳入学斌入托儿所， 

2例心脏缩小，活动量接近健康儿童， 0例稳 

定者 目前仍坚持治疗，心 功 能 尚 维持在二 

级。死亡15铡及恶化 4例，均求诊较晚，心 

脏明显扩大，心功能 一4级，部分病例入院 

后家长就放弃治疗或出院后中断治疗。 

3． 涪疗措施 

(1] 控制心衰 必须持久、安全．有 

效，本组少数急性期先用西地 兰， 而 后 再 

用地高辛维持，其余38例 ( )均培地高 

辛维持量法，患儿易接受，耐受性好，尚未 

发现毒性作用，且改善 心衰效果比较肯定， 

我们曾对照坚持崩地高辛 个月以上者，预后 

较好，短期停药者，预后差，差异有显著意 

义( ̈ _8，1，P值<0，01)。4例顽 固性心衰 

用地高辛治疗症状无 明显缓解者，加用氨联 

吡啶酮，每日4mg／kg，分2,x,3次服，l 4日 

为～疗程，用t一2疗程后，近期心衰症状有 

明显缓解，自觉症状减轻。 ． 

(2) 改善心肌代谢 本组 4例用高能 

营养药，I，6----磷酸果糖 (FDP)2,-~3个疗 

程，每程5一T天。近年研究提出 ．控制顽 

固性心哀，强调改善心肌供能及代谢，FDP 

可以避开两步葡 萄 糖 代 谢的耗能磷酸化过 
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程，即葡萄糖磷酸化酶和磷酸果糖澈酶，直 

接刺激丙酮酸激酶，恢复巳被阻断的旁路代 

谢，产生比葡萄糖酵解多一倍的ATP，改善 

心肌在缺氧状态下的能量代谢厦衰竭心肌的 

舒张和 收缩 功能 。 

(3) 转换酶抑制荆治疗 近几年有 2 

例加用硫甲丙脯酸治疗，研究证明 ，抗心 

衰时，心排血量降低，肾素一i 管紧张素一醛 

固酮 (R—A—A)系统活性增强，抗R—A—A 

系统药物对心衰有显著疗效，亦适用于DCM 

的顽固性心衰，使临床症状明显缓解，并可 

延长患者生命，被列为抗心衰治疗中裉有发 

展前途的一类药。 

(4) 应用B一受体阻滞荆 由于心衰时 

交感神经活动增强，是维持心排血量和血压 

的重要代偿机理，故传统习懈上不宜用B一受 

体阻滞剂，近年有人提出 ，血中儿茶酚胺 

浓度升高过度，可使日一受体密度下调，心肌 

对洋地黄的敏感性降低，促进心功能恶化， 

因此应用B一受体 阻滞剂可对抗交感神经过度 

活动对心衰的不良影响。本组 4侧加用美多 

心安，每 日0．3mg／kg，分别1—2个月，症 

状均有改善，故对治疗扩张型心肌病增添了 

新的途径。 

加用上述措施的这些病例，近期陶心衰 

均明显改善，远期预后尚待累积经验进一步 

总结。 

(5) 合并心律策常或危重患者应常规 

作心电监护，以便及早发现及时处理，可改 

善预后。 

综上所述移{极 治 疗 心肌毙，及早发现 

DCM，早期治疗，并坚持长期治疗，及寻求 

新的有效药物，采取综合治疗，将可改善预 

后降低病死率。 
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CLINICAL PROGNOSIS AND TREATMENT OF IDIOPATHIC 

DⅡ ATED CARDIOMYOPATHY IN CHILDREN 

Qian Yongru，et al 
● 

Dept·of Internal Medicine．The Children Hospital 

This Pape r reports the prognosis and treatment of Idiopathic Dilated Cardio- 

myopathy (IDCM) in 48 Child ren．Long-t rlGl2 follow-up data were reviewed in 35 

child-patients with IDCM Nineteen of them became worse or died (54．3嘶 )．Tha 

main caus?of death was congestire heart failure． exI= s。vere arrhythmias our 

observation showed Prognosis should be improved by early diagnosis early treat— 

ment and prolonged Pigoxia diuretics adrainitratison．w suggest that B-biockitlg 

agents(Betaloc)us d as a nflw approach intreatlag IDCM 

KEY W ORDS Cardio yopathy；Prognosis： Treatment 

·193 · 

维普资讯 http://www.cqvip.com 

http://www.cqvip.com

