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马凡 ( Ma ra fn )氏综合征心脏传导系统的病理改变

( 附两例报告 )

张建中 邹登伟

( 病理教研室 )

提 要 本文报告了两例患马凡氏综合征而碎死的年轻学生
。

在心脏传导系统的 S A N和A V N

有重要的病理改变
:

结区中心动脉内膜增生致管腔缩小 ; 中膜弹力纤维断裂
,

囊性退变 和
一

粘 液囊

肿形成
。 S A N细胞有退变和坏死

。
A V N显示细胞减少伴纤维化

。

在 A v N区有多灶 性 出 血和脂肪

组织浸润
。

例二的心脏传导系统左侧束支显示节段性退变坏死伴巨噬细胞反应
。

心电图 与 病理组
·

织学改变二者不完全相一致
。

相似的结动脉病变在心室肌和肺内小动脉也观察到
。

关。 询 窦房结 ; 房室结 , 中心纤维体

马凡氏综合征心腔传导 系 统 的 病理观

察
,

国内尚未见报导
,

就 作 者 所 查阅的文

献
,

国外文献报导亦极少 ( ” 。

我室遇到两例

年轻男性马凡氏综合征碎死病例
,

心电图提

示传导系统有异常改变
。

本文重点观察了该

两例尸检心脏传导系统的窦房结 (S in ua tr i al

N o d e ,

SA N ) 和房 室 结 ( A t r i o v e n t r i c u l a r

N o
de

,

A V N ) 病理改变
,

现报告如下
。

例 1
:

17 岁男性学生
,

最近四年来
,

在走路
、

轻体力活动后
,

感心慌
、

气急
、

纳差和乏力
,

无诱

因膝关节痛
,

双下肢俘肿
,

尿 少
。

近 期 发烧
、

畏

寒
、

多汗
、

体温高达 4 1℃
,

左侧胸痛
。

84 年 4 月 n

日以先心病
、

心衰入院
。

家中兄姐无此征
。

入院体温 38
.

6 ℃
,

脉搏 1 10 次 /分
,

血压 1 8。 / 0

m m H g
,

呼吸 30 次 /分
。

神清
,

轻 度紫缉
,

双眼球

突出 (未查视力及晶状体 )
,

前额及颧弓轻突起
,

颈静脉怒张
,

颈动脉搏动明显
,

气 管 稍右 偏
,

鸡

胸
,

胸壁右陷左隆起不对称
。

两肺有散在湿罗音和

哮鸣音
。

胸骨外左缘五肋间心尖搏 动 弥 散 呈抬拳

样
,

2 一 5肋间触及细震颤
,

心 界 向左下明 显扩

大
。

P Z > A Z ,

A Z亢进
,

2 一 3 肋间闻 粗糙连续性

机器样万一 V级杂音
,

向腋下及背部放射
,

心尖闻

I ~ 皿级收缩期及舒张期杂音
。

挠
、

脓动脉及颈动

脉闻枪击音
,

毛细血管搏动征 ( + )
,

水冲脉
。

心

电图
:

窦性心动过速
,

双室肥大伴劳损
,

下心壁缺

血
,

右房肥大
。

胸部正位 x
一

线 片
:
心奢横经 增

大
,

左缘不清
,

肺动脉段向外上 弧 形 突 出
。

经强

心
、

利尿
、

抗感染处理
,

体温
、

脉搏波动、 心袁纠

正不理想
,

双下肢血压测不出
,

足背
一

动脉搏 动减

弱
,

两肺湿罗音增多
。

26 日中午
,

在解小便时
,

突

然呼吸心跳停止死亡
。

尸检于死后 12 于小时进行
。

身长 1 4 c8 m
,

营养

较差
,

皮下脂肪少
。

心脏显著增大
,

重 1 2。。 g (带

肺
、

主动脉)
,

左右房室腔显著扩大
,

两室壁厚分

别为 2
.

2和 。
.

c6 m
,

两室腔
、

室 间 隔上部
、

瓣膜附

着点的心内膜灰白质硬
。

室璧肉柱和孚映肌肥大
,

最大直径 3c m
。

室间隔膜部缺损
,

孔 直 径 0
.

c7 m
。

升主动脉和 弓部扩张
,

后 者 有一段 2
。

c6 m 管腔变

细
,

壁薄如纸
。

主动脉瓣增厚
、

缩短
、

变硬
,

一瓣

叶附有灰黄色松脆的赘生物
,

一瓣叶有直径 o
.

c7 m

的穿孔
。

肺动脉根部瓣膜上呈巨大囊状扩张
,

直径

8 c m
,

内膜有一与长轴平行的 7
.

sc m断裂
,

形成夹

层动脉瘤
。

动脉导管开放
,

在动 脉 弓 内开口处有

5 x 3
.

sc m粗糙增厚区
。

右心房内冠状 窦口至卵园

孔有一 4
.

sc m长半透明膜状物
。

右骼总
、

胰 体和左

肺下叶肺动脉分支有三个动脉瘤
。

冠状动脉解剖证

实 (2)
,

:

S A N 由右冠状动脉发出两细支
,

并吻合进人

窦房结
。

A V N 由左冠状动脉旋支
,

在后房室沟 冠状

窦的下方发出细支进入房室结区
。

两结采用间断不
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连续切片和H
·

E染色
,

选择性作网状纤维
、

弹力纤

维和 A B / P A S染色
,

共36 张切片进行观察
。

S A N和 A V N 两结动脉内膜增厚
,

致管腔狭窄
,

中膜弹力纤维断裂 (图 1 ) ,

囊状退变
,

粘液湖形

成
,

动脉及静脉周围结缔组织粘液性变
, A B / P A S

染色为阳性 咽
2 )

`

, SA N细胞坏死
,

但不伴炎症

友应 (图 3 ) , A V N区细胞减少
,

纤维化
,

伴多处

小灶性出血 (图 4 ) 和大量脂肪组织浸润 (图5) 多

结细胞减少及纤维化和脂肪浸润
,

在 A v N 间 断 不

连续切片呈间断分布
。

左右侧束起始部与中心纤维

体有融合倾向
,

表现纤维化和透明性变
。

室隔心内

膜下除表现纤维化伴透明性变外
,

浦肯野氏纤维未

见明确病变
。

例 2 :
17 岁男性学生

,

婴儿期吃奶常停止
,

气

短
,

半岁时发现有耳聋
, 8 个月心前区闻杂音

。

以

后十多年经常有纳差
,

活动后心悸
,

深夜难眠
,

消

瘦
。

近 日夜间咳嗽
,

通宵不眠
,

发热
,

体温达 4 0℃ ,

于 82 年 6月 21 日入院
。

入院体温38 ℃
,

心率 13 。次 /分
,

血压 9 0 / 6 om m
-

H g ,

呼吸 30 次 /分
。

体格瘦小
,

面色苍 白
,

左眼上

睑下垂
,

颈静脉怒张
,

四肢细长
,

额部圆凸
,

左侧

胸壁隆起
,

脊柱右侧弯
,

左侧辜丸缺如
。

胸骨左右

缘第二肋间及上切迹均触及收缩期细震颤
,

同时闻

及巫级粗糙喷射性收缩期杂音
,

并向颈部和心前区

传导
。

心律不齐
,

早搏 4 ~ 5 次 /分
,

P : 与A :均减

弱
。

心电图
:

左室肥大伴劳损
,

左前 分 支传 导阻

滞
,

多发性室性早搏
,

P一 R 间期延长
。

胸部X 线

片
:

主动脉根部增宽
,

胸椎 4 ~ 6 右侧弯曲
。

经强

心
、

抗感染处理
,

仍有低热
,

痰带血丝
,

呼吸困难

和呕吐等
。

7 月 2 日凌晨下床小便
,

突然抽搐
, 口

唇紫维
,

抢救无效死亡
。

尸检于死后 15 十小时进行
。

心脏重 4 8 0 9 (带

主
、

肺动脉 ) ,

上下径明显增大呈锥形
,

右房室明

显萎缩
。

主动脉瓣明显增厚
、

缩短
、

变硬
,

瓣叶闭

锁缘粗糙
,

见米粒大的微隆起及小结节
,

二
、

三尖

瓣
、

肺动脉瓣病变最轻
。

二尖瓣叶所连键索彼此相

连
。

三尖瓣健索过短
。

肺动脉两瓣叶上分别见。 .

3 X

。·

3 “ m和。 .

2 x o
.

c4 m的穿孔
。

主动脉根部扩张
,

周

径为 8
.

sc m ,

其后壁内膜见 o
.

Z X o
.

4c m微隆起灰白

色租糙区
。

左冠状动脉口狭窄
,

右冠状动脉 口几乎

完全闭塞
。

用冠状动脉解剖方法证实
, S AN为右冠

状动脉发出两细支进入结区
,

A V N为右冠状动脉的

右旋支
,

在冠状窦口左缘紧靠心内膜下
,

发出细支

进入房室结区
。

制片和染色同例一
。

共 33 张切后进

行观察
。

S A N和 A V N 两结动脉改变与例一相似
。

除程

度较轻外
,

A V N 区缺乏灶性出血和脂肪组织浸润
。

其特点是两结区动脉内膜轻度增生
,

中膜松解
,

排

列紊乱
,

外膜呈少数环状的三层结构
,

逐渐移行到

明显水肿的周围结缔组织 ; 左侧束呈节段性退变坏

死
,

作空饱状
,

伴纤维母细胞增生和巨噬细胞反应

(图 6 )
。

室隔心内膜下浦肯野氏纤维未见特殊
。

讨 论

两例患马凡氏综合征的病人
,

经尸检证

实心脏传导系统的 S A N 和 A V 卜,

有 重 要的病

理改变
。

S A N和 A V N区营养动脉内膜增生
,

管腔狭窄
,
中膜弹力纤维断裂

,

囊状退变和

粘液囊肿形成
。

例一 SA N 细胞 变 性 坏 死
;

AV N 细胞明显减少和 纤维化
,

并 有 多处灶

性出血和大量脂 肪 组 织 浸润
。

例二的特点

是
:

( 1 ) 两结区动脉内膜轻度增生
,

中膜

松解
,

排列紊乱
,

外膜呈少数环状
,

逐渐移

行到明显水肿的周围结缔组织
。

( 2 ) 左侧束

呈节段性退变坏死
,

纤维母细胞增生及巨噬

细胞反应
。

例二心电图提示左前分支传导阻

滞
,

P一R间期延长
。

两例均出现室壁劳损
。

两结病变发生的原因
,

可能主要是在马凡氏

综合征时
,

病变累及结动脉致管腔狭窄
,

削

减对两结和心肌的血液供给
,

导致结细胞的

缺血坏死
,

损害起搏功能
。

两例患者均属碎

死
,

我们考虑与两结的病变是有联系的
,

况

且 已有报导 ( 3下,

心肌和传导系统的脂肪浸润

作为极少见心脏传导功能损害的原因
。

对两例心脏的冠脉系统和左右室肌的细

支进行观察
,

发现它们与结动脉一样受到累

及
。

按常理
,

冠脉系统的病变将导致心肌的

缺血
,

乃至灶性坏死
,

最终纤维化
。

恰恰相

反
,

例一心脏高度增大
,

’

室壁肥厚
,

肉柱和

乳头肌肥大
。

例二左室明显肥大
。

患马凡氏

综合征为什么常引起难以解释的心脏增大 ?

心肌缺血坏死
,

继而纤维化
,

难以解释心脏

增大
。

肺及体循环小动脉的病变
,

两者在马
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凡氏综合征均无法提供正确的累及范围和程

度
,

至于能否引起动 脉 高压
,

增 加 心脏负

担
,

进而引起心脏增大
,

是大有疑问的
。

何

况患马凡氏综合征时病变极少累及小动脉
。

例一心脏显著增大
,

是否与主动脉瓣关闭不

全
,

肺动脉瓣上囊状扩张
,

室间隔膜部缺损

以及动脉导管开放有关
,

尚需积累资料
,

进

一步探讨
。

两例心脏传导系统 S A N 和 A V N 的病理

改变
,

例一较例二为重
,

前者结动脉被病变

累及
,

S A N细胞变性坏死
,

A VN 显 多 处灶

性出血和大量脂肪组织浸润
,

结细胞减少和

纤维化
。

但心电图未显示异常
。

例二心电图

显示左前束支传导阻滞
,

组织学观察显示节

段性退变坏死
,
伴纤维母细胞增生和巨噬细

胞反应
。

通过本组两例的观察
,

表明心电图

的发现与心脏传导系统的病理组织学改变二

者不完全相一致
,

正常心电图不能否定病理

组织学改变的存在
。

另外
,

我们考虑临床士

心电图作得较少也有关系
。

衡

P a t h o l o g i e a l C h a n g e s o f C a r d i a e C o n d u e t i o n S y s t e m i n

M a r f a n , 5 S y n d r o m e : A R e P o r t o f T w o C a s e s

Z h a n g J i a n z h o n g
,

Z o u D e n g w e i
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图 6

SA N动脉内膜轻度增生
,

中膜弹力纤维断
。

E f 欠 9 。

S A N动脉内膜增生
,

中膜囊状退变
,

动脉周围结蒂组织内大量 A B / P A S阳性物质堆积
。

A B / P A S 火 g 。

S A N 区细胞变性坏死
,

呈强嗜酸性
,

不伴炎症反应
。

H E x 90

A V N 区静脉周围灶性出血
,

静脉扩张
,

管壁显水肿
,

管周有粘液样物质堆积
。

H E x 90

A V N为大量脂肪组织取代
。 「扫心有两个神经细胞

。

(下为结动脉
,

左侧中位深色为一 束心肌 )
。

H E x 9 0

左侧束纤维显节段性退变坏死
,

呈空泡状
,

有纤维母细胞增生伴巨噬细胞反应 (图中间和上部两

束为心肌 )
。

H E 义 9几


