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原发性扩张型心肌病 15 例病理临床探讨
来

病理解剖学教研室 陈意生 邹伯兴 许平庆

原发性扩张型心肌病是原发性心肌病中最常见的一型
。

鉴于国内义献中此型心肌病的尸

检资料尚不多见
,

现将经我们尸检证实的 15 例心肌病作一回顾性的观察与分析
,

并结合临床

加以探讨
。

材 料 与 方 法

本组材料为我教研室近十余年来经尸检诊断的原发性心肌病及原因不明的心脏扩大
,

共

15 例
。

病例的选择依 目前较普遍应用的临床
、

病理诊断标准
,

除外了其他常见的心脏病 (如

风湿性
、

冠状动脉硬化性
、

高血压性
、

肺原性
、

先天性心脏病及心包疾病 )
、

克山病及继发

性心肌病
。

全部观察的巨体标本均用 10 %的福尔马林固定
,

详细检查了心脏的宏观变化并自心脏左

右房室壁
、

室间隔
、

乳头肌及 (或 ) 左 室后壁
、

心尖部取材
,

石蜡包埋切片
,

除常规苏木素
一

伊红染色外
,

并做了磷钨酸苏木素
、

弹力纤维
、

V an
一

iG es on 纤维组织及 ( 或 ) 糖原
、

脂肪

等特殊染色
。

临 床 资 料 简 述

本组 15 例中
,

男 12 例
,

女 3 例
。

成人 14 例
,

儿童 1 例
。

年龄最小的 12岁
,

最大的 45 岁
。

成人中 30 岁以下 7 例
, 4 。岁以上 3 例

,

其余分别为 32
、

34
、

39 岁
, 1 例具体年龄不详

。

过去

史及家庭史中
,

除 1 例有 30 余年饮酒史
,

每天平均饮白酒半两到 1 两
, 1 例有妊 娠 分 娩 史

外
,

其他病例无特殊
。

本组病例临床表现可分为两组
:

(一 ) 进行性心衰加重
,

共 6 例
,

以心慌
、

气急
、

呼吸

困难
、

不能平卧为最常见的表现
。

有的病例有不典型心前区疼痛
。

体检
:

须静脉怒张
。

心界

扩大
,

以左侧明显
,

心尖区可闻及收缩期杂音
,

心率快
,

有的有奔马律
。

肝及 /或脾肿 大
。

肝一颈静脉回流征 ( + )
,

全身浮肿
。

心 电图最常见的改 变为低电压
、

心肌缺血
、

多发性房

性与室性早搏及房室传导阻滞
。

(二 ) 碎死
,

共 g 例
,

表现为平素身体
“

健康
” ,

多于睡眠

后半夜
,

突发面色青紫
、

口吐白沫
、

喘气
、

不省人事
,

呼吸心跳停止而死亡
。

观 察 结 果

包括心脏病变以 及由它所 引起的继发性病变
。

(一 ) 心脏
:

本组 1 4例成人病例心脏重量为 3 3 0一 6 4 0克
,

其中4 0 0克以上者 1 1例
, 3 3 0一
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5 3 0克者 3例; l 例 1 2岁儿童病例心重为 3 00克
。

各例心脏普遍有不 同程度的增大
,

有的呈球

形增大 (图 1 )
。

各心腔扩张
,

.

以心室为主
,

左室尤甚 (图 2 )
。

心肌浅红色
,

质柔软
。

部份病例心壁肌层可见少量灰白色条纹
。

由于心腔扩张
,

心室壁肌层厚度大多在 正 常 范 围

内
,

也有较正常略增厚者
,

左心室心尖部有的变薄
。

1 例左室心腔心尖部及左右心耳均有血

栓形成
。

由于长期慢性肌源性扩张
,

心内膜面肉柱纤细并交织成网
。

乳 及叽显扁平或粗糙
。

心内膜有的呈斑点状或片状增厚
,

增厚处未见血栓附着
,

外观灰 白色
。

心外膜除 2 例有局限

性灰白色纤维斑块外
,

其它均正常
,

光滑
,

无粘连
。

l 例心包腔有轻度积液
。

各心瓣膜正常
。

心脏及大血管无畸形
。

心冠状动脉一般正常
,

个另11有轻度硬化
,

但管腔大小正常
,

通畅
。

组织学改变 本组病例心肌病变
,

心室较心房为重
,

左室较右室为重
,

其组织学改变有

以下几种
:

1
.

心肌纤维肥大及纤维化 全部病例均有不同程度的心肌纤维肥大
,

表现为肌纤维变

粗
,

肌核大小不一
、

着色加深
、

形状不规 则 ( 图 3 )
。

心肌纤维化程度亦不 等
,

一般为灶性

分布 ( 图 4 )
,

偶见 女片分布
。

1 2例有程度不等的心肌问质纤维化 (图 5 )
, 2 例 较 为 广

泛
,

分布于肌束问
、

小血管周围
、

肌纤维问
。

心肌间质纤维化病例多伴有心 J讥实 质 灶 性 疤

痕
。

有些病例中可见肥大或退变的肌细胞散落于纤维束中 (图 6 )
。

2
.

心肌退行性变 6 例有程度不等
、

范围不一的肌纤 维空泡变
、

溶解 (图 7 ) 或消失

而代之以疤痕组织
。

有 4 例少数心肌纤维显嗜硷性退变 (图 8 )
,

这些肌纤维的正常微细结

构全部消失而变为结构模糊的浅兰色
“

棒状小休
” 。

3
.

炎细胞浸润 15 例中 n 例有少数炎细胞浸润
,

呈灶性分布或散在于心肌间质中
,

炎

细胞成份主要是淋巴细胞和单核细胞 (图 9 )
。

l 例左心室心内膜下淋巴细胞呈带状浸润
。

以上心肌病变的组合是
:

一般以心肌肥大为主
,

伴有轻度纤维化
;
有的则表现为心肌肥

大和纤维化并重或呈现必肌肥大
、

纤维化伴心肌退行性变
,

未 见 以心肌间质 炎症为主的病

例
。

此外
,

有 8 例心肌基膜外结缔组织细胞明显增生 ( 图 1 0)
, 5 例左心室乳头肌出现显著

的肌纤维肥大
、

纤维化及肌溶灶
,

在肌溶灶处毛细血管清晰显露 ( 图 1 3)
。

8 例心内膜显轻

度纤维性增厚
, 2 例心外膜有轻度淋巴

、

单核细胞浸润或纤维组织增生
。

(二 ) 其他病变 1 例有肺 出血性梗死及肾陈旧性梗死
, 1例有脾陈旧性梗死

。

各例均

有继发于充血性心力哀竭的脏器淤血
、

水肿
,

甚至导致这些脏器的纤维组织增生
。

本组进行性心衰组和碎死组的病变基本相同
。

讨 论

原发性心肌病是一类原 因尚未明了的以心肌病变为主的心脏病
,

呈亚急性或慢性经过
,

常波及全层心肌
。

世 界卫生组织提出的定义是
“

不明原因或原因不 清楚的心脏病
,

主要表现

为心脏增大及心力哀竭
。

它不包括心瓣膜病
、

冠心病
、

高血压心脏病及川
J护合病所引起的心肌

疾患 ” 川
。

按 G oo d w in 分类
` “ , ,

原发性心肌病可分为四 型一充血型 (扩张型 )
、

肥厚型
、

限制型
、

闭塞型
。

原发性扩张型心肌病是以心收缩不 良为特征
` 3 、 ,

临床表现主要为心脏扩大

和充血
.

性心力衰竭
,

故又称充血性心肌病
。

病变特点为心室腔扩大
,

室壁肌层没有或仅轻度

至中度肥厚
` 4 ’ ( 。 ’ ;

组织学改变以心肌肥大和纤维化为主
` 4 ’ ,

有的病例伴
二
仔合肌变性坏死

,
·

但



心肌变性坏死与肥大相比较
,

远不及肥大突出
,

且非每例均可见 到
。

炎细胞浸润一般均甚少

见
,

其成份多为淋巴细胞及单核细胞
。

但心肌的这些改变均无特异性
,

故此型心肌病的病理

诊断有一定困难
。

我们考虑诊断时主要应依靠发现心脏扩大
,

心肌组织学改变以肥大和纤维

化为主
; 排除其它 已知心脏疾患

,

并结合心肌病的临床特点方可确立
。

本组病例根据其临床

表现和尸检所见
,

可排除各种已知心脏病和继发性心肌病
。

尸检证实病变主要在心脏
,

各例

心脏体积
、

重量大都有不同程度的增加
。

组织学改变主要为心肌肥大
、

纤 维化伴退行性变和

少数炎细胞浸润
。

各例心腔 均有扩大
,

左室尤甚
,

而心室肌壁厚度正常或轻度肥厚
,

心肌纤

维排列不紊乱
,

走向如常
,

无旋涡形成
。

根据以上所见
,

故本组病例属 原发性扩张型心肌

病
,

此与文献记载相一致
` 哎’ ( “ ’ 〔 7 ’ 。

关于本病的鉴另lJ诊断
,

从病理形态学角度来看
,

主要需与克山病及冠心病相鉴别
。

关于本

病与克山病的关系问题
,

目前国内一般均持这样的看法
,

即克山病的病变亦以心肌为主
,

病

因未最后肯定
,

因此从广义来讲亦属于原发性心肌病范畴
。

但克山病的形态病变和原发性心

肌病的改变不尽相同
,

有相对特征性的改变
,

如坏死灶围绕血管呈袖套状分布
,

新旧病变同

时并存
,

坏死多表现为肌溶解
,

留下纤维空架等
,

故将克山病单 独从心叽病中分出来似有必

要
,

这有利于对克山病的进一步研究
。

本组病例中既未见克山病的典型病变
,

亦无有关流行

病学病史支持
,

故可排除克 山病
。

应当指出
,

慢性晚期克山病的组织学改变有时与原发性扩

张型心肌病难以 区分
。

故克 山病的病理诊断要充分考虑其流行病学史
,

注意其好发地区
。

单

纯依靠形态病变
,

特另J是到了晚期是不 完全可靠的 ; 但克山病的相对特征性的形态病变在病

理鉴别诊断上
,

尤其是对散发病例仍具有一定意义
。

至于本病与冠心病的病理鉴别
,

亦应从

临床和病理改变综合考虑
。

冠心病 50 岁以上者多见
,

常有典型的心绞痛
,

心冠状动脉有明显

硬化
,

心脏增大不如心肌病显著
,

心腔 虽可扩大而外形多保持 原状
。

心肌改变主要为凝固性

坏死伴中性 白细胞浸润
,

以后坏 死的心肌逐渐溶解而被吸收
,

为疤痕组织所代替
。

而原发性

扩张型心肌病则可发生于任何年龄
,

罕有心纹痛
,

心冠状动脉正常或仅有轻度硬化
,

心脏增

大远较冠心病显著而多见
,

且常呈球形增大
。

心肌的坏死主要由渐进性变性发展而来
,

心肌

纤维坏死或消失后
,

由疤痕组织取代
。

本组病例无论从临床及病理方 面均可排除冠心病
。

如前所述
,

本组病例从临床上可分为进行性心衰加重和碎死两组
。

本组 9 例碎死的临床

表现具有一定的特点
。

患者为青壮年
,

男性
,

追询平素身体
“

健康
” ,

起病突然
,

多发生于

睡琅后半夜
, 1 例发生于清晨换 岗时 ; 突然面色青紫

,

口 吐白沫
,

喘气
,

不省人事
,

呼吸
、

心跳停止而死亡
。

这些碎死病例的病理变化与一般原发性扩张型心肌病相同
,

而与有的文献

上所谓之青壮年急死综合征的病变则不同
` “ ’ ( “ ’ 。

后者主要为循环衰竭的改变
,

心脏轻度增大

或正常大小
,

心肌无肥大与纤维化
,

可伴有胰腺出血及胸腺体质等改变
。

从本组材料及文献

记载可以看 出
,

原发性扩张型心肌 病在临床上通常有明显的症状
,

但亦有部份患者临床症状

可不明显而突然死亡
,

成为心脏碎死的原因之一
,

这值得 引起重视
。

本组原发性扩张型心肌

病碎死发生率 ( 6 0环 ) 较一般文献报导为高
,

如 R o b e r t S
等

`通 ’ ( 1 9 7 5 ) 报告 的 6 4例原发性充

血型心肌病中
,

有 15 例 (2 3% ) 无 明显的心哀表现而突然死亡
,

uS g a i等
〔 ` 。 ’

( 1 9 7 7 ) 报告 9

例原发性心肌病所致之碎死病例中
, 3 例为充血型

。

本组病例碎 死发生率较高而血检及栓塞现象少见
,

此与文献记载不 同
;
部份病例 (8 例 )

心肌基膜外纤维结缔组织细胞有显著增生
,

这种现象在心肌病文献中尚未见记述
。

另本组有 4

例少数心肌纤维发生嗜硷性退变 ( B as o p ih l ic d o g e
en ar t i o )n

,

表现为一种浅兰或深兰色
“

棒



状小体
” 。

这种改变为一种非特异性变性
`川

,

一般多见于 40 岁以上的人
,

亦可见于青年人
,

在进行性家族性肌阵挛癫瘸时
,

心肌内亦可有这种改变
,

其发生机理不 明
,

可能是心肌急性

缺拍!
.

或相对性缺血的结果
。

本组病例的这种改变
,

我们认为可能是心肌肥大所致的相对性缺

血所致
。

心脏房室扩张
,

特别是左心室扩张
,

是原发性扩张型心肌病的突出病变之一
。

由于心腔

扩大
,

二尖瓣或三尖瓣可发生相对性关闭不全
,

故临床上在二尖瓣或三尖瓣区可闻及吹风 样收

缩期杂音而易误诊为风湿性心脏病
。

本组有 5 例乳头肌发生较广 泛而显著的肌纤维肥大
、

纤

维化及 /或溶解
,

有的甚至较心室肌病变为重
。

由此可见
,

此型心肌病二尖瓣之关闭不全除因

心室扩张因素外
,

与乳头肌病变亦有重要关系
。

这是因为正常乳头肌参与心瓣膜关 闭
,

当心

房收缩时
,

瓣页处于松弛状态
,

二尖瓣开放
;
而心室等容收缩时

,

由于心室内压力迅速升高

以及乳头肌张力增加
,

绷紧键索
,

牵引二尖瓣页向下
,

瓣页边缘乃彼此紧密接触
,

瓣页口 遂

关闭
。

但当乳头肌发生病变后
,

则乳头肌不能如常收缩
,

腿索松弛
,

瓣页的一部份翻 入左心

房
,

而致二尖瓣关闭不全
,

发生返流
。

关于本病的病 因问题
,

迄今尚未查明
,

根据临床
、

病理及实验研究的资料
,

一般认为病

毒感染 “ “
川

“ ’ 、

酒精 1rr 毒 “ 3 ’ 〔’ 4 ’ 、

自身免疫 “ 5 ’ “ 6 ) 、

妊娠与分娩 “ 7 ’ ( `吕’ 、

遗 f专因子
` ’ 。 ’ 或营养缺

乏 ` 2 。 ’ (川等诸因素可能与本型心肌病的发生有关
。

本组除 1例有妊娠分娩史
、

1 例有长期饮

酒史
,

在病因中应予以考虑外
,

其他病例 由于多属碎死
,

非碎死病例生前实验室检查亦少
,

因

此对其病因难以探讨
。

但值得注意的是本组病例心肌 间质纤维化常见于血管周围间质
,

且大

多数病例伴有心肌实质病灶性疤痕
,

有 2 例心肌间质纤维化较广泛
。

这种改变意味着这些病

例可能是某种感染因子从血液穿过毛细血管及脉管周围间质而进入心肌实质
,

先发生间质性

心肌炎伴小群肌纤维变性坏死
,

修复后遗留下心肌肥大和心腔扩张
。

故从病变形态发生学及

其性质上推测
,

这些病例 有可能继发于某种感染性心肌炎
。

刁
“

结

本文通过对 15 例原发性扩张型心肌病的病理形态学的系统观察
,

总结了原发性扩张型心

肌病的临床病理特点
,

并讨论了此型心肌病的病理诊断依据及其与克山病
、

冠心病的鉴别诊

断
。

对本组病例的病因问题进行了探讨
,

认为部份病例可能继发于某种感染性心肌炎
。

根据本文资料所见
,

原发性扩张型心肌病可以 引起碎死
,

成为心脏碎死原因之一
,

且发

生率较高
,

值得引起重视
。

主要参考 文献

1
.

M e k i n n e y B : P a t h o l o g y o f t h e e a r d i o m y o P a t h i e s .

B u t t e r w o r t h
,

P
.

2
,
19 7 4

2
.

G o o d w i
n J F : P r o s p e e t s a ll d p r e d i e t i o n s f o r t h e e a r d i

o
m y OP

a t h i
e s .

(二i r e u l a t i o
n 5 0 : 2 2 0

,

19 7生

5
.

G o o d w i o J F a n d O k a l e y C M
: T h e e a r d i o m y oP

a t h i e s
.

B r H e a r t J 3理: 5 4 5
,
19 7 2

4
.

R o b e r t s W C
, e t a l : P a t h o lo g i e a l a n a t o m y o f t h e e a r d i o m y o p a t h i e s

.

H u rn a n P a t h

6 : 2 8 7
,
1 9 7 5

5
.

O l s e o E G J : P a t b o lo g y o f p r i m a r y e a r d i o m y o p a t h i e s .

P O S t g r a d M e d J 级s
:
7 3 2

,

1 9 7 2

6
.

O l s e n E G J : C a r d i o m y o p a t h i e s ,

C l i n i e a l
一

p a t h o l o g i e e o r r e l a t i o
o s 1

.

4 : 2 3 7
,
10 7 2



.

5 3
.

7
.

G l s e k G
, e t a l

:

e a r d i o m y o p a t h y
.

I王a r r i s o z一’ 5 p r i n e ip l e s o f i z l t e r r l: 、 1 m
e d ie i , l e

,

7 t h e d
.

p
.

1 2 1 7
,

M e g r a w 一H i l l B o o k e o m p a n y
,
1 9 7 4

8
.

贾挣涛等
:

青壮年急死综合征十二例法医病理学分析
。

中国医科大学情报研究空
,

医 学资料
,

P 1 1
,

1 9 7 9

9
.

A p o n t e G E : T h e e n i g m a o f “ B a n g u n g u t
, , .

A n n I n t M e d 5 2 : 2 2 5 5
,

2 9 6 0

1 0
.

S u g a i M
, e t a l :

M o r p h o l o g i e a l o b s e r v a t i o n o f i d o p a t h i
e e a r d i o m y 〔 ,

p
a t h y c a u s i n g 9 c a s e s

s u d d e n a n d u n e x p e e t e d d e a t h
.

A e t a P a t h J a p 2 7
: 1 5 5

,
1 , 77

1 1
.

A n d e r s o n

W A D
, e t a l : P a t h o l o g y

,

V o l u m e o n e ,
p

.

7 3 9
,
t h e C

.

V
.

M o s b y e o m P a n y
,

1 9 77

1 2
.

M
a e A r t h u r C G

, e t a l : A n t i bo d i e s t o e o x s a e k i e 0 v i r u s e s i n P r i m
a l

`

y e o n g e s t i v
o e a r -

d io m y o P a t li y
.

( A b s t r a e t ) B r H e a r t J 4 0 : 4 5 6
,
2 9 7 5

2 3
.

C a m b r i g e G
, e t a l : A n t i bo d i e s t o e o x s a e k i e B v i r u s e s

i
n e o n g e s t v e e a r d i o m y op

a t h y
.

B r H e a r t J 4 1 : 6 9 2
,
1 9 7 9

1 4
.

T o b i n J R
, c t a l : P r i m a r y m y o e a r d i a l d i s

e a s e a ” d a l e o il o l i s m
.

C i
r e u l a t i o n 3 5 : 7 5通

,

1 9 6 7

1 5
.

D a s S K
, e t a l : I m m

u n o g l o b u l i n b i n d i n g i n e a r d io m y o P a t h i e 11 e a r t s
.

C i r e u l a t i o n

4 4 忿6 1 2
,
1 9 7 1

1 6
.

K l a j m a n A
, e t a l : I m m u n o l o g i c s t u d ie s i n f i m i l i a l e a r d i o m y o p : 、 t h y

.

A m J C a r d i o l

2 8 : 7 7
,
19 7 1

2 7
.

D e
m a r k JG

, e t a l . P e r i p
a r t u m e a r d io m y oP a t h y

.

C i r e u l a t i
o n 4 4 : 9 6 4

,
1 9 7 2

1 5
.

于J 一g h e s R A C
, e t a l I A e a s e o f f a t a l p e r

i p a r t u m e a r d i o m y o p a t h v .

B r H e a r t J 3 2 : 2 7 2

1 9 7 0

1 9
.

1又a r
i
v l

, e t a l
:

F i m i l i a l e a r d i o m y o p a t h y
, a r e v i e w o f 1 1 f a

m
〕 l一e s .

A m J e a r d i
o l

2 8 : 6 9 3
,
1 9 7 1

2 0
.

B r a n d f o n b r e n e r
M

, e t a l
.

C a r d i o m y o P a t h ) i n t h e s o u t h
一
w e s t A m

e r , e a n I n d i a 们
.

B r H e a r t

J 3 2 : 4 9 1
。
1 9 7 0

2 2
.

L u n s o t h J H
, e t a l : A s t u d y o f h e a r t d i s e a s e i n o n e h u n d r e d e i g h t h o s p i t a l i : e d p a t i o n t s

d y i n g w i t h p o r t a l e i r r h o s i s
.

A r e h I o t M e d 一0 2 : 4 0 5
,
1 9 5 5








