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淀粉样心肌病 临

床表现多样 表现为肥厚性心肌病 瓣膜性心脏病

缺血性心脏病和缩窄性心包炎 该病的准确诊断对

于治疗和预后非常重要 对于原发性系统性淀粉样

变患者 明确心脏是否受累同样非常重要 因为

患者死于充血性心力衰竭和心律失常 心脏受

累患者的平均生存期显著缩短 本文报道通过心内

膜活检确诊的 例 患者 探讨该病的诊断手段

1 病例摘要

例 患者女 岁 因 反复气促 心悸伴双

下肢浮肿 年 加重 个月 入院 体检 血压

神清 气稍促 颜面及躯干皮肤呈橘

红色 舌体胖大 腹部皮肤皱褶发亮 皮肤紫癜 颈

静脉怒张 双肺底湿啰音 心浊音界向左扩大 心率

次 律齐 低钝 肺动脉区可闻及 级

收缩期杂音 腹软 肝脏肋下一指可及 质软无压

痛 双下肢重度可凹性水肿 实验室检查 肌钙蛋白

轻度升高 脑钠肽 和前 显著增

高 尿潜血阳性 尿微量白蛋白升高 血清蛋白电泳

提示 球蛋白和 球蛋白升高 血清和尿 和

轻链升高 表 心电图 度房室传导阻滞 肢导低

电压 线胸片见心影增大 双侧胸腔积液 心脏彩

色多普勒超声提示双房扩大 左室向心性肥厚 肺

动脉轻度高压 心排血量 心脏 提示

淀粉样心肌病的诊断

潘静薇袁 陆志刚袁 沈 红袁 张 洁袁 黄 冬袁 魏 盟

临床研究

揖摘要铱 目的 探讨淀粉样心肌病的诊断方法遥方法 分析 2例表现为难治性右心衰竭患者袁分别
采用右心导管和心内膜活检等方法明确诊断遥结果 2例患者心脏超声和 MRI均提示室间隔增厚尧心肌
回声和延迟扫描增强袁右心导管检查提示右心压力增高袁心内膜活检刚果红染色阳性遥 结论 心脏症状

通常是系统性淀粉样变性的第一表现袁部分患者表现为难治性心力衰竭袁右心导管和心内膜活检可以明
确诊断遥

揖关键词铱 淀粉样心肌病曰 淀粉样蛋白曰 心内膜活检
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The diagnostic approach to amyloid cardiomyopathy PAN Jing蛳wei袁 LU Zhi蛳gang袁 SHEN Hong袁
ZHANG Jie袁 HUANG Dong袁 WEI Meng. Department of Cardiology袁 Affiliated Shanghai Sixth People's
Hospital袁 School of Medicine袁 Shanghai Jiaotong University袁 Shanghai 200233袁 China
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揖Abstract铱 Objective To investigate the diagnostic approach to amyloid cardiomyopathy. Methods

The clinical data of two patients with amyloid cardiomyopathy袁 which presented clinically as refractory right
heart failure袁 were retrospectively analyzed. The diagnosis of both patients was confirmed by means of right
heart catheterization and endomyocardial biopsy. Results Thickened ventricular septum was demonstrated on
echocardiograph and delayed myocardial enhancement was seen on enhanced MRI in both patients. Right
heart catheterization examination revealed a higher right heart pressure袁 and endomyocardial biopsy showed
that Congo red staining was positive. Conclusion Usually袁 cardiac symptom is the first manifestation in
systemic amyloidosis. In some patients the disease is manifested as refractory heart failure. Right heart
catheterization and endomyocardial biopsy can confirm the diagnosis.渊允 陨灶贼藻则增藻灶贼 砸葬凿蚤燥造袁 圆园员圆袁 圆员院 766鄄769冤

揖Key words铱 amyloid cardiomyopathy曰 amyloid曰 endomyocardial biopsy
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表 1 2例患者的实验室指标
实验室指标 例 1 例 2 正常范围
白细胞渊伊 109/L冤 6.1 5.7 4 耀 10
血红蛋白渊g/L冤 128 132 120 耀 160
hsCRP渊mg/L冤 3.81邙 2.08 < 3.00
D-二聚体渊mg/L冤 1.37邙 2.64邙 < 0.8
血肌酐渊滋mol/L冤 128 77 66 耀 133
尿酸渊滋mol/L冤 423邙 576邙 < 369
GOP渊U/L冤 26 62 < 65
CK蛳MB渊滋g/L冤 2.4 7.2邙 < 6.3
cTnI 渊滋g/L冤 0.22邙 0.14邙 < 0.04
BNP渊ng/L冤 2 240邙邙 1 244.7邙邙 < 100
前-BNP渊ng/L冤 26 229邙邙邙 11 616邙邙 < 125
血清蛋白电泳
清蛋白渊%冤 59.0 66.4 60.0 耀 71.0
琢1球蛋白 渊%冤 3.2邙 3.3邙 1.4 耀 2.9
酌球蛋白渊%冤 19.8 9.2 9.0 耀 18.8
茁2微球蛋白渊滋g/L冤 冤 -- 3728邙 1 000 耀 3 000
资轻链渊g/L冤 4.14邙 1.22 1.7 耀 3.7
姿轻链渊g/L冤 2.13 1.13 0.9 耀 2.1
IgG渊g/L冤 16.10邙 8.07
IgA渊g/L冤 2.84 0.77
IgM渊g/L冤 1.01 0.48
尿红细胞渊/滋l冤 238邙 122邙 < 25
微量白蛋白渊mg/L冤 58.5邙 11.5 < 30
茁2微球蛋白渊滋g/L冤 -- 58 0-300
资轻链渊mg/L冤 12.90邙 8.26邙 0 耀 7.1
姿轻链渊mg/L冤 7.91邙 119邙邙 0 耀 4.1
注院 hsCRP = 超敏 C反应蛋白袁cTnI = 肌钙蛋白 I袁BNP = 脑钠肽遥
邙升高袁邙邙院明显升高遥

慢性病容 左眶周紫色瘀斑 舌体胖大不能充分卷

曲 颈静脉怒张 颈右侧面和前胸部可见呈片紫色

瘀斑 压之不褪色 肺底背部可闻及湿罗音 心界向

左轻度扩大 心率 次 第一心音强弱不等

腹平软 双下肢轻度水肿 实验室检查 二聚体和

轻度增高 和前 显著增高 且治疗后

无明显降低 血清蛋白电泳 微球蛋白升高 尿

轻链显著增高 表 心电图示心房颤动 肢导低电

压 线胸片提示心影增大 右侧少量胸腔积液 心

脏彩色多普勒超声提示左房增大 室间隔增厚 左

室收缩功能轻度降低 肺动脉压力轻度升

高 少量心包积液 下腔静脉增

宽 内径 呼吸变移率 冠状动脉

提示右冠远段少许软斑块伴管腔中度狭窄 心脏

提示双房增大 室间隔增厚 延迟显像左室心

肌点状弥漫增强 图 线头颅和髂关节平

片未见异常 例患者均对利尿 强心等治疗反应

差 先后实施皮肤活检 骨髓活检 右心导管和心肌

活检明确诊断

2 右心导管术和心内膜活检术

患者平卧于 平板 消毒铺巾 利多卡因局

部浸润麻醉 取胸锁乳突肌锁骨头后缘 斜方肌前

缘和锁骨上缘的三角中心点 穿刺针指向右侧乳头

并与穿刺处皮肤呈 角穿刺右侧颈内静脉 置入

静脉鞘 透视指引下送入多功能导管至肺动脉

回撤导管测定并记录肺动脉 右心室和右心房压

力 将右心导管再次送入右心室并剪去末端

沿右心导管送入心肌活检钳 在右室心尖部与室间

隔交界处先后取 块心肌放入 甲醛溶液固定

和刚果红染色 取 块心肌放入指型管冰

块保护快速送免疫组化检查 冠脉造影 皮肤活检

和骨髓活检均为常规方法 略

3 结果

例 右心导管测定肺动脉压力

右室内压 右房压力 左室

内压力 髂静脉压力 图

冠状动脉造影提示前降支近端狭窄

1d 心肌点状弥漫强化袁 室间
隔尤著

图 1 患者 ECHO渊1a尧1b冤和 MRI表现渊1c尧1d冤

1a 左室长轴切面袁 室间隔增厚袁回
声增强

1b 四腔心切面室间隔增厚袁回声增强 1c 双侧胸腔积液袁 左室间隔
基底段袁 侧壁中段基底段片状
增强

心包和胸腔少许积液 双房增大 室间隔心肌增厚

延迟扫描心肌弥漫增强 图

例 患者男 岁 因 反复胸闷气促 年

加重伴纳差 个月 入院 体检 血压

767



介入放射学杂志 圆园员圆年 9月第 圆员卷第 9期 允 陨灶贼藻则增藻灶贼 砸葬凿蚤燥造 圆园员圆袁 灾燥造援圆员袁 晕燥援9介入放射学杂志 圆园员圆年 9月第 圆员卷第 9期 允 陨灶贼藻则增藻灶贼 砸葬凿蚤燥造 圆园员圆袁 灾燥造援圆员袁 晕燥援9

刚果红染色可见心肌组织间呈砖红色均一染色颗

粒 提示 免疫组化血管内皮细胞 和

图 腹壁皮肤活检刚果红

及 胶原染色 骨髓穿刺见骨髓增生活跃 浆

细胞增多 排除多发性骨髓瘤 明确诊断为

和皮肤病 进一步给予马法兰治疗 但效果欠

理想

例 右心导管测定肺动脉压力

右室内压 右房压力 图

刚果红 图 皮肤活检刚果红

甲基紫灶性 骨髓穿刺见骨髓增生活跃 浆细胞

增多 排除多发性骨髓瘤 患者确诊为 和

皮肤病 治疗过程中血压偏低对 类和 受体

拮抗剂耐受和反应差 白蛋白和利尿剂反应一般

4 讨论

淀粉样变性是指相对分子质量为

的低分子量可溶性蛋白变异并构建为不溶

性 反平行折叠的 纤维薄片沉积于细胞外间质咱1暂

约有 种蛋白可以产生淀粉样物质沉积于不同组

织 导致各种病症咱2暂 根据累及的器官定义为系统性
或局部性淀粉样变 系统性淀粉样变指淀粉样物质

可沉积于血管壁和结缔组织 临床表现为多器官受

累 局部病变则仅限于单一器官或组织 如心脏或

神经系统咱3蛳5暂 本文中 例均表现为右心衰竭和显著

皮肤改变 在全面无创检测的基础上 包括心脏彩

色多普勒超声 心电图 心脏磁共振 最终通过有创

检测心导管检查和心内膜活检明确诊断咱6暂

心脏彩色多普勒超声多表现为心脏舒张功

能降低 但收缩功能降低出现较晚 心肌内 颗粒

样 影像是本病典型表现咱7蛳9暂 心电图低电压合并心
脏彩色多普勒超声心室肥厚是相对特征性 表

现咱8袁10暂 淀粉样沉积能特征性影响钆在心肌和血液
的动力学分布 显著缩短心脏磁共振的心肌 延

迟显像表现为片状 局部或透壁心肌信号增强咱11暂

心内膜活检对包括异体心脏移植和不明原因

心力衰竭等 种心脏病的诊断与治疗具有重要作

用 尤其针对不能经无创检查确诊的心脏病非常必

要咱12蛳13暂 心内膜活检通常可在 线透视引导下安全

进行 由于可显示路线和位点 透视联合超声便于

进入右室并控制活检钳方向咱14暂 心内膜活检过程中
的风险包括穿刺导致心脏压塞 室性或室上性心律

失常 心脏阻滞 气胸 大动脉破裂 静脉血肿 右房

室瓣损伤和心脏内动静脉分流 使用穿过右房室瓣

的长鞘管可降低活检钳导致的右房室瓣损伤 心内

膜活检晚期并发症包括穿刺点出血 右房室瓣损

伤 心脏压塞和深静脉血栓 死亡主要与心脏压塞

有关 右室收缩压升高 出血体质 近期接受肝素治

疗或右室增大可能是高危因素 任何可能发生穿孔

的患者 即使无心血管危象 在中心静脉穿刺拔除

或离开导管室前应行超声予以确认咱15暂 技术上精细
可减小手术风险 位置相对较高的颈内静脉穿刺点

可降低气胸危险 避免紧靠锁骨位置穿刺 导管放

置右室并压置于室间隔 既往左束支传导阻滞患者

易发生完全性心脏阻滞 如发生应立即移除活检钳

和 或 鞘管 必要时临时心室起搏 颈静脉鞘管应

用利多卡因可导致 综合征 声音嘶哑咱16蛳17暂

有创检测方式的组织活检是明确 的必要条

件 如果心脏超声显示典型影像同时伴有其他组织

活检阳性可以诊断 常规活检部位包括直肠黏

膜 腹部脂肪 敏感性达 如果阴性可进

一步活检唾液腺 当患者表现为非缺血性心肌病

如舒张性心力衰竭 无法解释的左室肥厚应积极行

心肌活检 块心肌组织的敏感性可达 咱18暂 心
肌组织 刚果红和马法兰染色显示蛋白样物质

沉积于心肌细胞间 免疫组化和免疫荧光检测可进

一步明确亚型 检测可协助明确病变亚型咱19暂

对预后判断和治疗方式选择均非常重要

本文 例患者的共同特点为顽固的右心衰竭

2a尧2b 右心压力曲线示右心压力负荷增加

图 2 患者右心导管压力曲线

3b 心肌刚果红染色袁心肌细胞
间可见红色蛋白样物质沉积

3a 皮肤刚果红染色袁 表皮变薄袁
真皮细胞间隙可见红色蛋白样物

质沉积

图 3 患者皮肤尧心肌组织活检
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通过全面检查最终采用心内膜活检分别历时

和 明确诊断 虽然按心力衰竭规范治疗 但患

者仅对利尿剂和静脉注射白蛋白有反应 我们将资

料收集整理以供参考
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由中华放射学分会介入学组主办袁 湖北省抗癌协会肿瘤介入学专业委员会与武汉协和医院承办袁叶介入放射学杂志曳尧叶临
床放射学杂志曳协办的野中国介入放射学高峰论坛渊2012武汉冤冶将于 2012年 11月 16 ~ 18日在武汉举行遥 本次大会将有数十
位国内外知名专家做专题讲座袁也有病例演示和病案报道等多种形式的学术交流袁欢迎各位同道踊跃投稿尧积极参会遥
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