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[Abstract] Objective Toinvestigatetheclinicalvalueofmagneticresonannceimaging(MRI)inthediagnosisofisolated
noncompactionofventricularmyocardium (INVM).Methods Ninepatientspresentedwithvarioussymptomssuggesting
heartdiseaseunderwentcardiacMRIexaminationswith1.5Teslasmagnetomscanner(Siemens)forexactlymorphologicob-
servation.Results MRIdiscriminatedclearlythevariablelocalizationanddegreeofprominenttrabeculationsanddeepin-
tramyocardialrecessestypicalofINVM,especiallyindemonstratingthelesionsinvolvingtheanterolateralwallandapical
segmentofleftventricle,withbettervisualizationandspacialresolutioncomparedtoechocardiography.Conclusion MRIis
aneffectiveadjuncttoechocardiographyindiagnosisofINVMwithhigherclinicalaccuracy.
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孤立性心室肌致密化不全的磁共振诊断
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[摘 要] 目的 探讨磁共振对于孤立性心肌致密化不全的临床诊断价值。方法 利用西门子1.5T磁共振机检查9例

有不同临床症状的心脏病患者以进一步观察心内结构。结果 在9例患者中,磁共振清晰辨别出不同部位和程度的心肌

致密化不全病变,其特征性表现为显著的小梁化心肌及深入到室壁内的小梁间隙;尤其是对于累及左室前侧壁和心尖部的

病变,磁共振能较超声心动图提供更明确的形态显示和更高的空间分辨率。结论 磁共振提高了心肌致密化不全的诊断

率,是超声心动图检查的有效补充和替代方法。
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  孤立性心室肌致密化不全(isolatednoncompactionof
ventricularmyocardium,INVM)是一类少见的先天性心内膜

心肌疾患,在临床上多无典型的特征性表现,但可以引起左心

功能不全、致命性心律失常以及全身多发栓塞等严重并发症,
因此早期作出明确诊断具有重要临床意义。本文探讨心脏磁

共振检查对此类疾病的诊断价值。

1 资料与方法

1.1 临床资料 收集自2000年6月-2003年11月期间的9
例患者,男8例,女1例,年龄20~72岁,平均年龄44岁,自
出现临床症状至行磁共振检查的平均年限为10年。9例患

者的临床表现并无特征性,多有发作性心悸、气短等症状,持
续时间长短不一;个别伴有一过性晕厥或夜间阵发呼吸困难,

1例曾有脑栓塞病史。9例均有心电图异常改变,其中3例有

心律失常(分别为房颤,室性早搏,短阵室性心动过速),5例

呈ST-T段改变或异常Q波,3例有左室肥厚,1例为完全性

左束支传导阻滞。4例患者胸片提示心脏左室扩大。超声心

动图检查有3例提示心肌致密化不全诊断。

1.2 检查方法 磁共振检查均采用西门子1.5T场强超导

机型(Siemens,Sonata4VA15A和Novus2002M),在心电门

控下采用快速屏气序列成像,每次屏气时间为10~15s,平均

检查时间一般为20~30min。
首先采用trufisp-loc序列行胸部大体轮廓扫描(pilot

scan)。在确定心脏及大血管的位置后,采用横断位快速自旋

回波序列(TSE-Haste序列,一般采集10~15层图像,层厚6
mm,层间距5~6mm),初步观察心脏的基本结构,必要时加

做矢、冠状位。随后采用快速梯度回波序列(cine-trufisp,重

复时间TR40~60ms,回波时间TE2~3ms,翻转角FA15°
~20°)行左室二腔心位、短轴位和四腔位磁共振电影(cine-
MRI)。

  本研究重点观察具有代表意义的左室基底段、乳头肌水
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图1 A.四腔心位,舒张末期左室腔内径扩大,侧壁及心尖部心肌呈双层结构。内层较厚,呈疏

松网隙状(白色箭标);外层结构较致密,类似正常心肌(黑色箭标);B.左室收缩功能减低:于收缩

末期示左室腔长短轴短缩率均低于30%  图2 乳头肌层面左室短轴位,前侧壁及侧后壁内腔

面肌小梁粗乱呈网状;右室腔内亦见粗乱肌小梁(黑色箭标)  图3 左室心尖部短轴位,肌小

梁散乱粗大呈蜂窝状充填于心腔内;外层的致密心肌较薄

平和左室心尖部三个短轴层面,必要

时在其间插入1~2层。在每个短轴

位层面,将左室壁按冠状动脉三主支

的大致供血范围再分成三个节段[1,2]。

1.3 心肌致密化不全的诊断标准 
①心室肌分为二层结构;②外层较薄,
类似于正常心肌信号强度;③内层明

显较厚,由大量交错排列的肌小梁和

小梁间隙中填充的血液混合构成,呈
现一种蜂窝样结构;或由粗大肌小梁

形成条状充盈缺损横跨于心腔短轴;

④在单一层面中,有3条以上直径大

于2mm的肌束影(乳头肌除外);⑤
不合并其他心内畸形[3]。

2 结果

  9例患者在磁共振检查中均发现

特征性改变(图1~3)。自旋回波序

列可以表现为心肌的节段性增厚,类
似于肥厚性心肌病,但心肌信号多不

均匀,略 呈 网 隙 状。梯 度 回 波 序 列

(cine-MRI)能够清晰显示出上述心室

肌的双层结构(图1),外层心肌普遍

较薄,尤其是心尖部周围区域,可薄如

纸样。内层明显较厚,由交叉排列的

肌小梁构成疏松的海绵状结构(这也

是本病又称为“海绵状心肌”的原因)。内外层心肌的厚度之

比可达5~6∶1。室间隔近中段心内膜层一般受累较轻,多
无典型的双层结构,类似于正常心肌信号强度,但室壁厚度仍

可偏薄。有2例可见右室受累表现(图2)。按照本文的定位

方法,可以将左室壁大致分为9个节段(表1)。

表1 9例患者左室壁各节段发病情况(例)

左室壁节段 室间隔面 前侧壁 侧后壁

基底段 1 4 3
乳头肌段 3 8 7
心尖段 5 8 9

  磁共振显示有3例患者存在左室腔内径扩大和左室收缩

功能减低的表现(图1),与超声结果基本相符,在平片上也均

提示有左室增大的征象。本次左室腔扩大的标准,是在左室

舒张末期,经过乳头肌水平的左室短轴位层面,室间隔与左室

外侧壁的正常致密化心肌内腔缘之间的连线(左室横径)大于

5.5cm[2]。左室收缩功能减低的标准是长轴和短轴短缩率低

于30%。上述3例患者在左室收缩期,外层的致密心肌仍可

见收缩运动,室壁增厚率大致正常;内层的小梁化心肌则主要

表现为被动的挤压变形样改变,因此长短轴短缩率低于正常。
本次检查未能明确发现在小梁间隙内是否有血栓生成。

3 讨论

  心肌致密化不全是在心肌分化过程中由于各种因素所导

致的发育停滞,主要累及内层心肌,尤其是心内膜下肌层。其

大体形态表现为心肌呈现二层结构,外层较薄,基本类似于正

常的致密化心肌;内层明显较厚,为持续存在的小梁状心肌,
由众多粗大的肌小梁结构混乱交错构成,其间散在分布着大

小形态各异的小梁间隙,部分可深达外层肌壁内,间隙内的血

流与主心腔相沟通。这种形态特征能引发许多临床症状,多
不典型,其最重要的包括左心功能不全,致命性室性心律失常

和体动脉栓塞症状。
左心功能不全的发生机制目前认为主要是长期心肌缺血

的后果[3,4]。致密化不全的心肌由胚胎期未退化的网状肌小

梁构成,其末梢毛细血管的分布密度要明显低于正常的致密

化心肌,导致内膜下心肌的血流灌注减低。较长时间的心肌

供血不足能引发内膜肌层中的弹力及纤维组织增生,从而使

心肌的顺应性和收缩、舒张功能均逐步降低。同时,由于外层

能够正常收缩的肌层较薄,难以产生足够的射血力度,也会造

成左室收缩功能减低。室性心律失常的发生机制目前尚不十

分清楚,但心室内纵横交错的肌小梁结构及其众多的分支,无
疑会提高异位兴奋点和折返通路的发生几率。而众多的小梁

间隙,尤其是深达肌层的小梁隐窝内,血流速度明显减慢,容
易诱发血栓生成并脱落造成栓塞表现。

既往此病的诊断主要依靠超声检查[3-6],但由于声窗限制

和近场效应的影响,可有多达32%~37%的左室壁节段观察

效果不佳,尤其是左室的前侧壁和心尖部[1,4]。同时,有相当

数量的患者由于局部组织的产声性(echogenicity)差异,难以
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清晰地勾画出心内膜和心外膜的轮廓界线。本文中有6例患

者的超声结果未作出明确提示。
磁共振应用于心血管系统的最大优势,是可以不受限制

地全方位展示任意角度的心腔和室壁形态,获得最佳的观察

效果,而且不需要注入对比剂。磁共振成像的空间和密度分

辨率明显高于超声检查,尤其是快速梯度回波(电影)序列,能
精确显示出对应于心动周期各个时相点的室壁形态和运动功

能。左室二腔心位非常类似于常规的右前斜位左室造影,二
者可行对比观察。我们所采用的长短轴结合的分段定位方

法,能够无遗漏地逐段观察各部分室壁情况,对于病变的诊断

提供了最为客观的影像学依据,最大限度地避免了人为因素

和主观判断的影响,能提高病变的检出率。若再辅以心肌灌

注显像,尚能提供更加丰富的诊断信息。
根据本文采用的左室壁节段9分法观察,在左室心尖部

层面是病变最多累及的部位,可以在局部心腔内形成完全的

窦隙状填充(图3)。乳头肌层面次之,基底段层面受累较轻。
在上述3个层面中,前侧壁和侧后壁的受累程度均较室间隔

更重。因此在四腔心位电影序列中多表现为左室侧壁段内腔

面呈混乱的蜂窝状结构,而室间隔面则相对平整,但间隔壁的

厚度亦多偏薄,有可能是相邻区域心肌供血不足的相应改变,
与文献报道结果相似[7,8],说明心肌致密化不全具有一定的好

发部位,而且心肌缺血并不只限于小梁化特征最明显的室壁

段。然而目前我们的磁共振经验尚不能准确判定小梁间隙内

是否有血栓生成。
本文中的9例患者有2例曾行冠状动脉造影检查,均未

发现冠状动脉-左室瘘,左室心肌染色或窦状隙开放等征象,
提示孤立性心肌致密化不全与“永存窦状隙病”(persisting
myocardialsinusoids)在形态发生学上是不同的。后者一般

多合并其他先天性心内畸形,尤其是室间隔完整的肺动脉闭

锁,由于右室腔无正常射血通道,只能通过心肌内的窦状隙开

放与冠状动脉交通,构成侧支循环。因此行主动脉根部或冠

状动脉造影,多可显示冠状动脉-心室瘘样改变。而且IN-
VM的心肌组织学检查发现,在病变区域的小梁化心肌表面

覆盖着一层内皮细胞,这是与永存窦状隙明显不同的病理特

征,因此在某些文献中[4]将INVM 称为“孤立性永存窦状隙

病”并不合适,未能揭示出二者在组织发生学上的区别。

磁共振在当前仍不能取代超声心动图成为INNM 首选

方法。但若临床上出现原因不明的心衰,心律失常或动脉栓

塞,而超声心动图检查结果无明确阳性发现,或难以解释临床

症状者,心脏核磁共振检查对于进一步的病因诊断会有所帮

助。
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