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摘要 目的：探讨致心律失常性右室心肌病的临床特点、心电图特征、诊断及治疗。方法：对2例致心律失常性右室心肌病患者的临床资料进行回顾性分析，并进行文献复习。结果：患者1，46岁，男性，因“反复胸闷心慌1月，晕厥1次”入院，曾有室速发作，未发作时心电图可见Epsilon波，给予抗心律失常、营养心肌、改善循环等对症支持治疗，症状好转出院；患者2，37岁，女性，因“间断心悸十年，再发加重十天”入院，反复发生室速电风暴，静息心电图可见Epsilon波，给予抗心律失常、电复律治疗稳定后行心脏移植术，患者痊愈出院。结论：致心律失常性右室心肌病可有较特异的心电图表现如Epsilon波，多合并室速等恶性心律失常，预后较差，诊断明确后尽早行抗心律失常或埋藏式心脏复律除颤器植入治疗，终末期可选择心脏移植。
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Two case reports of arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy and literature review
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Abstract Objective: To explore and evaluate clinical manifestation, electrocardiographic (ECG) features, diagnosis and treatment of arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy (ARVC). Methods: Clinical data were retrospectively analyzed in two cases with arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy, and related literatures were reviewed. Results: Case 1, male, 46-year-old, the chief complaint of whom was chest distress and palpitation for one month, suffering from syncope once. The patient had suffered from ventricular tachycardia (VT) attack, and rest ECG showed Epsilon wave. After anti-arrhythmia treatment and nutritional therapy of myocardium, his symptoms were improved markedly. Case 2, female, 37-year-old, the chief complaints of whom were intermittent palpitation for ten years, and exacerbation for ten days. The patient has been suffered from VT electrical storm, and rest ECG showed Epsilon wave, of whom was treated with anti-arrhythmia drugs, electrical cardioversion, and finally heart transplantation. Conclusions: Individuals with ARVC always have some specific ECG features such as Epsilon wave, and often complicated with malignant arrhythmias, and poor prognosis. After diagnosis of ARVC was confirmed, the patients should choose anti-arrhythmic or ICD therapy immediately. Heart transplantation may be helpful for end-stage patients.
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1 临床资料
病例1 患者包某，46岁，男性，2014年6月23日因“反复胸闷心慌1月，晕厥1次”入院。患者6月初因胸闷心慌于当地医院住院治疗，期间发生晕厥一次，行心电图提示“室性心动过速”（简称室速）（见图1），行电复律后意识恢复，冠脉造影检查提示：冠脉未见明显异常，经药物治疗后患者仍间断胸闷，遂至我院。入院查体：心率78次／分、血压103／63mmHg。心电图提示：交界性心律、偶发室早、完全性右束支传导阻滞、ST-T改变、V2~V3导联可见Epsilon波（见图2）。患者室速发作心电图特征：QRS波群在Ⅰ、aVL导联直立，Ⅱ、Ⅲ、aVF导联导联主波向下呈QS型，V1~V6导联呈QS型，为右室流入道室速。心脏彩超提示：右心室（RV）5.3cm，右心房（RA）5.0cm，左房增大（LA 3.8cm），左心室（LV）4.9cm，二尖瓣轻中度关闭不全、三尖瓣重度关闭不全、肺动脉增宽并轻度肺动脉高压，左室射血分数（LVEF）56%（见图3）。入院后诊断考虑：“致心律失常性右室心肌病 心律失常 室性心动过速”，给予抗心律失常、营养心肌、改善循环等对症支持治疗，因考虑患者有室速发作、晕厥病史，建议患者行埋藏式心脏复律除颤器（implantable cardioverter defibrillator，ICD）植入，但患者因个人经济原因拒绝，后患者心慌胸闷症状基本控制，于6月28好转出院。
图1 室速发作时心电图（病例1）

图2 静息心电图（病例1）

图3 心脏彩超右室切面图（病例1）

病例2 患者胡某，37岁，女性，2015年8月18日因“间断心悸十年，再发加重十天”入院。患者于2005年因“感冒”后出现心悸、胸闷，曾在当地医院以“病毒性心肌炎”治疗，后心悸仍间断发作，2005年7月在我院诊断为“右室心肌病，室性心动过速”，行射频消融术后症状好转出院，出院后偶有心悸发作，持续时间短，可自行缓解，未予重视。2015年8月8日患者无明显诱因再发心悸，程度加重，伴心前区疼痛，持续不能缓解，入当地医院后突发意识丧失，行心肺复苏后以“胺碘酮、利多卡因”治疗，于8月17日下午再发心悸伴大汗、血压下降，心电监护示“室速”，急诊转我院治疗，以“心律失常 室速”收入院。入院查体：心率58次／分，血压105/70mmHg。入院后于8月18日再发室速（心电图特征表现为电轴左偏，QRS波群在Ⅰ、aVL导联直立，Ⅱ、Ⅲ、aVF导联导联主波向下呈QS型，V1~V6导联呈QS型，为右室流入道室速），血压不能测出，给予电复律后可转为窦性，但持续数分钟后再发室速（见图4），再行电复律，后给予胺碘酮及利多卡因泵入，其后仍频发室速电风暴，并有血压降低，电复律可转复为窦性心律。入院后心脏超声示：右心增大（右室横径5.3cm，长径约为8.6cm；右房横径4.1cm、长径约6.2cm），右室形态失常（内见丰富的肌小梁回声），室壁变薄（最薄处厚约为0.24cm），右室腔内血流淤滞，三尖瓣中至重度关闭不全，左室舒张功能减低，少许心包积液（见图6）。入院诊断考虑：致心律失常性右室心肌病 室速电风暴。静息未发作时心电图：窦性心律、完全性右束支传导阻滞、ST-T改变、V2~V4导联可见Epsilon波（见图5）。患者因药物控制室速效果欠佳，后请我科心电生理专家联合心外科专家会诊，考虑患者心脏病变处于终末期，心脏移植为较优选方案，遂于9月3日在全麻下行原位心脏移植术，术后复查心脏超声功能正常、形态符合心脏移植术后改变。心肌组织病理检查结果示：右心室镜下见残余心肌纤维极少，大部分为增生的大片脂肪组织及部分纤维组织替代，心肌纤维排列紊乱，部分心肌肥大，部分心肌变性萎缩，心内膜明显增厚伴纤维化。患者经抗排斥、抗感染、营养心肌等对症治疗后，于10月5日好转出院，出院后随访1月无特殊不适。
图4 患者室速电风暴发作时心电图（病例2）


图5 静息心电图（病例2）

图6 心脏彩超右室切面图（病例2）


2 讨论
致心律失常性右室心肌病（arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy，ARVC）为具有家族遗传倾向的原发性心肌病，是右室心肌发育不良被纤维、脂肪组织替代，主要累及流出道、心尖和前下壁（即所谓的“发育不良三角”），可有散在或弥漫性炎性细胞浸润，病变部位心肌变薄、膨胀或瘤样扩张的心肌疾病。人群发病率平均为1:2000到1:5000左右[1]，青年常见，男女比例约为2.7：1，是导致年轻人猝死的主要病因之一 [2]。ARVC临床诊断基于特征性的心电图表现、心律失常及心脏结构和（或）组织学异常[3]。本文报道的2例病例中，病例一以室速导致的晕厥为首发表现，后通过心电图及心脏彩超确诊；病例二以频繁发作室速电风暴为主要表现，心电图、心脏超声及最终组织病理检查确诊为致心律失常性右室心肌病。
[bookmark: OLE_LINK11][bookmark: OLE_LINK12]ARVC临床表现可因心肌病变范围不同而有较大差别，从无症状、心悸、胸痛、猝死等均可能出现。Nasir等[4]研究表明，ARVC患者中27%出现不典型胸痛，32%出现晕厥，6%出现心衰，67%的患者表现为心悸，还有6%可无症状。在临床上，心律失常为ARVC常见症状，尤其是室速，但如病例2患者中频发室速电风暴，既往病例报道中较少。该患者入院前曾有意识丧失，入院后再发伴休克，住院期间多次发生室速伴随血压下降，行数次电复律后转复。一项关于电风暴病因的回顾性研究报道，ARVC占3.4%[5]。
    Epsilon波是本病中较特异的一项心电图表现，是因右室部分心肌组织被脂肪浸润，形成脂肪组织包绕的岛样存活心肌细胞延迟除极所致。根据心肌损坏程度，电激动延迟可出现在QRS波群末尾之前ST段上甚至T波之后，多表现为一个在ST段起始部的一个小波，在心前区导联最为突出（V1~V2导联多见），但也可以出现在肢体导联或全部12导联[6]。Epsilon波在诊断ARVC中的特异性高达100%，但因波幅较小在我国有学者统计Epsilon波检出率仅为38.1%[7]，应用改良的心电图技术，可增加Epsilon波的检出率，约为75%[8]。据报道，在疾病早期心电图中去极和复极可无异常，随疾病进展，可首先表现为T波倒置，由V2扩展到V3，最后出现Epsilon波[9]。
[bookmark: OLE_LINK47][bookmark: OLE_LINK48][bookmark: OLE_LINK1][bookmark: OLE_LINK2][bookmark: OLE_LINK13]ARVC 患者临床治疗的主要目标在于降低心脏猝死率，控制心律失常，纠正充血性心力衰竭。治疗措施包括限制体力活动、药物治疗、植入ICD、射频消融术、手术治疗、其他对症治疗。ARVC患者应绝对避免竞技类运动[10]，药物治疗通常使用β受体阻滞剂、胺碘酮和索他洛尔，但单独药物治疗无法改善患者预后[11]。ICD植入能较单纯药物治疗明显提高生存率，对于有晕厥病史、心脏骤停史、室速伴血流动力学不稳定的ARVC患者是ICD植入明确的适应证。射频消融术常用于植入ICD联合抗心律失常药物治疗下仍反复出现室性心律失常发作患者，但射频消融术后复发率较高。2014 年EHRA/HRS/APHRS《室性心律失常专家共识》建议，室速/室颤风暴伴有明显的器质性心脏病患者中，在事件发生后应早期考虑和讨论植入左心室辅助装置和心脏移植的可能[12]。本例2中患者以电风暴为主要表现，心脏结构已呈终末期改变，经多学科讨论后行心脏移植，术后恢复良好。因此，心脏移植为ARVC患者（特别是心脏病变处于终末期患者）提供了一种新的选择方案。
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