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儿童心肌病的磁共振特征
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【摘要】　目的：分析儿童心肌病磁共振的临床影像学特点。方法：回顾性搜集我院６４例临床诊断儿童心肌病患者，

其中心内膜弹力纤维增生症（ＥＦＥ）２６例，肥厚型心肌病（ＨＣＭ）１４例，扩张型心肌病（ＤＣＭ）１６例，限制型心肌病（ＲＣＭ）

４例，致心律失常性右室心肌病（ＡＲＶＣ）２例，心肌致密化不全（ＮＶＭ）２例。采用１．５Ｔ磁共振扫描，不能配合的患儿用

０．５ｍＬ／ｋｇ水合氯醛镇静。所有患儿行黑血快速自旋回波（ＴＳＥ）、亮血平衡稳态自由进动梯度回波（ｂａｌａｎｃｅｄＳＳＦＰ）电

影，２６例行快速自旋回波心肌延迟增强，２８例行相位敏感反转恢复（ＰＳＩＲ）心肌延迟增强扫描。结果：２６例ＥＦＥ均有左室

心腔扩大，９例伴心肌变薄；１６例心肌收缩运动幅度减低；左房增大７例；左室肌小梁增多增厚１３例；瓣膜返流１８例；心包

积液７例，胸腔积液４例。１４例 ＨＣＭ共有６６个左室节段心肌增厚，室间隔的增厚１４例，共累及４５个节段，左室游离壁

增厚１２例，共累及２１个节段。１例右室心尖部受累。左室内乳头肌异常４例。左室肌小梁增多增厚６例。１６例ＤＣＭ

均有心腔扩大，左室心肌变薄，左房左室同时显著增大１２例，８例为全心增大，仅左室增大２例。１３例患者心室壁收缩运

动幅度均明显减低。左室游离壁肌小梁增粗增厚１１例。瓣膜返流１３例。心包积液９例，胸腔积液７例。４例ＲＣＭ，均

为双心室受累，舒张运动受限，心室腔大小正常，双侧心房明显扩张，６例瓣膜返流。下腔静脉扩张４例。心包积液３例。

２例ＡＲＶＣ，ＭＲＩ均可见右室流出道扩张，局部室壁变薄，“手风琴征”阳性。２例ＮＶＭ，左室心内膜及肌小梁明显增厚，交

叉呈网，相邻心肌变薄，ＮＣ／Ｃ约３．１～７．５。６例延迟强化，ＨＣＭ１例，ＥＦＥ２例，ＤＣＭ３例。结论：儿童心肌病的临床表

现多样化，多伴有心功能异常，磁共振影像学表现有一定的特点，两者密切结合可以作出诊断。
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表１　心肌病的种类及临床表现

疾病分类
性别
男／女

年龄范围 中位年龄

临床表现

家族史
（明确／可疑）

上呼吸道
感染症状

心功能不
全及分级

心脏杂音 心律失常

ＥＦＥ（２６） １５／１１ ４个月～１２岁 １岁１月 １／４ １１ ２４（Ⅱ～Ⅳ级） ５ ６

ＨＣＭ（１４） １２／２ ６个月～１３岁５个月 ８岁１１月 ３／３ ３ ２（Ⅱ级） ７ ６

ＤＣＭ（１６） ６／１０ ５～１３岁 １０岁６月 １／１ ５ １４（Ⅲ～Ⅳ级） ６ ７

ＲＣＭ（４） ２／２ １～５岁 ３岁６月 ０／０ ３ ２（Ⅱ～Ⅲ级） １ ０

ＡＲＶＣ（２） １／１ ８～１３岁 １０岁６月 ０／１ ０ ０ ０ ２

ＮＶＭ（２） ２／０ １２个月～９岁 ５岁 ０／０ ２ ２（Ⅱ～Ⅲ级） ０ １

　　心肌病是一组非同源性、伴有机械和／或电生理功

能异常的心肌疾病。儿童心肌病（ＣＭ）在儿童期是严

重的疾病，约７１％～９０％患者合并心力衰竭
［１］，并且

是儿童心脏移植最常见的原因之一［２］。有些心肌病在

明确病因，正规积极治疗后，有逆转恢复正常或获得明

显改善的希望，因而早期发现、早期诊断和治疗尤为重

要。心脏磁共振可以从形态学、功能学及血液动力学

上对心脏进行多方面评价，为临床提供重要的参考信

息。

材料与方法

１．临床资料

搜集２００６年１月－２０１５年６月６４例心肌病患

者，包括心内膜弹力纤维增生症（ｅｎｄｏｃａｒｄｉａｌｆｉｂｒｏ

ｅｌａｓｔｏｓｉｓ，ＥＦＥ）２６例，肥厚型心肌病（ｈｙｐｅｒｔｒｏｐｈｉｃ

ｃａｒｄｉｏｍｙｏｐａｔｈｙ，ＨＣＭ）１４例，扩张型心肌病（ｄｉｌａｔｅｄ

ｃａｒｄｉｏｍｙｏｐａｔｈｙ，ＤＣＭ）１６例，限制型心肌病（ｒｅｓｔｒｉｃ

ｔｉｖｅｃａｒｄｉｏｍｙｏｐａｔｈｙ，ＲＣＭ）４例，致心律失常性右室

心肌病（ａｒｒｈｙｔｈｍｏｇｅｎｉｃｒｉｇｈｔｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｃａｒｄｉｏｍｙ

ｏｐａｔｈｙ，ＡＲＶＣ）２例，心肌致密化不全（ｎｏｎｃｏｍｐａｃｔｉｏｎ

ｏｆｔｈｅｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｍｙｏｃａｒｄｉｕｍ，ＮＶＭ）２例。男３８例，

女２６例，年龄４个月～１３岁５个月，中位年龄５岁６

个月。３例行基因检测。５例有明确家族史，９例可疑

家族史。

２．仪器设备与操作方法

飞利浦１．５ＴＡｃｈｉｅｖａ（３３例），均采用８通道心脏

线圈，早期５例较小患儿（４～５个月）采用体线圈，及

Ｉｎｇｅｎｉａ全数字磁共振（３１例）扫描。不能配合的患儿

剥夺睡眠，１０％水合氯醛０．５ｍＬ／ｋｇ口服镇静。平均

扫描时间４５～９０ｍｉｎ。５名患儿屏气下扫描，其余患

者均采用自由呼吸下扫描。采用胸前电极心电门控及

呼吸触发扫描。电影扫描采用ｃｉｎｅ稳态自由进动梯

度回波（ｓｔｅａｄｙｓｔａｔｅｆｒｅｅｐｒｅｃｅｓｓｉｏｎ，ＳＳＦＰ）序列，进

行多平面扫描。黑血序列采用快速自旋回波（ｔｕｒｂｏ

ｓｐｉｎｅｃｈｏ，ＴＳＥ）序列或单次激发快速自旋回波序列。

５４例患儿进行了延迟增强扫描，对比剂采用钆喷酸葡

胺（马根维显，拜耳先灵制药，柏林）０．２ｍＬ／ｋｇ。注入

对比剂后８～１０ｍｉｎ开始扫描。扫描序列采用快速自

旋回波序列（２６例）及相位敏感反转恢复（ｐｈａｓｅｓｅｎｓｉ

ｔｉｖｅｉｎｖｅｒｓｉｏｎｒｅｃｏｖｅｒｙ，ＰＳＩＲ）序列（２８例），行ＳＡ多

层面扫描（５４例），４ＣＨ多层面扫描（５例）。

结　果

１．临床表现

６４例为临床诊断心肌病，各自临床表现见表１。

其中ＥＦＥ及ＨＣＭ 患者年龄跨度较大。ＥＦＦ患儿年

龄范围为４个月～１２岁，平均年龄１岁１个月～１２

岁，此患儿婴儿期确诊为ＥＦＥ，经治疗后好转，１２岁时

常规检查发现心脏再次增大时行心脏磁共振扫描。２

例ＡＲＶＣ患者心率失常表现为来自右室心尖部的室

性心动过速及早搏。３名患儿行基因检查发现突变（１

名８岁男孩经基因诊断为 ＭＹＨ７编码区氨基酸突变

的ＨＣＭ；１名１３岁男孩，经基因检测确诊 ＡＲＶＣ；１

名８岁女孩，基因检查ＪＵＰ基因突变）。

２．影像学表现

２６例心内膜弹力纤维增生症患者中，ＭＲＩ显示所

有病例均有不同程度左室心腔扩大，其中９例次左室

呈球形膨隆（图１）；１６例次心肌收缩运动幅度减低；左

房增大７例次；左室肌小梁增多增厚１３例次；１８例患

者中见瓣膜返流，二尖瓣返流１６例次，三尖瓣返流４

例次；心包积液７例次，胸腔积液４例次。２６例行增

强后延迟扫描，２例见心内膜强化。

１４例肥厚型心肌病患者中，梗阻型５例，非梗阻

型９例。ＭＲＩ发现共有６６个节段心肌不同程度增
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厚（箭）。　图３　ＨＣＭ男，１３岁５个月。ａ）四腔心层面显示右室游离壁心尖部（长箭）及室间隔心肌增厚（箭）；ｂ）左室流

出道层面显示左室心尖部（箭）及右室心尖部心肌增厚（长箭）。　图４　ＨＣＭ男，６月５天。心中部室间隔前间壁及左室

前壁心肌增厚（箭），乳头肌异常粗大肥厚（长箭）。

图１　ＥＦＥ患者。女，９月，呼吸道感染后

发现心脏增大就诊。ａ）亮血序列冠状位显

示左室腔球形扩大，肌小梁增多增厚；ｂ）亮

血序列轴位显示左室球形扩张，室间隔向

右室侧弧形膨隆。治疗３个月后复查心脏

彩超，左室腔回缩。　图２　ＨＣＭ 患者，

男，９岁，其父亲室间隔增厚。ａ）四腔心电

影序列，基底部室间隔非对称性增厚（箭）；

ｂ）左室短轴电影序列，基底部至心中部室

间隔非对称性增厚（箭），突入右室流出道，

局部心腔变窄；ｃ）左室基底部前壁心肌增

厚，均为局灶性分布。１４例均有室间隔的增厚，共累

及４５个节段，分别为基底部间前壁１１个（图２ａ）、间

下壁４个；心中部间前壁１１个（图２ｂ），间下壁８个；

心尖部间前壁７个，间下壁４个。左室游离壁增厚共

累及１２例２１个节段，基底部前壁９个（图２ｃ）、前侧壁

２个；心中部前壁４个，前侧壁１个；心尖部前壁３个，

前侧壁２个。１例右室心尖部受累（图３）。左室内乳

头肌异常４例，增厚肥大２例次（图４），数目增多２例

次，位置异常２例次。左室肌小梁增多增厚６例。二

尖瓣少量返流３例。８例行增强扫描，１例见延迟强

化，位于局部明显增厚的心肌内，呈斑点状强化。

１６例扩张型心肌病中，ＭＲＩ显示所有患儿均有心

腔扩大，左室心肌变薄，左房左室同时显著增大１２例

（图５ａ），８例为全心增大，仅左室增大２例。１３例患

者心室壁收缩运动幅度明显减低。左室游离壁肌小梁

增粗增厚１１例，但均未累及心尖。１３例患者见瓣膜

返流，其中二尖瓣返流１１例次，三尖瓣返流４例次。

心包积液９例次，胸腔积液７例次。１２例行增强后延

迟扫描，延迟强化３例，位于心肌中层及透壁样强化

（图５ｂ）。

限制型心肌病４例，均为双心室受累，收缩运动幅

度基本正常，舒张运动明显受限，心室腔大小均显示基

本正常，双侧心房均明显扩张（图６），６例次瓣膜返流，

二尖瓣返流４例次，三尖瓣返流２例次。下腔静脉扩

张４例。心包积液３例。４例均行增强扫描，均未见

延迟强化。

致心律失常性右室心肌病２例，ＭＲＩ均可见右室

流出道扩张（图７ａ），局部室壁变薄；“手风琴征”阳性１
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叉呈网，小梁内为血流信号，相邻心肌变薄，ＮＣ／Ｃ约７．５（箭）。　图９　ＮＶＭ，男，１２个月。左室两腔心示左室心内膜及肌小

梁明显增厚，呈网格样改变，心尖部最明显，相邻心肌变薄，ＮＣ／Ｃ约３．１（箭）。

图５　男，１３岁。ａ）左房左室增大，左室

心肌壁变薄，肌小梁增多增厚；ｂ）延迟

强化短轴，透壁强化（长箭）及心肌中层

线状强化（箭）。　图６　男，３岁。ａ）四

腔心收缩末期，双侧心房明显增大，心

室收缩幅度正常；ｂ）四腔心舒张末期，

双侧心室舒张幅度受限。

图７　男，１３岁。ａ）右室流出道扩张

（箭），较同层升主动脉增宽（长箭）；ｂ）

右室流出道前壁运动异常，局部邹缩

（箭）。　图８　ＮＶＭ，男，９岁。四腔心

位左室心内膜及肌小梁明显增厚，交

例（图７ｂ），未见明确心室壁脂肪化。２例均行增强扫

描，未见延迟强化。

心肌致密化不全２例，１例 ＭＲＩ发现左室心尖、

心尖段全层、心中部前、侧、下，壁，室间隔下部／基底段

前、侧、下壁心内膜及肌小梁明显增厚，交叉呈网，相邻

心肌变薄，非致密化心肌厚度／致密化心肌厚度（ｎｏｎ

ｃｏｍｐａｃｔｅｄｍｙｏｃａｒｄｉｕｍ／ｃｏｍｐａｃｔｅｄｍｙｏｃａｒｄｉｕｍ，ＮＣ／

Ｃ）约７．５（图８），同时左房明显扩张，伴二尖瓣返流。

另１例可见左室心尖、心尖段下壁、侧壁、前壁、中段侧

壁、基底段侧壁心内膜及肌小梁增厚，相邻心肌变薄，

ＮＣ／Ｃ约３．１，未见瓣膜返流（图９）。２例患者均行增

强扫描，未见强化。

讨　论

心肌病的病因并不都很明确，常见有基因缺陷所

致，除此之外还可能与感染，代谢异常，免疫缺陷等相

关。如 ＨＣＭ 最常见的基因突变为 ＭＹＨ７、ＭＹＢ

ＰＣ３
［３］；ＡＲＶＣ目前已确定有６个基因位点与其有

关［４］；ＤＣＭ患者中遗传性约占３０％～３５％等。因检

测技术受限及检测费用较高，本组患者中仅有３例行

基因检测，２例检测到与相关疾病对应已证实的基因

位点发生突变，另１例检测到ＪＵＰ基因突变，但尚未

有相关位点突变的报导。同一种基因的不同功能区域

突变，可以引起不同类型的心肌病，即使同一位点突
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变，也可引起不同类型的心肌病表现［５，６］。所以心肌

病的定义和分类也在不断更新。

儿童期心肌病最常见的类型是扩张型心肌病［７］，

但本组病例中心内膜弹力纤维增生症所占比例最大

（４０．６％，２６／６４），扩张型心肌病其次（２５．０％，１６／６４），

肥厚型心肌病第三（２１．９％，１４／６４）。分析原因可能与

心肌病的分类有关，ＥＦＥ在１９９５年世界公共卫生组

织 ＷＨＯ的心肌病分类中归为未定型心肌病，而在

２００６年美国心脏学会对心肌病分类标准中，ＥＦＥ在婴

儿和儿童期属于由病毒感染引起的扩张型心肌病［２］。

如果将ＥＦＥ归类于原发性获得性ＤＣＭ，则ＤＣＭ 的

发病率最高（６５．６％，４２／６４）。

儿童与成年人相比，体积小，呼吸频率及心率快，

呼吸不平稳，且大多不能配合，这就需要结合儿童的特

点进行操作。首先是镇静，大多数患儿不能配合，需镇

静后检查。我院尚未开展麻醉下心脏磁共振检查，所

以患儿需提前剥夺睡眠，配合口服镇静剂，确保检查过

程中保持不动。对于新生儿及婴幼儿等体积较小的患

儿，需使用较小的体素以达到足够的空间分辨率。也

可以通过增大矩阵，缩小扫描野，缩小层厚等调节。年

龄越小，心率越快，伴有病变时经常会在１００次／分钟

以上，为了有充足的纵向信号回复时间，数据采集时间

间隔应从每１～２个心动周期增加至３～４个心动周

期，并通过减少快速因子来缩短采集持续时间［８］。儿

童呼吸快且不平稳，可采用自由呼吸门控触发，或“导

航回波”追踪膈肌运动等。虽然经过这些方法做出的

图像仍有一定的伪影存在或图像质量不如成人，但都

不影响诊断。

心肌病的磁共振特点。①ＥＦＥ：磁共振平扫没有

特异性表现，最常见的是左室增大。增强扫描可见心

内膜延迟强化，乳头肌、腱索及二尖瓣等结构也可受

累［９，１０］。②ＨＣＭ：特征性改变是心肌的异常肥厚，可

呈节段状或弥漫性增厚，诊断标准为舒张末期室壁厚

度≥１５ｍｍ，或肥厚室壁与正常室壁厚度比值 ≥

１．５
［１１］。左心室前游离壁基底部，及其相邻的室间隔前

部是最常见的受累部位。通过左室流出道三腔心电影

序列可以动态观察左室流出道有无狭窄，心脏瓣膜运

动情况（二尖瓣前叶在收缩早期向室间隔靠拢，即

ＳＡＭ征）和该部位血流动力学特点。ＨＣＭ 可出现各

种不同的强化方式及受累层面。③ＤＣＭ：ＭＲＩ影像

学征象为左心室或者左右心室均扩大，室壁厚度一般

较均匀，心肌信号为中等强度信号，伴随心室壁的广泛

变薄，收缩幅度降低，射血分数明显减低，伴有不同程

度的左心室游离壁肌小梁增粗、增多，增厚。常可见二

尖瓣关闭不全。增强扫描心肌中层的强化是ＤＣＭ 的

特征，并以此作为与缺血性心肌病的鉴别诊断依据之

一［１２，１３］。④ＲＣＭ：ＭＲＩ表现可以右心室受累或双心

室受累，流入道短缩，心尖闭塞，收缩功能正常或接近

正常，舒张明显受限，心房明显扩张，房室瓣关闭不全，

出现返流。可有延迟强化［１４］。⑤ＡＲＶＣ：在 ＭＲＩ电

影上可以见到右室流出道膨隆，扩张，室壁变薄，节段

性功能异常，有特征性的局部皱缩，在收缩期表现更加

明显，能够显示“手风琴”征［１５］。扩张变薄的心肌发生

脂肪变性时，可在Ｔ１ＷＩ呈高信号显示，压脂序列可分

辨其性质，但有时候难以区分心外膜脂肪垫和心室肌

壁脂肪化，目前已不将此作为 ＡＲＶＣ的主要诊断标

准［１６］。增强扫描右室壁可广泛的延迟强化，多为透壁

性［１５，１６］。⑥ＮＶＭ：ＭＲＩ电影序列上，可以观察到心

室肌小梁粗厚，间隙加深，隐窝内有流动的血液，而心

外膜下心肌较相邻正常心肌变薄，病变主要位于左心

以心尖为中心的区域。非致密化心肌和致密化心肌的

比值（ＮＣ／Ｃ）为舒张末期ＮＣ／Ｃ＞２．３～２．５
［１７，１８］。当

心肌存在坏死纤维化时，可有延迟强化，并能显示肌小

梁中的血栓。

文献报导心肌病可以有各种不同形态延迟强化，

大约有５０％～８０％的 ＨＣＭ 病患者及１／３ＤＣＭ 患者

存在心肌延迟钆增强表现［１３］，并可见附壁血栓形成。

而本组患者中５４例进行增强扫描，仅６例看到延迟强

化（１１．１％，６／５４），也未见附壁血栓，延迟强化比例明

显低于文献，考虑可能与以下因素相关。

延迟扫描序列的选择：本组病例注入对比剂后部

分仍选用Ｔ１／ＴＦＥ序列扫描（２６例），而６例看到延迟

强化的患者均为ＰＳＩＲ序列。增强后Ｔ１／ＴＦＥ序列提

示心肌局部充血性改变，ＰＳＩＲ序列显示的是失去活性

的心肌在对比剂进入之后流出障碍，廓清比正常心肌

晚，而出现局部对比剂聚集，反应心肌坏死及纤维化。

二者显示的病理学意义不同。本组病例延迟扫描时间

均在注入对比剂８～１０ｍｉｎ后开始，而有文献指出在

注入对比剂２０～３０ｍｉｎ后，病变与心肌之间对比最清

晰［１９］。本组延迟强化少，可能和扫描时间过早有关。

有文献报道新生儿及婴幼儿心肌致密化不全心脏磁共

振无延迟强化表现［２０］，是否儿童心肌病为病变发生的

早期，心肌缺血坏死及纤维化尚不明显，所以延迟强化

不多见，还需进一步追踪随访，或更多病例分析来证

实。

扫描层面有关：大部分只做了ＳＡ扫描，仅３例同

时做了４ＣＨ扫描，对于延迟扫描后心肌的观察不够全

面。病例数偏少，不具备普遍代表性。

儿童心肌病的临床表现多种多样，仅靠临床难以

明确诊断，心脏磁共振检查每种疾病都有其一定的影

像学特点，可以提供重要的参考信息，为诊断提供帮

助。由于儿童体积小、心率快、不能配合等特点，对扫
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描技术有一定的要求，需在实践中不断的摸索和积累

经验，以达到更好的图像质量。
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