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病例资料
!

患者"女"

-K

岁"因&反复外阴溃疡
M

年"胸闷气促
%

年"间断便血
L

个月'于
%K%%

年
%

月
1

日至我院就诊!患者
M

年前反复出现外阴溃疡!

%

年

前患者无明显诱因出现胸闷)气促不适"于当地医院诊

断为&冠心病'"给予药物治疗"仍有胸闷不适!

L

个月

前患者无明显诱因出现便血"同时发现伴有反复口腔

溃疡"于当地医院就诊"肠镜提示&结肠慢性炎症)多发

溃疡'"病理示&可见坏死物'"经内科治疗后"患者消化

道症状好转出院!

1K

天前患者再次出现便血于我院

就诊"仍然伴有外阴)口腔溃疡"自觉胸闷)气促较前加

重"门诊考虑&多系统损害查因(白塞病-'收住入院!

入院查体(右侧外阴可见一大小约
1KAAb)AA

溃

疡"口腔可见多处小溃疡!实验室检查(粪便隐血试验

阳性"

HB

反应蛋白
1%<KA

T

.

V

*正常
K

,

M<KKA

T

.

V

+"

氨基末端脑钠肽前体*

I$B

@

6,7I!

+

%NNK<-

@T

.

AV

*正

常
K

,

L)K

@T

.

AV

+"血浆纤维蛋白*原+降解产物

%K<-A

T

.

V

*正常
K

,

)A

T

.

V

+"

;B

二聚体
1<M-A

T

.

V

*正常
K

,

K<)A

T

.

V

+#动态心电图示多发室性早搏"

1

)

$

)

*4&

)

YLBY-

导联
#$B$

改变"

0Y3BY.

递增不

良!双下肢血管彩超示右侧腓静脉血栓形成!

%K%1

年
1K

月
1P

号心脏彩超示左房大"室间隔增厚*较厚处

约
1)

,

1NAA

+"左室后壁厚度临界高值*较厚处约

11

,

1%AA

+"左室射血分数*

35S+45>+62=93*65

\

5=+2,>

S6*=+2,>

"

VY(&

+

)Me

"左室限制性舒张功能减退!

%K%%

年
%

月
1N

日进行心脏磁共振*

=*6C2*=A*

T

>5+2=

65?,>*>=5

"

H/0

+扫描"采用
1<)$ /0'

*

#25A5>?

公

司"型号(

"56*

+扫描心脏短轴和长轴电影序列进行心

脏结构和功能成像"扫描
$

1

BA*

@@

2>

T

)

$

%

BA*

@@

2>

T

)

$

%

Q'

)首过灌注*对比剂(钆贝葡胺
K<%AA,3

.

R

T

"注

射流率
LAV

.

?

+和钆延时增强*

3*+5

T

*C,32>29A5>B

J*>=5A5>+

"

VF(

+序列进行心肌组织学特征成像"

H/0

结果显示左室体积正常"左室整体收缩功能轻度

减低*

VY(&

(

LNe

+#左室间隔壁明显不均匀增厚"室

间隔最厚处厚度达
1NAA

#左室心肌
$

1

值明显增高"

$

%

值轻度升高#左室心内膜下非节段性低灌注"提示

微血管病变#左室基底层心内膜)心内膜下及心肌内可

见较多条片状强化灶"基底段
B

中间段游离壁可见心外

膜下条片状强化灶"提示存在心内膜炎和心肌炎#心包

增厚)强化)心包少量积液"提示存在心包炎#双心房

壁)三尖瓣及主动脉瓣强化*图
1

,

N

+!综合以上改

变"考虑可能为风湿免疫性疾病累及心脏!

患者于我院复查肠镜"结肠病理活检显示固有层

内间质及血管壁上可见无定形淡红染物质沉着"特殊

染色结果(刚果红*

j

+"结合特殊染色结果符合淀粉样

变性*图
M

+!进一步完善血清)尿液轻链测定(轻链测

定*尿液+(轻链
V"/7;"

定量
-P<NA

T

.

CV

*正常

K<KK

,

)<KKA

T

.

CV

+"轻链测定*血清+(轻链
V"/7B

;"

定量
P1%<KA

T

.

CV

*正常
%MK<KK

,

--)<KKA

T

.

CV

+!

尿免疫固定电泳(游离
4

型
/

蛋白强阳性*

)

+"血

'

T

F

4

型
/

蛋白阳性*

j

+!骨髓活检提示有核细胞中

K<Pe

的细胞为异常表型克隆性浆细胞!患者最终诊

断为轻链型淀粉样变性*

32

T

J+=J*2>*A

G

3,2C,?2?

"

"V

+

"累及心脏)肠道)软组织及皮肤!建议患者转入血液

内科接受化疗"但患者家属要求出院转回当地医院保

守治疗!随访结果(患者出院
%

个月后死亡!

讨论
!

本例患者首发症状为反复的阴道溃疡"继

而出现胸闷气促)便血和口腔溃疡"还存在右下肢腓静

脉血栓"按照
%K1L

年白塞病国际研究小组修订的&白

塞病评分系统'

$

1

%

"患者总评分已达到白塞病诊断标

准!同时"白塞病累及肠道者也可出现消化道溃疡$

%

%

"

因此本患者仅根据临床表现非常容易首先考虑为白塞

病!其次"患者最开始拟诊为&冠心病'"但接受相关治

疗后胸闷症状无明显缓解"表明该患者可能同时存在

其它疾病累及心脏!与左室肥厚不匹配的肢导联低

_0#

波)假性心肌梗死
_

波)房室传导异常等为心脏

淀粉样变性的常见表现$

.

%

"而该患者的心电图并无这

些典型表现!受到不典型临床及心电图表现的干扰"

H/0

首次诊断将心脏病变误判为白塞病累及心脏!
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放射学实践
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年
)
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)

期
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图
1

!

H/0

电影序列"四腔心#示左室间隔壁不均匀增厚"箭头#!双侧胸腔积液"蓝星#!邻近肺组织膨胀不

全%

!

图
%

!

$

%

Q'

示心包增厚$水肿"箭#!心包积液"箭头#!提示心包受累%

!

图
.

!

心肌灌注成像"四腔

心#示左室心肌心内膜下非节段性灌注减低"箭#%

!

图
L

!

延迟增强序列"四腔心#示双心房壁强化"短箭#$

三尖瓣强化"长箭#!左室心肌广泛分布的强化灶和+保留心尖模式,%

!

图
)

!

延时增强序列"短轴位#示左室

心内膜$心内膜下心肌大量强化灶"箭#%

!

图
-

!

$

1

BA*

@@

2>

T

序列示左室心肌
$

1

值显著升高"

11NMA?

#%

图
N

!

$

%

BA*

@@

2>

T

序列示左室心肌
$

%

值轻度升高"

)1A?

#%

!

图
M

!

镜下示结肠固有层内间质及血管壁上

无定形淡红染物质沉着"

b1KK

!

Z(

#%

!!

淀粉样变性是由单克隆免疫球蛋白轻链错误折叠

形成淀粉样蛋白沉积于细胞外间隙的多器官功能障碍

疾病$

L

%

!淀粉样变性导致淀粉样物质在心肌细胞间沉

积"浸润发生在所有心脏解剖部位"包括心房)心室)血

管周围间隙以及瓣膜和传导系统内$

)

%

"导致心脏淀粉

样变性*

=*6C2*=*A

G

3,2C,?2?

"

H"

+!目前诊断的
PMe

以上的
H"

为免疫球蛋白轻链型 *

"VBH"

+和转甲状

腺素蛋白型*

=*6C2*=+6*>?+J

G

65+2>B653*+5C*A

G

3,2CB

,?2?

"

"$$0BH"

+

$

-

%

!然而"白塞病是以血管炎为基础

病理改变的慢性)复发性)全身性改变"可累及循环系

统中所有动)静脉血管$

1

%

"累及心脏主要表现为(心脏

瓣膜受累导致瓣膜关闭不全和赘生物形成#冠状动脉

受累导致冠状动脉粥样硬化加速和心肌梗死)冠状动

脉瘤形成#心肌及心内膜受累可导致心肌炎)心内膜

炎)心腔内血栓形成#心包受累导致心包炎)心包积

液$

N

%

!

复盘本例患者的诊断过程"其实
H/0

表现具有

一些不支持白塞病累及心脏而提示为心脏淀粉样变性

的信息(

!

该患者出现胸闷气促症状已有
%

年"本次住

院期间发现
I$B

@

6,7I!

指标明显升高"而
%K%1

年
1K

月
1P

号心脏彩超显示患者
VY(&

正常"所以患者本

次住院之前很有可能存在了较长时间的射血分数保留

的心力衰竭 *

J5*6+S*23965 W2+J

@

65?5645C5

\

5=+2,>

S6*=+2,>

"

Z&

@

(&

+"而心脏淀粉样变性是继发
Z&

@

(&

的主要病因之一$

M

%

!

%K%%

年
%

月
1N

日
H/0

发现患

者左室整体收缩功能出现减低*

VY(&

(

LNe

+"提示心

脏受累病情进展"进入失代偿期!

"

H/0

发现左心室

室壁明显增厚*最厚处达
1NAA

+"而白塞病累及心脏

并不容易引起室壁增厚"此影像学表现符合
H"

的特

征!

#

淀粉样蛋白沉积在心肌小血管周围可引起冠状

动脉微循环障碍$

M

%

"在
H/0

表现为心内膜下的环形

低灌注区"而白塞病容易累及心外膜下的冠脉导致管

腔狭窄和相应供血区域的心肌梗死"此患者
H/0

并

未见心肌梗死而存在微血管病变表现更支持
H"

!

'

与主动脉瓣狭窄)高血压)肥厚型心肌病这些同样导致

左室肥厚的疾病相比"

H"

的心肌具有显著升高的
$

1

值的特征$

PB11

%

"

$

1

BA*

@@

2>

T

诊断
H"

的准确度高达

P%e

$

1%

%

!该患者心肌
$

1

值显著升高"已超过了心肌

炎可以解释的升高范围"提示心肌存在浸润性病变!

(

该患者
VF(

显示左室心内膜)心内膜下及心肌内多

发强化灶"游离壁心外膜下亦可见强化灶"心内膜下强

化灶范围与冠状动脉供血分布无关"且双心房壁)三尖

瓣及主动脉瓣均见强化"更符合
H"

的广泛强化模

式$

M

%

"同时强化灶累及心肌的范围从基底段到心尖段
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年
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逐渐减轻符合
H"

的&保留心尖模式'"不符合典型的

心肌炎和心内膜炎的特征!

本病例的诊治经过提示"

"V

型淀粉样变性临床

表现错综复杂"临床和影像学表现不典型的患者很容

易被漏诊或误诊!心脏磁共振在早期诊断
H"

方面具

有独特的优势"对于出现
Z&

@

(&

合并室壁增厚的老

年患者"临床医生及放射科医生一定要警惕
H"

的可

能性"如果
H/0

发现心肌
$1

值显著升高和多发非缺

血性
VF(

病灶则更应该首先考虑
H"

"建议患者进一

步行实验室检查*血清游离轻链分析)血清免疫固定电

泳和尿蛋白免疫固定电泳+以明确是否为
"VBH"

"必

要时进一步行PPA

$=B!X!

显像以鉴别
"$$0BH"

"由

于
"VBH"

可以短时间内快速进展"需要对患者进行

密切的追踪复查!
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