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前言

肥厚型心肌病是一组编码肌节蛋白基因突变导致的以心肌过度肥厚为特征的心血管疾病，患者没有地
域和种族界限，且可表现在生命周期的任何阶段。
我国可能是世界上肥厚型心肌病患者最多的国家，疾病造成的直接经济负担和精神负担日显突出，已
成为重要的公共卫生问题。
由北京安贞医院姜腾勇医师主编的《肥厚型心肌病》一书以丰富的临床资料为基础，用专题的形式不
仅介绍了肥厚型心肌病的基础研究和临床进展，同时还涉及“拟表型肥厚型心肌病”的遗传代谢性疾
病、运动性心脏损伤和运动员心脏等热点内容。
此书的作者们均为长期从事相关专业，并在本专业做出突出贡献的专家和学者。
他们将长期工作经验的积累和对丰富资料的萃取体现在专题内容之中，故欣然为本书作序，并相信本
书的出版对我国肥厚型心肌病领域的基础研究、临床实践及遗传咨询和提高人口素质均会起到积极的
促进作用。
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内容概要

肥厚型心肌病（HCM）是为一组常见（成人发生率1/500）、异质性突出的基因性心血管疾病。
本书作者以长期的丰富积累为基础，用专题的形式介绍给读者HCM相关的重要内容和进展。
本书基本素材源于作者的长期积累，用足够的样本量反映现阶段我国HCM临床实际情况。
总结性分析了我国HCM患者人口学、遗传学和临床谱特征。
针对HCM患者SCD（猝死）风险评估、功能评价、临床干预和遗传咨询等内容的方法学均进行了详细
描述，并以实例介绍了HCM新的治疗理念和手段，包括经皮间隔心肌消融术和双室同步起博治疗肥厚
型梗阻性心肌病，以及国内外科治疗的初步经验等，具有普遍的指导性。
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章节摘录

插图：绝大多数HCM患者表现为射血分数正常或偏高些，但舒张功能评价参数异常几乎见于所有明显
心脏表型的患者。
舒张过程包含两个过程，即主动舒张和被动的充盈过程。
主动舒张过程发生在等容期，是个耗能过程，与心肌的本身特性密切相关，并依赖于钙的耦合效应，
这些明显地受到药物等干预的影响。
被动充盈发生在充盈和房缩期，影响因素较多，主要包括心室壁弹性（厚度）、细胞的紊乱排列和间
质的增生。
心室腔几何构型对舒张功能的影响尚不完全清楚，心包的作用主要在心腔扩大的情况下，而大多
数HCM没有心腔的扩张。
大约90％以上的HCM患者等容舒张时间常数延长，提示主动舒张异常的存在，机制复杂。
肌细胞本身特性是主要因素，左心室整体作用也有相关的作用。
HCM患者的肌条舒张张力增加，且随收缩频率的增加而急速增加，这种效应被钙离子浓度增加所放大
。
解释这一现象就是钙离子结合蛋白亲和力改变，过快的心率使得肌浆网中钙离子浓度增加。
但治疗浓度的维拉帕米并不能使静息状态下舒张期张力恢复正常，需要非常高的浓度才能达到目的，
但从没有在患者中应用。
如B一阻滞剂一样，维拉帕米也可能是通过控制心率达到改善舒张功能的作用。
实验和人类都证实了不协调性延长了等容舒张时间，在HCM中同样存在类似的效应。
心肌缺血及梗阻都会影响到心肌的舒张功能。
HCM标本呈膨胀性（被动舒张异常特性）改变，心室壁肥厚是否是HCM被动充盈的主要确定因素尚
有争议。
因为有研究显示舒张功能的异常可发生在肥厚不明显的节段，且已证明表型正常者同样存在主动舒张
功能的异常。
然而，大多数舒张功能异常存在肥厚和问质的增生。
肌节蛋白基因突变导致了肌节功能的异常，会激活一些代偿性反应，发展到肥厚表型表达、间质的增
生和细胞排列的紊乱。
室壁硬度的增加导致充盈压的增加。
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编辑推荐

《肥厚型心肌病》由人民卫生出版社出版。

Page 6



第一图书网, tushu007.com
<<肥厚型心肌病>>

版权说明

本站所提供下载的PDF图书仅提供预览和简介，请支持正版图书。

更多资源请访问:http://www.tushu007.com

Page 7


