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  肥厚型心肌病
 

(hypertrophic
 

cardiomyopathy,
HCM)

 

是指在没有其他潜在心脏疾病、系统性或代

谢性疾病情况下出现心室心肌肥厚,主要由心肌肌小

节相关蛋白基因突变引起的心肌疾病[1]。超声心动图

或者磁共振检查左心室舒张末期任意部位室壁厚度≥
15

 

mm可确诊,致病基因检测阳性者或者遗传受累

家系成员检查发现左心室壁厚度≥13
 

mm 也可确

诊[2]。HCM
 

的临床表现及病程具有多样性,有些患

者可长期无症状,而部分患者首发症状为猝死[3]。
HCM患者最常见的症状是劳力性呼吸困难和乏力,
部分患者会出现胸痛、心悸和晕厥等症状。据报道,
HCM患病率为1∶200~1∶500之间[4],考虑到人

群中大量无症状和 (或)心室心肌尚未明显肥厚患者

未被筛查发现,HCM的实际患病率应该更高。
目前HCM有多种分型方法,其中以血流动力学

特点为依据进行分型是临床最常用的方法[5]。通常根

据超声心动图检查测定的左心室流出道压力阶差

(left
 

ventricular
 

outflow
 

tract
 

gradient,LVOTG)
 

的

变化情况,可将HCM患者分为梗阻性、隐匿梗阻性

和非梗阻性。已知通过增强心肌收缩力或减轻心脏前

后负荷 (如使用强心药、采取站立位、Valsalva动

作、含服硝酸甘油、使用血管扩张剂等)可使左心室

流出道梗阻加重;相反,通过减弱心肌收缩力或增加

心脏前后负荷 (如使用β受体阻滞剂、采取蹲位、抬

腿等)可使左心室流出道梗阻减轻。现有研究发现约

1/3的HCM患者存在静息状态左心室流出道梗阻,
另有1/3患者存在隐匿性左心室流出道梗阻[6]。

建议静息状态下未发现左心室流出道梗阻或梗阻

严重程度未达到手术干预标准的患者均应接受激发/
负荷超声心动图检查[7]。通常临床对静息状态下超声

心动图测量LVOTG<30
 

mmHg (1
 

mmHg=0 133
 

kPa)的患者给予激发/负荷试验后观察LVOTG变

化,确定左心室流出道是否存在隐匿性梗阻,同时评

估运动心肺贮备功能以预测未来心力衰竭和心律失常

的发生,指导 HCM 患者的远期管理和治疗[1,8]。对

于部 分 静 息 状 态 下 LVOTG 未 达 到 手 术 指 征

(LVOTG<50
 

mmHg)且 药 物 治 疗 效 果 不 佳 的

HCM患者,激发/负荷超声心动图测定 LVOTG,
可以明确是否需要手术干预[1]。静息状态超声成像结

合负荷状态超声成像能够提供更全面的血流动力学信

息,有助于阐明导致HCM患者出现症状的病理生理

学机制,为临床药物治疗和室间隔减容治疗决策提供

依据。然而,目前我国 HCM 相关激发/负荷超声心

动图技术临床应用明显不足,缺乏规范化操作指南。
基于HCM的临床特点以及激发/负荷超声心动

图在HCM患者血流动力学梗阻状态筛查评估中的重

要价值,结合国内外相关文献和指南,立足我国国情

和临床应用现状,由中国超声心动图学会等8个超声

医学学会的专家共同起草了 HCM 激发/负荷超声心

动图临床应用指南,旨在推广激发/负荷超声心动图

技术在HCM诊断中的应用,对操作的规范化进行指

导,更为有效地检出隐匿性梗阻的HCM患者,便于

对HCM患者进行精确的危险分层和指导临床治疗决

策。
一、指南编写方法

1.指南使用者与目标人群:本指南适用于超声

医学科、心血管内科、心血管外科、放射科及其他与

HCM诊疗相关的医务工作者。指南推荐意见的应用

目标人群为:①疑诊或确诊的HCM患者;②已行室

间隔减容术的 HCM 患者;③HCM 患者的一级亲

属;④HCM基因型阳性但表型阴性的患者。本指南

的意见非强制性,在临床的具体诊疗工作中需要遵循

个体化原则,医务工作者应根据实际情况,在充分尊

重HCM患者意愿的情况下,与患者协商制定最合适

的管理策略。
2.指南工作组:本指南成立了多学科专家工作

组,包括心血管内科、超声医学科等多个学科,具体

分为指导、执笔和秘书等工作组,分别由来自全国8
个省份13所医疗或教学单位的18位临床专家和2位

方法学专家组成。
3.利益冲突声明:本指南工作组全员均声明不

存在与本指南撰写内容直接相关的利益冲突。
4.临床问题构建:指南工作组成员通过共识会

议及线上问卷调研方式,第1轮收集了64个临床问

题,第2轮将专家认同率≥70%的共计34个临床问

题纳入指南。
5.证据检索:针对最终纳入的临床问题,专家

组参考国内外HCM的相关研究、指南和临床实践标

准,根据前期筛选的临床问题确定相应的检索策略,
并检 索 国 内 外 主 要 电 子 数 据 库,包 括 PubMed、
Medline、 Embase、 Cochrane

 

Library、
Epistemonikos、中国生物医学文献数据库 (CBM)、
中国知网、万方数据等数据库中1990年1月至2024
年 6 月 相 关 文 献,检 索 词 包 括 “hypertrophic

 

cardiomyopathy”
 

“left
 

ventricular
 

outflow
 

tract
 

obstruction”
 

“left
 

ventricular
 

outflow
 

tract
 

gradient”
 

“echocardiography”
 

“stress
 

testing”
 

“provocation
 

echocardiography”
 

“stress
 

echocardiography”
 

“肥厚

型心肌病”“左心室流出道梗阻”
 

“左心室流出道压力

阶差”“超声心动图”“负荷试验”“激发超声心动图”
“负荷超声心动图”等,文献类型包括共识/指南/专

家意见、系统综述/回顾分析、随机对照试验、队列
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研究、基础研究等,以及从中外指南和综述/荟萃分

析所附参考文献继续扩展检索及筛选,形成指南文献

库。
6.证据 级 别:本 指 南 对 检 查 方 法 推 荐 类 别

(COR)的表述沿用国际通用的方式 (见表1)。

表1 推荐类别 证据水平的分级及定义

推荐类别 推荐类别 证据水平定义

Ⅰ COR
 

Ⅰ 已证实和 或 公认有益、有用和有效的操作或治
疗 推荐使用

Ⅱ COR
 

Ⅱ 
 Ⅱa COR

 

Ⅱa 有关证据 观点倾向于有用和 或 有效 应用这些
操作或治疗是合理的

 Ⅱb COR
 

Ⅱa 有关证据 观点尚不能被充分证明有用和 或 有
效 可考虑应用

Ⅲ COR
 

Ⅲ 已证实和 或 公认无用和 或 无效 并对一些病例
可能有害的操作或治疗 不推荐使用

证据水平

 A LOE
 

A 资料来源于多项随机临床试验或荟萃分析

 B LOE
 

B 资料来源于单项随机临床试验或多项非随机对照研
究

 C LOE
 

C 仅为专家共识意见和 或 小型临床试验、回顾性研
究或注册登记研究

7.推荐意见形成:经多轮专家小组会,基于国内

外循证医学证据。若无法在既往文献中找到理想依据

且存在不同专家意见时,则联合专家组基于临床经验

进行投票,采用投票超过2/3的专家意见,最终形成

15项要点概括。本指南内容的主要特点:①结合欧美

指南与中国临床实际情况;②提出符合中国国情的

HCM激发/负荷超声心动图的检查流程和规范化操作

方法;③重视HCM患者尤其是HCM隐匿性梗阻患者

的筛查和病情评估,以利于制定和调整治疗方案。
8.指南更新:指南工作组计划每2~3年对本指

南进行更新。更新方法按照国际指南更新流程进行。
9.传播与实施:①在相关学术期刊发表并编写指

南简版及解读手册;②出版对应的医生/技师/基层版,
在相关学术会议中进行推广解读;③为临床医师能正

确理解并充分运用本指南,拟在不同区域、不同学科

进行指南推广;④在网络、微信及其他媒体进行同步

推广。
二、HCM激发/负荷超声心动图概论

HCM患者激发/负荷超声心动图试验主要分为简

易激发 (包括Valsalva激发和蹲起激发)、运动负荷试

验和药物负荷试验,临床实践过程中可依据患者的临

床状态选择相应的负荷方案。
1.激发/负荷试验方法分类

(1)简易激发

Valsalva激发是在紧闭口鼻的情况下收缩胸部和

腹部肌肉,向下用力持续>10
 

s,并迅速释放的过程,
其原理是通过增加胸腔内压影响血液循环或自主神经

功能的临床生理试验。其侵入性最小且应用简便,在

床边即可完成,是 HCM患者激发左心室流出道或心

腔内梗阻最常用的检查方法之一。但Valsalva激发不

适用于服用镇定剂、昏迷及气管插管等病情危重患者,
这部分患者无法进行充分的Valsalva激发试验。此外,
由于Valsalva试验的激发力度较低,其结果存在假阴

性的可能。
蹲起激发是通过多次的下蹲和站立动作激发左心

室流出道梗阻,其较符合人体生理条件,操作方便,
在床旁即可完成,严重不良反应少。同时,蹲起激发

试验还可帮助判断HCM患者运动受限的程度。但是,
对于不能自主行动、肢体受伤等不能完成蹲起动作者

不适用。
(2)运动负荷试验

运动负荷试验分为踏车运动试验和平板运动试验,
基本符合人体生理条件,且可根据患者情况制定运动

方案,是目前推荐的最准确的负荷试验方法。同时,
采用运动负荷试验可判断运动受限的严重程度。由于

负荷过程中有可能出现严重不良反应,因此在运动负

荷试验时应有充分的准备、监测和应对不良反应的方

案。踏车运动试验因部分患者腿部力量不足较难达到

目标心率。平板运动试验可获得更高的心率,但是在

运动中图像采集困难,较难做到连续观测。
(3)药物负荷试验

由于多巴酚丁胺负荷试验在正常人群中可诱发

LVOTG增高,对左心室流出道梗阻的诊断缺乏特异

性,因而不推荐利用多巴酚丁胺进行 HCM患者的激

发试验[9-14]。异丙肾上腺素有诱发心律失常和心肌缺

血的风险,也不作为推荐的方法。对于无法进行简易

激发/运动负荷试验的HCM患者,或上述负荷试验结

果不理想的 HCM患者,可进行亚硝酸异戊脂吸入的

药物负荷试验。但是,其与运动负荷试验诱发的左心

室流出道压力阶差变化并不完全一致,且患者大剂量

吸入亚硝酸异戊脂后可出现颜面潮红、搏动性头痛、
心动过速等不良反应。因此,目前临床不推荐药物作

为首选的负荷试验方法。
2.适应证与禁忌证 (见表2)
3.激发/负荷试验超声检查方法及测量指标

(1)检查方法:根据检查方法采取合适体位,连

接同步导联心电图,分别于静息状态下及负荷状态下

进行超声心动图检查。梗阻程度评估主要采集心尖五

腔心切面及心尖左心室长轴切面的二维及彩色多普勒

连续5个心动周期动态图像,彩色取样框包含整个左

心室流出道和左心室腔,并采集两个切面的左心室流

出道连续多普勒血流频谱图,必要时采集左心室腔内

不同部位的连续多普勒血流频谱图。
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表2 HCM激发 负荷超声心动图适应证及禁忌证

适应证 绝对禁忌证 相对禁忌证a

1 所有 HCM患者静息状态

LVOTG<50
 

mmHg时均
推荐行Valsalva激发试验

 Ⅰ B  
2 有症状的 HCM 患者 当

静息状态或Valsalva激发
试验 后 LVOTG 仍<50

 

mmHg 推荐行运动负荷
超声心动图检查以评估
激发后左心室流出道梗
阻的情况和运动诱发的
二尖瓣反流 Ⅰ B  

3 评估 HCM患者心脏功能
及运动耐量 提供预后信
息 Ⅱa B  

4 对于拟行室间隔切除术
的梗阻性 HCM 患者 推
荐行运动负荷超声心动
图 Ⅰ B  

5 无症状 HCM患者静息或

Valsalva 激 发 试 验

LVOTG<50
 

mmHg 采
用运动负荷超声心动图
评估 LVOTG 可 能 有 助
于指导生活方式及药物
治疗方案选择 Ⅱb C  

6 左心室功能储备和临床
症状 不 明 确 的 HCM 患
者 可每隔2~3年行一
次运动负荷试验 Ⅱb C  

7 Valsalva试验或 运 动 负
荷试验未达到目标状态
时 可行亚硝酸异戊酯吸
入负荷超声心动图 Ⅱb 
C 

1 静 息 状 态 有 症 状 且

LVOTG≥50
 

mmHg 
2 病情不稳定或存在并

发 症 的 急 性 冠 状 动
脉综合征患者 

3 血流动力学不稳定或
有 症 状 的 恶 性 心 律
失常者 

4 合并有症状的主动脉
瓣重度狭窄 平均跨
瓣压差≥40

 

mmHg  
5 未控制的有症状性心

力衰竭 
6 合 并 急 性 肺 动 脉 栓

塞、肺 梗 死、深 静 脉
血栓 

7 合并急性心肌炎或心
包炎 

8 合 并 急 性 主 动 脉 夹
层 

9 合并急性哮喘 
10 合并右向左分流的先

心病

1 静 息 状 态 无 症 状 但

LVOTG≥50
 

mmHg 
2 左冠状动脉主干狭窄 
3 合并中度主动脉瓣狭

窄 平 均 跨 瓣 压 差 为

20~40
 

mmHg  
4 合并电解质异常 
5 严重的高血压 静息状

态 收 缩 压 > 180
 

mmHg或 舒 张 压 >
110

 

mmHg  
6 不能控制的心动过速

或心动过缓 
7 主动脉瘤 
8 发生严重脱水、便秘、

出血或妊娠

  注:HCM为肥厚型心肌病,LVOTG为左心室流出道压力阶差,MR为二

尖瓣反流。a如患者在负荷测试中的获益大于风险,相对禁忌证可被取代。1
 

mmHg=0 133
 

kPa

(2)观察内容和测量指标:①二维超声评估二尖

瓣前叶收缩期前向运动 (systolic
 

anterior
 

motion,

SAM)的情况。②M 型超声观察二尖瓣前叶SAM
征的有无及分级。SAM 征轻度:二尖瓣前叶在收缩

期上抬与室间隔距离>1
 

cm;SAM 征中度:二尖瓣

前叶在收缩期上抬与室间隔距离<1
 

cm;SAM 征重

度:二尖瓣前叶在收缩期上抬触及室间隔[15]。③彩

色多普勒血流成像评估左心室流出道是否存在血流加

速。④脉冲波多普勒判断左心室腔梗阻位置 (左心室

流出道、左心室中部或心尖部心腔),连续波多普勒

测量左心室流出道和 (或)心腔内最大血流速度及压

力阶差。⑤此外,还要全面评估二尖瓣反流程度及与

SAM征的关系、室壁厚度和运动异常情况、左心室

收缩功能、二尖瓣舒张期频谱、瓣环运动速度、肺动

脉压力和左心室舒张功能等[5]。见表3。

4.评价标准

根据不同激发/负荷试验方法,患者达到试验的

目标状态,静息状态时最大 LVOTG≥30
 

mmHg,
判断为梗阻性肥厚型心肌病;静息状态最大LVOTG<
30

 

mmHg,负荷试验达至峰值负荷时或恢复期最大

LVOTG≥30
 

mmHg,判断为隐匿梗阻性肥厚型心肌

病;静息状态及负荷试验后最大 LVOTG 均<30
 

mmHg,判断为非梗阻性肥厚型心肌病;静息或负

荷状态后LVOTG≥50
 

mmHg,判断为存在重度梗

阻。
5.终止标准

①达到各负荷试验充分激发标准 (不同负荷试验

方法标准不同,详见分论);②激发后
 

LVOVG≥50
 

mmHg;③患者出现不良反应。
6.常见不良反应与处理方法

HCM负荷超声心动图各试验方法整体安全性均

较高,死亡和心脏骤停以及严重心律失常等并发症十

分罕见[16-17]。但是,仍应严格把握各项负荷试验的适

应证和禁忌证。
试验前应准备充足的空间,配备抢救车、监护

仪、除颤仪和氧气等设备以及必要的抢救药物,试验

过程中监测心电图和血压。
常见不良反应主要包括胸痛、晕厥、心律失常、

视物模糊和脑卒中等。极少数患者可能出现严重心律

失常、心脏骤停和猝死等并发症。
此外,不 同 激 发 试 验 也 有 特 有 的 不 良 反 应:

Valsalva激发试验部分患者会出现视网膜出血导致暂

时性视力丧失;少数患者可能出现哮喘、气胸、偏头

痛、腹股沟疝等并发症[18]。运动负荷试验可能诱发

血压升高或降低等并发症[19]。药物负荷试验可能出

现亚硝酸异戊脂吸入后颜面潮红、搏动性头痛、心动

过速、发绀、软弱、躁动、昏厥和虚脱等不良反应。
出现轻度的不良反应时应立即终止试验,并将患

者安置在空气流通处,多数轻度不良反应于试验终止

后均可逐渐恢复。当患者出现紧急情况时,应迅速评

估患者生命体征,由医务人员准备急救药物并建立静

脉通道。当出现频发室早或室速时,可静脉给予利多

卡因,必要时进行电复律或电除颤;血压过高者监测

下合理使用降压药物;严重心绞痛者给予速效β受体

阻滞剂;当患者晕厥而有心跳与自主呼吸时,应保持

仰卧位及呼吸道通畅,必要时吸氧或补液;当患者心

跳、呼吸骤停时,必须立即进行胸外按压、开放气

道、面罩通气,静脉推注肾上腺素,及时请急诊科或

心血管临床医生处理[20]。
7.注意事项

(1)图像采集过程中,应当注意鉴别区分收缩期
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表3 激发/负荷超声心动图检查观测方法和测量指标
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  (续表3)

  注:SAM为收缩期前向运动

二尖瓣反流频谱与左心室流出道血流频谱。左心室流

出道梗阻频谱常表现为递增型 “反匕首样”,即收缩

早期逐渐缓慢加速,收缩中期陡然加速至峰值。而二

尖瓣反流频谱多为对称型,收缩早期即迅速加速至峰

值,并持续至整个收缩期。采集时注意尽量将多普勒

取样容积放到远离二尖瓣的左心室流出道内测量,以

减少二者的叠加。此外,应多切面扫查测量LVOTG,
必要时结合二维超声及彩色多普勒定性判断左心室流

出道梗阻程度。
(2)注意区别左心室流出道梗阻和左心室心尖或

中部等其他部位心腔内梗阻。
(3)注意确认和排除其他影响左心室流出道梗阻

判断的因素,如左心系统心肌缺血和 (或)右心系统

压力增高导致心室形态改变而诱发的左心室流出道梗

阻。
三、HCM激发/负荷超声心动图试验实施方法

 

1.简易激发
 

(1)Valsalva激发

Valsalva激 发 试 验 无 侵 入 性 且 操 作 简 便,是

HCM患者检测LVOTG最常用的方法之一[1]。具体

方法是:紧闭口鼻的情况下收缩胸部和腹部肌肉,向

下用力持续>10
 

s,并迅速释放的过程[22] (图1)。
这一动作涉及血流动力学、自主神经系统、胸压和腹

压等多个复杂生理变化,在临床医学中应用范围也较

为广泛[19]。Valsalva激发试验通过使前负荷降低激

发的血流动力学反应来表征潜在的心血管疾病,并且

可以在床旁进行应用。此外,Valsalva激发试验在其

他疾病的诊断、治疗及术中也有广泛应用。

图1 Valsalva激发试验体腔内压力变化示意图

1)Valsalva激发试验的原理

Valsalva激发试验通过收缩躯干肌肉对抗 “停
止”(紧闭声门、口腔、鼻孔)使胸腔内压力急剧上

升,随后使回心血量下降。根据呼吸时相把Valsalva
激发试验分为四期[19] (图2),以下是各期的血流动

力学变化特点:
第一期 (开始用力期,Ⅰ期):胸内压开始升高

使得前期深吸气时增多的回心血量从左心房排出,同

时胸腔、腹腔压力突然增高,使胸腹主动脉受到挤

压,共同导致主动脉收缩压暂时升高;继而刺激颈动

脉窦的压力感受器,迷走神经活动使心率反应性下

降,右心房回流血量减少。
第二期 (持续用力期,Ⅱ期):该时相早期由于

持续增高的胸内压导致静脉回流减少,使心排出量减

少,血压降低至基线水平以下;晚期动脉压力降低引
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起压力感受性反射,交感神经兴奋,使心率反应性加

快,同时血管收缩,外周阻力亦增加,最终将血压维

持在基线水平或轻微上升。
第三期 (开始松弛期,Ⅲ期):开始于 Valsalva

动作停止,胸内压和左房压力急性下降且动脉不再受

到挤压,回流入右心房的血流量明显增多,房间隔左

移,因此血压又降至基线水平以下,心率加快可持续

至此期。
第四期 (完全松弛期,Ⅳ期):Ⅲ期血压下降后

再次刺激交感神经,并且静脉回流阻力减小,血液快

速回流入心脏,导致心排出量和动脉压力明显短暂升

高,心率因继发迷走神经兴奋而反射性降低。最终血

压和心率趋于正常。

图2 Valsalva激发试验四期模式图:平均动脉压和心率的典型改变

2)Valsalva激发试验的方法

Valsalva激发试验分为自我指导的Valsalva激发

试验和目标导向的Valsalva激发试验[23]。
 

①自我指导的 Valsalva激发试验:患者左侧卧

位同步行超声心动图检查,医生嘱患者深吸气,然后

屏住呼吸;收缩胸部和腹部肌肉, “向下用力”或

“向下用力,就像试图用力大便一样”(做呼气动作但

不呼气),维持这个动作10~15
 

s;用力呼气,迅速

释放呼吸;恢复正常呼吸。
②目标导向的 Valsalva激发试验:患者左侧卧

位同步行超声心动图检查,使用表式血压计和软管改

良的设备,医生嘱患者向软管吹气,并保持压力>40
 

mmHg,持续时间>10
 

s[15] (图3)。
3)充分的Valsalva激发试验标准

评判Valsalva激发试验是否充分可通过临床体

征和超声心动图进行评估 (图4)。临床体征包括:
颈静脉扩张、面部涨红和腹肌张力增加等。超声心动

图评估包括持续用力期 (第二期)二尖瓣舒张早期

(E)峰值流速下降20
 

cm/s和开始松弛期 (第三期)
房间隔左移,右心房压力超过左心房压力[24]。测量

LVOTG的时相为Valsalva激发试验持续用力期 (第
二期)。

4)
 

Valsalva激发试验的注意事项

图3 目标导向的Valsalva激发试验过程

Valsalva激发试验重复次数过多可能导致心血管

反应异常,建议重复不超过4次[25]。
Valsalva激发试验开始时的深吸气会使肺气干扰

心脏的声窗,因缺乏充足的成像窗口影响左心房、左

心室的观察,检查过程中可尽量避免幅度过大的吸

气。
(2)蹲起激发试验

1)蹲起激发试验的原理

患者通过多次的下蹲和站立动作,可使心率加

快,降低静脉回心血量,降低左心室前负荷和左心室

大小,从而加重左心室流出道梗阻,该方法的诱发强

度更大,敏感性高。
2)

 

蹲起激发试验的操作方法
 

患者站立于检查床旁,平举双臂于胸前,连续做

20次下蹲-站立动作 (运动过程中注意观察患者状

态,如患者无法耐受或有不适可提前终止),患者快

速 (<60
 

s)重新左侧卧位于检查床上,测量血压,
观察心电图,观察患者心率是否达目标心率[21,26]。
达到目标心率后于心尖左心室长轴切面和心尖五腔心

切面采集峰值负荷状态下LVOTG,同时多个切面观

察二尖瓣反流程度是否增加[27-28]。若未达到目标心

率,可再加做10次下蹲-站立动作直至达到目标心

率后测量LVOTG。
3)

 

充分的蹲起激发试验标准

达到目标心率:①100%达标,(220-年龄)次/
min;②90%达标,(200-年龄)次/min;③85%达

标,(190-年龄)次/min (图5)。
4)蹲起激发的注意事项

详见总论。
2.运动负荷

多项关于HCM的研究数据表明运动负荷检查不

仅 安 全,而 且 是 HCM 患 者 综 合 评 估 的 关 键 方

法[8,15]。目前可制定运动负荷超声心动图个体化运动
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图4 男性,52岁,主诉 “胸闷、气短1周,活动后加重”,超声提示肥厚型心肌病,静息状态下,左心室流出道血流速度正常,约1 2
 

m/s;

Valsalva激发后,左心室流出道血流速度加快,达2 9
 

m/s,峰值压差约33
 

mmHg,提示该患者为肥厚型心肌病 (左心室流出道隐匿性梗

阻)(LVOTVmax:左心室流出道最大血流速度;LVOTGmax:跨左心室流出道最大压力阶差;
 

1
 

mmHg=0 133
 

kPa)

图5 男性,32岁,主诉 “活动后黑朦1年,加重1个月”,静息状态 (心率74次/min)及 Valsalva激发试验后 (心率81次/min)左心室流出

道压差均低于30
 

mmHg,蹲起激发试验后,心率增加至111次/min,此时左心室流出道峰值压差为49
 

mmHg (1
 

mmHg=0 133
 

kPa),达

到隐匿性梗阻诊断标准

方案,重现日常运动中的临床症状,并有助于明确其

发生机制。运动负荷已成为评估HCM症状与血流动

力学异常相关性及其疗效的重要手段。运动负荷方式

主要包括踏车运动试验和平板运动试验,建议可根据

负荷试验室的条件进行自主选择。
(1)踏车运动试验

1)踏车运动试验原理

踏车运动过程中,健康人心率增加2~3倍,心

肌收缩力增加3~4倍,动脉收缩压增加≥50%,正

性变时变力效应将诱发 HCM 患者左心室流出道梗

阻。此外,主动脉瓣下室间隔形态异常、左心室流出

道异常条索和肌性结构、原发性二尖瓣装置异常 (乳
头肌异常附着等)、SAM征、异常收缩期二尖瓣口及

左心室流出道血流动力学状态均可导致左心室流出道

梗阻加重及显著收缩期二尖瓣反流[29]。
2)

 

踏车运动试验的操作方法

踏车运动负荷超声可以在站立位、坐位或半仰卧

位进行。超声心动图在静息状态、运动期间和恢复初

期前负荷降低时进行检查并测量相关指标。在负荷试

验期间,尤其是在半仰卧运动期间,应重点观察以下

临床情况和测量主要超声指标:血压、症状、心率、
心电图变化、左心室流出道梗阻情况、左心室收缩功

能、左心室舒张功能 (E/e')、二尖瓣反流和肺动脉

收缩压。在患者最大耐受情况下达到诊断终点 (图
6)即可停止试验,若达到其他终止指标之一也应停

止[30]。
负荷峰值期图像采集应在60~90

 

s内
 

(在心率恢

复至85%最大年龄预测心率前)
 

完成[27]。需要特别

注意的是,站立位LVOTG高于卧位测量,且站立

位也往往是生活中症状出现时的真实体位,而运动后

卧位测量,压差将迅速减低[31]。因此,有学者推荐

对存在可疑与梗阻相关左心室解剖结构或症状的

HCM患者,如果运动负荷未能充分诱发出左心室流

出道梗阻,可在运动后进行站立位测量LVOTG,甚

至可以考虑餐后运动并进行站立位测压 (图6)。
3)图像采集和观察指标

建议在运动负荷过程中进行动态图像采集 (具体

如图6示):除总论所述指标外,还应记录每一阶段

血压及心电图变化,应用肺超声观察B线,若进行

心肺 运 动 试 验,同 时 记 录 平 均 最 大 峰 值 摄 氧 量

(VO2max),进而辅助系统性明确病理生理机制并指

导临床精准治疗[32]。
4)

 

判断方法和终止标准

运动负荷试验阳性判断方法:出现明显症状 (呼
吸困难、心绞痛、晕厥等);LVOTG≥50

 

mmHg;
异常血压反应 (低血压或运动后血压递增不良);心
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图6 踏车运动负荷操作流程
  

(LV:左心室;LVOT:左心室流出道;

RWM:局部室壁运动;MR:二尖瓣反流;E:脉冲多普勒测

定的二尖瓣尖处舒张早期血流速度;
 

e':组织多普勒测定二尖瓣

环处舒张早期心肌运动速度;
 

SPAP:肺动脉收缩压;SAM:收

缩期前向运动;SVT:室上性心动过速;AF:心房颤动) (注
意:根据肥厚部位不同,可出现左心室腔不同位置梗阻,除了

左心室流出道梗阻,同时应注意其他部位的梗阻)。25~50
 

W
时为低剂量状态,若患者在该阶段心率尚未增加至100~120
次/min,则需单独进行一次相应图像采集及参数分析,相反,
若心率增加较快,该阶段心率已达100~120次/min,可合并采

集一次即可 (1
 

mmHg=0 133
 

kPa)

电图ST段改变 (较基础状态水平型或下斜型下移≥
2

 

mm);新增室壁运动异常;收缩储备功能减低;二

尖瓣反流加重 (SAM 征所致);舒张储备功能减低

(运动后e'递增不良,E/e'增加);肺动脉收缩压≥60
 

mmHg;心律失常 (非持续性或持续性室速)。
运动负荷试验终止标准:患者不能耐受继续运

动;血 压 上 升 至 220/120
 

mmHg;症 状 性 低 血 压

(收缩压下降≥40
 

mmHg);心律失常 (室上性心动

过速、房颤、频繁或复杂性室性异位心律)。
5)注意事项

除总论中注意事项外,还应注意:
①餐后运动较空腹状态更能诱发出左心室流出道

梗阻;②β受体阻滞剂治疗时,患者在运动负荷状态

下诱发左心室流出道梗阻的成功率和严重程度均会减

低。对于已经使用β受体阻滞剂的患者仍然有相关症

状,可在不停药的情况下进行运动负荷超声心动图检

查,明确引起症状的原因;③如果运动后左心室流出

道梗阻无明显加重,提示预后较好,应当寻找劳力性

呼吸困难的其他原因;④应同时注意检测左心室收缩

功能情况。
 

(2)平板运动试验

平板运动负荷为直立位,前负荷相对低于半卧位

踏车。因此,平板运动诱发的LVOTG明显高于卧

位踏车运动负荷[33]。直立平板与半卧位踏车运动负

荷诱发HCM患者左心室流出道梗阻有效性的对比研

究发现,直立平板运动更能有效复制患者日常生活状

态出现的相关症状。
1)平板运动试验原理

同踏车运动试验。
2)

 

操作方法/操作流程

参照踏车运动试验,单纯平板运动超声心动图在

HCM患者 评 估 中 无 法 连 续 进 行 超 声 图 像 采 集 和

LVOTG的测量,建议平板运动负荷时在静息状态、
运动后即刻及恢复期进行三次图像采集及评估。

3)图像采集和观察指标

平板运动负荷试验超声图像采集和测量指标与踏

车运动负荷相同 (图7)。
4)判断方法和终止标准

详见踏车运动试验。
5)注意事项

有研究指出平板运动后如果立即卧位测量,部分

患者往往无法诱发出明显的LVOTG增高,而恢复

期直立位测量则相反,因此建议对有症状患者在恢复

期进行直立位测量以准确评估症状出现时的左心室腔

内压差情况[31]。
3.药物负荷

在Valsalva激发或运动负荷试验阴性时,可进

行吸入亚硝酸异戊脂负荷试验。而潘生丁、腺苷、瑞

加诺生可扩张冠状动脉血管,主要用于冠状动脉微循

环障碍的评估,不建议应用于HCM梗阻性评估。
(1)药物负荷试验原理

目前指南已不再推荐常规使用多巴酚丁胺作为隐

匿性左心室流出道梗阻 HCM 患者的药物负荷试验,
较少用于室间隔心肌切除术中体外循环前后,以评估

二尖瓣前叶与室间隔的接触情况和指导肥厚心肌切除

范围和二尖瓣外科处理[30]。
临床上可采用吸入亚硝酸异戊酯行 HCM患者药

物负荷试验。应用亚硝酸异戊酯时,周围血管扩张,
后负荷减少,心率加快,静脉回流减少,前负荷降

低,可诱发左心室流出道梗阻[34]。目前临床上由于

亚硝酸戊酯短缺,因此这项负荷试验应用可能受限。
(2)药物负荷试验的操作方法
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图7 女性,67岁,主诉 “活动后胸闷3年余,加重1周”,既往超声心动图提示肥厚型心肌病,Valsalva及蹲起激发试验左心室流出道峰值压差

均<30
 

mmHg,遂行平板运动负荷试验。A~D图为静息状态图像,静息状态下左心室流出道峰值压差9
 

mmHg (A图),未见二尖瓣反流

(B图),E/e'=8 9,三尖瓣反流速度为2 57
 

m/s(D图);E~H图为运动后即刻图像,运动后即刻左心室流出道峰值压差达60
 

mmHg
(E图),同时出现中量二尖瓣反流 (F图),左心室舒张储备功能减低,E/e'增加至13 0 (G图),三尖瓣反流速度为3 44

 

m/s,肺动脉收

缩压明显增加,约为52
 

mmHg (H图)(LVOT
 

Vmax:左心室流出道收缩期血流速度峰值;LVOTGmax:左心室流出道峰值压差;TR:

三尖瓣反流;E:脉冲多普勒测定的二尖瓣尖处舒张早期血流速度;
 

e':组织多普勒测定二尖瓣环处舒张早期心肌运动速度;
 

1
 

mmHg=
0 133

 

kPa)

  受试者左侧卧位,用鼻孔深吸5~6次、单次剂

量0 3
 

ml亚硝酸戊酯。在持续吸入亚硝酸异戊脂

1~2
 

min后,采用连续波多普勒测量LVOTG[13,35]。
(3)药物负荷试验阳性标准

吸入亚硝酸异戊酯后心率显著增加,患者出现颜

面潮红或头晕症状。连续波多普勒测量LVOT峰值

速度超过2 7
 

m/s(LVOTG>30
 

mmHg),即达到

梗阻性HCM亚硝酸异戊酯负荷试验阳性标准[13,36]。
(4)药物负荷试验的注意事项

亚硝酸异戊酯禁忌与血管扩张剂同时使用,如西

地那非 (Sildenafil)、他达拉非 (Tadalafil)等。二

者同时使用可导致低血压,晕厥、中风等。因可增加

眼压,青光眼患者应避免使用。亚硝酸异戊酯负荷试

验与运动负荷试验结果并不完全一致,有研究报道年

龄>65岁、室间隔肥厚程度较轻的 HCM 患者对亚

硝酸异戊酯负荷试验更敏感,而室间隔肥厚程度较重

者对运动负荷试验更敏感[35]。
四、负荷超声不同方法评估HCM左心室梗阻价

值的比较

Valsalva激发试验所获得的压差通常较运动负荷

偏低,且常受用力程度的主观影响产生不同的反应,
有报道称自我指导的 Valsalva激发试验诊断左心室

流出道梗阻假阴性率可高达50%[8]。可采用目标导

向的Valsalva激发超声心动图试验,其对HCM隐匿

性梗阻检出率显著高于自我指导的 Valsalva激发

(38% 比 16 6%),接 近 运 动 负 荷 (50%);对 于

HCM重度梗阻判断阳性率亦明显高于自我指导的

Valsalva激发 (28 3%比 13 5%),接近运动负荷

(29 7%)[23]。蹲起激发试验通过减少回心血量,降

低前负荷及左心室腔大小从而诱发左心室流出道梗

阻,有研究显示其对HCM患者隐匿梗阻及重度隐匿

在梗阻的诱发成功率分别为36 1%及25 2%[37]。但

与Valsalva激发试验类似,二者对于高龄、重症、
活动受限患者或低龄儿童患者难以实施。对于有症状

的HCM患者,收缩期瞬时峰值压差<50
 

mmHg,
应推荐运动负荷试验[34]。运动负荷超声心动图试验

最贴近生理状态来诱发左心室流出道梗阻。与仰卧位

运动 相 比,直 立 位 运 动 往 往 可 诱 发 出 更 大 的

LVOTG,但受可行性的影响。通常测量运动后即刻

仰卧位压差,而非运动时峰值压差。有研究表明,平

板运动负荷试验较半卧位踏车运动试验往往可诱发出

更高的LVOTG,平板运动负荷对于诱发 HCM 重度

梗阻程度 (LVOTG≥50
 

mmHg)的阳性率峰值状态

下可达91%,站立位恢复期可达95%,而 Valsalva
激发及半卧位踏车试验均仅为41%[33]。不推荐行多

巴酚丁胺负荷试验评估左心室流出道梗阻。具体流程

见图8。
五、HCM激发/负荷超声心动图临床应用展望

1.精准诊断

超声心动图检查其他技术如应变技术、三维超声

和冠脉功能评估结合激发/负荷超声心动图有助于

HCM精准诊断。基因学结合超声心动图检查可将

HCM基因改变与心脏超声检测发现室壁节段肥厚类

型进行有机结合并相互印证,从而可大幅提高 HCM
诊断的准确性,为患者个性化诊疗方案的制定、临床

遗传信息的解读提供帮助[38]。已有研究将人工智能

结合心电图或磁共振技术用于HCM患者的诊断与鉴

别诊断,然而,目前对于人工智能与超声技术结合用
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图8 HCM患者分型及LVOTO评估流程及处理建议 (HCM:肥厚

型心肌病;LVOTG:左心室流出道压力阶差;
 

LVOTO:左心

室流出道梗阻;SRT:室间隔减容治疗。1
 

mmHg=0 133
 

kPa。

分型按照流程出现颜色即可确诊)

于HCM患者的诊断及分型仍未见报道,随着数据的

积累及技术的进步,相信该领域成果未来可期。
2.指导治疗

(1)指导HCM疾病治疗、效果评估及随访

对于HCM患者风险评估,无论是否出现症状,
超声识别严重血流动力学梗阻 (≥50

 

mmHg)非常

重要。HCM 患者静息状态下存在左心室流出道梗

阻,提示死亡风险增高,可能出现心源性猝死。有症

状HCM患者在最佳药物治疗基础上如果仍存在显著

的左心室流出道梗阻常提示需要行室间隔减容术[30]。
运动负荷超声心动图也可用于观察β受体阻滞剂的疗

效。对于表型阳性的HCM患者,如有症状,建议行

平板运动试验或者踏车试验;如无症状,则建议每

1~2年行平板运动试验或者心肺运动试验检查以评

价其功能状态[7]。对于行室间隔减容手术的 HCM患

者,推荐术后3~6个月行静息及激发试验评估是否

仍存在左心室流出道梗阻。
(2)指导新型药物的剂量滴定

随着 新 型 药 物 心 肌 肌 球 蛋 白 抑 制 剂
 

(cardiac
 

myosin
 

inhibitor,CMI)
 

如玛伐凯泰的获批上市,国

家药品监督管理局要求启动伐凯泰治疗前、剂量滴定

期间 及 之 后 定 期 进 行 超 声 心 动 图 检 查,以 确 认

LVOTG降低,并监测心肌收缩功能过度下降;其中

必须测量左心室射血分数 (left
 

ventricular
 

ejection
 

fraction,LVEF)及Valsalva激发后的LVOTG[15]。
在CMI初始治疗阶段要求每4周进行超声心动图检

查直到12周。在药物维持阶段应当每12周行超声心

动图检查。推荐采用二维双平面法或者三维超声测量

LVEF,在治疗全程中测量方法应保持一致。当心内

膜边界显示不清时可采用声学增强剂。左心室整体纵

向应变 (global
 

longitudinal
 

strain,GLS)、左心室

舒张功能、二尖瓣反流程度等可辅助判断心脏收缩功

能的变化。每次行超声心动图检查时必须与既往的结

果进行对比,尤其要关注LVEF或LVOTG有无变

化。
现阶段急需建立激发/负荷超声心动图试验的专

业化实验室标准,并对相关检查医师提供专门充足的

理论知识和临床技能培训。

HCM激发/负荷超声心动图临床应用推荐要点概括

1.对于静 息 状 态 下 LVOTG
 

<30
 

mmHg的

HCM患者,推荐进行激发/负荷超声心动图检查,
观察LVOTG变化,以确定左心室流出道是否存在

隐匿性梗阻 (Ⅰ,B)。
2.对于静息状态下LVOTG<50

 

mmHg且药物

治疗效果不佳的 HCM 患者,推荐进行激发/负荷超

声心动图检查,测定LVOTG的变化,以明确是否

需要手术干预 (Ⅰ,B)。

3.激发/负荷超声心动图检查观察内容包括:评

估有无二尖瓣前叶SAM征及分级、左心室流出道血

流加速情况、左心室腔梗阻位置、左心室梗阻部位最

大血流速度及压力阶差
 

(Ⅰ,B)。
4.激发/负荷超声心动图检查应严格把握各项负

荷试验的适应证和禁忌证,试验前准备充足的空间,
配备抢救车、监护仪、除颤仪和氧气等设备以及必要

的抢救药物,试验过程中监测心电图和血压 (Ⅰ,
B)。

5.Valsalva激发试验无侵入性且操作简便,推

荐所有静息状态LVOTG<50
 

mmHg的 HCM 患者

均行Valsalva激发试验 (Ⅰ,B)。
6.对于有症状的 HCM 患者,当静息状态或

Valsalva激发试验后LVOTG仍<50
 

mmHg,推荐

行运动负荷超声心动图检查以评估激发后左心室流出

道梗阻和运动诱发的二尖瓣反流情况 (Ⅰ,B)。
7.对 于 无 症 状 的 HCM 患 者,当 静 息 或
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Valsalva激发试验后LVOTG仍<50
 

mmHg,推荐

采用运动负荷超声心动图评估LVOTG以指导生活

方式及药物治疗方案的选择
 

(Ⅱb,C)。
8.对于拟行室间隔减容术的梗阻型 HCM患者,

推荐行运动负荷超声心动图 (Ⅰ,B)。
9.运动负荷试验阳性判断方法包括:出现明显

症状 (呼吸困难、心绞痛、晕厥等);LVOTG≥50
 

mmHg;异常血压反应 (低血压或运动后血压递增

不良);心电图ST段改变 (较基础状态水平型或下

斜型下移≥2
 

mm);新增室壁运动异常;收缩储备功

能减低;二尖瓣反流加重 (SAM征所致);舒张储备

功能减低 (运动后e'递增不良,E/e'增加);肺动脉

收缩压≥60
 

mmHg;心律失常 (非持续性或持续性

室速)(Ⅱa,B)。
10.运动负荷试验终止标准包括:患者不能耐受

继续运动;血压上升至220/120
 

mmHg;症状性低

血压 (收缩压下降≥40
 

mmHg);心律失常 (室上性

心动 过 速、房 颤、频 繁 或 复 杂 性 室 性 异 位 心 律)
(Ⅱa,B)。

11.在Valsalva激发或运动负荷试验阴性或未

达到目标状态时,不推荐多巴酚丁胺负荷试验,可行

亚硝酸异戊酯吸入负荷超声心动图 (Ⅱb,C);。
12.药物负荷试验阳性标准:吸入亚硝酸异戊酯

后心率显著增加,患者出现颜面潮红或头晕症状。连

续波多普勒测量左心室流出道峰值速度>2 7
 

m/s
(LVOTG>30

 

mmHg),即达梗阻性HCM亚硝酸异

戊酯负荷试验阳性标准 (Ⅱa,B)。
13.行室间隔减容术的 HCM 患者,推荐术后

3~6个月行静息及激发/负荷超声心动图检查评估是

否仍存在左心室流出道梗阻 (Ⅰ,B)。
14.推荐左心室功能储备和临床症状不明确的

HCM患者每隔2~3年进行一次运动负荷试验 (Ⅱ
b,C)。

15.HCM患者在CMI初始治疗阶段 (12周内)
每4周进行超声心动图检查直到12周;在药物维持

阶段 每 12 周 行 超 声 心 动 图 检 查,关 注 LVEF 或

LVOTG有无变化 (Ⅱa,B)。
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 收稿日期 2024-04-29 

附件1 建议肥厚型心肌病超声心动图激发/负荷试验报告模板

肥厚型心肌病超声心动图激发/负荷试验报告模板

姓名: 性别: 年龄: ID:

科室: 检查日期: 设备型号: 检查医师:

超声心动图激发/负荷试验方法:
超声心动图检查测量指标

舒张末期左心室内径 (mm) 静息状态 峰值状态

舒张末期室间隔厚度 (mm) 左心室流出道血流速度 (cm/s)
舒张末期左心室后壁厚度 (mm) 左心室流出道压力阶差 (mmHg)
左心室最大室壁厚度位置 (节段) 二尖瓣反流

左心室最大室壁厚度 (mm) 肺动脉收缩压 (mmHg)
舒张末期左心室容积 (ml)
收缩末期左心室容积 (ml)
左心房内径 (mm)
左心房容积指数 (ml/m2)

LVEF
 

(%)

LVGLS
 

(%)

E/e'
存在动态梗阻 □是    □否

最大流速位置 □左心室流出道 (与SAM相关)  □左心室中部  □心尖部

是否存在SAM □是    □否

注:SAM为二尖瓣前叶收缩期前向运动

结论:

1.激发/负荷试验 □阳性 □阴性 □无法判定

2.肥厚型心肌病 □重度梗阻性 □梗阻性 □隐匿梗阻性 □非梗阻性

3.有/无二尖瓣反流
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