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临床资料
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患者#男#

C!

岁#藏族#因1反复胸闷气促

伴下肢水肿
I*

2于
!"#C

年
E

月
#!

日入院(既往有长

期饮酒史及脂肪肝史#家族无遗传性心脏病史及直系
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%#黄疸面容#呈端坐位#呼吸急
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有叩击痛(双下肢及骶髂部重度凹陷性水肿(入院后

生化检查提示肝肾功能异常(心电图示!宽
jX5

波心

动过速#心室率
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#呈完全性左束支传导阻

滞#为右房室瓣环游离壁起源室性心动过速$图
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经静推胺碘酮及利多卡因治疗未能终止#经
!"".

同步
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难#心室率
#E"

次"
,-2
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过速$图
#O

%#再次给予
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电复律后转复窦律#复查

心电图与图
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一致(胸片示!心影扩大#双侧肺水肿

伴胸腔积液$图
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%&心脏超声示!右心扩大呈球状伴
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小正常#射血分数$
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%(继续抗心律失

常治疗同时给予利尿'扩血管'补充白蛋白'保肝等治
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导联
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a10

S

)*)

综合征被

认为与
#!̀

的心源性猝死有关#约占心脏结构正常猝

死患者的
!"̀

)

!

*

(其全球发病率约
$

&

!"

"万人)

%

*

(在

我国#

a10

S

)*)

综合征发病率缺乏大范围的流行病调查
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的基因如
;K5$<

等异常有关#该基因异常可导致内外

膜心肌细胞离子通道分布异常#使得跨心肌复极时心

电离散度增加#局部容易形成折返导致心律失常(但

基因诊断缺乏特异性#即使典型
a10

S

)*)

综合征患者

;K5$<

基因阳性检出率亦不超过
!$̀

)

$

*

(因此
a10F

+

BB$

+



书书书

　　 　

　　 　 　　　 　 　　　 　

第二军医大学学报
!

!"#$

年
$

月#第
%&

卷

S

)*)

综合征的诊断主要依赖于病史及典型心电图检

查#即所谓的
#i#

"

$

的诊断标准)

&

*

!

a10

S

)*)

)

型心电

图
i

以下
$

种情况之一!$

#

%室颤或多发性室速&$

!

%有
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患者入院时不能平卧并伴有双肺湿性音#体循

环淤血导致水肿#有明显肝肾功能异常#同时胸片提示

心影增大及双侧胸腔积液#心脏超声提示右心室明显

扩大#支持全心衰竭导致有效灌注不足及淤血性肝'肾

功能损害的诊断(而患者在复律成功后全身情况逐步

好转#肝肾功能呈进行性改善#出院后
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关性心肌病可能(尽管主流观点认为
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#患者入院初期超声即提示右心室明显增大#很
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大是否系疾病原发抑或继发于心律失常导致的电
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