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经皮肾穿刺活检诊断淀粉样变性患者
超声心动图特点及其预后分析
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[摘　 要] 　 目的　 通过分析经皮肾穿刺活检明确诊断为淀粉样变性肾病伴心脏受累患者的临床及超声心动图特

点,为心肌淀粉样变性患者的早期诊断提供帮助。 方法　 共纳入经皮肾穿刺活检确诊的淀粉样变性肾病患者 45
例,收集患者行肾穿刺活检时的临床资料(年龄、性别、血压等)、超声心动图指标(室间隔厚度、左心室舒张期末内

径、左心室射血分数等),对比心脏受累与未受累者指标差异及预后。 结果　 超声心动图指标分析显示,心脏受累

组较未受累组室间隔厚度、左心室后壁厚度增加,差异具有统计学意义(P<0. 05)。 心脏受累组中位生存期 15 月,
较心脏未受累组明显下降,差异具有统计学意义(P<0. 05)。 结论　 经皮肾穿刺活检诊断淀粉样变性患者超声心

动图提示室间隔厚度及左心室后壁厚度增加,且室间隔厚度≥10 mm,可作为判断是否合并心肌淀粉样变性的早期

依据。
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Echocardiographic characteristics and prognosis of patients with amyloidosis diag-
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[ABSTRACT]　 　 Aim　 To analyze the clinical and echocardiographic characteristics of patients with amyloidosis diag-
nosed by renal biopsy, in order to provide help for the early diagnosis of patients with myocardial amyloidosis. 　 　 Meth-
ods　 This study included a total of 45 patients with amyloidosis nephropathy diagnosed by renal biopsy. 　 Clinical data
(age, gender, blood pressure, etc) and ultrasonic cardiac indicators ( interventricular septal thickness, left ventricular
end-diastolic diameter, left ventricular ejection fraction, etc) of patients undergoing renal biopsy were collected, and the
differences of indicators and prognosis between patients with and without cardiac involvement were compared. 　 　 Results
The interventricular septal thickness and left ventricular posterior wall thickness increased in patients with cardiac involve-
ment compared with the patients without cardiac involvement (P<0. 05). 　 The median survival time was 15 months in pa-
tients with cardiac involvement, which was significantly lower than that of patients without cardiac involvement(P<0. 05).
Conclusion　 The echocardiography of patients with amyloidosis diagnosed by renal biopsy indicates that both interventricu-
lar septal thickness and left ventricular posterior wall thickness increase, and the interventricular septal thickness is more
than 10 mm, which can be used as the early basis to determine whether the patients are complicated with myocardial amy-
loidosis.

　 　 淀粉样变性(amyloidosis)是由于淀粉样蛋白沉

积在细胞外间质,导致相应组织、器官损伤的一组

疾病,分为系统性及局限性淀粉样变性,可累及肾

脏、心脏、肝脏、皮肤软组织、肺、腺体等多种器官及

组织[1]。 淀粉样变性预后差异很大,而心脏受累对

预后的影响大于其他任何器官。 心肌淀粉样变性
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(cardiac amyloidosis,CA)由于患者临床表现缺乏特

异性,故容易漏诊和误诊,这是该病病死率高的主

要原因。 因此,早期明确诊断具有重要临床价值。
诊断心肌淀粉样变性的“金标准”是心内膜心肌活

检,但属于有创的检查方法,而超声心动图作为患

者就诊的首要检查方法,对疾病的筛查及诊断具有

重要价值。 本研究对西安交通大学第一附属医院

2014 至 2018 年收治的 45 例经皮肾穿刺活检确诊

为淀粉样变性肾病患者的临床特征、超声心动图指

标进行分析,旨在为心肌淀粉样变性的早期诊断提

供参考。

1　 资料和方法

1. 1　 研究对象

本研究纳入 2014 年 1 月至 2018 年 6 月西安交

通大学第一附属医院经皮肾穿刺活检明确诊断为

淀粉样变性肾病患者 45 例,对其进行随访并分组,
失访 4 例。 根据临床症状(胸闷、气短和 / 或浮肿等

心功能不全表现)及实验室检查(血浆 N 末端脑钠

尿肽原、肌钙蛋白 T 异常升高)分为心脏受累组 29
例[男 17 例,女 12 例,年龄(62. 46±11. 20)岁]及心

脏未受累组 16 例[男 9 例,女 7 例,年龄(57. 75 ±
9. 82)岁],随访时间为从明确诊断至患者死亡或者

最近一次临床随访。 主要终点为患者死亡。 所有

患者均符合:经皮肾穿刺病理活检证实为淀粉样变

性;排除肿瘤、肥厚型心肌病、缺血性心肌病;所有

随访均取得患者知情同意。
1. 2　 资料收集

收集两组患者性别、年龄、体质指数(body mass
index, BMI )、 血 压、 血 清 肌 酐 ( serum creatinine,
SCr)、血尿素氮(blood urea nitrogen,BUN)、血清白

蛋白等临床资料,收集超声心动图指标包括室间隔

厚度( interventricular septal thickness,IVST)、左心室

后壁厚度 ( left ventricular posterior wall thickness,
LVPWT)、左心室舒张期末内经( left ventricular end-
diastolic diameter,LVEDD)、左心房内径( left atrium
diameter,LAD)大小,使用 Simpson 方法计算左心室

射血分数( left ventricular ejection fraction,LVEF)。
对经超声心动图及临床症状诊断为心脏受累患者

评估心功能(NYHA 分级),其中心功能Ⅰ ~ Ⅱ级者

18 例,Ⅲ ~Ⅳ级者 11 例。
1. 3　 治疗

经皮肾穿刺活检术后病理明确诊断淀粉样变

性患者,经患者知情同意后采用免疫抑制剂治疗

(沙利度胺、环磷酰胺、马法兰等为主的方案)共 36
例(心脏受累组 24 例,心脏未受累组 12 例),拒绝

治疗及心衰不能耐受免疫抑制剂治疗者 9 例(心脏

受累组 5 例,心脏未受累组 4 例)。 所有心脏受累者

均予以利尿剂治疗。
1. 4　 统计学处理

采用 SPSS19. 0 对计量资料进行正态性检验,
若为正态分布,采用(x±s)进行统计描述,若不服从

正态分布采用中位数进行统计描述。 两组间比较

采用 t 检验或秩和检验。 两组生存时间比较采用

Kaplan-Meier 方法。 P < 0. 05 表示差异有统计学

意义。

2　 结　 果

2. 1　 两组基本情况比较

心脏受累组性别、年龄、BMI、血压、SCr、BUN、
血清白蛋白均与心脏未受累组无统计学差异(P>
0. 05;表 1)。

表 1. 两组基本情况比较

Table 1. Comparison of basic information between two groups

基本资料
心脏未受累组

(n=16)
心脏受累组
(n=29) P 值

男 /女(例) 9 / 7 17 / 12 0. 262

年龄(岁) 57. 75±9. 82 62. 46±11. 20 0. 155

BMI(kg / m2) 24. 13±3. 61 22. 66±2. 50 0. 083

收缩压(mmHg) 119. 56±23. 58 121. 86±20. 50 0. 747

舒张压(mmHg) 73. 63±10. 58 76. 21±10. 24 0. 435

SCr(μmol / L) 138. 75±203. 81 102. 09±93. 97 0. 505

BUN(mmo / L) 8. 22±4. 43 8. 10±5. 67 0. 933

血清白蛋白(g / L) 28. 22±5. 81 25. 07±8. 76 0. 161

2. 2　 超声心动图结果

与心脏未受累组比较,心脏受累组常规超声心

动图指标 IVST、LVPWT 增加,差异具有统计学意义

(P<0. 05),LVEDD、LAD 和 LVEF 无统计学差异(P
>0. 05;表 2)。
2. 3　 生存分析

随访淀粉样变性肾病患者 45 例,失访 4 例,总
体中位生存时间 23 月,心脏受累组中位生存时间

15 月,采用 Kaplan-Meier 方法比较两组生存时间,
心脏受累组生存时间明显低于心脏未受累组,差异

具有统计学意义(P<0. 05;图 1)。
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表 2. 两组超声心动图结果比较

Table 2. Comparison of echocardiography results between
two groups

指标
心脏未受累组

(n=16)
心脏受累组
(n=29) P 值

LVEDD(mm) 45. 50±8. 60 46. 57±4. 93 0. 652

IVST(mm) 8. 63±1. 41 10. 50±1. 71 0. 000

LAD(mm) 30. 94±4. 07 32. 96±6. 38 0. 211

LVPWT(mm) 8. 31±1. 01 9. 46±1. 55 0. 011

LVEF(% ) 67. 56±5. 60 68. 04±6. 96 0. 807

图 1. 两组受试者生存曲线比较

Figure 1. Comparison of survival curves in patients between
two groups

3　 讨　 论

心肌淀粉样变性是由于淀粉样物质沉积于心

肌组织,从而引起心脏舒缩功能和(或)传导系统障

碍,具有典型的限制性心肌病临床症状及体征的一

组疾病[2]。 系统性淀粉样变性累及心脏的常见三种

类型包括轻链淀粉样变性( light chain amyloidosis,
AL)、遗传性突变的转甲状腺素淀粉样变性(hereditary
mutated transthyretin amyloidosis,ATTRm)和野生型转

甲状腺素淀粉样变性 ( wild-type transthyretin amy-
loidosis,ATTRwt)。 心肌淀粉样变性的预后差,但不

同的类型预后不一。 AL 型心肌淀粉样变性患者预

后最差,中位生存期仅为 6 月,而 ATTRm 和 ATTRwt
在临床中容易误诊,但自首次诊断后中位生存期可

达 2. 5 ~ 3. 5 年[3]。 AL 是临床上最常见的一组系统

性淀粉样变性。 本研究收集的均是 AL 者。
心肌淀粉样变性的诊断中心肌活检为“金标

准”,但因其操作风险较大、技术要求过高及患者接

受程度低,本文中患者均无心肌活检,但有学者认

为患者超声心动图提示室壁增厚、心电图提示肢体

导联低电压且心脏以外组织刚果红染色阳性,则无

需行心内膜活检,也可以确诊心肌淀粉样变性[4]。
本文着重研究以肾脏病变为首发症状就诊患者,常
规做超声心动图明确有无左心室壁、室间隔增厚等

超声特征,以便早期筛查心肌淀粉样变性患者,早
期治疗,提高生存率。 我们的研究发现经皮肾穿刺

活检确诊为淀粉样变性的心脏受累患者均有室间

隔厚度及左心室后壁厚度增加,因此我们建议以肾

脏、肝脏等其他脏器为首发的淀粉样变性患者需定

期行超声心动图检查,以便早期发现心脏有无上述

典型表现,为心肌淀粉样变性早期诊断提供帮助。
心肌淀粉样变性临床表现主要分为四大类型:

①最常见为典型的限制性心肌病表现;②病程终末

期表现为射血分数下降的充血性心力衰竭;③低血

压,多为直立性低血压,约占 10% ;④各种心律失

常,心动图表现为束支传导阻滞,此类型最少见[2]。
心肌淀粉样变性早期临床症状和体征非特异性,等
待出现上述症状,大部分已经为终末期,治疗手段

受限,效果不佳。 作为临床医生,除了通过典型临

床症状寻找诊断思路,还需借助辅助检查手段来明

确诊断,在心肌淀粉样变性无创性诊断方法中,心
电图表现特异性不高,磁共振检查费用大,耗时长,
很多医院不能普遍应用,因此超声心动图成为筛查

心肌淀粉样变性的首选方法。 心肌淀粉样变性患

者典型的超声心动图表现为心肌增厚,主要是室间

隔、左心室壁厚度增加,平均心室壁厚度>12 mm,典
型表现增厚心肌可见到“颗粒样”强回声光,需排除

其他心脏情况(高血压、肥厚型心肌病等),并且具

有左心室内径偏小或者心房增大[5]。 本研究中,29
例心脏受累者超声心动图都不同程度的室间隔或

左心室后壁增厚,对比心脏未受累组均明显增加,
差异具有统计学意义。 尽管目前公认室间隔厚度

是 AL 型心肌淀粉样变性患者诊断标准,但没有前

瞻性研究证实这一标准,室间隔厚度并不特异,主
要是因为患者基础疾病如合并高血压或者肾功能

不全,导致心肌压力增加,心肌肥厚[6-7]。 Lee 等[8]

研究提出,室间隔厚度≤12 mm 的患者中约 1 / 3 者

最终心肌活检确诊为 AL 型心肌淀粉样变性。 结合

本研究数据,我们建议超声心动图显示室间隔厚度

≥10 mm 且心外组织活检诊断为淀粉样变性患者,
排除高血压等继发因素,需警惕心肌淀粉样病变。

本研究对比心脏受累组与心脏未受累组生存

期,结果表明心脏受累组中位生存期明显短于心脏

未受累组,差异具有统计学意义。 Finocchiaro 等[9]

对累及心脏的淀粉样变性患者随访,其中位生存期
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仅为 9. 5 月。 Falk[10] 随访淀粉样变性患者的中位

生存期为 24 月,其中进展为心力衰竭患者的中位生

存期仅仅只有 6 月。 本研究心脏受累患者中位生存

期为 15 月,生存时间较国外研究延长,其主要原因

是心脏受累患者心功能Ⅰ ~ Ⅱ级患者占 62. 1%
(18 / 29),且接受淀粉样变性治疗患者占 82. 8%
(24 / 29),因此通过超声心动图早期判断心脏受累

情况,及时干预可能帮助延缓心功能进展,提高生

存率。
综上所述,心肌淀粉样变性较为罕见,预后不

良,临床表现非特异性,因此早期诊断常常容易忽

略,超声心动图是诊断的重要手段,但需结合心电

图、心脏磁共振等综合考虑。 本研究不足之处在于

病例数量较少,因此今后有待大样本长期随访研究。
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