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[摘　 要] 　 肥厚型心肌病是一类常见的常染色体显性遗传病,人群发病率约为 0. 2% ~ 0. 5% ,以原因不明的左心

室及室间隔不对称性肥厚为特征,临床症状以乏力、呼吸困难、胸痛、晕厥等较为多见。 目前肥厚型心肌病西医治

疗方法主要包括药物治疗、介入性治疗等,中医中药在本病的治疗过程中也积累了有效的经验。 本文将重点关注

肥厚型心肌病的中西医治疗现况及进展,以期为肥厚型心肌病的临床治疗提供一定的参考。
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[ABSTRACT]　 Hypertrophic cardiomyopathy is a common autosomal dominant genetic disease with an incidence of about
0. 2% to 0. 5% in the population. 　 It is characterized by unexplained asymmetric hypertrophy of the left ventricle and in-
terventricular septum. 　 The clinical symptoms include fatigue, dyspnea, chest pain, syncope, etc. 　 At present, western
medicine treatment methods for hypertrophic cardiomyopathy mainly include drug treatment, interventional treatment, etc.
Traditional Chinese medicine has also accumulated effective experience in the treatment of this disease. 　 This article will
focus on the current status and progress of traditional Chinese and western medicine treatment of hypertrophic cardiomyopa-
thy, in order to provide a certain reference for the clinical treatment of hypertrophic cardiomyopathy.
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　 　 肥厚型心肌病(hypertrophic cardiomyopathy,HCM)
是一类常见的常染色体显性遗传病,人群发病率约

为 0. 2% ~0. 5% ,基因分型技术和大型基因组库的

飞速发展为遗传学研究提供了强大的平台[1],不论

是在 HCM 患者的诊断和治疗,还是对有潜在发病

风险的亲属进行筛查,基因检测都占据着举足轻重

的地位[2]。 编码肌节蛋白的基因突变为本病最常

见原因,大约占到 HCM 患者的 30% ~ 60% [3]。

HCM 以原因不明的左心室壁或室间隔肥厚为主要

特征,其肥厚通常不对称,不伴有左心室扩张,射血

分数正常或增加[4]。 组织病理学表现为心肌细胞

肥大,心肌细胞排列紊乱,被纤维化的间质包绕,心
内膜增厚等[5]。 临床症状则以乏力、呼吸困难、胸
痛、晕厥等较为多见。

随着对 HCM 的认知不断深入,人们发现 HCM
临床表现具有高度异质性,患者心肌肥厚、功能受
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损程度个体差异显著,相当一部分 HCM 患者临床

症状不明显或迟发,部分因出现心力衰竭、心律失

常前来就诊,这给 HCM 的及时诊断和治疗带来巨

大挑战[6]。 严重者可伴有充血性心力衰竭,甚至发

生心源性猝死(sudden cardiac death,SCD),尤其是

在青少年和竞技运动员群体中,HCM 是导致其意外

死亡的重要原因,给社会和家庭带来沉重负担。 本

文将重点介绍 HCM 中西医治疗领域现状及新进

展,以期为 HCM 的临床治疗提供一定的参考。

1　 西医治疗

1. 1　 一般药物疗法

目前,尚未有药物能终止 HCM 的进展,减轻患

者临床症状、提高患者生活质量、改善远期预后仍

是药物治疗追求的目标。
β 受体阻滞剂仍是 HCM 药物治疗的一线选择

之一,若不耐受或疗效不明显可改用非二氢吡啶类

钙通道拮抗剂 ( calcium channel blocker, CCB) [7]。
β-受体阻滞剂、非二氢吡啶类 CCB 疗效不佳可加用

1A 类抗心律失常药物丙吡胺,通过负性肌力作用改

善左心室流出道梗阻 ( left ventricular outflow tract
obstruction,LVOTO)症状[8]。 丙吡胺可延长 QT 间

期,用丙吡胺治疗时患者应住院并监测心律,防止

出现药物性心律失常[7]。 HCM 患者心房颤动发病

率高达 31% ,远超总体人群的患病率[9]。 心房颤动

增加了 HCM 患者住院及发生脑血管事件的风

险[10]。 胺碘酮可有效降低以上不良事件发生率。
HCM 合并心力衰竭时宜遵循《中国心力衰竭诊断和

治疗指南 2018》 [11] 中用药建议,加用血管紧张素转

换酶抑制剂(angiotensin converting enzyme inhibitor,
ACEI) /血管紧张素受体阻滞剂(angiotensin receptor
blocker,ARB)等(表 1)。

表 1. 一般药物疗法

Table 1. Normal pharmacotherapy

药物类型 适应证 机理 代表药物

β 受体阻滞剂 胸闷、胸痛、劳力性呼吸困难、心
悸等症状;合并心力衰竭

负性肌力及频率作用 美托洛尔[12]

非二氢吡啶类 CCB 胸闷、胸痛、劳力性呼吸困难、心
悸等症状;合并心力衰竭

负性肌力及频率作用 维拉帕米、地尔硫 [7]

1A 类抗心律失常药物 胸闷、胸痛、劳力性呼吸困难、心
悸等症状

负性肌力作用 丙吡胺[8]

Ⅲ类抗心律失常药物 合并心房颤动 阻滞钠、钙、钾通道 胺碘酮[13]

ACEI / ARB 胸闷、胸痛、劳力性呼吸困难、心
悸等症状;合并心力衰竭

抑制肾素-血管紧张素-醛固酮系统 缬沙坦[14]

袢利尿剂或噻嗪类利尿剂 胸闷、胸痛、劳力性呼吸困难、心
悸等症状;合并心力衰竭

抑制电解质和水的重吸收 托拉塞米、氢氯噻嗪[11]

1. 2　 新型药物疗法

1. 2. 1　 分子治疗　 　 基因工程、遗传学、分子生物

学等领域的研究进展有助于发现新的治疗靶点。
心肌收缩的分子动力来源于 ATP 酶参与的肌动蛋

白-肌球蛋白交叉桥接及肌纤维收缩[15],MYH7 基

因突变可影响肌球蛋白 ATP 酶活性,导致肌动蛋

白-肌球蛋白交叉桥接相互作用病理性增加,增强心

肌收缩力[16]。 马瓦卡坦为一类新型小分子肌球蛋

白抑制剂,通过抑制心肌肌球蛋白 ATP 酶变构降低

其活性,从而减弱心肌收缩力,在治疗 MYH7 突变引

起的肥厚型梗阻性心肌病(hypertrophic obstructive
cardiomyopathy,HOCM)中显示出优越的效果。 EX-
PLORER-HCM 研究[17]是迄今已知最大的 HOCM 随

机对照试验,Ⅲ期试验结果已于近期发布,经 30 周

治疗,马瓦卡坦显著改善了 HOCM 患者的健康状

况,相较于安慰剂组,马瓦卡坦组运动后左心室流

出道压力阶差有更明显的降低[(-47±40)mmHg 比

(-10±30) mmHg,P<0. 0001];马瓦卡坦组中 65%
患者 NYHA 心功能得到改善,而安慰剂组仅为

31% ,两组差异显著(P<0. 0001);马瓦卡坦组患者

KCCQ-OS 评分也得到显著提升。 可以说马瓦卡坦

的出现填补了靶向药物的空白,为 HCM 的药物治

疗带来了新的曙光,发展前景较好。
1. 2. 2　 代谢调节剂　 　 HCM 肌节蛋白基因突变增

加了钙敏感性和 ATP 酶活性,导致心肌收缩的能量

成本上升。 哌克昔林为一类代谢调节剂,可抑制游
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离脂肪酸的代谢并促进心肌细胞对碳水化合物的

利用,其目的是改善心肌的收缩-松弛周期,使能量

稳态正常化[18]。 Abozguia 等[19] 的研究证实使用哌

克昔林可改善非梗阻性 HCM 患者峰值氧耗量,运
动状态下舒张期功能障碍也有明显缓解,但其临床

应用受到神经毒性和肝毒性等副作用的限制,需要

定期监测血浆药物浓度指导临床用药[20]。
HCM 患者心肌细胞晚期钠电流增强,细胞内

Na+及 Ca2+浓度异常增加,Ca2+代谢异常导致心肌细

胞力学改变,因此抑制晚期钠电流成为 HCM 治疗

的新热点[21]。 雷诺嗪是一种晚期钠电流抑制剂,通
过缩短 HCM 心肌细胞动作电位时程,延长有效不

应期,降低舒张期心室壁张力[22],增加舒张期冠状

动脉血流量。 有报道显示接受雷诺嗪治疗的 HCM
患者心绞痛和心力衰竭症状均得到了明显的

改善[23]。
1. 3　 介入性治疗

部分 HOCM 患者症状严重,药物保守治疗无效

且梗阻持续存在,建议行介入性治疗,以减轻患者

临床症状。
1. 3. 1 　 室间隔切除术 　 　 室间隔切除术( septal
myectomy,SM)始于 20 世纪 60 年代,最早由 Morrow
提出,为目前最成熟的介入性治疗方法,经典的

Morrow 手术为经主动脉瓣环,至二尖瓣瓣叶-室间隔

接触点的远端,切除一定范围(5 ~ 10 g)的心肌。 该

手术可显著减少 LVOTO 和与二尖瓣关闭不全相关

的二尖瓣反流,从而改善临床症状。 改良 Morrow 手

术现通常延伸到乳头肌水平,以避免残留的室中梗

阻[24]。 SM 临床效果显著,梅奥医学中心经验显示,
大部分 HOCM 患者单纯 SM 术后能够恢复正常生活

方式,90%的严重症状患者心功能可有两级及以上

的改善,住院死亡风险<1% 。 重要的是,患者术后

生存率与普通人群并无差异。 在长期随访中,未出

现因隔肌再生而导致的梗阻复发[25]。
1. 3. 2　 室间隔酒精消融术　 　 随着越来越多的随

机研 究 证 实 室 间 隔 酒 精 消 融 术 ( alcohol septal
ablation,ASA)的潜力,部分临床和介入心脏病学家

建议将 ASA 作为室间隔减容术的一线干预措施。
术前借助冠状动脉造影确定冠状动脉解剖结构及

血管供应支,并评估伴随的冠状动脉粥样硬化性疾

病。 选择性地向供应基底室间隔的间隔分支注入

无水乙醇,以制造有限的、可控的医源性心肌梗死,
减少 LVOTO[26]。 完全性心脏传导阻滞是 ASA 术后

最常见的并发症,既往存在左束支传导阻滞的患者

发生完全性心脏传导阻滞的风险最高,小剂量无水

乙醇缓慢注射可降低术后心脏传导阻滞发生率[27]。
此外,心肌声学造影的辅助及起搏器或植入式心律

转复除颤器 ( implantable cardioverter defibrillator,
ICD)的存在降低了 ASA 的风险,使该术式成为一个

极具吸引力的选择[28]。
1. 3. 3 　 经皮心肌内室间隔射频消融术 　 　 Liwen
术式为创新性的微创治疗方法,它是经胸超声心动

图引导下的经皮心肌内室间隔射频消融术(percuta-
neous intramyocardial septal radiofrequency ablation,
PIMSRA),将射频电极片固定于心室面,通过射频

消融释放电流,使靶点心肌细胞发生凝固性坏死。
该方法不仅能有效解除 LVOTO,改善患者症状,同
时对靶点周围正常心肌组织创伤性小,不损害传导

系统,安全性高。 术后 6 个月的随访过程显示此方

法有效减少了患者静息性与诱发性的 LVOTO[29],
对于无法耐受外科手术的 HOCM 患者,Liwen 术式

提供了一种崭新且有效的治疗选择。
1. 3. 4　 双腔起搏器　 　 对于部分患者,实施 SM 或

ASA 可能会带来不可接受的风险,双腔起搏器是一

种常见的减轻 LVOTO 的替代方法[30]。 其机制为右

心室心尖部起搏改变左心室激动顺序,诱发室间隔

的反常运动,延迟室间隔收缩,减少二尖瓣的收缩

前向运动,从而增加左心室流出道的收缩内径,改
善左心室充盈[31]。
1. 3. 5　 室间隔切除术和室间隔酒精消融术对比

Bytyçi 等[32]的 Meta 分析表明,SM、ASA 两种手术方

式短期和长期的心血管死亡率、猝死、中风风险均

无明显差异,而 ASA 围手术期并发症风险较低,但
再次介入及安装起搏器的风险要高于 SM。 ASA 术

后残余流出道压力梯度(平均 20 mmHg)略高于 SM
(平均<10 mmHg),SM 更有效地消除梗阻,使左心

室压力正常化[33]。 对于伴有其他合并症、多次心脏

手术史或健康状况欠佳、手术风险较高的患者,ASA
的总体风险较小[27]。 SM 可解决手术时伴随的其他

心血管疾病,如原发性二尖瓣和主动脉瓣疾病、冠
状动脉粥样硬化性心脏病及房性心律失常等[27]。
无论哪种手术方式都需要医师充分尊重患者意愿,
与患者共同决策。 术者丰富的经验和充足的专业

知识将会大大降低手术带来的风险。
1. 4　 猝死风险的管理

HCM 大多数致命性心律失常发生在疾病的早

期阶段,此时心肌结构重塑不明显,可能与细胞内

Ca2+稳态失衡有关[34]。 与接受介入性治疗的患者

相比,保守治疗的患者发生 SCD 相关事件的风险较
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高[35]。 ICD 目前依然是预防 HCM 患者出现 SCD 的

最佳治疗策略。 但与此同时,患者也承受着感染、
设备损坏、不适当放电等风险[36]。 一项纳入 5 310
名患者的多中心研究显示,美国地区 HCM 患者 ICD
植入率是非美国地区的 2. 27 倍,然而相比非美国地

区,ICD 植入率的大幅增加并未降低整体 SCD 的发

生风险[36]。 因此医师应谨慎评估患者的临床获益

及风险,从而决定是否预防性植入 ICD。 同时,SCD
风险分层也应进一步完善以指导临床预防性措施

的实施。

2　 中医治疗

祖国医学中未有“肥厚型心肌病”的明确记载,
依据《素问·痹论》 “心痹者,脉不通,烦则心下鼓,
暴上气而喘”,《素问·厥论》 “厥或令人腹满,或令

人暴不知人,或至半日,远至一日乃知人者”,综合

其胸痛、乏力、憋喘、心慌、反复晕厥等特征临床表

现,可将其归属于 “胸痹” “心悸” “厥证” 等疾病

范畴。
2. 1　 病因病机

现代医家对 HCM 的病因病机各抒己见,大多

认同本病病因与先天禀赋不足、劳逸失节、饮食失

调等多种因素有关。 刘如秀教授[37]认为 HCM 本虚

标实,心肾本虚为主,病位在心,病本在肾,久病入

络,痰瘀相互搏结;黄力教授[38] 则认为本病尤以心

气虚为主,痰瘀为标,血脉瘀滞贯穿病程始终。 先

天禀赋不足无以滋养后天,脏腑失于濡养。 “人始

生,先成精”,肾为先天之本,肾精封藏之所,肾精亏

虚,命门火衰,气血津液生成及代谢失常,气不化

津,聚湿为痰,虚火内生,消灼津液,结而为痰。 心

为君主之官,主血脉,气虚则无力推动血行,血行不

畅,脉络瘀阻。 脾胃为后天之本,腐熟、运化受纳之

物为水谷精微,以滋养后天,饥饱无常、嗜食醇酒厚

味皆可损伤脾胃,脾胃运化功能失常,水谷不能化

生精微,气血无以为源;津液代谢敷布失常,反而聚

湿生痰,嗜食醇酒厚味、辛辣刺激又可蕴生湿热。
《张氏医通》曰:“气不耗,归精于肾而为精,精不泄,
归精于肝而为清血。”精血同源,肾精不足,肝血乏

源,肝脏疏泄功能失常,助生痰瘀。 肺为相傅之官,
百脉朝会于肺,助心行血,肺气虚则无力行血,血脉

瘀滞;肺脏宣发肃降功能失常,津液不能正常输布

及排泄,反生痰浊。 因此本病病位虽在心,但与脾、
肾、肺、肝等脏腑均密切相关。

2. 2　 辨证论治

患者素体虚弱,痰浊、瘀血相互搏结,发为本

病,即便疾病初期标实为主,活血化瘀、祛痰利水的

同时也不忘益气以扶正;后期心肾俱虚,治当注重

健脾补肾养心,固本培元,兼顾化痰祛瘀。
2. 2. 1　 活血化瘀,祛痰利水　 　 血府逐瘀汤源自王

清任《医林改错》,对气机阻滞、血行不畅、胸中瘀阻

的 HCM 患者有良效,长期用药显著改善患者 LVO-
TO[39],组方中桃仁、红花为经典药对,桃仁味苦以

泄滞血,性降偏走下焦;红花辛散温通,善于活血通

经,质轻走外达上,两者一升一降,相须为用,袪瘀

通脉之力更佳;丹参活血兼养血,通心包络;牛膝长

于引血下行,又有利水消肿之功;气行则血行,治血

先治气,方中川芎为血中之气药,枳壳、桔梗一升一

降,宽胸理气以促血行。 柴枳逐瘀汤重用柴胡、枳
实、香附、厚朴理气宽胸,与当归、川芎、赤芍等活血

药共用,显著降低患者左心室舒张末期压及血浆脑

钠肽(brain natriuretic peptide,BNP)水平,改善心功

能[40]。 此外,三七粉、郁金、姜黄等活血药应用于临

床,多有效验。 郁金苦寒,活血行气的同时又可清

热,尤善血瘀兼热者;姜黄辛温,行气止痛,宜用于

血瘀兼痛者[41]。 若血瘀日久,可酌加走窜通达、灵
动迅速之虫类药蜈蚣、地龙、全蝎等,增强活血祛

瘀、通经活络之力[42]。 邹旭[43] 认为疾病初期痰浊

淤血积聚于心,取瓜蒌薤白半夏汤通阳散结,半夏

燥湿化痰、行气散结,瓜蒌皮清热化痰、宽胸理气;
达原饮开达膜原,逐邪外出;另加用四君子汤健脾

益气,谨防伤正。 针对患者急性期双下肢浮肿症

状,袁晖戍等[44]重用葶苈子,取其泻肺行水之功,桑
白皮为臣,两药相须为用,利水消肿;亦可加用茯

苓、泽泻、车前草以利水渗湿。
2. 2. 2　 益气养阴,补益心脾肾 　 　 刘如秀教授[37]

临证时常三方共施,保元汤:人参、黄芪、肉桂、甘草

四药益气培元,辅以茯苓、当归健脾养血,气血双

补;首乌延寿丹:何首乌、桑葚、牛膝、菟丝子补益肝

肾;兼用瓜蒌薤白半夏汤通阳化浊,随证加减,以补

益心肾为重,补虚的同时不忘祛邪外出;随诊 5 年后

患者 LVOTO 较前明显改善,临床症状基本消失。 平

调阴阳为陈新宇教授[45] 辨治 HCM 的经验大法,阳
虚者多重用桂枝、炙麻黄、细辛等温阳之品,阴虚者

则重用麦冬、五味子、沙参、玉竹等敛阴之品,以期

阴平阳秘,五脏调和。 针对临床表现为胸闷、乏力、
气短、反复晕厥、下肢水肿的患者,兰玥等[46] 予保元

汤合苓桂术甘汤加减,重用补气诸药之最的黄芪,
黄芪味甘性微温,培补一身之气,尤善补肺脾之气,
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与人参、肉桂共奏益气温阳之功,七剂后患者乏力、
下肢水肿症状缓解。 张竹华等[47] 认为本病辨证施

治要点在于脾,脾虚痰阻为病机所在,予消心痹方

运脾破积,方中大剂量使用白术健脾益气,温中燥

湿;黄精益气养阴,健脾润肺,固精填髓;肉苁蓉滋

肾气,补精血,两药合用寓脾肾双补之意,谨防过燥

伤阴;枳实化痰消痞,专消胸中痞满;葶苈子、三棱

破坚消瘀治其标。 陈鹏等[48] 同样证实消心痹方具

有补中益气、健脾化湿之效,联合卡维地洛可显著

改善 HCM 患者临床症状,降低胰岛素样生长因子 1
(insulin-like growth factor-1,IGF-1)、BNP 水平。 对

于心肾阴阳两虚的患者,袁晖戍等[44] 自拟方中选用

桂枝、薤白温通心阳,仙茅、肉桂补阳温肾,生地、山
药、山茱萸等滋养肾阴,阴阳共补,膏方继服半年,
疗效甚佳,患者运动耐量明显改善。
2. 3　 中成药及注射剂的应用

注射用益气复脉有效成分为红参、麦冬、五味

子提取物,红参大补元气,麦冬益气养阴,五味子收

敛固涩,益气生津,使阴津复而脉络充盈。 临床研

究显示注射用益气复脉可改善患者左心室流出道

压力阶差和左心室后壁厚度等超声心动图参数,降
低 IGF-1、血管内皮生长因子 ( vascular endothelial
growth factor,VEGF)等血清相关因子表达水平[49]。
吴费凯等[50]研究表明,与常规治疗组相比,加用稳

心颗粒可有效降低 HCM 心律失常患者心室率,减
少早搏的发生。 王宇平等[51] 研究发现应用益心舒

胶囊联合富马酸比索洛尔的中西药联合方案疗效

更佳,患者左心室流出道压力阶差、心功能分级等

指标明显改善,心悸、胸闷、胸痛症状缓解。

3　 生活方式

对于相当一部分有家族史而没有症状或症状

轻微、暂不需药物治疗的患者,也应告知其本病危

险性及遗传性。 HCM 患者应避免过量饮酒和服用

兴奋剂,避免脱水和极端温度(如桑拿、长时间的热

水浴等) [7]。 欧洲心脏病学会 HCM 指南明确建议

患者减少运动量,避免高强度的劳动和竞技体育运

动[52],但对于是否应保持有益于心血管健康的适度

锻炼仍含糊其辞[53];目前越来越多的研究表明运动

诱发 HCM 患者 SCD 的风险可能被高估,有研究结

果显示半数心血管事件发生在静息状态下[54]。 个

体化危险分层是 HCM 临床治疗的关键,同样也适

用于制定个性化运动方案。 运动类型、频率、持续

时间和强度应综合患者个人特征、症状、既往史、对

运动量的客观反应、过去的锻炼经验等情况确定,
适宜的运动在预防合并症的同时可改善患者生活

质量[55]。 此外,一项高强度锻炼提高 HOCM 患者健

康水平的试验(HIIT-HCM;项目编号:NCT03335332)
正在进行当中[56]。 鉴于目前的研究规模均较小,不
足以提供强有力的证据支撑,期待大样本、多中心

的随机对照研究为 HCM 患者的运动阈值带来突破

性的循证医学依据。

4　 总结与展望

HCM 作为一类单基因遗传病,早期诊断和及时

治疗对患者预后颇为重要,药物干预虽作为首选,
但长期获益有限。 对于梗阻症状明显、符合手术指

征的患者,外科手术仍然是一线治疗措施,ASA、
PIMSRA 及双腔起搏器为不能耐受外科手术的患者

提供了创伤更小的选择。 即便介入性治疗效果良

好,终身医疗管理对所有 HCM 患者都至关重要。
随着遗传学、分子生物学等学科的发展,分子水平

的治疗方式可能为 HCM 治疗带来新的突破,同时

也需要更长期的疗效观察和安全性评价,其普及仍

需一段时日,基因检测手段及分子治疗任重道远。
中医药针对患者不同症状和体征进行辨证施治,随
访过程中亦可随证加减,临床症状改善的同时副作

用小。 药理研究也证实了中药有效成分在抑制心

肌细胞肥厚中的作用,中药制剂的发展将为患者带

来更多的选择。 未来应展开大规模、多中心的高质

量研究,充分发挥中医药在 HCM 个体化治疗上的

优势,使中医药诊治更加规范。
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