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【摘 要】 肥厚型心肌病( HCM) 是最常见的遗传性心肌病之一，也是心源性猝死( SCD) 的重要病因。心脏磁共
振延迟钆增强( LGE) 成像可无创评估心肌纤维化，已被广泛用于 HCM 患者的 SCD 风险分层。文章围绕 HCM 患者
SCD风险评估的研究进展，重点综述 LGE的预后价值及其在风险评估中的争议与挑战，旨在为 LGE在临床实践中的
规范化应用及个体化风险分层提供参考。
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【Abstract】 Hypertrophic cardiomyopathy (HCM) is one of the most common inherited cardiomyopathies and a major

cause of sudden cardiac death (SCD). Late gadolinium enhancement (LGE) on cardiac magnetic resonance enables noninvasive
assessment of myocardial fibrosis and has been widely applied in SCD risk stratification among patients with HCM. This re-
view summarizes recent progresses in SCD risk assessment in HCM, with a particular focus on the prognostic value of LGE
and the ongoing controversies and challenges associated with its application in clinical risk stratification. The aim of this re-
view is to provide an updated overview to support the standardized clinical utility of LGE and individualized risk stratification
in patients with HCM. Future studies, particularly large-scale multicenter prospective investigations, are warranted to further
harmonize LGE quantification methods and thresholds, thereby improving the accuracy and clinical generalizability of SCD
risk stratification.
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肥厚型心肌病 ( hypertrophic cardiomyopathy，HCM) 是一种
以心肌异常肥厚为主要形态学特征的常染色体显性遗传病，也

是心源性猝死( sudden cardiac death，SCD) 的重要病因之一［1-3］。
植入式心律转复除颤器 ( implantable cardioverter defibrillator，
ICD) 是预防 SCD 的主要手段，但其临床获益高度依赖于准确
的风险分层，因此，如何在疾病早期识别 SCD 高危患者仍是
HCM 诊疗中的核心难题。心肌纤维化是 HCM 发生与进展的
重要病理基础，与心律失常及 SCD 风险密切相关［4］。心脏磁共
振 ( cardiac magnetic resonance，CMＲ ) 延 迟 钆 增 强 ( late
gadolinium enhancement，LGE) 成像可无创评估心肌纤维化，为

SCD 风险分层提供了新的影像学依据。近年来，多项研究证
实，LGE的存在、负荷及进展与 HCM 患者的不良预后密切相
关［5-8］，但受限于量化方法及阈值界定的差异，其在临床风险评

估中的应用仍存在差异。基于上述背景，本文系统综述 HCM
患者 SCD 风险评估的研究进展，重点从 LGE 的预后价值、量化
方法、临床争议及未来研究方向等方面进行总结与讨论，以期
为 LGE 在 HCM 患者个体化风险分层及 ICD 临床决策中的规
范化应用提供参考。
1 HCM患者 SCD风险分层
基于早期的研究结果，学者们提出了 5项 SCD的传统危险
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因素，包括不明原因晕厥、40 岁以下一级亲属 SCD 史、非持续
性室性心动过速 ( non sustained ventricular tachycardia，NSVT) 、
左心室最大壁厚度≥30 mm以及运动诱发的异常血压反应［9］。

欧洲早期指南提出，当患者合并 2 项及以上危险因素时推荐
ICD植入，但后续研究发现，该策略对高危患者的识别能力并未
明显优于单一危险因素评估［10-11］。为提高风险评估水平，欧洲
学者进一步提出 HCM Ｒisk-SCD数学模型，将年龄、最大左心室
壁厚度、左心室流出道压差等变量纳入，通过预测 5 年 SCD 风
险指导 ICD 植入，并被 2014 年欧洲心脏病学会 ( European
Society of Cardiology，ESC) 指南采纳［12］。多项研究证实，该模型
在特异度方面表现较好，但其敏感度相对不足，且在不同地域

及人群中的预测效能存在明显差异［13-16］。
随着研究的深入，多项研究一致表明，广泛 LGE( LGE的左

心室心肌质量占比≥15%) 、心尖部室壁瘤及左心室射血分数
( left ventricular ejection fraction，LVEF) ＜50%均与 SCD 的发生
独立相关［17-19］，并被纳入了 2022年 ESC和 2024年美国心脏病
学会 /美国心脏协会 ( American College of Cardiology /American
Heart Association，ACC /AHA ) 指南的风险评估框架［20-21］。然
而，不同指南在危险因素整合策略上的差异，亦反映出现有风

险评估体系在敏感度与特异度之间仍存在权衡。一项基于 774
例 HCM 患者的大样本回顾性研究显示［7］，与 2022年 ESC指南
相比，2024年 ACC /AHA指南在预测 SCD方面具有更高的敏感
度( 0．848 vs． 0．761) ，但其特异度相对较低( 0．674 vs． 0．762) ，可
能增加 ICD过度植入的风险。SCD 风险评估在指导 ICD 植入
决策及改善 HCM患者预后方面具有至关重要的临床意义。风
险评估不足可能导致高危患者漏诊，而风险评估过度则可能增

加装置相关感染、不恰当放电等不必要并发症。因此，如何在
现有指南框架下进一步优化风险评估模型，实现对 HCM 患者
更为精准的风险分层，仍是临床亟待解决的关键问题。
2 LGE技术概述
近年来，影像学标志物如 LGE 为风险分层提供了新的视

角，其核心在于对心肌纤维化这一关键病理改变的影像学可视

化。心肌纤维化是 HCM 发生与进展过程中的关键病理学基
础，其定性识别与定量评估对于疾病进程监测及预后风险分层

具有重要意义。LGE成像基于钆对比剂的延迟排空特性，可无
创评估心肌纤维化，实现病理改变的影像学可视化。对比剂
钆－二乙烯三胺五乙酸可自由通过毛细血管壁，但不能穿透完
整的细胞膜。在 HCM 患者中，心肌细胞常被不同程度的胶原
纤维取代，伴随心肌细胞排列紊乱及细胞外间隙显著扩大，导

致对比剂在细胞外间隙中分布增加且清除延迟，从而在延迟期

磁共振成像上表现为局灶或弥漫性高信号区域［22］。
在实际成像过程中，通常于静脉注射钆对比剂 10 ～ 15 min

后进行反转恢复序列扫描，通过调节反转时间以抑制正常心肌

信号，从而提高病变心肌与正常组织之间的对比度。该技术能
够实现对局灶性替代性纤维化的高分辨率可视化，被认为是评

估心肌纤维化的“金标准”［23］。
3 LGE在 SCD风险评估中的应用
基于 LGE对心肌纤维化的可靠识别能力，其在 HCM 患者

SCD及其他主要不良心血管事件( major adverse cardiac events，
MACEs) 风险评估中的应用日益受到关注，并显示出重要的预
后价值。
3．1 定性研究: LGE的有无与不良预后的相关性 在早期研究
中，Greulich 等［24］对 711例 HCM患者进行了中位时间 3．5年的
随访研究。结果显示，在单变量分析中，LGE 的存在与 SCD 终
点相关;然而，在校正 LVEF 后，其预测效能不再具有统计学意
义。对于心源性死亡等 MACEs，LGE的存在亦仅在单变量分析
中与终点事件相关，而在进一步校正 LVEF及 NSVT后，该关联
不再显著。上述结果提示，LGE与不良预后之间的相关性可能
在一定程度上受到心功能状态及心律失常等临床因素的影响，

其独立预测价值仍存在不确定性。在此基础上，后续更大样本
的研究进一步从群体层面验证了 LGE 的存在与不良预后的相
关性。另一项纳入 3 770例 HCM患者的荟萃分析显示，LGE的
存在与 SCD等 MACEs显著相关，提示心肌纤维化在疾病不良
转归中具有重要作用［6］。最近，Siddiqi 等［25］的荟萃分析进一
步证实，LGE的存在与 SCD 显著相关( OＲ = 3．64，95%CI 2．36 ～
5．61，P＜0．001) ，进一步支持了 LGE 作为风险分层影像学标志
物的潜在价值。
3．2 定量研究: LGE 负荷与 SCD 风险分层阈值 在定性研究
基础上，研究者们进一步聚焦于 LGE 范围的定量评估，并尝试
明确其用于风险分层的临界阈值。在一项随访时间长达 10 年
的研究中，Greulich 等［24］ 通过受试者工作特征 ( receiver
operating characteristic，ＲOC) 曲线分析确定左心室心肌质量中
LGE占比 5%为预测 SCD的最佳临界值，并发现 LGE＞5%与约
12倍的 SCD 风险显著相关。此外，在 LGE＞5%的患者中，SCD

的 5年、10年及 15 年累积发生率均明显高于总体人群 ( 5．5%
vs． 2．3%; 13．0% vs． 4．8%; 33．3% vs． 15．7%) 。Amgad 等［18］在
一项纳入1 423例低至中危 HCM 患者的队列研究中，采用限制
性立方样条分析确定 15%为关键阈值，结果显示 LGE≥15%的
患者 SCD 风险约增加了 3 倍，且不受传统风险因素的影响。
Todiere等［26］在一项多中心、低中危人群的队列研究中，基于
ＲOC曲线分析提出 10%作为风险界值，并发现 LGE≥10%与约
9倍的 SCD风险相关。基于不断积累的循证医学证据，2020年
AHA/ACC指南及 2022年 ESC 指南均将 LGE≥15%纳入 HCM
患者 SCD风险分层体系，作为指导 ICD植入的重要影像学危险
因素。然而，现有研究提示 SCD 风险并非仅在 LGE 达到 15%
后才显著增加，较低程度的 LGE负荷同样可能带来不可忽视的
猝死风险，其在风险分层中的潜在价值仍有待进一步系统

研究。
3．3 特征研究: LGE的空间分布特征与预后差异 近年来，除
范围外，LGE的空间分布特征亦逐渐受到关注。既往影像学研
究表明，HCM患者的 LGE并非随机分布，而是具有相对特异的
解剖学模式，其中，右心室插入部是最常见的受累部位，其形成

与局部较高的机械应力相关［27-28］，但目前针对其预后意义的研

究仍相对有限。此外，尽管在 HCM中，LGE主要分布于心肌中
层，但在一项队列研究中，Maron 等［29］报道至少 33% ( 67 /202)
的患者存在心内膜下受累的 LGE模式，提示该分布类型并不少
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见。在此基础上，Yang等［30］在一项回顾性队列研究中发现，在
LGE＜15%的 HCM患者中，心内膜下分布的 LGE 与 MACEs 的
发生独立相关，这一发现提示即便在纤维化总体负荷较低的人

群中，LGE特定的分布特征仍具有重要的风险分层价值，为进
一步优化现有 SCD风险评估模型提供了新的研究方向。
4 LGE定量评估在 SCD风险分层中的研究现状
在明确 LGE的重要预测价值后，如何准确、可重复地量化

成为影响其临床应用的关键问题。关于 LGE的定量评估，目前
主要包括视觉评估法、半自动灰阶阈值法及全宽半高( full width
at half maximum，FWHM) 法等。不同量化方法在操作流程、重
复性及适用性方面各具特点，也由此导致定量结果存在显著

差异。
视觉评估法主要依赖观察者对 LGE范围的主观判断，通过

目测方式估计强化区域，其操作简便，适用于临床快速评估，在

早期研究及常规临床实践中应用较为广泛。然而，其结果受阅
片经验影响较大，观察者内和观察者间一致性相对较低［31］，难

以作为精确量化工具应用于风险分层研究。半自动灰阶阈值
法则以非强化心肌作为正常参考区域，根据其平均信号强度并

设定高于该值若干倍标准差( standard deviation，SD) 的阈值，对
强化区域进行半自动识别和定量，是目前应用最为广泛的方法

之一。在 HCM患者中，目前应用最多的是 2 SD 法和 6 SD 法。
但即使在同一研究中，不同阈值设定对结果影响显著: 较低阈

值( 如 2 SD) 可能高估纤维化范围，而较高阈值( 如 6 SD) 则可
能低估病变程度。因此，不同研究之间由于阈值选择差异，导
致 LGE负荷结果存在较大差异［32］。FWHM法除需选取正常参
考心肌外，还需在强化区域内确定最大信号强度，并通常以该

最大值的一半作为阈值界定 LGE。该方法具有较好的重复性，
在心肌梗死等以局灶性瘢痕为主要表现的疾病中应用较为广

泛［31，33］。然而，该方法依赖于左心室内存在信号强度明显高于
周围心肌的局灶性高信号核心区，而在多数 HCM 患者中，LGE

往往呈斑片状或弥漫性分布，边界欠清晰，导致其在实际应用

中受到一定限制。
近期，Gavrysh 等［34］ 在 98 例慢性心肌梗死 ( chronic

myocardial infarction，CMI) 、91例 HCM 及 96 例炎性心肌病( in-
flammatory heart disease，IHD) 患者中，比较了视觉评估法、半自
动灰阶阈值法( 2～ 6 SD) 及 FWHM 法的一致性。结果显示，在
CMI患者中，FWHM 法的一致性最高; 而在 HCM 及 IHD 患者
中，半自动灰阶阈值法中的 5 SD 及 6 SD 方法一致性更佳。上
述结果提示，不同 LGE定量方法在技术原理及适用人群方面各
具特点，应结合具体临床情境进行合理选择。

对于 HCM 患者而言，尽管当前指南已将 LGE≥15%作为
SCD风险分层的重要危险因素，但并未对具体的量化方法作出
统一推荐。既往研究多将半自动量化结果与视觉评估结果进
行比较，尚未形成一致结论，且对不同方法预后价值的研究仍

较有限。Harrigan等［32］在 201例 HCM 患者中分别采用视觉评
估法及半自动灰阶阈值法中的 2 SD、4 SD和 6 SD量化 LGE，结
果发现随着阈值升高，LGE范围逐级减小，其中 6 SD 法所得结
果与视觉评估最为接近，二者一致性最高。Mikami 等［31］进一

步比较了视觉评估法、2～6 SD灰阶阈值法及 FWHM法，发现不
同方法量化的 LGE范围差异显著，其中以 3 SD 法量化的 LGE

范围与视觉评估结果的相关性最高。为进一步阐明 LGE 的组
织学基础，研究者对不同量化方法所得的 LGE结果进行了病理
学对照分析。Moravsky等［35］发现，采用 4 SD和 5 SD法量化的
LGE范围与总体纤维化负荷的相关性最强，而使用 10 SD 法所
得的 LGE 范围则更能反映替代性纤维化。Moon 等［36］在 1 例
接受心脏移植的 28岁男性 HCM患者的离体心脏中，通过组织
学分析证实，采用 2 SD 法量化的 LGE 范围与胶原纤维含量呈
显著正相关( r= 0．70，P＜0．001) ，为 LGE量化的病理学意义提供
了直接证据。在预后评估方面，尽管多项研究一致表明，不同
方法量化的 LGE 范围均与 HCM 患者的不良临床结局独立相
关，但针对各方法预后效能的直接比较仍然有限。既往研究显
示，采用 2 SD、3 SD、4 SD、5 SD 及 6 SD法量化的 LGE范围在多
因素分析中均与不良预后相关［7，24，37-38］;相比之下，FWHM法量
化的 LGE范围仅在单因素分析中与预后相关，在进一步校正
LVEF＜50% 后，其预测效能不再显著［19］。

基于上述研究证据，尽管 LGE 定量在 HCM 风险分层中具
有重要临床价值，但不同量化方法在结果一致性、病理学对应
及预后预测效能方面仍存在明显差异，缺乏统一标准。这一现
状在一定程度上限制了 LGE 在临床实践和指南推荐中的进一
步应用，也提示有必要对不同量化方法进行系统比较与优化，

以提高其在 SCD风险评估中的可重复性和临床实用性。
5 小结与展望
早期、精准 SCD 风险分层是指导 HCM 患者 ICD 临床决策

的核心环节。LGE作为无创评估心肌纤维化的重要影像学标
志，在 SCD风险预测中展现出重要价值。然而，现有 LGE 量化
方法尚未统一，不同方法所得结果的可比性和临床适用性仍存

在争议。未来研究亟需依托多中心、前瞻性队列对 LGE 的最佳
量化方法及阈值进行系统验证，同时推动自动化、标准化 LGE

定量工具的开发，进一步探索 LGE 与其他影像学参数及生物标
志物的联合应用，以提高 HCM 患者 SCD 风险分层的准确性与
临床可推广性。
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