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　 　 【摘　 要】 　 Ｌｉｂｍａｎ⁃Ｓａｃｋｓ 心内膜炎（ＬＳＥ）是一种特发于系统性红斑狼疮与抗磷脂抗体综合征患者的无菌性心内

膜炎。 自 １９２４ 年首次被 Ｌｉｂｍａｎ 与 Ｓａｃｋｓ 描述以来，该综合征的诊治途径与因果关系一直是心血管病学与系统性自身

免疫疾病领域内广泛探讨的课题。 ＬＳＥ 患者常出现瓣膜病变，增加了并发心脏损伤与血栓的风险。 目前，ＬＳＥ 的诊治

取得显著成效，然而在诊疗中仍面临一些挑战，文章对其诊治进展进行综述。
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【Ａｂｓｔｒａｃｔ】　 Libman⁃Sacks endocarditis is an aseptic endocarditis that occurs spontaneously in patients with systemic

lupus erythematosus and antiphospholipid syndrome. Since it was first described by Libman and Sacks in 1924, the diagnosis

and treatment of the syndrome and its causal relationship have been the subject of extensive discussion in the field of cardiolo⁃
gy and systemic autoimmune diseases. Recent research findings and clinical practice have found that this disease is closely re⁃
lated to lupus and antiphospholipid antibody syndrome. Patients often have valvular lesions, which increase the risk of heart

damage and thrombotic complications. At present, remarkable progress has been made in the diagnosis and treatment of Lib⁃
man⁃Sacks endocarditis, but there are still some challenges in the diagnosis and treatment.
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　 　 Ｌｉｂｍａｎ⁃Ｓａｃｋｓ 心内膜炎（Ｌｉｂｍａｎ⁃Ｓａｃｋｓ ｅｎｄｏｃａｒｄｉｔｉｓ，ＬＳＥ）是
一种与系统性红斑狼疮（ ｓｙｓｔｅｍｉｃ ｌｕｐｕｓ ｅｒｙｔｈｅｍａｔｏｓｕｓ， ＳＬＥ）及
抗磷脂抗体综合征（ａｎｔｉｐｈｏｓｐｈｏｌｉｐｉｄ ａｎｔｉｂｏｄｙ ｓｙｎｄｒｏｍｅ， ＡＰＳ）密
切相关的无菌性心内膜炎，自 １９２４ 年首次被描述以来，其诊断、
治疗及病理机制始终是心血管病学与自身免疫疾病领域的重

点课题。 尽管近年 ＬＳＥ 诊疗手段取得进展，但仍因临床表现隐

匿、诊断依赖影像学技术且治疗策略尚存争议而面临挑战。 文

章综述 ＬＳＥ 的发病机制、临床特征、影像学诊断进展及个体化

治疗方案，并探讨未来研究方向，旨在为临床实践提供循证

依据。
１　 概述

　 　 ＬＳＥ 是一种特发于 ＳＬＥ 与 ＡＰＳ 患者的非细菌性血栓性心

内膜炎，以心脏瓣膜或心内膜的免疫复合物沉积、纤维蛋白血

栓及炎性细胞浸润为特征，可导致瓣膜增厚、赘生物形成及功

能障碍。 流行病学研究显示，ＬＳＥ 在 ＳＬＥ 患者中的患病率为

６％～１１％ ［１］ ，且与 ＡＰＳ 共存时风险显著升高；ＬＳＥ 最常见于育

龄期女性，儿童病例较少见［２］ ，但临床表现较成人更隐匿。 赘

生物多见于二尖瓣（约 ２ ／ ３）及主动脉瓣（约 １ ／ ４），亦可累及多

瓣膜［３⁃４］ 。 ＬＳＥ 是 ＳＬＥ 患者心脏损伤及血栓栓塞事件（如脑卒

中）的重要危险因素，其早期识别对改善预后至关重要。
２　 发病机制

　 　 非细菌性血栓性心内膜炎通常与瓣膜内皮损伤、高凝状态

及局部炎性反应—凝血级联反应有关。 ＬＳＥ 最常见的关联疾病

是恶性肿瘤、ＳＬＥ、ＡＰＳ、弥散性血管内凝血、类风湿关节炎以及

脓毒症等［５］ 。 ＬＳＥ 的病理生理机制尚不清楚，有研究显示与高

凝状态下患者体内循环炎性因子（如肿瘤坏死因子或白介素）
造成的内皮损伤，导致血小板血栓和受影响瓣膜中的炎性分子

沉积有关。 抗磷脂抗体（ａＰＬ）通过结合瓣膜内皮细胞特定受
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体，激活细胞并诱导其表达黏附分子（如 ＶＣＡＭ⁃１ ／ ＩＣＡＭ⁃１）和

促凝因子（如组织因子） ［６⁃７］ ，并可直接导致内皮损伤或凋亡，激
活内皮细胞。 活化的内皮细胞招募并激活单核细胞及血小板，
促进血栓形成，加剧瓣膜损伤和炎性反应改变［８］ ，最终形成主

要由免疫复合物、单核细胞、纤维蛋白和血小板血栓组成的瓣

膜赘生物［９］ 。 除上述机制外，ＡＰＳ 也被认为是导致 ＬＳＥ 的另一

个关键因素。 这一现象与患者血液中存在 ａＰＬ 密切相关。 研

究表明［１０］ ，在 ＬＳＥ 的发病机制中，ａＰＬ 通过一种尚未完全明确

的机制与瓣膜内膜相互作用，从而诱导瓣膜损伤的形成。 因

此，ａＰＬ 的存在被认为是瓣膜病变的一个重要促进因素。
３　 临床表现

　 　 ＬＳＥ 患者通常无典型症状，多在评估其他心脏疾病或尸检

时偶然发现。 Ｃｈａｌｖｏｎ 等［１１］对 ２３ 例严重 ＬＳＥ 合并 ＡＰＳ 手术病

例的回顾性分析中发现，所有患者均患有 ＡＰＳ，无仅患有 ＳＬＥ
的患者；２１ 例患者存在 ＡＰＳ 的主要表现，如缺血性卒中、并发肢

体栓塞或坏死、深部器官动脉栓塞 ／血栓形成、灾难性抗磷脂综

合征及产科事件等。 另一项针对 ７６ 例 ＳＬＥ 患者的研究亦发

现［１２］ ，ＬＳＥ 与脑血管栓塞、局灶性脑病变和神经精神受累有关。
此外，Ｌｕ 等［２］报道了 １ 例罕见的患 ＳＬＥ 合并 ＬＳＥ 行手术治疗

的 １４ 岁儿童，发现儿童 ＬＳＥ 可表现为更多种临床特征，包括心

脏杂音、心力衰竭、栓塞事件（如脑卒中或外周动脉闭塞）以及

疲劳、体质量减轻等，相较成人患者表现更轻微，更难明确

诊断。
　 　 ＬＳＥ 患者的基础表现多类似 ＳＬＥ，包括全身症状（发热）、
颧部皮疹、盘状皮疹、关节炎、口腔溃疡、浆膜炎（胸膜炎、心包

炎） ［１３］ 、肾脏疾病（弥漫性肾小球肾炎、局灶节段性肾小球肾

炎）、血液学异常（全血细胞减少症）或实验室指标异常（ＡＮＡ、
Ａｎｔｉ⁃ｄｓＤＮＡ、Ａｎｔｉ⁃ＳＭ）等。 临床医生可以使用 ＳＬＩＣＣ 标准（组织

学表现加免疫学检查）或 ＥＵＬＡＲ ／ ＡＣＲ 标准（１０ 分及以上，具有

１ 个临床特征）来辅助诊断［１４⁃１５］ 。 合并 ＡＰＳ 时可表现为反复流

产、流产和静脉 ／动脉血栓形成，伴有狼疮抗凝物和抗心磷脂的

ＩｇＧ 或 ＩｇＭ 形成［１６⁃１７］ 。
　 　 除以上症状外，ＬＳＥ 血管损伤导致的炎性反应还可引起心

血管并发症，尤其是在瓣膜结构中，通常表现为瓣膜增厚、赘生

物形成或瓣膜退行性病变，可以通过超声心动图进行诊断［１８］ 。
同时，超声评估还可以揭示心脏瓣膜病变诱发的血流动力学

改变［１９］ 。
４　 诊断

４．１　 超声检查　 ＬＳＥ 作为一种非感染性心内膜炎，超声心动图

是最常用的影像学检查手段［９］ ，其表现因其赘生物的位置而

异。 ＬＳＥ 的瓣膜赘生物主要分布于二尖瓣和主动脉瓣［３］ 。 赘

生物可能呈现为单个或多个，形状不一，表面可见不规则或菜

花样改变。 赘生物在超声心动图上可呈现为中至高回声，与其

絮状或复杂的表面和活动性血栓有关［２０］ 。 翟冰冰等［２１］ 研究发

现，赘生物甚至可以发生在心房、心室及室间隔上，表明赘生物

分布可能更加广泛。 赘生物通常位于左侧，２ ／ ３ 的病例累及二

尖瓣，１ ／ ４ 累及主动脉瓣，较少见的是双侧瓣膜［２２］ ，亦可累及所

有瓣膜［４］ 。 尽管如此，ＬＳＥ 的超声心动图特征仍具有挑战性。

赘生物的大小和数量可能随病程发展而变化，部分赘生物在接

受有效治疗后可能缩小或消失［２３］ 。 然而，ＬＳＥ 的瓣膜赘生物仍

可引起瓣膜轻度至重度的返流，增加心脏负荷并导致不同程度

的心功能受损［２４］ 。
　 　 一项关于 ＬＳＥ 患者超声心动图特征的回顾性研究发

现［２５］ ，相较于感染性心内膜炎，ＬＳＥ 所呈现的瓣膜病变通常位

置不规则，且病变边缘比较模糊。 这些瓣膜的病变可导致瓣膜

功能受损，通过超声心动图可以检测出瓣膜关闭不全导致的血

液倒流现象［１８］ 。
　 　 尽管超声检查具有临床意义，但 ＬＳＥ 在常规超声心动图中

经常被忽视。 经胸超声心动图（ＴＴＥ）检测 ＬＳＥ 的敏感度仅为

１１％ ［８］ 。 此外，由于右心的解剖结构复杂和右心瓣的前置位

置，通过传统的 ２Ｄ⁃ＴＴＥ 和经食管超声心动图（ＴＥＥ）对右侧瓣

膜的可视化并不是最佳的，这也解释了报道中 ＬＳＥ 的左侧

优势［１］ 。
４．２　 实验室检查 　 需多次血培养阴性以排除感染性心内膜

炎［２６］ 。 并行免疫学检测，包括抗核抗体（ＡＮＡ）、抗双链 ＤＮＡ
抗体（抗 ｄｓＤＮＡ）及抗磷脂抗体谱（含抗心磷脂抗体、狼疮抗凝

物等），用于评估 ＳＬＥ 或 ＡＰＳ 等非感染性心内膜炎（如 ＬＳＥ）的
潜在病因［２７］ 。
４．３　 磁共振成像　 心脏磁共振成像（ｃａｒｄｉａｃ ｍａｇｎｅｔｉｃ ｒｅｓｏｎａｎｃｅ
ｉｍａｇｉｎｇ， ＣＭＲＩ）为 ＬＳＥ 的诊断提供了一个独特视角，尤其是在

传统技术如超声心动图无法明确诊断的情况下。 Ｅｌａｇｈａ 等［２８］

研究显示，ＣＭＲＩ 有助于确定 ＬＳＥ 的特异性心脏病变，并且可以

准确评估病变对心脏生理功能的影响［２９］ 。
　 　 晚期钆增强技术（ ｌａｔｅ ｇａｄｏｌｉｎｉｕｍ ｅｎｈａｎｃｅｍｅｎｔ， ＬＧＥ）能够

在成像中突显心内膜下瘢痕或纤维化组织，而这些病变是 ＬＳＥ
的典型影像学表现。 通过 Ｔ１ 和 Ｔ２ 映射技术，ＣＭＲＩ 能够区分

心肌炎性反应和心肌纤维化等不同病理过程。 通过显示与纤

维化或坏死区域对应的钆摄取区域，ＬＧＥ 能够鉴别活动性炎性

反应和纤维化或钙化改变［２８］ ，这有助于 ＬＳＥ 的诊断并指导治

疗决策。 此外，心房颤动作为 ＬＳＥ 的常见共病可能会增加诊断

的难度，可通过使用心律失常不敏感序列和实时成像缓解图像

质量的下降从而保持诊断的准确性。
　 　 ＣＭＲ 通过在心脏磁共振电影成像（ｃｉｎｅ⁃ＣＭＲ）上直接可视

化能有效诊断 ＬＳＥ。 ＣＭＲ 相差成像因其能够直接测量通过瓣

膜的血流量而成为一种量化 ＬＳＥ 瓣膜反流严重程度的新方

法［３０］ 。 由于 ＳＬＥ 可累及心脏的任何部位，因此 ＣＭＲ 是无症状

或非典型症状病例的首选影像学检查方式，尤其是当超声心动

图存在异常时。 然而，由于其空间分辨率较差及体积伪影的干

扰，小于 ３ ｍｍ 的赘生物很难可视化［３１］ 。
５　 治疗

５．１　 药物治疗　 在 ＬＳＥ 的治疗中，药物的选择至关重要。 症状

较轻的患者常规应用皮质类固醇药物以减少炎性反应。 病情

严重者，应考虑使用免疫抑制药物如环磷酰胺、硫唑嘌呤和美

托利酮等［１０］ 。 除此之外，抗血栓和抗凝治疗对于 ＬＳＥ 患者来

说亦十分重要。 早期抗炎和抗血栓治疗可以解决赘生物导致

的瓣膜功能障碍，改善脑灌注，并减少手术治疗的需求［３０］ 。 对
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于发生过血栓栓塞事件的患者，抗凝治疗可作为二级预防。 华

法林被认为是治疗首次出现血栓的新诊断 ＡＰＳ 患者的主要药

物［３２］ ，国际标准化比值（ＩＮＲ）目标为 ２ ～ ３，且需要严格监测以

保持在适宜的治疗范围内［１８］ 。
　 　 与常规维生素 Ｋ 激动剂（ＶＫＡ）相比，在高危 ＡＰＳ 患者（即
三重阳性 ａＰＬ）中使用利伐沙班进行治疗性抗凝治疗后，可能会

增加复发性血栓栓塞事件的风险［３３］ 。 ２０１９ 年欧洲心脏病学会

指南建议，不要在所有 ＡＰＳ 患者中使用直接口服抗凝药物

（ｄｉｒｅｃｔ ｏｒａｌ ａｎｔｉｃｏａｇｕｌａｎｔ ｍｅｄｉｃａｔｉｏｎ， ＤＯＡＣ） ［３４］ 。 ２０２０ 年国际

血栓形成和止血学会指南提供了更详细的适应证，指出华法林

应作为伴有动脉血栓栓塞事件、三重阳性、小血管血栓形成或

瓣膜病（包括 ＬＳＥ）的 ＡＰＳ 的首选治疗，并且 ＤＯＡＣ 应仅用于单

次或双次阳性的静脉 ＡＰＳ 或不能耐受华法林或有华法林禁忌

证的患者［３５］ 。
　 　 Ｍａｎｔｏｖａｎｉ 等［３６］报道了癌症相关非细菌性血栓性心内膜炎

（ｎｏｎｂａｃｔｅｒｉａｌ ｔｈｒｏｍｂｏｔｉｃ ｅｎｄｏｃａｒｄｉｔｉｓ， ＮＢＴＥ）患者在接受 ＤＯＡＣ
治疗期间血栓栓塞事件的复发。 由于癌症相关和自身免疫介

导的 ＮＢＴＥ 具有相同的组织病理学病变谱，并且与高凝状态相

关，因此应谨慎在 ＬＳＥ 中使用 ＤＯＡＣ［３７］ 。 根据病情的严重程度

和患者的个体差异，应采取个性化的药物治疗方案。
５．２　 外科手术　 ＬＳＥ 的外科手术主要包括瓣膜修复或置换，其
与高死亡率相关，在权衡手术的益处和风险后，应仅适用于具

有严重瓣膜功能障碍、赘生物大于 ２ ｃｍ 或抗凝治疗后仍复发血

栓栓塞的患者［１２，３８］ 。 外科治疗的优势在于直接从机械及血流

动力学角度改善心脏功能，预防栓塞事件，尤其是在瓣膜功能

严重受限的情况下。 Ｌｅ 等［１９］通过高风险 ＡＰＳ 患者的主动脉瓣

手术成功案例证实，经详细规划的外科干预可实现良好长期预

后。 Ｃｈａｌｖｏｎ 等［１１］关于 ２３ 例严重 ＬＳＥ 手术的回顾性研究进一

步支持了手术必要性，强调需积极干预此类 ＡＰＳ 相关终末器官

损伤。 然而，手术伴随高围术期风险，且围术期抗凝管理复杂，
以及术后抗磷脂抗体滴度波动相关的复发风险，亟需长期多学

科随访［３９］ 。
６　 小结与展望

　 　 尽管 ＬＳＥ 发病率并不高，仍旧受到了广泛关注。 以抗炎、
免疫抑制及抗凝等综合治疗为主，长期抗凝治疗策略方面取得

了较大进展，为 ＬＳＥ 的诊断和治疗提供了重要的指导原则。 但

以下几个领域需要进一步的研究：（１）新的分子标志物和信号

通路的发现，有助于更好地理解和识别 ＬＳＥ。 （２）先进成像技

术的发展，能够实现更早期和更精确的诊断。 （３）生物标志物

和基因编辑工具（如 ＣＲＩＳＰＲ⁃Ｃａｓ９）的应用，可实现通过基因治

疗直接纠正导致 ＬＳＥ 的分子缺陷。 随着信息技术与大数据应

用的发展，人工智能和机器学习技术有望在 ＬＳＥ 研究中发挥作

用，通过分析多中心、跨区域、跨种族患者的数据，进一步识别

疾病模式，预测病情发展，并筛选最优治疗方案。
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ｓｔｒｕｃｔｉｖｅ ｃａｒｄｉｏｍｙｏｐａｔｈｙ ａｎｄ ｍｉｔｒａｌ ｒｅｇｕｒｇｉｔａｔｉｏｎ ｉｎ Ｌｉｂｍａｎ⁃Ｓａｃｋｓ ｅｎ⁃
ｄｏｃａｒｄｉｔｉｓ ［Ｊ］ ． Ｇｅｎ Ｔｈｏｒａｃ Ｃａｒｄｉｏｖａｓｃ Ｓｕｒｇ， ２０２０， ６８（ ２）： １８１⁃
１８４．ＤＯＩ：１０．１００７ ／ ｓ１１７４８⁃０１８⁃１０４２⁃７．

（收稿日期：２０２５－０２－２０）

·５１０１·疑难病杂志 ２０２５ 年 ８ 月第 ２４ 卷第 ８ 期　 Ｃｈｉｎ Ｊ Ｄｉｆｆｉｃ ａｎｄ Ｃｏｍｐｌ Ｃａｓ，Ａｕｇｕｓｔ ２０２５，Ｖｏｌ．２４，Ｎｏ．８


