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摘  要 

 

肥厚性心肌症 ( hypertrophic cardiomyopathy ) 在臨床上是一種並不少見的遺傳性心臟

病。根據最近幾年的研究，盛行率約千分之 2。它在臨床上的表現相當多樣性，包括胸痛、

心臟衰竭、心律不整、及猝死。在年輕運動員猝死的成因之中以肥厚性心肌症佔最多約 35%。

由於它的多變性、不可預測性、及遺傳特性，目前已得知多種基因缺損皆會引起肥厚性心肌

症，而特定基因缺損甚至有較高猝死率。事實上，肥厚性心肌症仍以非阻塞性居多，只有 25%

具左心室出口通道壓力差 ( left ventricular outflow tract pressure gradient )，也就

是阻塞性肥厚心肌症 ( hypertrophic obstructive cardiomyopathy )。藥物治療方面，乙

型交感神經阻斷劑、verapamil和 disopyramide皆可改善症狀。但有 5%病人是對藥物治療反

應差的。在 1980年代以前，對藥物治療反應差之阻塞性肥厚心肌症病人，只有透過心室中隔

心肌切除術 ( septal myectomy )，才有機會改善心臟衰竭。在 1980年代以後，心房心室心

律調整器 

( dual-chamber pacing ) 曾被嘗試用來減低左心室出口通道壓力差，而改善心臟衰竭。不

過，陸續發表出來的研究指出，心房心室心律調整器的效果是安慰劑效應 ( placebo 

effect ) ，且它在減低左心室出口通道壓力差並不理想。直到 1995年，Sigwart突破性提

出經皮冠狀動脈心肌栓塞術 ( percutaneous transluminal septal myocardial ablation ) 

可以快速達到心室中隔心肌切除術的效果，而且效果持久。由於栓塞術所引起死亡率較低，

目前在世界各地已累積超過三千個案例，偃然成為藥物反應差之阻塞性肥厚心肌症病人的首

選治療方式。 

 

關鍵詞：肥厚性心肌症 ( Hypertrophic cardiomyopathy )  

 阻塞性肥厚心肌症 ( Hypertrophic obstructive cardiomyopathy )  

 心室中隔心肌切除術 ( Septal myectomy )  

 心房心室心律調整器 ( Dual-chamber pacing )  

 經皮冠狀動脈心肌栓塞術 ( Percutaneous transluminal septal myocardial ablation )  

 

 

 

前言 

肥厚性心肌症是一種原發性心肌病變，它的特徵為：不明原因心肌肥厚，常出現不對稱性的

心肌肥厚 ( 圖一 )，只有少數是對稱性或心尖部心肌肥厚 1。在 1970年代後，因超音波的

問世，在大規模篩檢後發現：罹患肥厚性心肌症的盛行率約 0.2 % 2，其中約四分之一病患

3-4 在左心室出口處通道會有阻塞現象，也就是所謂的阻塞性肥厚心肌症。雖然大部分病人

經藥物治療，多能獲得症狀改善，但其中有 5 % 病人對藥物反應較差 5。這群病患在 1990

年代以前，只能藉經由主動脈進行心室中隔之心肌切除或切開術。該項手術可以改善 90 % 以



上病人的之症狀，及有意義地降低左心室出口通道壓力差。不過，這類手術的死亡率約為 0-5 

% 6-7 。如果病人年紀過大、同時患有多種疾病，或同時需接受冠狀動脈繞道手術，死亡率

甚至更高。自 1980年代，心房心室雙腔心律調整器被提出做為一種心室中隔之心肌切除或切

開術的替代療法，但由於效果有限且不可預測，因此並沒有被廣泛採用。1990年代後，Sigwart

突破性地提出經皮冠狀動脈酒精心肌栓塞術，企圖以內科治療和心導管手術的方法來提供和

外科手術類似的療效 8。經過這十年的發展，經皮冠狀動脈酒精心肌栓塞術已成為治療”藥

物反應不良阻塞性肥厚心肌症”的主流。 

阻塞性肥厚心肌症之成因 

阻塞性肥厚心肌症可以因肥厚區域的不同在主動脈瓣下 ( subaortic ) 或中央左心室腔 

( midcavity ) 不同的地方產生壓力差而有所區別。約 95%的阻塞性肥厚心肌症是在主動脈

瓣下發生阻塞 9。主動脈瓣下阻塞的成因，一般認為由 Venturi現象或拖曳效應 ( drag 

effect ) 造成 10-11。當心臟收縮時，在主動脈瓣下形成高速血流，因 Venturi現象或拖曳

效應造成二尖瓣在收縮期前移 ( Systolic anterior motion ) ( 圖一 )。由於二尖瓣和心

室中隔接觸及本身肥厚心肌收縮時腔室變小，造成在主動脈瓣下發生壓力差，同時也造成輕

微或中等程度的不對稱性二尖瓣往後逆流 

( posterior eccentric mitral regurgitation ) 12-13。中央左心室腔阻塞的成因，一般

認為：除了和肥厚心肌收縮時腔室變小有關之外，乳狀肌接合處異常( papillary muscle 

insertion anomaly ) 也佔有極重要成份。而這類阻塞並不會有二尖瓣在收縮期前移現象

9,14。 

預後評估 

早期文獻指出:肥厚性心肌症病人，每年死亡率高達 3-6%15。不過後來發現，這些病人都來

自 [ 各醫學中心 ]，因此統計資料被認為有偏差。最近資料顯示，如果更廣泛性統計，肥厚

心肌症病人每年死亡率約 1%，和一般民眾的死亡率相當 5。當阻塞性肥厚心肌症的出口通道

壓力差大於或等於 30mmHg時，病人因肥厚心肌症死亡的相對危險性 ( 和非阻塞性肥厚心肌

症比較 ) 是 2.0；因中風或心臟衰竭死亡的相對危險性是 4.4；而進展至 NYHA class III 或 

IV 的相對危險性是 2.7。但是當左心室出口通道壓力差大於 30mmHg，並不因壓力越高就有更

差的預後 16 。另外，在台灣地區統計資料 17發現，阻塞性肥厚心肌症病人，如果左心房變

大是一個較差的預後。肥厚性心肌症最令醫師頭痛的事就是可能會發生猝死。已有大規模流

行病學統計顯示:當病人有以下危險因子之一，會發生猝死的機會較高：1.左心室壁厚度大於

或等於 30mm1,18； 2.家族成員曾有提早猝死 ( premature death )  1,19； 3.自發持續性

心室頻脈 ( ventricular tachycardia )  1,20；4.無法解釋原因的暈厥 ( unexplained 

syncope ) 1,21； 5.心跳停止或心室顫動 ( cardiac arrest or ventricular fribrillation ) 

1,21；6.運動時不正常血壓下降 22；7.24小時心電圖紀錄到非持續性心室頻脈 ( 至少連續

3跳以上，且速度至少每分鐘 120跳 ) 23 ( 見表一 ) 。Maron在 2000年指出：對具有這些

高危險病人或已發生猝死而被救回的病人，置放心內去顫器可以有效改善猝死率 

( primary prevention ) 或再猝死率 ( secondary prevention ) 24。不過，目前還未有足

夠證據來顯示危險因子的多寡與置放心內去顫器的相關性。 

治療 

阻塞性肥厚心肌症會造成心肌缺氧、心律不整——尤其是〝心房顫動〞 25。在臨床上，病人

最常以舒張性心臟衰竭 ( diastolic heart failure ) 表現，而有極少數會以猝死 ( sudden 

death ) 表現。因此，改善心臟舒張功能及預防猝死是各學者努力的目標。目前關於阻塞性

肥厚心肌症的治療，包括有藥物、心室中隔之心肌切除或切開術、心房心室雙腔心律調整器、

經皮冠狀動脈酒精心肌栓塞術。而對於具猝死危險因子者，置放心臟內去顫器似乎可以較有
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效地預防猝死。 

一、藥物治療 

包括乙型阻斷劑、鈣離子阻斷劑及 disopyramide。乙型阻斷劑透過減慢心跳、延長心臟舒張

時間、減少心臟收縮力來改善心臟舒張功能、心肌缺氧及左心室出口通道阻塞 1,21。但是只

有 1/3~2/3病人能得到改善 26。從過去到現在，並無文獻比較何種乙型阻斷劑會有最好的效

果。不過，臨床上仍以長效型乙型阻斷劑為主。鈣離子阻斷劑是另一種可替代乙型阻斷劑的

藥物，過去研究最多的是 verapamil。它能改善心臟舒張功能、減少心臟收縮力進而減少左

心室出口通道阻塞 1。甚至它也可以改善對於乙型阻斷劑無效的病人。其他鈣離子阻斷劑像

nifedipine或 diltiazem也曾被用來治療肥厚心肌症 27-28，但是 nifedipine的週邊血管舒

張雖然較明顯，但會導致左心室出口通道阻塞惡化，因此並不適用於此類病患。Disopyramide

是 class Ia抗心律不整用藥，透過抑制心肌收縮而降低左心室出口通道壓力差 29。使用的

時機通常是在對乙型阻斷劑或鈣離子阻斷劑反應差的情況之下。不幸的是，它的效果往往隨

著時間降低而失效 21。 

10~28%肥厚心肌症終其一生會發生心房顫動 25,30。有研究指出左心室填充時，心房收縮在

肥厚心肌症的病態生理上占極重要角色 31。如果發生心房顫動，易導致心臟舒張衰竭而急性

肺水腫。更有研究提到：肥厚心肌症合併心房顫動,產生栓塞性中風的機會比正常竇性心律者

高八倍左右 32。雖然美國心臟學會已有治療心房顫動的準則，但對於又合併肥厚心肌症卻無

確定的治療標準，因為目前缺少較大規模的研究。有人曾發表過：如果長期使用低劑量

amiodarone，會比用毛地黃、乙型阻斷劑、鈣離子阻斷劑更能減少心房顫動所引發的週邊栓

塞疾病、心臟整流次數及維持較長的正常心律時間 33。對於阻塞性肥厚心肌症病人，使用毛

地黃更是禁忌，因為會加重左心室出口通道壓力差。其它抗心律不整藥物像 sotalol、

dofetilide等等，目前尚待研究去探討其安全性和有效度。 

二、侵襲性治療 

( 一 ) 基部心室中隔心肌切除術或切開術(Septal myectomy or myetomy ) 

約 5%阻塞性肥厚心肌症病人，在乙型阻斷劑、鈣離子阻斷劑或 disopyramide治療之下，仍

然持續有心臟衰竭現象 1,21。因為基部心室中隔肥厚是造成左心室出口通道阻塞成因之一，

Morrow在 1970年代成功地執行經由主動脈進行基部心室中隔之心肌切除，大幅改善左心室

出口通道阻塞，二尖瓣逆流嚴重度及心臟衰竭程度 6。經過數十年的努力，手術的死亡率維

持在 0~5% 7，且能立即及長期改善 90%病人的左心室出口通道阻塞和運動耐受性 6-7,34-36。

除此之外，因左心室出口通道阻塞造成二尖瓣前移所導致二尖瓣逆流也將因手術而獲得改

善。值得一提的是，有部分病人是因為乳狀肌 ( papillary muscle ) 接合處異常導致二尖

瓣在收縮期前移使左心室出口通道阻塞。唯有透過基部心室中隔之心肌切除併乳狀肌接合整

形術，才能徹底改善心臟衰竭及二尖瓣逆流 37。雖然心肌切除術效果顯著，但是如果病人需

合併冠狀動脈繞道手術、瓣膜置換術，或存在其它不利手術因素如年紀大於 65 歲、腎衰竭、

糖尿病、中風、惡性腫瘤者，心肌切除術的死亡率就遠高於 5%。因此，這類病人可考慮其它

侵襲性替代治療。 

( 二 ) 心房心室雙腔心律調整器 ( dual-chamber pacing ) 

對於那 5%藥物反應不佳病人，如果存在不利手術因素時，自 1980年代起，有學者提出裝置

雙腔心律調整器 ( dual-chamber pacing ) 可減低左心室出口通道阻塞及改善心臟衰竭

38-39。其理論在於心室尖部 ( apex ) 的早期去極化及收縮，配合基部心室中隔 ( basal 

septum ) 不同步收縮，使左心室收縮時不會造成腔室過度變小，間接地讓舒張期左心室體積

變大、心臟輸出增加及左心室出口通道壓力差減輕。早期文獻指出，雙腔心律調整器可以大

幅改善左心室出口通道阻塞、運動耐受性和心臟衰竭現象。直到 1997至 1999年代，陸續有



三個隨機前瞻性研究顯示 40-42：即使用右心房單腔心律調整器 ( single-chamber 

pacing )，亦能獲得症狀改善、提高運動耐受性及減少左心室出口通道阻塞。但是使用雙腔

心律調整器改善幅度較大。由於它的效果有限，目前認為比較適合該治療的條件如下：( 1 ) 

病人年紀大於 50歲；( 2 ) 左心室出口通道壓力差小於 60mmHg；( 3 ) 暫時性雙腔心律驅

動 ( temporary dual-chamber pacing ) 可使左心室出口通道壓力差小於 30mmHg43。 

( 三 ) 經皮冠狀動脈酒精心肌栓塞術 ( percutaneous transluminal septal myocardial 

ablation ) 

早在 1980年代，有人觀察到:阻塞性肥厚心肌症病人，在發生心肌梗塞後，左心室出口通道

壓力差會降低。另外，根據基部心室中隔心肌切除術的經驗，終於在 1995年由 Sigwart發表

第一例利用非手術方法〝經皮冠狀動脈酒精心肌栓塞術 〞成功而 快速地改善阻塞性肥厚心

肌症病人之左心室出口通道阻塞 8。這個技術是使用傳統經皮冠狀動脈氣球擴張術的方法 

( 圖二 )。首先，將心導管鉤住左冠狀動脈入口，再將導線放入左前降枝冠狀動脈 ( left 

descending coronary artery ) 之第一中隔分枝 ( septal branch )，然後延著導線將氣球

導管置入第一中隔分枝,將氣球充滿管腔後，打入少許顯影劑，用以確定不會逆流至左前降枝

冠狀動脈。最後再打入 1~3ml至少 95%純度酒精至第一中隔分枝，且氣球擴張持續約 10分鐘。

在氣球擴張同時，就可以利用心臟超音波或壓力紀錄方式觀察到左心室出口通道壓力差快速

下降 ( 圖三 )， 而先前因為二尖瓣在收縮期前移導致二尖瓣逆流 ( mitral regurgitation ) 

的嚴重度也會改善。如果左心室出口通道壓力差下降不及百分之五十，則建議必須繼續栓塞

第二或第三中隔分枝，直到左心室出口通道壓力差下降百分之五十以上才算成功。1990年代

這種較為盲目栓塞中隔分枝的做法，導致術後發生完全心房心室阻斷 ( complete AV block ) 

的比率高達 60~65%，即使在兩個禮拜後需放置永久性心律調整器的比率仍然高達 20% 44-45。

Faber等人於 1998年提出 46，利用經胸前心臟超音波當輔助，在氣球擴張同時打入特殊顯影

劑至某中隔分枝，如果在超音波看到基部心室中隔有高回音影像，表示該中隔分枝就是支配

基部心室中隔的冠狀動脈。如此可減少施打酒精量及犧牲掉的心肌。相對地，可大幅減低術

後需永久性心律調整器的比率至 7%。此外，把施打酒精的速度放慢至每分鐘 1ml也是降低發

生完全心房心室阻斷的另一原因 47。由此可見，發生完全心房心室阻斷是一主要併發症，目

前專家們仍建議：在執行經皮冠狀動脈酒精心肌栓塞術前，一定要先放好暫時性心律調整器，

並觀察 3至 5天。 

經過這十年的經驗累積發現，該手術在醫學中心增加程度約心肌切除術的 30倍，約百分之九

十病人能在術後獲得左心室出口通道壓力差下降大於百分之五十，且長期追蹤有 84~90%病人

能獲得症狀改善及運動耐受度增加 45-47。在有經驗醫學中心，因該術造成死亡率已降至 1~2% 

47。但對於預後的改善目前並無大量文獻支持。 

近年來 Gietzen提出酒精心肌栓塞術亦可治療對藥物無反應之誘發性阻塞性肥厚心肌症

(provocable HOCM )  48。他們發現：這群病人只需較少的酒精量，及較少冠狀動脈栓塞次

數就可達到降低左心室出口通道壓力差的目的，且可以明顯改善病人症狀。雖然該術能解決

大部分對藥物無反應的病患，有少數人術後仍有較高左心室出口通道壓力差。Chang等人發

現如果術後追蹤心臟酵素 ( creatine kinase ) 的高峰值小於 1300U/L或術後左心室出口通

道壓力差仍大於 25mmHg時，病人術後的運動耐受性較差，會有持續性心臟衰竭及較差的預後

49。 

該術發展至今已有十年之久，但目前為止，尚未有隨機雙盲性研究比較心肌切除術和酒精心

肌栓塞術的效果、副作用及死亡率。心肌栓塞術最擾人的副作用，就是高房室阻斷率，而最

讓人不放心的一點，就是人為性的小區域心肌梗塞結果，是否在未來會增加心律不整或心臟

衰竭。Welge在追蹤六年之後發現，並沒有增加猝死及心律不整 50。有待更長期追蹤，也許
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才可以下這個結論。此外，在臨床上，如果阻塞性肥厚心肌症合併二尖瓣逆流時，必須在經

胸前心臟超音波下仔細區分二尖瓣有否結構上異常如二尖瓣面積過大、後二尖瓣長度過短、

或二尖瓣的乳狀肌接合處前移。根據多篇文獻指出 34-37：阻塞性肥厚心肌症合併二尖瓣逆

流時，如果無合併二尖瓣有否結構上異常，施行單獨心肌切除術或酒精心肌栓塞術，除了可

以改善左心室出口通道壓力差尚可改善二尖瓣逆流的程度。如果合併二尖瓣結構上異常，施

行單獨心肌切除術或酒精心肌栓塞術除了無法有效改善左心室出口通道壓力差，也無法改善

二尖瓣逆流。唯有透過心肌切除術合併二尖瓣修補或乳狀肌接合處整型，才能徹底改善左心

室出口通道壓力差及二尖瓣逆流。( 表二是關於心肌切除術和酒精心肌栓塞術的比較 ) 43。 

治療策略流程 

由於阻塞性肥厚心肌症病人在臨床表現極為多樣性，從完全無症狀至藥物無反應之心臟衰

竭。因此治療仍須多樣化。在此提供目前證據較為明確的治療流程 ( 圖四 )  43。 

結論 

對於藥物反應不佳或存在高左心室出口通道壓力差的阻塞性肥厚心肌症病人，經由基部心室

中隔心肌切除術或經皮冠狀動脈酒精心肌栓塞術皆有約 90%可以成功而明顯症狀改善效果，

並可以降低百分之五十以上左心室出口通道壓力差。但是，心肌栓塞術的發展至今才十年左

右，效果是否能維持像心室中隔心肌切除術數十年之久，有待長期追蹤。治療上根據病患症

狀、合併其它瓣膜或乳狀肌異常與否，及進展程度，來調整治療方針，並適時介入手術方法

是目前治療病人的準則。 
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圖一：一個典型的阻塞性肥厚心肌症病患之 2-D及 M-mode經胸前心臟超音波。圖 A是心臟收

縮期時僧帽瓣往前移動 ( SAM ) 與心室中隔接觸 ( 箭號 ) 之 2-D影像；圖 B是經僧帽瓣之

M-mode影像，可以看到前僧帽瓣在收縮期時與心室中隔接觸 (  箭號 )。VS 代表心室中隔; 

Ao代表主動脈; LV代表左心室; PW代表左心室後壁; LA代表左心房。 

 

圖二：經皮冠狀動脈酒精心肌栓塞術的基本步驟。圖 A. 利用心導管鉤住左冠狀動脈入口後

打入顯影劑將目標中隔分枝清楚顯影（箭號）；圖 B. 將氣球導管放進目標中隔分枝前端，將

氣球撐開（箭號）並把特殊顯影劑打入目標中隔分枝末端，觀察顯影劑是否往左前降枝冠狀

動脈逆流及該中隔分枝支配區域；圖 C. 確定正確位置後，繼續撐開氣球並將純酒精打入該

中隔分枝；圖 D. 十分鐘後，移走氣球導管，再打顯影劑，發現該中隔分枝末端已經阻塞（箭

號）。 
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圖三：一位 62歲女性病患因阻塞性肥厚心肌症在本院施行經皮冠狀動脈酒精心肌栓塞術前後

之血行動力學變化。圖 A是施行經皮冠狀動脈酒精心肌栓塞術前之左心室內（LV）及主動脈

（Ao）間之的壓力差; 圖 B是施行經皮冠狀動脈酒精心肌栓塞術後，兩者之間幾乎不存在壓

力差。 

 

圖四：肥厚性心肌症之治療策略 
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表表表表 1. 肥厚性心肌症猝死之主要危險因子 

1. 左心室壁厚度大於或等於 30mm 

2. 家族成員曾有提早猝死(premature death) 

3. 自發持續性心室頻脈(ventricular tachycardia) 

4. 再發性無原因暈厥(unexplained syncope) 

5. 心跳停止(cardiac arrest or ventricular fribrillation) 

6. 非持續性心室頻脈 

7. 運動時不正常血壓下降 
 

表二：心肌切除術及冠狀動脈酒精心肌栓塞術之比較 

因子                                 切除術                  栓塞術 

手術死亡率                             0-5%                   1-2% 

壓力差(術後)                         <10mmHg                   < 25mmHg 

症狀(主觀)                             減少                   減少 

症狀(客觀)                             減少                   減少 

置放永久性心率調整器                 1-2%                   5-7% 

已追蹤時間                             > 40年                   約七年 

心臟內結痂                             無                       有 

合併二尖瓣或乳狀肌異常                 可執行                   無法解決 
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Hypertrophy cardiomyopathy (HCM) is a relatively complex and genetic associated 

cardiac disease with the prevalence rate of 0.2% in the general population. HCM has 

a great heterogeneity of morphologic, functional, and clinical features. 

Pathophysiologic presentations of this disorder include hyperdynamic systolic 

contraction, impaired left ventricular diastolic function, myocardial ischemia, and 

arrhythmia. HCM manifests as a predominantly non-obstructive disease with only about 

25% of the patients demonstrate a sizable pressure gradient of left ventricular 

outflow tract (LVOT). Pharmacologic therapy including beta-adrenergic-blocking 

agents and verapamil remains the primary means to improve diastolic filling and 



possibly reduce pressure gradient of LVOT in patients with HOCM. In addition, invasive 

intervention to abolish the outflow gradient has been considered for only the minority 

of patients (about 5%) who have both marked outflow obstruction and refractory 

congestive heart failure unresponsive to medical therapy. Over four decades, surgical 

septal myotomy-myetomy has been successfully applied to treat these drug-refractory 

patients with 90% clinically successful rate. Since the mid-1980s, the dual-chamber 

pacing has been suggested as an alternative to surgery for HOCM. With recent and more 

convincingly controlled studies showing that dual-chamber pacing decreased only 

about 25% of outflow gradient and varied among patients. With advanced improvement 

in experience, there has been an estimated more than 3000 percutaneous transluminal 

septal myocardial ablation (PTSMA) procedures performed worldwide. PTSMA can reduce 

the LVOT gradient successfully in about 90% of treated patients. With rare 

complications such as complete AV block and possible injury to left anterior 

descending artery, PTSMA seems to be a less invasive and similar effect of treatment 

as surgical intervention. ( J Intern Med Taiwan 2004; 15: 189-198 ) 

 


