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2015 致心律失常性右室心肌病/发

育不良的治疗:国际小组共识  

  July 27,2015 European Heart Journal 
介绍 

ARVC/D是一种遗传性心肌病，主要

影响右心室并易导致心律失常及心源性

猝死。 

在过去的 30年里为了阐明其发病机

理、基因及临床表现已经进行了相当数量

的研究。国际工作组分别在 1994年，2010

年提出了指南，作为 ARVC/D基于心电图、

心律失常、形态学、组织病理学及临床遗

传学等方面的标准诊断。 

随着对其心律失常结果、风险因素及

挽救生命干预治疗的认识不断增加，使得

对 ARVC/D患者的临床管理能够得到及时

的定位，并寄予希望。目前的国际工作组

共识是对近期有关 ARVC/D 危险分成数据

及治疗方法（药物性或非药物性）的全面

概述，那些数据及治疗方法常对心血管专

家和其它从业人员，尤其不常参加ARVC/D

管理的人员构成挑战。 

由于患病率相对低，且缺乏对照研

究，在缺乏精确证据情况下此文档应被视

为临床实践指南。推荐是基于已有的数

据，包括非随机观察研究和会议讨论小组

成员共识。当改善预后治疗参数的进展存

在争议时，管理决定需个体化。 

特定管理决策的推荐和证据级别根

据预定的标准尺度分类（概述于表 1、2）。

因为不能得到随机研究，大多数针对

ARVC/D治疗的共识推荐的数据源于后续

的注册研究或专家建议（level of 

evidence B or C）。 

本共识文档写作小组的成员均提供

了可能带来利益冲突关系的公开声明。 

 

危险分层 

ARVC/D患者的自然病史主要取决于

其心室电活动的不稳定性，可导致心律失

常性心源性猝死（SCD），大多数发生在年

轻人和运动员。在进展期疾病中，右室心

肌病进展和左室损害导致右室或双心室

心衰。已获得的预后研究是基于对一小股

患者相对短的随访观察后所得（表 3）。

估计全因死亡率在不同研究中存在差别，

从 Nava等平均随访 8.5年的系列研究年

死亡率为 0.08%到 Lemola等平均随访 4.6

年的系列研究年死亡率为 3.6%。 

ARVC/D的不良预后一开始被一些报

告高估，那些报告出自一些三级转诊中

心，涉及的病人处于高危状态或有严重的

临床表现需要特殊的治疗干预，如导管消

融或 ICD治疗。而社区患者群和临床筛查

出的家族性 ARVC/D 组的报告结果要低得

多，年均死亡率<1%。这些后来的数据为

ARVC/D患者的自然病程提供了更平衡的

观点，这当中可能存在无症状性或引起相

对轻的功能障碍发病而无需必要的治疗

干预。ARVC/D中 SCD的机制为持续性 VT

或 VF导致的心脏骤停，此可作为既往无

症状年轻人的首发表现。 

从 ARVC/D系列尸检及临床观察研究

所得的数据为不良事件和死亡提供了一

定数量的临床预测。表 3报道了一些临床

变量，作为对不良预后的单独预测，包括

恶性心律失常事件（如 SCD，室颤导致的

心脏骤停，适当的 ICD干预，或 ICD治疗

快速室速/室颤），至少一个发表的多变量

分析中发现有非心原性猝死或需心脏移

植。经历过持续性室速或室颤的患者处于

危及生命心律失常的最高风险中。在一些

研究，但非所有的研究中认为，无法解释
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的晕厥与增加的心律失常风险相关。值得

注意的是，无法解释的晕厥被定义为意识

丧失，包括：1、发生在无室性心律失常

记录患者，和/或环境导致的血管张力或

心率反射性改变，如排尿，排便，咳嗽或

其它相似情况；2、在经过详细的针对心

脏或心外原因进行临床评估后仍无法解

释的晕厥。 

提示不良事件的其它独立危险因素

包括 24hhoter监测到非持续性室速，右

室或左室扩大/功能不全，或双心室，男

性，复合和二基因型杂合性桥粒基因突

变，心室程序刺激的可诱导性，大量的电

解剖疤痕和电解剖疤痕相关的碎裂电位，

胸导联和下壁导联倒置的 T波增宽，QRS

低电压和碎裂。 

 

电生理检查 

电生理检查（EPS）是鉴别 ARVC/D和

特发性右室流出道室速的一种有价值的

诊断测试，能为关于室速可诱导性测试/

辨别运算的最优化和为已安装 ICD的病

人选择有效抗心动过速起搏方式提供有

用的信息。然而，在考虑持续性室速或室

颤的可诱导性在 ARVC/D 患者长期心律失

常预后的预测性时存在非一致性（矛盾）。

研究结论的不相符可以用不同的心律失

常终点来解释（也就是挽救生命对比任何

适宜的 ICD放电。） 

对已接收 ICD治疗的 ARVC/D患者的

最大的多中心研究证明，EPS由于其预测

准度低，使其在识别心律失常性心脏骤停

患者方面的价值有限。在这些研究中，除

了有明确的 ICD适应症，报道的为挽救生

命，针对快速室速或室颤等的 ICD放电治

疗的发生率与在 EPS 中有或无可诱发性

的患者的发生率无显著不同。Corrado 等

的研究，就 106例接收 ICD作一级预防的

ARVC/D患者的结局来看，对室速或室颤

的可诱导性的阳性和阴性预测值分别为

35%和 70%。在这个研究中，随访时发现

EPS所诱发出来的室性快速心律失常的类

型（VT或 VF）没有预示出统计学上不同

的心律失常结果。北美有关 98例接收 ICD

的 ARVC/D患者的多学科研究在平均随访

3.3年内证实 EPS时可诱发的 VT或 VF未

预测出适当的针对快速 VT或 VF的干预措

施。相反的是，在约翰霍普金斯研究中报

道的 ARVC/D组团中，有关 ICD合理放电

方面，可诱导性是最有意义的独立预测因

素。然而，Bhonsale 等的研究中，可诱

导性的阳性及阴性预测值分别为 65%和

75%，尽管缺乏 VT/VF 的可诱导性，在随

访中相当大一部分患者经历过 ICD干预

治疗。此外，为挽救生命的 ICD放电的可

诱导性的预测价值未得到单变量或多变

量分析证实。在无症状患者中，Bhonsale

等报道，≧2个因素联合，如 EPS可诱导

性，先证者，非持续性室速，PVCs≧

1000/24h，预示着适宜 ICD干预的递增的

风险；然而，为挽救生命而对快速 VT 或

VF的电击治疗在统计学上的重要的相关

性未被证实。Saguner 等的研究中，可诱

导的 VT是复合终点事件的一个独立预测

因子，包括心脏性死亡，心脏移植，不稳

定型 VT/VF，以及晕厥。 

根据针对 ARVC/D 患者可获得的研

究，心室程序刺激草案应该包括：在进行

RV两点起搏时应至少包含两个循环长度

刺激和三个早搏刺激；可诱导性是指诱导

出 VF或持续性 VT,也就是说持续时

间>30s或因血流动力学异常需要终止。 

近期研究表明，双极右室电解剖疤痕

区域的示例与量化以及 EPS进行心内膜

电压标测时所识别的疤痕相关性碎裂电

位及后电位可能为 ARVC/D患者的心律失

常风险评估提供了重要的额外价值。由于

心内膜电压标测是一项有创、昂贵且需高
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超手术者的技术，而且由于导管的非最佳

接触导致的正常心内膜区域出现低电压

的不准确性的重大风险，并不作为常规诊

断方法推荐。 

推荐规范 

-可疑 ARVC/D的患者应考虑进行 EPS诊断

和/或评估（IIa）。 

-心室程序刺激可以考虑用于无症状

ARVC/D 患者发生心律失常的风险分层（IIb）。 

-心内膜电压标测可以考虑用于 ARVC/D患

者的诊断和预后评估（IIb）。 

 

随访 

ARVC/D患者需进行终生临床随访以

定期评估新出现的或恶化的症状，形态学

和/或功能学方面的心室不良进展，以及

室性心律失常，以便重新评估 SCD风险和

优化治疗。对受影响患者的心脏评估包括

静息下 12导联心电图，心脏彩超，24小

时 holter，及运动试验（用于运动诱发

的室性心律失常的检测），且应根据年龄、

症状和疾病严重程度经常地进行（每 1-2

年）。 

由于其年龄相关性外显率，健康的基

因携带者及其家庭成员也应重复进行临

床评估（每 2-3年），尤其在青春期到成

年早期间。 

治疗 

ARVC/D患者临床管理的最重要的目

的包括：1、降低死亡率，无论是心律失

常性心原性猝死还是死于心衰；2、预防

疾病进展导致右心室、左心室或双心室功

能降低和心力衰竭；3、通过减轻或消除

心悸、室速复发或 ICD 放电（适宜的或不

适宜的）来改善症状和生活质量；4、限

制心衰症状和增加功能储备。治疗选项由

以下几种组成：生活方式改变，药物治疗，

导管消融，ICD，和心脏移植。 

生活方式改变 

年轻的 ARVC/D个体中，SCD和剧烈

运动间有着某种联系。竞技性运动行为可

使患有 ARVC/D的青少年和早期成年人的

SCD风险增加 5倍。通过赛前筛查早期（出

现症状前）识别患病的运动员并取消他们

的竞技运动资格或许可以救命。 

另外，体育锻炼已被认为是促使

ARVC/D表形发展和进展的一个因素。

Kirchhof等表明，斑珠蛋白缺乏的老鼠

行耐力训练可加速右室扩大、功能降低及

心室异位，提示缓慢增加的心室负荷可导

致 ARVC/D表现型的恶化。已假定肌细胞

间连接的损害导致组织和器官易损，那么

可能促发肌细胞死亡，尤其在机械压力

下，如在竞技运动中发生。在人类的研究

证实耐力运动和频繁的锻炼增加年龄相

关的外显率、VT/VF 风险和桥粒基因携带

ARVC/D患者心衰的发生。 

推荐规范 

-建议确诊为 ARVC/D的患者不要参加竞

技和/或耐力运动（I）。 

-确诊 ARVC/D的患者应严格限制参加体育

运动，休养形式的运动可能是个例外（IIa）。 

-对于外显阴性的 ARVC/D家庭成员或是健

康携带，或是未知基因型，可以考虑限制参加

竞技运动。 

 

药物治疗 

ARVC/D的药物治疗选择包括抗心律

失常药物、β受体阻滞剂和心衰药物治

疗。 

抗心律失常药物 

ARVC/D患者 AAD治疗的目的是通过

预防症状性室性心律失常来改善生活质

量。没有针对 AAD 治疗的前瞻性试验和随

机试验以及治疗方案的系统性比较。 

而且，对特殊 AAD治疗效果的评估很

困难，因为 ARVC/D 患者随着时间推移会

出现多种心律失常事件，经常需要改变药

物。可获得的有关个案对照研究、回顾性

分析和临床注册研究的数据很有限。

Hence认为，应用 AAD治疗的指征和药物

的选择是基于从其它疾病推理所得的经

验探讨和个人经历、共识以及个人抉择。 

现有的证据建议胺碘酮（负荷量为每
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天 400-600mg维持 3 周，继之每天

200-400mg维持），单独或与β阻滞剂联

合应用是最有效的预防症状性室性心律

失常的药物，且有相对低的促心律失常风

险，甚至在有心室功能降低的患者亦是，

虽然其预防 SCD的作用未得到证实。

Corrado等报道，高危患者尽管伴随应用

AADs，大多数仍需 ICD 干预以挽救生命，

这一发现支持这样的概念，即 AAD治疗可

能不能提供足够的保护以避免 SCD。 

推荐规范 

-AADs推荐用于需频繁适当放电 ARVC/D患

者 ICD 的辅助治疗（I）。 

-应考虑应用 AADs 以改善伴有频发室性早

搏和/或非持续性室速患者的症状（IIa）。 

-在选定的有复发性伴血流动力学稳定的

VT的患者中，AADs可以考虑用于无 ICD保护的

导管消融者的辅助治疗（IIb）。 

-不推荐 AAD用于无室性心律失常记录的

无症状 ARVC/D患者的治疗（III）。 

 

β阻滞剂 

室性心律失常和心脏骤停在 ARVC/D

患者常常由肾上腺素能刺激诱发，在体育

运动中或之后立即发生。Wichter等利用

放射核素显像和定量 PET显像证实存在

自主神经功能障碍，表现为心室肌分布的

交感神经刺激增加和相继的β受体密度

降低。ARVC/D患者应用β阻滞剂的指征

源于其多方面可靠的效果：预防劳力相关

的室性心律失常，在心衰管理中的可靠效

果和它们潜在的尚未被证实的能通过降

低右室壁压力以阻止心肌病进展的能力。

因为不能对比每种β阻滞剂的效果和确

定最佳剂量，我们推荐使用非血管扩张性

β阻滞剂，根据年龄和体重滴定法增加到

最大耐受剂量。 

 

推荐规范 

-推荐β阻滞剂治疗用于复发性 VT、适宜

ICD治疗，或因窦速、室上性心动过速或房颤

房扑伴快心室率而不适宜 ICD干预的 ARVC/D

患者（I）。 

-所有 ARVC/D患者应考虑β阻滞剂治疗，

不论其有无心律失常（IIa）。 

-不推荐β阻滞剂预防性地用于健康的基

因携带者（III）。 

 

降低前负荷的药物治疗 

Fabritz等通过实验证实，降低心室

前负荷可预防或延缓基因易感性小鼠心

脏 ARVC/D 的发展。予呋塞米和硝酸盐治

疗全面地防止了训练诱发的右室扩大的

进展，使得 VT 的可诱导性趋于正常化，

从而致使经过治疗的斑珠蛋白缺陷的小

鼠在表型上与它们训练的野外型同胞别

无二致。 

降低前负荷药物治疗还未成为临床

实践的一部分，因为动物研究证实的获益

结果需要在其它 ARVC/D 模型和患者中得

到确认。 

 

心衰和抗栓药物治疗 

ARVC/D 右室或双心室功能不全导致

的进展性心衰和死亡的流行率在已有的

系列报道中各不相同，主要取决于入选患

者的尺度不同，如是有关心律失常还是心

衰。 

起初考虑左心室受累为 ARVC/D 的终

末期并发症，发生在病程的晚期，最终导

致双心室泵衰竭。最近，基因型和表现型

的关联性已经显示，在基因上有 ARVC/D

倾向的患者可早期且较多的表现为左室

受累。 

在 ARVC/D 中，血栓栓塞并发症可由

心内血栓导致，其形成于室壁瘤、心室成

囊或因全面或局部心室功能不全导致的

心室扩张。Wlodarska 等的一项回顾性研

究，针对 126位有严重右室扩张的 ARVC/D

患者报道了在平均随访 99±64 个月内，

每年 0.5%的血栓栓塞并发症的发生率。 

 

推荐规范 

-对于发展到右室和/或左侧心衰标准时推
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荐使用 ACEI、ARB、β阻滞剂和利尿剂（I）。 

-长期口服抗凝药物通常被用于有腔内血

栓或静脉/系统血栓栓塞史的病人的二级预防。 

-可以考虑对无症状的右室和/或左室功能

不全 ARVC/D患者应用 ACEI 或 ARB治疗。 

-不推荐预防性抗凝治疗作为心室扩大/功

能低下者的一级预防，无论是全心或是局部扩

大。 

 

导管消融术 

导管消融术是有 VT的 ARVC/D患者的

一项治疗选择。纤维脂肪的异位（更换）

产生疤痕区域，其被认为是导致 VT 的致

心律失常基质。室性心动过速是疤痕相关

性大折返环的结果，类似于心梗后环境下

所发现的，适合于标测并用导管消融中

断。导管消融可以用传统的电生理方法指

导，也可以在窦律下用基质标测法指导。 

Fontaine 等首先研究了直流电灼疗

法的效果，并证实了 ARVC/D 室速消融的

可行性。随后，一些研究报道了应用导管

射频消融治疗室速的近远期结果。总体而

言，60-80%患者可获得急性期成功，然而

在长期随访 3-5 年中复发率高达 50-70%

（详见在线补充资料，表 S1）。高 VT 复

发率及急性期成果与不佳的远期结果之

间的差异被认为是由于 ARVC/D 基质不断

进展的特性所致（即纤维脂肪疤痕），其

随着时间推移倾向于导致多个折返环的

出现并形成新的致心律失常焦点。近期，

研究建议心外膜定位一些 VT 折返环，其

反映 ARVC/D 病灶起源和进展于心外膜，

可以部分解释传统心内膜标测/导管消融

失败的原因。Garcia 等首先报道了曾经

历过失败的心内膜标测/消融程序后接收

心外膜方法的 ARVC/D 患者心外膜导管消

融的可行性及疗效。在这些患者中，电压

标测发现其电解剖疤痕面积范围在右室

心外膜侧大于内膜侧。85%的病例可获得

完全成功（部分成功率达 92%），77%患者

在 18个月随访中未发生过 VT。Phillips

等比较了传统电生理 VT 标测/导管消融

和其它策略包括基质基础和外膜导管途

径的疗效。无论那种标测/消融策略，VT

的复发均显著降低。应用 3D 电解剖标测

和/或心外膜途径完成者累积无 VT 率远

高于传统消融者，虽然复发率仍相当大。

心外膜消融后 1 年和 5 年无 VT 率分别为

64%和 45%，相比较心内膜方法者有显著

改善。据 Berruezo 等研究，除了针对临

床 VT 的消融治疗，通过去除内膜或外膜

疤痕传导通道（即疤痕内、疤痕间或疤痕

与瓣环间）使得疤痕完全的去通道化是一

项有前途的方法以提高消融的远期成功

率。 

根据已有的数据，ARVC/D 患者室速

的导管消融应被认为是一项潜在有效的

去除频发室速和 ICD放电的策略，而不是

一项治愈性方法，直到其长期疗效被持续

一致性地记录到。导管消融术未被证实可

以预防 SCD,不应该看作是伴有 VT 的

ARVC/D 患者 ICD 的替代选择，除非所选

择的案例是药物难治性的、血流动力学稳

定的、单型性室速。附加 AAD治疗和反复

消融以及 ICD 保护被要求提供室速的临

床控制和 SCD的预防。 

 

推荐规范 

-推荐导管消融用于无休止 VT 或尽管使用

最大量药物治疗，包括胺碘酮，仍频繁发生适

宜 ICD干预的 ARVC/D 患者（I）。 

-推荐心外膜途径 VT 消融用于一次或多次

经心内膜 VT消融失败者（I）。 

-药物治疗，除了胺碘酮，失败的 ARVC/D

患者，有无休止性 VT 或频繁适宜的 ICD干预者

应考虑行导管消融术（IIa）。 

-如果手术者和电生理实验室在行 ARVC/D

患者心外膜 VT消融方面富有经验，应考虑联合

心内膜/心外膜 VT 消融途径为初始消融方案

（IIa）。 

-有无休止的 VT 或频繁适宜 ICD 干预，未

显示药物治疗失败但不愿意接收药物治疗的

ARVC/D 患者可以考虑 VT的导管消融（IIb）。 

-对于选择性的一些患者，如药物无反应
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性、血流动力学稳定、单型性室速者可以把导

管消融作为无 ICD保护的首选治疗（IIb）。 

-不推荐导管消融作为 ARVC/D 患者 ICD 预

防 SCD 的一种替代方法（III）。 

 

植入式除颤器治疗 

ARVC/D 患者行植入式除颤治疗是最

合逻辑的治疗策略，因为自然病程首先以

SCD风险为特征，其次才是收缩功能障碍

导致的进展性心衰。前瞻性随机试验因伦

理学因素目前无法获得，且主要因为相对

低的疾病流行率和事件发生率使得试验

存在实际限制。现有的数据源于观察研究

/大样本 ARVC/D患者的注册研究，已建立

了有关 ICD治疗的疗效和安全性。现有关

于 ARVC/D 患者 ICD 治疗研究的主要结果

总结于在线补充材料，表 S2。这些研究

一致证明在选择性的高危 ARVC/D 患者中

ICD可成功地阻断致死性室性快速心律失

常并改善远期预后。总体上，在随访植入

后 1-7 年内，48-78%的患者接收适宜的

ICD 干预。其中许多患者经历了多次 ICD

放电，且 VT 电风暴并不罕见报道。在绝

大多数研究中，ICD 的生存获益是通过比

较实际的患者生存率来评价的，预计无

ICD针对快速 VT或 VF干预，其被当做“流

产的 SCD”的代名词，基于这样的假想，

即如果没有设备终止这些快速心律失常

将已经是致命的了。 可通过询问设备和

回顾存储的关于随访中 ICD 干预对快速

VT/VF的反应的心电图，来获取终点信息。

在最大的多中心研究中，36 个月无快速

VT/VF 生存率为 72%，对比实际生存率为

98%，估算的生存获益为 26%。最大的单

中心经验发现预计的总体存活率在 1年、

3年和 7年随访中分别改善 23、32和 35%。

在 30%-50%的随访病人中，这些结果被有

关救命性 ICD 干预的其它系列报道所证

实。尽管已有的研究随访期相对短，但从

植入到第一次适当放电的时间≥1年，一

大部分患者的最大间隔为 5.5年。结果表

明 ICD是终生的预防措施，其可带来救命

性干预，即使在特别长隐匿性心电不稳定

期之后仍有效。 

重要的是认识到，随访中发现，ICD

治疗的生存获益是以严重的并发症为代

价来获得的，预计导管/设备相关性并发

症和不适宜 ICD治疗率分别为 3.7%/年和

4.4%/年（在线补充材料，表 S2）。Schinkel

最近的 meta 分析（荟萃分析）提供了详

细的，有关已报道的 ICD相关并发症的信

息。Wichter 等的长期研究中（80±34

月），60 例有 37 例 ARVC/D 患者共有 53

项严重不良事件（31项为导线相关），10

例发生在术前，43 例发生在随访中。如

此高的导线相关不良事件发生率或许与

特殊的 ARVC/D 病理生理有关，其导致进

展性的心肌缺失，由纤维脂肪替代，也影

响 RV 导线的植入位置。在这点上，

Corrado 等报道了约 4%的 ARVC/D 患者在

随访 3.3 年内由于右室心尖游离壁失感

知/起搏不良需要附加室间隔导线。因此，

需特别注意随访中进展性的 R波失感知，

其可能会损害足够的设备功能并可能导

致疾病进展。 

10-25%的 ARVC/D 患者发生不适宜

ICD干预，大多数为年轻者，且常由窦速

或房性快速心律失常促发（在线补充材

料，表 S2）。不适当干扰导致疼痛并可能

对患者有远期临床和心理影响。适当的

ICD程控和应用β阻滞剂或索他洛尔可以

减少不适宜 ICD放电的发生率。虽然双腔

检测方法的应用通过改进从室上性心律

失常中区分出室性，为减少不适宜干预提

供了可能，但心房附加导联使得早期和晚

期术后并发症的发生率更高。 

 

ICD 适应症 

针对 ARVC/D 患者发表的研究提供了

信息，有关随访中（表 3）主要心律失常

事件（即 SCD、VF 导致的心脏骤停、持续

性 VT 和适宜的 ICD 干预）的独立预测因

素，已由共识（图 1）决定，被用于构建

SCD 风险的三级分层（高、中、低）。每
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个风险级别植入 ICD 的推荐规范不仅基

于统计学风险，而且基于对一般健康状

况、社会经济因素、心理学影响和设备副

作用等的评估。 

高危组包括经历过因 VF或持续性 VT

导致心脏骤停的患者。此组患者中预计危

及生命心律失常事件的年发生率>10%，且

ICD 治疗有最大获益。预防性地植入 ICD

也被推荐用于有严重右室功能障碍（右室

切面积变化分数≤17%或右室 EF≤35%）

或左室功能障碍（左室 EF≤35%）的患者，

共识中考虑其处于高危组，即使没有致命

性室性心律失常。因为 ARVC/D 患者中心

室功能障碍者的特殊心律失常风险仍然

被削弱，此临床变量进入高危组是从其它

心肌病和个人经验推理所得。 

低危组的构成包括先证者和其无危

险因素的亲属，以及健康的基因携带者，

其在长期随访中表现出低的恶性心律失

常发生率（估计年事件率<1%），且不需要

任何包括 ICD在内的治疗。 

以上两组之间的 ARVC/D 患者有≥1

个危险因素，被认为存在中度风险（预计

年事件率在 1%-10%之间）。所有参与共识

的专家一致认为（总协定）：晕厥、NSVT

或中度心室功能障碍，无论是右室（切面

积变化分数在 24-36%间）还是左室（EF

在 45-36%间），均为主要风险因素，（主

要观点支持 ICD 治疗）支持预防性植入

ICD是合适的。另一方面，一般共识认为，

表 3 中其它因素（较小风险因素），其主

要致心律失常事件的风险尚未高到（或存

在争议）需要系统的 ICD植入作为一级预

防（主要观点反对 ICD 治疗）。此分组中

植入 ICD的决定应该个体化，需评估全面

的临床资料、年龄、所发现危险因素的强

度、SCD风险的水平和不适宜干预潜在的

风险及并发症。 

值得注意的是，在不同国家植入 ICD

的适应症会有所不同，其源于一些非临床

因素，如文化背景、社会经济情况、健康

体系、现有的先进技术、成本效益考量和

责任。 

 

 

推荐规范 

-ICD 被推荐用于有过≥1 次伴有血流动力

学不稳定的持续性 VT或 VF发作的 ARVC/D患者

（I）。 

-无论其心律失常情况，ICD被推荐用于伴

有严重收缩功能不全（右室、左室或双心室）

的 ARVC/D患者（I）。 

-对于有过≥1 次伴有血流动力学稳定的

持续性 VT 发作的 ARVC/D 患者应考虑植入

ICD(IIa). 

-对于有主要风险，如不能解释的晕厥、中

等程度的心室功能障碍，或非持续性室速的患

者应考虑植入 ICD（IIa）。 

-在经过针对远期风险和收益的仔细讨论

后，对于有较小风险的患者可以考虑植入 ICD

（IIb）。 

-不推荐给无症状的 ARVC/D 患者，即不伴

危险因素或健康基因携带者预防性植入 ICD

（III）。 

 

设备选择 

为了使远期导线相关并发症最小化，

更多的在年轻患者推荐使用单腔 ICD 系

统。 

ICD治疗的经验一致强调在抗快速心

律失常起搏方面的获益，如在终止 ARVC/D

患者 VT发作上的高效性。无导线皮下 ICD

在 ARVC/D 患者中的确切的临床角色仍需

界定。是否决定植入无导线设备需要考虑
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病人的特异性，需要使导线相关并发症和

有效终止复发性 VT两者之间平衡。 

额外的 CRT 治疗用于伴有左室 EF≤

35%和伴左束支阻滞的宽 QRS波的 ARVC/D

患者看上去是合理的，即使其临床效果是

从其它疾病情况的再同步化治疗外推得

出。右心室再同步化治疗已被建议作为患

先心病和慢性右心室衰竭患者的一种治

疗，但是，伴有右室功能不全和宽 QRS波

右束支阻滞的 ARVC/D 患者行右心室起搏

的临床和血流动力学效果的数据尚不能

获得。 

心脏移植 

伴有无法治疗的心衰或无法控制的

室性快速心律失常的 ARVC/D 患者则需要

心脏移植。Tedford 等报道了约翰霍普金

斯注册的 18 例 ARVC/D 患者（61%男性，

平均 40±14 岁）经历了心脏移植。最常

见的心脏移植适应症是心衰，不到三分之

一的患者因为难治性室性心律失常而接

收心脏移植。这些接收心脏移植的患者较

其它注册的 ARVC/D 参与者更年轻（首次

出现症状时平均 24±13 岁）且有更长的

临床病程（首发症状到移植约 15年）。移

植后 1 年生存率为 94%，且平均随访 6.2

±4.8年 88%患者存活。 

推荐心脏移植作为 ARVC/D 患者的最

终治疗选择，若其有严重的、难治性的充

血性心力衰竭或反复发作的 VT/VF，且对

在有经验的中心导管（和外科）消融和

ICD治疗无反应。 

 

其它外科治疗 

当前 ARVC/D 患者的外科治疗，如右

室心肌切除术、右室关节切断术、不停跳

冷冻射频消融术和左侧心交感去神经术

尚无临床作用。 

总结 

ARVC/D 患者的治疗措施已逐年进步

且仍然是一项重大挑战。为进一步提高风

险分层和治疗，需要更多的有关自然病

史、远期预后和风险评估的信息。对于一

些患者，与药理性或其它非药理性治疗相

比有可能从植入 ICD中获益，应该给予特

别关注加以识别。为了 ARVC/D 患者的最

佳照护，需要来自未来大样本、更长时间

随访的研究或注册研究的数据以及从多

中心 RCTs 中获得的数据来提供以循证医

学为基础的推荐规范。 

当前的治疗和预防措施是姑息性的，

非治愈性。ARVC/D 的最终治疗将以发现

疾病病因学及发病机制中涉及的分子机

制为基础。 

 

补充材料 

补充材料可从欧洲心脏病杂志

（European Heart Journal）在线获取。 
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