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【摘要】 心脏淀粉样变是一种浸润性限制型心肌病，由体内可溶性蛋白发生错误折叠形成不可溶的淀粉样蛋白纤维，沉积

于心肌细胞间质，导致心脏形态和功能异常，临床预后差。超声心动图检查简便无创，对于心脏淀粉样变的诊断提示和评估有重

要作用，但其诊断仍存在挑战性。本共识旨在通过建立标准、规范的超声心动图检查方法，以提高浙江省心脏淀粉样变的超声诊

断水平。

【关键词】 淀粉样变；限制型心肌病；超声心动图；多普勒

心脏淀粉样变（cardiac amyloidosis，CA）是一种浸润

性限制型心肌病，由体内可溶性蛋白发生错误折叠形成

不可溶的淀粉样蛋白纤维，沉积于心肌细胞间质，导致

心脏形态和功能异常。90%以上CA的致病蛋白前体为

免疫球蛋白轻链（immunoglobulin light chain，AL）或转甲

状腺素蛋白（transthyretin，TTR），前者多由骨髓浆细胞

合成，后者由肝细胞合成[1]。CA致死率高，中位生存期

少于5年，死亡原因多为心源性。

近年来有效药物的问世，使转甲状腺素蛋白心脏淀

粉样变（amyloid transthyretin amyloid cardiac amyloido-

sis，ATTR-CA）和免疫球蛋白轻链型心脏淀粉样变

（AL-CA）患者的预后均得到了显著改善，这也意味着

对CA的早期识别与诊断分型至关重要。

CA诊断的金标准是侵入性操作心内膜心肌活检，

但目前多模态影像学技术在CA诊断中的应用进展迅

速，尤其是超声心动图检查，由于其简便、安全、无辐

射、可以在床旁进行等优点，已经成为CA影像学检查

中不可或缺的方法之一。然而，CA的诊断仍然具有挑

战性[2-3]。

近年来，中国医师协会超声医师分会心脏超声专业

委员会组织专家，在查阅国内外相关文献和指南、总结

专家经验、结合临床应用现状和新技术进展的基础上，

撰写了《心脏淀粉样变超声心动图规范化检查中国专家

共识（2023版）》[4]。在此基础上，浙江省医学会超声医

学分会、浙江省超声医学工程学会组织专家，结合浙江

省超声心动图检查特点以及国内外指南、文献，制定了

《心脏淀粉样变超声心动图检查规范浙江省专家共识

（2026版）》，以提高我省诊断CA的整体水平。

1 CA概述

淀粉样变为一组表现各异的疾病，共同特点是

受累组织的细胞外基质中有淀粉样蛋白质沉积。淀

粉样蛋白为一组刚性、非分支结构的纤维蛋白，直径

约7~10 nm，具有抗蛋白水解酶降解的特性，沉积在组

织中可聚集为具有β片层结构的原纤维蛋白。这些淀

粉样物质可被过碘酸-雪夫染色成紫色，对刚果红有嗜

染性，经刚果红染色后，在偏光显微镜下呈黄、绿二色性

双折光体[5-11]。

淀粉样蛋白类型多样，已知共有 30余种前体蛋白与

淀粉样蛋白疾病有关，其中5~6种对心脏有影响（图1），

可导致浸润性心肌病，损害心脏结构与功能。CA的存在

和严重程度是影响所有类型系统性淀粉样变预后的主

要因素。CA的发病机制、患病率和预后与其亚型有关。

注：CA为心脏淀粉样变；AL-CA为免疫球蛋白轻链型心脏淀

粉样变；ATTR-CA为转甲状腺素蛋白心脏淀粉样变。

图1 致CA的淀粉样蛋白类型

CA

AL-CA

ATTR-CA

CA
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AL-CA是CA的常见亚型，来源于骨髓浆细胞，大

量单克隆浆细胞产生AL片段，错误折叠形成淀粉样

蛋白纤维，毒性轻链纤维干扰细胞-细胞偶联，破坏

细胞完整性并可能导致细胞损伤和死亡。患者发病

年龄通常大于50岁[6-7，12-14]。常见多器官浸润，包括心

脏（50%~70％）、肾脏、肝脏、胃肠道、周围神经、肺、软组

织等。

ATTR-CA是CA的另一类常见亚型，TTR主要在肝

脏中产生，也可以在视网膜上皮和脉络丛中产生[15-16]，

由4个亚基组成，发生解离，进而错误折叠时，可聚集成

淀粉样纤维[5-7]，累及心脏。年龄和点突变可增加其错

误折叠率[5]。ATTR-CA 可分为突变型 ATTR（mutant

ATTR，ATTRm）和野生型 ATTR（wild-type ATTR，AT-

TRwt）两种亚型。其中与ATTRm相关的已知TTR基因

突变高达120个以上，为常染色体显性遗传。而AT-

TRwt也称为老年性系统性淀粉样变，因患者年龄增长

导致TTR不稳定，与基因突变无关[5-6，17]。TTR器官受累

的模式取决于其亚型，常见心脏（ATTR-CA）和神经系

统（ATTR多发性神经病）受累[7]，不常见表现还包括青

光眼、肾病、玻璃体混浊、软脑膜受累等[5，16，18]。其发病年

龄、临床表现还存在性别、基因型和地理区域的差异[19]。

2 CA诊断

CA的临床诊断流程见图2。其中心内膜心肌活

检是诊断CA的金标准，但因其为侵入性操作，难以作

为CA的筛查手段。淀粉样蛋白的组织病理学表现包

括：光镜下苏木精-伊红呈嗜伊红均质状，刚果红染色

呈砖红色，偏振光显微镜下呈苹果绿色双折光[20]，见

图3（插页16-1）。

3 CA预警征

CA预警征可分为心脏内和心脏外预警征，若两者

同时存在则高度疑似CA[4]。

3.1 心脏内预警征 中老年反复发作心力衰竭，以舒

张性心力衰竭为初发表现；既往有高血压，突然转变为

正常血压或低血压；心电图出现假性心肌梗死征象、

QRS波低电压或心脏传导系统异常。

3.2 心脏外预警征 （1）ATTR-CA心脏外预警征：双

侧腕管综合征，腰椎管狭窄，肱二头肌腱断裂，玻璃体浑

浊，家族史；（2）AL-CA心脏外预警征：巨舌症，眶周紫

癜，浆细胞病；（3）ATTR-CA和AL-CA共有的心脏外预

警征：多发周围神经病变伴有自主性神经功能异常，蛋

白尿，肾功能不全等。

4 CA超声心动图表现及检查规范

4.1 心肌增厚与回声改变 左心室壁增厚＞12 mm，通

常为对称性增厚，室间隔与左心室后壁厚度比＜1.3，排除

其他引起左心室壁肥厚的原因[21]；相对室壁厚度增加；

室壁增厚率减低[23]。左心室壁增厚与心电图低电压同

时存在，对CA的诊断特异度较高[23]（图4）。房间隔厚

度＞5 mm曾被认为是诊断CA的高特异性指标[24]，但

由于这项指标在经胸超声心动图检查存在测量误差，

因此限制了其在CA筛查中的广泛应用，目前常规在

剑突下双房心切面测量卵圆窝处厚度＞3.5 mm诊断

CA的特异度较高（图5）。右心室壁亦受累增厚[24]，即

游离壁＞5 mm（图6）。

在非组织谐波模式下，CA心肌回声增强，呈颗粒样

强回声（图7）。需要注意的是，心肌颗粒样强回声是CA

的常见超声表现，但并非特异表现，在慢性肾功能不全、

肥厚型心肌病、庞贝氏症、血色病、左心室发育不良综合

征等疾病中亦可观察到这一现象。

4.2 瓣膜增厚 二尖瓣、三尖瓣、主动脉瓣增厚＞5 mm

时需高度怀疑CA（本共识专家组根据工作经验，建议在

瓣膜增厚＞3.5 mm时即需警惕CA），超声心动图检查常

表现为瓣膜回声增强、表面毛糙（图8），可引起瓣膜狭窄

或关闭不全。特别要关注低流量低压差主动脉瓣狭窄[24]。

4.3 心腔大小与功能改变

4.3.1 心腔大小 CA表现为限制型心肌病特征，双房

增大，而双室腔大小正常或减小（图9-10）。

＜ ＞

注：CMR为心脏磁共振；BNP为脑利钠肽；NT-proBNP为N末

端B型利钠肽原；99mTc-PYP为放射性同位素锝[99mTc]标记的

焦磷酸盐；CA为心脏淀粉样变；ATTR-CA为转甲状腺素蛋白

心脏淀粉样变；ATTRwt为野生型转甲状腺素蛋白淀粉样变；

ATTRm为突变型转甲状腺素蛋白淀粉样变。

图2 CA的临床诊断流程
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A B C

注：IVSd为舒张末期室间隔厚度；LVIDd为舒张末期左心室内径；LVPWd为舒张末期左心室后壁厚度；LVIDs为收缩末期左心室

内径；EDV为舒张末期左心室容积；MM为M型超声；Teich为Teichholtz公式；LV Mass Cubed为用线性立方公式计算的左心室心肌

质量；IVS/LVPW为室间隔与左心室后壁厚度比值；ESV为收缩末期左心室容积；FS为左心室内径缩短分数；EF为射血分数；2D

为二维超声；LV mass index为左心室心肌质量指数；IVSs为收缩末期室间隔厚度；LVPWs为收缩末期左心室后壁厚度；IVS%为室

间隔增厚率；SV为每搏量；LVPW%为左心室后壁增厚率。

图4 左心室长轴切面显示左心室壁增厚[A：M型超声心室波群示室间隔以及左心室后壁对称性增厚；B：二维超声检查示室间隔以

及左心室后壁对称性增厚；室壁厚度正常高值时，可以计算室壁相对厚度，一种算法是：（室间隔厚度+左心室后壁厚度）/左心室舒张

末内径，＞0.6为异常，另一种算法是：左心室后壁厚度×2/左心室舒张末内径，＞0.42为异常；C：室壁增厚率减低，＜30%]

A B

注：RA为右心房；RV为右心室；LA为左心房；LV为左心室；

IAS为房间隔；IVS为室间隔；TV为三尖瓣；MV为二尖瓣；Dist

为距离。

图5 房间隔增厚图像（A：心尖四腔心切面示房间隔增厚；B：

剑突下双心房切面，局部放大房间隔，测得房间隔最厚处厚度

8.5 mm，卵圆窝处厚度5.3 mm）

注：PE为心包积液。

图6 剑突下切面显示右心室壁增厚（剑突下四腔心切面，局

部放大右心室游离壁，测量右心室游离壁厚度）

图7 超声心动图显示心肌回声（A：二维超声心尖四腔心切面

示室间隔和左心室侧壁对称性增厚，心肌内有颗粒状强回

声；B：左心室乳头肌水平短轴示左心室壁对称性增厚以及心

肌回声）

A B

注：AV为主动脉瓣；MV为二尖瓣；TV为三尖瓣。

图8 超声心动图检查显示瓣膜增厚（A：大动脉根部短轴切面

测量主动脉瓣厚度为3.0 mm；B：心尖四腔心切面局部放大二尖

瓣及三尖瓣，测量二尖瓣及三尖瓣厚度分别为3.1、3.7 mm）

A B

4.3.2 心室收缩功能

4.3.2.1 常规超声心动图 CA患者左心室射血分数（left

ventricular ejection fraction，LVEF）基本正常或降低，每

搏输出量减少（图11）。组织多普勒显示室间隔和左

心室侧壁基底段收缩期峰值运动速度S'＜5 cm/s。此外，

心肌收缩分数（myocardial contraction fraction，MCF，定义

为每搏输出量/心肌体积）降低至MCF＜30是预测CA患

者死亡风险的独立危险因素，其预后评估价值优于

LVEF [25]。

当患者伴有右心室收缩活动减弱时，往往先出现纵

向收缩功能减低，可见三尖瓣环收缩期位移降低，组织

多普勒三尖瓣环侧壁收缩峰值速度S'降低，而右心室整

·· 1683



浙
江
医
学
杂
志
社
官
方
网
站
网
址
：
ww
w.
zj
yx
zz
s.
co
m

浙江医学2026年第48卷第16期

A B C

D E F

注：Dist为距离；LA为左心房；A4Cs为四腔心切面收缩末期；Atrial为心房；ESV为收缩末期容积；index为体表面积标化后的（心

房容积）指数；A4C为四腔心切面；A2Cs为两腔心切面收缩末期；A2C为两腔心切面；BP为双平面法；RA为右心房。

图9 超声心动图评估心房大小（A：收缩末期于左心室长轴切面测量左心房前后径；B-D：心尖四腔心切面及两腔心切面测量左

心房容积指数及上下径、左右径；E、F：聚焦右心室的心尖四腔心切面测量右心房面积、容积指数及上下径、左右径）

注：A4Cd为四腔心切面舒张末期；LV为左心室；EDV为舒张末期容积；A4C为四腔心切面；A2Cd为两腔心切面舒张末期；BP为

双平面辛普森法；IVSd为舒张末期室间隔厚度；LVIDd为舒张末期左心室内径；LVPWd为舒张末期左心室后壁厚度；2D为二维超

声；Teich为Teichholtz公式；LV Mass Cubed为用线性立方公式计算的左心室心肌质量；IVS/LVPW为室间隔与左心室后壁厚度比

值；LV Mass Index为左心室心肌质量指数；RV Base为右心室基底部内径；RV Mid为右心室中部内径；RV length为右心室长径。

图10 超声心动图显示左右心室大小测量（A、B：双平面辛普森法测量左心室舒张末容积；C：左心室长轴切面测量左心室舒张末

内径；D：聚焦右心室心尖四腔心切面测量右心室基底部内径、中部内径和长径）

A B C D

注：A4Cs为四腔心切面收缩末期；LV为左心室；ESV为收缩末期容积；EF为射血分数；A4C为四腔心切面；A2Cs为两腔心切面

收缩末期；A2C为两腔心切面；BP为双平面辛普森法；LVOT为左心室流出道；Diam为内径；VTI为时间流速积分；Vmax为最大流

速；Vmean为平均流速；Max PG为最大压力梯度；Mean PG为平均压力梯度；SV为每搏输出量。

图11 超声心动图测量左心室收缩功能（A、B：双平面辛普森法测量左心室射血分数；C：左心室长轴切面测量左心室流出道内

径；D：心尖五腔心切面测量左心室流出道流速、时间流速积分，计算每搏输出量）

A B C D
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体收缩功能可在正常范围（图12），右心室面积变化率

正常。

4.3.2.2 斑点追踪显像 斑点追踪显像是超声心动图

评估CA患者心肌收缩功能、定量心室应变的新技术。

CA患者通常表现为左心室心肌纵向应变降低，整体纵

向应变绝对值＜15%，以及纵向应变牛眼图的“心尖保

留”征象（图13，见插页16-1），即左心室基底段和中间

段的纵向应变降低，而心尖部相对保留，这是CA区别于

其他左心室肥厚病因的较具特异性表现[26-27]。定量“心

尖保留”的方法主要有以下两种：一是左心室心尖部平

均纵向应变与（基底段平均纵向应变+中间段平均纵向

应变）之比＞1.0；二是采用心尖四腔心切面的室间隔心

尖段与基底段纵向应变之比，该比值＞2.1定义为“心尖

保留”，该比值＞2.9诊断CA准确性最高。

CA患者右心室游离壁纵向应变亦可受损（图14，见

插页16-1），该指标可用于评估CA患者心功能受损程

度，并对鉴别其他病因引起的左心室肥厚有附加价值[28]。

4.3.3 心室舒张功能 CA患者常见左心室舒张功能减

低2级或以上，肺动脉压力增高[24，29-33]。常出现心室限

制型充盈功能障碍，伴有心包积液和上、下腔静脉增宽

（图15），彩色多普勒表现为舒张期二尖瓣、三尖瓣血流

充盈时间缩短，心房收缩期肺静脉和上腔静脉内出现反

向血流信号；由于左心室充盈压显著增高，可见舒张期

二尖瓣、三尖瓣反流，这种舒张期反流流速低，且仅存在

于舒张期中晚期。

脉冲多普勒频谱呈现限制性充盈障碍表现[26]：二尖

瓣血流频谱E峰高尖，E峰减速时间缩短＜150 ms，A峰

降低，E/A增高＞2.0；血流频谱随呼吸变化不明显。同

时伴有肺静脉血流频谱D波增高，S波消失，甚至反转，

AR波增高（＞35 cm/s）。

组织多普勒显示CA患者各时相心肌运动速度均降

低至＜5 cm/s，以舒张早期下降最为显著；脉冲多普勒二

尖瓣口E峰与组织多普勒二尖瓣环舒张早期心肌运动速

度e'峰平均值的比值（E/e'）＞15（图16，见插页16-2）。

4.3.4 心房功能 CA患者的心房功能减低近年来逐渐

受到关注。CA的心房功能障碍不但与心室功能减低有

关，也与心房本身受累于淀粉样变、发生心房心肌病有

关[34-35]，即使在窦性心律下，仍可出现心房或心耳内血

栓。运用斑点追踪法检测心房纵向应变是评估心房功

能的重要方法（图17，见插页16-2），左心房应变减低对

于CA的诊断、预后评估和血栓栓塞事件预测均有重要

价值[36-37]。

4.3.5 肺动脉高压 CA患者严重的左心室舒张功能不

全以及左心房功能障碍均可导致肺动脉高压。超声检

查常采用三尖瓣反流法估测肺动脉收缩压，或肺动脉瓣

反流法估测肺动脉平均压（图18，见插页16-2）。

4.4 超声心动图识别CA的主要参考指标 临床出现

CA预警征的患者，同时伴有不能解释的左心室壁厚

度＞12 mm，或相对室壁厚度＞0.6，且左心室纵向应变

呈“心尖保留”征象，推荐使用以下超声心动图指标，符

合两个及以上指标提示CA：（1）心室限制型充盈功能

障碍；注意早期可以是2级舒张功能减低；（2）在非组

织谐波模式下，心肌呈颗粒样强回声；（3）左心室整体

注：IVC为下腔静脉；灰色箭头为吸气相；白色箭头为呼气相。

图15 超声心动图观察下腔静脉（二维超声示下腔静脉内径增

宽＞21 mm，M型超声下腔静脉波群示下腔静脉增宽，且随自主

呼吸变异度＜50%）

A B

注：TAPSE为三尖瓣环平面收缩期位移；Vel为速度；RV为右

心室；EDA为舒张末期面积；ESA为收缩末期面积；FAC为面积

变化率。

图12 超声心动图测量右心室收缩功能（A：在聚焦右心室的

心尖四腔心切面，M型测量三尖瓣环收缩期位移；B：组织多普

勒测量三尖瓣环收缩期速度S'；C、D：二维测量右心室面积变

化率）

A B

C D
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纵向应变降低；（4）组织多普勒二尖瓣环心肌运动速

度收缩期S'峰，舒张早期e'峰和舒张晚期a'峰均降低

（均＜5 cm/s，即呈“5-5-5”征）；该征象在疾病晚期出

现，特异性高，敏感性较低；（5）二尖瓣 E/e'＞15；（6）

房间隔增厚＞5 mm（卵圆窝厚度＞3.5 mm），或房室瓣

增厚（国内外其他指南建议在瓣膜增厚＞5 mm时警惕

CA，本共识专家组建议将该阈值下调至3.5 mm）；（7）右心

室壁增厚＞5mm。

5 超声心动图报告规范

CA超声心动图需要观察的参数、结果解读和报告

书写内容建议见表1[38]。

6 小结

超声心动图是早期识别、诊断CA的重要影像学方

法，也是治疗随访中不可或缺的评估工具。检查时需采

表1 超声心动图诊断心脏淀粉样变的标准化图像获取、结果解读及报告内容意义

图像及报告内容

二维、彩色及频谱多普勒显像

LV室壁厚度

心肌回声强度

心房大小与功能

房间隔及瓣膜

心包积液

舒张功能

肺动脉收缩压及右心房压力

组织多普勒显像

组织多普勒速度

应变成像

LV纵向应变

LV纵向应变牛眼图

异常参数

LV室壁厚度增加（＞12 mm）；

室壁相对厚度增加（＞0.42）

心肌回声增强，心肌闪亮的高折射“纹理”

心房扩大及功能不全

房间隔及瓣膜增厚（＞5 mm）

心包积液

2级或更为严重的舒张功能不全（E/A＞1.5，

E峰减速时间＜150 ms）

升高（PASP＞35 mmHg，RAP＞10 mmHg）

二尖瓣环e'、a'、S'速度均降低（＜5 cm/s）

GLS减低（＜-15%）

“心尖保留”征象，即“草莓征”，左心室基底

段和中段纵向应变明显减低，而心尖相对

正常

注释

LV室壁增厚伴心电图QRS波低电压特别具有提

示性

非特异性（鉴别诊断包括慢性终末期肾病和其他

浸润性心肌病），但如合并存在LV GLS减低，则

提示性很强

非特异性，但系支持诊断的重要征象，也是支持中

风和动脉栓塞风险的潜在依据

非特异，但提示诊断

非特异，但结合其他征象则提示诊断

多普勒舒张功能评估对预后评估很有帮助。A峰

速度明显减低提示左心房功能衰竭，有助于

卒中风险评估

是估计容量状态，及优化利尿剂剂量的重要参数

“5-5-5”征高度提示诊断，但在疾病早期敏感度

较低

二维以及斑点追踪成像显示CA特征性的心肌

形变

可能是诊断CA最特异的征象（但不能鉴别AT-

TR-CA还是AL-CA）

报告内容建议

须报

须报

须报

须报

须报

须报

须报

须报

推荐

推荐

须报

推荐

推荐

报告单

总体超声解读分为以下几类：

1.不提示：LV室壁厚度正常、LV质量正常，心房大小正常，室间隔或LV侧壁组织多普勒e'速度＞10 cm/s

2.强烈提示：LV室壁厚度增加、LV质量增加、LV纵向应变典型表现、二尖瓣环组织多普勒“5-5-5”征，双房扩大、A波很小、心

包和（或）胸腔积液

3.难以定论：不符合1或2的表现

结合先前的评估解读目前的超声结果

随访建议

1.强烈提示的超声心动图结果并不能区分AL或ATTR亚型；

2.对于具有强烈提示性超声结果的患者，并非一定需要进行心内膜心肌活检；

3.考虑评估（1）为排除AL-CA、评估浆细胞病（血清和尿液免疫固定电泳、血清游离轻链测定）和（2）为排除ATTR-CA，考虑
99mTc-PYP/DPD/HMDP心肌成像。

注：LV为左心室；GLS为整体纵向应变；PASP为肺动脉收缩压；RAP为右心房压力；CA为心脏淀粉样变；ATTR-CA为转甲状腺

素蛋白型心脏淀粉样变；AL-CA为免疫球蛋白轻链型心脏淀粉样变；99mTc-PYP/DPD/HMDP为放射性同位素锝[99mTc]标记的焦磷

酸盐、或二膦酸-丙二羟酸、或羟基亚甲基二膦酸盐。
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用多模态技术，综合评估各个心腔、瓣膜的形态和功能，并

结合患者临床表现来进行诊断，并与其他左心室肥厚的

病因进行鉴别。本共识旨在推广CA的超声心动图检查

规范，以期为临床提供更及时、可靠的诊断评估信息。
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