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背景

• 大多数心肌淀粉样变性患者都是由错误折叠的轻链 或甲状腺素运载蛋白

而形成心肌淀粉样沉积物。淀粉样变性的诊断和类型区分对于评估预后、

精准指导治疗和遗传咨询具有重要意义。

• 心肌 淀粉样变性是导致心力衰竭的原因之一，很容易被漏诊，这也是本实

践要点重点讨论的内容。

• 源自野生型 的淀粉样蛋白会导致限制性心肌病，最常见于 岁及以上的男

性，也偶见于 多岁的男性。虽然在尸检时发现近四分之一 岁以上的男性存

在一些 衍生淀粉样蛋白沉积物，但轻度沉积的临床意义尚不明确 — 通常，

淀粉样蛋白沉积到一定程度才会导致左心室室壁增厚，进而出现心力衰竭的临床

表现 。

• 在美国非裔美国人中，约 - 的人有常见的 基因遗传突变 ，

其中少数人将因此罹患限制性心肌病，但更多的人可能会出现心力衰竭 。

• 对于超声心动图显示心力衰竭、心肌壁增厚且舒张功能障碍为 级或更高、或心

脏磁共振成像显示典型图像的患者（ ；弥漫性晚期钆增强， 扩张或特

征性 松弛时间），应怀疑是否存在心肌淀粉样变性；可根据需要通过心内膜

活检和淀粉样纤维分型进行确诊。

• 多项研究证明 骨显像剂 二膦 丙二羧酸 或

对诊断心肌 淀粉样变性有很高的敏感性和特异性；近期的研究凸显了

和 或 在区分心肌 与 淀粉样变性方面的价值 。

• 虽然超声心动图和 均可用于诊断心肌淀粉样变性，但 显像有其

明显的优势，以无创性的方法特异性识别 心肌淀粉样变性，有助于指导患

者治疗 。

患者选择

• 心力衰竭且左心室室壁增厚原因不明的患者。

• 岁以上的非裔美国人，患有原因不明的心力衰竭或左心室室壁增厚

。
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• 岁以上原因不明的心力衰竭且射血分数正常的患者。

• 原因不明的神经疾病、双侧腕管综合症或房性心律失常，但未发现常见的高危因

素，也没有心力衰竭迹象 症状的患者，尤其是老年男性。

• 对已知或可疑患有家族性淀粉样心肌变性患者的心脏损害情况进行评估。

• 对 或超声心动图检查结果符合心肌淀粉样变性特征的患者进行心肌

淀粉样变性进行诊断。

• 疑似患有心肌 淀粉样变性且无法行 检查（例如肾功能不全或有植入

心脏器械）的患者 。

获得放射性示踪剂

• 可从商业放射性药物分销商处以单位剂量或制备试剂盒的形式获得。

• 市售的试剂盒通常包含 支或 支一次性小瓶。每支 小瓶中含有

焦磷酸钠、 氯化亚锡和 总锡，且该试剂盒可用于骨骼、心

脏（用于检测心肌梗死）和血池显像（放射性核素心室显像和胃肠道出血）（有

关重组 的详细信息，请参阅包装说明书）。

• 的全身有效剂量约为 。

• 在美国无法用于临床。尽管目前尚无直接对比这些试剂的大型研

究，但本文中的显像原理均适用于 和 显像。

测试准备

• 不需要特定的测试准备。

显像程序

• 常用 显像程序请见表 。各中心可以根据所在医院的显像设备功能和

专业知识修改显像程序。

• 使用表 中的参数注射 一小时后，可采集心脏或胸部 和平面

图像。如果一小时图像显示有持续的血池放射性摄取（例如肾功能衰竭），则可

在 小时采集延迟图像。

• 平面显像的优点是快速、易于执行，并且可通过心肺比或心脏与肋骨摄取显像剂

程度进行评估，帮助对心肌摄取的程度进行目测解读和半定量分析（参见图像解

读）。
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• 显像是有必要的，可帮助

 避免与骨摄取的重叠

 区分血池放射性摄取与心肌放射性摄取

 评估平面显像阳性患者的心肌摄取 的情况

 确定室间隔摄取 量（通常与淀粉样变性有关）

 通过测定心肌与肋骨摄取比值，评估心肌摄取 的程度。

• 全身平面显像可能有助于确定肩和臀部对 的摄取量（系统性 淀

粉样变性的特征性表现） ，根据所在医院的专业知识，应将其作为以心脏为中

心的标准显像的辅助和可选手段。

• 使用较新的“心脏”专用 相机所获得的 显像值还需要进行进一

步的验证（因为无法使用这些系统准确地显示骨和肺对 的摄取量；参

见图像解读部分）。
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表 心脏 显像的显像参数

显像流程 参数

患者准备 无需特定准备。无需禁食。

扫描 静息扫描

剂量 静脉注射

注射和采集间隔时间 建议： 小时 和平面；

可选： 小时 或平面

显像参数

视野 建议：心脏或胸部；可选：全身平面

图像类型 建议：心脏或胸部 和平面显像

体位 仰卧

能量窗口 ，

准直器 低能高分辨

矩阵 平面： ，至少要求 。

： ，至少要求 。

像素尺寸

平面显像具体参数

采集图像 前位、侧位和左前斜位

探测器配置 度

采集图像需要的时间（基于计数） 计数

放大倍数

显像具体参数

角度范围 建议： 度；

可选： 度

探测器配置 建议 度；

可选 度

门控 关；非门控显像

视图 探测器数量

每次停止时间 秒

放大倍数

使用 度探测器配置可同时获得前位和侧位图像；侧位平面图像或 显像有助于区分胸骨与心肌摄取。
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图像解读

• 使用商用软件可以在标准心脏显像平面中查看前位和侧位平面图像以及旋转投影

图像和重建 图像。

• 心肌 摄取模式分为不摄取、局灶性摄取、弥漫性摄取或局灶性与弥漫

性摄取并存。

• 在 图像上目测观察到心肌有摄取 时，一小时测定的心脏 对侧肺

比 则判断为 阳性，比值 则判断为 阴性 。

定量评估心肌对 的放射性摄取

有两种定量评估方法：

 定量法测量 小时心肌 对侧肺的放射性摄取量

• 在平面图像中，在心脏上方绘制圆形的感兴趣区 ，并镜像到对侧胸部，

以反映血液本底和肋骨摄取显像剂的情况（参见图 ）。

• 测量每个 中的总放射性计数和绝对平均计数。计算心脏 对侧肺

的比值，计算公式为心脏 平均计数除以对侧胸部 平均计数。

• 在 图像上目测观察到心肌摄取时，一小时 比 ≥ 则判断为

阳性，比值 则判断为 阴性 。

 半定量法：目测法评价 小时心肌摄取 情况，并与骨（肋）摄取量进行对比

使用半定量目测评分法评估 的心肌摄取量，与骨（肋）摄取量对比（表

和图 ）。根据之前发表的结果，对 小时平面显像 或者断层者断层 显

像 ，目测评分心肌摄取 大于或等于 则判断为 阳性，评分小于 则判

断为 阴性。

虽然 级或 级或 的摄取量强烈提示 淀粉样变性，但 淀粉样变

性也会观察到心肌有一定程度对 的摄取，因此有必要进行全面评估以排除

这一疾病。

临床实践中，半定量目测评分和定量测定 法均会用到。
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表  骨（肋）摄取 量与心肌 摄取量进行比较，半定量目

测分级法

级别 心肌 摄取量

级 无摄取和正常肋骨摄取

级 摄取量低于肋骨摄取

级 摄取量等于肋骨摄取

级 摄取量高于肋骨摄取，可伴轻度肋骨摄取 或无肋骨摄取

图 采用心脏 对侧肺 比值定量评价心肌摄取 量

图 平面图像和 图像上对 摄取量进行分级评估

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

活检证实的 心肌淀粉样变性，

0 级 1 级 2 级 3 级 
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报告

根据标准 指南，报告应包含理想报告应有的所有因素。

表 心肌 显像报告指南

参数 因素

人口统计学 患者姓名、年龄、性别、检查原因、检查日期、之前接受的显

像结果活检结果（如有）（必填）

方法 显像技术、放射性示踪剂的剂量和给药方式、注射和采集图像

之间的时间、采集技术（平面和 ）（必填）

结果 图像质量

扫描的目测解读（必填）

相对于肋骨，心肌摄取 的半定量解读（必填）

心脏 对侧肺比值的定量结果

（可选；建议为阳性扫描结果填写该项）

辅助检查结果 复查全身平面图像（如果已采集）

如果使用了 显像设备，则针对衰减校正解读

结论 1. 对结果进行全方位解读并分类为 未提示 淀粉样变

性； 强烈提示 淀粉样变性，或 疑似 淀粉

样变性

 未提示：半定量目测评分为 或 比

 强烈提示：半定量目测评分为 或 或 比

 疑似：半定量目测评分为 或 比为

2. 根据之前的评估解读结果

 如果超声 提示为强阳性，而 为阴性，可

考虑做进一步的评估，包括心内膜活检

 专家写作小组希望强调的是，对于所有行 显像

的疑似心肌淀粉样变性患者，无论其显像结果如何，都必

须通过血清和尿液免疫固定技术以及血清游离轻链测定，

排除单克隆抗体阳性。

 值得注意的是：疑似结果可能提示 淀粉样病变或早期

心肌淀粉样病变
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帐务计费

建议：

• 对于平面显像同时有 显像，应报告 肿瘤放射性药物摄取部位或放

射性显像剂的分布；断层扫描 。

• 报告 时， 应附上限定区域或多个局部的平面显像。

• 对于 级代码，应报告每剂量诊断性 焦磷酸盐，最高 毫

居里。

• 对于单平面显像（无 检查），应报告 肿瘤放射性药物摄取部位

或放射性显像剂的分布；限定区域。
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