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【提要】 肥厚型心肌病是临床上常见的一种常染色体显性遗传相关的心肌病，其以心肌肥厚为主要特

征，可导致恶性心律失常、心力衰竭等并发症，是运动性猝死的首要病因。为规范成人肥厚型心肌病的康复和

运动管理，国内多学科权威专家联合发布《成人肥厚型心肌病康复和运动管理中国专家共识》。本文结合肥厚

型心肌病运动康复的最新研究进展和临床实践，从疾病的分型、药物治疗、手术治疗、综合康复、家族成员管理

和生活方式管理等方面对该共识的要点进行解读。
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【Abstract】 Hypertrophic cardiomyopathy is a common clinical cardiomyopathy associated with autosomal dominant 
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inheritance, mainly characterized by myocardial hypertrophy, which can lead to malignant arrhythmia, heart failure and 
other complications, and is the primary cause of sudden death during exercise. In order to standardize rehabilitation and 
exercise management of hypertrophic cardiomyopathy in adults, authoritative experts from multiple disciplines in 
China have jointly issued Chinese Expert Consensus on Rehabilitation and Exercise Management of Hypertrophic Cardiomyopathy 

in Adults. In this paper, the newest research progress and clinical practice of exercise rehabilitation of hypertrophic 
cardiomyopathy are combined for performing key points interpretation of this consensus as above from the aspects with 
respect to disease classification, drug therapy, surgical treatment, comprehensive rehabilitation, family members management, 
and management of life style.

【Key words】 Hypertrophic cardiomyopathy, Cardiac rehabilitation, Exercise management, Adults, Expert 
consensus, Interpretation

  肥厚型心肌病（hypertrophic cardiomyopathy，HCM）

是编码肌小节蛋白基因致病性变异所致的一种常染

色体显性遗传病，或原因尚不明确的以心肌肥厚为

特征的心肌病，可诱发心功能不全、恶性心律失常，

是心源性猝死（sudden cardiac death，SCD）的主要病

因［1］。传统观点认为 HCM 患者存在运动风险，因此

通常不建议患者参加体育活动 ［2-3］ 。但近年来的研

究和临床实践表明，科学的运动康复可有效降低恶

性心律失常及 SCD 的发生风险，改善 HCM 患者的生

活质量［4-5］。由于缺乏系统性的指导，在临床实践中，

HCM 患 者 的 康 复 和 运 动 管 理 仍 未 能 取 得 理 想 效

果［6］。为降低运动康复的相关风险，提高 HCM 患者

的康复效果，国内多学科权威专家于 2024 年 1 月联

合发布《成人肥厚型心肌病康复和运动管理中国专

家共识》（下文简称《共识》）［7］ 。本文结合 HCM 患者

运动康复的最新国内外研究进展和相关临床实践，

对《共识》要点作简要阐述和解读，以期为制订 HCM
患 者 康 复 和 运 动 的 个 体 化 管 理 路 径 提 供 参 考 和

借鉴。

1 HCM分型

  不同类型的 HCM 在临床表现、风险评估和治疗

策略上存在显著差异，因此，HCM 的分型是制订个体

化治疗方案的基础。《共识》依循《中国成人肥厚型心

肌病诊断与治疗指南 2023》［1］ 《美国心脏协会/美国心

脏病学会肥厚型心肌病诊疗指南 2020》［8］ 《欧洲心

脏病学会心肌病指南 2023》［9］，优化 HCM 分型如下：

（1）按左心室流出道（left ventricular outflow tract，LVOT）压

力阶差，将 HCM 分型为流出道梗阻性 HCM（安静时

压力阶差≥30 mmHg）、非流出道梗阻性 HCM（安静时

或负荷后峰值压力阶差<30 mmHg）及 LVOT 隐匿梗

阻性 HCM（安静状态下压力阶差正常，负荷后峰值压

力阶差≥30 mmHg）；（2）按心肌肥厚的范围将 HCM 分

型为左心室 HCM、右心室 HCM 和双心室 HCM；（3）按

梗阻的部位将 HCM 分型为 LVOT 梗阻 HCM、左心室

心尖部梗阻 HCM 及左心室中部梗阻 HCM 等。通过

对 HCM 分型的进一步细化，《共识》为临床医生制订

更为科学合理的 HCM 患者康复和运动管理策略提供

有利依据。

2 HCM的药物治疗

  参照国际 HCM 指南，《共识》提出继续将 β 受体

阻滞剂作为一线治疗药物，用于静息时或负荷后存

在 LVOT 梗阻的 HCM 患者，如果患者对 β 受体阻滞剂

不能耐受或有绝对/相对禁忌时，可选用非二氢吡啶

类钙拮抗剂。近年来，新型靶向治疗在 HCM 中的应

用研究不断深入，其代表药物玛伐凯泰（Mavacamten）
可通过靶向抑制心肌肌钙蛋白-肌球蛋白结合及横桥

形成，抑制心肌收缩，减轻 LVOT 梗阻，改善 HCM 患

者的症状及预后［10-11］。鉴于此，《共识》强调心肌肌球

蛋白抑制剂在 HCM 治疗中的重要地位。
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3 HCM的手术治疗

  《共识》建议药物治疗效果欠佳者，可在有经验

的中心接受外科手术或内科介入手术治疗。根据近

年来最新的临床实践，室间隔心肌部分切除术、心尖

室间隔旋切术等外科手术，以及经皮心内膜室间隔射

频消融术、心肌内室间隔射频消融术、腔内室间隔心

肌消融术、双腔起搏器植入术等内科介入手术，对于

改善梗阻性 HCM 患者的临床症状和预后具有一定的

作用［12-15］。对于合并有恶性心律失常、SCD 高风险的

药物治疗效果差的 HCM 患者而言，植入埋藏式心脏复

律 除 颤 器（implantable cardioverter defibrillator，ICD）

是目前降低其死亡风险的最有力措施［16］。

4 HCM患者的综合康复

  控制 HCM 患者的动脉粥样硬化相关危险因素，

可改善患者的左心室顺应性，提高其心肺功能及运

动耐量。鉴于过度或者不恰当的运动可能诱发心律

失常、SCD 或加重心力衰竭［17］，《共识》指出可通过多

学科的团队合作为 HCM 患者制订恰当的康复计划，

实施科学的运动康复管理，以延缓疾病进展，改善

预后。

4.1 患者运动康复的评估 《共识》提出应在优化

指南推荐的药物治疗和（或）手术治疗的基础上对

HCM 患者进行运动康复治疗，并且在运动康复治疗

前须进行全面的风险评估。与其他 HCM 指南相似，

《共识》强调心肺运动试验（cardiopulmonary exercise 
testing，CPET）能安全、客观、准确评估 HCM 患者的运

动耐力和心肺功能，是临床基线评估和风险再评估

的重要工具［18-19］。此外，CPET 可用于鉴别 HCM 及生

理性原因导致的室间隔肥厚（如运动员心肌肥厚）［20］ ，

其在 HCM 预后评估中的重要价值亦得到肯定。

4.1.1 基线评估：《共识》推荐在多学科团队合作下

对患者进行基线评估（见表 1），制订个体化运动康复

计划，建立患者个人健康档案。

表1 HCM患者运动康复的基线评估内容建议

项目

病史

一般功能

日常生活能力

体适能

心肺耐力

营养

心理精神

障眠

生活质量

内容

包括心肺疾病史、合并症及治疗史、其他系统疾病史、用药史、烟酒史、家族遗传病史。

（1）24 h 动态心电图、超声心动图、钆延迟增强心脏 MRI、血氧饱和度、血压、B 型利钠肽或 N 末端 B 型利钠肽原；

（2）纽约心脏病协会心功能分级；（3）加拿大心血管病学会心绞痛分级；（4）欧洲心脏病学会的 HCM Risk‑SCD 评

分；（5）运动系统、神经系统等影响运动的因素；（6）脑、肾、肝等重要脏器功能；（7）日常活动水平、兴趣爱好和运

动习惯。

 采用 Barthel 日常生活活动量表进行评估。

采用握力测试、Berg 平衡量表进行评估。

采用 CPET、6 min 步行试验、运动负荷超声心动图进行评估。

采用简易营养评估量表进行评估，对于营养状态较差的患者，进一步完善 FRAIL 量表评估。

采用 PHQ‑9、GAD‑7 进行评估。

采用匹兹堡睡眠质量指数进行评估。

采用堪萨斯城心肌病调查问卷进行评估。

注：资料来源于《共识》［7］。HCM Risk‑SCD 评分指 HCM 心源性猝死风险评分，PHQ‑9 指患者健康问卷抑郁症筛查量表，GAD‑7 指广泛性焦虑

症障碍量表。

4.1.2 运动康复的禁忌证：《共识》明确 HCM 患者运 动康复的禁忌证，见表 2。

786



广西医学   2024年6月第46卷第6期

表2 HCM患者运动康复的禁忌证

项目

病史

LVOT 梗阻

围手术期

血压

心功能

心绞痛

其他

内容

运动导致晕厥或室性心律失常史

有症状或重度 LVOT 梗阻；药物效果欠佳、准备行室间隔心肌部分切除术或消融术前的 LVOT 梗阻

室间隔心肌部分切除术后 3 个月内；ICD 植入术后 3 个月内

运动负荷试验过程中血压下降（收缩压较基线下降>20 mmHg，或收缩压较初始升高之后下降>20 mmHg）
3 个月内出现失代偿心力衰竭，即纽约心脏病协会心功能分级Ⅳ级

加拿大心血管学会心绞痛分级Ⅲ~Ⅳ级的严重心绞痛

由于非心血管病而无法运动；患者拒绝运动康复治疗

注：资料来源于《共识》［7］。

4.1.3 SCD 风险评分：HCM 患者运动康复管理的关

键在于运动风险分层，见表 3。《共识》首选欧洲心脏

病学会的 HCM Risk‑SCD 评分作为 HCM 患者运动风

险分层的依据之一［21-22］。HCM Risk‑SCD 评分纳入患

者年龄、晕厥病史、家族 SCD 病史、左心室厚度、左心

房内径、LVOT 梗阻程度、室性心动过速（非持续性）

7 种参数，以评估 SCD 危险分层，主要评估成人 HCM
患者近 5 年内出现 SCD 的风险。

  除了以上因素，SCD 高危患者亦可能合并有其

他危险因素。为此，《美国心脏协会/美国心脏病学会

肥厚型心肌病诊疗指南 2020》提出了 HCM 患者 SCD
风险预测模型［8］，钆对比剂延迟增强定量≥左心室质

量的 15%、最大左心室壁厚度≥30 mm、严重的 LVOT
梗阻、左室射血分数<50% 或心尖室壁瘤，均可提示

SCD 高风险。对于 SCD 高危险分层的患者，应考虑植

入 ICD 以预防患者发生猝死［16］。

表3 HCM患者的运动风险分层

项 目
症状/既往史

5 年 SCD 风险*

静息或运动时≥LVOT 压力阶差

运动中血压反应

运动诱发室性心律失常

心脏 MRI
室壁瘤

低危

无症状

低风险（<4%）

低（<30 mmHg）
正常

无

无钆延迟增强

无

中危

症状的出现与运动无明显相关性

中风险（≥4% 且<6%）

中等（30~49 mmHg）
减弱（收缩压较基线升高<20 mmHg）

运动期间出现室性早搏

钆延迟增强<15%
无

高危

心脏骤停病史；不明原因晕厥；运动诱发症状

高风险（≥6%）

高（≥50 mmHg）
收缩压下降

运动诱发非持续性室性心动过速/室性心动过速

钆延迟增强≥15%
有

注：资料来源于《共识》［7］。*基于欧洲心脏病学会的 HCM Risk‑SCD 评分评估。

4.2 运动处方推荐 《共识》推荐应基于个体化原则

拟定 HCM 患者的运动处方，建议考虑以下重要因素：

（1）患者的临床症状；（2）SCD 风险评分；（3）在静息或

运动状态时，是否会发生 LVOT 梗阻；（4）负荷后血流

动力学反应情况；（5）是否发生恶性心律失常。

  有氧运动可逆转 HCM 患者的左心室重塑，改善患

者的心肺耐力和心功能［23-25］。《共识》建议患者应在有

氧运动基础上，联合柔韧性训练；在有氧运动 2 周后，

可开始抗阻运动训练，并逐渐加强力量训练。《共识》

提出，对于 SCD 高危分层的患者，运动训练时需要密

切监测其临床症状、血压、心率和心电图变化，一旦

出现异常，应立即记录并重新评估和调整运动方案。

HCM 患者应避免进行高强度竞技类的体育运动，推

荐选择低至中强度的休闲运动方式，如跑步、舞蹈、自

行车、游泳等，以维持整体的健康状况［19，26］ 。

4.2.1 Ⅰ期运动康复：Ⅰ期运动康复指住院期间的

康复阶段。《共识》提出，HCM 患者住院期间拟开始运

动康复前，应给予其规范的药物治疗和（或）手术治

疗，待其病情稳定后，再完善专业的运动风险评估。

Ⅰ期运动康复时应对 HCM 患者进行运动康复健康宣

教，使其知晓运动康复的重要性和可能带来的风险。

《共识》为规范Ⅰ期运动康复，列出了明晰的住院早

期运动康复流程，见图 1 。
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图 1 HCM 住院患者早期运动康复临床路径

注：资料来源于《共识》［7］。
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4.2.2 Ⅱ期运动康复：Ⅱ期运动康复指出院后门诊

的运动康复阶段。《共识》建议无运动禁忌证的 HCM
患者应在有经验的心脏康复中心尽快开展运动康

复。若患者有运动禁忌证或相对禁忌证时，建议对

其密切随访，以评估其适宜运动的时机和运动风险。

制订运动处方前，应重新对患者进行基线评估和风

险再评估。Ⅱ期运动处方建议见表 4。

表4  HCM患者的Ⅱ期运动处方建议

  项 目
最优目标                               
 频率和持续时间

 强度

进阶过程

 频率

 持续时间

 强度

内容

（1）运动前必须热身 5~10 min，运动结束时必须有 5~10 min 的恢复活动；（2）低至中等强度的有氧耐力训

练，3~5 d/周，150~300 min/周：（3）每周 2~3 d 进行低至中等强度的肌肉强化训练，包括所有主要肌肉群，

两次训练间隔时间≥24 h；（4）每周至少进行 2~3 次柔韧性训练，如拉伸，每个动作持续 10~20 s，每个肌肉群

4 次。

（1）低至中等强度有氧耐力训练，训练总量应该比强度更重要；（2）肌肉强化训练强度相当于30%~60%的1RM。

可以从每周 1 次开始，适应后再进行每周 2 次直至达到每周 3~5 次的有氧耐力训练。

从 10~30 min 的有氧耐力训练开始，每周增加 5~10 min，3~4 周内达到最佳的每周训练量。

（1）前 3~4 周，有氧运动建议均从低强度开始，先增加运动量，然后按照运动风险分层后对应的建议强度

进行（进展应考虑患者对运动的适应情况、训练前的经验、年龄和临床特点等）；（2）建议在有氧运动持

续 2 周后，根据患者的情况加入抗阻训练，强度为 30%~60% 的 1RM，8~10 次/组，每次训练 1~3 组，2~3 次/周，

训练过程中根据患者的适应情况调整每周的训练量。

注：资料来源于《共识》［7］。1RM 指 1 次重复最大力量。

4.2.3 居家运动康复：居家运动康复是在家庭或社

区环境中的长期/终身康复。居家康复阶段之前，患

者应在专业的心脏康复中心进行基于医疗监护的运

动训练。当患者在心脏康复中心完成至少 1 个月的

规律运动训练后，再确定其未来的居家运动康复方

案。鉴于近年来数字健康、移动医疗、人工智能等技

术的发展和进步，《共识》推荐 HCM 患者在居家运动

训练时，可佩戴可穿戴心电监测设备，由门诊心脏康

复医师采用远程指导的方式帮助患者确定恰当的运

动强度，以避免潜在的运动风险［27］。

5 HCM患者的家族成员管理

  HCM 为常染色体显性遗传倾向的心肌病，但亦

有部分患者的病因尚未能确定，因此基因检测是该

病的重要诊断手段，约 60% 的患者可通过基因检测

明确其致病基因［28］。《共识》建议，应由具有心血管遗

传学专业知识的多学科团队对 HCM 患者三代内家系

的基因型资料进行系统筛查，完善临床表型（如心电

图、超声心动图、CPET、心脏 MRI 等）评估，而后解读

基因检测报告并提供遗传咨询。对于有 HCM 临床表

现者，应给予其规范的治疗及长期随访。基因检测

发现携带有 HCM 致病基因，但尚未发现左心室肥厚、

心律失常等临床表现者，即为“基因型阳性表型阴

性”者［1］，《共识》鼓励该类患者参加各种运动，但须定

期进行临床评估和随访。

6 HCM患者的生活方式管理

  《共识》强调 HCM 患者进行科学的生活方式管理

的必要性，建议采取健康膳食、睡眠障碍管理、心理

干预、休闲旅游、戒烟、戒酒等措施进行生活方式管

理。对于膳食营养，《共识》推荐“地中海饮食”，即以

蔬菜、水果、鱼类、豆、杂粮、植物油为结构的健康营

养膳食，该模式已被证实对心血管病患者有益［29-30］ 。

对于睡眠管理，《共识》强调阻塞性睡眠呼吸暂停低

通气综合征筛查的重要性，建议对筛查结果异常的

HCM 患者进行积极管理，改善临床症状。HCM 患者

常存在焦虑、抑郁等不良心理状态，应对其进行心理

评估和干预［31］。《共识》推荐将 PHQ‑9、GAD‑7 作为
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HCM 患者抑郁及焦虑初步评估的量表。对于经量表

筛查结果提示有焦虑或抑郁的 HCM 患者，建议其寻

求心理专业人员的进一步帮助，包括明确诊断，以及

制订专业的个体化心理管理计划［32］。此外，《共识》鼓

励 HCM 患者进行中低强度的娱乐活动，但须注意避

免高强度竞技性活动。由于脱水会降低心脏前负荷，

加剧 LVOT 梗阻［33］，因此，HCM 患者进行休闲活动时

应注意补充水分，尤其是居住在炎热地区的患者。 

7 小 结

  HCM 的治疗目标是减轻 LVOT 梗阻症状，防治恶

性心律失常、心力衰竭等并发症，以降低 SCD 风险。

《共识》提出多学科团队积极合作，在规范药物治疗

和/或手术治疗基础上，优化健康的生活方式，加强运

动康复的科学管理，采用心电图、CPET、心脏 MRI、超

声心电图等评估方式，全程评估 SCD 风险，为患者制

订安全、有效、长期的运动康复管理策略，从而提高

HCM 治疗效果，最终改善疾病预后。
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