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摘 要:左心室心肌致密化不全(LVNC)是一种罕见的先天性疾病，胚胎发育早期心肌致密化过程停

模式，病理生理学，和临床特征方面差异较大。LVNC可能是散发性或家族性遗传疾病;常见类型是家族

锁、常染色体显性或线粒体模式(儿童)遗传。LVNC可为孤立性或合并其他心脏或非心脏异常。其临

状到室性心律失常，血栓栓塞，心脏衰竭，甚至心源性猝死。过去的25年里，由于对该疾病认识的提高以及

改进，该疾病的诊断获得较大发展，临床结局和预后得以改善。超声心动图是诊断LVNC最常用技术

和左心室造影是用于LVNC诊断的其他重要技术。治疗主要是基于临床表现，出现症状的患者预后较

重要，由于可能明显影响长期治疗的决策、预后以及对其亲属筛选。 
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