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内容概要

为了让读者更好地理解各种心血管疾病的分子生物学机制和诊疗，康维强等主编的《现代分子心血管
病学》第一篇的内容是以心血管特异细胞为基础，分章分节地说明了它们的分子生物学特征以及血管
发生的分子机制。
第二篇包括九个章节，介绍了心血管系统疾病的分子生物学机制，这些疾病除了罕见的单基因遗传性
疾病外，大部分是复杂病，是多基因背景和环境因素共同作用的表型，其中绝大部分病因和发病过程
尚未阐明，常常存在多学说争论的现象。
编者力求有主有次、全面讲述。
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　 第一节 危险因素及其致病机制
　 第二节 动脉粥样硬化的形成
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　 第一节 概述
　 第二节 脂肪细胞因子
　 第三节 胰岛素抵抗的心血管作用
　 第四节 心血管系统的内分泌功能
　第十五章 心力衰竭的分子生物学机制
　 第一节 心力衰竭的相关因子和基因
　 第二节 慢性心力衰竭的新机制
　 第三节 心衰的分子生物学干预
　 第四节 心衰的心肌代谢
　第十六章 高血压病的分子机制与阻力动脉重构
　 第一节 高血压病的概述
　 第二节 高血压病的分子遗传学
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索引
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章节摘录

　　三、血管瘤样的结缔组织病变　　1.主动脉瘤　　主动脉瘤（aoiticaneurysm，AA）指主动脉壁局
部或弥漫性的异常扩张，压迫周围器官而引起症状，瘤状破裂为其主要危险。
可表现为单纯性累及近段或腹主动脉。
该病是造成人群发病和死亡的重要原因，占工业化国家死亡人数的1％以上。
　　1.1原发性和继发性结缔组织病变　　过去认为动脉瘤形成（不考虑带有明显结缔组织遗传疾病的
个体）在多数情况下是继发病变，其临床表现为全身性高血压和动脉硬化，或者是非特异性但正常的
、年龄依赖的进程所造成的单纯或累积性破坏。
但是，目前这一观点引起了争议。
通过对受累先症者的鉴别及对重要的家族复发率的认识，此病症的研究出现了重大的突破。
对于存在腹主动脉瘤患者的家族成员作超声检测表明后代复发率为14.5％，同胞为13％～32％。
尽管多数研究表明男性的危险更大，但在家族性的病例中，吸烟、高血压和动脉硬化的相对重要性仍
存争论。
多个研究发现有家族中AA完全缺乏这些因素。
明确的是家族性主动脉瘤患者可在儿童期或成人早期不表现全身性心血管疾病。
这表明该疾病并非是极端或慢性的张力作用于正常的血管壁的结果，而是在生理性的血流动力学状态
下，血管壁极易扩张。
　　家族性主动脉瘤为常染色体显性遗传伴多样的穿透，但也有隐性或x连锁遗传。
诸多因素，包括多样的、常常晚发病和多因素致病可能性的存在，干扰了家族分离方式的这种解释。
　　1.2病理与基因缺陷　　不论是原发性或继发性结缔组织病变，主动脉瘤都有相同的组织病理改变
，即这些病变包括介质中弹性纤维的破坏和细胞或基质成分的聚集。
升主动脉扩张与双瓣主动脉瓣伴或不伴缩窄之间的关联也得到证实。
有人认为双瓣或狭窄的瓣膜所造成的血流动力学因子易造成血管壁继发性改变。
相反，尚未发现瓣膜功能与主动脉扩张严重程度之间存在关联。
这些事实表明，相同的原发性发育缺陷将导致选择性左心阻塞性疾病和主动脉扩张的独立发生。
　　在每5位胸主动脉瘤和主动脉夹层的患者中，就有1位有家族疾病史，表明他本身是遗传性的易患
病体质。
候选基因法被用于家族性主动脉瘤的研究。
主要的研究思路是，认为主动脉瘤源于一种蛋白质的缺陷，这种蛋白质能够控制基质成分的局部合成
利用和转变；存在原发性胶原酶、弹性蛋白酶和胰蛋白酶的功能病理性增加；蛋白酶抑制剂的缺陷，
包括金属蛋白酶的组织抑制剂（TIMP）和抗胰蛋白酶。
　　最近研究人员已经发现，遗传性胸主动脉瘤是因平滑肌细胞（SMCS）中的基因表达的变异所导
致的。
通过对具有明显主动脉病变的MFS或EDSⅣ患者进行观察证实：血管壁缺乏充足的结构能力以抵御单
个基因的缺陷。
进一步的基因缺陷研究表明，致病位点位于16染色体上。
编码结合珠蛋白和胆固醇酯转移酶的两个候选基因都已被定位。
到目前为止，在这种疾病的家族中只鉴别出两种基因，5％的疾病是由这两种基因引发的。
D.Milewicz等绘制了一个大家族中导致全新动脉瘤和主动脉夹层疾病的基因图谱，鉴别出负责编码平
滑肌肌动蛋白的AcTA2基因中的一个变异。
　　&hellip;&hellip;
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