
第27卷 第10期
2015年10月

Vol. 27, No. 10
Oct., 2015

生命科学

Chinese Bulletin of Life Sciences

文章编号：1004-0374(2015)10-1207-02

DOI: 10.13376/j.cbls/2015166

∙ 专题：心律失常 ∙
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心律失常是临床上常见的心血管疾病，心律失

常起源于心脏电脉冲的反常性发放和电活动的转导

异常。心律失常减损心脏的机械舒缩功能，影响心

脏的泵血，严重时可导致休克、心力衰竭或者心源

性猝死。心律失常影响了患者的生活质量，并对社

会造成了严重的经济负担。心律失常的诊治已取得

了长足进展，但令人遗憾的是，心律失常的发生机

制、预警预报和干预仍然面临重大挑战。迄今为止，

心房颤动、致命性心律失常等心律失常的发生机制

依然莫衷一是。医学界严重缺乏心律失常的预警预

报手段。心律失常的主要治疗策略包括药物、介入

和手术治疗。然而，目前用于治疗心律失常的药物

本身却存在触发心律失常的危险，并可以增加心律

失常的死亡率；心律失常的介入和手术治疗也存在

着损伤较大、成功率较低和高复发性的缺陷。本期

推出心律失常专题，旨在介绍心律失常研究领域的

相关前沿进展。

人类已经认识到，无论是心脏器官、组织、细

胞或者亚细胞层面的缺陷，还是心脏分子水平的缺

陷，都可以导致心律失常的发生。心肌缺血、心力

衰竭和心肌病是心律失常发生的主要基本病因。遗

传缺陷也可以导致几乎所有类型的心律失常。严重

心力衰竭和肥厚性心肌病常常伴发严重的室性心律

失常，甚至因此发生猝死。植物神经系统的功能障

碍也是心律失常发生的诱因之一。心律失常是心脏

电活动的异常，心脏电活动的重要起源是动作电位，

动作电位是不同的离子流的有序叠加，而离子流的

分子基础是离子通道，所以，离子通道在心律失常

研究领域受到了高度重视。自从 20 世纪 90 年代以

来，分子生物学技术和分子遗传学技术揭示，心律

失常特别是遗传学心律失常往往起源于离子通道的

功能障碍：因为这些发现，心律失常又被称为心脏

离子通道疾病。通过近 20 年的研究，医学界已经

可以通过分子遗传学技术诊断先天性长 QT 综合征、

短 QT 综合征、Brugada 综合征、儿茶酚胺敏感室

性心动过速和特发性心房颤动等若干种类的致命性

心律失常。

然而，更多的心律失常并非遗传缺陷所致。细

胞生物学等技术研究发现，肌质网钙处理蛋白和线

粒体通道蛋白等的缺陷与心律失常相关。多种室性
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心律失常被证明起源于肌质网钙处理蛋白缺陷。一

些报道显示，心肌细胞线粒体代谢与膜电位震荡介

导了部分获得性心律失常。个别研究提示，心肌细

胞 T 小管缺陷与致命性心律失常相关。今天，人们

已经认识到，心脏离子通道只是心律失常发生的重

要分子基础之一。肌质网和线粒体等亚细胞器的功

能障碍已经被证明是心律失常的重要机制。最近的

一些研究提示，细胞内物流系统与心律失常的发生

存在着关联。过去报道的心脏离子通道膜靶向异常

的上游机制被发现是心肌细胞内物流系统的缺陷。

细胞内物流系统包括特定亚细胞器（细胞核的核孔、

线粒体的膜孔、转运囊泡和内小体等）和转运相关

分子（分选蛋白、发动蛋白、锚定蛋白和两性蛋白

等）。细胞内物流系统承担着细胞内分子、信息和

能量传递到目的地的功能。作为细胞内物流系统的

组成部分，心肌细胞核孔复合物构成元件的突变已

被证实参与了人类心房颤动和猝死的发生。发动蛋

白和锚定蛋白等转运相关分子的缺陷也被报道可以

导致多种多样的心律失常。心肌细胞内物流系统与

心律失常的关系研究具有广泛的前景，可以从一个

新的视角探索心律失常的发生和发展，也为未来心

律失常药物研制提供了潜在的新靶标。

本期专题侧重介绍亚细胞器、细胞内物流系统

等在心律失常发生中的作用及其机制，旨在突破传

统的电生理学或者离子通道生物学，从新的视角阐

述心律失常的起源，并为心律失常的干预提供新的

靶标。


