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【摘要】 1 例 15 岁高危早期复极综合征（ERS）男性患者，因室颤致心脏骤停，植入心律转复除颤器

（ICD）后仍发生电风暴（室颤反复发作 40 余次）。常规抗心律失常药物无效，加用奎尼丁后心电风暴终止。

经奎尼丁优化剂量并纠正电解质紊乱体位性心动过速与血管迷走性晕厥诱因监测及干预、基因指导个体化治

疗等综合管理后，患者未再发心律失常。治疗期间予以基因检测，检测结果发现CACNA1 C致病基因存在突

变。本案例证实伴有室颤或心脏骤停的早期复极综合征是青少年致命性猝死的重要高危因素，ICD植入是预

防猝死的基石，奎尼丁是控制心肌电风暴的关键。加强诱因管控、基因指导个体化治疗、家系筛查及长期随

访，可有效降低猝死风险。
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【Abstract】 The case of a 15 -year-old male patient with high-risk early repolarization syndrome 

(ERS) who experienced cardiac arrest due to ventricular fibrillation (VF). Following the implantation of 

an implantable cardioverter-defibrillator (ICD), the patient still developed an electrical storm, with over 

40 recurrent episodes of VF. Conventional antiarrhythmic drugs proved ineffective. The administration of 

quinidine subsequently terminated the electrical storm. After optimized quinidine dosing and comprehensive 

management, including correction of electrolyte imbalances, no further arrhythmic events occurred. Genetic 

testing conducted during the treatment course identified a pathogenic mutation in the CACNA1 C gene. This 

case confirms that ERS in association with ventricular fibrillation or cardiac arrest constitutes a significant 

high-risk factor for fatal sudden death in adolescents. ICD implantation serves as the cornerstone for 

preventing sudden death, while quinidine is pivotal for controlling associated electrical storms. Strengthening 

the comprehensive management of high-risk ERS patients—through risk stratification, correction of 

precipitating factors, active management of comorbidities, relevant genetic testing, and the implementation of 
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1	 临床资料

1 .1  首次发作与初始救治

患者，男，15 岁，既往体健。于 2025 年 5 月 23

日早晨在家中无诱因突发晕厥，伴意识丧失、小便失

禁。送至我院后，在检查过程中再次晕厥，并迅速演

变为呼吸心跳骤停。心电监测证实为心室颤动，经积

极心肺复苏及电除颤后恢复自主循环。我院心电图

提示心房颤动及下壁、前壁导联ST段抬高，J波振幅高

（>0 .2 mv）。心脏超声提示左室舒张功能减低。根

据心电图特征，临床诊断为“早期复极综合征（early 

repolarization syndrome, ERS）”。见图 1。为预防再发

猝死，于 2025 年 5 月 29 日转上级医院为患者植入了

单腔植入式心律转复除颤器（implantable cardioverter 

defibrillator, ICD）。

1 .2  第二次风暴与艰难转机

ICD植入后，患者未服用抗心律失常药物。出院

后于 2025 年 6 月 17 日，患者在休息时再次出现晕厥

前兆并发生晕厥，其间ICD放电。紧急再次入院后，

患者病情急转直下，于 6 月 18 日凌晨及 6 月 20 日反

复发作心室颤动，进入“电风暴”状态。ICD虽多次有

效除颤，但室颤仍频繁复发，常规抗心律失常药物（胺

碘酮、利多卡因、艾司洛尔）效果不佳。患者一度出现

电机械分离、意识丧失、瞳孔散大等濒危状态，经持续

高级生命支持后，最终在 6 月 21 日开始加用奎尼丁   

100 mg，一日两次治疗，室性心律失常风暴终于得到有

效控制。同时纠正了存在的低钾血症和低镁血症并给

予β受体阻滞剂控制体位性心动过速、镇静药物改善

睡眠与交感兴奋，患者神志恢复，病情趋于稳定。

1 .3  奎尼丁治疗前后心电图改变

1 .3 .1  奎尼丁治疗前（电风暴期）  J 波进一步增高，

ST段抬高更显著，伴频发室早、短阵室速，易蜕变为室

颤。见图 2，图 3。

1 .3 .2  奎尼丁治疗后  J 点明显回落，J 波振幅显著

降低，ST 段恢复正常，恶性室性心律失常消失。见

图 4。

1 .4  北上求医与精细调整

为寻求进一步诊疗方案，患者转至北京。入院

时，患者一般情况良好。实验室检测存在的低钾血

症和低镁血症，同时予以纠正。外院全外显子基因

测序提示存在 CACNA1 C基因c.4984G>T突变，该

基因编码L型钙通道的α1C亚基，其功能缺失性突变

与Brugada综合征、短QT综合征及早期复极综合征相

关，为诊断提供了分子生物学依据。

奎尼丁治疗后，患者心电图上的早期复极表现抬

高J点明显下降，几乎恢复接近基线水平。住院期间遥

测到 1 次短暂室速自行终止，遂将奎尼丁剂量调整为

200 mg，3 次/d，此后未再出现室性心律失常。

individualized long-term management strategies—can effectively reduce the risk of sudden death.

【Keywords】 Early repolarization syndrome; Ventricular fibrillation; Quinidine; Genetic mutation; Sudden 

cardiac death

 注：图中可见Ⅴ 1-Ⅴ 6 导联ST段抬高，Ⅱ、Ⅲ、AVF导联ST段呈水平型，J波振幅高。

图 1  患者初次就诊时的心电图报告
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注：图中可见QRST 消失，基线呈不规则颤动波；放电后恢复窦性心律，J 波、ST 段维持稳定。

图 2  植入式心律转复除颤器放电前后患者心电图报告

注：图中可见J 波进一步增高，ST 段抬高更显著，伴频发室早、短阵室速，易蜕变为室颤。

图 3  奎尼丁治疗前患者心电图报告
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2	 讨论

在临床上，发现早期复极综合征已达70年之久，

而人们认为它的诱因主要是良性心电图变异。但是

近些年来发现伴有室颤或心脏骤停的早期复极综合

征才是导致患者出现心源性猝死与恶性心律失常的

最主要因素［1］，ERS在年轻男性、运动员中常见，总体

人群患病率为 1%~13%，其猝死风险并非均等［2］。国

内外指南［3］一致推荐，对于心脏骤停幸存且明确诊断

为ERS的患者，ICD植入是预防猝死的Ⅰ类适应证。

对于ICD植入后仍反复发作室速/室颤（电风暴）的患

者，奎尼丁是首选药物（Ⅱa类推荐），其机制是通过抑

制瞬时外向钾电流，减小复极离散度，从而消除心律

失常发生基质。早期复极综合征、长QT综合征（long 

QT syndrome , LQTS）、 Brugada综合征（Brugada 

syndrome, BrS）、一直被认为是“无器质性心脏病”,但

与恶性心律失常和心源性猝死相关的原发性离子通

道病。最近的研究表明［4］，临床心外膜标测消融研究

发现LQTS、BrS和ERS存在心外膜纤维化致心律失

常基质相关的“高频低振幅”区，导管消融这些区域可

明显纠正这些综合征异常心电图表现，可有效预防恶

性室性心律失常发生。虽然本例经奎尼丁联合综合管

理已有效控制电风暴，未行消融治疗，但该技术为以

下ERS患者提供了重要治疗方向，未来需多中心研究

明确消融适应证、靶点标测流程及远期疗效，但目前

已可作为难治性ERS患者的备选策略在专科中心开

展评估。另外有研究表明［5］约 5%~10%的ERS病例

有家族聚集性，已发现多个与之相关的基因，基因检

测的主要价值在于识别家族性病例和进行家系筛查。

基因检测中存在相关性异常基因的主要包括 3 类通道

基因与 1 类蛋白基因，分别是CACNA1 C（钙通道）、

KCNJ8（ATP敏感性钾通道）、SCN5 A（钠通道），

这些突变的基因导致心外膜动作电位“切迹”加深，

心电图上出现J波显现。另一类为钙处理蛋白基因：

如PKP2 （桥粒蛋白）。基因检测虽不作为常规诊断必

需，但能为诊断提供佐证，并有助于家系筛查。

本例患者特点：15 岁青少年，有不明原因晕厥或

心脏骤停幸存史者，本例患者并存体位性心动过速综

合征和血管迷走性晕厥（血管抑制型），这可能是其初

次晕厥的混合诱因。首次抢救成功后即植入ICD，是

完全符合指南的、挽救生命的决策，后续ICD在电风

暴中反复有效除颤，证明了其不可或缺的价值。对于

ICD植入后仍反复发作室速/室颤（电风暴）的患者，

首选药物是奎尼丁，从而消除心律失常发生机制。ICD

是预防ERS猝死的主要手段，药物治疗（如奎尼丁）可

作为辅助以减少ICD放电［6］。本例辅以门冬氨酸钾镁

纠正电解质、富马酸比索洛尔控制体位性心动过速及

可能的交感兴奋、阿普唑仑改善焦虑睡眠，一系列的综

合性个体化治疗方案保证了该患者的成功救治。本例

外院全外显子基因测序检测到的提示存在CACNA1 C

注：图中可见J 点明显回落，J 波振幅显著降低，ST 段恢复正常，恶性室性心律失常消失。

图 4  奎尼丁治疗后患者心电图报告
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（钙通道） 基因c.4984G>T突变。在第二次住院期间，

常规药物无效，启用奎尼丁后迅速控制电风暴，是治疗

成功的关键转折点。在北京将剂量优化至标准治疗剂

量（600 mg/d），进一步巩固了疗效。

分析病例救治过程中心电特点以下特征提示

高危：

（1）心电图形态特点：J波振幅高（>0 .2 mv），特别

是呈水平型或下斜型ST段。本例患儿初期心电图即

符合此高危形态。

（2）导联分布：累及下壁（Ⅱ，Ⅲ，aVF）和下侧壁导

联风险最高，本例仅前壁导联风险较低。

（3）动态变化：症状发作时J波振幅增高或出现动

态变化，是恶性征兆。

（4）临床病史：有不明原因晕厥或心脏骤停幸存

史者，如本例，风险极高，有猝死家族史也是重要危险

因素。

2 .1  CACNA1 C基因突变对个体化治疗及家系筛查

的指导价值

本例检出CACNA 1 C基因 c.4984 G>T 功能缺

失突变，该突变导致L型钙通道功能异常，加剧心外

膜复极离散，促进 J 波形成与恶性心律失常，为 ERS 

诊断提供分子生物学证据［7-8］，并对个体化治疗与

家族防控具有明确指导意义。巩固奎尼丁治疗的信

心：CACNA 1 C突变相关 ERS 以钙通道功能缺陷、

复极离散增大为核心机制，奎尼丁可抑制瞬时外向

钾电流并调节钙稳态，与突变致病通路高度匹配，为

长期足量奎尼丁治疗提供理论依据，避免盲目减停        

药［5 ,9］。家系基因筛查的紧迫性：CACNA 1 C 突变为

常染色体显性遗传，患者父母、兄弟姐妹等直系亲属

均为高危人群［7-8］。无论亲属是否有症状或心电图

异常，均应尽快完成CACNA 1 C基因检测+心电图+

动态心电图+心脏超声系统评估，识别无症状携带者

与隐匿高危个体，尽早干预，阻断家族性猝死风险。

支撑个体化长期管理：以基因突变类型为依据制定

精准随访方案，重点监测心电图J波、ST段、电解质

及心率变异性，实现基因指导下的长期风险管控，落

实个体化长期有效管理理念。

生活方式与危险因素管理：指南建议避免竞技性

体育运动、过度劳累，并积极纠正发热、低钾血症、

低镁血症等诱因。本例在最终的诊断中明确了低钾低

镁，并予以积极补充，是综合管理的重要一环。

2 .2  体位性心动过速与血管迷走性晕厥的监测及

处理

本例患者合并体位性心动过速综合征及血管抑制

型血管迷走性晕厥，二者共同构成晕厥及恶性心律失

常发作的重要诱因。自主神经功能紊乱可导致交感副

交感张力失衡、心率骤增、血压波动，进而加重 J 波幅

度、增大复极离散度，显著增加室颤触发风险［10-11］，在

青少年 ERS 患者中易被忽视。综合救治中对上述诱

因进行系统化监测与处理：

监测：定期评估立位心率、血压变化，记录体位性

心动过速发作频率及持续时间；

药物干预：使用富马酸比索洛尔控制交感过度

激活，减轻体位性心动过速；阿普唑仑改善焦虑与睡

眠，减少交感风暴诱因；生活方式管理：避免突然站

立、长时间站立、剧烈情绪波动等诱发因素。上述措施

充分体现综合救治不仅针对心律失常本身，更强调诱

因筛查、自主神经调控、危险因素全程管理，是降低恶

性心律失常复发的关键。

3	 小结

ERS的临床定义与诊断标准在近年不断更新。其

与Brugada综合征共同构成J波综合征谱系，是导致心

脏结构正常患者发生恶性室性心律失常和心源性猝死

的重要原因［12］。单中心病例系列研究显示，ERS患者

中男性占 80%，诊断时平均年龄（30±17）岁，记录的

恶性心律失常包括心室颤动（70%）、多形性室性心动

过速（30%）和单形性室性心动过速（30%）［6］。通过对

ERS兄弟姐妹进行全外显子组测序，发现二者存在相

同的基因变异，进一步证实了ERS的遗传学基础［7］。

ERS患者中男性占 85 .9%，但在儿童中男性比例显著低

于成人（50.0%比 91 .1%）［13］。SCN5 A基因突变阳性

的ERS患者QRS时限显著短于Brugada综合征患者［8］。

无明显心脏疾病的早复极个体总体预后良好，但特定

亚组存在风险［14］。早复极模式个体的心脏形态功能

特征已得到系统梳理［15］。运动员下侧壁顿挫型J波患

病率显著高于对照组（28 .6%比 7 .6%）［16］。85%的

ERS患者存在晚期钆增强，提示心肌纤维化在ERS中

较为常见［17］。运动员心电图筛查中，早期复极标准的

细化解读尤为重要［18］。年轻成人和运动员良性早期复

极现象已得到系统梳理［10］，运动员群体中早复极呈现

高患病率［19］。J 波综合征从良性到恶性的临床谱系已

得到详细阐述［11］。ERS 3 型患者最大J波振幅显著高

于 1/2 型患者［（0 .33±0 .19）比（0 .22±0 .16）］ ［20］。

运动平板试验对新入伍战士早复极风险评估具有临床

意义［21］。对早复极临床预警指标进行系统性梳理具有

重要意义［22］。T波峰-末间期可预测ERS患者的心律

失常复发［23］。血清钾与心电图左心室肥大的关系已得

到探讨［24］。J波综合征中国专家共识系统阐述了ERS

诊疗策略［9］。心脏复极的基础科学与临床管理为理解

ERS病理生理机制提供了理论框架［25］。
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