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　　摘　要：　目的　探讨原发性喉淀粉样变的临床特征及治疗方法。方法　回顾性分析空军军医大学附属唐都
医院２０１７年４月—２０１９年１月收治的喉淀粉样变４例临床资料，并进行相关文献复习。结果　４例患者病变组织
均经手术切除，其中２例喉正中裂开肿物切除，２例支撑喉镜下二氧化碳激光手术切除，病理结果示淀粉样变，无喉
气管功能损伤，无临床及实验证据表明有系统性淀粉样病变。随访时间３个月至２年，未见肿物复发。结论　孤
立性喉淀粉样变是一种罕见的良性肿瘤，需要同其他良恶性喉肿瘤相鉴别，治疗前需排除全身系统性淀粉样病变。

治疗方案以手术为主，治疗策略应该偏保守，以保留器官功能为前提。
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　　淀粉样变是淀粉样物沉积于不同的组织细胞间，
可累及全身多种组织器官，根据病变累及部位及范

围，可分为全身性和局部性［１２］。原发性喉淀粉样变

临床少见，症状体征不典型，病变累及范围广深时，同

其他喉部疾患难以鉴别。２０１７年４月—２０１９年１月
我科收治４例经病理确诊为喉淀粉样变的临床患者，
笔者结合国内外文献，对其进行分析，现报道如下。

１　临床资料

病例１，男，６４岁，以主诉“声嘶６年，发现喉肿

物４年”入院。纤维喉镜检查见左侧舌根、杓会厌
皱襞、假声带、喉室可见黄色肿物，左侧声带未窥见，

左声带、披裂固定，右侧声带及披裂活动好（图１Ａ、
Ｂ）。颈部ＣＴ示：左侧声带、喉旁间隙、假声带及杓
会厌皱襞占位性病变，并有斑片状钙化影 （图１Ｃ）。
ＭＲＩ示：舌根偏左、左侧杓会厌皱襞、喉旁间隙及室
带异常信号影，考虑同源性病变（图１Ｄ）。血、尿、
肝肾常规、心电图、心脏彩超回报未见异常。既往体

健，无类似家族疾病史。于全麻下行气管切开、喉正

中裂开喉肿物切除及支撑喉镜下舌根肿物切除术。

术中组织送冷冻，冷冻结果示良性病变。术后病理

结果为组织慢性炎伴黏膜上皮鳞化并间质淀粉样变

性并灶状钙化及骨化（图１Ｅ）。术后行头颅及胸、
腹、骨盆 ＣＴ检查无明显异常。术后３周拔除颈前
·６７·
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气管套管，患者发声较术前好转。术后 ２周
（图１Ｆ），半年（图１Ｇ）分别复查纤维喉镜示术野瘢
痕样增生；术后１年复查ＣＴ（图１Ｈ）示病变无复发。

病例２，女，５０岁，以“声嘶１０ｄ”为主诉入院。
术前行维喉镜检查见：左侧假声带前中１／３处可见
息肉样新生物（图２Ａ），右侧声带前端下缘可见隆
起。血、尿、肝肾常规、心电图、心脏彩超未见异常。

既往无特殊疾病史及家族史。检查完善后全麻支撑

喉镜下显微镜二氧化碳激光手术切除病理结果回报

为组织透明变性及局部淀粉样变性。术后１年门诊
复查，患者声嘶明显缓解，纤维喉镜示病变无复发

（图２Ｂ）。
病例３，男，４３岁，以“声嘶３年，进行性呼吸困

难加重半月”为主诉入院。初步诊断为特发性声门

下狭窄。入院后局麻下行气管切开。纤维喉镜检查

见：病变组织位于声门下，呈弥漫性隆起（图３Ａ），
黏膜表面光滑，双侧声带活动好。颈部 ＭＲＩ示：声
门下缘异常信号占位性病变影，增强后强化不明显，

呈等Ｔ１等 Ｔ２信号。常规检查无异常。既往无相
关病史，家族中无类似疾病。全麻下行喉正中裂开、

喉肿物切除术。术中冷冻提示淀粉样变性可能，术

中黏膜下切除组织，保留健康黏膜完整并予以对位

缝合。术后刚果红染色阳性，支持喉淀粉样变诊断。

术后 １个月拔除气管套管，患者恢复良好，术后
１．５年门诊复查纤维喉镜，病变无复发（图３Ｂ）。

病例４，女，５４岁，以“声嘶２年，进行性呼吸困
难加重１个月”为主诉入院。入院局麻下行气管切
开术。镜下见病变累及双侧杓会厌皱襞，右侧室带

表面呈结节状改变，淡黄色膨出，声带受累，但活动

可。喉部增强ＣＴ检查见喉部肿物轻度强化。术前
检查未发现其他系统性病变。初步诊断为喉黄体

病。术前常规检查无异常。全麻支撑喉镜下显微镜

二氧化碳激光手术切除。术中冷冻提示淀粉样变性

可能。术后刚果红染色阳性，最终确诊为喉淀粉样

变。术后１个月拔除气管套管，随访半年，患者恢复
良好，声嘶症状明显缓解，病变无复发。

图１　病例１检查资料　纤维喉镜示示黄色肿物位于舌根、杓会厌皱襞及假声处（１Ａ、１Ｂ）；影像学检查ＣＴ冠状位（１Ｃ）、ＭＲＩ
水平位（１Ｄ）示肿物斑片状钙化影；术后病理检查示组织间质淀粉样变性、灶状钙化及骨化（１Ｅ，刚果红 ×１００）；术后２周
（１Ｆ）、半年（１Ｇ）、１年分别复查纤维喉镜术野瘢痕样增生；术后１年ＣＴ复查（１Ｈ）　　图２　病例２检查资料　２Ａ：息肉样新
生物位于左侧假声带病中１／３处；２Ｂ：术后１年纤维喉镜复查　　图３　 病例３检查资料　３Ａ：术前纤维喉镜示声门下弥漫
性隆起；３Ｂ：术后１．５年纤维喉镜复查

·７７·
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２　讨论

２．１　一般情况
淀粉样变是由于淀粉样蛋白沉积于细胞外基质，

造成沉积部位组织和器官损伤的一组疾病，可累及全

身多个器官，包括心、肝、肾、皮肤软组织及外周神经

等多种器官及组织［３］。最早由Ｖｉｒｃｈｏｗ于１８５３年提
出，淀粉样变可出现在任何年龄，４０～６０岁最为常见。
本组病例年龄４３～６４岁，平均年龄５２．７岁，与文献
报道一致。男女发病率之比达１．２∶１［４５］，但亦有文
献报道女性多于男性［１，６］。全世界发病率估计为５～
９例／百万，发达国家更常见［４，７］。

该病具体病因及机理尚不明，可能病因包

括［８］：①遗传倾向；②全身疾病，有文献报道淀粉样
变是多发性骨髓瘤早期死亡的独立危险因素，后者

发病与淀粉样变有关；③局部肿物的退行性改
变［９］。

现有两种理论阐述其发病机理［１０］：①浆细胞对
于炎性抗原反应所导致，已经被病理学所证实的是

混合性浆细胞的多克隆表达构成了淀粉样变组织；

②机体不能清除由淋巴组织内的浆细胞所产生的轻
链蛋白，导致蛋白质沉积。Ｗｅｓｔｅｒｍａｒｋ［１１］认为局部
性淀粉样变发病机理不同于系统性病变。

淀粉样变分类较复杂，目前临床最常采用的是

Ｓｙｍｍｅｒｓ分类［１２］：①原发性淀粉样变 （局部或全身
性）；②继发性淀粉样变（局部或全身性）；③与多发
性骨髓瘤相关淀粉样变；④遗传或家族性淀粉样变。
依据淀粉样纤维丝形成的前体蛋白类型，又可将淀

粉样变分为系统性轻链型淀粉样变性、淀粉样 Ａ蛋
白（ＡＡ）型淀粉样变性、遗传性淀粉样变性等主要类
型［１３］。

头颈部为孤立性局部淀粉样变好发部位，其中喉

部最常见［１４］。第１例孤立性喉淀粉样变由Ｂｏｒｏｗ于
１８７３年报道。总体上讲，喉部淀粉样变少见，占喉部
良性肿瘤的０．２％～１．２％［１５］。其很少与全身性淀粉

样变有关，常呈局限孤立性［１６］，而口腔及鼻咽部淀粉

样变可为全身性病变的局部表现［１７］。没有文献表明

局部淀粉样变可发展为全身性淀粉样变 ［１８］。喉淀

粉样变多属原发局部型，偶属全身性局部表现，因此

确诊后仍需排除全身系统性淀粉样变性（如多发性浆

细胞瘤、类风湿性疾病、结核及家族性综合征等），必

要时多学科会诊。

全身性淀粉样变中系统性轻链型淀粉样变性是

临床最为常见的一种系类型。其可累及全身多个脏

器，治疗及预后同局部性病变有很大差异。

２．２　临床表现
患者临床表现与发病部位、大小等相关，喉淀粉

样变多数以声嘶就诊，随病程进展可出现呼吸困难，

也可单独或伴随咽部异物感、咳嗽等症状。因该病

进展缓慢，相当多的患者可多年无明显临床症

状［１９］。

２．３　影像学检查
喉淀粉样变由于蛋白质沉着可出现不同程度钙

化［２０］。但此钙化与成骨性钙化不同，密度较低，散

在分布呈沙粒样，此可作为 ＣＴ检查中与喉部恶性
肿瘤鉴别特点之一［２１］。总体来讲，影像学检查缺乏

特征性，可表现为受累区域占位性病变，范围广时与

喉气管恶性肿瘤难以区别。影像学检查更多的意义

在于显示病变范围，对选择治疗方法和手术路径有

指导意义。

２．４　内镜下表现
内镜下喉淀粉样变通常黏膜光滑完整，黏膜下

弥散性或结节状隆起，呈淡红色、黄色不规则斑块，

病变沿管壁弥漫浸润性生长，造成声门、声门下狭

窄，同特发性喉气管狭窄相似。虽然有学者［２２］认为

喉淀粉样变不管病变如何广泛，一般不引起声带固

定，但Ｐｉａｚｚａｃ等［２３］认为若病变累及声带，在频闪喉

镜下也可显示为声带黏膜波及震动减弱或消失。本

组病例即有１例病变累及声带，内镜表现为左侧声
带及杓会厌皱襞固定。

２．５　病理学检查
病理切片ＨＥ染色可见大量均质嗜尹红染物质

沉积于细胞间质，通常分布在黏液腺及血管周围的

平滑肌、结缔组织处，也可沉积血管壁外层，以血管

为中心向周围侵袭，因此病变部位存在一定出血倾

向。偏光显微镜下呈现双折光和绿荧光。刚果红染

色目前被认为是最特异的组织化学检查，是诊断该

疾病的金标准［２４］。

２．６　治疗方法
对于局限孤立性喉淀粉样变主要治疗方法是手

术切除，全身应用皮质类固醇激素及放疗通常无

效［１８］。早期手术，彻底切除，预后良好。系统性淀

粉样变预后差，其中轻链型淀粉样变患者目前中位

生存期为 ５年左右［２５］。明确诊断后，只有 ５％ ～
３０％患者生存期≥１０年。系统轻链型淀粉样变患
者，治疗主要是应用包括硼替佐米、来那度胺和沙利

度胺等药物的化疗，治疗的目的是尽快达到一个充
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分、长期的血液学缓解，同时尽量减小治疗的不良反

应，降低治疗相关死亡率［３］。手术应在切除病变与

保留和重建喉功能之间平衡，治疗方案须 “个体

化”。目前尚无恶变的文献报告，因此有部分学者

甚至主张对局限性喉淀粉样变，如无临床症状，可暂

不行临床干预［１７］。根据病变范围及患者意愿，选择

颈外入路喉裂开或支撑喉镜下激光切除，后者目前

应用最广［２２］。

本病术前定性困难，需与患者充分沟通，术中如

为恶性，则按照喉恶性肿瘤切除原则进行；如术中冷

冻不能提供明确病理诊断结果，则可考虑术后常规

石蜡病理确诊后二期手术。考虑到本病病理属性为

良性，且没有恶变趋势，总体策略应该保守，必要时

可分期手术，甚至部分切除结合长期随访。

综上所述，喉淀粉样变性是一种罕见的良性疾

病。临床特征及影像学检查无特异性，对于内镜下

非典型恶性肿瘤表现者，要提高警惕。刚果红染色

为诊断金标准。确诊后，需行相应检查排除全身系

统性淀粉样变。手术方案应个体化，以喉功能保留

为主。
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