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　　摘　要：　目的　探讨马德龙病（ＭＤ）的临床特征、治疗方式及预后情况。方法　回顾性分析２０１３—２０２３年
西南医科大学附属医院收治的２８例ＭＤ患者的临床资料，总结其人口统计学特征、临床指标、脂肪沉积部位、治疗
方式及预后情况。结果　２８例ＭＤ患者中，男２６例，女２例；年龄２７～６８岁，平均年龄５１．１１岁。所有患者根据
Ｅｎｚｉ分型均为Ⅰ型ＭＤ；２４例（８５．７１％）患者既往有长期饮酒史，１９例（６７．８６％）患者有吸烟史；２３例（８２．１４％）脂
肪沉积部位主要位于颈前区；２４例患者接受手术治疗，２例因术后并发症死亡。术后随访１～１１０个月，失访３例，
复发８例，死亡２例；１、２、３年复发率分别为３１．５９％、４２．１１％、４２．１１％，其中复发患者中，术后继续饮酒者所占比
例高达８７．５０％。结论　ＭＤ主要发生在长期饮酒的中年男性，Ⅰ型ＭＤ为其主要类型。ＭＤ常见的脂肪沉积部位
在颈前区，开放性手术切除沉积脂肪仍是其主要治疗方式。术后继续饮酒是影响ＭＤ复发的独立危险因素。
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　　马德龙病（Ｍａｄｅｌｕｎｇ’ｓｄｉｓｅａｓｅ，ＭＤ）是一种罕
见的脂肪代谢障碍性疾病。１８４６年该病首次是由
Ｂｒｏｄｉｅ报道，后由 Ｍａｄｅｌｕｎｇ于 １８８８年率先总结了
３３例颈部脂肪瘤的临床特征，ＭＤ的命名也由此而

来，并将该颈部特征称为“马德龙颈圈”。１８９８年，
Ｌａｕｎｏｉｓ和Ｂｅｎｓａｕｄｅ报道了６５例具有类似特征的患
者，因此ＭＤ也被称为ＬａｕｎｏｉｓＢｅｎｓａｕｄｅ综合征。该
病还被称为多发性对称性脂肪瘤病、良性对称性脂
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肪瘤病。ＭＤ脂肪沉积呈多发性、对称性、无包膜、
弥漫性生长。在细胞学和形态学上与传统的脂肪瘤

相似，由小叶状或成片的成熟脂肪细胞组成，但边界

不清，可能浸润肌肉或邻近组织，复发率高。ＭＤ多
发于欧洲地区，男女比例１５∶１～３０∶１［１］。Ｅｎｚｉ等［２］

研究指出该病在意大利地区发病率为１∶２５０００。王
菲等［３］回顾性分析我国２８２例ＭＤ患者临床资料提
出，该病在我国的男女发病比例为１４．６∶１，平均年龄
为５０．０岁。

近年来关于ＭＤ的报道主要为散发个案报道，
大样本回顾性分析研究较少，这就导致对该病的认

识不足。因此，本文通过收集整理我院诊治的２８例
ＭＤ患者的临床资料，探讨该病的临床特征、治疗方
式及预后情况，为该病的临床诊治提供参考。

１　资料与方法

１．１　临床资料
收集２０１３—２０２３年西南医科大学附属医院诊

治的２８例 ＭＤ患者临床资料。临床诊断标准为：
①就诊病例增生的脂肪组织对称性分布于两个位
置，大小质地相似，表现为典型的“牛颈”或“驼峰

背”样外形；②ＣＴ或ＭＲＩ表现为增生的脂肪组织无
明显包膜及分界，可生长进入各相邻组织间隙内；

③结合上述①②并行病理检查可进一步确诊［４６］。

临床资料收集包括患者一般信息：性别、年龄、体质

指数（ｂａｄｙｍａｓｓｉｎｄｅｘ，ＢＭＩ）、吸烟史、饮酒史、家族
史、血压；实验室指标：胆固醇、甘油三酯、谷丙转氨

酶、谷草转氨酶；合并症；治疗方式及预后数据，随访

时间截止至２０２３年６月。
根据Ｅｎｚｉ等［７］研究，ＭＤ可分为２型，本组患者

均为 Ｉ型 ＭＤ。将肿瘤分布的区域分为１３个分
区［８］，依次是颈前区、颈侧区、项部、肩部、上臂、前

臂、胸部、腹部、上背部、下背部、臀部、大腿、小腿。

本组肿瘤具体分布情况见表１。
１．２　统计学方法

本研究使用 Ｗｉｎｄｏｗｓ版 ＳＰＳＳ２４．０版软件进行
统计分析，计量资料以 珋ｘ±ｓ表示，计数资料计算率
或者构成比用［ｎ（％）］表示，比较不同组间复发率
采用χ２检验，Ｐ＜０．０５为差异具有统计学意义。

２　结果

２．１　一般临床特征
２８例患者，男２６例，女２例，年龄２７～６８岁，平

均年龄５１．１１岁。其中ＢＭＩ正常２０例，超重６例，肥
胖２例。高血压患者８例，其中高血压Ⅰ级１例，高
血压Ⅱ级４例，高血压Ⅲ级３例。既往长期饮酒史
患者２４例，平均每日饮酒量为（１１３．９２±９５．５６）ｇ，
平均饮酒时间为（２２．４３±１４．８２）年。１８例患者有吸
烟史，日均吸烟量为（１４．８２±１４．６６）支，平均吸烟时
间（１７．６０±１４．３２）年。仅１例患者有 ＭＤ家族史。
患者的临床特征见表２。

表１　２８例ＭＤ患者肿瘤位置分布情况

病变区域 例数（％）
颈前区 ２３（８２．１４）
颈侧区 １６（５７．１４）
项部 １８（６４．２９）
肩部 １０（３５．７１）
上臂 ２（７．１４）
胸部 ５（１７．８６）
腹部 ２（７．１４）
上背部 ７（２５．００）
大腿 １（３．５７）

　　注：ＭＤ（马德龙病）。下同。

表２　２８例ＭＤ患者一般临床特征

类别 例数（％）
年龄（岁）

　１８～４０ ３（１０．７１）
　４１～６５ ２３（８２．１４）
　＞６５ ２（７．１４）
性别

　男 ２６（９２．８６）
　女 ２（７．１４）
ＢＭＩ（ｋｇ／ｍ２）
　正常 ２０（７１．４３）
　超重 ６（２１．４３）
　肥胖 ２（７．１４）
血压

　正常血压 ２０（７１．４３）
　高血压Ⅰ级 １（３．５７）
　高血压Ⅱ级 ４（１４．２９）
　高血压Ⅲ级 ３（１０．７１）
饮酒史

　是 ２４（８５．７１）
　否 ４（１４．２９）
吸烟史

　是 １９（６７．８６）
　否 ９（３２．１４）
家族史

　有 １（３．５７）
　无 ２７（９６．４３）

　　注：ＢＭＩ（体质指数）。ＢＭＩ正常：１８．５０～２４．００ｋｇ／ｍ２；超重：

＞２４．００～２８．００ｋｇ／ｍ２；肥胖：＞２８．００ｋｇ／ｍ２。下同。
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２．２　脂肪代谢相关实验室检查
ＭＤ患者是一种脂质异常代谢性疾病，因此本

研究主要收集的实验室指标包括：胆固醇、甘油三

酯、谷丙转氨酶、谷草转氨酶。结果显示血脂异常患

者８例，其中仅胆固醇升高５例、仅甘油三酯升高
６例、甘油三酯和胆固醇均升高 ３例；肝功能异常
１２例，其中谷丙转氨酶升高１０例、谷草转氨酶升高
８例、谷丙转氨酶和谷草转氨酶均升高６例。具体
数值见表３。

表３　２８例ＭＤ患者脂肪代谢相关指标　［例（％）］

指标 正常 异常

血脂 ２０（７１．４３） ８（２８．５７）
　胆固醇 ２３（８２．１４） ５（１７．８６）
　甘油三酯 ２２（７８．５７） ６（２１．４３）
肝功能 １６（５７．１４） １２（４２．８６）
　谷丙转氨酶 １８（６４．２９） １０（３５．７１）
　谷草转氨酶 ２０（７１．４３） ８（２８．５７）

２．３　治疗、随访及预后分析
２８例患者中有４例患者未接受任何手术和药

物治疗，２４例患者因脂肪肿块沉积影响其外观而进
行手术治疗，手术次数为１～４次，平均１．５次；所有
手术患者均在全麻下进行，手术方式包括开放性手

术（２０例）、吸脂术（１例）、开放性手术 ＋吸脂术
（３例）。根据病变部位不同，分别采用颈前及项部
低领式弧形或梭形切口；因肿瘤无完整包膜，对于病

变位于颈前区者，手术需切除皮下至舌骨上下肌群

及胸锁乳突肌表面的脂肪组织，并尽可能切除肌肉

深面及肌间隙内的脂肪组织，做到肿瘤的绝大部分

切除；对于病变位于项背部者，需切除皮下至斜方肌

表面的脂肪组织，尽可能做到肿瘤的完整切除；术中

注意适当保留皮下正常的脂肪组织，以免造成皮肤

缺血坏死。２４例患者术后病理诊断结果均考虑为
脂肪瘤或脂肪瘤病。术后有２例患者由于并发症导
致死亡，其中１例为术区出血压迫气道而引起窒息
死亡；另１例因自身合并慢性阻塞性肺疾病，术后出
现严重肺部感染而引起呼吸衰竭死亡。术后随访

１～１１０个月，３例失访，２例死亡，１９例生存。其中
８例复发，１１例患者术区功能和外形较前明显改善。
术后１、２、３年复发率分别约为３１．５９％、４２．１１％、
４２．１１％，平均复发时间为１０．７５个月。复发的８例
患者中有７例术后继续饮酒，而未复发的１１例患者
中仅有３例术后继续饮酒。患者术后复发相关危险
因素分析结果显示术后饮酒是影响ＭＤ复发的独立

危险因素（Ｐ＜０．０５），见表４。但由于本组病例样本
量较少，后期仍需进一步补充样本量验证。

表４　２８例ＭＤ患者术后复发的相关危险因素分析　（例）

变量
复发组

（ｎ＝８）
非复发组

（ｎ＝１１）
Ｐ

年龄（岁） ０．２２８
　＜４５ ０ ３
　≥４５ ８ ８
ＢＭＩ ０．３７７
　正常 ４ ８
　超重或肥胖 ４ ３
吸烟史 ０．６３３
　是 ６ ６
　否 ２ ５
饮酒史 ０．４８５
　是 ８ ９
　否 ０ ２
术后饮酒 ０．０２０
　是 ７ ３
　否 １ ８
高血压病史 ０．６０２
　是 ３ ２
　否 ５ ９
高脂血症病史 １．０００
　是 ３ ４
　否 ５ ７
肝功能异常病史 ０．６５８
　是 ４ ４
　否 ４ ７

２．４　合并症分析
本研究发现，ＭＤ患者常患有多种系统的合并

症，如内分泌系统、消化系统、循环系统、泌尿系统和

神经系统等，其中占比较多的包括内分泌疾病

（６０．７１％）和消化系统疾病（６０．７１％），具体主要表
现为 高 尿 酸 血 症 （３９．２９％）、肝 功 能 异 常
（４２．８６％）、酒精性肝病（２８．５７％）及高脂血症
（２８．５７％）。

３　典型病例

患者，男，６０岁，因发现颈项部肿物２年入院。
查体：患者颈前区、项部可触及弥漫性生长的肿物，

质中，活动度欠佳，无压痛，与周围组织无明显边界。

颈部增强ＭＲＩ提示：双侧颈部、颌下、颏下、枕部、肌
间隙内对称性分布大量脂肪信号影。完善术前准备

后患者于全麻下分次行了颈部肿物切除术及项背部

肿物切除术。该患者术后病理表现为小叶状成熟脂

肪细胞，符合脂肪瘤。术后嘱患者戒烟酒，随访

２０个月，未见肿物复发，见图１。

·２７·
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图１　典型病例　ａ：术前正面观；ｂ：术前背面观；ｃ：术前颈部ＭＲＩ水平位；ｄ：术前颈部ＭＲＩ矢状位；ｅ：切除颈前区病变后术
区外观；ｆ：切除的颈前区病变组织外观；ｇ：切除项背部病变后术区外观；ｈ：切除的项背部病变组织外观；ｉ：项背部病变切除
术后１０ｄ背面观；ｊ：颈前部病变切除术后１年正面观

４　讨论

ＭＤ主要发生在长期饮酒的中年男性，病因目
前尚不清楚，存在多种假说，可能与饮酒、内分泌代

谢紊乱、线粒体 ＤＮＡ突变、常染色体遗传有关。在
众多病因中较为肯定的是饮酒，本组患者中饮酒患

者比例高达 ８５．７１％，９２．８６％为男性。也有部分
ＭＤ患者为妇女儿童及无酗酒的男性，这证明乙醇
可能只是影响 ＭＤ发生发展的一个危险因素［９１０］。

长期酗酒导致棕色脂肪组织中的线粒体 ＤＮＡ突变
并降低脂肪分解所需的 β肾上腺素受体的数量和
活性，从而干扰脂肪代谢，导致脂肪沉积异常［１０１１］。

本研究报道的２８例 ＭＤ患者合并症与既往文
献中描述的一致［１２］，常见合并症为内分泌系统疾病

（６０．７１％）及消化系统疾病（６０．７１％）。具体表现
为高尿酸血症（３９．２９％）、肝功能异常（４２．８６％）、
高脂血症（２８．５７％）等。这可能与 ＭＤ患者的不健
康生活方式有关，比如吸烟、饮酒以及高嘌呤饮食

等。肝脏为乙醇的代谢器官，乙醇及其衍生物的代

谢过程会直接损害肝细胞、引起肝脏的炎症反应与

免疫反应，会导致肝功能异常及脂肪代谢障碍。此

外，大量饮酒可能会导致体内乳酸增加，使肾脏排泄

尿酸的能力下降，导致尿酸无法正常排出体外，出现

尿酸升高。本组患者中未发现其他文献中提到的多

发性周围神经病［１３］。

ＭＤ患者主要的治疗方式为手术治疗［１４］，其中

开放手术局部完整切除率高，但创伤大，治疗周期

长［１５１６］；而抽脂术创面面积小，术后并发症少，但清

除率较低，对于较大脂肪肿块的治疗作用有限，不适

用于广泛纤维化的二次手术的脂肪组织，并且不完

全切除会导致该病极易复发。近年来新的吸脂技术

如动力辅助吸脂和超声辅助吸脂技术也应用于 ＭＤ
的治疗［１５，１７］。本组患者的手术方式包括：开放性手

术（２０例）、吸脂术（１例）、手术切除 ＋吸脂术
（３例）。术后死亡患者２例，１例患者由于术区出
血压迫气道引起患者窒息死亡；另１例患者由于自
身合并慢性阻塞性肺疾病，术后出现严重肺部感染

导致死亡。本组患者术后出现术区脂肪液化导致切

口延期愈合９例，其中８例经积极换药后一期愈合，
１例发生术区皮肤坏死并行皮片移植术。ＭＤ肿瘤
体积大，手术创伤大，且患者多为中年男性，存在多

种合并症，术后发生并发症的概率较高。在围手术

期需积极治疗患者相关合并症并加强气道管理，分

次手术可降低肿瘤体积过大患者的手术风险，降低

并发症。同时由于 ＭＤ患者病变脂肪组织范围广，
手术时间长，术后脂肪组织因缺血及缺氧易发生脂

肪液化，因此在手术中要注意手术技巧，避免切口

长时间暴露、过度机械刺激及热损伤［１８］。

ＭＤ的一般治疗为戒酒、戒烟、饮食治疗，虽然
不能消除肿瘤，但可以可减慢肿瘤的生长速度以及

预防疾病的复发［１４，１９］。目前针对 ＭＤ的治疗还没
有特异性的药物，但相关文献指出 β２受体激动剂
（如沙丁胺醇）［２０］和贝特类药物［２１］可以防止脂肪沉

积和促进脂肪分解，但其疗效尚未广泛证实。

本组术后随访患者中，复发率高达４２．１１％，复

·３７·
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发的８例患者术前均有饮酒史，其中７例术后仍继
续饮酒；其次，以往的回顾性研究报道了几种与疾病

复发可能的危险因素，包括超重与肥胖、饮酒史、吸

烟史及肝功能异常等［１４］，这与本研究的结果类似，

然而由于病例数量和随访时间长度的限制，后期仍

需进一步补充样本量验证。ＭＤ极少见恶变报
道［２２］，预后较好，但由于本病的特殊生物学行为，术

后易复发，要建议患者戒烟、戒酒、养成良好的生活

习惯。同时要长期随访，积极治疗各种合并症，促进

患者术后康复，降低围手术期的相关风险，提高患者

的生活质量。
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