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AA摘A要!A目的A探讨鼻咽部淀粉样变性病的发病机制(分类(诊断及治疗% 方法A 通过 aUC(腹

壁脂肪活检及病理学检查确诊的 ! 例鼻咽淀粉样变性病患者&全麻鼻内镜下切除病变并结合文献进行

分析% 结果A结合影像学资料经鼻内镜下完整切除病变&术后病检示黏膜下见大量无定型样物质&刚果

红染色# cc$ &术后随访 ! 年无复发% 结论A鼻咽部淀粉样变性病需病理切片确诊&aUC是诊断与鉴

别诊断该病的最佳辅助检查&其首选治疗方式为鼻内镜下手术切除%

关A键A词!鼻咽淀粉样变性病' 病理学'鉴别诊断'治疗
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AA淀粉样变性病是一组因特殊蛋白质在细

胞外形成不可溶的具有
-

样折叠结构的纤维

丝沉积&从而引起器官功能障碍的疾病&临床

上较为少见% 本文报道 ! 例鼻咽部淀粉样变

性病的临床诊治并结合文献进行分析&以增加

临床对这类少见疾病的认识%

=>资料与方法

=>=>临床资料

患者&女& $H 岁&因间歇性左侧鼻腔出血

!个月&鲜红色&量较少偶伴回缩涕中带血于我

科就诊% 间接鼻咽镜见鼻咽部右侧圆枕肿大&

咽隐窝明显隆起'纤维鼻咽镜见鼻咽部右侧结

节状隆起&表面光滑 #图 ! $ % 门诊病理初步诊

断为淀粉样变性&收住院作进一步诊治% 心电

图示!CC(CCC(2=e导联 :[压低 [波倒置'aUC

示!右侧鼻咽部边界清楚中等长 [!YC(等 [$YC

边缘轻度强化#图 $&&$ &病变沿右侧圆枕向下达

软腭平面% 因门诊病理报告提示鼻咽部淀粉样

变性&并排除全身性病变% 在征得患者及家属知
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情同意下行腹壁脂肪抽吸术&送病检未见淀粉样

物质沉积% 患者拒绝接受直肠活检及骨髓穿刺%

=>?>治疗方法

排除手术禁忌&完善相关术前检查&患者在

全麻下根据 aUC确定的病变范围行鼻内镜下

鼻咽肿物切除术&术后病理石蜡切片示!黏膜

下见大量无定型样物质&刚果红染色 # cc$

#图 # $ % 出院诊断为!鼻咽部淀粉样变性病%

术后随访 ! 年以上&无复发%

!"#$

%&'

图 =>纤维鼻咽镜示右侧鼻咽部圆枕隆起

图 ?>中等 [!YC病变与肌肉等信号 &边缘轻度强化

图 @>[$YC病变低信号

?>讨论

?>=>发病机制及分类

目前该病发病机制学说尚有争议% 王宏利

等+!,认为淀粉样变性与机体蛋白质代谢失调

有关而'曲贞等+$,认为其是由局部的慢性炎症

引起的一种自身免疫过程&目前达成共识的是

至少 $H 种具有相同
-

折叠结构的前体蛋白可

引起淀粉样变性病%

图 A>病理切片见大量无定形物质A #刚果红 o$%% $

AA目前流行的两种分类方法是临床分类及

生物化学分类!第一&临床分类中 :7JJ,1-分类

方法被广泛接受&并证实有临床价值!

#

原发

性淀粉样变性'

$

继发性淀粉样变性'

%

与多

发性骨髓瘤有关的淀粉样变性'

&

遗传性或家

族性淀粉样变性+&,

% 第二&依靠生物化学技术

根据构成淀粉样变性中蛋白的前体物质不同

而分为相应的类型&其中最常见的两种类型

是!

#

@Q#轻链型 $ '

$

@W#重链型 $ % 原发性

淀粉样变性由 @Q蛋白构成&与刚果红亲和力

高&易着色'继发性淀粉样变性由 @@蛋白构

成&与刚果红结合差&不易染色+#GH,

% 因此临床

病理结合特殊染色既是诊断淀粉样变性的金

标准&又可在临床上根据此点间接判断病变属

原发性或继发性% 本例患者术后病理切片刚

果红染色# cc$诊断为原发性病变%

?>?>临床检查及诊断

P2+O2等+M,统计后发现&头颈部淀粉样变以

喉部最多见# M!T$ &其次为口咽 # $&T$ (气管

# "T$ (眼眶 # #T$ 和鼻咽 # &T$ % 由此可见

鼻咽部淀粉样变性病为少见病% b21*J*等+D,曾

报道 ! 例鼻咽部淀粉样变导致全身性淀粉样

变的病例&因此临床上确诊鼻咽淀粉样变性病

后需进一步排除存在全身性病变% 其排除检

查手段种类繁多但缺乏特异性或可行性!

#

进

一步大量的有创性的组织活检如牙龈黏膜下

活检(腹壁脂肪抽吸(肝(肾(骨髓(直肠活检'

$

血清或尿液免疫学检查如尿液分析(尿蛋白

和本9周氏蛋白检查(结核菌素皮肤试验(抗核
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抗体值(U) 因子的确定'

%

胸(骨放射检查&如

显示溶解损伤&输尿管(胃肠道放射检查'

&

血

生化检查&如血钙(尿素氮(肌酐(尿酸(全血细

胞计数(沉降率(肝酶等% 近年来&也有学者提

出用放射性核素标记的血浆淀粉样 P蛋白定

位系统标记全身性淀粉样变性的位置+'G",

&本

方法特异性高&能对淀粉样变性疾病的病情及

治疗效果进行评估提供直观的影像学信息&避

免了检查的创伤性及局限性&但是由于常用的

显影剂分辨率(显像效果及价格因素&尚无法

在临床上推广+!%,

% 腹壁脂肪抽吸与直肠活检

相结合诊断全身性淀粉样变性病阳性率可达

DHT R"%T

+',

% 在临床上大多数局限性病变

的患者往往无明显临床症状或症状轻微&直肠

活检及骨髓穿刺常常难以征得他们的同意&而

腹壁脂肪抽吸却容易被其所接受&故本例中我

们对患者行腹壁脂肪抽吸活检(肿块病理送检

及刚果染色&结合腹部及心脏彩超初步排除存

在全身性病变%

?>@>鉴别诊断与误诊

有学者等曾报道 ! 例鼻咽部合并颈部淋巴

结肿大&怀疑鼻咽癌&最后病理确诊为淀粉样

变性病例% 本例患者主诉左鼻间隙出血&且在

鼻咽部可见明显肿块&极易让人误诊为鼻咽

癌'但是鼻咽癌在 aUC中常表现为中等 [!YC(

[$YC低信号&增强后肿块均匀中度强化&而本

例患者肿物钳夹质硬而韧&aUC中表现为中等

[!YC([$YC边缘轻度强化&其中非常明显且

重要的特点是在 aUC中病变信号与肌肉等信

号&这与相关文献报道+!!,完全一致% 而在本例

[!YC增强中边缘轻度强化可能为淀粉样物质

沉积于血管内皮导致毛细血管壁的破坏&致使

造影剂容易透过其周围毛细血管渗透至肿块

周围&这也可能是患者鼻出血的原因% 关于肿

块强化时间&理论上淀粉样变性中物质是不溶

性蛋白的非细胞成分&肿块细胞含量少&理应

延迟强化&但是 a/6/-08*等+!$, 在鼻咽淀粉样变

性患者中观察到了长 [$YC及早期强化的表

现% 这可能与浆细胞的渗透有关% 总之在临

床上鼻出血(鼻咽部肿块甚至是鼻咽部肿块合

并颈部淋巴结肿大&淀粉样变性也应在诊断考

虑范围之内% 当然已有学者观测到不少鼻咽

癌合并鼻咽部淀粉样变性+!&,

%

?>A>治疗与预后

在原发性病变中全身性淀粉样变性病常累

及破坏多个器官&一般最先累及肾(心血管系

统&进展快&预后较差'而原发性局部淀粉样变

性病常累及单个器官如原发性鼻咽部淀粉样

变性病则预后较好% 针对有症状的局部淀粉

样变性病的经典治疗方式是手术切除&本例患

者在我院经鼻内镜下切除病变后症状消失&随

访 ! 年复查 ([及鼻内镜未见复发&长期疗效

有待于以后进一步的随访%
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