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　　摘　要：　目的　探讨原发性喉淀粉样变的临床特征及诊疗方法。方法　回顾性分析首都医科大学附属北京
同仁医院２０１５年４月～２０１６年４月收治的１４例原发性喉淀粉样变患者的临床资料，１４例患者中男２例，女１２例；
年龄２４～６１岁，平均年龄（４７±１０）岁；病程３个月至１．５年，平均（３．７±４．３）年。所有患者均在全麻下行支撑喉
镜下ＣＯ２激光喉肿物切除术。结果　１例因双室带前１／３肉芽组织生成术后症状改善不明显，术后第９天行全麻
支撑喉镜下肉芽组织清除术。所有患者随访２个月至１年，声嘶症状均明显改善，均未见肿物复发。结论　原发
性喉淀粉样变病因不明，手术治疗是最重要的治疗方式，推荐支撑喉镜下ＣＯ２激光手术切除；病理组织检查刚果红
染色阳性、偏振光呈苹果绿双折射是诊断该病最特异的依据。
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　　淀粉样变性是一种少见的临床疾病，其病理特
点是一些不溶性纤维蛋白结构沉积于细胞外，造成

组织器官结构和功能改变［１］，因染色后显微镜下表

现为淀粉样无定形基质而得名。淀粉样物质既可只

浸润单个器官，也可浸润全身多个器官（如心脏、肾

脏、肝脏、消化道、神经系统等）。本研究仅探讨原

发于喉的淀粉样变，总结此病的临床特点、诊疗方

法，以期有助于提高临床工作者对本病的认识。
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１　资料与方法

１．１　一般资料
首都医科大附属北京同仁医院２０１５年４月 ～

２０１６年４月收治原发性喉淀粉样变患者１４例，其
中男２例，女１２例；年龄２４～６１岁，平均（４７±１０）
岁，病程３个月至１５年，平均（３．７±４．３）年。１４例
患者均有声音嘶哑的表现，同时伴有咽喉异物感者

２例，伴憋气及呼吸困难者１例，伴进食哽咽感１例。
１．２　病变范围

根据术前频闪喉镜检查、影像学检查及术中所

见，病变范围局限于喉部者８例，其中累及单侧室带
伴或不伴喉室、声带受累者６例，一侧杓区１例，声
门下１例；喉部及以外部位受累者６例，其中１例喉
镜下见累及鼻咽顶后壁、右侧咽侧壁、右侧舌根、双

杓、杓会厌襞、左侧室带，５例除喉部病变外气管内
可见单发或散在病变（图１），本组病例喉镜下可见
黏膜完整，表面呈结节状或弥漫性、淡黄色或淡粉色

膨出。声带受累者声带活动均尚可，发现有心脏、血

管、肝、肾、脾、消化道、外耳道、膀胱、神经、皮肤及骨

等处淀粉样变表现者。其中５例患者行喉部 ＣＴ检
查见：喉部肿物，增强扫描轻度强化（图２），１例患
者行喉部ＭＲＩ检查见：喉肿物，边缘光滑，增强后强
化不明显，约平 Ｔ１椎体水平气管前壁及左侧壁不
规则增厚，呈等Ｔ１等Ｔ２信号，增强后强化不明显。
１．３　治疗方法

１４例患者均在气管插管全麻下行支撑喉镜
ＣＯ２激光喉肿物切除术，术中在显微镜下用１ＷＣＯ２
激光将肿物切除干净后，激光烧灼创面止血，对于有

气管内病变者，在麻醉严密监护下拔除麻醉插管以射

频刀头切除气管内肿物并充分止血，术后病理提示：

固有层内见粉染无定型物，刚果红染色（＋）（图３），
偏振光显微镜下见绿色双折光（图４），确诊为喉淀粉
样变。术后均给予生理盐水１０ｍｌ＋普米克令舒１ｍｇ

＋乙酰半胱氨酸０．３ｇ，雾化吸入，每天２次。

２　结果

１４例患者经上述治疗，１３例术后症状明显改
善，仅１例术前病变广泛者，术后声嘶无明显改善，
伴刺激性咳嗽，查纤维喉镜见双室带前１／３肉芽组
织生成，于术后第９天行全麻支撑喉镜下肉芽组织
清除术，术后声嘶症状明显改善，无手术并发症。所

有患者术后均随访２个月至１年，无复发病例。

３　讨论

淀粉样变（ａｍｙｌｏｉｄｏｓｉｓ．ＡＭＤＳ）是淀粉样物质
沉积于细胞外的原纤维蛋白内，它是１８４２年首先为
Ｒｏｋｉｔａｎｓｋｙ所介绍，１８５３年 Ｖｉｒｃｈｏｗ根据这种沉积
物对碘有淀粉及纤维素样反应的特点，命名为喉淀

粉样物，并称这种病为喉淀粉样变性，１８７３年，
Ｂｏｒｏｗ报道了第一例喉淀粉样变性的病例，至今全
世界报道超过１０００例。

本病病因不明，位于局限型 ＡＭＤＳ周围的浆细
胞可能是淀粉样原纤维的来源［２］。文献报道男性

发病率高，男女比为１～３∶１，但也有文献报道女性
发病率高［３５］。该病大多为中年人（８～９０岁），本组
病例年龄２４～６１岁，平均年龄４７岁，与文献报道一
致。淀粉样变分型复杂，临床上多分为原发性（又

分为全身或局限性）和继发性（继发于慢性感染、骨

髓炎、结核、风湿性关节炎等）及伴发于多发性骨髓

瘤型、家族型等；根据其淀粉蛋白化学原纤维的成分

在病理上可分为ＡＬ、ＡＡ、Ａβ型，喉ＡＭＤＳ多属原发
性、局限的ＡＬ型，偶属全身性表现之一。

头颈部是局限性 ＡＭＤＳ最常见的发生部位，喉
部是头颈部ＡＭＤＳ最常见的发生部位［６］，占呼吸道

淀粉样变的 ７０％，占喉部良性肿瘤的 ０．２％ ～
１．２％。原发性喉ＡＭＤＳ症状没有特殊性，与受累

图１　位于室带的淀粉样变，室带呈结节状突起或弥漫性黏膜下隆起　　图２　术前增强 ＣＴ示左侧声带区肿物，强化不明
显，甲状软骨未见破坏　ａ：水平位；ｂ：冠状位　　图３　固有层结缔组织内见淀粉样物为无细胞、均匀、红色、片状物，弥漫于
细胞外间质　（ＨＥ×１００）　　图４　喉淀粉样变组织偏振光下呈特征性的苹果绿双折射
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的部位和功能受扰有关，在喉部的易受累部位依序

为：声带、喉室、室带、杓会厌皱襞及声门下部，可表

现为多部位病变，本组１４例患者中受累部位以室带
最多（６例），与 Ｋｅｎｎｅｄｙ的结论相似［７］，杓会厌襞

１例，声门下１例，同时累及多部位８例，喉部及以
外部位受累者６例，其中鼻咽、口咽、舌根１例，气管
５例。本病常见症状为声嘶、呼吸困难等［８］，少见症

状有咽部不适、刺激性咳嗽、咳血痰等［９］。原发性

喉淀粉样变进展缓慢，本组病例４例病史超过５年，
２例病史超过１０年，检查可见喉部结节状突起或弥
漫性黏膜下隆起，呈暗红色或淡红色［１０］。

喉ＣＴ、ＭＲＩ或纤维喉镜检查有助于明确病变范
围，ＣＴ、ＭＲＩ上见喉部声带增厚，喉室消失，声门区或
声门上、下区有软组织肿物影，与原发喉部良恶性肿

瘤鉴别较难［１１］，但也有观点认为喉粉样变由于蛋白

质沉着，ＣＴ上可出现不同程度钙化，是与喉部恶性肿
瘤的鉴别方法之一［１２］。本组病例有５例患者行喉部
ＣＴ检查，１例患者行喉部ＭＲＩ检查，提示喉部肿物，
增强扫描轻度强化或强化不明显，气管内壁单发或多

发结节或肿块形成，淀粉样变性，管壁及肿物呈轻度

强化或无强化，并无明显钙化表现，这些影像学表现

虽并无明显特异性，但对于判断肿物的范围特别是声

门下、气管内受累情况有很好的帮助。本病确诊需依

靠病理诊断，诊断要点：①淀粉样沉积物ＨＥ染色呈
粉红色、无定形、蜡样、有特征性裂纹；②刚果红染色
呈红棕色、偏振光下呈特征性的双色性和苹果绿双折

射可确定诊断；③电镜检查淀粉样蛋白显示为随机
排列、外径为７～１０ｎｍ的原纤维结构［１３］。

本病与喉部恶性肿瘤的区别主要有：①喉淀粉
样变不管病变如何广泛，均不引起声带固定；②病情
通常发展慢，病程较长，患者一般情况好；③不伴有
颈部淋巴结转移［１４］。由于淀粉样蛋白质经 Ｈ离子
桥结合形成的原纤维十分稳定，可耐受酶的作用，一

旦形成难于消退，药物治疗效果不满意，全身应用皮

质类固醇、放疗常无效。

对于该病的治疗我们认为治疗方法应因人而

异，依据不同患者具体病情的严重程度而采取相应

的治疗措施，对于病情相对较轻的患者可以采取保

守治疗，以观察为主。而对于病情相对较为严重的

患者，如影响呼吸时则必须采取及时有效的外科手

术切除治疗。喉显微镜下 ＣＯ２激光病变切除是目
前广泛应用的行之有效的治疗方法，可以尽可能保

留正常的组织，具有较好的应用前景［１５１６］，本组病

例均采用ＣＯ２激光喉淀粉样变性切除术，手术切除

效果良好。对弥漫性喉淀粉样变性患者，手术的目

的是为了改善症状即保证气道通畅及发音质量，而

不是追求彻底切除，因为喉淀粉样变是一种良性、进

展缓慢的病变，所以不主张大范围的手术切除。广

泛的手术切除会损害发病器官的功能，尽可能地恢

复发病器官的功能是该病手术的主要目的，部分切

除结合长期随访是治疗该病的主要方法［１７］。
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