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马德龙病合并喉癌1例
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　　[提要]　马德龙病是一种病因不明的脂肪代谢障碍疾病。本文报道1例马德龙病合并喉癌患者。该患者临

床表现为进行性声嘶及呼吸、吞咽困难,其颈部、颏下、颌下等有弥漫性对称性肿胀。喉动态镜检查:咽喉部巨大

菜花样新生物,左侧声带固定。喉部 CT:喉癌(贯声门型),左侧颈静脉链区淋巴结转移征象,颈部 Madelung综

合征。生化检查:白蛋白38.7g/L,球蛋白27.5g/L,前白蛋白160g/L,谷草转氨酶14IU/L,γ-转肽酶80IU/L,
谷丙转氨酶7IU/L,肌酐43μmol/L。术前病理回报:鳞状细胞癌。入院诊断:喉癌(贯声门型T4N1M0);Ⅲ度喉

梗阻;马德龙病;脂肪肝。该患者经手术治疗后恢复良好。
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AcaseofMadelung'sdiseasecombinedwithlaryngealcancer
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Summary　Madelung'sdiseaseisalipodystrophyofunknownetiology.ThisarticlereportsacaseofMade-
lung'sdiseasecomplicated withlaryngealcancer.Theclinicalmanifestationsofthepatientwereprogressive
hoarsenessanddyspnea,dysphagia,anddiffusesymmetricalswellingoftheneck,submental,andsubmandibu-
lar.Dynamiclaryngoscopyrevealedagiantcauliflower-likeneoplasminthethroat,withtheleftvocalcordfixed.
LaryngealCTshowedlaryngealcarcinoma(transglottictype),signsoflymphnodemetastasisintheleftjugular
chainregion,and Madelungsyndromeintheneck.Biochemicaltestsshowedalbumin38.7g/L,globulin
27.5g/L,prealbumin160g/L,aspartateaminotransferase14IU/L,γ-transpeptidase80IU/L,alanineamin-
otransferase7IU/L,Creatinine43μmol/L.Preoperativepathologysuggestedsquamouscellcarcinoma.Admis-
siondiagnosisincludedlaryngealcancer(transglotticT4N1M0),Ⅲdegreelaryngealobstruction,Madelung'sdis-
easeandfattyliver.Thepatientrecoveredwellaftersurgery.
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1　病例报告

患者,男,57岁。因进行性声嘶、吞咽困难1
年,呼吸困难2d于2021年3月31日就诊我院。
患者1年前无明显诱因出现声嘶,伴咽部吞咽痛、
痰中带血,无呼吸困难。其后声嘶症状持续性加

重,未给予特殊诊治。我院喉动态镜检查见喉部菜

花样肿物,建议患者住院治疗,但患者拒绝。2d后

患者出现重度呼吸困难,于我院急诊就诊,紧急行

环甲膜切开后实施气管切开术并收入院。患者既

往有高血压史8年,发现颈背、乳房及腹部肿块2
年;饮酒史30年,啤酒约2500 mL/d;吸烟史30
年,约20支/d。入院体检:颈前、颈后、颏下、颌下、
腮腺区、乳房及下腹部弥漫性对称性肿胀,触诊为

皮下组织增厚,质软、无压痛,皮肤无明显充血(图
1);生化检查:白蛋白38.7g/L,球蛋白27.5g/L,
前白蛋白160g/L,谷草转氨酶14IU/L,γ-转肽酶

80IU/L,谷丙转氨酶7IU/L,肌酐43μmol/L;喉
动态镜检查:左侧声门上及左侧下咽侧壁见巨大菜

花样新生物,声门裂狭窄,左侧声带固定(图2);喉
部CT:喉癌(贯声门型),左侧颈静脉链区淋巴结转

移征象,颈部 Madelung综合征(图3)。术前门诊

病理回报:鳞状细胞癌。入院诊断:①喉癌(贯声门

型 T4N1M0);②Ⅲ度喉梗阻;③马德龙病;④脂肪

肝。于4月13日行双侧颈淋巴结清扫术+全喉切

除术+颈部脂肪切除术+气管造瘘术。术中经颈

部大 U形切口,见颈阔肌下弥漫脂肪浸润,切除左

侧脂肪组织,行左侧颈部2~4区、右侧颈部2~3
区淋巴结清扫,之后常规方法切除全喉,剖开喉体

见肿瘤主体位于左侧半喉,侵透甲状软骨板。术中
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切缘快速病理报告未见癌组织。术后送检组织病

理报告示:喉中分化鳞状细胞癌;双侧颈部淋巴结

均见转移癌;脂肪瘤(图4)。术后随访4个月,喉部

肿瘤及颈部脂肪瘤均未见复发(图5)。
2　讨论

马德龙病也称为良性对称性脂肪瘤,是一种罕

见的病因不明的脂肪代谢障碍疾病,其主要特征是

弥漫、对称的脂肪组织无痛沉积在皮下筋膜浅间隙

或颈部的深筋膜间隙、肩部和四肢近端等[1]。根据

文献报道,该病多见于中年肥胖男性人群,且多数

患者伴有长期酗酒史[2]。目前马德龙病的具体病

因及发病机制尚不明确,可能与长期酗酒相关,酒
精影响线粒体的活性,导致线粒体 DNA 过早氧化

或线粒体DNA(A8344G)的tRNA-赖氨酸基因中

的点突变,从而干扰脂肪降解[3]。马德龙病的预后

较好,目前没有致死报道,而且病灶恶变可能性极

小,查阅50年的中外文献,仅有1例马德龙病恶变

的报道[4]。

图1　术前颈部脂肪瘤正面观　似“河马颈”;　图2　
喉动态镜所见　左侧声门上及左侧下咽侧壁见巨大菜

花样新生物,声门裂狭窄。

图3　术前喉部CT　3a:肿瘤侵犯左侧声带;3b:肿瘤破坏左甲状软骨板;3c:左侧颈静脉链区淋巴结转移征象;3d:颈部

Madelung综合征;　图4　术后病理检查结果(苏木精-伊红染色×100)　4a:喉中分化鳞状细胞癌;4b:淋巴结见转移

癌;4c:脂肪瘤;　图5　术后4个月颈部正面观　颈部无明显脂肪堆积。

　　目前临床采用 Enzi's分型将马德龙病分为三

型,本例患者为Ⅰ型,是最常见的类型,其主要发生

在男性,脂肪组织主要堆积在颈项部、上背、肩部,
包括颈三角肌区和锁骨上窝,颈部的脂肪区域缓慢

膨胀,使其看起来像“河马颈”[5]。虽然马德龙病与

喉癌之间在发病机制上无明显的关联,但当Ⅰ型马

德龙病颈部脂肪压迫声门、气管及食管时,可出现

声嘶、呼吸困难及吞咽困难等症状[6-7],而喉癌患者

也可表现出类似的症状,因此马德龙病可能影响喉

癌的早期诊断。除此之外,对发生的颈部淋巴结转

移亦难以触及,亦可导致喉癌诊断的延误[7]。本例

患者1年前出现声嘶,并有痰中带血,当时可能已

经发生喉癌,但患者并未重视,而且其颈部弥漫的

脂肪组织掩盖了颈部肿大的淋巴结,直至出现Ⅲ度

喉梗阻方才就诊。查阅与马德龙病相关的国内外

文献,全球报道不足千例,其中只有1例与喉癌相

关的马德龙病报道。对比这2例患者后发现,2例

患者均有长期酗酒及吸烟史,并且对于颈部肿物及

声嘶症状未予重视,直至发生呼吸困难。正是因为

马德龙病与喉癌之间无明显的关联,临床医生依据

明显的颈部特征诊断了马德龙病之后,容易忽视喉

癌并存的可能性,因此临床医生对患者的检查需全

面细致,以防漏诊。
目前还没有针对马德龙病的有效药物疗法。

马德龙病一般以姑息治疗为主,包括戒烟酒和减

重。据报道,少数患者的脂肪堆积会因体重减轻而
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轻微消退,但手术切除脂肪组织或者抽脂仍是最有

效的治疗方法,但是总体复发率较高[8]。本例患者

实施了双侧颈淋巴结清扫术、全喉切除术及颈部脂

肪切除术,术后给予对症支持治疗,恢复良好,计划

在术后4~6周实施放射治疗。值得注意的是,与
普通肥胖患者颈部脂肪堆积不同,马德龙病患者颈

部脂肪组织弥漫浸润在颈部各个间隙之中,在行颈

部淋巴结清扫术的过程中,由于大量的脂肪组织沉

积在皮下筋膜浅间隙与颈部的深筋膜间隙中,严重

影响了颈部重要解剖结构的显露(图6),需彻底清

除脂肪组织后完成淋巴结清扫术,这大大增加了手

术的难度。

图6　横行手术切口见大量脂肪组织

综上所述,马德龙病与喉癌虽然有部分相似的

临床症状,但是通过病史采集、查体以及借助纤维

喉镜、颈部超声、颈部增强CT等辅助检查,并不难

将二者区分开来。早期发现可以避免因重度喉梗

阻、肿瘤转移而危及患者生命。
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