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【摘要】 涎腺淀粉样变罕见，本文报道了 1例 62岁的男性病例，因口底逐渐肿胀凸起 20年而使舌抬高，影响

吞咽、发音和舌的运动，临床检查发现患者口底巨大肿块，唇和颊黏膜有多个黄豆大小的淡黄色硬结节。手

术切除舌体下方和舌根前方肿块。经病理检查和刚果红染色诊断为颌下腺、舌下腺淀粉样变。随访 5年未见

复发。本文就相关问题进行文献复习。
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【Abstract】 Amyloidosis of salivary glands is a rare disease. The case of a 62⁃year⁃old male patient with 20 years of
progressive swelling of the floor of the mouth and raising of the tongue that impacted the swallowing, phonation, and
tongue movement of the patient is reported in this paper. Clinical examination revealed a large mass in the floor of the
mouth. The lip and cheek mucosae had a considerable number of hard, soybean⁃sized, light⁃yellow nodules. The surgi⁃
cal removal of the mass under and in front of the tongue was performed. A pathology examination and Congo red stain⁃
ing confirmed the diagnosis of amyloidosis of the submandibular glands and sublingual glands. No recurrence was ob⁃
served after 5 years of follow⁃up. The literature on the relevant problems was reviewed.
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淀粉样变性是一种较为少见的疾病，其特征

是特发性不溶性细胞外纤维蛋白沉积在身体的各

种组织中［1 ⁃2］。 该病可累及心脏，舌头，胃肠道，

气管，肺，尿道，肝和结膜的结缔组织。 局部的头

颈部淀粉样变性是罕见的良性过程。 据报道，局

限性口腔淀粉样变性最常见的特征是出现在舌，

唇，颊等多个部位的软结节［3⁃7］。有关唾液腺受累

的文献较为罕见［8⁃9］。本文报告一例唾液腺淀粉样

变性的病例，并对相关文献进行回顾。

1 病例资料

患者男性，62岁，舌下肿物逐渐增大 20年。患

者早期无任何疼痛或不适，后期因口底部的逐渐

肿胀凸起而使舌抬高，影响了吞咽，发声和舌的运

动。患者说话语音受影响，呈含橄榄状，睡眠时打

鼾严重，无口干症状。患者食欲正常，无明显体质

量减轻。临床检查患者双侧口底区肿物，累及双

侧舌下腺、颌下腺，两侧肿物大小基本相同，体积

约 5 cm × 4 cm × 3 cm，边界不清，质地偏硬，无压

痛，无活动，表面黏膜颜色正常，舌体被动抬高，使

咽腔变窄（图 1a）。双侧颊部和唇可见多个结节状

肿物，质地偏硬，表面呈淡黄色，大小不等（图 1b）。

口腔黏膜稍微干燥。双侧腮腺的大小和质地均正

常。未触及明显结节或肿物。
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a：口底肿物；b：口腔黏膜的小结节。

图 1 典型病例图片

Figure 1 Pictures of typical cases

ba

a：矢状面 CT影像；b：冠状面 CT影像 ；c：矢状面增强 CT
影像；d：冠状面增强CT影像。

图 2 CT和增强CT影像

Figure 2 CT and image enhancement of the CT scan

a b

c d

颌面部CT扫描显示口底部舌体下方至舌根前方

可见一类圆形异常密度灶，范围约 3.4 cm × 5.3 cm，

CT值约 66 HU，病灶边界欠清晰，前部边缘可见分

叶，局部与舌根关系密切，舌体受压上抬，口咽腔

略受压变窄，下颌骨骨质未见吸收破坏，软硬腭未

见异常密度改变（图 2a、b）。增强 CT口底部舌体

下，舌根前方类圆形异常密度灶增强后呈轻度均

匀性增强，动脉期病灶内见强化的血管影，CT值约

86 HU，病灶边界欠清晰，局部与口底肌肉及舌根

分界不清晰，前部边缘可见分叶，舌体受压上抬，

口咽腔略受压变窄，下颌骨骨质未见吸收破坏，软

硬腭未见异常密度改变，舌体增强后未见异常强

化（图 2c、d）。诊断提示：口底舌下肿物，考虑为良

性病变。胸部CT：胸廓对称，双肺内可见散在分布

多发薄壁透光无肺纹理区，病灶大小不等，部分沿

支气管分布，最大直径约 3.5 cm，右肺中下叶可见

斑片状淡薄模糊毛玻璃样密度增高影，边界欠清，

最大约 1.6 cm × 2.3 cm，另于双肺内可见条索状、

斑片状高密度影，边界欠清，支气管管壁增厚，密

度增高，纵隔居中，内未见明显肿大淋巴结，双侧

胸腔未见积液，诊断提示：双肺病变，性质多考虑

淀粉样变肺部改变。肝胆胰脾双肾B超检查正常，

心脏彩超检查及心电图检查正常。

生化检查：肝肾功能检查正常，血沉正常，类

风湿因子检查正常，Bence⁃Jones 蛋白检查正常。

口底部肿块和下唇结节的病理检查显示病变组织

的黏膜固有层、黏膜下组织内有均质无定形的粉

红色淀粉样蛋白，沿胶原纤维沉积呈细索和短的

波浪状，肌纤维间有片索状挤压破坏的肌束，不同

程度萎缩或消失，周边显示大量多核巨细胞和许

多慢性炎性细胞浸润（主要是淋巴细胞和浆细

胞）。由于淀粉样蛋白的沉积，血管壁增厚（图 3a、
b）。全部组织切片刚果红染色均为阳性（砖红色，

图 3c、d）。

患者在全身麻醉下进行手术，切除舌体下方

和舌根前方的肿块。术中见舌下和口底肿物无明

显边界和包膜，肿物组织呈实性，质地较脆，易脱

落，颜色较苍白，颌下腺、舌下腺和部分口底肌肉

已失去原有结构和边界。手术将肿物组织及周边

肌肉一起切除，同时切除部分口底黏膜。术后病

理检查符合颌下腺和舌下腺淀粉样变性的诊断。

病人术后吞咽和发声的效果得到改善，打鼾得到

缓解，伤口一期愈合，无并发症出院。术后 5年随

访患者口底未见肿物复发，双侧腮腺未见肿大。

2 讨 论

淀粉样变性是一种多因素致病的罕见的代谢

性疾病，淀粉样变性的病因和发病机制仍不明确，

在治疗方面存在争议［1］。淀粉样变性以不可溶性
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淀粉样原纤维蛋白沉积于细胞外组织和器官，导

致器官功能损害为特征，在 95%的病例中，这些蛋

白被定义为淀粉样蛋白的类型［8⁃11］。现已证明，至

少有 25 种蛋白可作为前体蛋白引起淀粉样变性

病［12］。淀粉样变性既往被分为原发性、继发性及

遗传性等亚型。随着致淀粉样变性的蛋白性质逐

渐明确，以致病蛋白种类为依据的分型方法因能

更准确地揭示病因而受到广泛认可。根据蛋白的

化学结构，淀粉样变分为免疫球蛋白轻链淀粉样

变性（light chain amyloidosis，AL），淀粉样蛋白A淀

粉样变性（amyloid associated protein，AA），和转甲

状腺素蛋白淀粉样变性（transthyretin amyloidosis，
ATTR）等。其中 AL 型淀粉样变性最常见，AA 型

与炎症反应有关［13］。AA型淀粉样变性病在慢性

炎症患者中发展，其中原纤维蛋白来源于循环急

性期脂蛋白，称为血清淀粉样蛋白A［11］。原发性系

统性 AL淀粉样变性的临床特征是多个内脏器官

（包括心脏，肾脏，肝脏和胃肠道）的进行性功能障

碍，以及各种组织中淀粉样蛋白沉积的病理学和

骨髓浆细胞异常的存在［14］。无论是原发性还是继

发性，都可能严重影响生活质量［5］，但局限性淀粉

样变性的患者预后良好［8］。淀粉样变性可以是局

部性的或系统性的。局限性淀粉样变性主要为局

部器官或组织损害的表现，而无心脏、肝脏等其他

器官受累的表现［12］。局部性的淀粉样蛋白可存在

在身体的各个部位，包括皮肤，呼吸道，尿道和结

膜。局限性淀粉样变性很少见，约占 10％～20％，

通常影响头颈部［2］。另一方面，广泛的淀粉样变性

发生在许多部位和器官组织，表现为各种临床综

合征［3］。本文中报道的患者可能具有局部形式，因

为淀粉样变仅出现在下颌下腺和舌下腺和小唾液

腺中。尽管疑似肺在 CT扫描上显示淀粉样性变，

但心脏、肝脏、胆囊、胰腺、脾脏和肾脏均未显示淀

粉样变性的证据。外周血、肝肾功能、ESR 均正

常。Bence⁃Jones蛋白和类风湿因子均为阴性。

淀粉样变性的诊断是基于组织中沉积物的检

测，刚果红染色是目前检测淀粉样蛋白沉积物的

金标准。体液中没有生化指标可用于诊断淀粉样

变性［14］。所以活组织检查是诊断淀粉样变性的重

要手段［3，15⁃16］。本文报告的病人，病理检查和刚果

红染色均符合诊断标准。

有报道认为淀粉样变性与 Sjogren 综合征相

关［17⁃19］。最常见的类型是轻链，源自单克隆B细胞

紊乱，产生致淀粉状蛋白免疫球蛋白轻链，以及来

自突变型和野生型转甲状腺素蛋白的遗传性和

“老年全身性”变体［20］。某些干燥综合征患者会发

生多克隆B细胞增殖和高球蛋白血的现象，可能与

自身免疫性疾病相关［8，18，21⁃22］。尽管本文病例患者

的黏膜稍微干涩，并且病理检查有相当多的多核

巨细胞和慢性炎症细胞（主要是淋巴细胞和浆细

胞）浸润淀粉样变性的外周，但患者没有口干症，

这可能是由于腮腺的正常结构和功能未被累及。

本例淀粉样变性病例除了腮腺外几乎包括了所有

的唾液腺，其原因目前还不清楚。
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