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咽鼓管圆枕淀粉样变性伴中耳积液 １ 例并文献复习

林云仙ꎬ马玲国

暨南大学第二临床医学院 耳鼻咽喉科ꎬ 广东 深圳 ５１８０２０

摘要:目的　 探讨咽鼓管圆枕局部淀粉样变性的临床特征及诊疗ꎮ 方法　 回顾分析 １ 例咽鼓管圆枕淀粉样变性伴中耳积液

的病例资料ꎮ 总结病例特点、诊疗方法并复习相关文献ꎮ 结果　 患者反复左侧中耳积液ꎬ保守治疗不佳ꎮ 电子鼻咽镜检查发

现双侧咽鼓管圆枕肥大ꎬ活检后提示淀粉样变性ꎬ排除系统性淀粉样变性ꎬ行经鼻内镜双侧咽鼓管圆枕病灶等离子射频消融

术ꎮ 术后随访 １ 年ꎬ患者恢复良好ꎬ未见复发及进展为系统性淀粉样变性ꎮ 结论　 淀粉样变性发生在咽鼓管圆枕比较罕见ꎬ对
于其引起临床症状保守治疗不佳时可行手术治疗ꎬ排除其他系统累及可能尤为重要ꎬ且术后应密切随访ꎮ
关键词:淀粉样变性ꎻ咽鼓管圆枕ꎻ中耳积液
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　 　 淀粉样变性是一种由不溶性错误折叠纤维蛋

白在细胞外沉积引起的疾病ꎬ其中轻链淀粉样变性

( ｌｉｇｈｔ￣ｃｈａｉｎ ａｍｙｌｏｉｄｏｓｉｓꎬ ＡＬ)最为常见[１]ꎮ 淀粉样

变性可分为局限性和系统性疾病ꎮ 局限性淀粉样变

性被定义为一个单一器官参与淀粉样蛋白沉积ꎬ很
少与系统性疾病相关ꎮ 相反ꎬ系统性淀粉样变性为

涉及一个以上的器官和多灶性病变ꎮ 我国目前尚无

对淀粉样变性发病率进行统计ꎬ据美国和欧盟报道

轻链淀粉样变性发病率约为 １２ 例 /百万人[２]ꎬ其中

局限性轻链淀粉样变性约占 ５％ꎮ ２０２２ 年我院收治

一例发生在咽鼓管圆枕的伴中耳积液的局限性轻链

淀粉样变性患者ꎬ鉴于该部位局限性 ＡＬ 发病率低ꎬ
诊断存在一定困难ꎬ且目前国内外相关报道少见ꎬ为
提高该疾病诊断率ꎬ避免漏诊和误诊ꎬ规范治疗方

式ꎬ特汇报如下ꎮ

１　 资料与方法

１.１　 病例资料

患者男性ꎬ３０ 岁ꎬ主因“左耳闷伴听力下降 １ 个

月余”于我院就诊ꎬ曾于外院多次行左侧鼓膜穿刺ꎬ
末次行鼻内镜检查发现双侧咽鼓管圆枕肿大ꎬ于左

侧咽鼓管圆枕肿胀处取活检ꎮ 活检病理:“左侧咽
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鼓管圆枕”见黏膜组织ꎬ被覆纤毛柱状上皮分化良

好ꎬ粘膜下见较多红染、无结构物ꎬ周边见多核巨细

胞反应ꎬ另见淋巴细胞、浆细胞等炎性细胞浸润ꎬ结
合特殊染色ꎬ见较多淀粉样物质沉积ꎮ 刚果红染色

阳性ꎮ 病理检测提示左侧咽鼓管圆枕淀粉样变性ꎮ
辅助检查:电子鼻咽镜(图 １)示双侧咽鼓管圆

枕肿大ꎬ表面黏膜充血ꎮ 影像学检查:鼻咽部增强

ＣＴ 可见双侧咽鼓管圆枕饱满ꎬ增强后有不均匀强

化ꎮ 双侧咽隐窝被挤压闭塞ꎮ 鼻咽部增强 ＭＲＩ 示

鼻咽部可见双侧咽鼓管圆枕对称性肿胀ꎬ双侧咽隐

窝变窄、左侧明显ꎬ翼内肌、翼外肌及头长肌未见明

显异常ꎻ增厚的咽鼓管圆枕黏膜呈不均匀中等强化、
程度较鼻咽后壁略低(图 ２)ꎮ 活检标本进一步行质

谱分析分型(图 ３)为轻链淀粉样变性 κ 型ꎮ

图 １　 电子鼻咽镜表现
Ａ:左侧咽鼓管圆枕(箭头所示)ꎻＢ:右侧咽鼓管圆枕(箭头所示)ꎻＣ:鼻咽部全貌

Ｆｉｇｕｒｅ １　 Ｅｌｅｃｔｒｏｎｉｃ ｎａｓｏｐｈａｒｙｎｇｏｓｃｏｐｙ ｉｍａｇｅｓ
Ａ: Ｌｅｆｔ ｔｏｒｕｓ ｔｕｂａｌｉｓ(ａｓ ｓｈｏｗｎ ｂｙ ｔｈｅ ａｒｒｏｗ)ꎻ Ｂ: Ｒｉｇｈｔ ｔｏｒｕｓ ｔｕｂａｌｉｓ(ａｓ ｓｈｏｗｎ ｂｙ ｔｈｅ ａｒｒｏｗ)ꎻ Ｃ: Ｆｕｌｌ ｖｉｅｗ ｏｆ ｎａｓｏ￣
ｐｈａｒｙｎｘ

图 ２　 鼻咽部影像学
Ａ:鼻咽部增强 ＣＴ:双侧咽鼓管圆枕饱满(箭头所示)ꎬ增强后有不均匀强化ꎬ双侧咽隐窝闭塞ꎻＢ:鼻咽部增强 ＭＲＩ:
Ｔ１Ｗ１ 示增厚的咽鼓管圆枕黏膜呈不均匀中等强度强化(长箭头)ꎬ强化程度较鼻咽后壁略低(短箭头)

Ｆｉｇｕｒｅ ２　 Ｎａｓｏｐｈａｒｙｎｇｅａｌ ｉｍａｇｉｎｇ
Ａ: Ｎａｓｏｐｈａｒｙｎｇｅａｌ ｅｎｈａｎｃｅｄ ＣＴ ｓｃａｎｎｉｎｇ: ｂｉｌａｔｅｒａｌ ｔｏｒｕｓ ｔｕｂａｌｉｓ ｗｅｒｅ ｈｙｐｅｒｔｒｏｐｈｙ(ａｓ ｓｈｏｗｎ ｂｙ ａｒｒｏｗｓ)ꎬ ａｎｄ ｈｅｔｅｒｏｇｅ￣
ｎｅｏｕｓ ｅｎｈａｎｃｅｍｅｎｔ ａｆｔｅｒ ｅｎｈａｎｃｅｍｅｎｔ. Ｔｈｅ ｐｈａｒｙｎｇｅａｌ ｃｒｙｐｔｓ ｗｅｒｅ ｏｃｃｌｕｄｅｄ ｂｉｌａｔｅｒａｌｌｙꎻ Ｂ: Ｎａｓｏｐｈａｒｙｎｇｅａｌ ｅｎｈａｎｃｅｄ ｎｕ￣
ｃｌｅａｒ ｍａｇｎｅｔｉｃ: Ｔｈｅ ｍｕｃｏｓａ ｏｆ ｔｈｅ ｔｈｉｃｋｅｎｅｄ ｌａｔｅｒａｌ ｎａｓｏｐｈａｒｙｎｇｅａｌ ｓｈｏｗｅｄ ｈｅｔｅｒｏｇｅｎｅｏｕｓ ｍｏｄｅｒａｔｅ ｉｎｔｅｎｓｉｔｙ ｅｎｈａｎｃｅ￣
ｍｅｎｔ ( ｔｈｅ ｌｏｎｇ ａｒｒｏｗ)ꎬ ｗｈｉｃｈ ｗａｓ ｓｌｉｇｈｔｌｙ ｌｅｓｓ ｉｎｔｅｎｓｅ ｔｈａｎ ｔｈａｔ ｏｆ ｔｈｅ ｐｏｓｔｅｒｉｏｒ ｎａｓｏｐｈａｒｙｎｇｅａｌ ( ｔｈｅ ｓｈｏｒｔ ａｒｒｏｗ)

１.２　 诊断

排除系统性淀粉样变性:患者先后完善超声心

动图、心脏 ＭＲＩꎬ血液及尿液单克隆抗体、腹部皮肤

活检、骨髓穿刺活检、肺部 ＣＴ、胃肠镜、支气管镜及

全身 ＰＥＴ￣ＣＴꎬ均未见明显淀粉样物质沉积ꎮ 多学

科会诊评估后暂支持为咽鼓管圆枕局部淀粉样变

性ꎬ首选手术治疗ꎬ无行放疗、化疗及骨髓移植治疗

指征ꎮ

１.３　 手术方法

患者取仰卧位ꎬ常规插管全麻ꎬ予肾上腺素盐水

棉片收缩双侧鼻腔ꎬ鼻内窥镜下见双侧咽鼓管圆枕

肿大ꎬ表面黏膜充血ꎬ触之易出血ꎬ阻塞后鼻孔ꎬ双侧

咽隐窝窥不及ꎮ 双侧咽鼓管圆枕影像学上表现类

似ꎬ鼻内窥镜下见双侧咽鼓管圆枕均充血、肿胀ꎬ怀
疑患者双侧咽鼓管圆枕淀粉样变可能ꎮ 术中钳取双

侧咽鼓管圆枕部分组织送快速冰冻病理ꎬ结果回报
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为淀粉样变性ꎬ证实为双侧咽鼓管圆枕淀粉样变性ꎮ
遂使用低温等离子射频刀切除双侧大部分咽鼓管圆

枕及其周围的肿胀组织ꎬ深达咽鼓管圆枕软骨ꎬ咽鼓

管软骨尽量保留ꎮ 咽鼓管咽口周围和咽隐窝周围肿

胀的黏膜也予等离子射频消融适当切除ꎬ避免术后

咽鼓管咽口仍然受压狭窄ꎮ

图 ３　 质谱分析分型:轻链 κ 占优势ꎬ提示分型为轻链淀粉样变性 κ 型
Ｆｉｇｕｒｅ ３　 Ｍａｓｓ ｓｐｅｃｔｒｏｍｅｔｒｙ￣ｂａｓｅｄ ｐｒｏｔｅｏｍｉｃ ａｎａｌｙｓｉｓ: Ｌｉｇｈｔ ｃｈａｉｎκｐｒｅｄｏｍｉｎａｔｅｓꎬ ｓｕｇｇｅｓｔｉｎｇ ａ ｌｉｇｈｔ ｃｈａｉｎ ａｍｙｌｏｉｄｏｓｉｓκｔｙｐｅ

１.４　 随访情况

患者出院后定期随访ꎬ局部愈合良好(图 ４)ꎬ未
见复发ꎮ

图 ４　 术后恢复情况:鼻咽部术后可见疤痕组织
Ａ:右侧鼻咽部ꎻ Ｂ:左侧鼻咽部

Ｆｉｇｕｒｅ ４　 Ｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅ ｒｅｃｏｖｅｒｙ ｏｆ ｔｈｅ ｏｐｅｒａｔｉｏｎ ａｒｅａ:ｔｈｅ ｓｃａｒｒｅｄ ｔｉｓｓｕｅ ａｆｔｅｒ ｎａｓｏｐｈａｒｙｎｇｅａｌ ｍａｓｓ ｒｅｓｅｃｔｉｏｎ
Ａ: Ｎａｓｏｐｈａｒｙｎｘ ｏｎ ｔｈｅ ｒｉｇｈｔꎻ Ｂ: Ｎａｓｏｐｈａｒｙｎｘ ｏｎ ｔｈｅ ｌｅｆｔ

２　 讨　 论

２.１　 临床表现

局限性 ＡＬ 型淀粉样变性的常见临床表现与病

变累及器官相关ꎬ舌体肥大和眶周紫癜是 ＡＬ 型淀

粉样变性较为特异的临床表现[２]ꎮ 局限性 ＡＬ 多见

于泌尿系统、喉部及鼻咽部[３]ꎬ泌尿系统局限性 ＡＬ
常可表现为腰痛、血尿及蛋白尿[４]ꎬ累及喉部最常

见临床表现为声音嘶哑[５]ꎮ 鼻咽部局限性淀粉样

变性发生率约占局部淀粉样变性 １０％[６]ꎬ截至 ２０２３
年鼻咽部淀粉样变性报道已超过 ４０ 例[７]ꎬ常发生于

鼻咽顶壁和咽隐窝ꎬ发生于咽鼓管圆枕极为罕见ꎬ常
见临床症状有鼻塞、鼻出血、耳鸣及听力下降等症

状ꎮ 本例患者起初表现为左侧分泌性中耳炎ꎬ考虑

为淀粉样物质沉积于咽鼓管圆枕表面引起其咽口开

放不畅ꎬ从而导致中耳积液ꎮ
２.２　 影像学表现

鼻咽部淀粉样变性在 ＣＴ 上多表现为弥漫性增
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厚ꎬ可伴有局部钙化灶[８]ꎮ 有报道鼻咽部淀粉样变

性 ＭＲＩ 上可表现为局部病变侵及周围骨质[９]ꎬ肿物

周围伴有轻度强化ꎬ可能由于淀粉样物质沉积于血

管内皮导致毛细血管壁破坏ꎬ造影剂渗透至肿块周

围所造成ꎮ 影像学检查可以观测病变累及范围ꎬ为
手术治疗提供参考ꎮ 本例双侧咽鼓管圆枕肥厚ꎬ
ＭＲＩ 增强后肥厚旳圆枕可见不均匀的中等强化ꎬ周
围肌肉组织清晰ꎬ且未见邻近骨质破坏ꎬ提示病灶较

为局限ꎮ
２.３　 病理及分型

对于 ＡＬ 淀粉样变性病理表现为刚果红染色阳

性ꎬ但此检测并非特异性改变ꎬ标本需进一步行免疫

荧光或质谱分析才能确诊[１０]ꎮ 质谱分析可用于确

定淀粉样蛋白的组成ꎬ是淀粉样变性分型的金标

准[１１]ꎮ 淀粉样变性常见分型为 ＡＬ(与产生轻链的

浆细胞发育不良相关)、ＡＡ (与长期炎症相关)、
ＡＴＴＲ(与甲状腺素相关)淀粉样变性ꎬ不同分型的

治疗方案不同[１２]ꎮ 本例患者鼻咽部肿物行活检初

步结果提示刚果红染色阳性ꎬ加做质谱分析实验

(见图 ３)ꎬ确诊分型为 ＡＬ κ 型ꎮ 不同分型对病情进

展具有指导作用ꎬ对于 ＡＬ 型ꎬ需警惕 ＡＬ 累及心脏

而导致患者短期内死亡[１]ꎮ
２.４　 排除系统性淀粉样变性

确诊淀粉样变性后ꎬ确定其为局限性还是系统

性尤为重要[１３]ꎮ 不同于局部淀粉样变性ꎬ系统性轻

链淀粉样变性可累及多脏器ꎬ导致心脏、肾脏、肝脏

或周围神经系统等[１４]多处的功能障碍ꎬ累及重要脏

器可导致短期内死亡ꎮ 目前暂无对系统样变性评估

的金标准ꎬＰＥＴ￣ＣＴ 的示踪剂 １９Ｆ￣ＦＤＧ 能够识别遍

布全身的弥散性淀粉样蛋白[１５]ꎬ故可进一步排除系

统疾病可能ꎮ 而对于系统性淀粉样变性的常见临床

表现包括非糖尿病肾病范围蛋白尿、左心室肥厚伴

无主动脉狭窄或高血压、周围或自主神经病变原因

不明、肝肿大伴 ＡＬＰ 升高[１]ꎮ 对于心脏淀粉样变性

累及情况ꎬ推荐行肌钙蛋白、ＢＮＰ 和 ＮＴ￣ｐｒｏＢＮＰ 及

心脏超声等检查ꎬ这些检查结果异常提示淀粉样变

性可能累及心脏[１６]ꎻ也可行心脏磁共振成像观测心

肌成像ꎬ但其成本较高ꎮ 同时ꎬ应行血液及尿液免疫

固定ꎬ排除血液及肾脏累及ꎬ腹部脂肪活检也是排除

ＡＬ 的有效指标[１７]ꎮ 本例患者确诊淀粉样变性后征

求患者同意ꎬ行全身检查排除系统性淀粉样变性可

能ꎮ 予完善心脏核磁共振成像、超声及相关血清酶

检测ꎬ行胃肠镜及支气管镜排查胃肠道、呼吸道累及

可能ꎬ行腹部脂肪组织活检、骨髓穿刺及全身 ＰＥＴ￣
ＣＴ 等检查ꎬ均未见其他脏器累及情况ꎮ

２.５　 治疗及预后

对于局限性淀粉样变性ꎬ无症状时可不予特殊

处理ꎬ对于引起症状者首选治疗方案为手术切除ꎻ若
局限性 ＡＬ 累及部位不易行手术治疗或手术后复

发ꎬ也可行放射性治疗[１８]ꎮ 本例患者出现左耳积液

及听力下降症状ꎬ反复鼓膜穿刺效果不佳ꎬ手术彻底

切除为其首选治疗方案ꎮ 局限性淀粉样变性术后复

发率高ꎬ但复发后行局部切除仍可治愈[３]ꎮ 局部淀

粉样变性随访过程中仍有少量可进展为系统性淀粉

样变性ꎬ推荐其术后 ５ 年内密切随访[３]ꎮ

３　 总　 结

局限性淀粉样变性的临床症状常与淀粉样沉积

物累及区域相关ꎬ鼻咽部常见表现有鼻塞、鼻出血、
耳鸣及听力下降等ꎬ症状不典型而常被诊断为常见

疾病ꎬ延误其治疗ꎮ 局限性淀粉样变性仍以手术切

除为主要的治疗手段ꎬ局部切除后复发可能性大ꎬ需
定期随诊ꎮ 双侧咽鼓管圆枕局限性淀粉样变性罕

见ꎬ确诊首选病理ꎬ并应进行病理分型ꎮ 重要的是ꎬ
对于发现组织或器官淀粉样变性后应及时行全身检

查寻找其他部位有无淀粉样变性ꎬ需警惕心脏、肾脏

等重要脏器累及ꎮ 本例报道主要为提高耳鼻喉专科

医生对咽鼓管圆枕淀粉样变性的认识及诊疗ꎬ以及

提供咽鼓管圆枕淀粉样变性手术操作的参考ꎮ
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