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Ｍａｄｅｌｕｎｇ综合征累及头颈部的ＣＴ诊断

李仰康，郑瑜，林建浜，蔡爱群，周修国

【摘要】　目的：探讨ＣＴ对 Ｍａｄｅｌｕｎｇ综合征累及头颈部的诊断价值。方法：回顾性分析２４例 Ｍａｄｅｌｕｎｇ综合征累及

头颈部患者的ＣＴ表现，全部病例均行ＣＴ平扫，１５例行增强扫描，１８例采用２Ｄ多平面重组（ＭＰＲ）和３Ｄ容积再现（ＶＲ）

技术进行图像后处理。结果：２４例均显示脂肪组织对称分布，无包膜，边界不清。男性患者病变主要分布于下枕部、后颈

部及上背部皮下间隙、胸锁乳突肌及斜方肌深面、椎旁肌间隙、颈前区、腮腺区、面颊部、颈后三角区和锁骨上区；女性患者

病变主要累及后颈部皮下间隙。部分病例见肌肉、腺体、大血管、上气道和消化道受压。此外，ＣＴ扫描发现头颈部偶发病

变５例，包括会厌癌、真菌性上颌窦炎、枕大池蛛网膜囊肿、腮腺 Ｗａｒｔｈｉｎ瘤和锁骨上血管畸形各１例。结论：ＣＴ是评价

Ｍａｄｅｌｕｎｇ综合征累及头颈部的有效手段，结合２ＤＭＰＲ和３ＤＶＲ重组技术，可准确显示脂肪组织的分布情况，病灶与肌

肉、腺体和大血管的关系以及上气道和消化道受压的程度等，同时可发现头颈部其它偶发病变，对本病的诊断和治疗具有

重要价值。
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　　Ｍａｄｅｌｕｎｇ综合征又称为良性对称性脂肪瘤病或

ＬａｕｎｏｉｓＢｅｎｓａｕｄｅ综合征，多见于长期大量酗酒的地

中海国家中年男性，我国少见。本研究中搜集２４例

Ｍａｄｅｌｕｎｇ综合征患者的资料，探讨该病累及头颈部的

ＣＴ表现及ＣＴ诊断价值。

材料与方法

回顾性分析２００７年５月－２０１３年１０月本院临

床诊断的２４例头颈部 Ｍａｄｅｌｕｎｇ综合征患者的影像

资料。其中男１９例，女５例，年龄３９～７２岁，平均

（５３．２±６．４）岁。所有患者以颈部无痛性肿块或颈部

进行性增粗就诊，临床体格检查其它部位未见明显异

常，发病至ＣＴ检查时间３个月～２０年，平均（５．６±

４．１）年。其中自觉颈部活动受限１５例，呼吸困难１

例，吞咽异物感２例，吞咽梗阻感２例。２４例中１２例

有酗酒史，均为男性，每日摄入中高度白酒２５０～

６００ｍＬ；其他包括酒精性肝硬化７例、糖尿病６例、高

尿酸血症９例、高脂血症或（和）高胆固醇血症１３例、

高血压９例和低血压３例。

所有病例扫描范围自颅底至主动脉弓上缘。６例

采用ＰｉｃｋｅｒＰＱ５０００螺旋ＣＴ机，层厚和层距１０ｍｍ，
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图４　男性患者。ａ）横轴面ＣＴ示上纵膈脂肪组织增多，气管受压局部变窄并向右移位（箭）；ｂ）冠状面重组图像显示气管受

压移位的全貌（箭）。　图５　男性患者合并会厌癌，ＣＴ示会厌软组织增厚（箭）并累及右侧杓状会厌皱襞。　图６　３ＤＶＲ重

组图像示右侧锁骨上血管畸形，右侧头静脉增粗（长箭），直接跨锁骨上汇入颈内静脉，并发出一分支与锁骨下静脉（短箭）相沟

通，头静脉受脂肪组织推压明显向上移位。

图１　男性患者，ＣＴ示脂肪组

织对称性分布于双侧颌下、胸

锁乳突肌深面及后颈部皮下

间隙，病变无包膜，内有纤细

的纤维分隔，双侧颌下腺（短

箭）及胸锁乳突肌萎缩（长箭）

并向外侧移位。　图２　女性

患者，ＣＴ示脂肪组织主要堆

积于后颈部皮下间隙（箭）。

图３　男性患者，ＣＴ示咽后间

隙脂肪增多（箭），口咽腔受压

变窄。

其中３例行平扫及增强扫描；１８例采用 ＧＥＢｒｉｇｈｔ

Ｓｐｅｅｄ１６层螺旋ＣＴ机，层厚和层距３．７５ｍｍ，其中１２

例行平扫及双期增强扫描，注射对比剂后３０ｓ行动脉

期扫描，６５ｓ行静脉期扫描。ＭＤＣＴ检查的病例同时

采用ＡＷ４．４工作站进行２ＤＭＰＲ和３ＤＶＲ图像重

组，重建层厚０．６２５ｍｍ。

结　果

１．ＣＴ表现

脂肪组织分布情况：脂肪组织对称性分布于颌面

部、颈部及项背部，使患者呈典型的“仓鼠脸”、“马项

圈”和“水牛背”外观。ＣＴ显示病变无包膜，边界不

清，ＣＴ值－３０～－９０ＨＵ，内见纤细条索状纤维分隔，

增强扫描示纤维分隔轻度强化。１９例男性患者中，病

变主要累及下枕部、后颈部及上背部皮下间隙、胸锁乳

突肌及斜方肌深面、椎旁肌间隙、颈前区、腮腺区、面颊

部、颈后三角区和锁骨上区（图１）。５例女性患者中，

脂肪组织均主要累及后颈部皮下间隙（图２），病变最

厚处约３５～６０ｍｍ，平均（４７．２±８．９）ｍｍ。

肌间隙及颈前舌骨上区脂肪沉着可伴相邻肌肉及

腺体萎缩、变细及移位，其中累及胸锁乳突肌１４例、椎

旁肌１１例、斜方肌９例、颌下腺１２例。病变压迫上气

道和消化道可致相应管腔变窄，其中累及口咽腔２例

（图３）、食管１例、声门上区１例、气管２例，ＭＰＲ图

像可显示受累气管全貌（图４）。颈动脉间隙血管受累

５例，表现为双侧颈动脉、静脉向前移位，３ＤＶＲ重组

图像可显示受累血管全貌。

ＣＴ扫描中发现偶发病变５例，包括会厌癌（图

５）、真菌性上颌窦炎、枕大池蛛网膜囊肿、腮腺 Ｗａｒ

ｔｈｉｎ瘤及锁骨上血管畸形各１例，最后１例借助３Ｄ

ＶＲ重组图像直观显示右侧头静脉跨锁骨上方直接汇

入颈内静脉，同时发出一分支与锁骨下静脉相沟通，头

静脉受脂肪组织推压明显向上移位（图６）。

２．手术与病理

８例行颈部肿块部分切除术，术中见皮下增生的

脂肪组织略呈灰白色，与周围组织粘连，无包膜。镜下

示病变由大量成熟脂肪组织与少量纤维组织构成。

讨　论

Ｍａｄｅｌｕｎｇ综合征是一种罕见的脂肪代谢障碍性

疾病。长期的酒精摄入是本病较为肯定的诱发因素，

但本组有５０％的患者不存在酗酒史，因此，本病可能
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与某些代谢性疾病相关，如糖尿病、甲状腺功能降低、

高尿酸血症等［１２］。此外，棕色脂肪组织过度增生、线

粒体功能降低及遗传因素也可能参与本病的形成［３］。

本病的诊断主要依靠病史和临床表现。对于容貌形体

受到严重影响和上气道、消化道受压出现呼吸、吞咽困

难的患者，外科手术是治疗本病的首选方法，而影像学

检查是术前评价的唯一手段。

本组ＣＴ检查发现脂肪组织对称性沉着于颌面

部、颈部及项背部多个皮下间隙及深部解剖间隙，与文

献报道一致［４５］，结合临床病史及体格检查，可与单纯

性肥胖鉴别，后者全身脂肪分布比较均匀，多堆积于躯

干及下肢表浅的皮下间隙或腹部及臀部，而不累及头

颈部深部脂肪间隙，没有内分泌紊乱现象，也无代谢障

碍性疾病，多存在肥胖家族史。Ｍａｄｅｌｕｎｇ综合征的脂

肪组织沿筋膜间隙向深部生长，但不破坏筋膜结构，周

围无包膜形成，因此不形成软组织肿块，有别于颈部脂

肪瘤。有学者将本病分为３型：Ⅰ型主要见于男性，病

变分布于颈部、上胸部及肩背部；Ⅱ型可见于男性或女

性，病变累及四肢及前胸壁皮下，而纵膈未见侵犯；Ⅲ

型只见于女性，病变主要累及大腿［６］。根据上述标准，

本组病例全部属于Ⅰ型。女性患者中Ⅰ型 Ｍａｄｅｌｕｎｇ

综合征十分罕见，本组５例，是文献中例数最多的一篇

报道，而且病变均主要堆积于后颈部皮下间隙，明显有

别于男性患者。笔者认为：Ⅰ型 Ｍａｄｅｌｕｎｇ综合征病

变的分布存在性别差异，女性患者脂肪组织分布范围

较为局限，后颈部皮下间隙为主要受累区域。

Ｍａｄｅｌｕｎｇ综合征的临床病程包括初始阶段脂肪

组织快速生长和随后多年缓慢沉着的发展过程，因此

可导致受累肌肉及腺体对称性萎缩、移位。本病晚期

可引起颈部变形和上纵隔增宽，压迫上气道、上消化道

可导致呼吸困难和吞咽困难，对于症状严重者需手术

治疗。本研究显示，在ＣＴ横轴面扫描基础上，ＭＤＣＴ

冠状面、矢状面 ＭＰＲ重组可以多方位清晰显示受累

气道和消化道的情况，为临床提供有价值的信息。

本研究借助３ＤＶＲ重组技术评价病变与颈部血

管的关系。此技术利用全部体素的ＣＴ值进行重组，

加上伪彩编码和不同程度的透明化技术，将扫描容积

内所有像素以不同层次显示于图像中，同时展现表面

与深部结构，具有良好的空间立体感，而且可以通过旋

转观察血管的走行情况，有效避免图像重叠［７］，立体、

直观地显示病变与颈动脉间隙血管的关系。本组１例

右侧锁骨上畸形血管的行程全貌及其受脂肪组织推压

的情况均得到很好显示，对指导治疗计划的制订和避

免手术中误伤血管均有重要作用。

由于大量脂肪组织堆积极有可能掩盖其它病变的

临床征象，因此Ｍａｄｅｌｕｎｇ综合征ＣＴ检查的另一价值

在于发现头颈部其它偶发病变。本组ＣＴ扫描中发现

伴发病变５例，其中１例为会厌癌。上述病变的发现

为临床治疗提供了重要的信息，尤其对于恶性病变，及

时采取积极的治疗措施对于患者的预后至关重要。

本研究显示，ＣＴ是术前评价 Ｍａｄｅｌｕｎｇ综合征累

及头颈部的有效手段，结合２ＤＭＰＲ和３ＤＶＲ重组

技术，可准确显示脂肪组织分布的范围、病灶与肌肉、

腺体和大血管的关系、上气道及上消化道受压的程度，

同时可发现头颈部其它偶发病变，对本病的治疗具有

重要价值。
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