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　图１　ＣＴ示颏部及颈前区皮下大量脂肪堆积，无包膜，内见线网状纤维间隔（箭）。　

图２　ＣＴ示颈后筋膜间隙对称性脂肪组织充填，胸锁乳突肌及头夹肌局部受压、变细

（箭）。　图３　ＣＴ示双侧腮腺区对称性膨隆，呈特征性“仓鼠面颊”样外观（箭）。　

图４　镜下示肿瘤组织由正常成熟的脂肪细胞组成，其间夹杂少许纤维结缔组织（×

１００，ＨＥ）。

　　病例资料　患者，男，５０岁，发现双

侧耳前包块并颈部肿大半年，无疼痛及

其它不适。查体：颈前后、颏部、腮腺区

弥漫性对称性膨隆，边界不清，质软，无

压痛。血压：１５９ｍｍＨｇ／８５ｍｍＨｇ。肝

功能：白蛋白２９．９ｇ／Ｌ，球蛋白３０．６ｇ／Ｌ，

Ａ／Ｇ１．０，谷草转氨酶８９Ｕ／Ｌ，谷氨酰转

肽酶１２９Ｕ／Ｌ。患者有３０年饮酒史，每

日１００～２００ｍＬ，无吸烟史，有乙肝病史

３年，曾住院治疗，否认家族中有类似疾

病。

头颈部ＣＴ检查：颈前后、颏部、腮

腺区皮下脂肪显著增厚，内有线状或网

状纤维间隔（图１），边界不清，向颈后部

肌间隙广泛弥漫性浸润（图２），上至颞

肌内侧，下至甲状腺下极水平；双侧腮

腺受压变形并向下移位，病变向两侧对

称性突出，形成“仓鼠面颊”样外观（图

３），邻近肌肉组织不同程度受压、萎缩、

变细。ＣＴ诊断：面颈部良性对称性脂

肪增多症（Ｍａｄｅｌｕｎｇ病）。

手术及病理：患者于２０１２年１１月

行双侧耳前区脂肪切除术，术中见皮下

大量脂肪组织堆积，质软、无包膜、边界

不清，向邻近肌肉及筋膜间隙蔓延，并

与皮下正常脂肪连续，钝性分离周围组

织，完整切除脂肪组织两块，大小约

３．５ｃｍ×３．０ｃｍ×３．５ｃｍ；术后送病检，

镜下见肿瘤由成熟的脂肪细胞组成，呈

小叶状排列，细胞分化良好，其间夹杂

少许纤维结缔组织（图４）。病理诊断：

脂肪瘤病。术后密切随访一年手术区病灶无复发迹象。

讨论　Ｍａｄｅｌｕｎｇ病又称为良性对称性脂肪增多症（ｂｅｎｉｇｎ

ｓｙｍｍｅｔｒｉｃｌｉｐｏｍａｔｏｓｉｓ，ＢＳＬ）、多发性对称性脂肪瘤病（ｍｕｌｔｉｐｌｅ

ｓｙｍｍｅｔｒｉｃａｌｌｉｐｏｍａｔｏｓｉｓ，ＭＳＬ）或 ＬａｎｏｉｓＢｅｎｓａｕｄｅ综合征，最

早由Ｂｒｏｄｉｅ于１８４６年报道，１８８８年 Ｍａｄｅｌｕｎｇ报告了３３例与

酗酒相关的脂肪瘤病，并作了详尽的描述；１８９８年Ｌａｕｎｏｉｓ和

Ｂｅｎｓａｕｄｅ对６５例类似病例进一步分析总结，并把该病定义为

多发性对称性脂肪增多症。ＢＳＬ是一种临床上罕见的良性脂

类代谢障碍性疾病，但不同于简单的肥胖，其特征主要表现为

面颈部、背部、肩膀和上躯干皮下脂肪组织的弥漫性、对称性沉

积［１］。

本病以地中海和东欧白人男性发病率最高，亚洲人患病率

极低，男女之比为３０：１～１５：１，好发于３０～６０岁的中年男性，

６０～９０％有长期嗜酒史
［２］，在意大利男性发病率高达１／２５０００。

少数亦可发生于无饮酒史的妇女和儿童，目前报道最小年龄为

８岁女孩
［３］。ＢＳＬ发病机制尚不清楚，可能与长期酗酒、内分泌

异常、染色体遗传等有关，酒精会导致肾上腺素能β受体数量减

少，引起脂肪分解代谢障碍，有学者认为线粒体的功能障碍是

导致该病的主要原因［４］。有研究证明本病与线粒体的ｔＲＮＡ２
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赖氨酸基因８３４４位点突变相关，也有少数家族性发病的情况，

表明了本病的遗传易感性［５］。ＢＳＬ常合并慢性肝病、高脂血

症、高尿酸血症（痛风）、糖耐量异常（糖尿病）、高血压、甲状腺

功能减退、肾小管酸中毒、巨细胞贫血等疾病［６］。本例患者也

查出有肝功能损害和高血压。报道显示与运动、感觉和自主神

经有关的多神经病变在ＢＳＬ患者中发病率高达８５％
［７］，可导

致肢体无力、区域性感觉异常、听力减退、小脑共济失调等。

ＢＳＬ的特征性表现是弥漫、对称、无痛、无包膜和不可逆转

的脂肪过多症，早期阶段快速增长，此后缓慢进展或多年保持

稳定，无自限性，也不会自然消退。Ｅｎｚｉ等
［８］研究了３１例ＢＳＬ

的临床资料，发现病变最常累及的部位是颏下区（９２．３％），其

次是颈部（６７．７％）、背部和三角肌区（５４．８％）、腹部（４５．２％）、

上臂（４１．９％）、乳腺区域（３２．３％）和大腿上段（１９．４％）。Ｅｎｚｉ

提出了两个公认的临床表型：１型主要影响男性，特点是脂肪堆

积于颈部、上背、肩膀和上臂；２型影响男性和女性，脂肪分布在

上背部、三角肌区、上臂、臀部和大腿上部区域，呈一种足球运

动员的特殊外观。大量脂肪对称性沉积可导致躯体畸形，影响

美观，典型的脂肪堆积模式常形成特殊外观，如“仓鼠面颊”（双

侧腮腺区）、“马项圈”（颈部）、“水牛背”或“驼峰背”（后颈上背

部）、“双下颌”（颏下区）。进行性发展可压缩肌肉、神经、血管

从而导致严重的临床症状，如颈部活动受限、阻塞性睡眠呼吸

暂停、呼吸困难、言语障碍、吞咽困难、上腔静脉综合征等［９］，有

时甚至引起威胁生命的后果，由于脂肪压缩可引起上呼吸道梗

阻和突发心脏病，是最常见的死亡原因［８］。ＢＳＬ恶变很少见，

目前仅有两例报道恶变成黏液样脂肪肉瘤。

ＢＳＬ诊断通常基于临床表现、病史、ＣＴ或 ＭＲＩ检查。ＣＴ

不仅可准确显示脂肪沉积的部位、范围，还可清晰显示血管走

行以及病变和血管、气管的关系，对手术至关重要；ＭＲＩ在评价

脂肪组织的准确性方面更有优势，是首选的影像学检查方法，

组织病理检查有助于最终确诊。本病主要的鉴别诊断包括家

族性脂肪瘤病（ｆａｍｉｌｉａｌｍｕｌｔｉｐｌｅｌｉｐｏｍａｔｏｓｉｓ，ＦＭＬ）、Ｃｕｓｈｉｎｇ病

和脂肪肉瘤：ＦＭＬ属常染色体显性遗传性疾病，表现为多发脂

肪瘤，具有包膜，主要累及前臂及大腿，一般不累及颈部及肩

部，缺乏对称性分布的特点；Ｃｕｓｈｉｎｇ病呈向心性肥胖，患者面

如满月，实验室检查２４ｈ尿游离皮质醇水平增高；脂肪肉瘤病

灶多为单发，常发生于大腿及腹膜后，表现为局部较大的软组

织肿块。

ＢＳＬ的治疗以美容和改善功能、解除压迫为目的，通常不

能完全切除病变，戒酒和减肥不能反向或阻止疾病的进程，膳

食管理亦没有帮助，目前有效的治疗方法包括脂肪切除和吸脂

术，然而复发率较高。近年来有学者提出病灶内注射磷脂酰胆

碱（消脂）也是一种有效的治疗手段［１０］。
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