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　　摘　要：　目的　探讨鼓室颈静脉球副神经节瘤的误诊原因及临床诊断和病理特点。方法　回顾性总结１例
罕见鼓室颈静脉球副神经节瘤患者的临床资料，并复习相关文献，对鼓室颈静脉球副神经节瘤的临床及病理学特

点进行讨论。结果　该例患者ＣＴ显示右侧外耳道、乳突气房、乳突窦及鼓室内软组织影，相应骨质吸收、破坏，结
合病史，考虑慢性中耳乳突炎伴胆脂瘤形成，右侧颈静脉球高位。行耳后乳突径路切除肿瘤。术后组织病理检测

诊断为鼓室颈静脉球副神经节瘤。本患者未作进一步治疗。复习文献，鼓室颈静脉球副神经节瘤较少见，临床及

影像学检查无特异性，因缺乏大样本随访研究，预后不详。结论　单纯依靠症状及临床特征，鼓室颈静脉球副神经
节瘤容易误诊为分泌性中耳炎或胆脂瘤，ＣＴ、ＭＲ、ＤＳＡ以及详细的组织病理学分析是诊断及鉴别鼓室颈静脉球副
神经节瘤的主要方法。
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　　鼓室颈静脉球副神经节瘤起源于肾上腺外嗜铬
组织［１４］，是临床上较少见的肿瘤，多数为良性，因

其解剖关系复杂、临床表现无特异性而容易误诊误

治。本文分析１例误诊的肾上腺外来源的鼓室颈静
脉球副神经节瘤，并结合文献就其临床特点、病理特

征及治疗预后等进行讨论，并总结经验教训，旨在提

高对该病的认识。

１　临床资料

患者，女，７４岁，因发现右耳乳突区肿物１２年
余而入院，患者２００８年无意间发现右耳乳突区粉刺
样肿物，伴瘙痒、疼痛不适，自行挠破后溢液，量少，

患者未及时就医诊治，此后右耳乳突区肿物渐进性

增大。２０１５年５月发现右外耳道肿物，伴间歇性耳
痛，瘙痒不适，逐渐增大，一直未予重视及系统治疗。

２０２０年６月患者无明显诱因出现头痛、心悸、咽干
不适，自行压迫、搔抓耳后肿物，伴流血性分泌物，耳

痛较前加重，遂就诊于当地医院，行相关检查后初步

诊断为乳突区肿物（右），建议到上级医院治疗。患

者为求进一步诊治，于２０２０年７月１３日就诊于我
院门诊，以外耳道、乳突区肿物（右）收住院。患者

既往无耳鸣、耳流脓等症状，近半年右耳听力呈渐进

性下降。既往体健，否认高血压、心脏病等病史；否

认手术及外伤史。专科情况：右耳乳突区及外耳道

玻璃球大小粉红色新生物，质地韧，边界清楚，表面

血供丰富，耳道阻塞，右耳鼓膜无法窥及，双耳廓对

称无畸形，左耳道通畅，鼓膜完整，左侧乳突区无明

显压痛。

颞骨ＣＴ检查提示（图１）：①右侧外耳道、乳突
气房、乳突窦及鼓室内软组织影，相应骨质吸收、破

坏，结合病史，多考虑外耳道胆脂瘤形成伴慢性中耳

乳突炎形成；②右侧颈静脉球高位。纯音测听
（图２）：右耳传导性聋，左耳听力正常。声导抗：右
耳Ｂ型图，声反射未引出，左耳Ａ型图。术前诊断：
慢性中耳乳突炎伴胆脂瘤（右）、乳突区肿物（右）。

患者于２０２０年７月２１日在全麻下行“外耳道
病损切除术（右）＋外耳道成形术（右）”，患者取仰
卧位，全麻插管成功后，头向左偏，右耳朝上，碘伏消

毒右耳术野，铺巾。于右耳后及乳突尖皮下注射含

肾上腺素的生理盐水，取耳后沟切口，上至颞线，下

至乳突尖，用消融电刀弧形逐层切开皮肤、皮下组

织，常规取颞肌筋膜备用，然后留蒂在后方的肌骨膜

瓣。术中见右侧外耳道及乳突尖新生物堵塞，完全

暴露肿物外侧缘，用剥离子仔细游离肿物并剔除乳

突尖肿物，剔除部分外耳道肿物后可见肿物来源于

中耳内上鼓室外侧壁，在显微镜下见肿物根蒂部明

显搏动感，鼓膜被肿物顶起、菲薄，继续分离肿物见

出血汹涌，考虑为血管来源病变，因患者年龄较大，

术中未备血，即终止手术，彻底止血，耳道内填塞可

吸收止血纱布及浸有盐酸肾上腺素的明胶海绵适

量；然后行耳甲腔成形术，间断缝合外耳道及耳屏切

口，无菌敷料加压包扎，结束手术。术中失血量

６００ｍＬ，手术时间２３０ｍｉｎ。术后向患者及家属详
细交代病情，进一步明确病变后，行 ＭＲＩ检查
（图３）若为副神经节病变，拟行进一步扩大切除术，
患者因个人原因目前尚未进一步手术治疗。

术中切除标本肉眼所见灰白色不整形肿物，体

积３．０ｃｍ×３．０ｃｍ×１．５ｃｍ。术后免疫组化结果
（图 ４）：Ｋｉ６７（ｉｎｄｅｘ≈３％），ＣＤ３４血管（＋），ＣｇＡ
（－），ＣＫｐ（－），Ｓ１００（＋），Ｓｙｎ（＋），ＳＭＡ血管
（＋），Ｐ６３（－），Ｎｅｓｔｉｎｅ（＋），ＮＳＥ（－），ＴＴＦ１
（－），Ｔｇ（－）。病理诊断：颈鼓室肾上腺外副神经
节瘤。

图１　术前颞骨ＣＴ　　图２　术前纯音测听　　图３　术后ＭＲＩ　　图４　病理检查图　（ＨＥ×１００）
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２　讨论

鼓室颈静脉球副神经节瘤好发于３０～５０岁女
性，男女比例１∶２～１∶６，肿瘤一般为良性，生长缓
慢。其中搏动性耳鸣和听力下降是最常见的症状，

早期以搏动性耳鸣为主，肿瘤向周围侵犯可引起听

力下降、面瘫、眩晕、耳痛、耳道流血等［２］。据相关

文献报道，外耳道肿物为部分患者的首发体征，搏动

性耳鸣及传导性耳聋分别占８０％和６０％；面神经麻
痹占１０％～４０％，单纯听力下降占７７％，声音嘶哑
和吞咽困难占５５％，部分患者可出现头晕、头痛、面
色潮红、多汗、心悸等症状［５８］。本病临床较少见，

且症状往往与局部其他病变相似，无特异性，部分患

者搏动性耳鸣不明显，仅出现听力下降、耳闷胀不

适，容易误诊为中耳炎，以外耳道肿物为首发表现更

少见，加之临床医师对其认识不足，故临床上易发生

漏诊或误诊［９］。

鼓室颈静脉球副神经节瘤病理表现为良性。瘤

体间质血管丰富，其间常有较大的血管或扩张的血

窦，甚至呈血管瘤样改变，不断增大，故临床上多呈

恶性生长方式，易侵犯周围组织［１０］。应与分泌性中

耳炎［１１１２］、慢性中耳乳突炎［１３］、胆脂瘤［１４］、中耳癌

相鉴别，还应与相同部位的颅底脑膜瘤、神经鞘瘤、

脊索瘤、特发性血鼓室、中耳胆固醇性肉芽肿等相鉴

别，并要排除异位颈内动脉、颈内动脉瘤、先天性鼓

室底壁缺损、高位颈静脉球等［１５１６］。治疗以手术为

主，因瘤体血管丰富，术前不宜活检，容易出现大出

血，对患者造成生命危险。因此术前应完善 ＣＴ、
ＭＲＩ或ＤＳＡ等检查，以便充分了解肿瘤的部位、形
状、大小、血供，以及与周围大血管和神经的关系。

对于较大肿瘤，术前血管栓塞可减少术中出血。术

中探查和分离肿瘤时应精细操作，防止出现严重并

发症，根据病变侵犯位置选择具体手术方法。对于

无法承受手术的患者可行放疗和血管内治疗，但放

疗疗效未知，有学者认为放疗可使肿瘤明显缩

小［１７］，也有学者认为放疗对肿瘤细胞本身无效，甚

至有放疗后恶变的危险［１８］。

本例造成误诊的原因分析：①患者以右耳乳突
区肿物为首发体征，无典型的搏动性耳鸣，随着肿瘤

生长７年后出现外耳道肿物，无明显听力下降，一直
未予以重视，直到１２年后肿瘤侵犯鼓室及鼓窦，破
坏听骨链引起听力下降，同时出现的耳痛，这与常见

的胆脂瘤症状十分相似，主观上给我们造成了胆脂

瘤的印象；②术前未行 ＭＲＩ，单依靠 ＣＴ未能做出明
确诊断。我们看到 ＣＴ片上显示的右侧外耳道、乳
突气房、乳突窦及鼓室内软组织影，相应骨质吸收、

破坏，第一印象是常见疾病却未考虑到是颈静脉球

体瘤的占位病变累及中耳、外耳道，因而造成误诊；

③患者因头痛、心悸、搔抓耳后肿物伴流血性分泌
物、耳痛加重于当地医院首诊，于我院就诊时，患者

以右耳乳突区肿物为首发体征，搏动性耳鸣不明显，

以耳痛为主诉，误诊为胆脂瘤；④我们单纯给患者做
了普通ＣＴ，普通 ＣＴ检查对该病诊断价值不大，增
强 ＣＴ检查则有助于诊断，ＭＲＩ比 ＣＴ有更高的软
组织分辨力，有助于鉴别炎症和肿瘤，可作为 ＣＴ的
补充诊断方法，ＤＳＡ检查可以充分了解肿瘤的血
供，以及与周围大血管和神经的关系，而我们忽略了

耳部增强ＣＴ、ＭＲＩ、ＤＳＡ检查，导致未能做出正确诊
断，说明部分患者症状不典型，表现为中耳炎症状而

容易误诊；⑤该病临床上少见，缺乏特异性，临床医
师对该病的影像学检查认识不足。通过此例患者提

示我们临床上遇到类似患者应做全面耳科检查，及

早诊断，早治疗，以免误诊误治。

因本例患者年龄较大，术中出血汹涌，且未备

血，即终止手术。术后向患者及家属详细交代病

情，进一步明确病变后，又与患者及家属进行了充分

沟通，建议３个月后若患者全身状态允许的情况下，
行进一步扩大切除术，术前行 ＭＲＩ检查，充分备血，
必要时行脑血管造影，术后定期随访，但患者因个人

原因未行进一步手术治疗。

总之，鼓室颈静脉球副神经节瘤在临床上少见，

由于该病临床症状及影像学表现缺乏特异性，很容

易误诊误治，增加手术风险。因此临床医师应当提

高对本病的认识，尤其是对于合并心悸、头痛、听力

下降，应及早行影像学检查并尽可能早期明确诊断，

积极治疗。
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