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　　摘　要：　目的　探讨中耳神经源性肿瘤的临床特征、诊治方法及预后。方法　回顾性分析２０１０年１月—
２０２３年３月收治的８例经病理确诊为中耳神经源性肿瘤患者的临床资料。８例患者首发症状中以耳流脓为主
４例，听力下降３例，面瘫１例。５例肿物突入外耳道，３例鼓膜紧张部穿孔。纯音测听示８例患者均伴有不同程度
的听力下降，其中混合性聋４例、传导性聋３例、极重度感音神经性聋１例。结果　所有患者均完善中耳 ＣＴ及
ＭＲＩ，提示肿瘤累及中鼓室或鼓岬表面５例，累及面神经水平段３例，其中１例侵入中颅窝。８例患者均行乳突改
良根治术，术后病理证实鼓室体副神经节瘤４例、面神经纤维瘤２例、面神经鞘膜瘤１例、中耳神经内分泌腺瘤
１例；２例患者术前行活检分别诊断为中耳胆脂瘤和慢性化脓性中耳炎，术前病理误诊率为２５％（２／８）。术后随访
１个月至８年，目前尚无复发病例。结论　中耳神经源性肿瘤发病率较低且临床表现各异，存在一定的误诊率，术
前完善ＣＴ和增强ＭＲＩ检查以及术后病理及免疫组化有助于明确诊断。手术是治疗该病的有效手段。
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　　神经源性肿瘤起源于神经嵴，内含施万细胞、神
经母细胞等神经组织，通常来自脑神经，也可起源于

感觉或运动神经以及交感神经系统的神经［１］。头

颈部的神经源性肿瘤发病率较低［２］，其中，中耳神

经源性肿瘤因发病部位隐匿，早期缺乏特异性表现，

常误诊为慢性化脓性中耳炎或中耳胆脂瘤［３４］，该

类肿瘤具有侵袭性生长的生物学特性，可向颅中窝、

颅后窝蔓延，导致严重的颅内并发症［５６］，为提高对

此类疾病的认识，现对经病理确诊为中耳神经源性

肿瘤的８例患者的临床资料进行总结分析。

１　资料与方法

１．１　临床资料
回顾性分析西南医科大学附属医院 ２０１０年

１月—２０２３年３月收治并经病理确诊的中耳神经源
性肿瘤患者的临床资料，男３例，女５例；年龄３４～
６３岁，平均年龄为５１．５岁，病程３个月至４０年，平
均病程为８．６年。其中除１例为双耳发病外，其余
７例均为单耳发病；左耳４例，右耳５例。８例患者
首发症状中以耳流脓为主４例，听力下降３例，面瘫
１例；除上述主要症状外尚合并有耳痛、耳鸣、血性
耳漏等伴随症状。纯音测听检查提示８例患者均伴
有不同程度的听力下降，其中混合性聋４例、传导性
聋３例、极重度感音神经性聋１例。
１．２　专科检查
１．２．１　耳内镜检查　５例见外耳道淡红色或红色
新生物，其中１例患侧鼓膜松弛部淡红色新生物生
长，表面可见血管纹；３例鼓膜紧张部穿孔。见图１。
１．２．２　影像学检查　中耳乳突薄层 ＣＴ检查提示
８例患者均有中鼓室或乳突软组织密度影充填，听
小骨被包裹在内，３例面神经径路上出现软组织肿
块影，其中１例鼓室盖缺损，部分软组织凸入中颅
窝，其余５例中鼓室或鼓岬附近高密度影充填。此
３例疑有面神经侵犯患者行增强 ＭＲＩ检查示：面神
经走形区域可见软组织影，Ｔ１ＷＩ等信号影，Ｔ２ＷＩ
高信号，信号不均匀，增强扫描明显强化。１例术前
周围性面瘫患者行面神经肌电图检查提示右侧面神

经完全性损害。见图２、３。
１．３　手术方法

本组患者均采用开放式乳突根治术＋鼓室成形
术，轮廓化乳突腔并彻底清除病变组织。若砧骨短

脚可见，则以其为标志，轮廓化面神经垂直段；若砧

骨全部已破坏，则以鼓窦入口底部为标志预估面神

经水平段的高度，轮廓化面神经垂直段，寻找并切断

鼓膜张肌腱，并以此为标记定位水平段面神经位置。

鼓岬表面及附近的肿瘤，可先用１０Ｗ双极电凝先
灼烧肿瘤蒂根部，减少其血供，但面神经骨管表面的

肿瘤，用钩针仔细剥离，过程中若有出血，严禁用双

极电凝进行烧灼止血；对于听骨链受侵者，一期采用

耳甲腔软骨行听骨链重建，尽可能改善患者听力；鼓

膜穿孔者，同期采用耳甲腔软骨膜行鼓膜修补术。

２　结果

８例术前初诊为慢性化脓性中耳炎４例、中耳
胆脂瘤４例，其中２例同时合并外耳道有新生物生
长患者术前经病理活检诊断为肉芽和胆脂瘤。所有

患者均在彻底清除病变的基础上行鼓室成形术，术

后病理证实面神经鞘膜瘤１例，面神经纤维瘤２例，
中耳神经内分泌腺瘤１例，鼓室体副神经节瘤４例，
术前病理误诊率为２５％。见图３、４。
１例面神经鞘膜瘤患者术前 ＶＩ级面瘫，２例面

神经纤维瘤患者术后均出现ＩＩＩ级面瘫，其余５例术
后均无面瘫；８例患者术后均无脑脊液耳漏、脑膜
炎、切口不愈合等并发症发生。随访完善耳内镜见

大部分移植筋膜存活，鼓膜完整，乳突腔上皮化好

（图１）。随访１个月至８年，所有患者耳流脓、耳痛
症状均缓解，听力平均提高５ｄＢ，中耳影像学复查未
见肿瘤复发占位（图２）。

３　讨论

中耳神经源性肿瘤多发生于中耳乳突腔及鼓室

内，因位置深埋及生长缓慢，早期不易发现，临床症

状与肿瘤原发部位、侵犯范围及病理性质有关。鼓

室体瘤起源于鼓室副神经节，早期常以传导性耳聋

为首发症状，可伴随与脉搏一致的搏动性耳鸣［７］，

肿瘤继续生长突破鼓膜至外耳道，可出现血性耳漏，

耳痛和耳流脓，与本组４例鼓室体瘤的首发表现一
致。中耳神经内分泌腺瘤是一种罕见的具有上皮和

神经内分泌分化的中耳原发肿瘤［８］，常见的症状为

听力下降、耳鸣、耳痛及耳流脓。面神经肿瘤病情发

展缓慢，最常见的症状是渐进性面瘫和听力下降，但

１１％～２７％患者不以面神经麻痹作为首发症状［９］，

本组３例术前疑侵犯面神经的患者中仅１例出现周
围性面瘫。本组８例患者中均存在听力下降症状，
４例有耳流脓症状，耳内镜下可见新生物生长或鼓

·３２·
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图１　耳内镜检查　１Ａ：面神经鞘膜瘤患者外耳道可见新生物生长，未见明显搏动性；１Ｂ：中耳神经内分泌腺瘤患者外耳道可
见新生物生长，表面光滑，可见血管纹，无搏动性；１Ｃ：面神经纤维瘤患者鼓膜大穿孔；１Ｄ：术后乳突腔上皮良好，移植筋膜已
存活，可见新生血管纹，有少许结痂　　图２　面神经鞘膜瘤影像学检查　２Ａ：ＣＴ示患者左侧面神经骨管破坏，中上鼓室处可
见软组织密度影充填；２Ｂ：ＣＴ示患者右侧鼓室盖缺损，似与中颅窝相通；２Ｃ：ＭＲＩ示中耳腔内的软组织侵入中颅窝，扫描时明
显强化；２Ｄ：面神经鞘膜瘤术后复查ＭＲＩ未见肿瘤复发　　图３　　鼓室体瘤患者（３Ａ）ＣＴ示鼓岬附近新生物生长；中耳神
经内分泌腺瘤患者（３Ｂ）ＣＴ示右耳鼓室及乳突内软组织密度影充填，包绕听骨链　　图４　病理检查　（ＨＥ×１００）　４Ａ：中
耳神经内分泌腺瘤，神经元特异性烯醇化酶（ＮＳＥ＋）；４Ｂ：面神经鞘膜瘤免疫组化染色 ＡｎｔｏｎｉＡ型和ＡｎｔｏｎｉＢ混合型

膜穿孔，符合慢性化脓性中耳炎三联征（耳流脓、鼓

膜穿孔、听力下降）的临床表现，因此大多数患者都

初诊为慢性化脓性中耳炎或中耳胆脂瘤。故从症状

上来看，中耳神经源性肿瘤的临床表现常不具备特

征性，且与慢性化脓性中耳炎或中耳胆脂瘤相似，明

确诊断较为困难。

本组８例患者入院时行中耳乳突 ＣＴ提示鼓室
或乳突内有软组织密度影充填，部分鼓窦有扩大且

听骨链被包绕破坏吸收，与慢性化脓性中耳炎或中

耳胆脂瘤的典型ＣＴ表现相似。鼓室体瘤典型的ＣＴ
表现为鼓岬或鼓岬附近软组织密度影，可侵及听骨

链、中耳鼓室、咽鼓管、乳突腔［１０］。面神经瘤的典型

ＣＴ表现为面神经走形路径上的软组织密度影或面
神经骨管扩大。增强 ＭＲＩ对软组织以及面神经的
分辨率较好，可以直接反映瘤体本身，同时也可以区

分胆脂瘤、中耳炎和中耳神经源性肿瘤。中耳胆脂

瘤、化脓性中耳炎的增强ＭＲＩ表现不会出现病灶信
号增强，而中耳神经源性肿瘤 Ｔ１ＷＩ多为低或等信
号，Ｔ２ＷＩ为稍高信号，增强扫描时病灶明显强
化［１１］。故术前通过中耳乳突ＣＴ平扫可了解肿瘤的
生长部位以及骨质有无破坏，而结合增强 ＭＲＩ检

查，可有助于中耳神经源性肿瘤的初步判定。

中耳神经源性肿瘤的手术治疗以彻底切除病变

为基础，在此基础上尽可能的行中耳功能或面神经

功能重建。本组８例患者均行开放式乳突根治术，
彻底轮廓化乳突，包括面神经的轮廓化，这是防止术

后复发的基本要求，在彻底清除病变的基础上一期

采用自体耳甲腔软骨膜修复鼓膜并行鼓室成形术，

术后效果良好，８例患者术后复查耳内镜提示移植
筋膜均存活（图１Ｄ），听力平均提高５ｄＢ左右，尽可
能恢复或保持患者的听功能。由于鼓室体瘤是一种

血供丰富的副交感神经肿瘤，其蒂常常附着于鼓岬

表面及附近。Ｌｅｅ等［１２］认为术中可采用 ＣＯ２激光
灼烧肿瘤根部血管，以完整切除肿瘤和减少出血和

对邻近结构的损伤。Ｄｅｖｕｙｓｔ等［１３］倡导术前行血管

栓塞，可缩小肿瘤，减轻术中出血。由于本组４例鼓
室体瘤病变范围仅局限于鼓岬表面及附近，瘤体较

小，故先用１０Ｗ双极电凝先灼烧肿瘤蒂根部，减少
其血供，再用环切刀将其剥离，减少了出血的风险，

术后随访未见肿瘤复发。对于面神经肿瘤的治疗，

目前尚无定论。有学者认为无周围性面瘫的小肿

瘤，可采取定期影像学随访［１４］；单纯的开放面神经

·４２·
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骨管，使肿瘤向骨管外生长，对面神经进行减压也可

以起治疗作用［１５］；赵晖等［１６］认为面神经减瘤手术

在消除部分肿瘤的情况下，同时可以保证面神经的

完整性和功能。我们认为，为了避免肿瘤对面神经

的压迫致进行性变性，应尽早手术治疗，术中尽可能

完整切除肿瘤，并保留神经的完整性，若不能保留面

神经完整性，可同期行神经移植、面神经端－端吻合
等。本组３例患者均可见水平段面神经骨管骨质破
坏，面神经裸露，新生物附着于面神经上。用钩针仔

细清除新生物，发现其中２例面神经连续性完整，另
１例患者由于面瘫病程大于１０年，术前面神经肌电
图提示右侧面神经完全性损害，术中行面神经全程

减压，发现面神经垂直段及部分鼓室段完全为肿瘤

所侵犯，连续性不完整，将肿瘤完全切除后，面神经

缺损长度近２ｃｍ，故术中仅切除肿瘤，未行面神经
移植术，术后面神经功能ＨＢ评分仍为Ⅵ级。

病理学检查是此类疾病诊断的金标准。本组

５例外耳道新生物，其中３例外耳道后壁可见暗红
色肿物，表面血管纹附着，可见搏动性，触之易出血，

考虑与血管联系紧密，术前未取活检。其余２例外
耳道可见肉芽样新生物，触之不易出血，故术前取活

检，中耳神经内分泌腺瘤术前病检提示中耳炎伴胆

脂瘤形成，术后病检及免疫组化确诊为神经内分泌

腺瘤；面神经鞘膜瘤术前病检提示胆脂瘤伴纤维增

生，术后免疫组化证实为神经鞘膜瘤。因此我们认

为，在患者同时合并慢性化脓性中耳炎或中耳胆脂瘤

等疾病的情况下，由于样本小，取样量有限，术前病检

可能会出现假阴性，影响临床医生的诊断，造成术前

误诊，但术后病理结合免疫组化检查可明确诊断。

综上所述，中耳神经源性肿瘤患者临床症状缺

乏特异性，通常以听力下降、耳流脓、面瘫为首发症

状，易误诊。如患者主诉还有搏动性耳鸣或周围性

面瘫经保守治疗６个月无效或复发性面瘫者，应高
度怀疑神经源性肿瘤，需进一步行增强影像学检查

明确病变性质。对病变突破鼓膜侵及外耳道时，可

借助活检来辅助诊断。充分的影像学检查配合术后

病理及免疫组化可以提高临床医师对此类疾病的认

识，目前手术完整切除肿瘤仍作为中耳神经源性肿

瘤的首选治疗方式。
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