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　　摘　要：　目的　总结咽旁间隙恶性副神经节细胞瘤的临床特点，探讨其诊断及治疗方法。方法　回顾性分
析解放军总医院耳鼻咽喉头颈外科自２０１０年１月—２０２１年１２月收治并经病理确诊的咽旁间隙恶性副神经节细
胞瘤８例的临床资料，其中男３例，女５例，年龄２１～５７岁。患者的临床症状无特异性，所有患者术前均行增强
ＣＴ／ＭＲＩ及数字减影血管造影（ＤＳＡ）等影像学检查，其特点是咽旁间隙富血供病变，与颈部大血管关系密切。
结果　所有患者均经颈外入路或颅颈联合入路肿瘤切除术及区域性淋巴结清扫术，其中５例患者行１次手术，２例
患者行２次手术，１例患者行３次手术。所有患者均无脑血管损伤并发症。７例患者发生局部淋巴结转移，１例患
者发生远处转移。１例患者术后行放射治疗，１例行术后化疗。所有患者均无死亡。结论　咽旁间隙恶性副神经
节细胞瘤发病少，其治疗是以手术为主，同时需结合肿瘤特点及患者具体情况制定综合治疗方案。
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　　副神经节细胞瘤指起源于副交感神经组织和肾
上腺外交感神经的肿瘤。恶性副神经节细胞瘤指副

神经节细胞瘤患者在没有嗜铬组织的区域出现嗜铬

细胞（转移灶）如淋巴结、肝、肺及骨等。头颈部副神

经节细胞瘤主要包括颈动脉体瘤，颈静脉球体瘤，鼓

室体瘤和迷走神经副神经节细胞瘤。以颈动脉体瘤

最常见，迷走神经副神经节细胞瘤最少见。以上４种
副神经节细胞瘤均可累及咽旁间隙，咽旁间隙上接颅
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底，下达舌骨大角水平，为一倒锥体形结构，其内神经

血管丰富，此间隙内的副神经节细胞瘤很容易累及上

述结构，引起相应的神经血管症状。恶性副神经节细

胞瘤较良性副神经节细胞瘤更具侵袭性，更易早期出

现症状。咽旁间隙副神经节细胞瘤较为少见，恶性副

神经节细胞瘤则更为少见，故临床上对该病的认识尚

不全面，故本文通过总结分析收治的８例咽旁间隙的
恶性副神经节细胞瘤的临床资料，结合文献复习，系

统分析了该病的临床特点及治疗策略的选择。

１　资料与方法

１．１　临床资料
本组恶性副神经节细胞瘤患者共８例，男３例，

女５例；年龄２１～５７岁，平均年龄（３４．３±９．９）岁；
病程３～２４个月，平均１１．２个月。临床症状一般没
有特异性，甚至无明显症状，做头颅ＣＴ或ＭＲＩ时偶
然发现。其症状主要有：声嘶，饮水呛咳，吞咽异物

感，一侧偏头痛，刺激性干咳等。大多数副神经节细

胞瘤没有明显的体征，当肿物较大时主要体征有颈

动脉三角区包块。部分患者可见口咽侧壁隆起，致

一侧扁桃体向内突出，而误诊为单侧扁桃体肿大。

此外当肿瘤累及神经后，部分患者会有患侧声带活

动减弱或固定，咽反射减弱或消失，一侧耸肩无力，

一侧舌肌萎缩或伸舌偏斜等。所有患者的临床资料

见表１。
１．２　辅助检查

入院患者常规术前检查外，尚需进行相关影像

学检查，ＣＴ和／或 ＭＲＩ检查是最常采用的检查方式

所有患者均行此两种检查。ＣＴ检查表现为一侧咽
旁间隙软组织肿块，与颈内外动脉关系密切，可压迫

推移，部分或者环周包绕颈内外动脉，增强扫描后呈

不均匀明显强化。ＭＲＩ检查表现为Ｔ１Ｗ１等信号或
稍低信号，Ｔ２Ｗ１高信号。部分肿瘤可见到典型的
由血管流空所形成的“盐和胡椒（ｓａｌｔａｎｄｐｅｐｐｅｒ）
征”特点。数字减影血管造影（ｄｉｇｉｔａｌｓｕｂｓｔｒａｃｔｉｏｎａｎ
ｇｉｏｇｒａｐｈｙ，ＤＳＡ）也是十分必要的检查项目，此检查
能够清晰看到咽旁间隙富血供的肿瘤病变，颈内动

脉可受压发生位移，同时还可清晰显示肿瘤的供血

滋养血管。同时患者根据病情进行相关专科检查。

１．３　治疗方法
８例患者均行手术切除肿瘤，其中５例患者行

１次手术，２例患者行２次手术，１例患者行３次手
术。在５例行１次手术治疗的患者中，其中３例患
者因肿瘤完全包绕颈内动脉致无法在保持动脉完整

的情况下切除肿瘤，故手术分两期进行，第一期手术

分离暴露肿瘤，结扎颈外动脉及分支，于颈总动脉上

植入工藤夹（图１），关闭术区，术后５～７ｄ内逐渐
旋紧工藤夹夹闭颈总动脉阻断血流，开放大脑前后

交通支，通过ｗｉｌｌｉｓ环实现患侧大脑血供，避免出现
急性脑缺血引起的严重并发症。术后 １周左右行
二期手术，将肿瘤连同受累之颈内动脉一并切除，从

而实现肿瘤的根治性切除。因肿瘤切除虽是分期进

行，但属于１次诊疗过程，故只算为１次手术。
手术入路均经颈侧入路，或者颅颈联合入路，根

据肿瘤的部位、大小、侵犯范围，切口可适当延伸或

调整因副神经节细胞瘤经常侵犯血管及神经，尤其

是恶性副神经节细胞瘤其侵袭性更强，故术中需仔
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细辨认重要的血管及神经，并尽可能加以分离保护。

术中可根据需要将颈外动脉分支及主干结扎，一方

面可减少瘤体出血，另一方面也利于肿瘤暴露与分

离。颈总动脉及颈内动脉则必须要保持完整。术中

除行肿瘤切除外，同时行Ⅰ～Ⅲ区淋巴结清扫，也有
助于术后肿瘤良恶性及转移的判断。

２　结果

所有８例患者中，咽旁间隙原发病灶切除术后，
病理及免疫组化证实为细胞有异型性，伴局部组织

浸润，判断为恶性，其中７例患者术后病理出现局部
淋巴结转移。１例患者随访过程中，经ＰＥＴＣＴ及病
理活检证实出现肺部及腰椎骨转移。在所有患者

中，６例未采用其他辅助治疗；１例病理提示肿瘤出
现局部淋巴结转移，伴有神经及脉管侵犯，采用术后

放疗（６０Ｇｙ）以防肿瘤复发；１例因反复复发并行
ＰＥＴＣＴ检查提示有肺部和肋骨转移而行化疗，化疗
方案为顺铂＋异环磷酰胺＋多西他赛。８例患者中
仅２例术后未出现明显的脑神经受累症状。其余
６例患者术后均出现不同程度的脑神经受累症状，患
者表现为不同程度的面瘫、声嘶、饮水呛咳、耸肩无

力、患侧舌瘫。经过６个月至１年的代偿时间，７例患
者声嘶和饮水呛咳均有不同程度的自行代偿。１例
声嘶患者经１年时间的代偿，效果欠佳，遂行甲状软
骨成形术，术后功能改善良好。其余面神经、副神经

及舌下神经受累患者均无明显改善。所有患者术后

均无偏瘫、失语、肢体肌力减弱等严重并发症。患者

术后一直在随访中，暂无死亡病例。见表１。

３　讨论

副神经节细胞瘤起源于神经嵴细胞，临床上较

为少见，约占全身肿瘤０．１２％［１］。头颈部副神经节

细胞瘤主要包括颈动脉体瘤、颈静脉球体瘤、鼓室体

瘤和迷走神经副神经节细胞瘤，绝大多数为良性，恶

性仅占头颈部副神经节细胞瘤的１０％左右［２］。颈

动脉体，颈静脉球，迷走神经等均与咽旁间隙临近，

当上述结构发生肿瘤时很容易侵犯咽旁间隙。因咽

旁间隙位置深在，结构复杂，发生肿瘤后很难早期发

现，且此部位恶性副神经节细胞瘤更为罕见，没有典

型的临床特点，往往早期没有任何症状，当病变发展

到一定程度累及相应的神经及血管后才会出现相应

的症状，因此临床医生对此类疾病认识不足，故临床

上很容易引起误诊和漏诊。本组８例患者的平均病
程为１１．２个月，说明其很难早期发现和诊断，只有
当病变发展到一定程度或出现症状后临床才能

确诊。

虽然病理学是诊断副神经节细胞瘤的重要方

法，但是目前普遍认为单纯从病理学、细胞组织形态

上判定副神经节细胞瘤的良恶性仍较困难，因为往

往副神经节细胞瘤的组织学和生物学行为并不相

表１　８例恶性副神经节细胞瘤患者的临床资料

患者

编号

性

别

年龄

（岁）

病程

（月）

临床

症状

术前影像

检查

术前

诊断

手术

方式

术后

病理

术后辅助

治疗

术后随访

情况

１ 女 ３３ ３ 无
ＣＴ／ＭＲＩ／
ＤＳＡ

咽旁间隙及颞下

窝肿物

颈侧入路肿物切除，

工藤夹植入

恶性颈动脉体瘤，淋巴

结转移
无 迷走神经损伤

２ 女 ３４ ３
患侧颈部

不适伴疼痛
ＣＴ／ＭＲＩ 颈部包块 颈侧入路肿物切除

恶性副神经节细胞瘤，淋

巴结转移，侵犯甲状腺
无 无并发症

３ 男 ２６ ２４ 干咳，打鼾
ＣＴ／ＭＲＩ／
ＤＳＡ

咽旁颅底肿物
颈侧入路咽旁颅底肿

物切除

迷走神经副神经节细胞

瘤，淋巴结转移
无 迷走神经损伤

４ 女 ２７ １２ 颈部包块
ＣＴ／ＭＲＩ／
ＤＳＡ

咽旁颅底肿物
颈侧入路咽旁颅底肿

物切除，工藤夹植入

迷走神经副神经节细胞

瘤，淋巴结转移
无 迷走神经损伤

５ 女 ２７ ６
声嘶伴

颈部包块
ＣＴ／ＭＲＩ 咽旁间隙肿物

颈侧入路咽旁肿物切

除，工藤夹植入

迷走神经副神经节细胞

瘤，淋巴结转移
无 迷走神经损伤

６ 男 ４９ １２
单侧耳鸣伴

听力下降

ＣＴ／ＭＲＩ／
ＤＳＡ／ＰＥＴ
ＣＴ

颈静脉孔区占位
颅颈联合入路颈静脉

球体瘤切除术

颈静脉球体瘤，伴有肺

转移，腰椎骨转移

化疗

（７次）

面，听神经，迷

走神经舌下神

经损伤

７ 男 ２１ ６
单侧听力

下降伴耳鸣

ＣＴ／ＭＲＩ／
ＤＳＡ／

颈静脉孔区占位
颅颈联合入路颈静脉

球体瘤切除

颈静脉球体瘤，局部骨

质及纤维组织侵犯
放疗

面，听神经，迷

走神经损伤

８ 女 ５７ ２４ 颈部包块 ＣＴ／ＭＲＩ 颈动脉体瘤
颈侧入路颈动脉体瘤

切除

颈动脉体瘤，局部淋巴

结转移
无 无并发症

·０１·
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符。即使病理学表现为良性者，有些患者也可能会

发生转移而死亡；反之，病理组织学诊断为恶性者，

肿瘤不发生转移，患者可长期生存。因此副神经节

细胞瘤良恶性的诊断仅靠病理学是不够全面的，应

结合其临床生物学特性、免疫组化结果、基因检测结

果等综合判定。咽旁间隙的肿瘤位置深在，影像学

检查在其诊断过程中具有重要作用，常用的影像学

检查有ＣＴ／ＭＲＩ、ＤＳＡ等，这些检查虽不能对对肿瘤
定性，但却能够对肿瘤的部位、大小、血供、侵犯范

围、周围骨质有无破坏、瘤体与周围重要血管的关系

等情况提供充分的信息，从而为治疗方案的制定提

供重要的依据。咽旁间隙恶性副神经节细胞瘤在增

强ＣＴ上往往表现为明显不均匀强化；在增强 ＭＲＩ
上能看到典型的“盐和胡椒症”。因恶性副神经节

细胞瘤血管受侵的概率较大，故ＤＳＡ检查对于咽旁
间隙恶性副神经节细胞瘤来说也是非常重要的检

查，ＤＳＡ检查主要有两个目的，其一，是能够了解肿
瘤的血供及具体供血血管分支，可以对有明确供血

血管分支的动脉进行高选择性血管栓塞，从而减少

术中出血，以利于手术的操作。其二，能够评估大脑

血管前后交通支及 ｗｉｌｌｉｓ环的通畅和开放情况，从
而对于患侧颈内动脉阻断的耐受性有直观评估，此

项对于术中能否直接结扎颈内动脉及手术安全性具

有重要意义［３４］。本文中共有５例患者术前行 ＤＳＡ
检查，对于肿瘤与血管的关系术前进行了充分的评

估和准备，从而有效避免了术中大血管破裂等情况

的发生。

目前对于咽旁间隙恶性副神经节细胞瘤的治

疗，主要有手术、放疗、靶向治疗等多种治疗方法。

手术仍是目前最常采用的治疗方法［５６］。手术最常

采用颈侧入路，该入路对于大多数的咽旁间隙肿瘤

都能够清晰显示，有时还可根据术中情况行下颌骨

截断，以充分暴露术野，利于肿瘤的分离切除［７８］。

较大的恶性副神经节细胞瘤通常与颈部大血管关系

密切，因此术中如何处理受肿瘤侵袭包裹的颈部大

血管，尤其是受累的颈内动脉是外科手术能否成功

的一个重要方面。术前行 ＤＳＡ，球囊闭塞试验，瘤
体滋养动脉的栓塞等，做好充分的准备和评估，目前

越来越受到大多数外科医师的重视与推荐［９１０］。外

科操作方面需注意当分离到颈内动脉等重要结构时

尽量在显微镜下仔细分离，辨认瘤体和动脉外膜的

界限，适当控制能量工具的功率，避免热损伤，保持

动脉壁完整。术中如果发现肿瘤与颈内动脉粘连紧

密，界限不清，无法分离时，可考虑行颈内动脉测压，

当动脉回流压超过４０ｍｍＨｇ或者动脉残端压降幅不
超过５５％时认为阻断颈内动脉是相对安全的，发生
术后脑血管并发症的可能性相对较小［１１１２］，此时可

将颈内动脉连同肿瘤一并切除。但也有研究分析指

出，即使动脉回流压超过４０ｍｍＨｇ，术中阻断颈内
动脉后，术后仍然出现了脑卒中、短暂性脑缺血发作

等脑血管并发症，单纯把颈动脉残端压力作为能否

直接阻断颈内动脉的参数，并不可靠［１３］，因此我们

的经验是即使当肿瘤与血管无法分离时，也尽量避

免直接结扎颈内动脉，此时可使用工藤夹，逐渐夹闭

血管，以逐步实现患侧脑血管的代偿，此方法简单有

效，且能有效避免急性脑血管并发症。亦有文献报

道，可于术中一期实现动脉转流及颈内动脉重

建［１４］，该方法的好处是一期完成，也能有效避免急

性脑血管损伤，但手术操作复杂，要求的技术较高，

手术时间长，且有一定的重建血管血栓形成、术后出

血等失败几率，因此临床上具体采用何种方法，尚需

根据患者的病情，医院的实际条件，以及外科医师的

实操水平等因素综合考虑。

关于术中脑神经的处理方面，术中应尽量予以

解剖分离加以保护，但是咽旁间隙肿瘤导致后组脑

神经受侵犯有时是不可避免的，神经经常被瘤体包

裹，无法分离，尤其是迷走神经副神经节细胞瘤，其

肿瘤起源就来自于神经，此时神经的损伤则是无法

避免的，术后则会出现相应的神经受损症状，最常见

的症状就是声嘶、呛咳及误吸；我们的处理经验是绝

大多数患者通过一段时间的功能代偿，声嘶及饮水

呛咳等症状均能得到缓解。只有当患者术后超过一

年时间而没有症状缓解时可考虑行声带脂肪注射或

甲状软骨成形术。对于恶性副神经节细胞瘤的治疗

来说，除手术之外尚有放疗、化疗等手段，尤其是手

术有引起严重神经损伤的风险，显著降低生活质量，

加之放疗设备及技术的不断进步，疗效得到越来越

多研究的肯定［１０，１５］，因此放疗已成为恶性副神经节

细胞瘤治疗的一个重要手段。关于恶性副神经节细

胞瘤的化疗，其疗效尚存在一定的争议，但多数研究

认为化疗对于恶性副神经节细胞瘤仅能起到减轻临

床症状和生化控制，仅能作为一个辅助治疗手

段［１６］。在我们诊治的病例中放化疗仅是作为术后

的辅助治疗，其确切疗效因病例数较少尚无法明确，

还需以后进一步收集相应病例，积累相关经验。

总之，咽旁间隙恶性副神经节细胞瘤是一种罕

见疾病，其临床特点不典型，诊断要以病理学和生物

学特性来综合判断，治疗方案要根据患者病情、临床

·１１·
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特点，影像学检查，病人全身状况，心理需求，生活质

量等综合考虑，从而制定个性化治疗方案。但是由

于该病罕见，病例数相对较少，其临床特点及治疗方

式需进一步摸索。
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