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　　摘　要：颈静脉球解剖异常形式多样，以颈静脉球高位多见，其发生率由于临床分类标准不一差异性较大。颈
静脉球解剖异常大多表现为无症状患者，因此临床重视程度较低。但其为颞骨岩部最常见的血管异常，容易因忽

视而在中耳、内耳及侧颅底手术中出现术中致命性大出血。颈静脉球解剖异常有症状患者表现多变，容易被其他

具有相同症状的疾病所掩盖。因此对颈静脉球解剖异常的临床症状、诊断、鉴别诊断及治疗进行相关综述，以加深

对颈静脉解剖异常的认识，对减少临床重大并发症的发生提供参考。
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　　颈静脉球位于颅底颈静脉窝，是乙状窦向颈内
静脉延续时在颅底部迂曲而形成，其解剖异常的发

生率约为１０％ ～１５％，可分为高位颈静脉球、颈静
脉球憩室及颈静脉球扩大等［１］，其中，高位颈静脉

球最为常见，由于诊断标准并未统一，文献报道的发

生率差异较大，介于３％ ～６５％。当异常的颈静脉
球出现骨质缺损或破坏时，可以出现颈静脉球裂，占

１％～３％；当骨质缺损导致颈静脉球侵入内耳时称
颈静脉球相关内耳裂［２］。

由于颈静脉球解剖异常多无症状，因此临床上

重视程度较低，但颈静脉球为颞骨岩部最常见血管

异常［３］，临床工作中常因术中大出血而受关注。高

位颈静脉球是１９１４年Ｐａｇｅ行鼓膜切开置管时因大
出血发现，之后相继在中耳、内耳甚至桥小脑角区的

手术中遇见［４］。颈静脉球因阻碍手术路径，造成手

术难度加大，甚至术中改变手术方式［５］。除此之

外，部分患者可因颈静脉球解剖异常出现影响生活

和工作的症状，如耳鸣、眩晕及听力损失等。本文对

颈静脉球解剖异常的形成、出现的临床症状、相关疾

病的诊断、鉴别及治疗进行综述，旨在规范术前对于

颈静脉球的相关诊治，减少术中出血风险。
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１　颈静脉球解剖

１．１　颈静脉球的发育
胚胎时期和出生后发育及脑循环中血流动力学

变化都对颈静脉球的发生与发展起重要作用。有研

究观察发现，胚胎发育至４ｍｍ时开始出现原始静脉
通道，逐渐发育成原始静脉窦，胚胎发育至３５ｍｍ时
可检测到静脉窦血液引流至颈内静脉，胎龄３～４月
时可识别横窦，并开始出现未发育成颈静脉球的颈

静脉窦。但颈静脉球真正的发育是在２岁直立行走
后在血管内脉冲式压力的作用下形成［６７］。由于静

脉血管具有右侧优势，通常右侧颈静脉球较左侧大，

因此高位颈静脉球多见于右侧；颈静脉球随年龄增

长而逐渐发育，因此儿童高位颈静脉球较为多见。

另外，统计学资料表明高位颈静脉球多见于女性，这

与激素水平可能存在一定关系［１，６］。Ｗａｄｉｎ等［８］认

为颞骨气化较差时颈静脉球位置较高，但亦有观点

认为颞骨气化程度和高位颈静脉球之间并无统计学

上的显著相关性［９１０］；同时颞骨岩尖部的气化是独

立的，并未发现其与颈静脉球存在解剖学关系［１１］。

１．２　颈静脉球正常及异常解剖
颈静脉球主要位于颈静脉球窝的外后方，前方

有颈内动脉、耳蜗导水管、咽静脉和岩下窦及经过颈

静脉孔的后组脑神经；后方有乙状窦、后内侧枕骨、

后外侧壁１ｍｍ之隔有面神经垂直段；上方有外耳
道、中耳、后半规管、前庭和内耳［１２１３］。

不同作者对于临床的分类与分型不同，这主要

取决于临床需求。Ｃｏｕｌｏｉｇｎｅｒ等［１４］根据颞骨成像总

结了不同高位颈静脉球诊断方法：①当颈静脉球达
圆窗下缘；②当颈静脉球达鼓环下缘；③当颈静脉球
达耳蜗底转；④当颈静脉球达内听道 ２ｍｍ以内。
Ｓｈａｏ等［１５］将超过内听道下缘的１、１．５、３ｍｍ的高
位颈静脉球分为３级，便于判断高位颈静脉球对听
神经瘤手术的阻碍程度从而选择合适手术入路；

Ｐａｒｋ等［２］则结合圆窗和内听道将颈静脉球分为两

型用于分析颈静脉球高度及颈静脉球相关内耳裂开

发生率之间的关系。Ｍａｎｊｉｌａ等［１２］分类法用后半规

管和内听道将高位颈静脉球分为５型：１型为无颈
静脉球，２型为后半规管下缘以下（２ａ无开裂，２ｂ有
开裂），３型为内听道下缘以下（３ａ无开裂，３ｂ有开
裂），４型超过内听道（４ａ无开裂，４ｂ有开裂），５型
为混合型，此种分类方法更有利于神经外科医生在

显微外科手术时对结构的判断和识别。颈静脉球扩

大主要为颈静脉球的横径扩大所致，颈静脉球憩室

主要依据影像学诊断，因此临床诊断的颈静脉球憩

室或许就是异常高位的颈静脉球［５］。

２　颈静脉球解剖异常相关临床症状

２．１　耳鸣
高位颈静脉球为耳鸣最常见病因，约占２１％［１６］，

由高位颈静脉球引起的耳鸣常表现为搏动性耳鸣，

并随着运动和精神紧张而加强。发生机制主要为颈

静脉球增大，顶层骨质即中耳底壁变薄或开裂，颈静

脉球内湍流的震动传到内耳［７］，或者由于高位颈静

脉球的压力作用，导致不必要的声音通过中耳传入

内耳［１７］，亦可由异常的突触后放电所致［１８］。耳鸣

在颈静脉球解剖异常引起的症状中最为常见，约占

５０．４％［１９］。

２．２　前庭症状
颈静脉球解剖异常引起的眩晕容易被临床忽

视，但其在高位颈静脉球出现的症状中仅次于耳鸣。

Ｋｒｏｍｂａｃｈ等［２０］报道的高位颈静脉球患者中诉眩晕

症状高达８５％，Ｈｏｕｒａｎｉ等［２１］报道了３９％患者出现
眩晕症状。主要是由于颈静脉球致前庭导水管

裂［２，２２］，其次还有颈静脉球致后半规管开裂，颈静

脉球所致耳蜗导水管开裂，这些开裂形成的第三窗

口可以通过声音或压力诱发眩晕，表现形式可以为

严重的急性眩晕发作、偶发性眩晕发作或慢性眩晕

发作［２，２３］。由于儿童的半规管裂开多于成人，且儿

童后半规管裂开最常见原因即为高位颈静脉球，因

此我们不应该低估儿童真性眩晕的主诉［２３］。Ｈｉｔｉｅｒ
等［２４］报道了由于高位颈静脉球引起的后半规管裂

开，可出现由Ｖａｌｓａｖａ诱发的垂直向下眼震，这可能
是由于后半规管被高位的颈静脉球阻碍。

２．３　听力损失
颈静脉球解剖异常可以引起传导性聋、感音性

聋及混合性聋。传导性聋为颈静脉球阻塞气导路

径、接触鼓膜、听骨链甚至阻塞圆窗导致传导结构的

活动度降低，引起低频传导性聋，当出现裂开时，则

由病理性第三窗口造成能量耗散。感音神经性聋则

由颈静脉球伸入岩尖内侧，阻塞耳蜗、前庭导水管，

造成毛细胞缺血或出血；因其主要接触耳蜗底周，出

现高频性感音神经性聋较多。混合性聋较为少见，

可合并多因素引起［１８１９，２５］。１９７２年，Ｒｏｂｉｎ等［２６］首

次报道了由于中耳高位颈静脉球引起的传导性聋；

１９８６年，Ｗａｄｉｎ等［８］报道了高位颈静脉球引起感音
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神经性听力损失患者。大多文献中报道的颈静脉球

解剖异常与听力损失均无统计学相关性，Ｓａｙｉｔ等［２７］

统计了所有症状，其中感音神经性听力损失与高位

颈静脉球存在统计学相关性。高位颈静脉球与听力

损失无绝对相关性主要由于高位颈静脉球的程度不

一，因此，对于高位颈静脉球进行准确分型后再进行

其与症状学的相关性研究更能准确地体现高位颈静

脉球与相应症状的统计学关系。

２．４　脑神经症状
Ｊａｈｒｓｄｏｅｒｆｅｒ等［５，２８３０］报道了 １６～５０岁女性由

于高位颈静脉球引起的面瘫症状案例，部分患者可

伴有头痛症状。面瘫患者可出现反复发作性面瘫、

面肌抽搐，主要表现为同侧下面部症状的周围性面

瘫。这些症状的出现可由扩大的颈静脉球外侧壁接

触面神经垂直段引起。有研究显示颈静脉球相关面

神经症状仅次于颈静脉球所致前庭导水管裂开，并

高于颈静脉球所致后半规管裂开［２２］，但不同种族人

群在颈静脉球的内外侧位置有一定差异，国人及日

本人颈静脉球更加靠近内侧，面神经位于颈静脉球

外侧，后半规管位于上方，因此对于国人颈静脉球相

关面神经压迫的概率还有待进一步研究。其他严重

的脑神经症状合并前庭症状可由高位颈静脉球侵入

内听道所致。

３　颈静脉球解剖异常临床相关症状的诊断

颈静脉球解剖异常大部分为无症状患者，有症

状患者可以表现为耳鸣、耳闷、眩晕甚至耳聋；由于

颈静脉球解剖异常的症状无特异性，因此不能单独

通过患者的症状对其进行诊断［１７］。

高位颈静脉球作为肿块突入外耳道病例较为罕

见［４］，高位颈静脉球向外延伸至外耳道可在外耳道

下壁通过耳内镜发现搏动；颈静脉球突入中耳或接

触鼓膜并伴有颈静脉球顶部骨质缺损或薄弱时，可

通过耳内镜观察到鼓室内蓝色肿块，耳鸣患者通过

Ｖａｌｓａｖａ及压颈实验可以出现耳鸣症状的增强和减
弱［１７，３１］。

纯音测听结果为传导性听力损失的患者可出现

低频气骨导差，主要由于病理性第三窗口的存在提

高了气导阈值和降低了骨导阈值，导致低频气骨导

差；侵犯半规管致半规管裂开患者可有 Ｖｅｍｐ阈值
降低、振幅升高；耳声发射的存在是半规管裂开的特

征之一，但高位颈静脉球引起后半规管裂开较为严

重时可导致毛细胞损伤，也可无耳声发射；声反射

和鼓膜基线波的存在可以反应颈静脉球的搏动

传导［２５］。

目前对颈静脉球解剖异常的诊断主要由 ＨＲＣＴ
来确定，特别是当颈静脉球裂开出现时，ＨＲＣＴ敏感
性较强，但由于体积效应，ＨＲＣＴ会高估颈静脉球裂
开的发生概率；ＭＲＩ由于无血流干扰无法显示颈静
脉球，ＭＲＩ主要用于中枢病变及不对称感音神经性
听力损失的检测；脑静脉血管成像检查可用于检测

颈静脉球憩室［７，２３］。ＣＴ可能会高估高位颈静脉球
发病率，由ＣＴ诊断的上半规管裂开是病理学诊断
的８倍，因此在 ＨＲＣＴ诊断颈静脉球相关内耳裂开
时应在至少两种层面观察到裂开才能诊断［２，３２］。

应用简便超声能判断症状的血管来源［１６］，Ｂｒｏｏｋ
等［３３］研究了颈静脉球截面积与耳蜗电图总和电位

（ｓｕｍｍａｔｉｎｇｐｏｔｅｎｔｉａｌ，ＳＰ）及动作电位（ａｃｔｉｏｎｐｏｔｅｎ
ｔｉａｌ，ＡＰ）之间的关系，结果无统计学意义，表明颈静
脉球大小与导致 ＳＰ／ＡＰ升高的内耳异常如前庭导
水管积水之间没有密切关系。

４　颈静脉球高位与临床疾病鉴别

４．１　肿块性疾病鉴别
对于突入中耳的肿块或在影像学上发现的中内

耳甚至中颅窝内肿块，我们应该警惕高位颈静脉球

的出现。

对于血管性肿块的鉴别，高位颈静脉球为颈内

静脉来源，应与静脉相关性疾病如颈静脉球扩张症、

颈静脉球体瘤，鼓膜静脉曲张相鉴别；由于颈内静脉

位于颈静脉球前方，因此也需要鉴别动脉来源的肿

块，如异常颈内动脉、血管瘤、颈内动脉憩室

等［１２，３４３５］。

非血管来源肿块的鉴别主要有胆脂瘤、胆固醇

肉芽肿等由黏膜或上皮发展而来的肿块，由神经来

源的肿块有桥小脑角区最常见的听神经瘤，颈静脉

孔神经鞘瘤、脑膜瘤、副神经节瘤等［１２，３０］。

４．２　症状相似疾病鉴别
梅尼埃病可以出现反复发作的眩晕、耳鸣、耳

闷、耳胀满感，当颈静脉球侵犯前庭导水管时其症状

可以与梅尼埃病类似，目前对于梅尼埃病的诊断标

准主要是症状加内淋巴积水。目前研究发现梅尼埃

病患者中高位颈静脉球发病率较非梅尼埃患者

高［３３］，这更加容易造成两者的误诊。Ｆｒｉｅｄｍａｎｎ
等［２２］研究４１例颈静脉球前庭相关裂开中仅２例出
现内淋巴积水，表明其症状与前庭导水管积水没有
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密切关系［２２］。同时颈静脉球前庭相关裂开与耳蜗

电图ＳＰ／ＡＰ之间不存在相关性，这也进一步证实了
颈静脉球前庭相关裂开与内淋巴积水之间没有密切

关系。因此通过内淋巴积水可以区分颈静脉球解剖

异常引起的前庭症状患者和梅尼埃患者［３３］。

对于颈静脉球解剖异常引起传导性聋患者，部

分可以伴随有耳硬化症的出现，这类患者的传导性

聋主要归因于耳硬化，但不排除解剖异常的颈静脉

球在传导性听力损失中所起的作用。耳硬化症患者

病理生理机制可能造成颈静脉球解剖异常的形成，

但研究并未证明耳硬化症患者和颈静脉球解剖异常

患者之间存在临床相关性，这一假设的验证需要进

一步统计学及病理生理研究［２２，３６］。对于颈静脉球

致后半规管裂开的患者，可出现颈肌前庭诱发肌源

性电位振幅增高、阈值减低现象，同时镫骨肌反射存

在，这些表现可以鉴别于耳硬化症患者［２３］。

５　临床治疗管理

对于无症状患者，临床无需治疗，出现症状较轻

者可予以保守治疗如迷路镇静剂、治疗原发性高血

压等。Ａｔｍａｃａ等［３７］统计的高位颈静脉球伴有颈内

动脉管裂开为２８．２％，同时血液流动异常也会对高
位颈静脉球的发展起到一定作用，因此对于血管的

管理较为重要。

只有当出现较严重临床症状时才需要进行手术

治疗［１２］。手术治疗总原则为修补缺损、减轻高位颈

静脉球对周围结构的接触、术前预防大出血。

高位颈静脉球合并颈静脉球裂开患者约为

２％［３７］，这类患者可以引起如第二部分所述症状。

改善颈静脉球解剖异常所致症状的手术主要为修补

缺损及减轻高位颈静脉球对周围结构的接触。治疗

上Ｂｕｃｋｗａｌｔｅｒ等［３８］用颈内静脉结扎；其他学者用血

管内栓塞治疗高位颈静脉球引起的症状［３９］；Ｈｕａｎｇ
等［４０］报道了使用筋膜、软骨膜或自体软骨覆盖和加

固高位合并骨裂的颈静脉球；ＥｌＢｅｇｅｒｍｙ等［４１］描述

用骨水泥解决高位合并骨裂的颈静脉球引起的症

状；Ｓｈａｉｋｈ等［３１］将下鼓膜偏侧化而非改变颈静脉球

位置来改善症状。

其余手术主要为应对出血的处理，如术中出血

较少则可用明胶海绵予以填塞止血，随后对解剖异

常的颈静脉球进行加固修补；若出血难以控制则可

考虑血管介入治疗，这种方式可以避免修补时面神经

的损伤，但容易出现血栓及空气栓塞的并发症［２４］。

６　总结

综上所述，应该加强对解剖异常颈静脉球的临

床关注度。出现症状的颈静脉球解剖异常患者应注

意与其他症状相关性疾病的鉴别；无症状患者的随

访及既往病史的采集总结将有利于对该解剖异常患

者疾病发生发展的研究；对于因耳部疾病及颅底疾

病而行手术患者应该注重术前对颈静脉球解剖异常

的准确诊断，并采取相应预防措施，同时注重颈静脉

球解剖异常患者血管相关管理。
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