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　　神经内分泌瘤（ｎｅｕｒｏｅｎｄｏｃｒｉｎｅｎｅｏｐｌａｓｍ，ＮＥＮ）
是一种少见的肿瘤类型，以胃肠道及肺部多见，发生

于喉部的ＮＥＮ非常少见，约占喉部肿瘤的０．６％［１］，

与其他喉肿瘤比较，其临床表现并不具有特征

性［１２］。世界卫生组织（ＷＨＯ）依据肿瘤增值活性将
ＮＥＮ分为低级别（Ｇ１）、中级别（Ｇ２）和高级别
（Ｇ３），Ｇ１和Ｇ２级别的肿瘤是高分化的 ＮＥＮ，称为
神经内分泌瘤；而Ｇ３级别的肿瘤是低分化的 ＮＥＮ，
称神经内分泌癌［３］。本文总结 １例表现为舌咽神
经痛的喉神经内分泌瘤（ｌａｒｙｎｇｅａｌｎｅｕｒｏｅｎｄｏｃｒｉｎｅ
ｎｅｏｐｌａｓｍ，ＬＮＥＮ）。现报道如下。

１　临床资料

患者，男，６９岁，因主诉左侧咽喉部及同侧耳部
疼痛７年于２０２３年４月４日就诊于我院疼痛科。
患者７年来反复出现发作性咽喉及耳部电击样疼
痛，牵涉至左侧外耳道，每次持续时间２０ｓ左右，间
隔１ｈ发作，起初口服卡马西平症状可缓解，后疗效
不佳，遂就诊于山东省某医院神经外科，拟诊为原发

性舌咽神经痛，于２０２１年２月２２日行枕下开颅 －
脑神经显微血管减压术，术后疼痛症状无明显改善。

继续口服卡马西平、加巴喷丁等药物改善症状，生活

质量差。疼痛科常规止痛疗效不佳，邀请耳鼻咽喉

医师会诊，电子鼻咽喉镜检查发现左侧杓区暗红色

新生物，约１．０ｃｍ×１．５ｃｍ大小，表面光滑，后端稍
水肿，双侧声带活动正常；喉增强 ＣＴ显示左声门上
区有强化的病灶区域，考虑为喉部肿瘤。遂转至耳

鼻咽喉头颈外科进一步治疗，术前诊断为喉部肿块

性质待查，于２０２３年４月１９日在全麻显微支撑喉
镜下行喉肿物切除术，术中发现左侧杓区暗红色肿

物，向外前方扩展到室带后端，质地脆，深达环状软

骨上方及甲状软骨板内侧，用等离子刀彻底切除肿

瘤送病理检查。术中出血少，手术顺利。术后第

２天，患者诉外耳道及咽后壁疼痛症状改善，１周后
症状完全消失。术后病检结果 ：左侧杓区肿物为肿

瘤性病变，结合免疫组化考虑低级别 ＮＥＮ。免疫组
化：Ｋｉ６７（约 ５％），ＩＮＳＭ１（部分 ＋），ＣＫ（＋），
ＣｇＡ（＋），Ｓｙｎ（＋），ＣＫ７（＋），ＥＭＡ（＋），ＣＫ８／
１８（＋），ＳＦ１（＋），ＡＣＴＨ（－），ＦＳＨ（－），ＧＨ
（－），ＬＨ（－），ＰＲＬ（－），ＴＳＨ（－），ＥＲ（－）；特
殊染色：网状纤维包绕肿瘤细胞巢。术后随访９个
月，患者未再出现疼痛症状，复查喉镜及喉增强 ＣＴ
均未见复发。手术前后喉镜及ＣＴ图片见图１，术后
病理检查图片见图２。

２　讨论

ＬＮＥＮ是起源于喉部上皮型神经内分泌细胞的
少见肿瘤，超过９０％发生于声门上区域［４５］，其中高

级别的 ＮＥＮ报道较多，而低级别的 ＮＥＮ很少报
道［６］。其发病原因尚不清楚，可能与饮酒、吸烟及

性激素等因素相关［２］。患者的主要临床症状与喉

鳞状细胞癌等其他喉部良、恶性肿瘤类似，不同区域

的临床症状各异。发生于声门上区的 ＮＥＮ通常表
现为咽喉部疼痛、异物感、吞咽不适等，累及到声门

区病变表现有声音嘶哑、咳嗽等；发生于声门下区较

少见，发现时往往伴有呼吸困难。差分化的ＬＮＥＮ
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容易发生颈淋巴结转移及皮肤转移［４，６］。极少部分

ＮＥＮ可以分泌激素，产生相应的症状［７］。电子鼻咽

喉镜及影像检查可以发现喉部的病变。

本例患者主要表现为单侧咽喉阵发性剧烈疼

痛，且牵涉到耳部，通过电子喉镜检查发现左侧杓区

暗红色肿物，增强 ＣＴ也显示出声门上区肿瘤性病
变，是典型原发病灶在喉部、通过迷走神经咽支和耳

支的交叉反射，引起耳部牵涉性疼痛，实际上属于继

发性舌咽神经痛。由于早期当地医院未发现典型的

喉部病变，而误诊为原发性舌咽神经痛，并进行了无

效的开颅手术，值得临床医师借鉴。目前可以采用

电子鼻咽喉镜、增强 ＣＴ、ＭＲＩ或者 ＰＥＴ／ＣＴ来鉴别
原发性和继发性舌咽神经痛，避免因误诊而造成患

者接受不必要的医疗损害。

ＬＮＥＮ的确诊需要依靠病理诊断，除病理学细
胞形态观察外，免疫组化具有重要价值，Ｓｙｎ、ＣｇＡ、
ＩＮＳＭ１、ＣＤ５６神经元特异性烯醇化酶等免疫组化标
志物能协助肿瘤诊断［１］。本例患者术后免疫组化

检查显示 Ｓｙｎ（＋），ＣｇＡ（＋），ＩＮＳＭ１（＋），且 Ｋｉ６７
（＜５％），确诊为低级别ＮＥＮ。

ＬＮＥＮ治疗方法视患者的临床分级、分期及病
理类型而定，低级别的 ＥＮＥ单纯手术根治性切除
５年生存率９５％以上，而高级别的神经内分泌癌根
治性切除外，还可以选择放射治疗，但其５年生存率
相对较低，普遍低于２０％［６］。本例患者是低级别的

声门上ＮＥＮ，Ｋｉ６７仅为５％，核分裂像数量少，恶性
程度低，病灶小，单纯内镜下等离子刀手术切除，获

得了良好效果，随访观察９个月未见复发。
ＬＮＥＮ并不常见，低级别 ＮＥＮ发展缓慢，可能

被误诊为原发性舌咽神经痛，需要临床医师高度重

视，正确诊断与治疗，避免医源性的医疗损害。
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