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以头痛为表现的颅外段舌下神经鞘瘤 1 例及相关文献分析

刘博会，张素平
* ，黄恵鸿，凌莉，梁治平

暨南大学第四附属医院 /广州市红十字会医院，广东 广州 510220

摘 要:本文报道了一例仅以头痛为表现、发生于颅外段咽旁间隙的舌下神经鞘瘤，并对相关文献进行了分析，探讨了颅

外段舌下神经鞘瘤的症状、体征、影像学及病理组织学表现，以便颅外段舌下神经鞘瘤的诊断。
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舌下神经鞘瘤( hypoglossal schwannoma，HS ) 通
常发生在颅内，少数延伸到颅外段，仅发生于颅外

段的舌下神经鞘瘤很罕见。舌下神经鞘瘤常表现
为舌下神经麻痹，可伴有相邻颅神经受损的症状，

如吞咽困难、声音嘶哑等。本例以头痛为表现仅发
生于颅外段，报告如下。
1 临床资料
患者，女，42 岁，因“反复头痛伴恶心 8 个月”

入住，既往有“甲状腺功能减退”及“子宫腺肌症”

病史，曾因“头痛反复发作”多次就诊外院，神经系
统检查未见异常，未行头颅及颈椎影像学检查，具

体治疗不祥;本次因“头痛伴恶心再发”入院。体
格检查:右侧下颌处扪及一 2 cm × 2 ． 5 cm 包块，质
韧，边界清，无压痛，神经系统查体未见异常。头
颅 MＲ 示:右侧咽旁间隙内可见稍长 T1 长 T2 肿物
(图 1A、B) ，增强扫描呈不均匀强化，可见片状囊
变(图 1 C) ;鼻咽部 CT 提示右侧咽旁间隙内占位，

神经鞘瘤可能( 图 2 )。拟行“右侧舌下神经鞘瘤
剥除术”，于右侧胸锁乳突肌前缘及右颌下作人字
形切口，暴露颈动脉鞘，于颈动脉分叉以上约 3 cm

可见肿瘤，探查见肿瘤沿舌下神经走形生长，与神

经分界不清，表面有包膜，约 2 cm × 1 ． 5 cm ×
1 cm，将颈内动脉向前推压，遂行神经鞘瘤剥除术，

瘤体剥除完整。术后病理组织检查示:舌下神经鞘
瘤并 囊 性 变; 免 疫 组 化 染 色: 肿 瘤 细 胞 S-100
( + )、Actin( － )、Ki67 约 1% ( + ) ( 图 3 )。术后
患者出现了声音嘶哑、吞咽轻度障碍及同侧面部下

颌区感觉减退。术后 6 个月复查上诉症状消退;颈
部 CT 示:舌下神经鞘瘤术后改变，未见残留复发
(图 4 )。
2 讨论
神经鞘瘤起源于施万氏细胞，根据位置及神经

起源而命名
［1］。起源于舌下神经的神经鞘瘤临床

上很少见，尤其是仅发生在颅外的舌下神经鞘瘤更

罕见
［2］。颅外舌下神经鞘瘤自 1949 年 Danely 首次

报道以来，目前不到 40 例［3，4］。据报道，舌下神经

鞘瘤多发生于 31 ～ 59 岁的女性［5，2］，最 小 为 9

岁
［6］。

舌下神经鞘瘤可表现为舌下神经麻痹、吞咽困
难、头痛等，有 25% ～ 94% 的患者有此表现，其中
高达 90% 的患者仅有舌下神经麻痹［7，3］;当肿瘤逐
渐增大侵犯到邻近神经时，可出现相应神经的损

害，如舌咽神经及迷走神经麻痹等;部分患者由于

舌下神经鞘瘤发展缓慢或未侵犯到神经，可长期无

症状
［4］。Nonakay 将舌下神经鞘瘤分为四型［2］:硬

膜内型、哑铃型、颅外型、周围型。发现颅外型舌
下神经鞘瘤仅占神经鞘瘤的 6 ． 2% ，是所占比例最
少的，而这些患者中 91 ． 6% 有舌肌萎缩，60 ． 9%

有头痛，31 ． 8% 有吞咽功能障碍。本例仅表现为
头痛而不伴有舌下神经麻痹实属首次报道。

根据患者的症状、体征及影像学检查，舌下神
经鞘瘤可初步诊断。但需与副神经节瘤，颈动脉体
瘤等相鉴别，影像学检查具有鉴别意义。MＲ 上，

咽旁间隙舌下神经鞘瘤表现为咽旁间隙 T1 低信号
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图 1 A、B 示右侧咽旁间隙颈内动脉与茎突之间，颈总动脉分叉处上方稍长 T1 长 T2 信号影，C 图可见明显不

均匀强化影及片状囊变区，如图中箭头所指。

图 3 术后病检:A 图( HE 染色，100 × ) ，B 图 ( HE 染色，200 × )，C 图 ( HE 染色，100 × )，镜下为梭形细胞瘤，

排列成编织状，部分囊性变。

图 4 复查颈部 CT 示右侧舌下神经鞘瘤术后改变，未
见残留复发征象，如图红色箭头所指。

影 T2 高信号影，增强扫描呈不均匀强化;副神经

节瘤表现为瘤内血管增生形成的“椒盐征( salt and
pepper sign，SPS)”;而颈动脉体瘤增大时在颈内外
动脉分叉处可见竖琴征( lyre sign，LS )［8，9］。若舌

下神经鞘瘤囊变或出血，或副神经节瘤较小缺乏典

型征象，此时鉴别诊断就很棘手，如本例。其他鉴
别诊 断 包 括 腮 腺 瘤、某 些 恶 性 肿 瘤 及 炎 症 病
变
［10，11］。但确诊仍需病理组织学诊断。

目前治疗仍以手术为主，很多手术方法已被证

实可以彻底切除肿瘤。内镜因在三脑室底造瘘术
( endoscopic third ventriculostomy，ETV) 治疗脑积水方
面已成熟

［12］，且具有微创性、安全性及肿瘤切除的

精确性，现广泛用于神经外科，经口腔路径的内镜

手术也开始用于有包膜的舌下神经鞘瘤的活检与
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切除，包括颅外舌下神经鞘瘤
［13］。手术要重视保

留神经的完整，更要注重保留神经功能的完整
［1］。

当舌下神经不得已被切除或损害时，立即行神经移

植是必要且可行的
［14，1］。术后患者可能会有不同

程度的暂时性或永久性舌下神经麻痹或邻近颅神

经麻痹，如吞咽障碍、声音嘶哑等。本例患者因手
术中周围神经的牵拉而未破坏神经的完整性，因此

术后只出现了暂时性的面部感觉减退、吞咽困难及
声音嘶哑，神经功能的完整性得以保留。
3 结论
舌下神经鞘瘤以头痛为表现而缺乏舌下神经

麻痹者实属罕见，当患者仅有头痛时，不排除舌下

神经鞘瘤的可能，需完善相关检查。咽旁间隙内舌
下神经鞘瘤需与副神经节瘤、颈动脉体瘤、恶性肿
瘤、腮腺瘤及某些炎症疾病等相鉴别。
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