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多发副神经节细胞瘤１例报告并文献复习

王科１，谢思宁２，郝淑煜１，王亮１，冯洁３，张力伟１，张俊廷１，吴震１

１．首都医科大学附属北京天坛医院神经外科
　　　　　　　　　　　　　２．首都医科大学附属北京天坛医院麻醉科
　　　　　　　　　　　　　３．首都医科大学神经外科研究所

ＤＯＩ：１０．１６６３６／ｊ．ｃｎｋｉ．ｊｉｎｎ．２０１７．０５．０１７

　　一般认为，起源于肾上腺髓质嗜铬细胞的神
经内分泌肿瘤称为嗜铬细胞瘤（ｐｈａｅｏｃｈｒｏｍｏｃｙｔｏｍａ，
ＰＣＣ），而起源于肾上腺髓质以外的嗜铬细胞肿瘤
统称为副神经节细胞瘤（ｐａｒａｇａｎｇｌｉｏｍａ，ＰＧＬ），二者
合成为 ＰＰＧＬ［１］。ＷＨＯ将其起源的肿瘤归为神经
内分泌肿瘤，而根据功能和嗜铬性的不同，ＰＰＧＬ可
分为两类，一类为与交感系统密切相关、具有交感

特性、嗜铬染色阳性者（分泌儿茶酚胺类递质），另

一类为与副交感系统关系密切、具有副交感特性、

嗜铬染色阴性者（不分泌儿茶酚胺类递质）［２，３］。

副神经节细胞瘤可起源于全身多处，其中，胸腹部

嗜铬细胞起源的副神经节细胞瘤，常为儿茶酚胺分

泌型，头颈部副神经节细胞瘤常起源于胚胎神经嵴

组织的特殊神经化学感受器，如颈动脉体部、颈静

脉、鼓室部和迷走神经副神经节，常为儿茶酚胺不

分泌型，位于颈静脉孔区的副神经节细胞瘤，又称

为颈静脉球瘤、化学感受器瘤、血管球瘤等［２，４］。

副神经 节细胞瘤是一种少 见 病，文 献 报 道

ＰＰＧＬ患病率约为 ０．２％ ～０．６％，年发病率为 ２～
５人／百万人，颈静脉孔副神经节细胞瘤占头颈部
肿瘤的 ０．０６％［１，５］。各年龄阶段均可发病，高峰发

病期为 ３０～５０岁，没有明显的性别差异［１］。ＰＰＧＬ

具有一定的遗传性，占 ３５％ ～４０％，遗传性肿瘤患
者发病年轻，且多病灶，容易具有血管活性儿茶酚

胺类递质分泌特点。此外，副神经节细胞瘤具有一

定的转移倾向，称之为恶性［２］。具有儿茶酚胺类递

质分泌功能的 ＰＰＧＬ，在临床上表现为高血压及其

相关并发症，如高血压发作时“头痛、心悸、多汗”

三联征，对临床诊断具有重要意义［２］。无内分泌功

能的副神经节细胞瘤常诊断较困难，常因其他因素

发现，如颈静脉孔区副神经节细胞瘤，患者常因出

现听力下降、声音嘶哑等病情而发现［５，６］。ＰＰＧＬ的

治疗首选手术治疗，尤其是散发病灶，值得指出的

是，ＰＰＧＬ的术前必须进行充分的术前准备，以避免
儿茶酚胺分泌型 ＰＰＧＬ围手术期出现血压大幅波动
而危及患者生命。此外，根据病灶的位置和大小，

可以选择栓塞治疗、放疗或联合治疗［２，６］。

回顾性分析北京天坛医院神经外科 ７病房收
治的一例多发副神经节细胞瘤病例。病例收集经

首都医科大学附属北京天坛医院伦理委员会审核

并保护。

１　病例介绍
患者男性，１９岁，主因“发现颅内占位性病变９

个月，声音嘶哑 ２月”门诊以颈静脉孔区占位性病
变入院。患者因 ９个月前因“肺炎”行 ＣＴ检查发
现腹部异常占位，予以 ＰＥＴ检查示全身多发占位
（腹部、颈静脉孔区），当地医院行腹部手术治疗，

病理报告示副神经节细胞瘤。入院患者呈瘦高体

型，神经系统查体示声音嘶哑，吞咽及饮水稍有呛

咳，余神经系统查体未见明显异常，血压及心率正

常。专科查体时正中腹部至会阴部陈旧性手术瘢

痕。完善术前检查，包括腹部超声及肾上腺 ＣＴ检
查，监测血压及心率等，未及明显异常。颈静脉孔

区病灶血管造影检查示右侧颈静脉孔区富血管病
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灶（图 １Ｈ）。头部 ＭＲ及 ＣＴ检查显示颈静脉孔区
占位（图 １ＡＤ），予以极外侧入路肿瘤切除术，术
中全切除肿瘤。术后患者出现一过性吞咽困难病

情，予以鼻饲营养及对症治疗，患者恢复过程平

稳，于术后 １周恢复自主进食，声音嘶哑病情基本
同术前，主动及被动咳嗽反射良好，血压及心率平

稳。术后 ＭＲ显示肿瘤切除程度满意（图 １ＥＧ），
随访三月，患者 ＫＰＳ９０分，声音嘶哑症状未缓解。
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图 １　颈静脉孔区副神经节细胞瘤

ＡＣ，ＭＲＩ扫描提示颈静脉孔区占位，病灶（红色箭头）位于右侧颈静脉孔区，Ｔ２呈高信号，可见血管流

空影，增强扫描可见病灶强化明显；Ｄ，ＣＴ薄层扫描，可见右侧颈静脉孔区扩大（黄色箭头）；ＥＧ；术后

影像学图像，显示肿瘤全切除；Ｈ，术前 ＤＳＡ造影，可见富血供病灶（橙色箭头）。

２　讨论
副神经节细胞瘤是一类少见的神经内分泌肿

瘤，具有遗传性和散发性发病的特点［１，２］。目前认

为，肿瘤可分为两种类型，一种为起源于嗜铬细

胞，具有分泌儿茶酚胺类递质功能，包括嗜铬细胞

瘤和部分分泌型副神经节细胞瘤；另外一种为化学

感受器细胞起源，不分泌儿茶酚胺类递质。临床上

颈静脉孔区副神经节细胞瘤多属于后者［２，３］。全身

多发副神经节细胞瘤少见，常为基因突变或遗传性

相关［８］。目前认为，参与 ＰＰＧＬ发生的主要基因突

变可分为两大类，第一类为与假性缺氧信号通道相

关，包括 ＰＨＤ２，ＶＨＬ，ＳＤＨｘ，ＩＤＨ，ＨＩＦ２Ａ，ＦＨ等，这
些基因的突变导致肿瘤细胞假性缺氧，从而诱发肿

瘤出现富血管性改变，包括血管内皮生长因子及受

体的上调等；第二类为涉及细胞内信号传导通道异

常激活的基因突变，如 ＰＩ３Ｋ／ＡＫＴ及 ｍＴＯＲ信号传
导通道等，参与肿瘤的发生发展［１，７８］。这些致病基

因突变，往往产生不同的肿瘤综合征，从而出现不

同的临床表现亚型，如 ＶＨＬ基因突变可导致 ｖｏｎ
ＨｉｐｐｅｌＬｉｎｄａｕ综合征，患者出现全身多发血管母细
胞瘤、肾透明细胞瘤及副神经节细胞瘤［１］。ＳＤＨ

（琥珀酸脱氢酶）不同亚基的突变在副神经节细胞

瘤中较常见，可呈显性遗传，其 Ａ、Ｂ、Ｃ、Ｄ、ＡＦ２亚
基突变分别称之为副神经节瘤 ５、４、３、１、２型，其
中以 ＳＤＨＤ突变最常见，家族性副神经节细胞瘤中
ＳＤＨＤ突变率可达到 ８７．１％［１，９］。

副神经节细胞瘤的治疗首选手术治疗［７］。然

而，对于分泌儿茶酚胺类递质的副神经节细胞瘤，

围手术期风险较大，中华医学会内分泌学会肾上腺

学组推荐除外头颈部 ＰＧＬ和分泌多巴胺的 ＰＰＧＬ，
其余患者术前服用 α受体阻滞剂做术前准备，以

控制血压，达到血压控制标准［２］。而对于非分泌

儿茶酚胺类递质的副神经节细胞瘤，术前需仔细评

估，尤其是血压监测，预防漏诊。同时，由于本病

具有多发的特点，如有多发病灶，建议性全身影像

学检查。本例患者经术前准备证实无血压异常，且
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腹部手术已经证实为非儿茶酚胺分泌型副神经节

细胞瘤，因此，可按照常规散发头颈部副神经节细

胞瘤术前准备进行，围手术期及术中血压等监测证

实患者病灶属于非儿茶酚胺分泌型。

散发的颈静脉孔区副神经节细胞瘤，患者常就

诊于神经外科和耳鼻喉头颈外科，该病需要与神经

鞘瘤或脑膜瘤等相鉴别［４，１０］，经 ＭＲＩ、头部 ＣＴ薄层
扫描机骨窗及血管造影检查，可发现肿瘤在 Ｔ１ＷＩ
为等信号或稍高信号，内有点状、条索状低信号

影，Ｔ２ＷＩ为高低混杂信号，可见血管流空现象，增
强扫描显示显著强化，可呈不均匀强化。ＣＴ扫描
显示实质性病灶，周围骨质可有挤压性破坏。ＤＳＡ
检查可显示颈静脉孔区明显早期肿瘤染色［１１］。本

例患者颈静脉孔区的影像学扫描、ＤＳＡ造影均提示
为颈静脉孔区副神经节细胞瘤，术前明确了诊断，

术后病理确诊。该患者术后出现一过性吞咽困难、

声音嘶哑同术前，考虑后组路神经损伤所致，术后

随访过程中逐渐恢复，术后复查 ＭＲ示肿瘤切除程
度满意，但仍需长期随访观察。本组文献报道 ５１
例颈静脉孔副神经节细胞瘤，平均随访 ８５．７月，
患者获得良好的长期预后，且后组颅神经功能能逐

渐获得代偿，患者获得良好的长期预后。然而，对

于该患者是否为家族性副神经节细胞瘤，其父母及

姐的体检检查结果，包括头部 ＭＲ及腹部超声检
查、血压监测，均未发现异常，考虑本例患者为多

发副神经节细胞瘤，建议进行基因监测，以早期发

现家族性遗传突变，早期治疗，减少及疾病造成的

并发症。副神经节细胞瘤恶变及转移少见，文献报

道低于 １０％，多见于 ＳＤＨＢ基因突变者，可行 ＰＥＴ
全身扫描［２］。一般而言，患者经手术切除病灶，可

获得长期生存，尤其是散发病例，非全切除者可以

考虑放射治疗，以获得较好的预后。

总结：副神经节细胞瘤属于少见疾病，根据是

否分泌儿茶酚胺类递质可分为两类，本病需要仔细

术前准备，预防围手术期血压异常波动。对于颈静

脉孔区副神经节细胞瘤，术前 ＤＳＡ造影有助于了
解肿瘤的血供及与周围血管的关系。经恰当的治

疗，患者预后较好，但本病具有遗传倾向，建议患

者积极行基因筛查，早期发现病灶。
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［９］　ＨｅｎｓｅｎＥＦ，ｖａｎＤｕｉｎｅｎＮ，ＪａｎｓｅｎＪＣ，ｅｔａｌ．Ｈｉｇｈｐｒｅｖａ

ｌｅｎｃｅｏｆｆｏｕｎｄｅｒｍｕｔａｔｉｏｎｓｏｆｔｈｅｓｕｃｃｉｎａｔｅｄｅｈｙｄｒｏｇｅｎａｓｅ

ｇｅｎｅｓｉｎｔｈｅＮｅｔｈｅｒｌａｎｄｓ［Ｊ］．ＣｌｉｎＧｅｎｅｔ．２０１２，８１（３）：

２８４２８８．

［１０］ 夏寅．颈静 脉 球 体 瘤 手 术 径 路Ｈｏｕｓｅ与 Ｆｉｓｃｈ比 较

［Ｊ］．中华耳科学杂志，２０１７，１５（１）：３１３４．

［１１］ＴａｅｂＤ，ＫａｌｉｓｋｉＡ，ＢｏｅｄｅｋｅｒＣＣ，ｅｔａｌ．Ｃｕｒｒｅｎｔａｐｐｒｏａ

ｃｈｅｓａｎｄｒｅｃｅｎｔｄｅｖｅｌｏｐｍｅｎｔｓｉｎｔｈｅｍａｎａｇｅｍｅｎｔｏｆｈｅａｄａｎｄ

ｎｅｃｋｐａｒａｇａｎｇｌｉｏｍａｓ［Ｊ］．ＥｎｄｏｃｒＲｅｖ．２０１４，３５（５）：

７９５８１９．

［１２］ ＬｉＤ，ＺｅｎｇＸＪ，ＨａｏＳＹ，ｅｔａｌ．Ｌｅｓｓａｇｇｒｅｓｓｉｖｅｓｕｒｇｉｃａｌ

ｍａｎａｇｅｍｅｎｔａｎｄｌｏｎｇｔｅｒｍｏｕｔｃｏｍｅｓｏｆｊｕｇｕｌａｒｆｏｒａｍｅｎｐａｒａ

ｇａｎｇｌｉｏｍａｓ：ａｎｅｕｒｏｓｕｒｇｉｃａｌｐｅｒｓｐｅｃｔｉｖｅ［Ｊ］．ＪＮｅｕｒｏｓｕｒｇ．

２０１６，１２５（５）：１１４３１１５４．

·３３５·
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