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　　面神经鞘瘤起源于面神经外胚叶神经鞘膜的
Ｓｃｈｗａｎｎ细胞，由于发病率低、临床表现多样，再加
上诊治医师对该病认识不足，容易误诊误治。本文
回顾性分析２０１１－０１－２０１６－１２我科诊治的７例面
神经鞘瘤患者的临床资料，总结经验和教训，并复
习文献，以加强对该疾病的认识。

１　资料与方法
１．１　临床资料
面神经鞘瘤患者７例，男２例，女５例；年龄

２５～７７岁，平均４３．７岁，中位年龄３６岁；病程１
个月～２０年；左侧３例，右侧４例。入院时存在周
围性面神经麻痹４例，Ｈｏｕｓｅ－Ｂｒａｃｋｍａｎｎ分级（Ｈ－
Ｂ分级）分别为Ⅱ级、Ⅲ级、Ⅴ级和Ⅵ级；曾有周围
性面瘫病史１例，发生在入院前３年，经治疗后面
神经功能完全恢复正常（该患者未手术，随访至今
４年余，面神经功能仍正常）。听力下降５例，其中
传导性听力下降４例，混合性听力下降１例。耳鸣
４例，外耳道肿物４例，耳漏２例，耳垂下肿物２
例，耳后乳突区疼痛１例。
本组中同时累及迷路段、膝状神经节、鼓室段、

锥曲段、乳突段和腮腺段面神经主干１例；累及迷
路段、膝状神经节、鼓室段、锥曲段、乳突段１例，且
肿瘤部分突入颅中窝；同时累及膝状神经节、鼓室
段、锥曲段、乳突段和腮腺区面神经主干１例；累及
鼓室段、锥曲段和乳突段２例；累及颞骨外腮腺区
并经茎乳孔侵及乳突段１例；仅限于腮腺区１例。

７例患者的临床资料见表１。

１．２　治疗方法
经颞下窝径路切除肿瘤＋腓肠神经移植１例；

经乳突腮腺联合径路切除肿瘤２例，其中１例行耳
大神经移植；经乳突径路切除肿瘤２例，其中１例

行耳大神经移植；腮腺径路囊内切除肿瘤、保留面
神经完整性１例；未手术，随访观察１例。

２　结果
随访６个月～５年。肿瘤全切无神经移植２

例，术后面神经功能 Ｈ－ＢⅥ级，其中１例术后２年
颅中窝复发；肿瘤切除＋面神经移植３例，术后面
神经功能均为 Ｈ－ＢⅤ级；肿瘤囊内切除１例，术后
面神经功能 Ｈ－ＢⅠ级；未手术随访观察１例，面神
经功能Ｈ－ＢⅠ级，且听力损失无加重。７例患者的
随访结果见表１。

３　讨论
面神经鞘瘤是一种少见的、生长缓慢的良性肿

瘤〔１－２〕，熟悉影像学特征是术前诊断的关键。面神
经鞘瘤的最佳治疗方案存在争议，文献报道的方法
有：等待观察，面神经减压术，减瘤术，肿瘤全切＋
面神经移植术，以及放射治疗等〔３〕。
面神经鞘瘤的临床表现因肿瘤位置和大小不

同而各异，本组患者包括面神经麻痹、听力下降、耳
鸣、耳漏、外耳道肿物、耳垂下肿物、耳后乳突区疼
痛等。文献报道面神经鞘瘤中５０％～６０％存在面
神经麻痹或有面神经麻痹的病史，其中约２０％为
暂时性面神经麻痹，３３．０％～７８．６％有听力损失
（累及鼓室和乳突段的肿瘤表现为传导性听力损
失，累及内听道段则表现为感音神经性听力损失），

７．０％～５１．８％有耳鸣，４６％有眩晕症状〔３〕。本组
面神经麻痹比例更高（７１．４％），４例就诊时存在不
同程度的面神经麻痹，１例有面神经麻痹的病史。
面神经麻痹是面神经鞘瘤最常见和最有特征性的

临床表现，因此，虽然周围性面神经麻痹中仅５％
是面神经鞘瘤〔４〕，但临床医生在接诊面瘫患者时仍
应高度警惕面神经鞘瘤。面神经鞘瘤由于肿瘤组
织发展比较缓慢，因此进行性面瘫是大部分面神经
鞘瘤患者的主要症状，但部分患者也可在短时间内
出现面瘫，易被误诊为Ｂｅｌｌ面瘫。陈钢等〔５〕认为诊
断为Ｂｅｌｌ面瘫的面神经麻痹患者治疗６个月仍未
恢复应行影像学检查，排除面神经肿瘤。考虑到面
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表１　７例面神经鞘瘤患者的病例资料

例序
住院

年月
性别 年龄／岁 病史及专科检查 手术方式及术中所见 随访

１　 ２０１１年

１２月
女 ２５ 右耳流脓２０年伴右侧周

围性面瘫３年。右侧外
耳道见暗红色新生物和

脓性分泌物，周围性面神
经麻痹 Ｈ－ＢⅥ级，中度传
导性聋。

经乳突径路手术，术中见肿瘤累及
面神经的迷路段、膝状神经节、鼓
室段、锥曲段和乳突段，肿瘤淡黄
色、半透明、质软，破坏颞骨岩部中
段突入颅中窝，术中联合应用耳内
镜处理颅中窝病变，未行神经移
植。

术后半年复查 ＭＲ未见
肿瘤复发；术后２年颅中
窝肿瘤复发，神经外科经
颅中窝径路切除肿瘤；又
随访４年，目前无复发，

重度传导性聋，面神经功
能 Ｈ－ＢⅥ级。

２　 ２０１２年

５月
女 ４０ 左耳闷、耳鸣伴听力下降

半年。入院前３年曾有
左侧周围性面瘫，治疗后
完全恢复。左侧外耳道
通畅，鼓膜完整，中度传
导性聋。

　　　　　未手术。 随访４年余，肿瘤缓慢生
长，无面瘫，无听力下降
加重，鼓膜后半部见肿物
从鼓室向外膨隆。

３　 ２０１２年

６月
女 ６０ 右周围性面瘫３年，发现

右腮腺包块１周。右侧
面神经功能 Ｈ－ＢⅢ级，右
耳垂下方可触及３．５ｃｍ
×２．５ｃｍ 肿块。术前细
胞学检查为炎性细胞。

腮腺径路切除肿瘤，见肿瘤位于面
神经总干下方，进入茎乳孔，因患
者不同意未行神经移植。

随访４年，肿瘤无复发，

Ｈ－ＢⅥ级。

４　 ２０１４年

３月
男 ３６ 发现左腮腺包块２年余，

近３个月增大明显。左
侧耳垂下方可触及２．０
ｃｍ×２．０ｃｍ肿块。

腮腺径路囊内切除肿瘤，术中见肿
瘤起源于面神经主干，切开肿瘤包
膜，为黄色胶冻状内容物，自包膜
切开处将肿块内容物彻底剜除，保
留肿瘤的包膜和面神经的完整性。

随访２．５年，无复发，面
神经功能正常（Ｈ－Ｂ Ⅰ
级）。

５　 ２０１４年

８月
女 ３２ 右周围性面瘫１月余，伴

右耳后乳突区疼痛。右
外耳道及鼓膜充血肿胀，

Ｈ－ＢⅤ级，右重度传导性
聋。

乳突腮腺联合径路切除肿瘤，耳大
神经移植。肿瘤累及膝状神经节、

鼓室段、锥段、乳突段及茎乳孔外
侧的面神经主干。

随访２年，无复发，面神
经功能 Ｈ－ＢⅤ级。

６　 ２０１６年

１月
女 ７７ 右耳流脓伴听力下降１５

年余。右侧外耳道见肉
芽样新生物，表面有脓性
分泌物，右耳重度混合性
听力下降。

乳突腮腺联合径路切除肿瘤，耳大
神经移植。术中见鼓窦、上鼓室、

中鼓室及乳突腔大量新生物，累及
迷路段至颞骨外腮腺段，外半规管
见局部骨质缺损，内膜完整。

随访 ８ 个月，肿瘤无复
发，面神经功能 Ｈ－Ｂ Ⅴ
级。

７　 ２０１６年

５月
男 ３６ 左耳听力下降伴口角歪

斜１年，伴耳鸣，无眩晕。

左侧外耳道有肿物隆起，

鼓膜完整，左耳轻度传导
性听力下降。

经颞下窝径路面神经瘤切除术＋
腓肠神经移植术（在上海九院手
术）。

随访 ６ 个月，肿瘤无复
发，左侧面神经功能 Ｈ－Ｂ

Ⅴ级，重度传导性聋（耳
道封闭）。

神经损伤的时间长短与能否获得更好的面神经功

能恢复有着密切的关系，我们建议影像学检查可更
早进行。
面神经鞘瘤的病理诊断并不困难，可分为３种

类型：细胞排列整齐栅栏状的Ａｎｔｏｎｉ　Ａ型、细胞排

列稀疏分布松散的Ａｎｔｏｎｉ　Ｂ型或两者均存在的混
合型。但在获得病理诊断之前极易误诊，且肿瘤起
源的节段不同易被误诊的疾病也不同，我们根据本
组病例资料并结合文献总结如下：①起源于桥小脑
角和内听道段的面神经鞘瘤较少伴发面神经麻
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痹〔６〕，多表现为听力损害、耳鸣和眩晕〔７〕，易被误诊
为听神经瘤。两者的临床表现和影像特征都不易
区分，Ｋａｎｉａ等〔６〕称之为前庭样面神经雪旺瘤；只有
当面神经鞘瘤扩展到膝状神经节及鼓室段面神经

管，增强ＣＴ和ＭＲＩ表现才有别于听神经瘤。②颞
骨外腮腺区的面神经鞘膜易误诊为腮腺来源肿瘤，
两者均表现为耳垂下无痛性肿物。影像学检查可
发现肿物所在部位略有差异，面神经鞘瘤多位于腮
腺浅叶和深叶之间的面神经主干走行区域（图１），

ＭＲＩ检查可见病变内常有囊性变，且面神经增粗、
强化；而腮腺来源肿物则多位于腮腺浅叶或深叶
内，密度均匀，面神经形态正常。③颞骨内面神经
鞘瘤容易误诊为中耳炎或中耳胆脂瘤，尤其是肿瘤
大范围侵及面神经鼓室段或乳突段，突破鼓膜或外
耳道后壁〔８〕，外耳道见到肿物并出现耳漏时易误
诊。面神经麻痹也被误认为是中耳炎的一种颅外
并发症。两者在ＣＴ和ＭＲＩ上的差异有利于鉴别。

ＣＴ观察骨性结构优于 ＭＲＩ：ａ．累及鼓室段或乳突
段的面神经鞘瘤，面神经骨管与对侧相比明显扩大
或破坏消失，面神经走行区有软组织肿块影，病变
边缘清楚，但周围骨质无明显硬化边，且软组织肿
块常可自外耳道后壁突入外耳道，肿瘤向下生长还
可见茎乳孔扩大（图２～４）；而中耳炎或中耳胆脂瘤
若侵蚀面神经，最易破坏锥曲段或鼓室段面神经骨
管，未累及区域的面神经骨管完整、无扩大。ｂ．鼓
室段面神经鞘瘤，肿瘤来源于鼓室内侧壁，软组织
影多位于锤骨和砧骨的内侧，将听骨向外推移（图
５）；而中耳胆脂瘤的内陷袋多起源于听骨链的外
侧，侵蚀吸收外侧的鼓室盾板，将听骨向内移位。

ｃ．两者在乳突气房的气化程度上也存在差异，面神
经鞘瘤的乳突多为气化型（图４）；而中耳炎或中耳
胆脂瘤则多为板障型或硬化型。薄层增强 ＭＲＩ对
软组织的分辨率优于ＣＴ：ａ．面神经鞘瘤表现为沿
面神经走行、不均匀强化的病变影（图６）；而中耳胆
脂瘤没有沿面神经走形的特征，且增强后不被强
化。ｂ．当膝状神经节的近端和远端均受累时，面神
经鞘瘤可呈现典型的“沙漏征”（ｈｏｕｒｇｌａｓｓ）〔３〕（图
７）；而中耳胆脂瘤多会压迫吸收周围骨质成为整块
边缘光整的软组织影。
面神经鞘瘤的治疗原则是，当其他症状不需要

干预时，应尽可能长时间的保持良好的面神经功
能。由于面神经移植后，面神经功能最佳也只能恢
复至 Ｈ－Ｂ Ⅲ级〔９－１０〕，因此若术前面神经功能优于
Ｈ－ＢⅢ级，多建议先保守治疗（定期影像学检查）、
面神经减压、减瘤或囊内剥离术；若面神经功能为
Ｈ－ＢⅢ级或差于 Ｈ－ＢⅢ级，则建议彻底切除肿瘤
＋面神经移植。本组术前面神经功能正常３例：１
例影像资料显示肿瘤累及面神经鼓室段和乳突段，

未手术，随访观察４年后，复查耳内镜见鼓膜后半
部有淡红色肿物自鼓室突出（图８），增强 ＭＲＩ可见
乳突段面神经明显强化且较４年前稍增粗（图９），
面神经功能仍正常，听力损失也无明显加重，目前
仍在随访中；１例腮腺内面神经鞘瘤，术中快速病理
确诊神经鞘瘤，行保留包膜的囊内切除术，术后面
神经功能正常，现已随访２．５年无复发；１例（例６）
术前诊断为慢性化脓性中耳炎并拟施行乳突切开

＋鼓室成形术，术中快速病理诊断为神经鞘瘤后，
虽然向下延长切口，取耳大神经进行了面神经移
植，但术后面神经功能为 Ｈ－ＢⅤ级。本组术前面
神经功能 Ｈ－ＢⅡ级１例（例７），肿瘤累及鼓室段和
乳突段，向下广泛侵及颈静脉孔区，转诊至上海市
交通大学医学院附属第九人民医院，考虑到肿瘤范
围大，经颞下窝径路彻底切除肿瘤（图１０、１１），并取
腓肠神经进行面神经移植，术后半年面神经功能
Ｈ－ＢⅤ级，目前已转至整形外科进行面部对称性治
疗。
面神经鞘瘤虽是一种良性肿瘤，但切除不彻底

也会复发，如本组例１患者，肿瘤累及面神经的迷
路段、膝状神经节、鼓室段、锥曲段和乳突段，并破
坏颞骨岩部中段突入颅中窝（图１２），手术采取扩大
的乳突径路，术中在耳内镜辅助下处理了侵入颅中
窝的肿瘤，但由于术野的限制，在一定程度上类似
于囊内切除，术后半年复查 ＭＲ未见肿瘤复发，但
２年后再次复查时，发现颅中窝肿瘤复发，又在神经
外科经颅中窝径路切除了颅内肿瘤。因此，对于面
神经鞘瘤面神经功能较差的患者，应根据肿瘤部
位、累及范围、术前听力水平选择合适的手术径路，
予以彻底切除肿瘤＋面神经移植〔１０〕：若未累及鼓室
段和膝状神经节的颞骨内肿瘤，可以选择完壁式乳
突切开；累及膝状神经节的肿瘤，可以选择开放式
乳突切开术；如果面神经乳突段肿瘤累及腮腺，则
采用乳突腮腺联合入路；累及内听道的肿瘤可选择
经迷路或颅中窝径路；乳突段或腮腺总干的面神经
瘤累及颈静脉孔区，可采用颞下窝入路肿瘤切除。
如果患耳是唯一听力耳，则不宜采用迷路入路。
面神经鞘瘤的术前诊断虽有一定的迷惑性，但

接诊医师若能多了解该疾病的特征，如面神经鞘瘤
多有周围性面瘫的症状，影像学检查发现肿瘤位于
面神经走行的区域，误诊也不是不可避免。对于面
神经功能良好的患者，应尽可能保存最佳的面神经
功能状态达最长时间，采取随访观察或选择相对保
守、更能保存面神经功能的手术方案，如面神经减
压或减瘤术；如果面神经功能达 Ｈ－ＢⅢ级以上或
肿瘤侵及范围广泛、进展迅速，则建议尽早手术，便
于提高术后面神经功能，且需根据肿瘤累及范围选
择合适的手术入路，彻底切除肿瘤，避免复发。

·６９２１·
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　　图１腮腺区面神经鞘瘤ＣＴ　肿瘤位于左侧腮腺的浅叶和深叶交界区；　图２　冠状位ＣＴ　面神经乳突段骨管、茎乳孔
较对侧明显扩大；　图３　水平位ＣＴ　面神经乳突段骨管较对侧明显扩大，且肿瘤突入外耳道；　图４　水平位ＣＴ　软
组织肿块自乳突气房面神经管区、经外耳道后壁突入外耳道，且乳突为气化型。

　　图５　水平位ＣＴ　累及鼓室段的面神经鞘瘤，面神经骨管正常结构消失，肿瘤压迫听骨向外侧移位；　图６　ＭＲＩ　Ｔ１增
强　沿面神经走形的不均匀强化的软组织影，向前进入外耳道，向后进入后颅窝；　图７　ＭＲＩ　面神经鞘瘤同时累及
膝状神经节的近端和远端，肿瘤部分进入中颅窝，可呈典型的“沙漏征”；　图８　耳内镜检查　鼓膜后半部见淡红色肿
物从鼓室向外侧突出；　图９　ＭＲＩ　Ｔ１增强　乳突段面神经明显强化、增粗；　图１０　水平位ＣＴ　面神经鞘瘤侵及颈
静脉孔区；　图１１　水平位ＣＴ　经颞下窝径路切除面神经鞘瘤后，肿瘤无残留；　图１２　水平位ＣＴ　面神经鞘瘤破坏
颞骨岩部中段突入颅中窝。
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