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  [摘要] 目的:探究颈静脉球瘤患者的误诊原因。方法:回顾性分析116例颈静脉球瘤患者的临床资料。结

果:116例患者于当次住院就诊前曾有误诊者65例,平均误诊时间4.90年。误诊病种为慢性化脓性中耳炎或中

耳胆脂瘤25例,神经性耳鸣或听力下降16例,面瘫6例,外耳道肿物4例,分泌性中耳炎3例,颈部肿物3例,颅
内占位2例,中耳癌1例,声带麻痹1例,口腔炎1例,视神经乳头水肿1例,中耳血管瘤1例,血管性耳鸣1例。
结论:颈静脉球瘤的误诊原因可归纳为:患者的首发症状无特异性;缺乏辅助检查,尤其是影像学检查;医师对颈

静脉球瘤的影像学检查及病理检查认识不足。
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Abstract Objective:Toanalyzethecausesofmisdiagnosisofpatientswithglomusjugularetumor.Method:

Theclinicaldataof116patientswithglomusjugularetumorwereretrospectivelyanalyzed.Result:Amongthe
116patients,65weremisdiagnosed,theaveragedurationofmisdiagnosiswas4.90years.Themisdiagnoseddis-
easeswerechronicotitismediaorcholesteatomain25cases,neurologicaltinnitusorhearinglossin16cases,fa-
cialparalysisin6cases,externalauditorycanalmassesin4cases,secretoryotitismediain3cases,neckmassin
3cases,intracranialneoplasmain2cases,middleearcancerin1case,vocalcordparalysisin1case,stomatitisin
1case,opticnerveheadedemain1case,middleearhemangiomain1caseandvasculartinnitusin1case.Conclu-
sion:Themisdiagnosisofglomusjugularetumorcanbesummarizedasfollows:thepatients'firstsymptomswere
notspecific;lackofauxiliaryexamination,especiallyimagingexamination;physicianshaveinsufficientunder-
standingofimagingandpathologicalexaminationofglomusjugularetumor.

Keywords glomusjugularetumor;misdiagnosis;diagnosis

  颈静脉球瘤(glomusjugularetumor)是颈静 脉-鼓室副神经节瘤(glomusjugulare-tympanicum
paraganglioma)的统称〔1〕,也称化学感受器瘤、非
嗜铬的副神经节瘤〔1-3〕。颈静脉球瘤是中耳最常见

的肿瘤,也是颞骨次常见的肿瘤,仅次于前庭神经

鞘瘤〔4-5〕。虽然绝大多数颈静脉球瘤是良性的,但
此肿瘤具有很高的局部侵袭倾向,导致多发性脑神

经麻痹,从而产生严重的后果〔6-9〕。颈静脉球瘤生

长缓慢且早期缺乏特异性的症状,往往被延误诊
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断,据文献报道其误诊率可高达64.9%〔1〕。本研

究回顾性分析2007-2017年解放军总医院耳鼻咽

喉头颈外科收治的116例颈静脉球瘤患者的临床

资料,总结临床特点,分析误诊误治的原因。
1 资料与方法

1.1 临床资料

116例颈静脉球瘤患者中,男53例,女63例;
年龄15~69岁,平均42岁;右侧49例(其中1例

合并双侧颈动脉体瘤),左侧67例(其中1例为双

侧颈静脉球瘤);病程20d~21年,平均5.41年。
115例均经病理学检查确诊为颈静脉球瘤。116例

中,3例当次入院后未行手术治疗,其中1例68岁

患者,因全身状况不佳未行手术,经影像学检查诊

断;1例既往手术及病理学检查确诊;1例通过

MRI检查及B超引导下颈部包块穿刺病理学检查

确诊。
116例患者最常见的症状为听力下降(105

例),其次为耳鸣(94例,其中搏动性耳鸣71例)。
发现外耳道肿物45例;面瘫35例;伸舌偏斜35
例;耳流脓24例;耳痛21例;眩晕20例;外耳道出

血史20例;声音嘶哑18例;耳胀满感17例;一侧

软腭瘫10例;因为此疾病曾行放疗者7例;面部抽

搐7例;头痛7例;上颈部包块7例;吞咽障碍5
例;言语含糊4例;视力下降3例(2例复视,1例单

眼视力下降);副神经症状(斜方肌或胸锁乳突肌无

力)3例;伴发晕厥2例。
1.2 辅助检查

116例患者均在外院或本院行颞骨CT、颅脑

MRI及增强扫描。术前行颅脑或颈部血管造影

102例,其中行血管栓塞91例,球囊闭塞试验2例,
纯音听阈检查114例,耳内镜检查62例,电子喉镜

检查32例,面肌电图18例,ABR、DPOAE、40Hz
听觉相关电位及多频稳态诱发电位检查19例,言
语识别率12例,前庭功能检查13例,耳蜗电图检

查9例,咽鼓管功能检查5例,前庭肌源性诱发电

位2例,颈部血管彩超检查1例,颅脑 MRA检查1
例,颅脑磁共振DWI检查3例,全身PET检查1
例。
2 结果

2.1 误诊病种的分布

116例患者于当次住院就诊前曾有误诊者65
例(56.03%),平均病程5.84年(2个月~21年),
平均误诊时间达4.90年。65例患者分别被误诊

为慢 性 化 脓 性 中 耳 炎 或 中 耳 胆 脂 瘤 25 例

(38.46%),神 经 性 耳 鸣 或 听 力 下 降 16 例

(24.62%),面瘫6例(9.23%),外耳道肿物4例

(6.15%),分泌性中耳炎3例(4.62%),颈部肿物3
例(4.62%),颅内占位2例(3.08%),中耳癌1例

(1.54%),声带麻痹1例(1.54%),中耳血管瘤1

例(1.54%),血管性耳鸣1例(1.54%),视神经乳

头水肿1例(1.54%),口腔炎1例(1.54%)。
2.2 误诊患者的首发症状

误诊的65例患者首发症状为耳聋和(或)耳鸣

者58例(89.23%),占比最高;其他7例患者的首

发症状或体征分别为单纯面瘫(1例)、外耳道肿物

(1例)、眩晕(1例)、声音嘶哑(1例)、舌体肿胀(1
例)、复视(1例)、咽异物感伴声音嘶哑、言语含糊

及吞咽障碍(1例)。误诊为慢性化脓性中耳炎或

中耳胆脂瘤的25例患者首发症状为耳鸣和(或)听
力下降,9例伴耳漏,3例伴耳闷,2例伴面瘫,1例

伴声音嘶哑,1例伴眩晕;误诊为神经性耳鸣或听

力下降的16例患者首发症状为耳鸣和(或)听力下

降,1例伴眩晕,1例伴周围性面瘫,1例伴声音嘶

哑;误诊为面瘫的6例患者中,5例患者的首发症

状为耳鸣、听力下降及面瘫,1例患者的首发症状

仅有周围性面瘫;误诊为中耳血管瘤的1例患者首

发症状为耳鸣、耳聋及耳道出血;误诊为视神经乳

头水肿的1例患者首发症状为复视、耳鸣、耳聋;误
诊为口腔炎的1例患者首发症状为舌体肿胀、耳
鸣、耳聋。
2.3 患者误诊前的辅助检查

25例误诊为慢性化脓性中耳炎或中耳胆脂瘤

的患者中,14例曾行头颅或颞骨CT,其中11例曾

在外院行乳突根治术,8例手术及术后病检仍未确

诊。16例误诊为神经性耳鸣或听力下降的患者

中,1例曾行颞骨CT检查未见明显异常,其他患者

均未接受影像学检查。6例误诊为面瘫的患者中,
1例颅脑 MRI无明显异常,其他患者均未行相关

检查。4例误诊为外耳道肿物的患者中,1例行CT
及听力检查无明显异常,取活检示毛细血管瘤;1
例取活检示肉芽组织增生;1例取活检时出血过

多,颞骨CT提示颞骨骨质破坏,但未引起重视;1
例活检结果不确定。1例诊断为颈部肿物的患者

行CT、MRI及手术,但术后病检未确诊。2例误诊

为颅内占位的患者中,1例头颅CT及 MRI示岩骨

占位,并行手术,术后病检未确诊;1例行CT、MRI
及手术,术后病检仍误诊为黑色素瘤。1例误诊为

中耳癌者行CT、MRI检查及手术切除,术后病检

仍误诊为混合性血管瘤。1例误诊为声带麻痹者

CT示颈静脉孔区占位,怀疑恶性肿瘤。1例误诊

为中耳血管瘤者CT示中耳占位,手术及病理检查

示血管瘤。1例误诊为口腔炎者CT正常。其他被

误诊的患者均仅行听力学检查或凭经验诊断。
2.4 116例患者诊断为颈静脉球瘤的方式

曾被误诊的65例患者中,53例患者后来通过

CT、MRI及增强扫描检查初步诊断为颈静脉球瘤,
并且52例经手术及术后病理检查确诊;7例患者

影像学检查未诊断为颈静脉球瘤,通过手术及术后
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病理检查确诊;5例患者通过影像学检查及外耳道

肿物活检诊断,手术及术后病理检查进一步确诊。
116例患者中有51例患者未曾被误诊,其中

33例患者通过CT、MRI及增强扫描初步诊断为颈

静脉球瘤,并最终经手术及术后病理检查确诊;16
例患者通过既往手术及术后病理检查确诊;1例患

者由 MRI及B超引导下颈部包块穿刺病理学检查

确诊;1例患者由颈部彩超、CTA、头颈部血管造影

及 MRI联合诊断为颈静脉球瘤,并经术后病理检

查确诊。
3 讨论

3.1 误诊原因

颈静脉球瘤临床上相对少见,其解剖部位深

在、隐蔽,不易早期发现,其主要症状往往与局部其

他疾病的症状类似,故易误诊误治。本组116例患

者的误诊率高达56.03%,误诊原因可归纳为:①
首发症状无特异性,大多数患者的首发症状表现为

耳鸣、耳聋;②缺乏必要的辅助检查,尤其是影像学

检查;③临床医师对颈静脉球瘤的影像学检查及病

理检查认识不足。
3.2 临床症状及体征

颈静脉球瘤最常见的症状是搏动性耳鸣、耳
聋、头痛、眩晕,可能累及第5~12对脑神经,导致

多发性脑神经麻痹,神经系统症状与肿瘤累及的区

域和范围有关〔7-9〕。本组被误诊的65例患者中,最
常见的首发症状是听力下降及耳鸣,且两者同时出

现者44例,占67.69%。但听力下降及耳鸣均是耳

科疾病最常见的症状,并不能为本疾病的诊断提供

线索,但颈静脉球瘤患者的耳鸣多表现为搏动性,
本 组 116 例 患 者 中 搏 动 性 耳 鸣 者 71 例,占

61.21%。除了耳部症状,患者通常由于脑神经受

到压迫而出现症状,穿行于颈静脉孔区的脑神经

(脑神经Ⅸ~Ⅺ)受压可以引起吞咽困难、斜方肌和

胸锁乳突肌无力、声音嘶哑,但通常发生在耳鸣和

耳聋症状之后,颈静脉球瘤还可以引起面瘫、舌下

神经麻痹或霍纳征等〔2-3,5〕。Seymour等〔10〕报道最

常受累的脑神经是 迷 走 神 经(16%)、舌 咽 神 经

(16%)和面神经(8%)。Borba等〔11〕报道中晚期常

有后组脑神经受损,面神经麻痹占10%~40%。
因此,若患者除了耳部症状外,还伴有其他脑神经

症状,应怀疑颈静脉球瘤的可能,需进一步检查以

免漏诊和误诊。如本组误诊为中耳炎的患者中1
例伴声音嘶哑,该患者有一侧声带麻痹,那么声音

嘶哑应该作为进一步明确诊断的线索。误诊为感

音神经性聋患者中伴面瘫、声音嘶哑各1例,但面

瘫及声音嘶哑并非感音神经性聋的常见伴随症状,
可进一步检查。文献报道颈静脉球瘤患者最常见

和特征性的体征是中耳肿块〔4〕,但中鼓室肿块可能

不被发现。本组116例患者中可见外耳道和(或)

鼓室肿物的患者占66.38%(77/116)。因为肿瘤

富含血管,发现患者有外耳道或鼓室红色肿物,应
考虑到本病的可能,尽量避免鼓膜切开和外耳道活

组织检查,避免出现不可控制的出血。
3.3 影像学表现

虽然临床症状是诊断颈静脉孔区肿块的初步

线索,但是建立在影像学基础上的临床诊断可能概

率更高〔12〕。65例误诊患者中,误诊前曾行CT检

查24例,MRI平扫检查5例,仅4例患者同时做了

CT及 MRI平扫检查。共有25例患者行影像学检

查,另40例患者仅行听力学检查、取活检或凭经验

诊断。缺少辅助检查是误诊的重要原因。误诊的

65例患者中53例后来通过CT、MRI及增强扫描

初步诊断为颈静脉球瘤,116例患者中至少有86
例患者通过CT及 MRI检查初步诊断为颈静脉球

瘤。可见影像学诊断在颈静脉孔区肿瘤诊断中具

有不可替代的重要 作 用。影 像 学 技 术、尤 其 是

MRI的普及提高了颈静脉球体瘤的诊断率〔5〕。
颈静脉球瘤的影像学表现有较明显的特点。

CT和 MRI均用于手术前成像,它们可以相互补充

反映病变部位的特点〔13〕,对该病的诊断有重要的

参考价值。薄层颞骨CT在显示骨质破坏的范围

上更有优势,强化核磁成像对确认肿瘤的范围最

佳〔5〕。颈静脉球瘤常沿着最低阻力途径生长,如乳

突气房、血管沟、咽鼓管及颅底孔道,在CT骨窗像

上显示出更强的侵袭性,颈静脉孔周缘可见浸润

性、破坏性骨质改变〔14〕。MRI能更清晰地呈现肿

瘤的血管特征,在 MRT1WI上肿瘤实质多为等信

号,少数呈稍高或稍低信号;T2WI上肿瘤实质多

呈明显高信号,信号欠均匀;增强扫描可见明显强

化〔15〕。在大于2cm 的病灶中肿瘤的高信号与血

管流空的低信号形成的混杂信号的软组织影,呈现

出特征性的“盐和胡椒征”外观〔5,13〕。
3.4 病理表现

颈静脉球瘤的确诊需要病理学检查。本组误

诊为中耳炎或中耳胆脂瘤的25例患者中有11例

曾行乳突根治术,仅3例术后病理检查确诊为颈静

脉球瘤(1例患者第2次术后病理检查确诊),病理

检查的准确率仅12%(3/25);8例患者手术及术后

病理检查仍未确诊(其中2例行2次手术均未确

诊,3例1次手术未确诊,1例术后病理诊断为血管

瘤,1例诊断为肉芽肿,1例诊断为黑色素瘤)。4
例外耳道肿物取活检、2例颅内占位手术后病检、1
例颈部肿物切除术后病检、1例被误诊为中耳癌及

1例被误诊为血管瘤的患者术后病检均未确诊,甚
至再次误诊。可见,颈静脉球瘤的常规病理诊断也

有一定难度。
颈静脉球瘤病理〔16-17〕典型者与正常副神经节

的组织结构相似。上皮样主细胞排列成巢,由丰富

·434· 临床耳鼻咽喉头颈外科杂志 第34卷



而窦状扩张的纤维血管性间质所分隔。肿瘤性主

细胞呈卵圆形或多边形,包浆少量至中等,分界往

往不清,似“合体”状。核圆形或卵圆形,胞质内含

有数量不等的神经分泌颗粒。分化良好者尚见支

持细胞,支持细胞有细长的胞质突起对合于主细

胞。目前免疫组织化学技术是诊断副神经节瘤最

敏感的方法,是用于鉴别其他肿瘤,精确诊断副神

经节瘤唯一可以使用的方法。主细胞的阳性标记

有神经元特异性烯醇化酶、嗜铬粒蛋白 A、突触运

载蛋白、蛋氨酸脑啡肽、亮氨酸脑啡肽等,其中至少

有1种呈阳性反应。支持细胞的阳性标记有S-100
蛋白、神经胶质酸性蛋白等。

总之,颈静脉球瘤临床少见,首发症状不典型,
若患者除了耳部症状外,还伴有其他脑神经症状

时,应怀疑颈静脉球瘤的可能。发现患者有外耳道

或鼓室红色肿物时,应考虑到本病的可能。特别要

注意合理地使用现代影像学诊断技术,薄层颞骨

CT及 MRI在颈静脉球瘤的诊断中具有不可替代

的重要作用。免疫组织化学检查有助于颈静脉球

瘤的病理诊断。临床医师需要提高对颈静脉球瘤

的认识,避免误诊,争取早期诊断、早期治疗。
参考文献
[1] 黄德亮,杨伟炎,周定标,等.颈静脉球瘤的诊断与治

疗[J].中华医学杂志,2002,82(20):1381-1384.
[2] GencA,BicerA,AbaciogluU,etal.Gammaknifera-

diosurgeryforthetreatmentofglomusjugulare
tumors[J].JNeurooncol,2010,97(1):101-108.

[3] HafezRF,MorganMS,FahmyOM.Anintermediate
termbenefitsandcomplicationsofgammaknifesur-
geryinmanagementofglomusjugularetumor[J].
WorldJSurgOncol,2016,14(1):36-40.

[4] JacksonCG.Glomustympanicumandglomusjugulare
tumors[J].OtolaryngolClinNorthAm,2001,34(5):

941-970.
[5] 申卫东,李竹梅,戴朴,等.搏动性耳鸣伴听力下降、面

瘫、颈 部 包 块 [J].中 华 耳 科 学 杂 志,2016,14
(3):436-441.

[6] 唐凤珠,韩东一,瞿申红,等.颈静脉球体瘤及颈动脉

体瘤的诊断和治疗[J].临床耳鼻咽喉头颈外科杂志,

2014,28(9):612-617.
[7] deAndradeEM,BritoJR,MarioSD,etal.Stereotactic

radiosurgeryforthetreatmentofGlomusJugulare
Tumors[J].Surg NeurolInt,2013,4 (Suppl
6):S429-435.

[8] GottfriedON,LiuJK,CouldwellWT.Comparisonof
radiosurgeryandconventionalsurgeryforthetreat-
mentofglomusjugularetumors[J].NeurosurgFo-
cus,2004,17(2):E4.

[9] GreenJDJr,BrackmannDE,NguyenCD,etal.Surgi-
calmanagementofpreviouslyuntreatedglomusjugu-
laretumors[J].Laryngoscope,1994,104(8 Pt
1):917-921.

[10]SeymourFK,LloydS,HarcourtJP.Glomusjugulare
tumourpresentingwithisolatedaccessorynervepalsy
[J].JLaryngolOtol,2004,118(3):234-236.

[11]BorbaLA,Ale-BarkS,LondonC.Surgicaltreatment
ofglomusjugularetumorswithoutreroutingofthe
facialnerve:aninfralabyrinthineapproach[J].Neuro-
surgFocus,2004,17(2):51-55.

[12]vandenBergR.Imagingandmanagementofheadand
neckparagangliomas[J].EurRadiol,2005,15(7):

1310-1318.
[13]ShyamKumarS,ThakarA.Complexglomusjugulare

tumor:managementissues[J].IndianJOtolaryngol
HeadNeckSurg,2013,65(Suppl3):676-681.

[14]黄鹤,李学军,彭泽峰,等.颈静脉孔区肿瘤的影像学

特征分析[J].中国耳鼻咽喉颅底外科杂志,2016,22
(2):105-109.

[15]洪国斌,程佑,梁碧玲.颈静脉球瘤的 MRI及DSA表

现[J].临床放射学杂志,2006,25(11):1023-1025.
[16]FilhoPA,RapoportA,AlvesVA,etal.Paraganglio-

masoftheheadandneck:clinical,morphologicaland
immunohistochemicalaspects[J].SaoPauloMedJ,

2001,119(3):114-118.
[17]李涤臣.副神经节肿瘤的病理诊断[J].临床与实验病

理学杂志,1998,14(1):86-88.
(收稿日期:2019-08-11)

·534·吴媛媛,等.颈静脉球瘤的误诊分析第5期  


