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内淋巴囊肿瘤伴内耳出血1例
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　　[摘要]　报道1例27岁女性内淋巴囊肿瘤伴内耳出血患者。该患者左耳听力下降伴持续耳鸣,MRI提示

内淋巴囊软组织影,考虑肿瘤累及半规管及前庭,行迷路径路内淋巴囊肿瘤切除术。术后无脑脊液漏,面神经功

能正常,术后1年颞骨 MRI增强无肿瘤复发。
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Abstract　A27-year-oldfemalepatientsufferingendolymphaticsactumorwithintralabyrinthinehemorrhage
wasreported.Thepatienthadhearinglossintheleftearwithcontinuoustinnitus,andMRIshowedthesofttissue
shadowofendolymphaticsac.Consideringthatthetumorinvolvedsemicircularcanalandvestibule,endolymphatic
cysttumorresectionwasperformedbylabyrinthroute.Aftersurgery,therewasnocerebrospinalfluidleakage
andfacialnervefunctionwasnormal.Moreimportantly,enhancedMRIoftemporalboneshowednotumorrecur-
rence1yearaftersurgery.
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1　病例报告

患者,女,27岁,因左耳听力下降伴持续性耳

鸣2个月于2020年11月12日入院。否认眩晕、
耳闷。体检:双外耳道通畅,鼓膜正常,面神经 HB

1级,后组脑神经功能无异常。纯音测听右左耳听

阈分别为16dB和70dB,左耳感音神经性聋(曾在

当地医院以突发性聋治疗,效果不佳)。颞骨 MRI
提示左侧内听道与乙状窦之间岩骨后缘内淋巴囊

区软组织影,0.8cm×1.9cm 大小,形态不规则,
边缘 欠 光 整,边 界 欠 清,T1WI等 高 混 杂 信 号,
T2WI以高信号为主,内见少许等低信号,无明显
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弥散受限,增强后肿块不均匀强化,左侧上、外、后
半规管及前庭 T1WI为高信号,耳蜗形态、信号未

见明显异常,内听道未见明显异常(图1a、b、c)。颞

骨高分辨CT 示左侧岩锥后缘不规则骨质吸收破

坏,涉及前庭导水管、乙状窦壁,局部伴低密度软组

织影(图1d)。腹部B超未见异常。临床诊断左内

淋巴囊肿瘤。考虑肿瘤累及半规管及前庭,行迷路

径路内淋巴囊肿瘤切除术。术中首先行乳突轮廓

化,保留外耳道后壁,随后进一步轮廓化乙状窦,面

神经,水平、后、上半规管。充分暴露内淋巴囊区

域,内淋巴表面为蓝色,表面肿瘤易出血(图1e)。
肿瘤位于乙状窦前下后半规管后方,向前累及内淋

巴管。切除后、水平、上半规管,内听道轮廓化,充
分暴露肿瘤后完整切除内淋巴囊及肿瘤,脑膜完整

保留。术后无脑脊液漏,面神经功能正常,术后1
年颞骨 MRI增强无肿瘤复发(图1f)。术后病理切

片见图2。

1a:左岩骨后缘内淋巴囊区肿块影,0.8cm×1.9cm 大小,形态不规则,边缘欠光整,边界欠清,T1WI等高混杂信号,内
见少许低信号,无明显弥散受限(长箭头所示),前庭 T1WI为高信号(三角箭头所示);1b:MRIT2WI以高信号为主,内
见少许低信号,无明显弥散受限(长箭头所示),前庭耳蜗 T2WI为高信号(三角箭头所示);1c:MRI增强后肿块显著不

均匀强化(长箭头所示),前庭 T1WI为高信号(三角箭头所示);1d:颞骨高分辨CT示左侧岩锥后缘不规则骨质吸收破

坏,涉及前庭导水管、乙状窦壁,局部伴低密度软组织影(长箭头所示),半规管未见明显累及;1e:完璧式乳突轮廓化后

充分暴露内淋巴囊区域,内淋巴表面为蓝色,表面肿瘤易出血(三角箭头所示),肿瘤位于乙状窦(SS)、前下后半规管后

方(PSCC),向前累及内淋巴管;1f:左侧乳突、内淋巴囊区部分结构缺损,前庭、水平半规管及后半规管部分缺如,局部

术区软组织影增厚,颞骨 MRI增强扫描内淋巴囊区域未见明显强化灶(星号)。
图1　左耳内淋巴囊肿瘤患者资料

2　讨论

内淋巴囊肿瘤是较罕见的颞骨肿瘤,起源于内

淋巴管或内淋巴囊。其临床特点以内淋巴囊为中

心,破坏性生长,并可累及周围的重要神经血管。
该肿瘤生长慢,低度恶性,患者表现为听力下降、耳
鸣、眩晕,部分患者临床表现类似梅尼埃病[1]。其

听力下降的机制与肿瘤侵犯内耳结构,或肿瘤导致

内耳积水、内耳出血有关[2]。临床上内淋巴囊肿瘤

多为散发型,由 Hassard等[3]在1984年首先报道,
他对1例诊断为梅尼埃病患者行内淋巴囊减压时

发现内淋巴囊区域有红色易出血新生物,术后病理

为腺癌。内淋巴囊肿瘤也同视网膜血管综合征

(VHL)综合征相关,目前认为 VHL 综合征患者

11%~16%可有内淋巴囊肿瘤,其中30%为双侧
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发病。VHL综合征患者还可表现为颅内、脊椎、视
网膜血管母细胞瘤及肾、胰腺囊肿或肿瘤。内淋巴

囊肿瘤的主要临床表现为听力下降、耳鸣、眩晕。
当进一步发展累及周围神经后出现面瘫、声嘶、呛
咳、复视等相应的症状[4]。目前研究认为淋巴囊肿

瘤的前庭听觉症状与肿瘤累及内耳结构伴发内耳

积水、内耳出血有关。Butman等[5]最早报道3例

内淋巴肿瘤患者同时伴发内淋巴积水,但对侧耳无

积水,其中2例患者经手术后听力稳定,耳鸣和眩

晕好转。Jagannathan等[2]报道1例 VHL综合征

患者,左耳10年前出现突发性聋,随后听力进一步

下降,伴耳鸣、眩晕,颞骨 MRI仅提示左内耳出血

表现,但内淋巴囊区域颞骨 MRI检查未见明显肿

瘤。考虑 VHL综合征患者60%可有听觉前庭症

状,但影像学检查在内淋巴囊区域并没有阳性表

现,该患者术中探查发现内淋巴囊区域有2mm 大

小的 肿 瘤,切 除 后 耳 鸣 和 眩 晕 症 状 改 善。But-
man[6]等报道35例 VHL综合征患者,14例有突

发性聋患者中11例 MRI检查提示内耳出血,而其

他渐进性听力下降的 VHL 综合征患者的颞骨

MRI并未表现内耳出血。因此认为内耳出血可能

为内淋巴囊肿瘤的早期表现,而且内淋巴囊肿瘤患

者出现突发听力下降可能与内耳出血有关,需要引

起临床重视。

可见内含胶体的滤泡结构(星号)并伴有骨质破坏(长箭

头)、间质充血及出血(短箭头)苏木精-伊红染色×100。
图2　组织病理切片检查

目前认为内淋巴囊肿瘤一旦诊断应尽早手术,
手术尽管不能使听力逆转,但能保护残留听力,改

善眩晕、耳鸣等症状,同时还能避免因肿瘤进一步

发展破坏其他脑神经而引起的更严重的并发症。
手术径路可根据病变的大小、部位及听力状况选

择,当肿瘤局限于内淋巴囊区域,没有累及内耳等

重要结构,可选择经乳突的迷路后径路切除肿瘤,
保留听力;当肿瘤向前发展累及内耳结构,可选择

迷路径路切除肿瘤;当肿瘤进一步发展累及颈静脉

孔区,并累及颅内,可选择颞下窝或乙状窦后径路

切除肿瘤[7]。若病变复杂或毗邻重要血管、神经,
难以彻底切除,可术后采用辅助治疗。本例患者经

迷路径路手术后1年复查,未见肿瘤复发,而且无

并发症发生。临床上建议内淋巴囊肿瘤患者需长

期随访。
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