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副神经节瘤（Paraganglioma）是指体内散在分

布，与交感或副交感神经有联系的嗜铬或非嗜铬神

经上皮样细胞团．是一类起源于神经鞘细胞的肿

瘤，主要分布于头颈、纵膈、肾上腺及腹膜后等有

副神经节聚集的部位，临床上较为少见．颈动脉体

副神经节瘤（carotid body paraganglioma，CBP）是

最常见的头颈部副神经节瘤，约占头颈部副神经节

瘤的 60%，占头颈部肿瘤 的 0.03% [1，2]．颈动脉体

副神经节瘤多为缓慢生长的良性肿瘤，恶性颈动脉

体副神经节瘤临床较为罕见．

1 临床资料

1.1 一般资料

患者，男，17岁，因“发现右颈部包块 2 a，

乏力 1a余”入院．患者 2 a前发现右侧颈部约 1.0

cm×1.0 cm大小包块，质韧，活动度可，无明显疼

痛不适，未予重视．1 a前患者开始出现稍活动后

全身乏力，无畏寒发热，无血压升高，无头晕头

痛，无潮热盗汗等症状．查体：生命体征平稳．神

志清楚，慢性病容，贫血貌，皮肤巩膜无黄染，右
侧颈部扪及 2 cm×2 cm大小包块，质韧，活动可，

无压痛．余全身浅表淋巴结未触及肿大．心肺腹查

体无特殊．

1.2 影像学资料

CT示：右侧颈动脉鞘内软组织影，最大截面

积约 2.5 cm×2.0 cm，病变明显不均匀强化，内见

坏死区，病变包埋颈动脉内外．颈部见多发增大淋

巴结，见图 1．右肺中野见浅淡小结节影，见图

2．肝脏左内叶及右前叶巨大肿块，见图 3．

PET/CT 检查提示： （1） 肝脏肿块、右颈部淋巴 图 3 CT示：肝左外叶动脉期明显强化结节影

结、双肺结节及 C5椎体糖代谢增高病灶，均为恶

性肿瘤；（2）左侧腋窝淋巴结糖代谢轻度增高，

肿瘤侵犯待排．

图 1 CT示：右侧颈动脉鞘内软组织影

图 2 CT示：肺内小结节影
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1.3 病理学资料

右侧颈部淋巴结活检提示：淋巴结检查见肿瘤

浸润．免疫组化示：肿瘤细胞CgA（+），PCK（-），

TTF-1 （-），TG （-），Calcitonin （-），CK19（-），I-

IBME-1（-），EMA（-），Vimentin（-），Syn（+），CD56

（+），AE1/AE3（-），Ki-67（+，约5%～10%）；支持细

胞S-100（+）；组织化学：PAS（-）；病理诊断：恶性颈

动脉体副神经节瘤．

1.4 治疗经过

患者完善相关检查后明确诊断：右颈恶性颈动

脉体副神经节瘤．行紫杉醇脂质体 +卡铂方案化

疗 3周期，未见明显化疗副反应，疗效评价稳定．

后更改方案阿霉素 +异环磷酰胺化疗 2周期，未

见明显化疗副反应，疗效评价稳定．

2 讨论

目前文献报道多为单纯颈部病灶，部分患者经

手术切除病灶多年后发生其他脏器转移才确诊为恶
性颈动脉体副神经节瘤．本例患者确诊时已有全身

多处转移，临床十分少见．

2.1 病理学特征

恶性颈动脉体副神经节瘤镜下可见主细胞和支

持细胞．主细胞较大，呈多角形、圆形、卵圆形，

包浆丰富，呈嗜酸性细胞颗粒状，亦可透亮或空泡

状，核圆、卵圆形或梭形，染色质颗粒粗，分布不

均匀，可见数量不等核分裂象及多数瘤巨细胞．支

持细胞分布于细胞巢外围，呈梭形，核染色较深．

间质毛细血管丰富，可呈血窦样．灶性细胞成堆，

失去良性的化学感受器样细胞巢结构[3]．因副神经

节瘤的组织学与生物学行为不相符合，判断其良恶

性需要结合临床是否有邻近器官的侵袭和远处转

移．所以仅通过病理学检查很难鉴别良、恶性副神

经节瘤[4]．

2.2 临床特征

副神经节瘤根据其是否分泌儿茶酚胺，分为
功能性副神经节瘤和非功能性副神经节瘤．功能性

副神经节瘤能分泌儿茶酚胺，临床上常表现为血压

升高、心动过速、头晕、头痛、潮热、多汗等症

状．非功能性副神经节瘤常无特征性临床表现，常

以肿瘤发生部位的渐大包块或压迫症状为首发症

状．副神经节瘤生长十分缓慢，每年生长＜5 mm，

倍增时间约为 4.2 a[1]．本例患者无血压升高、心动

过速等症状，为非功能性副神经节瘤，其发现颈部

包块至确诊约 2 a，颈部包块未见明显增大，说明

恶性副神经节瘤的生长速度缓慢，与文献报道相

符．恶性副神经节瘤的主要转移器官包括局部淋巴

结、肝脏、肺及骨．本例患者就诊时，已有颈部淋

巴结、双肺、肝脏及 C5椎体转移，符合恶性副神

经节瘤的临床特点．

2.3 鉴别诊断

副神经节瘤分布广泛，组织学形态表现也多种

多样，极易发生误诊，需与发生在各部位的其他肿

瘤相鉴别：（1）嗜铬细胞瘤：主要区别于发生部

位，嗜铬细胞瘤指发生于肾上腺髓质，并有合成、

贮存、分泌儿茶酚胺功能的肿瘤．其患者尿儿茶酚

胺及其代谢物香草杏仁酸（VMA）的检测对鉴别

诊断有帮助；（2）类癌：细胞形态单一，间质常

含较多纤维组织，免疫组化类癌血清素标记对阳

性，表达神经内分泌标记同时也表达上皮性标记

CK、EMA．而副神经节瘤上皮标记阴性；（3）腺

泡状软组织肉瘤：细胞巢较大，排列呈腺泡样，瘤

细胞大，核呈空泡状，核仁清晰，胞质丰富，其形

态结构与副节瘤相似．PSA染色可见阳性颗粒结晶

状小体．免疫组化腺泡状软组织肉瘤 Syn、CgA等

神经内分泌标记呈阴性．副节瘤呈阳性．

2.4 治疗

本病例在确诊时已有全身多发转移，无法手术

切除，故选择全身化疗．目前的研究显示副神经节

瘤对放、化疗均不敏感，可作为辅助治疗，对预防

复发转移，提高术后生存率有一定帮助．本例患者

选择紫杉醇脂质体加卡铂化疗后病情稳定，后更改
方案行阿霉素加异环磷酰胺化疗，疗效评价稳定，

说明该肿瘤对此化疗方案不敏感．文献报道的恶性

颈动脉体副神经节瘤多死于全身转移多脏器功能衰

竭，尚待进一步研究．
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