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听神经瘤诊断和治疗建议

中华耳鼻咽喉头颈外科杂志编辑委员会 中华医学会耳鼻咽喉头颈外科学分会

听神经瘤为主要起源于内听道前庭神经鞘膜雪

旺细胞的良性肿瘤¨‘3，亦称前庭神经鞘膜瘤，占桥

小脑角肿瘤的80％～90％及颅内肿瘤的6％～

8％[4-5]。因其生长于内听道、桥小脑角区域，随着肿

瘤生长，逐渐压迫周围重要组织，可出现严重症状，

甚至威胁患者生命，需要采取合理的处理策略。

近年来，随着诊断技术的不断发展，听神经瘤早

期检出率大幅提高，且呈现早期化和小型化的趋

势∞17]。听神经瘤治疗目标从降低高死亡率、高致残

率逐渐向低死亡率、低并发症率、神经功能保留、提

高生活质量等方向发展捧。2|。治疗方法不再局限于

单纯手术切除，而是逐渐引入随访观察、立体定向放

疗等手段‘1孓18J，处理策略倾向于个体化。

分 型

一、按照单发或多发分型

可分为单发性听神经瘤与神经纤维瘤病Ⅱ型

(neurofibromatosis type 2，NF2)。

1，单发性听神经瘤：无家族史和遗传性，肿瘤

为单侧孤立性，约占听神经瘤的95％，发病较晚，多

见于成人。

2，NF2：为常染色体显性遗传性疾病，多表现为

双侧听神经瘤，以伴多发性脑膜瘤、颅内肿瘤、视神

经胶质瘤和脊柱肿瘤为特征【19I，约占听神经瘤的

5％，发病年龄较早，青少年和儿童期即可出现症状。

二、按照影像学分型

可分为实性听神经瘤与囊性听神经瘤。

I．实性昕神经瘤：影像学表现为实体肿瘤，约

占听神经瘤的52％～96％(平均80％)[20。2 2|。

2．囊性听神经瘤：为听神经瘤特殊类型，约占

4％～48％(平均20％)啪现j，具有以下特点：①生长

快速(2—6 mna／年)心3|；②容易压迫粘连周围颅神

经和脑干，产生脑水肿和相关神经症状。241；③生物

学行为难以预测。其病因目前未明。影像学上既可

表现为中央型厚壁囊肿，即中央型囊性听神经瘤；也

DOI：10．3760／cma．j．issn．1673-0860．2014，03．002

．诊疗方案．

可表现为周围型薄壁单个或多个小囊肿，即周围型

囊性听神经瘤皿2I。

三、按照组织病理学分型

可分为Antoni-A型和B型。

1．Antoni．A型：镜下呈致密纤维状，由密集、成

束的梭形或卵圆形细胞交织在一起，呈漩涡状或栅

栏状。

2．Antoni—B型：镜下呈稀疏网眼状，为退变型，

细胞胞质稀少，易有黏液变性，细胞间液体较多，细

胞间质内有黏液和酸性黏多糖，相互交接成疏松网

络结构。

主要临床表现及辅助检查

一、主要l临床表现

听神经瘤在瘤体增大过程中逐渐压迫周围重要

结构，包括听神经、面神经、三叉神经、外展神经、后

组颅神经、小脑、脑干等，从而产生相应症状。

1．听力下降：为听神经瘤最常见临床表现，约

占95％俗]，为蜗神经受压损伤或耳蜗血供受累所

致，主要表现为单侧或非对称性渐进性听力下降，多

先累及高频，但也可表现为突发性听力下降，其原因

可能为肿瘤压迫所致的内昕动脉痉挛或阻塞。

2．耳鸣：约占70％[2sj，以高频音为主，顽固性

耳鸣在听力完全丧失后仍可存在。

3．眩晕：可反复发作，大多非真性旋转性眩晕，

而以行走不稳和平衡失调为主。多出现在听神经瘤

生长的早期，为前庭神经或迷路血供受累所致，症状

可随前庭功能代偿而逐渐减轻或消失。

4．面部疼痛或感觉减退：为肿瘤生长压迫三叉

神经所致，体检可发现角膜反射减弱或消失，面部痛

触觉减退。

5．步态不稳、共济失调、辨距不良：为小脑脚及

小脑半球受压所致，通常出现在较大听神经瘤。

6．颅高压表现：肿瘤生长可导致脑脊液循环通

路闭塞，引起脑室系统扩张，产生头痛、恶心呕吐、视

乳头水肿等颅内压增高症状。

7．面神经麻痹及味觉改变：听神经瘤患者很少
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出现面神经麻痹，特殊情况下因肿瘤推移、压迫

面神经而出现不同程度的周围性面神经麻痹及

同侧舌前2／3味觉减退或消失。少数管内型听神经

瘤，由于内听道口相对狭窄，可在早期出现面神经

麻痹。

8．声音嘶哑、吞咽困难、饮水呛咳：为后组颅神

经，特别是Ⅸ、X颅神经受累所致，可出现在肿瘤生

长晚期，体检可发现同侧舌后1／3味觉减退或消失、

软腭麻痹、同侧咽反射消失。

9．偏瘫、躯体感觉减退：不常见。若肿瘤增大

向内侧直接挤压脑于，可引起脑于内传导柬功能障

碍，出现对侧肢体不同程度的偏瘫、浅感觉减退；若

肿瘤推挤脑干使之受压于对侧天幕裂孔边缘，则可

出现患侧或双侧偏瘫、感觉减退。

二、辅助检查

1．听力学检查：包括纯音测听、听性脑干反应

(ABR)、畸变产物耳声发射(DPOAE)，纯音测听常

表现为单侧或不对称的感音神经性听力下降，ABR

常表现为蜗后病变。DPOAE早期可引出。

2．前庭功能检查：眼震电图常见向健侧的自发

性眼震，冷热试验及前庭诱发肌源性电位(vestibular

evoked myogenic potential，VEMP)有助于判断听神

经瘤的起源部位。

3．影像学检查：包括颞骨cT、内听道及桥小脑

角增强MRI。

听神经瘤的CT表现为桥小脑角区域等密度或

低密度团块影。瘤体内一般无钙化，形态大多为圆

形、椭圆形，少数形态不规则。骨窗可显示内听道正

常或不对称性扩大。增强后肿瘤实体部分明显强

化，而囊性部分无明显强化。

内听道及桥小脑角增强MRI为诊断昕神经瘤

的首选方法，可显示内听道内的微小听神经瘤，肿瘤

位于内听道及桥小脑角，在T1加权像呈低信号或等

信号，在他加权像呈不均匀高信号，增强后呈不均

匀强化。应与脑膜瘤、面神经瘤、三叉神经鞘膜瘤、

后组颅神经鞘膜瘤及胆脂瘤等鉴别。

诊断流程

对于以单侧或非对称性听力下降、耳呜、眩晕为

主诉的门诊患者，应首先行听力学及前庭功能检查，

必要时行内听道及桥小脑角增强MRI检查确诊

(图1)。

对于NF2的诊断，应行详细的全身检查(神经

学和神经眼科学等检查)，还需行头颅、全脊柱增强

单侧／非对称性听力下降、耳鸣、眩晕

听力学及前庭功能检查

非蜗后病变

—厂
_--_．__I--一
随访观察或

影像学检查

蜗后病变

影像学检查

图1 门诊对单侧或非对称性听力下降、耳鸣、眩晕患

者检查流程

MRI检查。诊断标准(Manchester诊断标准)旧6|：符

合以下4项描述中的任何一项，即可诊断为NF2。

1．双侧听神经瘤。

2．NF2家族史，加以下条件：

1)单侧听神经瘤；

2)或以下任意2项：脑膜瘤、胶质瘤、神经纤

维瘤、鞘膜瘤、晶体后囊下混浊。

3．单侧听神经瘤，加以下任意2项：脑膜瘤、胶

质瘤、神经纤维瘤、鞘膜瘤、晶状体后部包膜

下混浊。

4．多发性脑膜瘤(2个及以上)，加以下条件：

a)单侧听神经瘤；

b)或以下任意2项：胶质瘤、神经纤维瘤、鞘

膜瘤、白内障。

NF2按轻重程度可分为重型(Wishart型)和轻

型(Gardner型)。前者发病年龄常小于25岁，多发

生3个以上肿瘤，预后差，很少生存至50岁；后者在

25岁以后发病，病程进展缓慢，多以双侧听神经瘤

为主，可生存至50岁以上。

主要评估指标

一、肿瘤分期

听神经瘤分期标准繁杂m。2]，本建议根据以下

三点确定分期标准：

1．肿瘤分期基于影像学与临床症状的关联；

2．肿瘤测量以肿瘤在桥小脑角中的最大直径

为依据，见表1和图2
L3

3。。

二、面神经功能评估

常规采用House．Brackrnann面神经功能分级系

统(1iB分级)对术前、术后面神经功能进行主观评

估，分别将术后出院时和术后1年面神经功能定义

为短期和长期面神经功能。面神经临床电生理检查
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可作为面神经功能评估的参考指标。

表1听神经瘤分期标准

分期 桥小脑角最大直径(mm)

I(管内)

Ⅱ(小)

Ill(中)

1V(大)

V(巨大)

0(肿瘤局限于内听道内)

l—15(肿瘤进入桥小脑角，但未触及脑干)

16—30(肿瘤触及脑干)

3l一40(肿瘤明显压迫脑干和小脑)

>40(肿瘤压迫脑干致明显移位)

三、听力评估

采用美国耳鼻咽喉头颈外科学会(American

Academy of Otolaryngology—Head and Neck Surgery，

AAO．HNS)听力分级法，根据纯音平均听阈和言语

识别率进行术前、术后听力评估(表2和图3)‘川。

表2 AAO—HNS听力评估分级

注：PTA：纯音平均听阈；SDS：言语识别率

术后听力保留率以听力水平C级以上(含c

级)为统计依据，术后听力良好率以听力B级以上

(含B级)为统计依据。

四、肿瘤切除范围评估

可分为全切除(total removal)、近全切除(near

total removal)、次全切除(subtotal removal)和部分切

除(partial removal)心7]。全切除者无残留肿瘤；近全

切除者仅限于为保留面、听神经完整性，在神经表面

残留小片肿瘤(≤2％)；次全切除者仅限于为保留

面、听神经和脑干完整性，在这些结构表面残留小块

肿瘤(≤5％)；部分切除者，其残留肿瘤比例>5％。

残留肿瘤大小用互相垂直的直径表示(如5 mm

X4 mm)，同时注明残留肿瘤位置，如内听道内残

留、桥小脑角内沿神经残留、脑干表面或小脑表面残

留等。

图3 AAO．HNS评估标准图示[34]PrrA：纯音平

均听阈；SDS：言语识别率

处理策略及适应证

听神经瘤处理策略包括随访观察、手术治疗和

立体定向放疗，其选择取决于肿瘤分期、位置、生长

速度、是否囊性变、患侧及对侧听力水平、患者年龄、

全身状况和期望值等。单发性听神经瘤和NF2处

理策略不尽相同。

一、单发性听神经瘤

1．随访观察：对于I一Ⅱ期听神经瘤，以随访

观察为主，在随访观察过程中采取如下策略(图4)。

I一Ⅱ期听神经瘤

第一次在半年行内听道及桥小脑角MRI，之后每年一次

大小稳定l I慢速生长(<2 II／年)l I快速生长(>2 him／年)

年龄>70岁I 1年龄<70岁

随访观察l l立体定向放疗l L—————叫手术

图4 I～Ⅱ期听神经瘤随访观察策略

2．手术治疗：主要适用于以下三种情况：①Ⅲ

期以上肿瘤[但在以下情况时可采取其他处理策

略：一是老年患者(>70岁)，肿瘤症状耐受，可采取

随访观察；二是患者全身情况差，无法手术者]；

②I～Ⅱ期肿瘤(满足以下条件：听力良好，未侵犯

内听道底，术后有听力保留可能，或伴难治性眩晕和

平衡失调)；③囊性听神经瘤。

3．立体定向放疗：主要适用于70岁以上、全身

条件差、无手术适应证的Ⅲ期以下肿瘤患者。
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二、NF2

NF2为多发性肿瘤，其处理复杂，涉及神经耳科

学、神经内外科学、神经影像科学和遗传学，处理策

略包括随访观察、手术、立体定向放疗和遗传咨询。

1．随访观察：适用于暂无威胁生命或重要功能

病灶的NF2患者，通常应第一次半年、之后至少每

年一次行MRI检查，随访过程中如出现肿瘤生长迅

速或明显脑干压迫或脑积水，再考虑手术治疗。对

单耳听力患者有听力侧的手术应尽量延迟。

2．手术治疗：在NF2患者，桥小脑角区域可多

种肿瘤并存，面神经常穿经肿瘤，功能保留较困难。

其手术处理原则如下：①解除患者生命威胁；②提高

患者生活质量。

手术方法包括减压和切除。减压既可缓解肿瘤

对颅内重要结构的压迫，又可保留颅神经功能。切

除手术侧别选择原则如下：①若双侧肿瘤大小相近，

则优先处理听力较差侧；②若听力水平相近，则优先

处理肿瘤较大侧。一侧处理后，若听力保留，则可在

6个月后处理对侧，否则，应采取随访观察或对侧

减压。

听力保存或重建是NF2患者处理中的重要内

容。若听力较好，则待其下降至无实用听力时再考

虑手术，但如有可能保留听力，或是有可能保留蜗神

经并在之后行人工听觉植入，则建议早期切除小肿

瘤。人工耳蜗植入或听觉脑干植入为NF2患者处

理中听力重建的可能手段。

3．立体定向放疗：放疗对NF2肿瘤控制率低，

且辐射可能引发肿瘤生长加速、恶变、脑水肿及组织

纤维化，导致再手术困难、人工听觉植入电极放置失

败、脑干和小脑放射性坏死等，故仅适用于肿瘤迅速

生长而又不能耐受手术或拒绝手术者。

4．遗传咨询：NF2为常染色体显性遗传疾病，

NF2基因是唯一与之相关的基因，其突变遗传和新

发突变各占50％。若先证者家族中有其他罹患者，

则子代遗传率为50％；若已证实基因突变与家族发

病关联，可行产前诊断。

手术径路及适应证

听神经瘤手术径路包括迷路或扩大迷路径路、

耳囊径路、乙状窦后径路、颅中窝径路(表3)旧5‘39|。

1．迷路径路或扩大迷路径路：以骨性外耳道后

壁和面神经垂直段为前界、颅中窝底硬脑膜为上界、

乙状窦为后界、颈静脉球为下界，切除乳突及部分迷

路，进入内听道和桥小脑角，是从颅外到达桥小脑角

的最短径路，无需牵拉小脑，易于在内听道底定位面

神经，适用于任意大小、不考虑保存听力的听神

经瘤。

2．耳囊径路：是迷路径路向前的扩展，切除范

围除迷路径路的范围外，还包括外耳道、鼓室内容物

及耳蜗，面神经以骨桥形式保留在原位，能充分暴露

岩尖及桥小脑角前部，适用于大昕神经瘤，尤其是侵

犯耳蜗、岩尖及向桥小脑角前方扩展较多的肿瘤。

3．乙状窦后径路：经乙状窦后缘、横窦下缘进

入桥小脑角，适用于任意大小肿瘤，是可能保留听力

的径路。

4．颅中窝径路：于颞骨鳞部开骨窗，经颅中窝

底、内听道上壁进入内听道，可暴露整个内听道及部

分桥小脑角，适合于切除管内或桥小脑角部分直径

不超过10 mm的肿瘤，是可能保留听力的径路。

表3听神经瘤手术径路及其适应证

手术径路 适应证

迷路或扩大迷路

耳囊

乙状窦后

颅中窝

任意大小肿瘤，不考虑保留听力者

Ⅳ期以上肿瘤，不考虑保留听力，或肿瘤累
及耳蜗、岩尖者

I一Ⅱ期肿瘤，听力A或B级，内听道底未
受累及，考虑保留听力者；或任意大小肿瘤、
不考虑保留听力者

I～Ⅱ期肿瘤，听力A或B级

术中面、听神经监护

一、术中面神经监护

听神经瘤手术中应常规使用面神经监护。术中

记录采用多导联模式，包括额肌、眼轮匝肌、口轮匝

肌和颈阔肌导联，每导联采用双针电极。神经监护

的意义在于：①定位面神经走行；②提示术中操作对

面神经的刺激和损害；③预测术后面神经功能。监

测过程中应注意避免肌松剂对结果的干扰。

二、术中听神经监护

在保留听力的听神经瘤手术中可使用听觉监护

技术，具体包括ABR、耳蜗电图(ECochG)、DPOAE

和听神经复合动作电位(CAP)监护技术，可根据具

体情况选择。前三项均反映延迟性反馈信息，CAP

则反映神经实时监测信息。术中单一监测技术应用

局限，应联合监护，最大限度发挥优势㈤41 J。

手术主要并发症及处理

一、面神经麻痹

1．术中发现面神经离断，可行面神经重建，方
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法如下：①面神经端端吻合：适用于面神经近端完

好，两断端存在且缺损长度较短者，如缺损>3～
4 mm，可行远端改道后吻合；②耳大神经或腓肠神

经移植：适用于面神经近端完好，两断端存在但缺损

长度>5—10 mm者；③面，舌下神经吻合：适用于面

神经近端无法确认者。

2．术后面神经麻痹的处理：术后出现面神经麻

痹者，应注意眼部护理，预防角膜炎。术后面神经功

能Ⅵ级并在1年内无明显恢复者，可考虑行面一舌下

神经吻合。

二、颅内出血

颅内出血为术后严重并发症，以意识、瞳孔、生

命体征改变为特征。术后必须密切观察患者生命体

征，若出现意识障碍，如淡漠、嗜睡甚至昏迷，应尽快

行急诊CT检查，明确是否为桥小脑角出血。若出

血量少，脑干压迫移位不明显，患者生命体征稳定，

可保守观察，否则应尽快手术清除血肿并止血。若

患者生命体征变化较陕，甚至出现一侧瞳孔散大，应

在床边迅速打开伤口减压，然后送手术室止血。

三、脑脊液漏

听神经瘤术后最常见并发症为脑脊液漏，术后

脑脊液漏分切口漏、鼻漏和耳漏，以切口漏最为多

见，易导致颅内感染。

发生脑脊液漏后，首先考虑保守治疗，包括绝对

卧床制动、降颅压药物应用和局部加压包扎，如未能

见效，可进一步行腰椎穿刺、腰穿置硬膜外导管持续

引流、手术修补、脑室一腹腔引流等。

肿瘤残留和复发

残留和复发病例处理原则同原发性肿瘤(见处

理策略及适应证)。但因术后听力保留效果不佳，

手术往往以迷路或扩大迷路径路为主，力求保留面

神经功能M243‘。

立体定向放疗后肿瘤再生长病例，手术风险增

大，再手术的面听功能保存率低Ⅲ。4引。
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耳鼻咽喉头颈外科新进展及相关诊疗指南解读高级培训班通知

．学术动态．

近年中华耳鼻咽喉头颈外科杂志与专科分会联合制订或修订了一系歹fj疾病的诊疗指南，但没有开展相应的推广工作，尤

其是中、基层医院的临床医生对于新技术、新方法的了解和掌握还远远不够，不能将最新的诊疗方法应用于临床，造成指南性

文件与临床的脱节。为此，中华医学会杂志社、中华医学会继续教育部、中华耳鼻咽喉头颈外科杂志联合在全国6个省、市、自

治区(温州：时间待定；绵阳：3月28舀一月1日；洛阳：4月11--15日；遵义：4月24--29日；银jii：5月23—28日；大连：6月
20—25日)举办“耳鼻咽喉头颈外科新进展及相关诊疗指南解读高级培训班”。授课专家为指南起草或参与讨论的国内知名

专家。巡讲采用集中授课和答疑的形式，条件允许时可进行相关的手术演示；巡讲的内容包括指南详细解读、相关疾病的最

新诊疗进展、临床实用类知识和技术，以及论文写作。培训对象为二级及以上医院高年资住院医师以上临床医生。每场学员

限额300名。详情请登录本刊网站(W、％rW．cmaent．org．cn)，报名咨询电话：010—85158191，85158192，报名Email：en奴i201a@

126．COlll，邮件中请写明参会者姓名，职称，工作单位，联系电话和拟参加巡讲的城市。
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