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颈动脉体瘤发病机制及诊疗研究进展

周涛，朱吉海

（青海大学附属医院 心脏血管外科，青海 西宁 810001）

摘     要             颈动脉体瘤 （CBT） 是一种起源于颈总动脉分叉处的罕见副神经节肿瘤，多呈良性生物学行为，但部

分患者可发生局部侵袭、远处转移或复发。近年来，随着分子生物学及影像学的发展，CBT 的发病机

制、术前评估及治疗策略不断更新。研究认为，长期慢性缺氧及琥珀酸脱氢酶 （SDH） 相关基因突变

共同参与了 CBT 的发生发展，其中 SDH 突变介导的假性缺氧通路是目前研究热点。彩色多普勒超声、

CT 血管造影 （CTA） 及磁共振血管造影 （MRA） 已成为 CBT 诊断及术前评估的重要手段；PUMCH 分型

在传统 Shamblin 分型基础上增加了肿瘤纵向解剖评估，有助于提高复杂病例的术前风险预测能力 ；

GAPP 评分可辅助评价肿瘤恶性潜能。外科手术切除仍为 CBT 的首选治疗方式，围手术期颈动脉保护、

术前栓塞及腔内治疗等策略仍存在一定争议；对于无法手术或高危患者，精准放疗可作为有效的替代

方案。本文围绕 CBT 的病因与发病机制、临床表现、分型、诊断、治疗及随访等方面研究进展进行综

述，以期为临床诊疗及相关研究提供参考。
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Abstract             Carotid body tumor (CBT) is a rare paraganglioma arising from the carotid bifurcation and is generally 

characterized by benign biological behavior; however, a subset of patients may develop local invasion, 

recurrence, or distant metastasis. In recent years, advances in molecular biology and imaging techniques 

have substantially improved our understanding of the pathogenesis, diagnosis, and management of CBT. 

Current evidence indicates that chronic hypoxia and mutations in succinate dehydrogenase (SDH) -

related genes jointly contribute to tumorigenesis, with SDH mutation-induced pseudohypoxia signaling 

representing a major research focus. Color Doppler ultrasonography, computed tomography angiography 

(CTA), and magnetic resonance angiography (MRA) remain the principal imaging modalities for 

diagnosis and preoperative evaluation. Compared with the traditional Shamblin classification, the Peking 

Union Medical College Hospital classification incorporates longitudinal anatomical extension, providing 
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more accurate surgical risk stratification for complex tumors. In addition, the Grading System for 

Adrenal Pheochromocytoma and Paraganglioma (GAPP) facilitates assessment of malignant potential. 

Surgical resection remains the treatment of choice, whereas perioperative carotid management, 

preoperative embolization, and endovascular interventions continue to be topics of ongoing debate. 

Precision radiotherapy serves as an effective alternative for patients who are inoperable or at high 

surgical risk. This review summarizes recent advances in the pathogenesis, clinical manifestations, 

classification, diagnosis, treatment, and follow-up of CBT, aiming to provide updated evidence for 

clinical practice and future research.
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颈 动 脉 体 瘤 （carotid body tumor， CBT）， 又 被

称 为 颈 动 脉 体 副 神 经 节 瘤 或 化 学 感 受 器 瘤 ， 是 一

种 临 床 罕 见 的 、 起 源 于 颈 动 脉 分 叉 处 的 神 经 内 分

泌肿瘤[1]，在所有头颈部副神经节瘤中占据了绝对

的 主 导 地 位 ， 比 例 高 达 65%[2]。 一 项 研 究[3] 显 示 ，

CBT 在普通人群中的发病率约为三万分之一，发病

高峰年龄在 40~50 岁之间，其中我国西北地区发病

平 均 年 龄 为 （48.80±12.07） 岁 ， 女 性 较 男 性 更 常

见 ， 且 多 见 于 在 高 海 拔 地 区 长 期 居 住 的 慢 性 低 氧

人 群 ， 其 发 病 风 险 显 著 高 于 平 原 地 区 。 尽 管 大 多

数 CBT 在 临 床 上 表 现 为 生 长 缓 慢 的 无 痛 性 良 性 颈

部 肿 块[4]， 但 仍 有 约 4.1% 的 肿 瘤 发 生 恶 变 ， 另 有

约 2% 的 肿 瘤 发 生 远 处 转 移[5]。 近 年 来 ， 研 究[6] 显

示 ， 长 期 慢 性 缺 氧 环 境 以 及 琥 珀 酸 脱 氢 酶

（succinate dehydrogenase， SDH） 相 关 基 因 突 变 与

CBT 的发病机制密切相关。由于 CBT 发病早期常无

特 异 性 临 床 表 现 ， 需 通 过 影 像 学 检 查 辅 助 诊 断 。

CBT 首选的根治性手段至今仍是外科手术[7]。随着

分子机制研究及精准外科理念不断发展，CBT 的风

险 评 估 、 手 术 策 略 及 综 合 治 疗 模 式 均 发 生 了 新 的

变 化 ， 有 必 要 对 近 年 来 相 关 研 究 进 展 进 行 系 统

总结。

1     病因及发病机制 

目前，CBT 的发病原因尚不明确，有研究[6] 认

为，CBT 的发生发展是慢性真性缺氧 （环境因素）

与假性缺氧 （基因突变） 共同作用的结果。

颈 动 脉 体 是 一 个 微 小 的 米 粒 状 器 官 ， 主 要 由

Ⅰ型细胞及Ⅱ型细胞组成[8]；作为人体内最敏锐的外

周 化 学 感 受 器 ， 颈 动 脉 体 通 过 实 时 监 测 动 脉 血 氧

分 压 （PaO2）、 动 脉 血 CO2 分 压 （PaCO2） 及 pH 值

的 变 化 ， 调 节 神 经 递 质 的 释 放 ， 并 通 过 迷 走 神 经

和 舌 咽 神 经 的 反 射 弧 ， 对 呼 吸 频 率 和 心 血 管 舒 缩

状态进行稳态调控[6]。长期慢性缺氧可导致肌红蛋

白 升 高 等 ， 使 血 液 成 分 比 例 发 生 变 化 ， 使 颈 动 脉

体内的 Ⅰ型主细胞代偿性增生肥大，细胞变异后形

成 肿 瘤 ， 这 是 当 前 认 为 CBT 的 主 要 致 病 原 因 之

一[9]。高海拔地区常住人群及某些伴有 PaO2 降低的

慢 性 疾 病 人 群 CBT 发 病 率 相 对 较 高 ， 同 样 表 明 该

病的发生可能与长期慢性缺氧有关[10]。

有研究[3]发现，长期居住于高海拔地区 （海拔

2 000 m 以上） 的人群，其 CBT 发病率高于平原地

区 人 群 。 在 性 别 方 面 ， CBT 在 女 性 中 更 常 见 ， 且

高海拔地区男女比例高达 1∶8.3[11]。对于这一现象，

可 能 与 性 激 素 能 够 显 著 调 节 颈 动 脉 体 对 缺 氧 的 敏

感 性 有 关 。 孕 激 素 可 影 响 颈 动 脉 体 的 神 经 输 出 ，

增 强 机 体 对 低 氧 的 通 气 反 应 ； 且 雌 激 素 虽 单 独 对

呼吸的影响较小，但其能增加孕激素受体的表达；

在 高 海 拔 低 氧 环 境 中 ， 女 性 体 内 的 激 素 水 平 使 颈

动 脉 体 长 期 处 于 高 负 荷 状 态 ， 可 能 成 为 诱 发 颈 动

脉 体 增 生 和 瘤 变 的 重 要 原 因[12]。 另 一 方 面 ， 男 性

因 先 天 红 细 胞 数 量 的 优 势 ， 在 高 海 拔 地 区 更 容 易

发 生 红 细 胞 增 多 ， 在 一 定 程 度 上 提 升 了 血 液 的 携

氧 能 力 ， 从 而 减 轻 了 颈 动 脉 体 的 代 偿 负 担[13]。 而

受 雌 激 素 抑 制 促 红 细 胞 生 成 素 （erythropoietin，

EPO） 敏感性以及月经失血等因素影响，高海拔地

区 女 性 的 血 红 蛋 白 提 升 幅 度 普 遍 小 于 男 性 ， 导 致

在 相 同 的 海 拔 下 ， 女 性 血 液 中 的 总 氧 含 量 普 遍 低

于男性[12,14]。
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在遗传学与分子生物学方面，有文献[15] 指出，

40%~50% 的 头 颈 部 副 神 经 节 瘤 是 由 致 病 性 种 系 变

异 引 起 的 ， 其 中 最 核 心 的 致 病 基 因 群 是 编 码 SDH

复 合 体 各 个 亚 基 的 基 因 （包 括 SDHA、 SDHB、

SDHC、 SDHD 以 及 装 配 因 子 SDHAF2）。 SDH 复 合

体 是 连 接 三 羧 酸 循 环 与 氧 化 磷 酸 化 过 程 的 枢 纽 分

子 。 当 SDH 相 关 基 因 发 生 突 变 失 活 时 ， 三 羧 酸 循

环在琥珀酸转化为延胡索酸的步骤发生严重阻滞，

导 致 底 物 琥 珀 酸 在 线 粒 体 内 大 量 蓄 积 ， 并 外 溢 至

细 胞 质 中 。 细 胞 质 中 高 浓 度 的 琥 珀 酸 会 作 为 竞 争

性抑制剂，强烈抑制 α-酮戊二酸依赖的双加氧酶

家 族 ， 特 别 是 脯 氨 酸 羟 化 酶 （prolyl hydroxylase 

domains， PHD） 的 活 性 。 在 正 常 的 常 氧 生 理 状 态

下 ， PHD 负 责 将 缺 氧 诱 导 因 子 （hypoxia-inducible 

factor， HIF） HIF-1α 与 HIF-2α 的 关 键 脯 氨 酸 残 基

羟 基 化 ， 从 而 引 导 其 被 蛋 白 酶 体 降 解 。 然 而 ， 当

PHD 被蓄积的琥珀酸抑制后，HIF-α 即使在氧分压

完 全 正 常 的 环 境 下 也 无 法 被 降 解 ， 导 致 其 在 细 胞

核 内 大 量 稳 定 聚 集 ， 迫 使 细 胞 进 入 一 种 假 性 缺 氧

的病理状态。并且，持续异常激活的 HIF 转录因子

复 合 体 会 大 量 促 使 血 管 内 皮 生 长 因 子 （vascular 

endothelial growth factor，VEGF） 等，驱动血管新生

和 内 皮 增 殖 。 另 外 ， 在 SDH 家 族 中 ， SDHB 和

SDHD 表 现 出 与 转 移 和 多 发 性 肿 瘤 相 关 的 显 著 特

征 。 例 如 ， SDHD 基 因 突 变 在 遗 传 性 CBT 中 占 比

40%~50%， 其 变 异 携 带 者 有 一 定 概 率 发 展 为 多 灶

性嗜铬细胞瘤和肾上腺外副神经节瘤，约 8% 的病

例会出现转移。而 SDHB 基因突变在遗传性 CBT 中

占 比 12%~20%， 虽 不 及 SDHD， 但 SDHB 具 有 更 高

的 远 处 转 移 风 险 ， 其 变 异 携 带 者 有 一 定 概 率 发 展

为嗜铬细胞瘤、肾上腺外副神经节瘤及少数 CBT，

其 转 移 发 生 率 为 23%~25%， 在 所 有 与 副 神 经 节 瘤

相 关 的 基 因 中 最 高[16]。 此 外 ， Wang 等[17] 指 出 ，

SDHB 突变还与肾细胞癌和甲状腺癌等恶性肿瘤相

关，且 SDHB 基因的种系突变被认为是肾上腺外副

神经节瘤侵袭性行为风险增加的关键遗传标记[18]。

因 此 ， 现 在 普 遍 认 为 SDH 是 缺 氧 信 号 通 路 中 最 关

键 的 因 子，这一分子通路机制最终导致 CBT 的发生

（图 1）；而 SDHB 突 变 被 公 认 为 具 有 侵 袭 性 和 恶 性

转 化 潜 能 的 基 因 标 志 物 ， 可 能 会 诱 发 CBT 的 恶 变

与 转 移 。 然 而 ， 对 于 CBT 的 病 因 及 发 病 机 制 ， 仍

有必要进行进一步探索。

2     CBT的临床表现 

CBT 因 其 神 经 内 分 泌 惰 性 ， 其 临 床 表 现 的 显

现通常具有较长的潜伏期[19]，其主要临床表现为：

⑴ 无痛性颈部肿块。这是 CBT 最典型及最常见的

首发症状，在总就诊病例中占比高达 75.3%，在这

些 患 者 中 ， 高 达 86% 处 于 完 全 无 痛 且 无 其 他 伴 随

症状的静止期。⑵ 脑神经压迫症状。随着疾病进

展 ， 肿 瘤 体 积 不 断 膨 胀 ， 并 向 上 延 伸 至 颅 底 ， 向

内 压 迫 咽 旁 间 隙 及 脑 神 经 ，， 会 引 发 一 系 列 机 械 性

压 迫 与 神 经 侵 蚀 症[5]。 ⑶ 在 极 少 数 情 况 下 ， 肿 瘤

细 胞 会 发 生 去 分 化 或 功 能 亢 进 ， 成 为 具 有 内 分 泌

活 性 的 功 能 性 肿 瘤 。 这 类 患 者 会 自 发 或 在 体 位 改

变时向血液中释放过量的儿茶酚胺[20-21]，导致阵发

性 高 血 压 、 剧 烈 头 痛 、 心 悸 、 心 动 过 速 、 多 汗 及

代谢亢进等类似嗜铬细胞瘤的危象表现[20]。

3     CBT的临床分型 

1971 年 ， Shamblin 等[22] 根 据 肿 瘤 与 颈 总 动 脉 、

颈 内 动 脉 及 颈 外 动 脉 在 横 截 面 上 的 包 绕 程 度 ， 提

出了至今仍被全球广泛采用的 Shamblin 分型系统。

⑴ Shamblin Ⅰ型：肿瘤体积较小，病灶局限于颈动

脉 分 叉 处 的 交 角 内，未形成任何明显的血管包绕；

⑵ Shamblin Ⅱ型：肿瘤体积发生显著增大，颈动脉

分 叉 处 增 大 ， 肿 瘤 组 织 开 始 部 分 包 绕 颈 内 、 外 动

脉 ， 并 与 血 管 外 膜 产 生 较 为 紧 密 的 致 密 粘 连 ；

⑶ Shamblin Ⅲ型：肿瘤体积巨大，呈侵袭性生长，

完 全 包 绕 甚 至 向 内 侵 蚀 颈 内 、 颈 外 动 脉 及 颈 总 动

脉分叉。然而，该分型忽略了肿瘤的纵向延伸度，

在 实 际 手 术 中 ， 肿 瘤 向 颅 底 延 伸 的 程 度 直 接 决 定

SDH 相关基因（SDHB、SDHD）突变/失活

琥珀酸在线粒体蓄积并外溢至细胞质

抑制 PHD 活性

HIF-α 在核内稳定聚集（假性缺氧状态）

激活 VEGF 高表达与血管新生

CBT 发生

图1　SDH相关基因突变导致假性缺氧的通路机制示意图

Figure 1　Mechanism of pseudohypoxia induced by SDH-

related gene mutations
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了 术 野 暴 露 的 物 理 极 限 、 高 位 颈 内 动 脉 安 全 阻 断

的 可 能 性 ， 以 及 术 后 脑 神 经 的 损 伤 风 险 。 为 弥 补

这 一 空 缺 ， 临 床 上 创 新 性 地 提 出 了 北 京 协 和 医 院

（Peking Union Medical College Hospital， PUMCH） 分

型 系 统[23]。 该 分 型 在 继 承 血 管 包 绕 程 度 评 估 的 基

础 上 ， 引 入 了 肿 瘤 上 极 相 对 于 下 颌 角 、 乳 突 尖 或

颅 底 平 面 的 垂 直 高 度 ， 从 而 不 仅 能 更 精 准 地 预 测

手 术 切 除 率 和 神 经 并 发 症 ， 还 能 直 接 指 导 手 术 入

路 的 拓 展 ， 已 被 最 新 的 《颈 动 脉 体 瘤 外 科 手 术 规

范专家共识》 [7]作为设计具体手术方式的推荐评估

工具逐步应用于临床，其推荐强度为Ⅱb 级 （即有

用 性 和 （ 或 ） 有 效 性 还 没 有 很 好 的 证 据 ）。

Shamblin 分 型 系 统 与 PUMCH 分 型 系 统 的 优 缺 点 及

临床指导意义见表 1。

4     CBT的诊断 

临 床 上 ， 极 少 数 CBT 表 现 为 具 有 内 分 泌 活 性

的 功 能 性 肿 瘤 。 甲 氧 基 肾 上 腺 素 类

（metanephrines， MNs） 与 甲 氧 基 去 甲 肾 上 腺 素 类

（normetanephrines， NMNs） 是 儿 茶 酚 胺 （肾 上 腺

素、去甲肾上腺素） 在体内的中间代谢产物；24 h

尿儿茶酚胺及其代谢产物 （如 MNs、NMNs） 筛查

是 CBT 术 前 内 分 泌 评 估 的 重 要 一 环 ， 常 规 筛 查 可

以 识 别 出 分 泌 性 肿 瘤 患 者 ， 并 允 许 术 前 使 用 α 受

体 阻 滞 剂 ， 以 最 大 限 度 地 减 少 因 间 歇 性 儿 茶 酚 胺

过 量 引 起 的 围 手 术 期 并 发 症 。 对 于 功 能 性 肿 瘤 患

者 ， 术 前 7~10 d 开 始 口 服 酚 苄 明 10 mg， 分 次 服

用，以使血压恢复正常并扩容[24-25]。目前临床通常

采用超声作为初筛，CT 血管造影 （CT angiography，

CTA） 及 磁 共 振 血 管 造 影 （MR angiography， MRA）

完成术前解剖评估，而正电子发射计算机断层扫描

（positron emission tomography-CT，PET/CT） 主要用于

恶性或多发病灶评估，不同检查具有互补作用。

彩 色 多 普 勒 超 声 凭 借 其 无 创 、 便 捷 及 高 血 流

敏 感 性 ， 通 常 作 为 首 诊 筛 查 工 具[26]。 超 声 下 最 具

特 征 性 的 表 现 是 团 块 内 部 及 周 边 存 在 极 其 丰 富 的

血 流 信 号 ， 呈 现 “ 火 海 征 ”[27]。 高 分 辨 率 CTA 可

见颈动脉分叉夹角增大，呈“高脚杯征”、软组织

密 度 影 ； 且 CTA 可 以 发 现 双 侧 颈 动 脉 是 否 存 在 动

脉 粥 样 硬 化 及 血 管 狭 窄 程 度 ， 评 估 大 脑 动 脉 环

（Willis 环） 的 完 整 性 和 血 流 灌 注 情 况 ， 有 助 于 初

步 判 断 患 者 对 脑 缺 血 的 耐 受 能 力[28]。 在 MRA 中 ，

MRI T1 加权像上肿瘤常呈等或稍低信号；而在 T2

加 权 像 及 增 强 扫 描 中 ， 除 了 表 现 为 明 显 的 不 均 匀

高 信 号 外 ， 肿 瘤 实 体 内 常 可 见 到 大 量 点 状 或 条 状

的 极 低 信 号 区 ； 高 信 号 基 质 与 低 信 号 血 流 共 同 构

成 了 “ 盐 和 胡 椒 征 ”[29]。 数 字 减 影 血 管 造 影

（digital subtraction angiography，DSA） 最明显的表现

是 颈 内 动 脉 和 颈 外 动 脉 移 位 ， 呈 现 独 特 的 杯 状 改

变 或 “ 竖 琴 征 ”[30]； 然 而 ， 由 于 其 具 有 创 伤 性 、

辐 射 性 及 神 经 并 发 症 发 生 风 险 ， 目 前 临 床 上 已 不

再 作 为 常 规 诊 断 首 选 。 对 于 高 度 怀 疑 多 发 性 副 神

经节瘤、复发性 CBT，或携带强致病性 SDHB 基因

突变的恶性高危患者，建议完善 PET/CT 以排除肿

瘤 转 移 。 相 关 研 究[31] 认 为 18 氟 - 氟 代 脱 氧 葡 萄 糖

（18F-fluorodeoxyglucose， 18F-FDG） PET/CT 在 检 测 转

移性嗜铬细胞瘤和 SDHx 相关性嗜铬细胞瘤/副神经

节 瘤 （pheochromocytoma and paraganglioma， PPGL）

表1　Shamblin分型系统与PUMCH分型系统对比

Table 1　Comparison between the Shamblin and PUMCH classification systems

项目

核心分型依据

具体类别定义

优点

缺点/局限性

临床指导意义

Shamblin 分型

肿瘤与颈动脉分叉及主干的横向解剖包绕关系

Ⅰ型：瘤体小，与颈动脉无明显粘连

Ⅱ型：瘤体中等，部分包绕颈动脉

Ⅲ型：瘤体巨大，完全包裹甚至侵蚀颈内、外动脉及分叉

简单直观，国际公认度与通用性最高

属平面评估，忽略了肿瘤的纵向延伸

初步预测手术难易度；明确提示 Ⅲ 型患者存在极高的

神经和血管损伤风险

PUMCH 分型

结合纵向延伸高度与横向包绕度的多维立体解剖评估

Ⅰ型：肿瘤上极低于下颌角

Ⅱ型：上极在下颌角与乳突下缘之间，且不包绕颈动脉

Ⅲ型：上极在下颌角与乳突下缘之间，部分包绕颈动脉

Ⅳ型：上极在下颌角与乳突下缘之间，完全包绕颈动脉

Ⅴ型：肿瘤上极达乳突下缘以上，通常完全包绕动脉

引入了肿瘤的纵向延伸度，可预测颅底解剖风险及颅神经损伤率

分型相对繁琐；对术前多维影像评估质量要求较高；国际普及率

尚在逐步提升中

直接指导手术入路选择；更精准地预测手术切除率和神经并发症
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中表现出色，其在评估快速生长或侵袭性 PPGL 方

面 发 挥 着 更 重 要 的 作 用 ， 尤 其 是 在 出 现 去 分 化 、

新发转移灶或现有转移灶快速进展的情况下。

CBT 在 病 理 学 组 织 形 态 学 上 表 现 为 良 性 肿 瘤

细 胞 呈 卵 圆 形 或 多 边 形 ， 大 而 圆 ， 细 胞 质 丰 富 ，

核 染 色 浅 或 透 明 ， 呈 现 “ 细 胞 球 （Zellballen） 结

构”；恶性肿瘤细胞核异型性增加，细胞间排列更

加 致 密 ， 表 现 为 “ 细 胞 球 结 构 ” 消 失 ， 可 观 察 到

坏 死 细 胞[32]。 2014 年 ， Kimura 等[33] 提 出 （Grading 

System for Adrenal Pheochromocytoma and Paraganglioma，

GAPP） 评 分 系 统 ， 其 由 细 胞 生 长 模 式 、 细 胞 密

度 、 粉 刺 样 坏 死 、 包 膜/血 管 浸 润 、 Ki-67 标 记 指

数、儿茶酚胺分泌类型六项参数指标组成 （表 2），

其 可 反 映 肿 瘤 的 分 化 程 度 、 增 殖 活 性 及 内 分 泌 功

能 。 该 系 统 通 过 对 六 项 关 键 指 标 进 行 量 化 ， 总 分

为 10，根据分值将 PPGL 分为三个不同的级别：分

化良好 （0~2）、分化中等 （3~6） 和分化不良 （7~

10）。其评分越高，代表肿瘤的分化程度越低，即

恶性潜能越高。其中，Ki-67 标记指数是衡量肿瘤

细 胞 复 制 活 跃 度 的 关 键 指 标 。 一 项 相 关 性 研 究[34]

纳 入 了 501 例 经 病 理 确 诊 为 PPGL 的 患 者 ， 发 现 其

Ki-67 水平表达越高，预后通常越差，且携带 SDHB

突变的患者，其肿瘤往往表现出更高的 Ki-67 指数

和更多的粉刺样坏死；该研究表明 Ki-67 水平≥3%

与 PPGL 患者的疾病进展、复发或转移风险显著升

高相关。此外，若在病理组织学诊断时辅以 GAPP

评 分 将 肿 瘤 进 行 分 级 ， 可 进 一 步 推 测 CBT 的 恶 性

潜 能 ， 并 根 据 肿 瘤 的 分 级 结 果 对 患 者 进 行 不 同 的

随 访 策 略 ， 可 有 效 提 高 患 者 就 诊 效 率 ， 避 免 患 者

出现复发或转移漏诊情况[35]。

5     CBT的治疗 

目 前 CBT 的 治 疗 包 括 外 科 手 术 切 除 、 腔 内 治

疗 （包 括 术 前 栓 塞 、 颈 动 脉 支 架 植 入 术[36]） 以 及

放化疗。

5.1 外科手术切除　

外科手术是治疗 CBT 的金标准，CBT 确诊后应

首 选 手 术 治 疗[37]。 传 统 手 术 在 直 接 剥 离 肿 瘤 时 ，

极 易 撕 裂 肿 瘤 表 面 纤 薄 且 密 集 的 静 脉 丛 ， 引 发 大

出 血 。 因 此 ， 现 代 血 管 外 科 学 确 立 了 沿 Gordon-

Taylor 平面进行包膜下剥离的核心原则[38]。该原则

要 求 手 术 医 生 沿 着 颈 总 动 脉 纵 轴 ， 精 准 切 开 疏 松

的 血 管 鞘 及 最 外 层 的 薄 弱 外 膜 ， 进 行 极 其 耐 心 的

钝 性 结 合 锐 性 分 离 ， 能 够 最 大 程 度 地 在 最 根 部 切

断 源 自 颈 动 脉 外 膜 的 短 小 滋 养 微 血 管 ， 在 大 幅 减

少 术 中 出 血 量 的 同 时 ， 最 大 限 度 地 保 留 了 颈 总 及

颈 内 动 脉 中 膜 与 内 膜 的 完 整 性 ， 避 免 了 极 高 风 险

的 血 管 重 建[39]。 主 要 术 式 包 括 ： ⑴ 单 纯 CBT 切 除

术 ： 该 术 式 适 用 于 瘤 体 较 小 ， 与 颈 动 脉 粘 连 较 轻

的 Shamblin I/Ⅱ型瘤体[35]；⑵ 瘤体切除+颈外动脉结

扎 术 ： 该 术 式 适 用 于 瘤 体 体 积 较 大 ， 与 颈 动 脉 粘

连 紧 密 的 Shamblin I/Ⅱ型 瘤 体 ； ⑶ 瘤 体 切 除 + 颈 动

脉 重 建 术 ： 该 术 式 适 用 于 与 颈 动 脉 血 管 壁 粘 连 紧

密 ， 血 液 灌 流 量 较 高 的 Shamblin Ⅱ/Ⅲ 型 瘤 体 [36] ；

⑷ 瘤体切除+颈内、颈总动脉结扎术：该术式适用

于脑侧支循环代偿良好，血管重建困难的患者[4]，

但 颈 内 动 脉 结 扎 后 有 血 栓 脱 落 继 而 导 致 偏 瘫 ， 甚

至死亡的风险[36]；⑸ 支架植入+瘤体切除：该术式

适用于常规方法难以重建颈动脉的高位 CBT，可先

植 入 覆 膜 支 架 保 护 颈 内 动 脉 ， 再 行 瘤 体 切 除 术 ，

覆 膜 支 架 充 当 桥 血 管 ， 无 需 再 行 血 管 重 建[7]。 另

外 ， 术 前 建 议 积 极 完 善 颈 动 脉 MRA 及 斑 块 成 像 ，

评 估 手 术 患 者 有 无 斑 块 ， 明 确 颈 动 脉 管 腔 狭 窄 程

度 ， 预 判 血 管 粘 连 与 手 术 难 度 ， 从 而 制 订 手 术 方

表2　GAPP评分系统指标与分值

Table 2　Components and scoring criteria of the GAPP scoring system

指标

细胞生长模式

细胞密度

粉刺样坏死

血管或包膜侵犯

Ki-67 标记指数

儿茶酚胺类型

评分

0
器官样结构

低（<150/HPF）

无

无

<1%
肾上腺素/无功能

1
不规则癌巢

中（150~250/HPF）

—

—

1%~3%
去甲肾上腺素

2
假菊形团

高（>250/HPF）

有

有

>3%
—
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案 ， 避 免 斑 块 在 术 中 或 术 后 脱 落 导 致 脑 梗 、 大 出

血、血管重建失败等致命风险。

5.1.1 围手术期颈动脉处理策略　青海大学附属医

院 心 脏 血 管 外 科 团 队 为 有 效 降 低 CBT 切 除 术 中 及

术 后 脑 缺 血 性 损 伤 的 发 生 率 ， 减 少 术 中 出 血 ， 提

高 手 术 的 安 全 性 ， Shamblin 分 型 纳 入 了 10 年 间 共

151 例患者进行围手术期颈动脉处理[40]。⑴ 术前阶

梯式 Matas 试验 （颈动脉压迫试验）：对于 Shamblin 

Ⅰ型患者，压迫耐受需>10 min 才可达标；而对于涉

及 复 杂 血 管 粘 连 、 术 中 极 大 概 率 需 要 长 时 间 阻 断

或切除血管的 Shamblin Ⅲ型患者，必须耐受持续压

迫 20 min 以 上 且 未 出 现 神 经 体 征 ， 才 可 证 明 对 侧

脑血流 （通过 Willis 环） 代偿充分。但该试验的效

果 不 一 定 确 切 ， 其 阻 断 效 果 受 不 同 人 群 的 手 指 压

力 、 压 迫 深 度 或 手 指 力 量 随 时 间 减 弱 等 相 关 因 素

影响，无法保证颈动脉被持续、完全阻断。⑵ 术

中局麻下闭塞及脑氧实时监测：对于部分 Shamblin 

Ⅲ型 瘤 体 较 大 、 术 前 预 测 有 较 大 概 率 颈 动 脉 损 伤

的患者，以及无法耐受 Matas 试验的患者，在实施

瘤 体 切 除 术 时 先 在 局 麻 下 将 患 侧 颈 总 动 脉 游 离 ，

待 全 身 肝 素 化 后 再 将 患 侧 颈 总 动 脉 闭 塞 ； 期 间 密

切观察患者血压、心率等变化，随时与患者沟通，

了 解 其 是 否 出 现 脑 缺 血 症 状 ， 并 通 过 语 言 沟 通 判

断 有 无 短 暂 认 知 障 碍 ， 并 对 颈 动 脉 阻 断 耐 受 时 间

进 行 记 录 。 同 时 ， 通 过 对 患 者 经 皮 脑 氧 饱 和 度 的

持续监测，脑部血液供应的变化也能更直观地观察。

对 于 Shamblin Ⅲ型 瘤 体 较 大 者 耐 受 时 间 >20 min，

Shamblin Ⅱ型者耐受时间>10 min，患者仍未出现脑

缺 血 症 状 且 脑 氧 数 据 平 稳 时 ， 可 改 为 全 麻 下 CBT

切 除 术 ； 如 果 患 者 在 颈 动 脉 被 阻 断 后 不 能 耐 受 ，

脑供血不足的症状比较明显，则暂缓手术。综上，

围 手 术 期 妥 善 处 理 颈 动 脉 ， 可 有 效 规 避 因 盲 目 长

时 间 阻 断 引 发 的 不 可 逆 大 面 积 脑 梗 死 并 发 症 ， 改

善患者长期预后。

5.1.2 手术并发症　CBT 的常见并发症包括颅神经

损伤、脑血管意外及出血 等 [41] 。 多 项 临 床 手 术 数

据 [5,42-43] 显 示 ： Shamblin I 型 CBT 切 除 后 颅 神 经 损

伤 的 患 病 率 为 3.76%； Shamblin Ⅱ 型 肿 瘤 患 者 为

14.14%；Shamblin Ⅲ型肿瘤患者为 17.10%；颅神经

损 伤 最 常 受 累 的 神 经 是 舌 下 神 经 和 迷 走 神 经 。 切

除 Shamblin I 型 肿 瘤 的 术 后 30 d 卒 中 发 生 率 为

1.89%； Shamblin Ⅱ型 肿 瘤 患 者 为 2.71%； Shamblin 

Ⅲ型肿瘤患者为 3.99%。Shamblin I 型肿瘤的术中平

均出血量为 （98.64±23.46） mL；Shamblin Ⅱ型肿瘤

患者为 （215.33±75.74） mL；Shamblin Ⅲ型肿瘤患

者为 （351.73±62.51） mL；部分与颈动脉血管壁粘

连 紧 密 ， 血 液 灌 流 量 较 高 的 Shamblin Ⅱ/Ⅲ型 瘤 体 ，

在 手 术 过 程 中 需 要 进 行 颈 动 脉 切 除 和 重 建 ， 出 血

量 可 能 >800 mL， 即 大 出 血[40]。 因 此 ， 专 家[7] 建 议

术 前 应 充 分 评 估 出 血 风 险 ， 瘤 体 体 积 、 分 型 及 肿

瘤 上 缘 距 颅 底 距 离 与 术 中 出 血 密 切 相 关 ， 手 术 全

程 应 细 致 操 作 、 减 少 瘤 体 剥 离 过 程 中 对 颈 动 脉 的

损 伤 并 充 分 止 血 均 可 有 效 降 低 术 后 出 血 发 生 率 。

操 作 者 应 熟 悉 神 经 解 剖 情 况 ， 术 中 严 格 控 制 出 血

量 ， 保 证 视 野 清 晰 ， 必 要 时 应 用 神 经 电 生 理 监 测

引 导 保 护 神 经 ， 有 助 于 降 低 神 经 损 伤 发 生 率 。 脑

卒 中 高 危 患 者 围 手 术 期 应 使 用 脑 氧 监 测 观 察 颅 内

灌 注 ， 术 中 轻 柔 操 作 ， 缩 短 颈 动 脉 阻 断 时 间 ， 阻

断 血 管 前 全 身 肝 素 化 ， 控 制 血 压 避 免 低 灌 注 ， 避

免颈内动脉结扎等可预防术后脑卒中的发生。

5.1.3 机器人手术　近年来，经口入路机器人辅助

手 术 （transoral robotic surgery， TORS） 开 始 被 尝 试

用 于 部 分 头 颈 部 肿 瘤 的 切 除 ， 然 而 ， 术 后 出 血 仍

是 最 常 见 的 并 发 症[44]。 因 此 ， 在 缺 乏 有 效 防 止 出

血 并 发 症 方 案 的 情 况 下 ， 且 该 技 术 安 全 性 及 实 效

性 未 得 到 大 样 本 研 究 的 佐 证 ， 目 前 暂 不 推 荐 将 其

应用于血供极其丰富的 CBT 中。

5.2 腔内治疗　

5.2.1 术前栓塞术　临 床 上 通 常 在 手 术 切 除 瘤 体

24~72 h 前进行术前栓塞，其中术前 24 h 内效果最

佳[45]。 但 有 研 究 提 出 ， 若 术 前 栓 塞 与 手 术 之 间 的

时 间 间 隔 过 长 ， 可 能 导 致 供 血 动 脉 重 建 或 侧 支 循

环 开 放 ， 使 栓 塞 失 效 ， 且 在 排 除 需 要 进 行 颈 动 脉

切除和重建的情况下，术前栓塞后 3 h 内进行手术

切 除 ， 可 显 著 减 少 术 中 的 出 血 量 和 缩 短 手 术 时

间[46]。一项关于术前栓塞的研究[47] 纳入了 1 326 例

CBT 患者，通过统计分析发现术前栓塞可明显降低

术中出血量，缩短手术时间；Abu-Ghanem 等[48-49]分

析了 470 例 CBT 患者资料后发现，术前栓塞并未对

术 中 及 术 后 带 来 益 处 ， 且 栓 塞 治 疗 存 在 局 部 的 暴

发 性 炎 症 反 应 及 异 位 栓 塞 引 起 脑 血 管 疾 病 等 风

险[48]。 当 前 尚 无 证 据 表 明 常 规 术 前 栓 塞 可 以 有 效

地 减 少 出 血 并 发 症 、 缩 小 瘤 体 或 简 化 手 术[5]， 因

此 ， 现 阶 段 术 前 栓 塞 的 有 效 性 、 安 全 性 及 必 要 性

仍有待考察。

5.2.2 颈动脉支架植入术　该术式可以有效保护颈
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内 动 脉 、 降 低 血 管 重 建 率[50]。 但 动 脉 支 架 手 术 均

有 血 栓 形 成 、 远 期 血 管 阻 塞 的 风 险 ， 且 目 前 尚 无

关 于 支 架 术 后 远 期 通 畅 率 的 相 关 数 据[36]， 故 暂 不

推荐作为临床一线治疗方案。

5.3 化学治疗　

目 前 ， 临 床 上 对 于 恶 性 CBT 患 者 化 疗 的 相 关

数据较少。有研究显示，在 10 例患者中，有 2 例患

者 接 受 环 磷 酰 胺 + 长 春 新 碱 + 达 卡 巴 嗪

（cyclophosphamide vincristine dacarbazine， CVD） 方

案 治 疗 后 分 别 达 到 病 情 稳 定 和 部 分 缓 解[51]； 但 该

研 究 样 本 量 相 对 较 小 ， 不 能 确 切 地 证 明 CVD 方 案

对 于 恶 性 CBT 的 有 效 性 。 因 此 ， 对 于 恶 性 CBT 患

者 的 化 疗 方 案 及 疗 效 目 前 还 需 大 量 样 本 研 究 数 据

支持。

5.4 放射与靶向治疗　

放疗作为一种替代或辅助疗法，对于以下几类

患者已成为首选甚至最优的保守控制策略：⑴ 老

年 、 体 弱 或 伴 随 严 重 心 肺 合 并 症 、 无 法 耐 受 全 麻

的患者；⑵ 肿瘤体积过于庞大，已严重侵犯颅底、

颈静脉孔区的患者；⑶ 术后复发、已发生转移或

SDHD 突变导致双侧多发性 CBT 的患者[52-55]。研究

显 示 ， CBT 患 者 通 过 放 疗 可 以 有 效 缩 小 肿 瘤 体

积[53]， 且 接 受 放 疗 的 患 者 疾 病 进 展 均 获 得 了 有 效

的 长 期 控 制[56]。 放 疗 作 为 外 科 手 术 的 替 代 方 式 ，

可 达 到 与 手 术 类 似 的 局 部 控 制 率[57]。 给 予 肿 瘤 靶

区 45 射波刀 （CyberKnife，Gy） 的剂量治疗后可实

现 96.4%~100% 的 极 高 局 部 控 制 率[58]； 对 于 恶 性 肿

瘤 ， Gilbo 等[59] 建 议 采 用 总 剂 量 为 70 Gy （1 次/d，

每 次 2 Gy） 的 放 射 治 疗 作 为 辅 助 治 疗 。 然 而 ， 放

疗 并 不 能 完 全 消 除 肿 瘤 ， 其 目 的 是 抑 制 肿 瘤 继 续

生长，且放疗存在放射性骨坏死、脑梗死、继发性

肉 瘤 、 慢 性 中 耳 炎 等 严 重 并 发 症 发 生 风 险 [32,58] 。

因 此 ， 建 议 放 疗 通 常 在 有 严 重 合 并 症 、 外 科 高 危

因 素 或 无 法 手 术 及 有 明 确 进 行 放 疗 倾 向 时 选 择 使

用 。 此 外 ， Kim[15] 指 出 使 用 高 比 活 度 131I-MIBG

和 177Lu-DOTATATE PRRT 的各种靶向放射性核素疗

法 是 治 疗 进 展 性 有 症 状 转 移 性 疾 病 患 者 的 其 他 重

要选择。

总 体 而 言 ， 目 前 CBT 治 疗 仍 以 外 科 切 除 为 核

心 ， 不 同 治 疗 方 式 应 根 据 患 者 年 龄 、 肿 瘤 分 型 、

颅底侵犯程度及全身状况进行个体化选择。

6     随　访 

尽 管 CBT 复 发 很 少 见 ， 仍 应 对 患 者 术 后 进 行

密 切 随 访 ， 随 访 方 式 一 般 以 门 诊 为 主 ， 电 话 、 微

信 为 辅 ， 可 综 合 患 者 遗 传 学 特 点 、 临 床 表 现 、 组

织 病 理 学 证 据 制 订 个 体 化 随 访 方 案 ， 专 家[7] 建 议

CBT 切 除 术 后 患 者 定 期 复 查 颈 动 脉 超 声 、 CT 或

MRI 并评估神经功能，了解有无复发、转移等，进

行血管重建的患者还要评估血管通畅情况。

7     局限性

尽 管 本 文 对 CBT 的 病 因 、 发 病 机 制 及 现 行 诊

疗策略进行了系统性综述，但仍存在以下局限性：

⑴ 证据级别有待提高：本文纳入的国内外相关临

床 文 献 大 多 为 单 中 心 、 小 样 本 的 回 顾 性 研 究 （主

要属于Ⅲ/Ⅳ级证据），普遍缺乏前瞻性、多中心、

大样本的随机对照试验 （randomized controlled trial，

RCT） 来 提 供 更 高 层 级 的 循 证 医 学 证 据 。 ⑵ 分 子

标 志 物 与 预 后 关 联 尚 需 验 证 ： 虽 然 SDH 相 关 基 因

突变已被证实与 CBT 的假性缺氧通路及肿瘤恶变、

远 处 转 移 密 切 相 关 ， 但 由 于 突 变 携 带 者 的 异 质 性

较 大 ， SDH 不 同 亚 基 突 变 与 患 者 长 期 预 后 及 复 发

率 之 间 的 确 切 量 化 关 联 ， 仍 需 依 赖 更 大 样 本 量 的

临床数据进行长期随访和多维度验证。

8     小结与展望 

CBT 是 临 床 罕 见 的 肿 瘤 ， 好 发 于 女 性 、 高 海

拔 地 区 居 民 等 特 定 人 群 。 目 前 对 于 CBT 的 确 切 病

因 尚 不 完 全 明 确 ， 现 认 为 长 期 慢 性 环 境 缺 氧 刺 激

以及 SDH 等基因突变是 CBT 发生发展的主要诱因。

临 床 上 ， 绝 大 多 数 患 者 表 现 为 无 痛 性 肿 块 ， 需 通

过超声、CTA 及 MRA 等无创影像学检查辅助诊断。

在 治 疗 方 面 ， 外 科 手 术 切 除 仍 是 疗 效 最 确 切 的 首

选 治 疗 手 段 ， 可 根 据 患 者 肿 瘤 的 大 小 、 部 位 及 与

血 管 壁 的 粘 连 程 度 选 择 不 同 的 术 式 ， 且 围 手 术 期

妥 善 处 理 颈 动 脉 ， 可 有 效 避 免 术 中 及 术 后 并 发 症

发 生 ， 改 善 患 者 长 期 预 后 。 除 此 之 外 ， 未 来 应 进

一 步 理 性 评 估 术 前 栓 塞 的 利 弊 与 安 全 时 机 ， 探 索

机 器 人 辅 助 手 术 的 实 效 性 ， 并 针 对 高 危 、 无 法 手

术 或 双 侧 多 发 性 CBT 患 者 ， 深 入 开 展 前 沿 腔 内 支

架 、 新 型 化 疗 及 精 准 放 疗 的 远 期 疗 效 评 估 ， 需 要
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扩 大 临 床 样 本 量 继 续 研 究 ， 收 集 相 关 资 料 、 数 据

进 行 分 析 ， 用 更 有 力 的 临 床 研 究 结 果 进 行 论 证 。

未 来 应 加 强 多 中 心 前 瞻 性 临 床 研 究 ， 结 合 人 工 智

能影像分析、分子标志物及精准外科技术，进一步

建立 CBT 个体化诊疗体系，以改善长期预后。
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