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摘  要 

颈动脉体瘤(CBT)是一种少见的副神经节来源性肿瘤，有一定恶变率，恶性颈动脉体瘤(MCBT)的诊断依

据是是否发生淋巴结或远处转移，以及肿瘤的生物学行为。目前诊断MCBT尚无统一、有效的标准，且

MCBT也缺乏有效治疗手段。故本文就近年来MCBT的诊断、生物学行为预测及治疗策略作一综述。 
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Abstract 
Carotid body tumor (CBT) is a rare paraganglion derived tumor with a certain malignant trans-
formation rate. The diagnosis of malignant carotid body tumor (MCBT) is based on whether lymph 
node or distant metastasis occurs and the biological behavior of the tumor. At present, there is no 
unified and effective standard for the diagnosis of MCBT, and MCBT also lacks effective treatment. 
Therefore, this paper reviews the diagnosis, biological behavior prediction and treatment strate-
gies of MCBT in recent years. 
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1. 引言 

颈动脉体瘤(carotid body tumor, CBT)是一种来自颈动脉体的相对少见的副神经节来源的肿瘤。颈动

脉体为一化学感受器，当体内 PaO2下降、PaCO2升高、c (H+)升高时，可通过神经传导调节呼吸中枢，

引起深大呼吸，提高肺通气量，改善缺氧[1]。正常状态下，颈动脉体的重量约为 10~12 毫克，当其发生

增生时，即称为 CBT，目前 CBT 发病原因尚不明了，高原地区居民发病率高提示该病可能与长期慢性缺

氧有关[2]，某些伴有动脉血氧分压减低的慢性疾病也可能会引起副神经节增生。另外基因突变也是不可

忽视的原因之一，最常见的突变基因即为琥珀酸脱氢酶亚单位，此类病变为家族性[1] [3]。CBT 的发病

率在 0.001%~0.002%之间[4]，且多为良性，但仍有 5%~10%为恶性[5] [6]。CBT 的良恶性诊断尚无明确

标准，目前，临床诊断恶性颈动脉体瘤(malignant carotid body tumor, MCBT)的方法仍为是否存在淋巴结

及远处转移[7]。有相关研究显示 MCBT 往往 shamblin 分型高，体积大，与周围神经血管粘连紧密[7] [8]，
因此手术难度大大提升。相较于良性 CBT，MCBT 的术前诊断、检查、评估，以及术中术式的选择更需

个体化、全面化。本文综合近年文献研究，就 MCBT 的临床表现、诊断和治疗等方面总结分析如下。 

2. 临床表现 

恶性颈动脉体瘤与良性颈动脉体瘤临床表现并未有明显差异，大多数都表现为颈部无痛性肿物，顾

光超等人统计了 14 例恶性颈动脉病例，认为颈动脉体瘤大小与肿瘤恶性行为有相关性[7]，故恶性颈动脉

体瘤较良性颈动脉体瘤，更易出现瘤体压迫周围神经血管情况，可表现为头晕、偏头痛、声音嘶哑及吞

咽困难，压迫气管者可表现为阻塞性通气功能障碍。如果有远处转移，临床表现则根据转移部位不同而

异。例如，肺转移患者可表现胸闷气短，部分患者表现为胸痛、咯血或刺激性咳嗽、咳痰等症状；骶髂

关节转移患者可表现为骶髂关节疼痛，临床诊疗过程中需与腰椎间盘突出相鉴别；肾上腺转移患者可出

现继发性高血压，部分患者可表现为头疼、头晕及一过性黑蒙状态[9] [10] [11] [12]。 

3. 诊断 

目前，颈动脉体瘤的诊断方法较多，包括颈部彩色多普勒超声、CT 血管造影(CTA)、磁共振血管造

影(MRA)、数字减影血管造影(DSA)等。其中颈部彩色多普勒超声操作简单易行，且无电离辐射，可用于

颈动脉体瘤初筛；而 MRA 及 CTA 相较于颈部彩超，可以更好的显示瘤体与颈动脉位置关系，便于临床

分型及手术入路选择，且可以更好地显示脑血管 willis 环的畅通性，便于初步了解患者对脑缺血情况产

生的耐受性[13]；DSA 相较上述检查，可以更具优势的超选颈总、颈内、颈外动脉造影，尤其是对计划

手术且术中出血风险较高的患者，进一步明确瘤体血供来源，更利于术中避免不必要的血管损伤。同时，

可行术前栓塞降低术中出血风险。DSA 具有超选颈总、颈内、颈外动脉造影的优势，为目前诊断颈动脉

体瘤的金标准[1] [14] [15]。 
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颈动脉体瘤区分良恶性仍有存争议，2002 年美国病理学家 Thompson 针对副神经节瘤提出的肾上腺

嗜铬细胞瘤分级评分系统((The pheochromocytoma of the adrenal gland scaled score, PASS) [16] (表 1)，包扩

组织学指标、免疫表现类型等在内的 12 项指标，总分为 20 分，最后根据得分划分肿瘤良恶性，总分 ≥ 4
分为恶性肿瘤，否则为良性。此评分系统广泛应用于肾上腺嗜铬细胞瘤及副神经节瘤的良恶性判断，但

颈动脉体瘤作为一种特殊的副神经节瘤，临床并未广泛采用此分级系统，目前只可作为一种参考评分使

用。 
 

Table 1. The pheochromocytoma of the adrenal gland scaled score, PASS 
表 1. 肾上腺嗜铬细胞瘤分级评分系统 

参数 权重 

大巢或弥漫增生 2 

核增生 1 

深核多态性 1 

包膜浸润 1 

血管浸润 1 

肾上腺周围脂肪组织浸润 2 

非典型有丝分裂 2 

>3 个有丝分裂图形/10 个高倍视野 2 

纺锤形肿瘤细胞 2 

细胞的单调性 2 

高细胞性 2 

肿瘤中央或融合坏死 2 

 
2004 年的《WHO 肾上腺肿瘤新分类(第三版)》[17]中将副神经节细胞瘤分为恶性副神经节瘤和良性

副神经节瘤，而依据则是肿瘤是否出现远处转移。但是后来发现该标准存在明显的局限性[18]，首先，当

患者发生肿瘤远处转移之后才诊断恶性时，此时肿瘤常常已经处于晚期状态，已丧失最佳治疗时机，且

治疗的手段有限，预后也较差，对于远期生物学行为预测缺乏临床价值。 
后日本学者 Kimura 等一众学者于 2014 年提出新的评分系统，即肾上腺嗜铬细胞瘤和副神经节瘤分

级系统(The grading system for adrenal pheochromocytoma and paraganglioma, GAPP) [19] (表 2)，依靠肿瘤

组织病理指标结果，提供了转移风险和患者生存率的逐步评估，组织学分级是基于由 6 个考虑转移危险

因素的参数组成的评分系统。总分在 0~2 分之间的肿瘤被认为是高分化肿瘤。3~6 分之间的肿瘤被定义

为中分化。大于或等于 7 的分数被认为是低分化。与 2004 年 WHO 所划分的良恶性副神经节瘤不同的是，

GAPP 没有划分肿瘤的良、恶性，GAPP 认为所有的副神经节瘤都存在恶性潜能。评分越高，代表肿瘤的

分化程度越低，也存在更高的恶性潜能，同时预示着患者可能存在更差的预后。 
随后，在 2017 年的《WHO 肾上腺肿瘤新分类(第四版)》[20]中，用“转移性副神经节瘤”代替了

2004 年定义的“恶性副神经节瘤”，该分类认为所有的副神经节瘤都具有转移潜能。因此该分类建议将

副神经节瘤分类改为转移性和非转移性，而不再使用良恶性进行区分。 
目前，还没有一个公认的共识能够确切预测这些肿瘤的恶性潜能，临床诊疗过程中仍以发生淋巴结

转移及远处转移为诊断恶性颈动脉体瘤的常规办法[7] [8]，但是，若在病理诊断时辅以 GAPP 评分将肿瘤
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进行分级，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

复发漏诊情况。 
 

Table 2. The garding system for adrenal phaeochromocytoma and paraganglioma, 
GAPP 
表 2. 肾上腺嗜铬细胞瘤和副神经节瘤分级系统 

参数 权重 

组织学模式  

典型细胞球 0 

大而不规则的细胞巢 1 

假菊形团 1 

细胞丰富度  

低(<150 个细胞/U) 0 

中(150~250 个细胞/U) 1 

高(>250 个细胞/U) 2 

粉刺型坏死  

无 0 

有 2 

血管或包膜侵犯  

无 0 

有 1 

ki67 增殖指数(%)  

<1 0 

1~3 1 

>3 2 

儿茶酚胺型  

肾上腺素 0 

去甲肾上腺素 1 

无功能 0 

4. 治疗 

4.1. 手术治疗 

目前手术治疗仍为恶性颈动脉体瘤的首选治疗方式，但由于恶性颈动脉体瘤往往瘤体较大，与周围

神经血管粘连紧密[7] [8]，故应充分暴露术区，切口可选择经胸锁乳突肌前切口，且切口可适当延长。瘤

体剥脱术通常从颈动脉分叉处开始，钝性分离瘤体与血管，随后钳夹瘤体供血动脉，逐步结扎及离断。

对于体积较大的恶性颈动脉体瘤，主要术式包括：1) 单纯颈动脉体瘤切除术，该术式适用于瘤体较小，

与颈动脉粘连较轻的瘤体，多见于 shamblin I/II 型；2) 肿瘤加颈动脉切除术，该术式适用于瘤体体积较

大，与颈动脉粘连紧密的瘤体，多见于 shamblin III 型，具体术式又可分为：2.1 结扎颈外动脉 + 瘤体切
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除；2.2 颈内动脉/颈动脉分叉连同瘤体一并切除 + 颈内动脉重建；2.3 颈内动脉连同瘤体一并切除 + 颈
外动脉代颈内动脉；3) 肿瘤大部分切除术，常见于因瘤体上至颅底，术区暴露困难导致，可在瘤体中上

1/3 处横断，切除下 2/3 瘤体，将颈内动脉断端吻合，必要时行人工血管重建[21] [22] [23]；但无论行哪

种术式，都建议行颈部淋巴活检，明确有无转移。 

4.2. 腔内治疗 

腔内治疗包括术前栓塞、颈动脉覆膜支架腔内置入等[24]，该治疗目前并非主流治疗办法，部分学者

认为该方式可减少术中出血量以及阻断时间，以达到预防脑缺血、提升手术整体疗效的作用，更适用于

恶性颈动脉体瘤的术前准备。但仍有部分学者认为腔内治疗易引起局部水肿、动脉夹层可能，导致术中

剥离难度增加，且增加患者经济负担[25] [26] [27]。更有相关学者研究表明，肿瘤切除前行术前栓塞并无

益处[28]。而腔内治疗对于医生的技术要求更高，推广困难。故腔内目前治疗仍存有较大争议。 

4.3. 放射及化学治疗 

放射及化学治疗作为一种姑息、辅助治疗，也常应用于恶性肿瘤的治疗中。相关学者研究显示，对

颈动脉体瘤患者采用低分割放射治疗，肿瘤最大径缩小 1/3 以上，临床总有效率达 85.7%，且通过对患者

生活质量问卷(QLQ-C30)调查，健康状况评分较放疗前明显提升[29]。该研究认为放射治疗对于颈动脉体

瘤有无创、迅速改善 CBT 患者症状、减少术后并发症等优势。顾光超等学者研究认为，若肿瘤未能完整

切除，应建议术后行局部放疗以控制肿瘤的生长[7]。研究表明放疗虽然可以控制 CBT 的生长速度，但其

只能作为局部治疗手段，对已经发生远处转移的病灶无明显效果，当患者发生全身远处转移时，应嘱患

者积极前往肿瘤内科治疗，包括全身化疗或 131I-MIBG 治疗[7]等。相关研究显示，环磷酰胺、阿奇霉素

加顺铂对恶性颈动脉体瘤肺转移有一定疗效[30]。故对于恶性颈动脉体瘤，术前局部辅助放疗可缩小肿瘤

体积，便于术中操作，减少术中出血，降低颅脑神经损伤的概率，提高患者术后生活质量；对于瘤体较

大，无法整体切除瘤体的患者，术后对残余瘤体行局部放射治疗，可降低远处转移的风险；对于全身远

处转移的患者，可行全身化学治疗。 

4.4. 中医治疗 

中医为我国特有的传统医学，对于颈动脉体瘤尚无定义，该病散见于“络病”、“瘰病”、“瘿瘤”

等疾病中，中医认为“经络不通”、“毒损脉络”为 CBT 主要发病机制，术前可用参苓白术散加减，以

扶正祛邪为主；术后以益气养血通络为主，使脉道充盈，利于伤口愈合[31]。中医在颈动脉体瘤治疗中的

应用极少，故可供查阅的文献相当有限。但作为我国的传统医学，中医在辅助西医治疗方面的作用仍不

可小觑，在颈动脉围术期，中医治疗可缓解术前患者焦虑、纳差等不适，术后可活血化瘀，促进伤口愈

合。临床上可作为颈动脉体瘤外科治疗的辅助手段。 

4.5. 其他 

颈动脉体瘤属于副神经节瘤的一种，新版《嗜铬细胞瘤和副神经节瘤诊断治疗专家共识(2020 版)》
[32]对于转移性嗜铬细胞瘤和副神经节瘤治疗给出如下方案：1) 131I-MIBG 治疗；2) 177Lu-Dotatate；3) 抗
肿瘤药物联合化疗(CVD 方案、EP 方案、替莫唑胺 + 沙利度胺联合方案)；4) 酪氨酸激酶抑制剂靶向治

疗；5) 细胞程序性死亡蛋白受体 1(PD-1)抗体；6) 奥曲肽或兰瑞肽等；其中 131I-MIBG 治疗及抗肿瘤药

物联合化疗已经在恶性颈动脉体瘤的治疗中逐步开展[7] [29]，但因颈动脉体瘤恶性程度低，相关报道较

少，以上治疗方法是否对于恶性颈动脉体瘤有效，仍有待进一步研究。 
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5. 讨论 

颈动脉体瘤作为一种副神经节瘤，其良恶性的区分尚存争议，既往临床诊疗过程中以发生淋巴结转

移及远处转移为诊断恶性颈动脉体瘤的常规办法[7] [8]，但是当患者发生转移时才诊断为恶性，此时常处

于晚期，已经错过最佳治疗时期，治疗处于被动，预后较差。故提前预测肿瘤的生物学行为，对于颈动

脉体瘤的治疗及预后至关重要。2014 年日本学者 Kimura 提出的 GAPP 评分系统与 2017 年的《WHO 肾

上腺肿瘤新分类(第四版)》中，对于副神经节瘤的分类都不再以良恶性划分，而是认为所有的副神经节瘤

都具有恶变潜能，而 GAPP 评分系统则更是依据肿瘤组织病理指标结果，提供了转移风险和患者生存率

的逐步评估。相较于单纯依靠远处转移来评价肿瘤的良恶性，术后对病理标本辅以 GAPP 评分，将肿瘤

进行分级，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

复发漏诊或术后转移情况。 
因恶性颈动脉体瘤往往 shamblin 分型较高，体积较大，与周围神经血管粘连紧密，故手术操作难度

增加，颅神经损伤、出血、偏瘫等术后并发症较良性颈动脉体瘤大，具体术式应根据解剖位置个体化制

定。放射治疗作为一种姑息性治疗，可以有效地缩小瘤体大小，减少因瘤体过大导致的临床症状，同时

降低手术难度，便于后期切除，减少术后并发症；化学治疗可针对恶性颈动脉体瘤的远处转移产生效果。

腔内治疗、中医治疗作为颈动脉体瘤近些年的新兴治疗方式，目前效果尚不明确，存在较大争议，故不

作为临床上颈动脉体瘤的常规治疗手段。 
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