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【摘要】 目的 探讨颌面颈部巨大神经纤维瘤的多学科诊疗模式，为临床提供参考。方法 由口腔颌面外

科主诊，麻醉科、ICU、血管外科、胸外科等多学科参与、共同制定治疗方案的 2例颌面颈部巨大神经纤维瘤患

者实施围术期全程管理的流程进行回顾性分析。结果 2例患者的多学科治疗过程（麻醉⁃栓塞⁃协同手术⁃
ICU复苏⁃术后管理）均按术前计划顺利实施，术中未出现多学科风险评估未预测到的不良事件或意外，均完

成手术治疗，且未发生严重并发症。2例术后病理报告均为神经纤维瘤，患者伤口均 I期愈合。结论 多学科

诊疗模式可在颌面颈部巨大神经纤维瘤的诊治中发挥积极作用，患者可以得到安全、有效的诊治。
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【Abstract】 Objective To investigate the multi⁃disciplinary team (MDT) management in the treatment of giant neu⁃
rofibroma in maxillofacial and neck region, to provide reference for clinical practice. Methods Retrospective analysis
was conducted on the perioperative whole⁃process management process of 2 cases of giant neurofibroma in maxillofacial
and neck region jointly formulated treatment plan by oral and maxillofacial surgery department with the assistance of
the department of anesthesiology, ICU, vascular surgery, thoracic surgery, etc. Results MDT treatment process (anes⁃
thesia⁃embolization⁃collaborative surgery⁃ICU⁃post⁃operative management) of the two patients was smoothly conducted
according to the pre⁃operative plan. There were no adverse events or accidents that were not predicted by the risk as⁃
sessment from multiple teams during the operation, and no serious complications occurred after the operation. The post⁃
operative pathological report of both cases was "neurofibroma". Wounds in both patients healed in stage I. The course of
treatment was smooth, and the surgical treatment was completed without serious complications. Conclusion MDT man⁃
agement can play a positive role in the diagnosis and treatment of giant maxillofacial and neck neurofibroma so that pa⁃
tients can obtain safer and more effective diagnosis and treatment.
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发生于颌面颈部的巨大神经纤维瘤常常累及

颅底、颈鞘、胸腔、气管颈段，肿瘤血运丰富，手术

风险极高［1⁃2］。术中可能因为瘤体不可控性出血或

大血管破裂直接致死；也可能因为气管移位、塌

陷、堵塞造成严重呼吸障碍、甚至窒息；还可能因

为损伤颈椎、胸腔、颅底重要结构严重致残［3⁃4］。此

类患者分散就诊口腔颌面外科、头颈肿瘤科、整形

科等，但任何一个科室都难以独立完成全程治疗，

采用多学科诊疗模式（multi⁃disciplinary team，MDT）
是目前提倡的疑难重症疾病管理方式［5］，但目前尚

无规范的诊疗流程。本文结合 2例采用MDT模式

成功治疗的颌面颈部巨大实体神经纤维瘤案例，

探讨其诊断治疗流程、手术协作方案及重点风险

防控，以期为临床所借鉴。

1 资料和方法

1.1 病例报告

病例 1，患者女性，52岁；左颈部缓慢生长 23
年，由蚕豆大小变为鸡蛋大小；3年前于外院手术切

除，由于出血凶猛（切开皮肤，出血便达 300 mL），

取活检后随即终止手术；术后病理诊断：神经纤维

瘤。术后肿瘤快速生长，逐渐蔓延至全颈（图 1a），

并出现瘤区疼痛，皮肤破溃，声音嘶哑，左臂麻木

且不能上抬，不能平卧睡眠，被动体位呼吸；CT显

示：肿瘤大小 13 cm × 11 cm × 17 cm，上界近颅底，

下界穿过左侧锁骨上窝延伸至胸腔，内界临近颈

椎，颈鞘受压移位，累及臂丛和肩关节，数字减影

血管造影（digital subtraction angiography，DSA）显示

瘤体血运丰富，呈抱球征（图 1b、1c）。

a: left neck mass; b: preoperative CT showed that the tumor size was approximately 13 cm ×
11 cm × 17 cm, the upper boundary was near the skull base, the lower boundary extended to
the chest through the left supraclavicular fossa, and the inner boundary was near the cervi⁃
cal spine; c: preoperative digital subtraction angiography showed abundant blood circulation
in the tumor with bulb⁃holding sign
Figure 1 Giant neurofibroma in maxillofacial and neck region (case 1)
图 1 颌面颈部巨大神经纤维瘤（病例 1）

a b c

病例 2，患者女性，14 岁；出生时即发现左下

颈部肿块，持续缓慢生长至拳头大小；3年前于外

院行手术治疗，切开后因无法控制创面出血，即

刻关闭伤口并加压包扎；后改行放疗，但效果不

佳，肿物继续增大，并出现体位性头晕、声音嘶

哑，睡觉时打鼾；临床检查：肿瘤位于左颈上 2/3，
质软、界不清、基底固定（图 2a）。临床诊断：左颈

部神经纤维瘤。CT显示：肿瘤大小约 8 cm × 7 cm
× 11 cm，内部呈囊实性，可见低密度液化区，向内

侧延伸至咽旁，气管受压右侧移位，颈总动脉被

包绕。DSA 显示瘤体血运丰富，呈抱球征（图 2b、
2c）。

1.2 多学科联合会诊

口腔颌面外科为患者的主诊科室，根据病情
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a: facial appearance of the left neck mass; b: preoperative CT showed that the tumor was ap⁃
proximately 8 cm × 7 cm × 11 cm in size, with cystic solid interior, low⁃density liquefaction
zone, which extended medially to the parapharynx, tracheal compression and right⁃side dis⁃
placement, and the common carotid artery was surrounded; c: preoperative digital subtrac⁃
tion angiography showed abundant blood circulation in the tumor with a bulb⁃holding sign
Figure 2 Giant neurofibroma in maxillofacial and neck region (case 2)
图 2 颌面颈部巨大神经纤维瘤（病例 2）

a cb

特征和拟定的手术方案，由医务部组织麻醉科、重

症医学科、介入血管科、神经外科、胸外科、耳鼻喉

科、睡眠呼吸科等 7个学科参与，通过多学科联合

会诊，对手术治疗进行风险评估和技术准备，并制

定治疗方案和应急预案。

1.2.1 风险评估 2例患者经术前评估，均无特殊

全身情况及既往系统性疾病病史，美国麻醉医师

协会（ASA）分级为 I级，麻醉风险在于困难体位插

管和短时大量失血导致循环不稳定、甚至休克；手

术风险在于颈动脉和锁骨下动脉破裂，分离颈总

动脉周围组织时颈动脉窦受刺激引起的血压波

动；手术创面不可控制性出血，迷走神经和臂丛神

经损伤，气胸和肺不张；术后严重并发症：气管插

管长期滞留、术后感染创面经久不愈、术后创面渗

血引起血肿、神经损伤相应功能障碍。

1.2.2 治疗方案 肿瘤供血超选择栓塞术与手术

同期顺序进行，以便最有效和最大程度地减少手

术出血；考虑到肿瘤性质为良性，肿瘤体积巨大整

体切除困难，某些致命的和重要的解剖结构邻接

肿瘤或被肿瘤包绕，手术方式拟定为分块切除肿

瘤、关键结构解剖保护、致命部位允许肿瘤残余的

方法；颅底和致命血管旁残余瘤体在术后 1个月时

做近距离放射补充治疗。

1.2.3 多学科保障和应急预案 麻醉科启动困难

气道管理方案、建立有创动脉监测及中心静脉监

测、术中采用控制性降压减少术野出血、视情况

采取急性等容血液稀释，2 例患者术前分别备血

2 000 mL 和 1 000 mL；血管外科备动脉内放置球

囊紧急止血方案、备人工血管颈内动脉重建；2例

病例分别在术前对患者做了心理辅导和法律

援助。

1.3 外科治疗过程

由于颈部肿物巨大，无法耐受平卧位，2例患

者均于特殊体位状态（半坐位）采用纤维支气管镜

引导下清醒经口安全插管、麻醉，并在手术全程按

照手术医生要求实施控制性降压。

由介入血管外科行双侧颈外动脉及颈内动脉

DSA以明确病变范围、供血动脉，观察动脉走形和

血运分别特点；然后将血管导管选择性插入瘤体

的动脉供血分支，再次造影以确定拟阻断的血供

区，随即行超选择栓塞术，栓塞材料为：弹簧圈

（MWCE ⁃ 18S ⁃ 4/2 ⁃ TORNADO，库克，美国），PVA
（PVA ⁃ 300，库 克 ，美 国），明 胶 海 绵 颗 粒（Gel⁃
foam1000，艾力康，中国）。栓塞后再次造影复查，

显示供血动脉主干完全闭塞，病变区无染色时，即

完成栓塞术（图 3）。

血管栓塞术后，保持全麻状态，于健侧颈内静

脉和左侧下肢静脉行中心静脉置管，然后调整体

位，常规消毒术区、铺单。病例 1的肿瘤巨大，有包

膜；手术首先沿包膜分离前颈部瘤体，术中见肿瘤

未侵蚀颈鞘，颈总动脉、颈内静脉和迷走神经得以

完好保留，后颈部邻接颈椎旁的肿瘤在骨科医师

的指导下安全分离，未伤及臂丛；锁骨下部分由胸

外科医师在未离断锁骨的情况下从底部安全分

离，未伤及锁骨下动静脉和胸肺；与神经外科医师

联合探查颞下凹和颅底，紧贴包膜分离肿瘤，肿瘤
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包膜完整，剖面以实性为主，间有局部囊性变，肿

瘤组织呈灰白色、质地坚韧，创面可以电凝和压迫

止血，肿瘤内部的血管未侵蚀允许结扎止血，从颅

底完整下标本（图 4）。

a: angiography showed that the tumor had abundant blood circulation and was spherical in shape; b: after the supplying artery was
selected and embolized with gelatin sponge particles and spring coil, angiography showed that the blood flow stagnated

Figure 3 Preoperative angiography and post⁃embolization images of patient with giant neurofibroma in
maxillofacial and neck region (case 1)

图 3 颌面颈部巨大神经纤维瘤患者术前血管造影及栓塞后影像（病例 1）

a b

a: intraoperative field was clear and the tumor tissue was removed; b: the tumor was solid
Figure 4 Surgical situation of patient with giant neurofibroma in maxillofacial and neck region (case 1)

图 4 颌面颈部巨大神经纤维瘤患者手术情况（病例 1）

a b

病例 2的肿瘤主体位于颈部中上份和颅底，包

膜不完整，术中发现肿瘤侵蚀颈鞘，且与颅底粘

连，肿瘤包膜不完整，剖面囊实各半，肿瘤组织灰

黄间有内出血，质地较脆但并非胶冻状，仍可以通

过电凝和压迫止血，肿瘤内的血管受侵蚀，难以牢

固结扎，手术分块切除肿瘤，为确保手术安全，在

颈总动脉、颈内静脉壁上和颅底残留少量肿瘤组

织（图 5）。2例关闭伤口后，均术后预防性行气管

切开术。2 个病例术中出血分别为 1 000 mL 和

600 mL。

2 结 果

经术前术后心理辅导，患者术前术后情绪稳

定，麻醉苏醒和 ICU恢复阶段依从性好。患者家属

对手术风险和最严重的不良后果理解充分，对术

中和术后改变的手术方案和临时采取的应急措施

能积极配合，整个治疗过程未发生任何来自患方

的障碍。

2例术后病理报告均为“神经纤维瘤”。

整个治疗过程（麻醉⁃栓塞⁃协同手术⁃ICU复苏⁃
术后管理）均按术前计划顺利实施，术中没有出现

风险评估未预测到的不良事件或意外，术后也未

发生严重并发症。2例患者的伤口均 I期愈合（图

6）。

3 讨 论

神经纤维瘤为常染色体显性遗传疾病，组织

成份以神经鞘细胞及纤维母细胞为主，属于良性
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a: case 1; b: case 2; the wounds of 2 pa⁃
tients were all healed at first stage
Figure 6 Images of patients with giant
neurofibroma in maxillofacial and neck
region 2 weeks after surgery（case 1 &
case 2）
图 6 颌面颈部巨大神经纤维瘤患

者术后 2周照片（病例 1、病例 2）
a b

a: the tumor eroded the cervical sheath (as the arrow indicated) , and the tumor was removed in sections; b: a small amount
of tumor tissue remained on the wall of common carotid artery and internal carotid artery and skull base

Figure 5 Surgical situation of patient with giant neurofibroma in maxillofacial and neck region (case 2)
图 5 颌面颈部巨大神经纤维瘤患者手术情况（病例 2）

a b

肿瘤。面颈部神经纤维瘤一般来自三叉神经或颈

丛皮神经，背部皮肤多发褐色斑。瘤结节可以单

发，呈实体型，质韧，内部血窦少纤维组织较多；瘤

结节也可以多发，呈念珠状或丛状，组织增生松

弛、下垂，质软，内含血窦和胶冻状瘤组织［6⁃7］。临

床上，通常将后一种类型理解为神经纤维瘤病。

美国 1987年公布的诊断标准将两类都归为神经纤

维瘤病，只是根据是否伴发听神经瘤分为Ⅰ型和

Ⅱ型［8⁃10］。

本文报告的 2例巨大神经纤维瘤，其共同特点

是：生长缓慢、病程长、持续多年无症状，经手术刺

激后，短期快速增大，并出现呼吸障碍和神经损害

症状；肿瘤血运丰富，第一次手术均因出血难以控

制而被迫终止；患者转辗多家大医院求治，均以费

用高、风险大、手术失败率高、可能导致死亡等理

由而婉拒，患者及家属心理压力极大，最后就诊时

处于“在希望中求生存”的最低预期状态。术前心

理辅导非常有助于患者的心理稳定，在医生对风

险充分告知的前提下，进一步法律援助也非常有

助于家属对问题的理解，这对整个治疗是极其有

益的。

多学科联合诊治可以实现各专业交叉点的连

接，便于从不同角度对手术风险进行全面评估并

共同制定治疗计划［5，11］。制定手术计划主要涉及

手术切除范围、术中风险防控和多学科分阶段治

疗几方面。首先要明确手术切除范围，需权衡病

变产生的畸形和功能障碍与手术可能引起的并发

症两者间的利弊。然后确定各学科的风险防控准

备工作以及治疗顺序［12］。

面颈部的巨大肿瘤严重影响外形及功能，甚

至可能发生恶变，外科手术是唯一有效的治疗方

式。但外科切除是风险极大的手术，头面部血供

丰富，尽管术中结扎颈外动脉并缝扎瘤体组织，出

血量仍较大；而为保存重要解剖结构，术中剖开瘤

体，瘤体内有巨大血窦，常因无法止血而失血大

量，甚至无法完成手术［13］。对于手术范围，有研究
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证实，病变切除超过 90%，残留病变再度生长率小

于 40%；而不足 90%的再生长率大于 60%［14］。巨大

肿瘤多累及多部位和重要结构，如颅底、颈鞘、臂

丛神经、颈椎等，稍有不慎就可能引起严重并发

症，故手术应在保存重要结构的条件下，尽可能地

多切除肿瘤或分次切除肿瘤，手术目的为改善功

能及面容，但不能完全根治肿瘤［15］。

最大的手术风险在于术中出血，术前 DSA可

有效评估瘤体血运情况［16］，而术前栓塞是解决术

中止血困难的安全、有效方法，头面颈部血运丰

富，侧支循环繁杂，超选择栓塞术更有利于栓塞肿

瘤供血细小动脉、减少移位栓塞的发生几率，超选

择栓塞术后不间断的即刻手术可以有效减少出血

量，使肿瘤瘤体变得“贫血”，使手术变得干净，间

接地有助于降低手术副损伤，也便于最大程度地

切除肿瘤［16］。本文报告的 2例患者动脉造影显示

肿瘤血运丰富，但分布不均匀，供血主要来自颈外

动脉分支及新生血管，超选择栓塞术后即刻进行

手术，瘤体内出血较术前估计明显减少，术野相对

“干净”。

放疗对神经纤维瘤的治疗作用仍不清楚，但

可作为术后的辅助手段，对于无法切除的瘤体或

可尝试［17］。本研究将继续对 2例患者进行随访及

疗效评估。
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