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１　 病历简介

患者男性ꎬ ５１ 岁ꎬ 主诉 “血压升高 ２０ 年”ꎮ
１􀆰 １　 现病史

２０００ 年ꎬ 患 者 于 外 院 体 检 时 发 现 血 压 升 高

[１５０ / ９０ ｍｍ Ｈｇ (１ ｍｍ Ｈｇ ＝ ０􀆰 １３３ ｋＰａ) ]ꎬ 否认心

悸、 体位性低血压、 大汗ꎬ 当地医院予口服缬沙坦

８０ ｍｇꎬ 每天 １ 次ꎮ 此后自述血压波动于 ( １２０ ~
１５０) / (８０~９５) ｍｍ Ｈｇꎬ 情绪激动时出现头晕、 血

压升高 (最高为 １８０ / １００ ｍｍ Ｈｇ)ꎬ 无头痛、 意识丧

失、 天旋地转感ꎬ 安静休息后可缓解ꎮ ２０１９ 年 ６ 月ꎬ
患者无明显诱因出现左颈部针刺感ꎬ 低头或吞咽时加

重ꎬ 于当地医院就诊ꎬ 查颈动脉计算机体层血管成像

(ｃｏｍｐｕｔｅｄ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙꎬ ＣＴＡ) 提示左颈总

动脉分叉处占位ꎬ 边界欠清ꎬ 大小约 ２􀆰 ３ ｃｍ×２􀆰 １ ｃｍ
(图 １)ꎬ 诊断为 “颈部副神经节瘤”ꎮ ２０２０ 年 １ 月 ３
日ꎬ 患者于外院行左颈部副神经节瘤切除手术ꎮ 术后

病理: 副神经节瘤ꎬ 中分化ꎬ 大小约 ２􀆰 ７ ｃｍ×２􀆰 １ ｃｍ
×１􀆰 ６ ｃｍꎻ 神经侵犯 (＋)ꎻ 可疑脉管瘤栓ꎻ 未见颈部

淋巴结转移 (０ / ２)ꎻ Ｋｉ￣ ６７ 指数为 １０％ꎻ 免疫组化:
嗜铬粒蛋白 (ｃｈｒｏｍｏｇｒａｎｉｎꎬ ＣｇＡ) (＋)、 突触小泡蛋

白 (ｓｙｎａｐｔｏｐｈｙｓｉｎꎬ Ｓｙｎ) ( ＋)、 ＣＤ５６ ( ＋)ꎮ 自述手

术期间血压平稳ꎮ

图 １　 患者颈动脉计算机体层血管成像示左颈总动脉分叉处占

位ꎬ 大小约 ２􀆰 ３ ｃｍ×２􀆰 １ ｃｍ (２０１９ 年 １０ 月 １９ 日ꎬ 箭头)

２０２０ 年 ２ 月 ４ 日ꎬ 患者复查 ＰＥＴ / ＣＴ 示心包区

(升主动脉与主肺动脉之间) 可见高代谢占位ꎬ 大小

约 ３􀆰 ０ ｃｍ × ２􀆰 ８ ｃｍꎬ 最大标准摄取值 ( ｍａｘｉｍｕｍ

ｓｔａｎｄａｒｄ ｕｐｔａｋｅ ｖａｌｕｅꎬ ＳＵＶｍａｘ) 为 １４􀆰 ６ꎻ 腹膜后可

见高代谢结节ꎬ 直径约 １􀆰 １ ｃｍꎬ ＳＵＶｍａｘ 为 ８􀆰 ９ꎻ 右

肾上腺可见高代谢结节ꎬ 直径约 １􀆰 ８ ｃｍꎬ ＳＵＶｍａｘ 为

２０􀆰 ０ꎮ ２０２０ 年 ２ 月 ７ 日ꎬ 查血肾上腺素 (ｅｐｉｎｅｐｈｒｉｎｅꎬ
Ｅ) ４７􀆰 ７３ ｎｇ / Ｌꎬ 去 甲 肾 上 腺 素 ( ｎｏｒｅｐｉｎｅｐｈｒｉｎｅꎬ
ＮＥ) １００２􀆰 ０９ ｎｇ / Ｌ (正常值: ０ ~ ６００􀆰 ００ ｎｇ / Ｌ)ꎬ 多

巴胺 (ｄｏｐａｍｉｎｅꎬ ＤＡ) ９２􀆰 ２０ ｎｇ / Ｌꎬ 外院诊断为 “嗜
铬细胞瘤、 副神经节瘤、 多发转移 (心包、 右肾上

腺、 腹膜后) ”ꎮ 患者于 ２０２０ 年 ２ 月 １０ 日、 ３ 月 ７ 日

分别行第 １、 ２ 疗程 ＴＰ 方案化疗ꎬ 具体方法: 第 １ 天

静脉输注紫杉醇 ２４０ ｍｇ、 奈达铂 ６０ ｍｇꎻ 第 ２ 天静脉

输注奈达铂 ６０ ｍｇꎮ 其后 ５ 个月ꎬ 因新型冠状病毒肺

炎疫情患者未规律随诊及监测血压ꎮ
２０２０ 年 ８ 月 ５ 日ꎬ 患者随诊于青岛市中心医

院ꎬ 复查腹部增强 ＣＴ 提示右肾上腺占位ꎬ 大小约

１􀆰 ５ ｃｍ ×１􀆰 ８ ｃｍꎬ 边界尚清ꎬ 考虑副神经节瘤可能

性大ꎻ 腹膜后 Ｔ１１ 下缘及 Ｌ３ 上缘水平可见高代谢

结节ꎬ 大小约 １􀆰 １ ｃｍꎬ ＳＵＶｍａｘ 为 ８􀆰 ９ꎬ 外院考虑化

疗效果欠佳ꎬ 建议上级医院就诊ꎮ
２０２０ 年 ８ 月 ２０ 日ꎬ 患者就诊于北京协和医院

内分 泌 科 门 诊ꎮ 查 血 ３￣甲 氧 基 去 甲 肾 上 腺 素

(ｎｏｒｍｅｔａｎｅｐｈｒｉｎｅꎬ ＮＭＮ) ２􀆰 ９５ ｎｍｏ１ / Ｌꎬ ３￣甲氧基肾上

腺素 (ｍｅｔａｎｅｐｈｒｉｎｅꎬ ＭＮ) ０􀆰 １２ ｎｍｏ１ / Ｌꎻ ２４ ｈ 尿儿茶

酚胺 (尿量 １２００ ｍＬ): ＮＥ ５􀆰 １６ μｇꎬ Ｅ ０􀆰 ６７ μｇꎬ ＤＡ
２５􀆰 ７８ μｇꎮ 肾素￣血管紧张素￣醛固酮系统 ( ｒｅｎｉｎ￣ａｎ￣
ｇｉｏｔｅｎｓｉｎ￣ａｌｄｏｓｔｅｒｏｎｅ ｓｙｓｔｅｍꎬ ＲＡＡＳ) 评估: 肾素活性

１􀆰 ２０ μｇ / (Ｌ􀅰ｈ)ꎬ 血管紧张素Ⅱ ６２􀆰 ９ ｎｇ / Ｌꎬ 醛固酮

(立位) １２７􀆰 ２ ｎｇ / Ｌꎻ 促肾上腺皮质激素 ３３􀆰 ６ ｎｇ / Ｌꎬ
血总皮质醇 １８０􀆰 ０ μｇ / Ｌꎻ ２４ ｈ 尿游离皮质醇 (尿量

１４００ ｍＬ) ６７􀆰 ８ μｇꎮ 甲状腺功能检查: 促甲状腺激素

１􀆰 ４４ ｍＵ / Ｌꎬ 游离四碘甲状腺原氨酸 １３􀆰 ２ ｎｇ / Ｌꎬ 游

离三碘甲状腺原氨酸 ３􀆰 ３７ ｎｇ / Ｌꎮ ２０２０ 年 ８ 月 ２８ 日ꎬ
生长抑素受体显像示升主动脉近段前方可见放射性摄

取异常增高的软组织团块ꎬ 大小约 ３􀆰 １ ｃｍ×２􀆰 １ ｃｍꎬ
符合副神经节瘤ꎻ 右肾上腺可见稍低密度结节ꎬ 大小

约 １􀆰 ８ ｃｍ×１􀆰 ５ ｃｍꎬ 放射性摄取稍增高ꎬ 不除外嗜铬

细胞瘤可能ꎬ 建议肾上腺髓质显像ꎻ 余生长抑素受体

显像未见异常ꎮ ２０２０ 年 ９ 月 ３ 日ꎬ １３１ Ｉ￣间碘苄胍显像

示升主动脉近段前方肿块生长抑素受体高表达ꎬ 符合
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副神经节瘤ꎻ 右肾上腺结节轻度表达ꎬ 不除外嗜铬细

胞瘤可能ꎮ 心肌酶谱正常ꎻ 超声心动图示心包内占

位ꎬ 位于主动脉根部与右心室流出道及主肺动脉间ꎬ
大小约 ３􀆰 ６ ｃｍ×２􀆰 ２ ｃｍꎬ 心脏收缩及舒张功能正常ꎮ
患者否认头痛、 心悸、 大汗、 头晕、 面色苍白、 胸

闷、 胸痛、 肢端发凉、 震颤等ꎮ 为进一步诊治心脏占

位ꎬ 遂于 ２０２０ 年 ９ 月 １７ 日收住我院心外科ꎮ
自发病以来ꎬ 患者精神、 食欲、 睡眠可ꎬ 大小便

正常ꎬ 出汗较多ꎬ 体质量未见明显变化ꎮ
１􀆰 ２　 既往史

患者健康状况一般ꎬ 高血压病史 ２０ 年ꎮ ２００５
年ꎬ 于跌倒后出现背痛ꎬ 外院诊断为 “胸 １２ 椎体压

缩性骨折” (未见病历资料)ꎬ 未行进一步治疗ꎮ 否

认冠心病、 糖尿病等慢性病史ꎬ 否认肝炎、 结核、 伤

寒、 疟疾等传染病史ꎬ 否认重大手术、 外伤及输血

史ꎬ 否认药物、 食物过敏史ꎮ
１􀆰 ３　 个人史、 婚育史及家族史

个人史: 生于原籍ꎬ 无外地久居史ꎻ 否认疫区、
疫水接触史ꎬ 否认特殊化学品及放射性物质接触史ꎻ
否认吸烟史ꎻ 饮酒 ２０ 年ꎬ 每天 ２ ~ ３ 两白酒ꎬ 已戒酒

２ 个月ꎮ 婚育史: 适龄婚育ꎬ 配偶及 １ 子均体健ꎮ 家

族史: 父母有高血压患病史ꎬ 具体不详ꎻ 父亲因直肠

癌去世ꎮ
１􀆰 ４　 入院查体

体温: ３５􀆰 ８ ℃ꎬ 呼吸频率: １８ 次 / ｍｉｎꎬ 血压

(右上肢): 卧位 １３６ / ７２ ｍｍ Ｈｇꎬ 立位 １０８ / ４５ ｍｍ Ｈｇꎬ
心率: 卧位 ７２ 次 / ｍｉｎꎬ 立位 ９５ 次 / ｍｉｎꎬ 体质量指数

２４􀆰 ８ ｋｇ / ｍ２ꎮ 颈静脉无怒张ꎬ 右侧血管可闻及血管

杂音ꎬ 左颈部可见手术疤痕ꎮ 胸廓正常ꎬ 双肺呼吸

运动对称ꎬ 双侧语颤对称ꎬ 无胸膜摩擦感ꎬ 双肺呼

吸音清ꎬ 未闻及干湿啰音及胸膜摩擦音ꎬ 心前区无

隆起及凹陷ꎬ 心界正常ꎬ 心律齐ꎬ 各瓣膜听诊区未

闻及病理性杂音ꎮ 周围血管征 ( －)ꎮ 腹软ꎬ 无压

痛、 反跳痛ꎬ 肠鸣音 ３ 次 / ｍｉｎꎬ 肝脾肋下、 剑突下

未触及ꎬ 麦 氏 点、 双 侧 输 尿 管 走 行 区 无 压 痛ꎬ
Ｍｕｒｐｈｙ 征 ( －)ꎮ
１􀆰 ５　 诊疗经过

患者 入 院 后 完 善 相 关 检 查ꎬ 复 查 血 ＮＭＮ
４􀆰 ０７ ｎｍｏ１ / Ｌ↑ꎬ ＭＮ ０􀆰 １３ ｎｍｏ１ / Ｌꎻ ２４ ｈ 尿儿茶酚胺

(尿量 ２１００ ｍＬ): ＮＥ １６１􀆰 １８ μｇ↑ꎬ Ｅ ２􀆰 ９１ μｇꎬ ＤＡ
２６０􀆰 ３７ μｇꎻ 神经元特异性烯醇化酶: １５􀆰 ９ μｇ / Ｌꎻ 糖

化血红蛋白 ５􀆰 ２％ꎻ 冠状动脉 ＣＴＡ 示主动脉、 主肺动

脉间至右心耳、 右心室流出道间可见片状软组织密度

影ꎬ 大小约 ３􀆰 ２ ｃｍ× ２􀆰 ７ ｃｍꎬ 增强扫描可见明显强

化ꎬ 强化欠均匀ꎬ 病变与右冠状动脉近段关系密切ꎬ
周围多发迂曲增粗血管影ꎬ 以前降支、 右冠状动脉来

源为主ꎬ 副神经节瘤可能性大 (图 ２)ꎮ 颈动脉、 椎

动脉超声示: 右颈总动脉中段管壁见中等回声ꎬ 最厚

处约 ０􀆰 ２４ ｃｍꎻ 右颈总动脉分叉处上方颈内外动脉起

始段见低回声ꎬ 大小约 ０􀆰 ８ ｃｍ×０􀆰 ７ ｃｍ×０􀆰 ５ ｃｍꎬ 边

界清ꎻ 彩色多普勒血流显像: 可见穿入血流信号ꎮ 超

声诊断示: 左颈部副神经节瘤术后ꎬ 未见左颈外动

脉ꎬ 右颈总动脉分叉处上方可见实性结节ꎬ 需除外颈

部副神经节瘤ꎮ

图 ２　 患者冠状动脉计算机体层血管成像示主动脉、 主肺动脉

间至右心耳、 右心室流出道间可见大小约 ３􀆰 ２ ｃｍ ×
２􀆰 ７ ｃｍ的片状软组织密度影 ( ２０２０ 年 ９ 月 ２２ 日ꎬ
箭头)

２　 第一次多学科讨论

为进一步明确诊断和治疗方案ꎬ 于 ２０２０ 年 ９ 月

２２ 日开展第一次多学科讨论ꎮ
２􀆰 １　 心内科

患者中年男性ꎬ 拟行心脏副神经节瘤切除术ꎮ 患

者目前心功能 ２ 级ꎬ 无绝对手术禁忌证ꎻ 围术期应监

测血压、 心率、 容量状态等ꎻ 请重症医学科、 内分泌

科会诊ꎬ 协助患者术后管理ꎮ
２􀆰 ２　 内分泌科

２􀆰 ２􀆰 １　 ２０２０ 年 ９ 月 ２２ 日第一次会诊

患者高血压 ２０ 年ꎬ 规律服用降压药ꎬ 血压控制

平稳ꎮ ２０２０ 年 ９ 月 １７ 日开始酚苄明治疗ꎬ 每次

５ ｍｇꎬ 每天 ３ 次ꎬ 同时联合缬沙坦 ８０ ｎｇꎬ 每天 １ 次ꎮ
目前血压 (１４０ ~ １５０) / ９０ ｍｍ Ｈｇꎬ 心率 ７０ 次 / ｍｉｎꎬ
无明显体位性低血压ꎬ 近 １ 周体质量增加 ２ ｋｇꎮ

建议: (１) 继续酚苄明治疗ꎬ 增加剂量至 １０ ｍｇꎬ
每天 ２ 次ꎬ ３ ~ ５ 天后加量至 １０ ｍｇꎬ 每天 ３ 次ꎮ 根

据血压 停 用 缬 沙 坦ꎬ 监 测 卧 / 立 位 血 压、 心 率ꎬ
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Ｖｏｌ􀆰 １２ Ｎｏ􀆰 ６　 １０２５　

注意体位性 低 血 压ꎮ 术 前 准 备 时 间 为 ３ ~ ４ 周ꎮ
(２) 嘱患者高钠饮食ꎬ 多饮水ꎬ 每周测体质量ꎬ 复

查血常规ꎮ (３) 建议行 ６８ Ｇａ￣ＤＡＴＡＴＡＴＥ￣ＰＥＴ / ＣＴ 检

查ꎬ 以进一步排除转移ꎮ (４) 该患者存在多发病灶ꎬ
需考虑遗传性嗜铬细胞瘤的可能ꎬ 应行基因检测ꎮ
(５) 请泌尿外科会诊ꎮ
２􀆰 ２􀆰 ２　 ２０２０ 年 １０ 月 １０ 日第二次会诊

患者于 ２０２０ 年 ９ 月 １７ 日开始加用酚苄明治疗

(每次 ５ ｍｇꎬ 每天 ３ 次)ꎬ ９ 月 ２２ 日加量至 １０ ｍｇ
(每天 ２ 次)ꎬ ９ 月 ２６ 日加量至 １０ ｍｇ (每天 ３ 次)ꎬ
并停用缬沙坦ꎬ ９ 月 ３０ 日加量至 ２０ ｍｇ (每天 ２
次)ꎬ １０ 月 ４ 日加量至 ２０ ｍｇ (每天 ３ 次) 至今ꎮ
监测卧位血压 (１５０ ~ １５２) / (７４ ~ ７７) ｍｍ Ｈｇꎬ 心

率 ７０~７２ 次 / ｍｉｎꎬ 立位血压 (１２７~１４６) / (６０~６５)
ｍｍ Ｈｇꎬ 心率 ９２ 次 / ｍｉｎꎮ 患者体质量增加约 ２􀆰 ５ ｋｇꎬ
体位变化后偶尔出现头晕ꎬ 无发作性头痛、 心悸、 大

汗等ꎮ
建议: (１) 增加入量ꎬ 每日入量大于 ３０００ ｍＬꎻ

高钠高蛋白饮食ꎻ 密切监测出入量、 体质量、 大便

情况ꎬ 每日至少监测 ２ 次卧 / 立位血压和心率ꎬ 每

周检测 １ 次红细胞比容ꎻ 避免用力排便、 按压腹

部、 咳嗽等使胸、 腹腔压力增高的动作ꎻ 避免使用

吗丁啉、 胃复安等药物ꎮ (２) 目前患者术前准备基

本充分ꎬ 可继续酚苄明治疗 (每次 ２０ ｍｇꎬ 每天 ３
次)ꎬ 剂量不再增加ꎬ 继续监测卧 / 立位血压和心

率ꎮ (３) 患者腹膜后、 右肾上腺、 心脏多发占位ꎬ
手术风险高ꎬ 建议多学科会诊 (泌尿外科、 内分泌

科、 麻醉科、 重症医学科等) 进行术前讨论并评估

手术风险ꎮ
２􀆰 ２􀆰 ３　 ２０２０ 年 １０ 月 １４ 日第三次会诊

目前患者继续酚苄明治疗 (每次 ２０ ｍｇꎬ 每天

３ 次)ꎬ 卧 位 血 压 和 心 率 分 别 为 １４７ / ７５ ｍｍ Ｈｇ、
６７ 次 / ｍｉｎꎬ 立位血压和心率分别为 １２７ / ６５ ｍｍ Ｈｇ、
９７ 次 / ｍｉｎꎮ 建议: (１) 患者术前准备基本充分ꎬ 可

考虑手术治疗ꎬ 继续酚苄明治疗ꎮ (２) 因患者心脏、
肾上腺、 腹膜后多发占位ꎬ 肾上腺、 腹膜后肿瘤为功

能性副神经节瘤可能性大ꎬ 切除心脏副神经节瘤后围

术期嗜铬细胞瘤危象风险较高ꎬ 建议围术期密切监测

血压、 心率、 出入量、 电解质的变化ꎬ 警惕嗜铬细胞

瘤危象ꎬ 内分泌科随诊ꎮ
２􀆰 ３　 泌尿外科

目前诊断考虑心脏副神经节瘤、 左颈部副神经

节瘤、 右肾上腺嗜铬细胞瘤ꎻ 患者高血压 ２０ 年ꎬ
左颈部副神经节瘤术后 ８ 个月ꎬ 发现心脏及腹膜后

占位 ７ 个月ꎬ 外院曾行化疗但效果不佳ꎮ 建议:
(１) 目前患者临床不适症状主要由心脏副神经节瘤

引起ꎬ 且心脏手术风险高ꎬ 术中需体外循环支持ꎬ
故先行心脏手术ꎮ (２) 围术期需充分交待恶性高血

压、 心脑血管疾病等相关风险ꎬ 严格按照内分泌科

意见调整围术期用药ꎬ 待患者术后恢复满意后ꎬ 尽

快至泌尿外科门诊就诊ꎬ 择期手术治疗右肾上腺嗜

铬细胞瘤ꎮ
２􀆰 ４　 麻醉科

患者副神经节瘤诊断明确ꎬ 目前酚苄明治疗ꎬ 卧

位血压 (１４０ ~ １５０) / (７０ ~ ７５) ｍｍ Ｈｇꎬ 立位血压

(１０５~ １２７) / (６５ ~ ６６) ｍｍ Ｈｇꎬ 鼻塞ꎬ 指端温暖ꎮ
术前准备基本充分ꎮ 建议: (１) 切除心脏副神经节

瘤后高血压症状可能不能缓解ꎬ 同时围术期嗜铬细胞

瘤危象风险仍存在ꎬ 需充分与患者及家属沟通ꎬ 交待

手术风险ꎮ (２) 手术当日停用酚苄明ꎮ (３) 存在术

后自主循环崩溃风险ꎬ 需备体外膜肺氧合器、 主动脉

内球囊反搏设备ꎬ 视情况使用ꎮ
２􀆰 ５　 重症医学科

嗜铬细胞瘤和副神经节瘤 ( ｐｈａｅｏｃｈｒｏｍｏｃｙｔｏｍａ
ａｎｄ ｐａｒａｇａｎｇｌｉｏｍａꎬ ＰＰＧＬ) 切除术后的主要注意事项

为血流动力学不稳定ꎮ 由于肾上腺素能 α 受体的下

调、 长效降压药的残留效应或低血容量ꎬ 患者术后可

出现暂时性低血压ꎮ 该患者多发副神经节瘤诊断明

确ꎬ 此次处理心脏病灶ꎬ 术后可返重症医学科进一步

监护治疗ꎮ
２􀆰 ６　 心外科

患者自青年起血压升高ꎬ ＰＥＴ / ＣＴ 示右肾上腺嗜

铬细胞瘤及多发副神经节瘤 (左颈、 心脏、 腹膜

后)ꎬ 左颈部副神经节瘤切除后血压仍较高ꎬ 光学相

干断层成像示心脏占位高摄取ꎮ 考虑心脏功能性副神

经节瘤诊断基本明确ꎬ 积极完善术前准备ꎬ 与麻醉科

手术室、 重症医学科协同准备术中、 术后早期血压波

动的相关预案ꎬ 择期行心脏副神经节瘤切除术ꎮ 患者

多发副神经节瘤ꎬ 以心脏副神经节瘤功能为主可能性

较大ꎬ 存在肿瘤切除后血压升高的风险ꎬ 需向患者及

家属详细交代预后及风险ꎬ 在律师见证下签署知情同

意文件ꎮ

３　 第一次多学科讨论后处理

继续酚苄明治疗 (每次 ２０ ｍｇꎬ 每天 ３ 次) 控制

血压ꎬ 总疗程为 ２８ ｄꎬ 剂量及血压、 心率变化详见

表 １ꎮ
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表 １　 患者心脏副神经节瘤切除术前酚苄明用量及血压、 心率控制情况 (２０２０ 年)

日期 酚苄明剂量及频次 血压 心率

９ 月 １７ 日—９ 月 １９ 日 ５ ｍｇꎬ 每天 １ 次 １４４ / ９８ ｍｍ Ｈｇ (卧位) －

９ 月 ２０ 日—９ 月 ２２ 日 ５ ｍｇꎬ 每天 ３ 次 １４０ / ９０ ｍｍ Ｈｇ (卧位) －

９ 月 ２３ 日—９ 月 ２５ 日 １０ ｍｇꎬ 每天 ２ 次 １３６ / ７２ ｍｍ Ｈｇ (卧位)ꎬ １０８ / ４５ ｍｍ Ｈｇ (立位) ７２ 次 / ｍｉｎ (卧位)ꎬ ９５ 次 / ｍｉｎ (立位)

９ 月 ２６ 日—９ 月 ２９ 日 １０ ｍｇꎬ 每天 ３ 次 １３６ / ７０ ｍｍ Ｈｇ (卧位)ꎬ １０５ / ６５ ｍｍ Ｈｇ (立位) ７２ 次 / ｍｉｎ (卧位)ꎬ ９３ 次 / ｍｉｎ (立位)

９ 月 ３０ 日—１０ 月 ３ 日 ２０ ｍｇꎬ 每天 ２ 次 １５２ / ７７ ｍｍ Ｈｇ (卧位)ꎬ １２７ / ６０ ｍｍ Ｈｇ (立位) ７２ 次 / ｍｉｎ (卧位)ꎬ ９２ 次 / ｍｉｎ (立位)

１０ 月 ４ 日—１０ 月 １５ 日 ２０ ｍｇꎬ 每天 ３ 次 １４７ / ７５ ｍｍ Ｈｇ (卧位)ꎬ １２７ / ６５ ｍｍ Ｈｇ (立位) ６７ 次 / ｍｉｎ (卧位)ꎬ ９７ 次 / ｍｉｎ (立位)

－: 未测量

　 　 ２０２０ 年 １０ 月 １６ 日ꎬ 患者在低温体外循环全麻

下行心脏副神经节瘤切除术ꎬ 术中探查肿瘤具有完

整包膜ꎬ 大小约 ３ ｃｍ×４ ｃｍꎬ 其上界达主动脉根部ꎬ
右界达房室沟旁ꎬ 左界达肺动脉根部ꎬ 基底宽ꎬ 符

合术前影像学所见ꎮ 术后留置左侧胸腔引流管、 心

包纵膈引流管各 １ 根ꎬ 回重症医学科继续治疗ꎮ 积

极监测循环和脏器改变ꎬ 呼吸机支持治疗ꎬ 术后患

者循环未出现剧烈波动ꎬ 于术后第 １ 天顺利拔除气

管插管ꎬ 各项指标逐渐好转ꎬ ２０２０ 年 １０ 月 １９ 日转

入心外科普通病房ꎮ 术后停用酚苄明ꎬ 平均动脉压

维持在 ９０ ~ １０７ ｍｍ Ｈｇꎬ 心率波动为 ７７ ~ ９２ 次 / ｍｉｎꎬ
血压无明显波动ꎬ 曾出现一过性肌钙蛋白Ⅰ升高

(１􀆰 ４４４ μｇ / Ｌ→２􀆰 ２０２ μｇ / Ｌ)ꎬ 根据心内科及心外科

会诊意见ꎬ 予扩张冠状动脉等对症处理后ꎬ 肌钙蛋

白Ⅰ降至 ０􀆰 ３１０ μｇ / Ｌꎮ
２０２０ 年 １０ 月 ２１ 日ꎬ 复查血 ＮＭＮ ０􀆰 ８９ ｎｍｏ１ / Ｌꎬ

ＭＮ ０􀆰 １０ ｎｍｏ１ / Ｌꎻ ２４ ｈ 尿儿茶酚胺: ＮＥ ７７􀆰 ５７ μｇꎬ
Ｅ ３􀆰 １５ μｇꎬ ＤＡ ２３１􀆰 ５６ μｇꎻ 超声心动图示: 心包内

副神经节瘤剔除术后ꎬ 少量心包积液ꎬ 未见心包压塞

及心包缩窄征象ꎮ 患者于 ２０２０ 年 １０ 月 ２１ 日出院ꎮ
术后病理示: 病变符合副神经节瘤ꎬ 可见包膜侵犯ꎮ
免疫组化结果: Ｍｅｌａｎ￣Ａ ( －)ꎬ ＡＥ１ / ＡＥ３ ( －)ꎬ ＣｇＡ
(＋)ꎬ Ｋｉ￣６７ 指数为 ２％ꎬ Ｓ￣１００ (＋)ꎬ α￣ｉｎｈｉｂｉｎ (－)ꎬ
Ｓｙｎ (＋)ꎬ ＳＤＨＢ (＋)ꎬ ＧＡＴＡ３ (弱＋)ꎮ

４　 第二次住院

患者出院后ꎬ 继续缬沙坦治疗 (８０ ｍｇꎬ 每天 １
次)ꎬ 自述血压波动在 ( １２０ ~ １４０) / ( ８０ ~ ９０)
ｍｍ Ｈｇꎬ 偶测血压升高 (最高为 １５０ / ９０ ｍｍ Ｈｇ)ꎬ 无

大汗、 心悸、 头痛ꎮ 为进一步诊治肾上腺占位ꎬ 于

２０２０ 年 １２ 月 １４ 日收住我院内分泌科ꎮ
入院后完善相关检查: 查血 ＮＭＮ ０􀆰 ６９ ｎｍｏ１ / Ｌꎬ

ＭＮ ０􀆰 １１ ｎｍｏ１ / Ｌꎻ ２４ ｈ 尿儿茶酚胺: ＮＥ ３２􀆰 ７４ μｇꎬ

Ｅ ４􀆰 ３０ μｇꎬ ＤＡ ２９５􀆰 ４７ μｇꎮ 颈动脉、 椎动脉超声示双

侧颈动脉多发斑块形成ꎬ 右颈总动脉分叉处上方实性

结节ꎬ 大小约 ０􀆰 ８ ｃｍ×０􀆰 ５ ｃｍꎮ ２０２０ 年 １２ 月 １７ 日ꎬ 复

查肾上腺增强 ＣＴ 示右肾上腺内侧支不均匀明显强化结

节ꎬ 符合副神经节瘤表现ꎻ 约 Ｌ３ 椎体前缘腹主动脉旁

类圆形高强化小结节ꎻ 腹主动脉及其分支粥样硬化性

改变ꎻ 腹腔干起始处重度狭窄ꎻ 右侧 ３ 支肾动脉ꎬ 较

小分支分别进入右肾上、 下极 (图 ３)ꎮ 头颈部 ＣＴＡ 示

头颈部动脉粥样硬化样改变ꎻ 右颈总动脉分叉处上方

富血供实性结节ꎬ 直径约 ４􀆰 ８ ｍｍꎬ 未见与颈总动脉管

腔相通ꎬ 副神经节瘤可能性大ꎮ

图 ３　 患者肾上腺增强 ＣＴ 示右肾上腺内侧支可见大小约

１􀆰 ９ ｃｍ×１􀆰 ４ ｃｍ 的略低密度结节 (２０２０ 年 １２ 月 １７ 日ꎬ
箭头)

２０２０ 年 １２ 月 １６ 日ꎬ 予患者口服酚苄明 １０ ｍｇ
(每天 ２ 次) ＋缬沙坦 ８０ ｍｇ (每天 １ 次) 降压治疗ꎬ
监测空腹血压最低为 ９４ / ６２ ｍｍ Ｈｇꎬ 立位血压最低为

７４ / ５６ ｍｍ Ｈｇꎮ １２ 月 ２３ 日ꎬ 调整酚苄明为 ５ ｍｇ (每天

３ 次)ꎬ 停用缬沙坦ꎬ 嘱患者多饮水ꎬ 每日入量大于

３０００ ｍＬꎮ １２ 月 ２８ 日ꎬ 将酚苄明加量至 １０ ｍｇ￣１０ ｍｇ￣
５ ｍｇ (每天 ３ 次) 口服至今ꎬ 监测卧位血压为 (１２０~
１３０) / (７０~ ８０) ｍｍ Ｈｇꎬ 立位血压为 (１１０ ~ １２０) /
(６５~７５) ｍｍ Ｈｇ (表 １)ꎬ 患者可耐受ꎬ 无明显体位性

低血压ꎮ 监测红细胞比容波动于 ３８％ ~ ４０％ꎬ 肢端温

暖ꎬ 无头晕、 头痛、 心悸、 大汗等不适ꎮ
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Ｖｏｌ􀆰 １２ Ｎｏ􀆰 ６　 １０２７　

５　 第二次多学科讨论

５􀆰 １　 眼科

患者双眼视力、 非接触式眼压、 前节均未见异

常ꎻ 双视盘边界清ꎬ 颜色可ꎬ 未见出血、 渗出ꎬ 动静

脉之比为 (１ ∶ ２) ~ (２ ∶ ３)ꎮ 考虑患者目前诊断为

双眼高血压视网膜病变 (Ⅱ级)ꎬ 暂无我科干预指

征ꎻ 建议继续积极治疗原发病ꎬ 控制血压ꎮ
５􀆰 ２　 血管外科

患者随访期间右颈部肿物无明显增长ꎬ 生长抑素

受体显像、 Ｉ１３１￣间碘苄胍显像均提示右颈部肿物无明

显放射性摄取异常ꎬ 可定期复查头部 ＣＴＡ、 颈动脉超

声以评估右颈部肿物变化情况ꎮ 腹腔干狭窄方面目前

考虑为动脉粥样硬化所致狭窄ꎬ ＣＴＡ 提示肠系膜上

动脉形态可ꎬ 侧支循环形成ꎬ 暂无干预指征ꎮ
５􀆰 ３　 心外科

患者多发 ＰＰＧＬ 诊断明确ꎬ ２０２０ 年 １０ 月 １６ 日于

我院行心脏副神经节瘤切除术ꎬ 术中及术后循环稳

定ꎬ 此次入院为行肾上腺嗜铬细胞瘤手术ꎮ 入院复查

心脏超声无明显异常ꎬ 心肌酶正常ꎮ 考虑患者目前心

功能稳定ꎬ 无绝对手术禁忌证ꎬ 可请泌尿外科会诊协

助评估肾上腺病灶的手术指征及治疗方案ꎮ
５􀆰 ４　 泌尿外科

结合患者病史及辅助检查ꎬ 目前考虑右肾上腺肿

物为嗜铬细胞瘤可能性大ꎬ 手术指征明确ꎬ 血管外科

及心外科已排除专科手术绝对禁忌证ꎬ 可转入我科进

一步手术治疗ꎮ 患者腹膜后肿物体积较小ꎬ 且 Ｉ１３１￣间
碘苄胍、 奥曲肽显像均提示无明显放射性摄取异常ꎬ
可继续当前药物准备ꎬ 维持围术期血压稳定ꎬ 择期手

术治疗ꎮ
５􀆰 ５　 麻醉科

患者多发 ＰＰＧＬꎬ 拟行右肾上腺嗜铬细胞瘤切除

术ꎬ 结合病史、 查体及辅助检查考虑患者为 ＡＳＡ
(Ａｍｅｒｉｃａｎ Ｓｏｃｉｅｔｙ ｏｆ Ａｎｅｓｔｈｅｓｉｏｌｏｇｉｓｔｓ) Ⅲ级 (病情严

重ꎬ 体力活动受限ꎬ 但尚能应付日常活动)ꎬ 可择期手

术ꎮ 按嗜铬细胞瘤手术常规准备麻醉物品ꎬ 术中加强

生命体征监测ꎬ 维持心肌氧供及氧耗平衡ꎬ 保证重要

脏器灌注ꎮ 充分交代围术期心脑血管意外、 大出血等

风险ꎬ 注意血糖波动ꎬ 维持水电解质平衡ꎬ 充分备血ꎮ
５􀆰 ６　 重症医学科

患者中老年男性ꎬ 拟行右肾上腺嗜铬细胞瘤切除

术ꎬ 术中及术后血流动力学存在不稳定可能ꎬ 出血风

险较高ꎬ 建议术后返我科进一步监护治疗ꎬ 待病情平

稳后转入普通病房ꎮ
５􀆰 ７　 内分泌科

目前患者 ＰＰＧＬ 定性、 定位诊断明确ꎬ 建议后续

治疗随访计划: (１) 右肾上腺占位考虑嗜铬细胞瘤可

能性大ꎬ 可转入泌尿外科进一步行手术治疗ꎻ 腹主动

脉旁占位较小ꎬ 可暂不处理ꎬ 密切随诊ꎮ 患者此次复

查血、 尿儿茶酚胺均不高ꎬ 血压、 心率、 体质量稳定ꎬ
酚苄明目标剂量为 ２０~３０ ｍｇ / ｄꎬ 建议术前准备时间２~
３ 周ꎬ 注意监测血压、 体质量、 红细胞比容的变化ꎮ
(２) 心脏病变可见包膜侵犯ꎬ 左颈动脉病变神经侵犯

(＋)ꎬ 可疑脉管瘤栓ꎬ Ｋｉ￣ ６７ 指数为 １０％ꎬ 肿瘤原位复

发、 转移风险较高ꎬ 应密切随诊ꎬ 嘱患者定期复查ꎮ
(３) 头颈部副神经节瘤多源于副交感神经链ꎬ 一般无

功能ꎬ 较少引起高血压ꎮ 此次就诊发现右颈动脉副神

经节瘤体积较小ꎬ 建议随诊观察ꎮ

６　 第二次多学科讨论后处理

２０２１ 年 １ 月 １０ 日ꎬ 患者转入泌尿外科完善术前

准备ꎬ １ 月 ２０ 日于全麻下行腹腔镜右肾上腺嗜铬细

胞瘤切除术ꎬ 术中切除右肾上腺ꎬ 可见大小约 ２ ｃｍ×
１􀆰 ５ ｃｍ 棕黄色肿物ꎬ 包膜完整ꎬ 局部中度粘连ꎮ 手

术时间约 １􀆰 ５ ｈꎬ 患者术中少量出血ꎬ 尿量 ５００ ｍＬꎬ
输入晶体液 ２６００ ｍＬ、 胶体液 ５００ ｍＬꎬ 术后保留气

管插管ꎬ 保留尿管、 右肾周引流管各 １ 根ꎬ 回重症

医学科继续治疗ꎮ 术后患者血流动力学未出现剧烈

波动ꎬ 各项指标逐渐好转ꎬ 顺利拔除气管插管ꎬ 术

后第 ２ 天转入泌尿外科普通病房ꎬ 停用酚苄明ꎬ 血

压无明显波动ꎬ 术后第 ４ 天拔除右肾周引流管ꎬ 第

６ 天痊愈出院ꎮ 术后病理示右肾上腺嗜铬细胞瘤ꎮ
免疫 组 化: Ｍｅｌａｎ￣Ａ ( － )ꎬ Ｃａｌｒｅｔｉｍｉｎ ( － )ꎬ ＣｇＡ
(＋)ꎬ Ｋｉ￣６７ 指数为 １％ꎬ Ｓｙｎ ( ＋)ꎬ Ｖｉｍｅｎｔｉｎ ( ＋)ꎬ
α￣ｉｎｈｉｂｉｎ (局灶＋)ꎮ

７　 最终诊断

右肾上腺嗜铬细胞瘤ꎻ 心脏副神经节瘤ꎻ 左颈部

副神经节瘤ꎮ

８　 讨论

该患者高血压病史 ２０ 年ꎬ 以左颈部疼痛起病ꎬ
依次行左颈部副神经节瘤、 心脏副神经节瘤及右肾上

腺嗜铬细胞瘤切除术ꎬ 瘤体分泌 ＮＥꎬ 术前控制激素



协 和 医 学 杂 志

１０２８　 　 Ｎｏｖｅｍｂｅｒꎬ ２０２１

过度分泌产生的影响ꎬ 术前和术中扩张容量ꎬ 准备手

术用药ꎬ 术中加强血流动力学的管理及合并症的评估

与处理ꎬ 整个治疗过程疑难复杂ꎬ 矛盾重重ꎬ 最终经

多学科协作ꎬ 患者转危为安ꎮ
«嗜铬细胞瘤和副神经节瘤诊断治疗专家共识

(２０２０ 版) » [１] 指出ꎬ 嗜铬细胞瘤起源于肾上腺髓

质ꎬ 副神经节瘤起源于肾上腺外的交感神经链ꎬ 均为

具有激素分泌功能的神经内分泌肿瘤ꎬ 主要合成、 分

泌和释放大量儿茶酚胺 (如 ＮＥ、 Ｅ 和 ＤＡ 等)ꎬ 可引

起血压升高、 代谢改变等一系列临床症候群ꎬ 造成患

者心、 脑、 肾、 血管等重要器官损害ꎬ 甚至成为死亡

的主要原因ꎮ 嗜铬细胞瘤位于肾上腺ꎬ 副神经节瘤位

于胸、 腹部和盆腔的脊椎旁交感神经链ꎬ 二者合称为

ＰＰＧＬ[１] ꎮ ＰＰＧＬ 的年发病率约为 ８ / １００ 万[２] ꎬ 然而

尸检研究显示其患病率高于预期ꎬ 提示许多此类肿瘤

终身未被诊断[３￣４] ꎮ 心脏副神经节瘤占所有副神经节

瘤的比率不足 ２％ [５] ꎬ 占所有心脏肿瘤的比率不足

１％ꎬ 大多数副神经节瘤患者在 ２０ ~ ５０ 岁时被诊

断[６] ꎮ 一项纳入 ２３６ 例良性副神经节瘤患者的研究发

现ꎬ 患者确诊时的平均年龄为 ４７ 岁[７] ꎮ 与腹部副神

经节瘤患者相比ꎬ 头颈部副神经节瘤患者就诊时年龄

略大 (４３ 岁比 ３６ 岁) [８] ꎮ
ＰＰＧＬ 的良 / 恶性以是否存在远处转移进行界定ꎬ

而非肿瘤的组织学特征ꎮ 根据组织学表现难以预测

ＰＰＧＬ 的良 / 恶性ꎬ 副神经节瘤好发于无法评估是否存

在基膜穿透的部位ꎬ 转移率较低ꎬ 潜伏期较长 (可达

２０ 年)ꎬ 软组织浸润并非良好的转移预测指标[９]ꎮ 有

研究尝试设计组织学评分系统ꎬ 以辅助诊断恶性

ＰＰＧＬ[１０]ꎮ 肾上腺嗜铬细胞瘤量表评分 (ｐｈｅｏｃｈｒｏｍｏ￣
ｃｙｔｏｍａ ｏｆ ｔｈｅ ａｄｒｅｎａｌ ｇｌａｎｄ ｓｃａｌｅｓ ｓｃｏｒｅꎬ ＰＡＳＳ) 是常用

的评分系统ꎬ 评分<４ 分可预测良性病变ꎬ >６ 分则常

见于恶性肿瘤[１１￣１３]ꎻ 也有研究指出其对恶性肿瘤的预

测缺乏可重复性或可靠性[１４]ꎮ 因此ꎬ 目前仍不确定

ＰＡＳＳ 评分系统是否可预测 ＰＰＧＬ 发生转移ꎮ 该患者高

血压病史 ２０ 年ꎬ 病灶定位于左颈动脉、 心脏及右肾上

腺ꎬ 腹主动脉旁及右颈动脉可疑ꎬ 符合多发 ＰＰＧＬ 定

义ꎬ 且均发生在嗜铬组织中ꎬ 故未考虑转移性 ＰＰＧＬꎮ
有研究建议对 ＰＰＧＬ 患者进行种系基因突变检

测ꎬ 包括 ＲＥＴ、 ＶＨＬ、 ＮＦ￣ １、 ＳＤＨＤ、 ＳＤＨＣ、 ＳＤＨＢ、
ＳＤＨＡ、 ＳＤＨＡＦ２ 和 ＭＡＸ[１５] ꎮ 基因检测有助于评估异

时性肿瘤或恶性肿瘤的复发率ꎬ 并帮助确定相关综合

征表现的正确随访流程ꎮ 一项纳入 ４１７ 例颅底和颈部

嗜铬细胞瘤或副神经节瘤患者的病例研究显示ꎬ 患者

均无遗传综合征特征ꎬ １２％ 的患者携带 ＳＤＨＤ 或

ＳＤＨＢ 基因突变[１６] ꎮ 在种系基因突变检测前后进行

遗传咨询ꎬ 有助于患者及家属了解基因检测的意义、
对诊断和治疗的影响及家族遗传风险ꎮ

在该患者的诊治过程中ꎬ 多发 ＰＰＧＬ 诊断明确ꎬ
指南明确指出 ＰＰＧＬ 是涉及多学科的复杂疑难内分泌

疾病ꎬ 由内分泌科或高血压门诊进行初始诊治ꎬ 组建

多学科团队 (ｍｕｌｔｉｄｉｓｃｉｐｌｉｎａｒｙ ｔｅａｍꎬ ＭＤＴ) 分工协作ꎬ
进行分阶段协同诊治ꎬ 诊断明确后应尽早手术切除肿

瘤[１]ꎮ 对于肾上腺嗜铬细胞瘤手术方式的选择ꎬ 多选

用腹腔镜手术ꎮ 一项纳入 １０２ 例肾上腺嗜铬细胞瘤行

手术切除的回顾性研究中ꎬ ９０％以上的患者行腹腔镜

手术ꎬ 其中 ４ 例患者转为腹腔镜手术或开放手术[１７]ꎮ
手术可改善患者症状ꎬ 减少激素分泌ꎬ 预防重要

解剖部位相关并发症ꎬ 并改善后续治疗效果ꎬ 还可提

高患者生存率[１８]ꎮ 但手术过程中挤压肿瘤可导致儿茶

酚胺的大量释放ꎬ 可能引起高血压危象、 心律失常、
脑卒中等ꎬ 术后由于儿茶酚胺的急剧减少ꎬ 可能引起

外周血管扩张ꎬ 导致持续性低血压ꎬ 甚至死亡[１９￣２０]ꎮ
该患者诊治过程中ꎬ 内分泌科负责术前指导ꎬ 血管外

科、 眼科负责额外病灶及并发症的评估ꎬ 心内科、 麻

醉科负责术前评估ꎬ 重症医学科负责维持术后血流动

力学的稳定ꎬ 多学科协作为心外科和泌尿外科创造了

手术机会ꎬ 在确保安全的前提下将患者利益最大化ꎮ
患者第一次出院后ꎬ 恢复满意ꎬ 并于内分泌科门

诊就诊拟进一步处理右肾上腺病灶ꎮ 术前筛查过程

中ꎬ 排除转移性 ＰＰＧＬꎬ 同时发现患者合并高血压视

网膜病变、 腹腔干狭窄、 全身动脉粥样硬化ꎮ 因此ꎬ
第二次多学科讨论时确立了以心外科和血管外科排除

绝对手术禁忌症、 内分泌科和麻醉科积极术前准备、
泌尿外科为主进行腹腔镜肾上腺嗜铬细胞瘤切除术、
重症医学科作为有力后盾的治疗策略ꎮ 术后患者血流

动力学稳定ꎬ 未服药情况下血压维持在正常范围内ꎬ
痊愈后出院ꎮ

９　 专家点评

泌尿外科　 李汉忠教授

患者先后在我院进行了心脏副神经节瘤、 右肾上

腺嗜铬细胞瘤切除术ꎬ 由于此类肿瘤的特殊性ꎬ 术中

挤压肿瘤可导致儿茶酚胺大量释放、 肿瘤摘除后儿茶

酚胺急剧减少ꎬ 造成血流动力学极不稳定ꎬ 甚至危及

生命ꎮ 因此ꎬ 术前药物准备、 术中容量和循环管理、
术后监护极为重要ꎮ 术前进行 ＭＤＴ 讨论ꎬ 充分发挥

ＭＤＴ 优势ꎬ 解决患者诊疗决策中的难题ꎬ 根据患者



颈部副神经节瘤、 心脏副神经节瘤、 肾上腺嗜铬细胞瘤: 一场与高儿茶酚胺血症的较量

Ｖｏｌ􀆰 １２ Ｎｏ􀆰 ６　 １０２９　

情况制订个体化诊疗策略ꎬ 体现了 ＭＤＴ 在疑难重症

病例诊治中的必要性和有效性ꎮ
ＭＤＴ 体现了北京协和医院一流的医疗水平和全心

全意为患者服务的办院宗旨ꎬ 可为患者制订个体化、
精准化的诊疗策略ꎬ 符合循证医学规范ꎬ 就诊流程更

为便捷ꎬ 缩短了患者的就诊时间ꎬ 增加了患者的依从

性ꎻ 通过创建跨科室交流平台ꎬ 为广大年轻医师提供

了生动、 丰富的学习资源ꎬ 有助于提升整体医疗水平ꎮ

作者贡献: 孙娟、 刘剑州负责患者管理ꎬ 案例收集及

随访ꎬ 文章撰写及修改ꎻ 文进、 李汉忠、 纪志刚、 董

德鑫、 叶 子 兴、 苗 齐、 童 安 莉、 黄 宇 光、 隆 云 为

ＭＤＴ 团队成员ꎬ 负责患者的诊治及病情讨论ꎬ 提供

文章修改建议ꎻ 文进负责文章审核及修改ꎮ
利益冲突: 无
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