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1 临床资料

患者，男，60 岁。2019 年 4 月 17 日因“发作性

意识障碍1 d”入院。患者于入院前1 d晚饮酒过程

中突发左侧舌后部、咽喉处疼痛，呈刀割样，随即出

现剧烈眩晕，双眼黒蒙，“昏死过去”，呼之无反应，

持续2 min左右恢复，醒后如常，无恶心、呕吐，无发

热、无肢体抽搐及活动障碍，无心悸、胸闷胸痛。后

上述症状反复发作，每次持续数秒至数分钟。既往

史：10余天前出现饮水稍呛咳，无明显吞咽困难，未

予以重视及处理；2年前行右下肢股骨头坏死置换

术；否认高血压、冠心病、糖尿病、脑卒中病史。无

药物过敏史。神经系统查体：神志清楚，言语清晰，

颈软，双瞳等大等圆，直径约 2.5 mm，对光反射灵

敏，双侧额纹、鼻唇沟对称，伸舌居中，右侧咽反射

消失，软腭低垂，左侧咽反射存在，悬雍垂居中，颈

软，四肢肌力 5级，肌张力正常，腱反射双侧对称，

未引出病理征，共济试验结果阴性。辅助检查：血

常规示白细胞 10.24×109/L，中性 7.4×109/L；空腹

血糖 9.31 mmol/L，糖化血红蛋白 A1C 7.0%，糖化

血清蛋白 1.50 mmol/L；OGTT 试验示空腹血糖

6.52 mmol/L，餐后 2 h 血糖 12.44 mmol/L。腰穿结

果提示脑脊液常规正常，脑脊液生化：蛋白质

822.12 mg/L（80~430 mg/L）。余肝肾功能、电解质、

凝血功能、CRP、PCT、肿瘤相关标志物、甲功能、输

血前检查均大致正常。头部CT：两侧基底节区腔

隙性脑梗死，大脑半球轻度脑萎缩。茎突CT未见

明显茎突延长（图1）。胸部CT：慢支、肺气肿，双肺

少许纤维灶。诊断：继发性舌咽神经痛；2 型糖尿

病；多发性腔隙性脑梗死；脑萎缩；慢支、肺气肿。

患者入院后入住NCU，频发左侧舌根部、咽喉

部剧痛，疼痛可放射至左侧下颌、颈部，伴发作性晕

厥，心电监护显示窦性心动过缓（心率 30 次/分左

右）甚至窦性停搏，遂于入院当天下午急诊行心脏

临时起搏器植入术，术中同时行冠脉造影检查未见

明显冠脉狭窄及痉挛。术后患者仍间断有疼痛发

作，未再发作晕厥。予以卡马西平片口服治疗，0.1 g，

2次/日；维生素B1针0.1 g，肌注，1次/天；甲钴胺片

0.5 mg，口服，3次/日。2 d后，患者咽喉部、舌根部

疼痛明显缓解，心电监护未再提示窦性心动过缓或

心脏停博。但患者出现颈部、胸前部多发皮疹，考

虑为卡马西平所致，遂停用卡马西平换用普瑞巴林

胶囊，75 mg口服，2次/日。2019年4月24日动态心

电图：窦性心律，偶发房性早搏，偶成对，偶发的室

性早搏。于4月26日去除心脏临时起搏器，后完善

头部MR平扫+增强提示：两侧额叶皮质下、基底节

区及双侧小脑半球多发脑梗死，未见急性期梗死

灶。左侧椎动脉颅内段较粗，直径约 0.5 cm，局部

紧贴延髓-颈髓交界区左侧走行。基底动脉走行迂

曲，向下挤压下丘脑结构（图2）。患者症状缓解，于

4月 30日出院。随访 1月，患者未再出现咽喉部疼

痛及晕厥情况。

2 讨论

舌咽神经痛最初由 Weisenburg 所描述，后由

Harris于1921年正式提出[1]，与三叉神经痛类似，是

一种沿舌咽神经分布区的短暂发作性剧痛，发病率

较低，约为三叉神经痛的1%[2-4]。疼痛多限于一侧，

表现为咽部、软腭及舌根部阵发性电击样、刀割样

或针刺样剧痛，可向同侧耳深部、颌下及颈深部放

射，甚至可放射到头顶和枕部，疼痛剧烈时可伴流

涎、流泪、面色苍白等自主神经功能症状。吞咽、咀

嚼、说话及转动头位等动作时易诱发。部分患者伴

有耳鸣、耳聋、心悸、心律徐缓，甚至晕厥[5,6]。舌咽

神经痛按疼痛部位可分两型：①口咽型：疼痛始于

咽侧壁、扁桃体、软腭及舌后1/3，而后放射到耳区，

此型最多见。②耳型：痛区始于外耳、外耳道及乳

突，或介于下领角与乳突之间，很少放射到咽侧，此

型较少见[7]。本例患者即属于口咽型。既往研究显

示，舌咽神经痛多见于60岁左右老年人，无性别差

异，好发于左侧，双侧同时发病罕见[1,8]，根据国际头

痛疾病分类第三版（International Classification of

Headache Disease-3，ICHD-3）诊断标准[9]，本例患者

符合该特点，舌咽神经痛诊断成立。

舌咽神经痛根据病因分可分为原发型及继发

型。前者病因不明，可能为舌咽、迷走神经的脱髓

鞘性改变，引起舌咽神经的传入冲动与迷走神经之

间发生短路，与牙齿、喉、副鼻窦的感染无明显关

系。后者可由小脑桥脑角及附近的肿瘤、炎症、异
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位动脉压迫、鼻咽部及附近的肿瘤、慢性扁桃体炎、茎突过长、舌

咽神经纤维瘤、蛛网膜粘连等引起[7,10,11]。Boch等[12]报道 2例舌

咽神经痛患者，MRI检查均提示有小脑后下动脉血管襻形成，

从而提示异常血管在舌咽神经痛发病中的作用。Vecchi等[13]也

报道椎动脉或小脑后下动脉扩张或动脉硬化，压迫神经根。国

内外有报道，患者舌咽神经表面有小脑后下动脉压迫，舌咽神经

根周围均有明显的蛛网膜增厚、粘连，蛛网膜病检示：蛛网膜增

殖、变厚，瘢痕形成，部分有钙化灶[5,14]，说明蛛网膜粘连性病灶

也是引起舌咽神经痛的重要病因。既往研究认为血管压迫不是

舌咽神经痛的重要因素，而该部位的粘连性病灶可能是引起舌

咽神经痛的主要原因，由于舌咽神经局部蛛网膜的炎症、粘连、

瘢痕及钙化灶的形成，对舌咽神经必定构成牵拉、压迫及损伤，

从而导致疼痛发生。该患者头部 MR 检查未发现明显肿瘤迹

象，左侧椎动脉增粗，存在动脉粥样硬化的危险因素，两次腰穿

均提示蛋白偏高，且茎突CT平扫未见明显茎突延长，推测可能

存在血管压迫形成粘连病灶牵拉、压迫神经所致。吕学明等[14,15]

通过显微外科手术发现一例蛛网膜粘连导致舌咽神经受压继而

产生舌咽神经痛，术中发现脉络丛粘连一小动脉（考虑为小脑前

下动脉）共同接触压迫舌咽神经根区，从而说明动脉、脉络丛粘

连压迫舌咽神经根区是导致舌咽神经痛的病因。

有研究显示绝大多数患者存在耳心痛，个别患者可伴有耳

鸣、耳聋、心率减慢甚至昏厥，Riley等[1]报道舌咽神经痛发作过

程中出现面色苍白、心悸、甚至晕厥等心脏症状。舌咽神经大部

分是感觉纤维，来自颈静脉孔处的上神经节和岩神经节细胞，这

些细胞的中枢突进入延髓的孤束核。另一小部分传导外耳部的

痛、温度觉纤维，终止于三叉神经脊髓束核。周围突一部分至舌

咽部，传导咽壁、软腭、悬雍垂、舌后部、扁桃体的感觉及舌后1/3

味觉；一部分经鼓室神经至鼓室，传导鼓室、鼓膜内侧面、乳突气

房及咽鼓管的感觉；另有少量纤维加入迷走神经耳支而达外耳

道，传导外耳道和鼓膜后侧的痛、温觉。另舌咽神经一小分支至

颈动脉窦和颈动脉体，即窦神经，传导颈动脉窦的特殊感受器冲

动，参与调节心跳、血压和呼吸的活动[1,15,16]。因此心血管症状可

与疼痛同时发生，也可发生于疼痛消失的即刻，本例患者主要表

现为反复发作性咽喉部、舌尖部刀割样痛，随即出现晕厥。疼痛

的同时伴有晕厥发作；患者既往无冠心病、晕厥病史，此次入院

冠脉造影未及明显异常，暂不支持原发心脏疾患导致晕厥，考虑

舌咽神经病变通过窦神经和延髓心血管中枢而影响心率、血压

等变化。同时第Ⅸ、X、Ⅺ脑神经相互靠近，舌咽神经与迷走神

经间往往有细小的神经纤维相交通，易发生相互间传导或牵连，

从而导致心率紊乱及血压等变化。

舌咽神经痛易与三叉神经痛相混淆。二者均表现为神经

痛，且可同时发病。舌咽神经痛发病率远低于三叉神经痛，易被

误诊，三叉神经痛位于三叉神经分布区，疼痛较浅表，扳机点在

脸，说话、打哈欠、洗脸、刮须、刷牙等可诱发疼痛发作；舌咽神经

痛以左侧发病较多，疼痛较深，疼痛位于舌咽神经分布区，扳机

点多在咽后、扁桃体窝、舌根，咀嚼、吞咽常诱发疼痛发作。舌咽

神经痛的表现除神经痛外，还具有一些特殊的临床症状体征，如

心悸、窦性心动过缓、心律不齐、期前收缩及血压偏低、甚至阿斯

发作现象。而三叉神经痛患者多无此类特点，反而有血压增高

的可能。当舌咽神经痛缓解后．以上特殊的症状体征亦随之消

失，心电图恢复正常，因此可与三叉神经痛相鉴别[5,17,18]。

舌咽神经痛的治疗包括内科药物治疗及外科手术治疗[1]，

通常首先选择的是药物治疗，如卡马西平、普瑞巴林等，这类药

物主要是通过提高神经兴奋的阈值而缓解症状，通常需治疗半

年或更长，且减药需缓慢。药物治疗无效，或顽固性舌咽神经痛

可行手术治疗，手术方式较多，如经皮岩神经节热凝固术、舌咽

神经热凝固术、颅内神经切断术、颅外神经切断术、脊神经根切

断术、选择性三叉神经脊束切断术、显微血管减压术，但多数学者

更倾向于行显微血管减压术，其疗效肯定、并发症少而轻[19,20]。

有研究发现微创经皮神经电刺激（percutaneous electrical nerve

stimulation，PENS）治疗神经痛取得显著效果，PENS 是一种低

频脉冲电流刺激，能激活中枢神经系统内的阿片神经元，使内源

性的吗啡样多肽释放，这一调节作用促使肾上腺皮质激素释放

和皮质醇的分泌，改善血液循环。此外，电场的刺激能起到局部

A B

C D

A B

C D

注：A、B：箭头所指即为两侧茎突位置；C、D：经测量两侧茎

突长度均大致在正常范围

图1 患者茎突CT影像学

注：A：头部MRI T2序列，箭头示左侧椎动脉颅内段较粗，局

部紧贴延髓-颈髓交界区左侧走行；B：头部MRI增强，箭头示左

侧椎动脉颅内段较粗，局部紧贴延髓-颈髓交界区左侧走行；C：

头部MRI血管重建（矢状位），红色箭头示左侧椎动脉，粉色箭

头示基底动脉；D：头部MRI血管重建（冠状位），红色箭头示左

侧椎动脉，粉色箭头示基底动脉

图2 患者头部MRI影像学
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营养神经的作用，显著改善受损神经的血供，促进受损神经的恢

复[21]。该研究中虽未纳入舌咽神经痛患者，但基于神经痛的共

性，针对难治性舌咽神经痛的患者同样可尝试PENS治疗。随

着显微外科的发展，内窥镜手术的应用，神经电生理技术的术中

监测及影像学的发展和术中应用，显微血管减压术及选择性脊

神经根切断术似有更美好的前景[22]。

本例患者入院时查体发现右侧咽反射消失、右侧软腭低垂

等舌咽神经受损体征，头部MR检查、肿瘤标志物检查均未发现

肿瘤证据，而住院期间通过营养神经治疗后患者右侧咽反射逐

渐好转，推测可能是由于糖尿病周围神经病变导致[23]。舌咽神

经痛是一种发病率较低的疾病，临床易误诊，伴晕厥发作更少

见，故对临床诊疗过程中遇到的本病例做一报道，旨在加深对本

病的充分认识，更好地服务于临床。
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