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　　摘　要：　外耳道胆脂瘤（ＥＡＣＣ）是耳鼻咽喉科的一种少见疾病，早期病变特征不典型，常被漏诊、误诊，虽为
良性肿瘤，但其生物学上具有侵蚀性，早期诊断、早期治疗非常重要。由于其发病率比较低，关于分型、分期国际上

尚无统一标准，治疗方式主要包括保守治疗和手术清理胆脂瘤病变，因此需要进一步收集更多的数据进行全面的

研究。本文系统地回顾国内外相关文献，并总结分析ＥＡＣＣ的病因、发病机制及临床特点，详细描述ＥＡＣＣ的诊断
与治疗情况，以期引起耳科医师的重视，给临床提供一些帮助。
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　　外耳道胆脂瘤（ｅｘｔｅｒｎａｌａｕｄｉｔｏｒｙｃａｎａｌｃｈｏｌ
ｅｓｔｅａｔｏｍａ，ＥＡＣＣ）是各种原因引发的外耳道皮肤脱
屑、胆固醇结晶堆积、上皮包裹所形成的慢性炎性疾

病。由于该病在早期临床症状不典型，容易误诊或漏

诊，如不及时处理，胆脂瘤可延伸至乳突或中耳，有时

可累及面神经，导致面神经麻痹，累及鼓膜者，导致鼓

膜穿孔。Ｄａｖｉｓ［１］在文章中提及Ｔｏｙｎｂｅｅ１８５０年首次
描述，直到１９８０年才被Ｐｉｅｐｅｒｇｅｒｄｅｓ等［２］明确定义，

将该病与其他外耳道病变（尤其是角化闭塞）区分

开来。文献报道［３］ＥＡＣＣ在接受耳科治疗的新患者

中，其发病率约为 １∶１０００，在儿童发病率中约占
１．６∶１０００。近年来其患病率有明显增高的趋势，各
个年龄段均可发病［４］，主要发生在老年人。关于其

发病的侧别及性别是否有差异，各家报道相差悬殊，

研究表明以单耳发病为主，也可侵犯双耳。

１　病因及发病机制

目前关于ＥＡＣＣ的确切病因和病理生理学机制
尚无统一定论。Ｄｕｂａｃｈ等［５］将其病因分为两种：无

明显原因的特发性 ＥＡＣＣ和继发性 ＥＡＣＣ。继发性
ＥＡＣＣ多于原发性（特发性）ＥＡＣＣ。导致特发性
ＥＡＣＣ的病因尚不清楚，有文献报道［６］，外耳道反复
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受到轻微外伤性的刺激、吸烟、第一鳃裂残留、年龄、

棉签滥用史、血液透析和糖尿病等与特发性 ＥＡＣＣ
的患病率显著相关，认为特发性 ＥＡＣＣ是由于微机
械刺激和缺氧造成，是一个被动的过程；继发性

ＥＡＣＣ的发病原因主要依据病因学而定，最早是由
国外学者 Ｈｏｌｔ［７］于 １９９２年提出，将其归纳为以下
６种原因：手术或医源性、创伤性、炎症性、自发性、
先天性外耳道狭窄及后天性外耳道堵塞。有研究表

明ＥＡＣＣ的发病有其独特的诱发因素，如频繁用棉
签掏耳，佩戴耳机、助听器等人群中，ＥＡＣＣ的发病
率明显增加。血液透析是最常见的可能导致微血管

病变的潜在因素［８］。

关于发病机制被大多数学者广泛接受的是耳道

皮肤的迁移能力紊乱、减退或缺失［９］，然而，最近的

一项研究并没有任何缺陷［１０］。随着分子生物学的

发展［１１］，研究发现缺氧可通过弥散因子、酪氨酸激

酶ｃＭｅｔ受体和血管内皮生长因子（如ＶＥＧＦ、ＨＧＦ／
ＳＦ、ｃＭｅｔ、ＦＧＦ２）导致血管生成，最终导致胆脂瘤
形成。流行病学上与 ＥＡＣＣ发展相关的危险因
素［１２］还包括吸烟、糖尿病和反复的微创伤（如棉签

和助听器的反复刺激或医源性外伤）、先天性外耳

道狭窄、软骨肿瘤或慢性炎症使鳞状上皮和耵聍难

以排出。糖尿病患者和血液透析可能与肾骨营养不

良和微血管病有关，最终导致骨过度吸收，加速破骨

细胞的活化，以及供应鼓膜表皮层和外耳道的局部

血管的循环紊乱［１３］。

２　临床特点与诊断

ＥＡＣＣ病程多数比较长，大多为短期内临床症
状加重而就诊［１４１５］，一般表现为肿块侵蚀骨性外耳

道，常位于外耳道的下壁或前壁，鼓膜完整，中耳正

常。临床上主要是以耳痛、耳鸣、耳道流脓，骨性外

耳道扩大以及骨质破坏为特征，有些胆脂瘤还可经

外耳道后壁侵犯至乳突，广泛破坏外耳道骨壁骨质，

并发胆脂瘤型中耳炎，面神经垂直段、鼓索神经亦可

因骨质破坏而裸露于病灶下方，感染严重者还可并

发颈侧脓肿和瘘管。当颞颌关节受累时，还可出现

张口疼痛。由于其病变主要局限于外耳道，当胆脂

瘤阻塞外耳道时可引起轻度传导性聋，表现为耳闷、

轻度听力损失，如若侵犯至中耳和乳突等部位时，则

会导致传导性听力损失加重，病史较长者，由于反复

感染，则可能会发展成混合型聋［１４１５］。众多研究表

明［５，１６１７］，耳漏、耳痛和听力下降是 ＥＡＣＣ的常见症

状，听力下降略多于耳漏，这可能是由于ＥＡＣＣ在晚
期这一表现比较多见所致。在 Ｌｉｎ［１６］的一项研究
中，听力损失这一症状在ＥＡＣＣ病变中也比较常见。
文献报道［４］，原发性ＥＡＣＣ多发生于外耳道下壁，也
有报道前壁及后壁多见者；继发性 ＥＡＣＣ的病变则
呈多灶性。

由于ＥＡＣＣ的早期临床症状不典型，常会导致
误诊［１８］，因此治疗前，所有患者均应接受全面的病

史检查、体格检查、全血计数和血生化等血液检查、

耳镜检查、纯音听力测试、颞骨高分辨 ＣＴ检查等以
评估病变。所有病例均应行组织病理学检查，排除

外耳道癌或恶性外耳炎的可能性。正确的诊断和适

当的治疗可避免胆脂瘤的进展及严重并发症。纯音

听阈可初步判断有无耳聋及耳聋性质，有研究表明

ＥＡＣＣ患者主要是以传导性聋为主，大多为中度听
力下降，言语频率５００～２０００Ｈｚ，气导平均听阈值
为４０～７０ｄＢＨＬ；少部分年龄较大、病史较长的患者
出现混合型聋；仅凭临床检查往往不足以准确评估

胆脂瘤向颞骨的扩散程度，这意味着需要进行横断

面成像，特别是计算机断层扫描，颞骨高分辨

ＣＴ［１９２０］扫描可以发现外耳道中的软组织肿块、相邻
骨的侵蚀和肿块中的骨碎片，评估中耳腔、乳突、面

神经管和鼓室受累情况。

由于临床上表现的外耳道局灶性侵蚀，炎症反

应和角化物堆积并不具有特征性，因此早期容易漏

诊、误诊，需要和外耳道耵聍栓塞、疖肿、外耳道肿

物、外耳道息肉、胆脂瘤型中耳炎［２１］、坏死性外耳道

炎、恶性肿瘤、外耳道阻塞性角化病［１］、外耳道骨

瘤［２２］、外耳道原发性骨囊肿［２３］等疾病相鉴别。

ＥＡＣＣ晚期，临床症状比较典型，由于外耳道靠近面
神经、颞下颌关节、颈球、硬脑膜等重要结构，外耳道

病变的鉴别诊断应始终考虑ＥＡＣＣ的可能性。

３　分型与分期

目前国内外关于ＥＡＣＣ的分期分型方法种类繁
多，国际上尚无统一的标准［２４］，有学者采用Ｈｏｌｔ［７］分
期，还有学者采用Ｎａｉｍ［３］分级。最早是由Ｈｏｌｔ等［７］

于１９９２年提出，他根据外耳道胆脂瘤在颞骨ＣＴ上的
表现，将该疾病的进展分了３个阶段。第一阶段以外
耳道骨局部凹陷为特征，但Ｉ期骨质无或轻度扩张，
鼓膜无破坏；第二阶段以外耳道局部囊袋形成为特

征，骨质扩张明显，破坏严重；第三阶段以乳突腔和上

鼓室胆脂瘤为特征。该分期方法在早期被广泛沿用，
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但其缺点未包含超出颞骨范围的病变。随后 Ｎａｉｍ
等［３］根据病理表现及影像学资料进行分期：Ｉ期：外
耳道上皮增生充血；ＩＩ期：增生上皮局部炎症及邻近
骨膜炎，上皮表面完整（ＩＩａ）或有缺损的上皮和脱骨
形成（ＩＩｂ）；Ⅲ期：骨分离破坏骨性耳道；Ⅳ期：邻近
解剖结构的自发破坏，如乳突、颅底、颞下颌关节和

面神经。该分期方法被引用较多，但是Ⅰ、Ⅱ期病变
只能通过术后组织学证实，使用显微分期标准，需要

注意的是，由于取样错误，Ⅱｂ期（骨膜炎伴骨质剥
落）可能很难与Ⅲ期区分开来，容易误诊［８］。Ｓｈｉｎ
等［１７］为了更好地指导手术，依据颞骨高分辨率 ＣＴ
及患者临床表现进行分期，Ｉ期提示 ＥＡＣＣ病变局
限于外耳道；ＩＩ期提示ＥＡＣＣ病变侵犯鼓膜和中耳；
Ⅲ期表明ＥＡＣＣ病变造成外耳道缺损，累及乳突；Ⅳ
期表明 ＥＡＣＣ病变在颞骨外；该分期方法存在的缺
陷在于：ＥＡＣＣ的病变常先侵及外耳道，其次是鼓室
及乳突，该分期方法不能很好地反映病变的进展。

国内学者黄宏明等［２５］将该疾病分为４期：一期：病
变局限于外耳道内，外耳道骨壁骨质无破坏；二期：

外耳道骨壁骨质缺损、破坏；三期：胆脂瘤病变侵犯

乳突和鼓室；四期：病变侵及范围超出颞骨之外。最

近国外学者Ｋａｎｅｄａ等［２６］提出新的分型：０型：外耳
道皮肤表面受损，骨质无破坏；１型：耳道骨质受累；２
型：外耳道骨壁骨质缺损；３型：中耳鼓室及乳突受
累；４型：邻近结构受累。该分型方法在临床上引用
也比较多，能够较好地体现胆脂瘤的病变范围及疾

病的进展。

４　治疗及预后

治疗方案的选择主要取决于疾病的程度、病因、

合并症、患者的意愿和医生对每个病例的判断。治

疗原则［２７］是彻底地清除胆脂瘤病变和恢复正常的

耳道上皮的迁移能力，尽可能地保留正常的外耳道

皮肤，同时扩大外耳道，防止ＥＡＣＣ的复发。早期保
守治疗［２７］多采用药物如水杨酸、稀释醋疗、抗菌药

物以及类固醇软膏外用，主要适用于老年人、早期病

变、依从性较好的人群。如果病变没有延伸到外耳

道以外的邻近结构，可以通过耳镜检查进入。胆脂

瘤患者在门诊频繁清创是姑息性治疗，需要长期随

访，用化疗药物［５］定期治疗的研究已显示出良好的

结果，但目前还在实验环境中。

ＥＡＣＣ的手术内容主要包括两个方面，彻底清
除病灶；重建可能存在的缺损。胆脂瘤的清除可以

使用显微镜或耳内镜，耳道壁的缺损可以使用软骨、

颞肌、乳突骨皮质等各类材料重建［５］。ＥＡＣＣ的各
种手术技术已经被报道，根据不同的手术阶段，选择

不同的手术方式及治疗时间［５］。国外学者 Ｈｏｌｔ［７］

最早将 ＥＡＣＣ分为３期，并根据各个分期提出不同
的治疗原则：１期病变单纯行外耳道胆脂瘤切术；２
期病变需经外耳道或者耳后入路，彻底清除胆脂瘤

后行外耳道扩大成形术；３期胆脂瘤病变侵及乳突
及上鼓室，可行乳突根治术。Ｓｈｉｎ等［１７］认为 Ｉ期行
耳道成形术；ＩＩ期行耳道和鼓室成形术；ＩＩＩ期需行
乳突开放、耳道成形术，必要时行鼓室成形术。

Ｎａｉｍ等［３］认为在 ＩＩ期以上的病例中，除非完全根
除，否则病情是不可逆转的，主张 ＩＩ期以上的病例，
手术干预；在（Ｉ期）外耳道上皮增生充血和（ＩＩａ期）
上皮表面完整时采用保守治疗。国内学者黄宏明

等［２５］指出：外耳道胆脂瘤３期病变已侵及乳突及鼓
室，需行乳突根治术＋外耳道成形术＋鼓室成形术。
但有学者认为，胆脂瘤病变虽侵及中耳致中耳乳突

炎，可不必一期行乳突根治术，因其引起的鼓膜穿孔

往往不大，不必一期修补，建议随访观察。近年来

随着内镜技术的发展，越来越多的学者采用内镜下

清除胆脂瘤病变，文献报道局限于外耳道（ＮａｉｍＩＩＩ
期）的ＥＡＣＣ是耳内镜手术的理想目标，可使组织
损伤最小化，从而缩短愈合时间［４］。

文献报道ＥＡＣＣ并发症［４］主要是再次复发及外

耳道狭窄，本病复发率并不高，影响ＥＡＣＣ术后复发
的主要因素是胆脂瘤未能完全清除，外耳道狭窄未

能彻底解除，术后未能定期复查、清理。也有文献报

道该疾病未能完全痊愈是由于鼓膜再穿孔常发生在

下象限，而外耳道下半部分的血供往往不足，容易引

起组织坏死；此外，不适当的外耳道成形术也容易导

致胆脂瘤复发。预防该疾病主要是养成良好的习

惯，注意耳部卫生、戒掉使用棉签频繁挖耳、经常佩

戴耳机等不良习惯，此外加强对患者的健康宣传，提

高对该病的认识，早期发现、早期诊断及早期治疗，

彻底清除病变。

５　问题与展望

到目前为止，虽然ＥＡＣＣ的定义已经明确，但其
病因、发病机制及治疗仍存在许多争议，其分型、分期

在国际上也无统一标准，还需要收集更多的数据验

证、估算其发病率，探讨组织低灌注、低氧血症、吸烟、

糖尿病与发病的相关性并阐明其在组织学和分子水

·７０２·
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平上提出的致病机制，为分型及治疗方案提供一个统

一的标准。ＥＡＣＣ在血液透析患者中的患病率目前
还尚未明确，未来有必要对非血液透析组与血液透析

组的发病率进行调查。ＥＡＣＣ容易漏诊、误诊，耳科
医师需仔细阅读颞骨高分辨ＣＴ片，正确判定其病变
范围，指导临床分期，选择合适的手术方式。文献报

道ＥＡＣＣ术后复发和耳道狭窄、闭锁的并发症有增高
趋势，未来需要创新手术治疗方法，进一步提出对本

病新的认识和体会，为临床诊疗提供新思路。
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