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　　摘　要：　目的　探讨先天性外耳道骨性闭锁行人工耳蜗植入患者的听力学检查、影像学特征及手术径路的
选择。方法　收集２０１５年７月—２０１９年１月诊治的５例先天性外耳道骨性闭锁行人工耳蜗植入术的患者，回顾
性分析其病史、听力学检查、影像学特征及手术径路。结果　５例患者听力均表现为重度感音神经性聋。影像学表
现为外耳道骨性闭锁，伴听骨链畸形，面神经走形异常，均无内耳畸形。５例患者均采用鼓窦径路，其中２例患者经
面神经后下植入人工耳蜗。所有患者均为圆窗膜植入，植入电极过程顺利，术后开机反应佳。结论　针对外耳道
骨性闭锁畸形需行人工耳蜗植入的患者，应采用外耳道骨性闭锁的鼓窦径路的手术方式，开放部分乳突及鼓窦，取

出畸形的听骨链，在此基础上，进一步暴露圆窗龛。对于面神经乳突段前移，完全遮挡圆窗龛的患者，则可转经面

神经后下暴露圆窗龛。
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　　先天性耳畸形也称小耳畸形，是面部最主要的
出生缺陷之一，主要造成两大生理缺陷：容貌缺陷和

听力障碍［１］。该病临床表现多样，包括耳廓畸形，

外耳道闭锁／狭窄、中耳畸形、少数伴有耳蜗或前庭／

半规管等内耳结构的发育畸形，甚至伴有其他器官

发育异常（综合征型）等。其中，外耳道闭锁／狭窄
是最常见发病类型，临床多为散发病例，具体发病机

制尚未阐明。近年来，小耳畸形在我国发病率呈逐
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年上升趋势，２０１６年国内报道其发病率为 ３．０６／
１００００，此类患者不仅早期听觉、言语功能发育受到
严重阻碍，同时也影响患者身心健康和生活质量，造

成沉重的社会经济负担［２］。

对伴有外耳道闭锁／狭窄的患者而言，除耳廓畸
形外，８０％～９０％患者同时表现为患侧中重度传导性
听力损失，单双侧发病率约为３∶１。其听力改善手术
包括两大类：一类是传统的外耳道成形术及鼓室成形

术；另一类是人工听觉植入，包括骨锚式助听器

（ｂｏｎｅａｎｃｈｏｒｅｄｈｅａｒｉｎｇａｉｄ，Ｂａｈａ）、振动声桥（ｖｉｂｒａｎｔ
ｓｏｕｎｄｂｒｉｄｇｅ，ＳＢ）和骨桥（ｂｏｎｅｂｒｉｄｇｅ，ＢＢ）等［１］。

对于少数患者，除耳廓畸形伴外耳道狭窄或闭

锁外，还表现为患侧重度或极重度感音神经聋。那

么，对于这类患者，不仅需要耳廓的再造，还需要行

人工耳蜗植入。因此，耳廓再造与人工耳蜗手术时

机的选择，手术径路的选择，手术中如何在患者异常

的解剖结构中保护面神经及鼓索神经都需要引起术

者的重视。本文就耳廓畸形伴外耳道闭锁行人工耳

蜗植入患者的听力学表现、影像学表现及手术径路

的选择进行了分析，报道如下。

１　资料与方法

１．１　临床资料
回顾性分析２０１５年７月—２０１９年１月首都医

科大学附属北京同仁医院收治的５例双侧先天性外
中耳畸形伴外耳道骨性闭锁植入人工耳蜗患者临床

资料，其中男４例，女１例；年龄分别为２、４．５、１８、
２２岁和２８岁，平均年龄１４．９岁。其中２岁患儿术
前未佩戴助听器，其余４例患者术前均佩戴助听器，
有一定的听觉言语基础。

１．２　研究方法
１．２．１　听力学检查　术前对５例患者进行听力学

评估，包括纯音测听（６岁以下患儿仅予客观听力检
查）和听觉脑干诱发电位测试（ＡＢＲ）。纯音测听采
用ＧＳｌ６１听力计，ＡＢＲ采用美国 Ｎｉｃｏｌｅｔ公司生产
的Ｓｐｉｒｉｔ诱发电位仪。所有患者术耳听力学检查均
表现为极重度感音神经性聋，具体结果见表１。
１．２．２　影像学检查　术前对５例患者均行高分辨
率颞骨ＣＴ检查，显示乳突、鼓窦及鼓室含气情况，
听小骨形态、位置及锤砧关节、砧镫关节形态有无异

常改变，骨性闭锁板厚度。面神经管各段走形有无

异常改变，面神经水平段是否低位，面神经垂直段是

否前移。耳蜗有无畸形及蜗窗、前庭窗显示是否清

晰、蜗孔有无狭窄。前庭导水管是否扩大。内听道

有无狭窄。颈静脉球是否高位，乙状窦有无前移，颅

中窝是否低位。头颅 ＭＲＩ显示听神经发育是否正
常，脑内有无器质性病变。患者颞骨 ＣＴ特点见表
２，头颅 ＭＲＩ显示听神经发育正常，脑内无器质性
病变。

２　结果

５例患者均为双侧先天性外中耳畸形伴外耳道
骨性闭锁。２岁和４岁半患儿为耳廓形态分级（Ｍａ
ｒｘ分级）为ＩＩＩ级；２２岁患者为耳廓再造术后；其余
２例患者为Ｉ级。

４例患者选择ＭＥＤＥＬＳｏｎａｔａ标准电极，１例患
者选择ＭＥＤＥＬＣｏｎｃｅｒｔｏ短电极。５例患者均采用
鼓窦径路，磨除闭锁板并进入中耳，３例患者圆窗暴
露顺利，２例患者面神经乳突段重度前移（图１、２），
遮挡圆窗，转经面神经后下暴露圆窗。所有患者均

为圆窗膜植入，植入电极过程顺利。术后随访１周、
３个月和半年均无疼痛、头皮红肿、耳流脓等并发
症。术后１个月开机反应佳。

表１　５例患者术耳纯音测听及ＡＢＲ结果

听力学检查 患者１ 患者２ 患者３ 患者４ 患者５
纯音测听

　０．５ｋＨｚ ９５ｄＢＨＬ １２０ｄＢＨＬ未引出 — — 双侧无法掩蔽，术侧听力欠可靠

　１ｋＨｚ １０５ｄＢＨＬ １２０ｄＢＨＬ未引出 — — —

　２ｋＨｚ ９５ｄＢＨＬ １２０ｄＢＨＬ未引出 — — —

ＡＢＲ
　气导阈值 １００ｄＢｎＨＬ无反应 １００ｄＢｎＨＬ无反应 １００ｄＢｎＨＬ无反应 １００ｄＢｎＨＬ无反应 １００ｄＢｎＨＬ
　骨导阈值 ６０ｄＢｎＨＬ无反应 ６０ｄＢｎＨＬ无反应 ６０ｄＢｎＨＬ无反应 ６０ｄＢｎＨＬ无反应 ６０ｄＢｎＨＬ
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表２　５例患者术耳高分辨颞骨ＣＴ示解剖结构特点

解剖结构 患者１ 患者２ 患者３ 患者４ 患者５
外耳道 骨性闭锁 骨性闭锁 骨性闭锁 骨性闭锁 骨性闭锁

鼓室、听小骨
鼓室腔小，

听小骨畸形

鼓室腔小，

听小骨畸形

鼓室腔小，

听小骨畸形

鼓室腔气化较好，

听小骨畸形

鼓室腔小，

听小骨畸形

乳突 气化型 气化型 气化型 气化型 硬化型

面神经
鼓室段下移，

乳突段前移
乳突段重度前移 乳突段重度前移 乳突段略前移 乳突段略前移

耳蜗、前庭、半规管 无畸形 无畸形 无畸形 无畸形 无畸形

内听道 无狭窄及扩张 无狭窄及扩张 无狭窄及扩张 略宽 略窄

前庭导水管 无扩大 无扩大 无扩大 无扩大 无扩大

颈静脉窝 无高位 无高位 无高位 无高位 高位

乙状窦 无前移 无前移 前移 无前移 无前移

颅中窝 无低位 低位 无低位 无低位 低位

图１　颞骨ＣＴ水平位示面神经乳突段重度前移，遮挡圆窗　　图２　颞骨ＣＴ冠状位示面神经乳突段重度前移，遮挡圆窗

３　讨论

３．１　耳廓分型与手术切口
耳廓的形态、外耳道口的位置及乳突发育情况

对手术切口的定位起到重要的作用。对于常规耳蜗

手术于耳后行“Ｃ”型切口。而对于耳畸形行耳蜗手
术的切口，我们需要考虑患者手术年龄以及手术时

机决定切口位置。

目前Ｍａｒｘ分级（１９２６）［３］仍然是常用的耳廓畸
形分类方法：Ｉ级为轻度畸形，耳廓稍小、结构清晰
可辨；ＩＩ级为中度畸形，耳廓较小、结构部分保留；
Ⅲ级为重度畸形，仅存部分耳廓软骨和耳垂；ＩＶ级
为无耳畸形。Ｎａｇａｔａ分型［４５］是先天性外中耳畸形

患者术前评估的重要参考依据，依据耳廓形态将畸

形的耳廓分为耳甲腔型和耳垂型。耳甲腔型：部分

耳廓结构可辨认，耳甲腔小，耳屏存在，伴外耳道闭

锁，可分为大耳甲腔型（耳甲腔基本正常或略小，侧

面可看到）和小耳甲腔型（耳甲腔狭小，侧面不能看

到）；耳垂型：耳廓大部分结构不能辨认，或只剩一

个明显的耳垂，耳屏和耳甲腔不存在，外耳道闭锁，

残耳形态不规则，可呈菜花状、舟状或腊肠状等。

针对不同类型的畸形耳廓，临床上比较多见的

耳廓再造手术是 Ｎａｇａｔａ、Ｆｉｒｍｉｎ采用的两期全耳廓

再造法［６９］，Ｎａｇａｔａ提出“Ｗ”形切口设计，Ｉ期行全
耳廓再造及耳垂转位，Ⅱ期行颅耳角再造。对于发
际过低、皮肤过厚或过紧、耳廓畸形程度较重的患

者，则可以采用乳突区皮肤扩张分期耳再造

法［１０１２］，Ｉ期将扩张器置入残耳后方乳突皮下，随后
进行注水扩张，直至获得足够覆盖耳廓支架的皮肤；

Ⅱ期行耳廓支架埋入。该方法较 Ｎａｇａｔａ的优势是
避免了植皮手术、提供了充裕的皮肤，术后耳部皮肤

色泽、外观形态较为美观。

全耳廓再造手术通常选在６周岁以后，患儿发育
良好，身高１．２ｍ以上，胸围（剑突平面）大于５５ｃｍ。
针对在全耳廓再造手术（６岁）之前行人工耳蜗植入
的患儿，本文中有２例患儿属于此种情况（年龄为
２岁和４岁半），则术前需大致设计再造耳的位置，为
日后行耳廓再造术预留出充裕的皮肤及再造耳廓的

空间。再造耳的位置及大小可根据对侧耳的顶点、耳

廓的大小、与鼻、外眦和耳垂位置、颞颌关节窝位置而

定。颞颌关节窝主要用来确定再造外耳道口的位置。

理想的手术切口应在再造耳的耳后位置，依此设计的

手术切口应大致在畸形耳廓后３～４ｃｍ。对全耳廓再
造术后的患者，本文中仅有１例患者属于此种情况
（年龄为２２岁），手术切口采用之前再造耳的手术切
口即可。其余２例患者耳廓形态为Ｉ级，与正常耳廓
形态相似，无需行耳廓再造术。因此，耳科医生对耳
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畸形患者行人工耳蜗植入手术切口的定位与患者的

手术年龄与手术时机密切相关。

３．２　手术径路的选择
人工耳蜗植入术临床常用的是面隐窝径

路［１３１４］。以外耳道后壁、筛区为标志，开放部分乳

突腔后，经面隐窝径路开放后鼓室，暴露圆窗龛。外

耳道骨性闭锁的手术径路比较常用的有直入式径

路、乳突径路和鼓窦径路。目前我们临床上常用的

是鼓窦径路［１５］，首先由戴海江等［１６］报道。这一径

路以颞颌关节窝后壁、颞线及筛区作参照确定骨性

外耳道口位置。开放部分鼓窦和鼓窦入口，不开放

乳突，术后不会遗留大的乳突腔，减少感染的机会。

在先天性外中耳畸形伴骨性闭锁需行人工耳蜗

植入的患者，由于其没有外耳道口、外耳道后壁等正

常解剖标志，仅有骨性闭锁板，且伴有听骨链畸形、乳

突发育差等结构发育异常。同时，面神经畸形发生率

高，可表现为面神经鼓室段低位，锥曲段及乳突段前

移等。因此，很难在术中找到正常的解剖标志进行定

位，同时，术中要求避免面神经及鼓索神经损伤，这需

要耳科医生有很高的手术水平。常规经面隐窝开放

后鼓室，暴露圆窗龛的手术方式，在这类患者并不适

用。针对先天性外耳道骨性闭锁需行人工耳蜗植入

的患者，应采用外耳道骨性闭锁手术的鼓窦径路的手

术方式，筛区入路，开放部分乳突及鼓窦，暴露砧骨短

脚及锤砧融合体（如遮挡术野，可取出锤砧融合体，保

留镫骨），继续磨除闭锁板以暴露圆窗龛，磨除圆窗龛

唇后可暴露圆窗膜。部分患者面神经乳突段前移，尽

量磨除鼓室前外侧壁骨质（磨薄颞颌关节壁），可暴露

圆窗龛，本文中有３例患者采用该手术方式。仍有
２例患者面神经第二膝及乳突段重度前移（见图１，
２），完全遮挡圆窗龛，将乳突段面神经表面骨壁磨除
后仍然不能暴露圆窗龛，于是将面神经乳突段轮廓

化，改经面神经后下暴露圆窗龛。

４　结论

针对先天性外中耳畸形伴骨性闭锁需行人工耳

蜗植入的患者，因其解剖结构异常，手术标志不清，

常规经面隐窝开放后鼓室暴露圆窗龛的手术方式在

这类患者并不适用。应采用外耳道骨性闭锁的鼓窦

径路的手术方式，开放部分乳突及鼓窦，取出畸形的

听骨链，在此基础上，进一步暴露圆窗龛。对于部分

患者面神经第二膝和乳突段前移，完全遮挡圆窗龛，

则可改经面神经后下暴露圆窗龛。
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