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　　摘　要：　目的　探讨先天性中耳畸形的临床分型及其手术策略。方法　选取２０１６年６月—２０１９年１２月收
治的２３例（３３耳）先天性中耳畸形患者进行中耳畸形临床分型及不同的手术策略进行回顾分析，观察术后疗效和
听力的恢复情况。术前对２３例（３３耳）中耳畸形患者均行耳内镜检查、听力学检查及颞骨 ＣＴ并听骨链三维重建
检查。结果　２３例患者中１８例为术前明确畸形，５例为术中探查发现畸形。其中１５例为锤、砧骨畸形，选择人工
听骨赝复物（ＴＯＲＰ或ＰＯＲＰ）或自体听骨植入修复；６例为镫骨畸形，选择人工镫骨赝复物（Ｐｉｓｔｏｎ）植入；１例为鼓
膜穿孔伴有先天性中耳畸形，先行鼓膜成形术，二期行听骨链重建手术；１例畸形程度比较复杂，面神经走形异常，
在前庭窗处分叉，遮挡前庭窗，未能行进一步治疗。术后气导阈值提高至正常的有 １５例（６５．２％）；骨气导差
（ＡＢＧ）恢复至３０ｄＢ以内的有 １６例（６９．６％），ＡＢＧ术后仍超过 ３０ｄＢ的有 ５例（２１．７％），１例听力未改善
（４．３％），１例无法行听骨重建（４．３％）。结论　先天性中耳畸形术前诊断比较困难，ＣＴ检查很难精确评估，手术
探查为最有说服力的诊断标准，明确中耳畸形临床分型后选择最佳的手术方式，是治愈疾病并提高患者术后听力

最佳选择。
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　　先天性中耳畸形是指先天性听骨链发育畸形、
咽鼓管畸形及乳突发育畸形等，可导致传导性耳聋，

其中以听骨链发育畸形最常见。年发病率约

１／１５０００，男性较女性多见，单耳发病率占６４．７％，
一般右耳畸形多见，大部分散发，无明显家族

史［１２］。胚胎发育期间，外耳、中耳、内耳独立发育，

时间窗重叠，不同畸形独立存在，又相互伴随。听骨

为双源起源，畸形形态复杂多变。根据畸形的分类

评估，目前可以分为４种类型：Ａ型为单纯镫骨固
定，Ｂ型为镫骨固定伴有其他畸形，Ｃ型为底板活
动，Ｄ型为两窗严重畸形［３］。Ａ型选择人工镫骨赝
复物（Ｐｉｓｔｏｎ）植入术，Ｂ型选择Ｐｉｓｔｏｎ或人工听觉植
入，Ｃ型选择全人工听骨赝复物（ＴＯＲＰ）、部分人工
听骨赝复物（ＰＯＲＰ）或自体听骨植入术，Ｄ型选择人
工听觉植入。现对我院收治不同类型的先天性中耳

畸形患者所进行的手术策略进行回顾分析，并总结

如下。

１　资料与方法

１．１　临床资料
选择２０１６年６月—２０１９年１０月入住我院并接

受手术治疗的先天性中耳畸形患者２３例（３３耳），
其中男１４例，女９例；双侧１０例，单侧１３例；年龄６
～３８岁，平均年龄（１９．０±３．６）岁。术前结合耳内
镜检查（图１）、听力学检查及颞骨ＣＴ并听骨链三维
重建检查（图２）可明确先天性中耳畸形类型１８例
（７８．３％），需要术中探查明确畸形分类 ５例
（２１．７％）。所有患者临床资料均完整，术前已行耳
内镜检查、听力学检查及影像学检查，均已告知手术

风险，患者知情且同意，排除合并手术禁忌证者。

１．２　手术方法
１．２．１　麻醉方法　所有手术均采用喉罩通气下全
身麻醉。

１．２．２　手术策略　镫骨畸形手术方式（６例）：均采
用显微镜下操作，取耳后切口，掀起外耳道皮瓣及鼓

膜，暴露中耳鼓室腔，术中进行鼓室探查，检查发现

镫骨畸形，伴有镫骨底板固定，去除畸形镫骨弓，用

耳显微钻在镫骨底板中１／３处造孔（或切除镫骨底
板，在前庭窗处造孔），造孔的直径约０．７ｍｍ，植入

Ｐｉｓｔｏｎ（０．６ｍｍ×５ｍｍ），套钩固定于砧骨长突后
方，末端小柱放置于造孔内，周围放置蘸有地塞米松

明胶海绵固定，复位鼓膜及外耳道皮瓣，耳道内放置

涂有红霉素软膏的明胶海绵支撑，缝合切口。典型

病例见图３。
锤、砧骨畸形手术方式（１５例）：均采用耳内镜

下操作，耳道内弧形切口，掀起外耳道皮瓣及鼓膜，

暴露中耳鼓室腔，行鼓室腔探查，检查如发现锤、砧

骨并镫骨畸形，但镫骨底板活动可，可植入 ＴＯＲＰ；
检查如发现锤、砧骨畸形并镫骨正常，可选择植入

ＰＯＲＰ衔接锤骨与镫骨，也可选择自体听骨经过雕
刻植入；以上术式均需蘸有地塞米松的明胶海绵固

定人工听骨赝复物，取耳屏软骨软骨膜或耳甲腔软
骨软骨膜用以固定人工听骨赝复物，耳道内放置涂
有红霉素软膏的明胶海绵支撑。

２　结果

根据先天性中耳畸形分类选择手术方式，其中

１５例为锤、砧骨畸形，选择人工听骨赝复物（ＴＯＲＰ
或ＰＯＲＰ）或自体听骨植入修复；６例为镫骨畸形，选
择Ｐｉｓｔｏｎ植入；１例为６岁患儿，双侧先天性中耳畸
形并右侧鼓膜穿孔，双耳均为传导性耳聋，先行右侧

鼓膜成形术，二期行中耳畸形手术；１例畸形程度比
较复杂，面神经走形异常，在前庭窗处分叉，遮挡前

庭窗，未能行手术治疗。所有患者均随访２个月以
上。术后复查耳内镜，所有患者外耳道通畅无狭窄，

鼓膜标志清未出现穿孔，所有手术均未有移植物移

位及脱出。听力学检查，术后气导阈值提高至正常

的有１５例（６５．２％）；骨气导差（ＡＢＧ）恢复至３０ｄＢ
以内的有１６例（６９．６％），ＡＢＧ术后仍超过 ３０ｄＢ
的有５例（２１．７％），１例听力未改善（４．３％），１例
无法行听骨重建（４．３％）。

３　讨论

先天性中耳畸形是耳科常见的出生缺陷，为听

小骨在胚胎发育中受到抑制或障碍所致，其绝大部

分为软骨内成骨，小部分为膜内成骨。第一鳃弓

Ｍｅｃｋｅｌ软骨发育为锤骨头、砧骨体和砧骨短脚，第
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图１　典型病例术前耳内镜检查示外耳道通畅，鼓膜轻度内陷　　图２　典型病例颞骨三维 ＣＴ听骨链重建检查示双侧听骨
链完整，未见明显异常　　图３　典型病例术中探查右中耳，发现听骨链完整，但镫骨底板固定，去除镫骨底板上结构，在镫骨
底板上开窗，植入Ｐｉｓｔｏｎ

二鳃弓Ｒｅｉｃｈｅｒｔ软骨发育为砧骨长脚、锤骨柄、镫骨
足弓和底板外侧面；耳囊发育为环韧带和镫骨底板

内侧面［４］。中耳畸形可以不同程度地影响鼓室腔

和听小骨的正常发育，中耳鼓室腔的结构和大小与

听小骨的数目、外形和大小密切相关，也可能引起前

庭窗和蜗窗的畸形［５６］。

先天性中耳畸形的诊断可一般有听力下降的病

史，听力学检查为中、重度传导性耳聋，颞骨高分辨

率ＣＴ基本可以明确中耳畸形情况，三维重建可以
清晰地显示畸形的程度、听骨链的结构形态及鼓室

腔的大小，也可明确前庭窗有无闭锁［７］。但最具说

服力的诊断标准仍为手术探查。４种分型中最多见
的为 Ｃ型。本组病例中 １８例根据术前耳内镜检
查、听力学检查及颞骨 ＣＴ并听骨链三维重建检查
可明确先天性中耳畸形类型，５例术中探查明确畸
形分型。听小骨畸形以锤、砧骨畸形多见，镫骨畸形

少见。锤、砧骨畸形多为锤砧关节融合，锤、砧骨发

育小，锤、砧骨形态异常及砧骨长脚未发育等。镫骨

畸形多为镫骨缺如及砧镫关节结构形态异常等。因

镫骨和前庭窗直接连接传递声能，故听力重建均以

镫骨为手术重点，４类分型均以镫骨为中心进行，而
将锤、砧骨作为一个整体进行分型。本次２３例病例
中１５例为锤、砧骨畸形，６例为镫骨畸形。先天性
中耳畸形还包括前庭窗闭锁、面神经管走形异常，咽

鼓管畸形。其中面神经畸形在先天性中耳畸形中所

占比例较高，并与畸形程度正相关。本次病例中有

１例面神经管走形异常，在前庭窗处分叉，遮挡前庭
窗，无法进行听骨链重建手术。

根据专科查体和辅助检查来评估４种先天性中
耳畸形的分型，然后对应选择手术方案。鼓室探查

并进行听骨链重建是最佳手术方案，由于鼓室畸形，

正常骨性标志缺如及面神经畸形等情况的存在，手

术难度较大。目前选择显微镜下乳突入路和前上径

路，也可选择耳内镜下耳道入路。本次病例中行镫

骨手术的均选择显微镜下前上径路（耳道扩大入

路），锤、砧骨畸形的均选择耳内镜下耳道入路［８］。

镫骨底板未发育或者镫骨底板固定的畸形，需要行

镫骨底板切除术或在前庭窗处造孔，植入 Ｐｉｓｔｏｎ来
提高听力。锤、砧骨畸形的患者行鼓室探查后行

ＴＯＲＰ或ＰＯＲＰ植入来提高听力［９１２］。也有选择助

听器装置来提高听力，包括气导式助听器、骨导式助

听器、骨锚式助听器和振动声桥。目前振动声桥是

唯一分别通过欧洲ＣＥ、美国 ＦＤＡ及中国 ＦＤＡ认证
的人工中耳，其主要通过单点固定于中耳的中耳植

入装备，远期效果比较安全、稳定，基本无不良反应。

但振动声桥因费用问题，很难进行普及。

目前鼓室探查加听骨链重建手术治疗先天性中

耳畸形，术后的患者听力改善程度报道不一，有文献

报道行听骨链重建的患者术后 ＡＢＧ能达到３０ｄＢ
以内的占７６．６％（２８／３７）［１３］。也有作者报道行听
骨链重建的患者术后远期骨气导差仍保持在３０ｄＢ
以内的占４７．８％（４３／９０）［１４］。听骨链重建的常见
手术并发症有鼓膜外侧愈合、移植物脱出、移植物移

位、获得性胆脂瘤面神经损伤及感音神经性

聋［１５１７］。本次病例中最近１次手术随访为２个月，
余至少半年的随访，无一例出现出现移植物脱出及

移位，未出现面神经损伤并发症。术后复查听力学

检查，术后气导阈值提高至正常的有 １５例
（６５．２％），ＡＢＧ在３０ｄＢ以内的有１６例（６９．６％），
ＡＢＧ超过３０ｄＢ的有５例（２１．７％），１例听力未改
善（４．３％）。

随着医学发展进步，先天性中耳畸形可以做到
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术前诊断畸形的分型，术中可使用面神经监护仪和

导航设备，选择合适的手术策略进行精准治疗。先

进的助听器装置及技术也具有能提高手术效能的

作用。
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