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　　摘　要：先天性外中耳畸形是头面部最常见的出生缺陷之一，临床主要表现为耳廓外观异
常，常伴发传导性或混合性听力损失，除需关注外中耳畸形的诊断分类及整形再造外，还要同

时考虑听觉功能的评估和重建。本文将从耳廓畸形的分类、耳模矫正、耳整形、耳廓再造、外耳道与中耳畸形的成

形和再造以及功能性耳再造技术等方面，具体阐述先天性外中耳畸形功能耳再造诊疗体系的发展、建设历程以及

相关技术进展。
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　　先天性外中耳畸形是头面部最常见的出生缺
陷，多数为单发疾病，部分为综合征的局部表现；其

发病主要是由于胚胎发育阶段受遗传、环境和药物

等影响因素作用，导致耳廓、外耳道及中耳等结构发

育异常与畸形，临床主要表现为耳廓外观异常，常伴

发传导性或混合性听力损失［１２］。需要特别注意先

天性外中耳畸形不仅是外中耳结构的畸形性改变，

还包括听觉功能损害。对其进行诊断时，除仔细查

体患儿耳廓形态异常、外耳道和／或中耳发育不良、
或综合征型其他表现外，还需进行专科的听力学和

颞骨影像学评估，必要时进行遗传学咨询和检查；对

其进行临床治疗时，更要在耳畸形整形再造的同时

考虑听觉功能的重建以及相关综合征畸形的多学科

团队（ｍｕｌｔｉｐｌｅｄｉｓｃｉｐｌｉｎａｒｙｔｅａｍ，ＭＤＴ）处理［３］。笔者

团队近２０年来专注于先天性外中耳畸形的整形再
造与功能重建诊疗体系建设和完善，组织制定《先

天性外中耳畸形临床处理策略专家共识》、《先天性

耳廓畸形耳模矫正技术专家共识》和《先天性外中

耳畸形及功能性耳再造国际共识建议》等，对先天

性外中耳畸形的诊疗进行探索和规范［４６］。本文将

从耳廓畸形的分类、耳模矫正、耳整形、耳廓再造、外

耳道与中耳畸形的成形和再造及功能性耳再造技术

等方面，具体阐述先天性外中耳畸形功能耳再造诊

疗体系的发展、建设历程以及相关技术进展。

１　耳廓畸形分类总结与演变

耳廓具有收集声波和分析频谱与声源定位的功

能，对容貌外观也有重要影响。先天性耳廓畸形是

一种常见的出生缺陷，近１／３的新生儿可存在不同
程度的耳廓异常，其严重程度从轻微的耳廓形态异

常到外耳完全缺失并伴有听力缺陷不等［７８］。耳廓

畸形的分类是标准化诊疗的基础，然而以往临床上

对耳廓畸形的分类、分型及分度方法众多。德国学

者 Ｍａｒｘ最早提出根据耳廓的畸形程度将其分为
３度；Ｔａｎｚｅｒ根据耳廓形态、畸形部位及胚胎发育等
因素将其分为５型；Ｗｅｅｒｄａ结合上述两种方法进行
分型和分度，并将手术治疗等因素纳入考虑，具有一

定的外科指导意义［９１０］。Ｎａｇａｔａ等从不同角度对耳
廓畸形进行分类或分型［１１１２］。２０１０年，Ｂｙｒｄ根据新
生儿耳廓形态畸形特点进行分类和分型，用以指导

耳模矫正治疗［１３］。然而，以上方法既有相互重叠又

有矛盾不一致之处，且无法全面涵盖耳廓畸形的复

杂性，在治疗方案选择及术后预测方面较难做到标

准化［３］。随着诊断技术与治疗手段的发展，耳廓畸

形的分类也需要与时俱进。

笔者团队通过对既往报道进行总结与分析，结

合最新进展、临床新技术的应用以及临床研究成果，

提出新的多维度综合性耳廓畸形分类方案［１４］，包含

分类、分型、分度３个维度信息。首先按照是否伴有
明显的耳廓软骨发育不全分为形态畸形（即“量

变”）与结构畸形（即“质变”）２大类，可衡量新生儿
阶段耳模矫正能否恢复耳廓正常外形以及耳整形手

术是否需要额外移植软骨；其次根据常见耳廓畸形

的特征规律分为１０型，分别为杯状耳型、招风耳型、
隐耳型、猿耳型、耳甲粘连型、小耳畸形型、耳轮型、

耳垂型、耳甲异常凸起型和耳屏附耳型；每种类型按

由轻到重程度分为 ３度。３度可都属于形态畸形
（如招风耳型），或都属于结构畸形（如小耳畸形

型），也可以从形态畸形过渡到结构畸形（如杯状耳

型）。该方案有助于准确描述、定义耳廓畸形的形

态特征，并可据此提出每一特定类型的标准治疗方

式，如耳模矫正、耳整形、耳廓再造等，对推动耳廓畸

形的标准化诊治具有重要价值。

２　耳廓畸形的耳模矫正、耳整形与再造技术

２．１　耳模矫正技术
新生儿耳廓软骨可塑性的“发现”以及耳模矫

正技术的“发明”是耳廓畸形治疗领域里程碑式的

进展［１３］。自美国Ｂｙｒｄ医师发明综合式耳廓矫形器
以来，相关领域得到快速发展，新生儿耳廓早期塑形

矫正已成为一种安全、高效的非手术耳廓畸形治疗

方式，能使大多数耳廓形态畸形得到修复［１５］。耳模

矫正的适应证、矫正技术等在国内各地区及各级医

疗机构逐渐普及，笔者团队组织制定了《先天性耳

廓畸形耳模矫正技术专家共识》，并开展国内多中

心临床研究，标志着我国耳模矫正技术进入了规范

发展新阶段［４］。共识建议，耳廓形态畸形和部分结

构畸形在出生后可先观察５～７ｄ，如无好转则尽早
开展耳模矫正。出生后１周内开始治疗效果最佳，
以不超过１个月为宜。耳模矫正的治疗周期取决于
开始配戴耳模的时机以及耳廓畸形的类型和复杂程

度，通常出生后６周以内的婴儿治疗时长在１个月
之内，部分出生后 ６周以上的婴儿治疗时间长达
２个月甚至更久。
２．２　耳整形技术

随着耳模矫正技术的推广应用，大量耳廓形态
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畸形的患儿在出生后得到矫正，但仍有很大一部分

患儿因错过耳模矫正的最佳时间窗或矫正效果不佳

而需要通过耳整形手术来进行治疗。既往文献报道

的耳整形手术方法和技术繁多［１６］，总结其核心技术

理念主要在于解决皮肤重分布、软骨塑形和耳廓大

小３个方面问题，常用技术包括软骨重塑形、软骨松
解舒展、复合组织瓣移植和皮瓣技术等［３］。此外，

耳廓结构畸形的患者通过单一的耳模矫正或耳整形

通常难以纠正其外观，笔者团队近年来采取序贯治

疗的策略，对疑难耳廓结构畸形患儿在出生后超早

期采用耳廓整形联合耳模矫正技术，取得了较为满

意的效果，避免了患儿后续进行复杂耳整形甚至耳

再造手术的风险。耳整形技术将向专科化、个性化

及精细化发展，尽可能利用畸形耳自身条件结合精

细设计，用最小的代价获得最大程度的改观［３］。

２．３　耳廓再造技术
耳廓结构畸形需要通过手术再造耳廓形态。耳

再造主要采用自体肋软骨支架、人工材料支架及组

织工程软骨支架等技术［３］。目前自体肋软骨耳再

造技术仍是主流，主要包括非扩张法和扩张法两类。

非扩张法主要适用于耳周皮肤松弛，移动度较好的

患者；扩张法主要适用于耳周皮肤紧致，移动度较差

的患者［１８］。再造耳廓的自然美学要求，使得肋软骨

支架雕刻更加精细化和标准化，以期达到耳朵的形

似、神似以及美的境界。人工材料是耳再造支架重

要的补充选择，主要使用 Ｍｅｄｐｏｒ等材料，其优势在
于避免取肋软骨带来的创伤，但存在排异、支架外露

和感染等风险［１９］。组织工程技术是耳再造领域极

具前景的方向，但目前仍存在再造耳细节结构模糊

及支架吸收等问题［２０２１］。要实现组织工程耳廓的

大规模临床应用，支架材料的体内炎症、软骨再生稳

定性等问题仍需进一步研究。

３　外耳道与中耳畸形的成形和再造技术

３．１　外耳道与中耳畸形的认识及发展
关于外耳道与中耳畸形的分类，国内外有多种

不同方法，近几十年来对外耳道、中耳畸形分类的认

识也在不断深入。１９４９年Ａｌｔｍａｎｎ基于解剖与病理
研究将外耳道中耳畸形分为轻、中、重３型，１９８９年
Ｓｃｈｕｋｎｅｃｈｔ基于手术观察将外耳道中耳畸形分为
４型，１９９２年Ｊａｈｒｓｄｏｅｒｆｅ基于影像学研究与手术观
察对中耳畸形发育进行评分，作为手术决策的参考

依据［２２２３］。笔者团队组织制定的《先天性外中耳畸

形临床处理策略专家共识》［５］，根据外耳道发育的

不同将外耳道畸形分为外耳道狭窄和外耳道闭锁两

类；并进一步结合临床特征和手术特点，发现外耳道

部分闭锁患者保留的部分外耳道结构仍具有一定耵

聍腺分泌和外耳道自净功能，其相对于外耳道完全

闭锁患者行外耳道再造术后改善听力的机会较多，

且并发症发生率较低，又将外耳道闭锁分为外耳道

部分闭锁和外耳道完全闭锁两类，以指导不同的手

术干预策略［６］。

３．２　外耳道与中耳畸形的成形和再造
３．２．１　外耳道狭窄的耳道成形　先天性外耳道狭
窄的治疗目的是获得健康外耳道并提高听力。对于

不合并外耳道胆脂瘤或胆脂瘤未造成严重破坏的病

例，笔者团队根据外耳道病理生理学研究发现并结

合耳廓美学再造与听力重建的要求，采用耳内 －耳
甲切口设计，完整保留并充分利用含耵聍腺、皮脂腺

等附属器的外耳道皮肤，应用筛区表浅肌肉腱膜系

统（ｓｕｐｅｒｆｉｃｉａｌｍｕｓｃｕｌｏａｐｏｎｅｕｒｏｔｉｃｓｙｓｔｅｍ，ＳＭＡＳ）筋
膜瓣为外耳道植皮提供良好移植床，减低渗出，促进

植皮成活，避免因缺乏血供致植皮挛缩，部分患者可

同期行耳整形治疗［２４２５］。对于胆脂瘤严重破坏、甚

至出现耳周脓肿感染的病例，需要在控制感染后，积

极清理病灶并开展外耳道成形术。

３．２．２　外耳道闭锁的耳道再造　闭锁外耳道的
“耳道再造探索”是外中耳畸形治疗领域的“世纪之

问”。外耳道闭锁再造面临３大临床难题［３］：①再
造外耳道骨性或瘢痕性再狭窄；②再造外耳道移植
皮肤不具备正常外耳道皮肤生理功能，不耐受潮湿

环境，极易发生上皮聚集与炎症；③新鼓膜固定困
难，难以避免外侧移位。针对此难题，笔者团队总结

前辈学者经验并进行系列创新实践，牵头启动外耳

道闭锁耳道再造多中心临床研究，采用以下措施提

高了外耳道再造的成功率：①通过上鼓室径路生理
性再造外耳道，对外耳道加压填塞３周以保证植皮
的健康存活，继续软性支撑半年以上以降低外耳道

植皮瘢痕挛缩以及鼓膜外侧移位的发生；②以“同
物相济”为指导原则，创新性采用单侧外耳道闭锁

患者的健侧外耳道全厚皮片作为“种子”细胞用于

患侧植皮，保留了皮脂腺以及外耳道皮肤特有的耵

聍腺等结构，植皮前构建新外耳道带蒂 ＳＭＡＳ筋膜
移植床以增加植皮成功率，植皮成功后可以表现为

更加健康的外耳道皮肤［２６２７］；③预制乳突区骨膜压
薄后修复鼓膜，骨膜富含胶原纤维、收缩性小、生物

力学强度高，是理想的鼓膜修补及再造材料，鼓膜区

·３·
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采用薄软骨片修复以增加稳定性，术中暴露的部分

乳突气房、鼓窦外侧壁及上鼓室外侧壁，同样利用薄

软骨片或筋膜进行封闭，进一步降低鼓膜外侧移位

的发生率。

４　功能性耳再造技术体系构建

通常外耳畸形程度越重，中耳发育也越差。一

百多年来，国内外的整形外科医生开发了多种耳廓

再造术式，虽然可以重新构造一个较好形状的耳廓，

但无法改善听力，如何在重建耳廓、外耳道形态的同

时重建听觉功能是“功能耳再造”技术体系中的关

键和难点。早在 １９９７年，瑞士的 Ｍｅｙｅｒ等［２８］采用

整形医师联合耳科医师的合作模式尝试功能性耳再

造。２００３年，德国的Ｓｉｅｇｅｒｔ［２９］以耳科医师的身份结
合整形科技术，提出功能性耳再造这一概念。笔者

团队采用耳内－耳甲切口外耳道成形技术，有效地
解决了外耳道术后再狭窄和外耳道口的美学难题，

并创造性地将耳廓再造与外耳道重建技术有机地结

合在一起，不损伤耳后皮肤结构，瘢痕较为隐蔽，不

影响全耳廓再造术的实施，已开展４０００余例功能
性耳再造手术［３０３１］，２０１９年笔者团队组织制定了
《先天性外中耳畸形及功能性耳再造国际共识建

议》，进一步完善与发展了功能耳再造技术体系，开

启了整形外科专科化发展的新模式［６］。

对外中耳畸形患者进行听力重建是功能耳再造

的关键。对于中耳鼓室发育尚可且不合并胆脂瘤感

染的患者，可在行外耳道成形或再造手术同期根据

听骨链畸形程度和骨性固定点的不同，在尽可能保

留自身听骨链完整性的基础上，对听骨链的骨性固

定点进行松解，通常骨性固定点位于锤砧复合体前

方或锤骨柄等处。当合并卵圆窗闭锁时，如鼓室段

面神经未遮挡卵圆窗，可于前庭谷处开窗行人工镫

骨植入。对于鼓室发育差或面神经低位完全遮挡卵

圆窗的患者，应避免开展中耳手术以降低面瘫的发

生风险，可以采用软带式、黏贴式等骨导助听器提高

听力，或在功能性耳再造手术同期或分期进行骨导

助听装置植入。对于双耳畸形患者，双侧植入骨导

助听装置可以改善噪声下言语识别，有利于声源定

位［３２］。

５　总结与展望

外中耳畸形发病率高、形态各异，国内外学者对

耳廓畸形、外耳道和中耳畸形的分类诊断提出多种

方案，需要在实践中不断丰富和完善，开展大规模、

多中心临床研究以及人工智能赋能，以期制定受国

内外广泛认可的标准指南。外中耳畸形患者常常伴

有不同程度的听觉障碍，其诊疗需要有机融合耳科

和整形科的理念和技术，以真正实现耳廓美学再造

和外耳道与鼓室成形及听觉康复的功能性耳再造，

这也是“整形外科专科化”探索实践中的一个重要

领域。近年来，我们在外中耳畸形病因、致病机制和

治疗手段等方面的研究有望获得进一步突破，如：外

中耳畸形的遗传、发育等致病因素及其致病机制研

究，耳廓软骨的培养、再生和维持等组织工程研究，

外耳道皮肤的移植、存活和再生组织工程研究，以及

全植入人工听觉设备的研发等，都是本领域值得进

一步探索和研究的重要方向。
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