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先天性外中耳畸形临床处理策略专家共识

中华耳鼻咽喉头颈外科杂志编辑委员会耳科组

中华医学会耳鼻咽喉头颈外科学分会耳科学组

中华医学会整形外科学分会耳再造学组

先天性外中耳畸形(microtia and atresia，MA)

也称小耳畸形，是面部最主要的出生缺陷之一，常涉

及耳廓、外耳道、中耳甚至内耳，可单独或联合发生。

临床表现多样，包括耳廓畸形如耳廓发育不良、残

缺、皱缩、皮赘甚至无耳畸形；外耳道闭锁或狭窄；中

耳畸形如听骨链畸形、面神经畸形等；部分伴有颌骨

发育畸形(半面短小)。除影响外观之外，通常伴有

传导性为主的听力损失。MA多为散发，致病因素

众多，发生机制不清。MA会影响患儿的听觉言语

和心理发育，需要合理的治疗及康复策略以减少其

对患儿早期言语发育和社会适应的不良影响。1 o。

MA的处理需要对畸形耳廓进行再造整形手

术，同时也包括听力重建和康复，是耳外科和整形外

科共同关注的难点和热点。外耳道成形或再造重建

听力传导，对耳外科医师的严峻挑战在于：①再造鼓

膜的形态与有效振动面积的形成，再造鼓膜的上皮

化与外侧移位，再造外耳道的狭窄与长期护理等；

②畸形听骨链的松解与重建方式及术后粘连的预防

与处理，以及如何有效地进行术中面神经和听力的

功能保护；手术适应证和不同手术方法的选择，各

类助听装置的选择及其与手术方式的协调等。2I。

同样，耳廓的整形与再造对整形外科医师而言，

既是对手术技术的考验也是对审美意识的挑战。

Eduard Zeis早在1838年就提出了耳廓再造的两个

决定性因素即合适的耳廓支架材料与覆盖耳廓支架

的软组织，至今仍然是需要进一步解决的难题。在

目前外耳再造技术的基础上如何使再造耳廓逼真、

生动，同时降低手术的难度和对患者的创伤，仍然需

要在支架材料和外覆皮肤的选择上探索与创新。3『。

2014年3月由中华耳鼻咽喉头颈外科杂志编

委会耳科组、中华医学会耳鼻咽喉头颈外科学分会

耳科学组、中华医学会整形外科学分会耳再造学组

联合主办的“耳廓再造与听力重建——基础与临床
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．专家论坛．

研究论坛”汇聚了国内该领域的大部分专家学者，

对该领域的热点问题进行了广泛和深入的交流与讨

论，与会专家提出了宝贵的意见和建议。2014年8

月，部分专家再次就耳整形相关问题进行了专题研

讨，就近年来耳整形与听力重建的治疗原则、手术方

法、审美取向、手术技巧、并发症处理、耳支架材料选

择等问题达成初步共识。随后又组织国内相关专家

对此共识进行了广泛的讨论与修改，最终成文。

小耳畸形的整复与再造策略

一、手术前评估

目前Marx分型(1926)仍然是常用的耳廓畸形

分类方法：I型为轻度畸形，耳廓稍小、结构清晰可

辨；11型为中度畸形，耳廓较小、结构部分保留；Ⅲ型

为重度畸形，仅存部分耳廓软骨和耳垂；1V型为无耳

畸形。4。

Nagata分型法也是临床重要的参考依据。5引，同

时需要评估患侧的面部发育状态、皮肤的松紧与厚

薄程度以及发际位置等。由于先天性耳廓畸形多伴

耳道闭锁或狭窄，宜尽早做耳道、中耳和内耳的形态

及听力学评估。疑有听力问题常规进行耳科会诊，

行听力学检查或耳部CT检查。评估内容包括耳廓

畸形、耳道闭锁或狭窄、中耳畸形、内耳畸形、听力、

是否伴有胆脂瘤及其并发症等。伴有双耳听力下降

的患儿应尽早进行无创性助听干预。

二、全耳廓再造

目前耳廓再造手术最常用的支架材料首选自体

肋软骨，肋软骨不足或根据患者的意愿，多孔高密度

聚乙烯(porous high—density polyethylene，Medpor)

可作为补充选择。常用的全耳廓再造技术主要包

括：①自体肋软骨分期耳再造法；②颞浅筋膜瓣I期

耳再造法；③乳突区皮肤扩张分期(或I期)耳再

造法。

(一)技术与方法

1．自体肋软骨分期耳再造法：1959年Tanzer一]
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报道分期耳廓再造技术。Brent将自体肋软骨耳廓

再造技术分为四期：I期，自体肋软骨雕刻耳支架及

植入；lI期，耳垂转位；Ⅲ期，颅耳角的再造或立耳；

Ⅳ期，耳屏再造、耳甲腔重塑。通常自体肋软骨为患

耳对侧的第6、7、8肋软骨。为防止肋软骨切取后胸

廓的畸形发育，Brent主张保留联合部的上缘嵴及胸

骨柄的连接处，以防残余的肋软骨外翘呻J。软骨之

间拼接固定用4旬、5-0的尼龙线，所有的线结固定

于耳支架的底部。尼龙线的外露概率和可能遇到的

麻烦远小于钢丝p1。

Nagata、Firmin采用的两期全耳廓再造是目前

较理想的方法¨m”J。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。

Nagata法再造耳廓的外形、结构与正常耳廓更为接

近，而且两期手术减少了手术次数和患者的风险。

2．颞浅筋膜瓣耳再造法：此法将颞浅筋膜瓣转

移并覆盖自体肋软骨或Medpor制作的耳廓支架上，

在颞浅筋膜表面植皮。颞浅筋膜瓣通常用于困难的

I期或Ⅱ期全耳廓再造，通常选用颞浅动脉和颞浅

静脉作为供应血管。此瓣既不能太厚(影响外观)，

也不能太薄(影响血运)。常见的并发症包括：筋膜

瓣坏死、损伤面神经额支出现面神经麻痹、耳廓支架

(软骨或Medpor)外露感染114。’6|。

3．乳突区皮肤扩张分期耳再造法：乳突区皮肤

扩张方法有多种技术，其基本原理：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¨7之0|；Ⅱ期行耳廓支架埋

入。该方法的优点是避免了植皮手术，尤其适用于

发际过低、皮肤过厚或过紧者。

(二)耳廓支架材料

耳廓支架材料首选自体肋软骨，Medpor是重要

的人工替代材料。自体肋软骨的优点是无异物排斥

反应、再造耳廓可以耐受轻微外伤；缺点是可能出现

气胸、肺不张、胸部畸形等胸部供肋软骨区并发

症012]。Medpor具有不吸收变形，易塑形加工，避免

取肋软骨带来的创伤及其并发症等优点；缺点为不

耐摩擦和压迫，有排异问题，外伤后容易出现部分支

架外露和感染等¨6。。

(三)耳廓再造手术时机的选择

全耳廓再造手术通常选在6周岁以后，患儿发

育良好，身高1．2 m以上，胸围(剑突平面)大于

55 cm。该年龄段患儿能够提供足量的肋软骨用于

雕刻耳廓支架，且对侧耳廓发育已接近成人，可以作

为制作耳廓支架的模板。Nagata法选择的手术年龄

是10岁或胸围超过60 cm[¨。2|。

(四)耳廓赝复体(义耳)修复法

通常用于不愿意采用自体肋软骨或人工材料支

架进行全耳廓再造，或全耳廓再造手术失败，或因外

伤、烧伤等原因耳部瘢痕严重、无条件进行自体组织

耳廓再造，或超过采用自体肋软骨耳廓再造适合年

龄的患者‘21。22|。

目前的义耳常采用种植体植入颅骨作为长期使

用的固定平台(种植耳)，通过磁力装置或卡扣与义

耳固定。义耳修复耳廓畸形虽然外形逼真，但由于

材料易老化，需要每3～4年更换一次，才能保持比

较漂亮的色泽。

外耳道成形与中耳畸形听力重建策略

伴有外耳道闭锁／狭窄(congenitM aural atresia)

和／或中耳畸形，存在传导性听力损失的MA患者，

需要通过手术重建听力。目前有两类方法：一类是

外耳道成形术(congenital aural atresiaplasty)以及鼓

室成形术；另一类是人工听觉植入，包括骨锚式助听

器(bone—anchored hearing aid，Baha)、振动声桥

(vibrant sound bridge)和骨桥(bone bridge)等。

一、外耳道成形、中耳畸形听力重建手术

1．外耳道成形术旧3|：非常具有挑战性，其复杂

性和风险性为耳显微外科最困难的手术之一。手术

应该由熟悉并掌握鼓室成形术、面神经手术、内耳开

窗术、镫骨切除术及取皮植皮术的耳科医生

实施[川。

1883年Kiesselbach施行了世界上第一例外耳

道成形术，但术后发生了面神经麻痹，由于当时仅能

到达鼓窦，无法常规进入中耳腔，故无法提高患者听

力。1947年美国的Pattee发现镫骨的固定源于闭

锁板与锤骨和砧骨的融合，将锤骨和砧骨取出后，镫

骨活动良好，术后听力提高。

随着Wollstein和Zollner(1952)将现代鼓室成

形术引入外耳道成形，越来越多的耳科医生开始施

行这类手术。Altmann(1955)将外耳道闭锁／狭窄分

为三型，其后De la Cruz、Schuknecht等学者又提出

不同的分型，作为手术选择的参考依据协。25]。对于

双侧外耳道闭锁，学者们一致认为应尽早干预，以减

少双耳听力障碍对言语发育的影响，但对于一侧听

力正常的外耳道闭锁患者是否应该进行干预，尤其

是手术治疗，则一直存在争议。部分学者认为正常

的单耳听力不影响言语和智力的发育，应该等到患

儿成年后由自己决定是否施行手术，但外耳道狭窄
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者或存在胆脂瘤破坏中耳甚至内耳者应尽早手术治

疗-z4I。目前多认为单侧听力下降仍会影响部分言

语发育，需早期进行听力干预和言语矫治。

Jahrsdoeffer(1978)口刊和De la Cruz等(1985，

2003)Ⅲ，26o对轻度畸形的单侧外耳道闭锁／狭窄患

者施行了手术，并取得良好的结果，这类患者的手术

成功几率较大。对于外耳道骨性闭锁者，施行外耳

道再造有效改善听力的机会较小，且并发症多，目前

多持慎重态度¨“。

2．术前评估：包括查体、纯音测听和中内耳薄层

CT等。依据Jahrsdoerfer评分系统对患者进行术前

评估[28 J，6分以上可考虑行外耳道成形术(评分愈

高，术后听力提高机会愈多)，5分及5分以下者不

建议手术。Lambert则对Jahrsdoerfer评分7分及

7分以上的患者才实施外耳道成形术。29；。对于单

侧外耳道闭锁／狭窄伴有对侧重度感音神经性聋，以

及不适合或不愿施行该手术的双侧外耳道闭锁／狭

窄患者可以植入Baha或佩戴软带Baha∞o。31I。

3．手术时机：多数学者认为应该选择在6岁以

后，因为此时颞骨气化已大部分完成，患急性中耳炎

机会减少，可以获得准确的听力结果指导术前评估

以及术前术后容易配合等，除非发现合并外耳道胆

脂瘤而需要在6岁之前手术。32I。如果需要进行耳

廓整形手术，应先施行耳廓整形手术或有计划地分

期实施手术，这是近年来整形外科和耳外科医生达

成的重要共识。因为耳廓整形手术的成功依赖于周

围皮肤和皮瓣的血运，而耳道手术的切口会破坏耳

廓周围的皮瓣血运¨3I。

4．外耳道成形的手术径路与方法：手术径路分

为前方径路和经乳突径路’34。35I。前方径路由

Jahrsdoerfer在1978年首次报道，又称为上鼓室鼓窦

切开入路，该径路的优点包括重建的外耳道形态接

近正常状态，能最大限度地减少乳突气房的开放，循

上方的硬脑膜和前方的颞下颌关节窝作为标志可以

避免损伤锥区段走行异常的面神经；经乳突径路与

开放性鼓室成形术相似，多已放弃。手术切口的选

择取决于外耳道闭锁／狭窄的分型及手术径路的选

择，采用耳内耳甲切口应作为首要的选择方案心7；。

再造外耳道要比正常外耳道大，以减小术后发生外

耳道再狭窄的概率，通常直径约1．5 cm旧oj。采用裂

层皮片植皮覆盖听骨链和外耳道为最常用的方法。

术后听力提高的效果会随着时间延长有所下降，总

体来讲效果比植入Baha差‘31’36j。

5．手术并发症：严重并发症包括面神经麻痹和

感音神经性听力损失，常见并发症包括外耳道感染、

鼓膜外移、外耳道狭窄、听骨链固定等，少见并发症

有颞下颌关节功能障碍、涎腺瘘管等。外耳道感染

是术后最常见的并发症，新造外耳道的移植皮肤缺

乏耵聍腺分泌耵聍的保护和正常外耳道的自净功能

是术后容易发生感染的诱因之一27,37j。由于朱后

外耳道再狭窄、感染，鼓膜外移，听骨链固定伴传导

性聋等原因，大约30％～50％的患者需要修正手

术[30,35．37；。修正手术面临与首次手术相同的风险且

效果较差～鲻。。

二、人工听觉植入技术

1．骨锚式助听器(Baha)：将声音信号收集并放

大后经植入颅骨的钛合金植入体振动颅骨，通过骨

传导的方式刺激耳蜗毛细胞，从而提高植入者听力。

Baha分为植入部分和体外部分：植入部分是钛合金

植入体和基座，其钛合金植入体可以与颅骨发生骨

性融合，体外部分则固定在基座上1 39_。

Baha的主要适应证是传导性聋、混合性聋以及

单耳全聋，而且患者无法佩戴气导助听器或无法通

过佩戴气导助听器提高听力[40j。几乎所有外耳道

闭锁／狭窄伴传导性聋或混合性聋的MA患者都是

Baha植入的合适人选，具体要求为骨导阈值≤

45 dBHL，言语识别率≥60％。单侧和双侧外耳道

闭锁／狭窄均是植入Baha的适应证，双侧标准是双

耳骨导差值小于10 dB，单侧标准是健康耳骨导≤

20 dBHLi40。43I。

Baha植入手术时机：因为钛植入体的植入深度

要求达到3～4 mm，所以儿童颅骨厚度要发育到

3 mm以上才能植入Baha。正常儿童3岁以后颅骨

的厚度才能发育到3 mm以上。美国和加拿大批准

的Baha植入的最低年龄是5岁，法国虽然没有明确

规定植入年龄，但要求患儿的颅骨厚度至少要达到

3 iYlm。对于Treacher—Collins综合征，因常常伴有颅

骨发育迟缓，需要等到4岁或5岁以后才能手

术_“。在3～5岁植入Baha前，需要使用软带Baha

来改善听力，避免因听力障碍影响言语发育。软带

Baha与传统骨导助听器相比，具有稳定、舒适，易被

患儿接受等优点44m。

Baha植入对声音定位功能的改善仍存在争议，

有研究认为单侧外耳道闭锁／狭窄患者患侧植入

Baha后，声音定位能力并无提高。464r。

Baha植入术后的并发症主要有植入体脱落和

皮肤并发症，其他还有术中出血、硬脑膜或乙状窦损

伤等H8I。罕见并发症有硬脑膜脓肿、局部神经

万方数据 guide.medlive.cn

http://guide.medlive.cn/
http://guide.medlive.cn/


尘堡昱曼堕噬叁亟处盟苤鲞!!!i至!旦筮!!鲞笙!塑鱼!i!』Q!!尘堕!坐竖i旦!型盟!些!!垡：坠坐!垫!!!!!!：!!：型!：! ‘185·

瘤等。4。。

2．振动声桥：是一种中耳植入式助听装置(也

称人工中耳)，是通过电磁感应原理将声音信号收

集后转化为飘浮金属传感器(floating mass

transducer，FMT)的振动信号，经听骨链、卵圆窗或

圆窗将声音信号传入内耳的一种装置。如果患者中

耳腔解剖条件允许，建议将植入的FMT放置在可振

动的听骨链上。2008年国际上专家共识公布的儿

童和成人振动声桥植入适应证包括感音神经性、混

合性或传导性听力损失。4圳。先天性外耳道闭锁／狭

窄患者振动声桥植入的术前评j鼻可采用Jahrsdoerfer

评分系统，4～9分的患者均可以成功植入。Frenzel

等“i提出的新评估标准也是重要的参考。研究表

明，先天性外耳道闭锁／狭窄患者植入振动声桥后听

力有明显改善L
51

J。

3．骨桥：目前在我国还处于临床验证阶段，被认

为是Baha和振动声桥的一种替代方案或新的补充

技术。

参与共识讨论和修改的主要专家(按姓氏笔画排序)：4ifft]杰孙建军

苏法r畅仕明 吴建明邹|1『{i剑 张天宁 张如鸿 陈晓巍

赵守琴夏寅高志强郭树忠章庆同蒋海越韩东一

执笔：-}I∈天宁
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编辑导读

先天性外中耳畸形(小耳畸形)，是面部最常见的出生缺陷之一，临床表现多样，除影响外观之外，通常伴有传导性为主的

听力障碍。近年来临床上畸形耳廓的再造整形手术和听力重建手术取得了长足进步，耳外科和整形外科医师之间也开展了

相应的学术交流与讨论。中华耳鼻咽喉头颈外科杂志编委会耳科组、中华医学会耳鼻咽喉头颈外科学分会耳科学组、中华医

学会整形外科学分会外耳整形学组共同组织专家对小耳畸形相应的手术适应证和不同手术方法的选择进行深人探讨，最终

形成《先天性外中耳畸形临床处理策略专家共识》，就近年来耳整形与听力重建的治疗原则、手术方法、审美取向、手术技巧、

并发症处理、耳支架材料选择等问题进行了系统阐述。为了配合该共识，本刊组织了这期先天性外中耳畸形重点号。述评

《先天性外中耳畸形基础与临床研究进展及挑战》就近年小耳畸形流行病学与遗传学研究热点以及外科治疗的最新进展和未

来的发展方向进行了深入分析。本期共4篇重点号论著，耳外科和整形外科各2篇。《先天性小耳畸形患者耳廓再造的美学

重建研究》采用改进后的对耳轮复合体雕刻方法对253例小耳畸形患者施行耳廓再造手术，术后效果满意。作者指出自然的

耳廓亚结构构建是耳廓再造未来的发展方向，自然构建的对耳轮及上下脚可以使耳舟、三角窝、耳甲腔的形态更加逼真，使再

造耳廓整体形态更加完美。《先天性小耳畸形二期法耳廓再造术在中国人中的应用》根据小耳畸形患者乳突区皮肤厚薄和移

动度差异，将其分为薄紧型、薄松型、厚紧型及厚松型等四种类型，并对其中90例薄松型患者采用Nagata二期法完成耳廓再

造，缩短了患者的手术周期，84．4％的患者及家属对再造耳廓形态满意。《小耳畸形伴耳道闭锁患者耳廓再造与听力重建联

合手术效果分析》回顾性分析了74例(79耳)先天性小耳畸形伴外耳道闭锁患者的临床资料，结果表明耳廓再造与听力重建

三期联合手术(即Brent法耳廓支架植入，耳垂转位与外耳道鼓室成形，立耳)可以为部分选择合适的小耳畸形伴外耳道闭锁

患者提供有效的治疗，但再造外耳道并发症多、听力改善欠佳，尚需要进一步探索有效的解决方案。《双侧先天性外耳道闭锁

患者应用骨锚式助听器的主观效果评估》通过问卷调查评估19例双侧先天性外耳道闭锁患者应用骨锚式助听器(Baha)后的

听力效果及满意度，结果表明应用Baha后可显著改善患者听力及生活质量，其满意度较高。本期综述也与耳整形修复相关，

简明扼要地介绍了耳甲腔、耳轮、耳垂及耳屏等不同部位耳廓部分缺损重建的现状与进展，可供临床耳科医生参考。
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