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　　［摘要］　目的：探讨Ｔｒｅａｃｈｅｒ　Ｃｏｌｌｉｎｓ综合征（ＴＣＳ）临床诊断方法及佩戴软带和植入ＢＡＨＡ的疗效。方法：

ＴＣＳ患者６例，听性脑干反应（ＡＢＲ）测试骨导阈值均小于２５ｄＢｎＨＬ，气导阈值均大于４５ｄＢｎＨＬ。对其行Ｔｅｂｅｒ
畸形评分及致病基因检测。对于２岁以下患儿，应用中文版婴幼儿有 意 义 听 觉 整 合 量 表（ＩＴ－ＭＡＩＳ）评 估 其 佩 戴

当日、佩戴３个月及６个月后的听觉发育情况；对于２～６岁患儿，通过行为测听测量并比较患者裸耳及佩戴ＢＡ－
ＨＡ后的听阈；对于６岁以上患者，在声场下评估 并 比 较 裸 耳 及 佩 戴ＢＡＨＡ后 的 听 阈 及 言 语 识 别 率。结 果：Ｔｅ－
ｂｅｒ畸形评分平均值为（１４．０±０．６）分，其 中２例 患 者 送 检 均 有 ＴＣＯＦ１基 因 突 变。ＡＢＲ骨 导 反 应 阈 平 均 值 为

（１８．０±４．５）ｄＢｎＨＬ，气导反应阈平均值为（７０．５±７．０）ｄＢｎＨＬ。２例 小 于２岁 患 儿 行ＩＴ－ＭＡＩＳ问 卷 评 估，其 听

觉发育均低于正常水平，佩戴软带ＢＡＨＡ　３个月及６个月后ＩＴ－ＭＡＩＳ评分显著提高，且逐渐接近正常水 平。６
例患者裸耳和佩戴软带ＢＡＨＡ声场测听听阈分别为（６５．８±３．８）ｄＢＨＬ和（３０．０±３．２）ｄＢＨＬ（Ｐ＜０．０１），其中１
例佩戴植 入ＢＡＨＡ后 听 阈 为１５ｄＢＨＬ。３例 大 于６岁 患 者 裸 耳 及 佩 戴 软 带ＢＡＨＡ双 音 节 言 语 识 别 率 分 别 为

（３１．７±３．５）％和（８６．０±１．７）％（Ｐ＜０．０５），其中１例 佩 戴 植 入ＢＡＨＡ后 言 语 识 别 率 为９６％。结 论：ＴＣＳ患 者

可以依靠临床表型及基因检测进行诊断，ＢＡＨＡ可提高ＴＣＳ患者听力及言语识别率，早期佩戴软带ＢＡＨＡ可促

进ＴＣＳ患者听觉发育。
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临床耳鼻咽喉头颈外科杂志 第３１卷

　　Ｔｒｅａｃｈｅｒ　Ｃｏｌｌｉｎｓ综 合 征（ＴＣＳ）是 一 种 由 第

一、二鳃弓发育不全引 起 的 罕 见 病〔１〕，发 病 率 约 为

１／５０　０００〔２－３〕，其典 型 临 床 表 现 为 眼 睑 下 斜，颧 骨、
下颌骨发育不全，耳廓外耳道畸形和传导性听力下

降，其他症状可表现为上颌骨畸形、腭裂、气道功能

障碍、后鼻孔闭锁、舌后坠及牙畸形等。ＴＣＳ绝大

多数为常染色体显性遗传，目前已知的致病基因为

ＴＣＯＦ１（７８％ ～９３％）和 ＰＯＬＲ１Ｃ 或 ＰＯＬＲ１Ｄ
（８％），极少数为由ＰＯＬＲ１Ｃ突变引起的常染色体

隐性遗传（１％），超过６０％的患者无家族史〔４〕。

ＴＣＳ患 者 常 伴 有 重 度 传 导 性 聋 或 混 合 性 聋，
严重影响日常交流，造成工作学习及社交障碍。同

时在婴幼儿言语发育期听力损失会致其言语发 育

障碍，临床上 应 尽 早 进 行 听 力 干 预〔５－６〕。传 统 骨 导

助听器及听力重建术因适用范围窄、并 发 症 多，在

改善ＴＣＳ患者的言语发育及日常交流方面难以充

分发挥作用。骨锚式助听器（ｂｏｎｅ　ａｎｃｈｏｒｅｄ　ｈｅａｒ－
ｉｎｇ　ａｉｄｓ，ＢＡＨＡ）作为一种骨导助听器，１９７７年正

式进入临床。ＢＡＨＡ通过软带或钛钉将声音处理

器固 定 于 颅 骨 采 集 处 理 声 波，声 波 绕 过 外 耳 及 中

耳，直接经颅骨传导至内耳，刺 激 耳 蜗，形 成 听 觉。
由于ＢＡＨＡ助听效果好，佩戴 舒 适 及 术 后 并 发 症

少，目前已成为由外中耳畸形所致传导性聋患者首

选的临床治疗方法〔７〕。软带ＢＡＨＡ因其舒适不易

移位，３月 龄 的 婴 儿 即 可 佩 戴〔５〕，可 作 为 早 期 改 善

婴幼聋儿听力的可行而有效的方法〔６〕。
本文主要讨 论ＴＣＳ的 临 床 诊 断 方 法，同 时 通

过对６例患者的长期随 访，评 估ＢＡＨＡ在 提 升 患

者听力及言语方面的临床疗效。

１　资料与方法

１．１　临床资料

研究对象为２０１２－２０１５年北京协和医院收治

的６例双侧先天性耳廓畸形伴外耳道畸形患者，男
女各３例；年龄１～６５岁，中位年龄１０．５岁。临床

表现均为睑裂下斜，小下颌及传导性听 力 下 降；短

声 听 性 脑 干 反 应 （ＡＢＲ）骨 导 反 应 阈 均 小 于

２５ｄＢｎＨＬ，气导反应阈均大于４５ｄＢｎＨＬ；有家族

史者１例；智力及神经系统发育正常，言 语 环 境 为

单一汉语普通话。６例患者均佩戴ＢＡＨＡ，每天佩

戴４～８ｈ，平均（６．３±１．９）ｈ；随访２～４年，平均随

访（３．２±０．８）年。６例ＴＣＳ患者的临床资料见表

１。其中１例 患 者 影 像 学 评 估（ＨＲＣＴ）示Ｊａｈｒｓ－
ｄｏｅｒｆｅｒ评分为４分，且 镫 骨 上 结 构 缺 失 合 并 硬 化

型乳突，行ＢＡＨＡ植 入 术 重 建 听 力；１例６５岁 女

性患者青年时曾行耳道再造＋听力重建术，术后２
年耳道再闭锁且听力恢复不佳，选择佩戴软带ＢＡ－
ＨＡ提高听力。

１．２　研究方法

１．２．１　ＴＣＳ诊 断 及 畸 形 评 估　临 床 早 期 诊 断：

ＴＣＳ的诊断 主 要 依 靠 典 型 临 床 表 现，临 床 表 现 不

典型 者 需 与 其 他 综 合 征 鉴 别，主 要 是 与 Ｎａｇａｒ和

Ｇｏｌｄｅｎｈａｒ综 合 征 相 鉴 别。其 非 常 常 见 特 征（＞
８０％）为眼裂下斜、颧骨发育不全、传导性听力下降

和下颌骨发育不全；常见特征（４６％～８０％）为外耳

道闭锁或狭窄、小耳畸形、下眼睑缺损、面部不对称

或发际过低；少见特征（１０％～４５％）为新生儿期进

食困难需插鼻管或胃造口、腭裂、新生 儿 期 呼 吸 困

难需插气管或气管切开、后鼻孔狭窄 或 闭 锁、心 脏

畸形；罕见特征（＜１０％）为脊柱畸形、肾畸形、小头

畸形、智力低下及四肢畸形〔２，４，８〕。见图１。

图１　Ｔｒｅａｃｈｅｒ　Ｃｏｌｌｉｎｓ综合征

　　致 病 基 因 检 测：对 ＴＣＳ患 者 进 行 ＴＣＯＦ１、

ＰＯＬＲ１Ｃ和ＰＯＬＲ１Ｄ候 选 致 病 基 因 的 测 序，并 与

２００个正 常 患 者 对 照。使 用 试 剂 盒 提 取 法（ＱＩＡ－
ＧＥＮ试剂盒）提取患者外周静脉血基因组ＤＮＡ。

表１　ＴＣＳ患者临床资料

例序
年龄

／岁
性别

耳廓畸形

（侧别／Ｍａｘ分级）
外耳道畸形

（侧别／分类）
ＢＡＨＡ

类别

ＢＡＨＡ每天佩戴

时间／ｈ

随访时间

／年

１　 １．０ 女 双／Ⅱ 双／闭锁 软带 ５　 ４
２　 １．５ 男 双／Ⅱ 双／狭窄 软带 ５　 ３
３　 ３．０ 男 双／Ⅲ 双／闭锁 软带 ４　 ２
４　 ３２．０ 男 双／Ⅱ 双／狭窄 软带 ８　 ３
５　 ６５．０ 女 双／Ⅱ 双／狭窄 软带 ８　 ３
６　 １８．０ 女 双／Ⅱ 双／狭窄 植入 ８　 ４

　　注：耳畸形根据 Ｍａｘ耳畸形评分分级。
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利用ＰＲＩＭＥＲ３（ｈｔｔｐ：／／ｂｉｏｔｏｏｌｓ．ｕｍａｓｓｍｅｄ．ｅｄｕ／

ｂｉｏａｐｐｓ）对３个候选基因的所有外显子在线设计引

物，ＰＣＲ扩增产物经纯化后利用ＡＢＩ自动ＤＮＡ测

序仪 进 行ｓａｎｇｅｒ测 序。测 序 数 据 使 用 Ｇｅｎｅ　ｔｏｏｌ
ｐｒｏｇｒａｍ　ａｎｄ　Ｃｈｒｏｍａｓ　ｐｒｏｇｒａｍ软件进行分析找出

突变位点。找 出 的 突 变 位 点 在 患 者 家 属 及 对 照 组

中进行检测。

ＴＣＳ畸形评 估：根 据２００４年 Ｔｅｂｅｒ等〔４〕提 出

的ＴＣＳ畸形程度评分系统对患者畸形程度进行评

分。Ｔｅｂｅｒ系统评分标准为：主要特征每项２分，包
括眼睑下斜、下眼睑缺损、颧骨发育畸形、下颌骨发

育畸形和小耳畸形；次要标准每项１分，包括腭裂、
外耳道闭锁、传导性听力下降、需行气管切开、后鼻

孔狭窄／闭锁、副耳、运动发育迟缓、言语发育迟缓；
面部轻度畸形１分，面部重度畸形２分，此 项 由 医

生自己 判 断。Ｔｅｂｅｒ评 分 总 分 为２０分，总 分≤１０
分为轻度畸形，＞１０分为重度畸形。

１．２．２　听觉发育评估　应用中文版婴幼儿有意义

听觉 整 合 量 表（ｉｎｆａｎｔ－ｔｏｄｄｌｅｒ　ｍｅａｎｉｎｇｆｕｌ　ａｕｄｉｔｏｒｙ
ｉｎｔｅｇｒａｔｉｏｎ　ｓｃａｌｅ，ＩＴ－ＭＡＩＳ）在佩戴当日、佩戴３个

月及６个月时对患儿行听觉发育评估〔９〕。

１．２．３　听力学评估　患者佩戴前均在隔声室中行

短声 ＡＢＲ测试其骨、气导反应阈。隔声室声 场 下

测试患者裸 耳 及 佩 戴ＢＡＨＡ助 听 后 的 听 阈，其 中

１～３岁患儿行视觉强化测听，４～６岁患儿行游戏测

听。

１．２．４　言语评估　６岁以上患者在声场下测试其

双音 节 言 语 识 别 率，给 声 条 件 为 刺 激 声 在 正 前 方

１ｍ处以６５ｄＢ　ＳＰＬ强度给声。

１．３　统计学方法

查 阅 文 献 得 到 正 常 婴 幼 儿 随 年 龄 增 长ＩＴ－

ＭＡＩＳ问卷得分基准曲线〔９〕，统计作图比较佩戴当

日、佩戴３个月及６个月时与相应年龄正常婴幼儿

ＩＴ－ＭＡＩＳ得分差 异。应 用ＳＰＳＳ２１软 件 比 较 患 者

裸耳、佩戴软带ＢＡＨＡ、植入ＢＡＨＡ的听阈及言语

识别率差异。

２　结果

２．１　早期临床诊断及畸形评估

２．１．１　Ｔｅｂｅｒ畸形评分　６例患者均含ＴＣＳ主要

临床表征，可根据临床表现诊断为ＴＣＳ。６例患者

Ｔｅｂｅｒ评分范围为１３～１５分，平均（１４．０±０．６）分；
按Ｔｅｂｅｒ分级，均为重度畸形。见表２。

２．１．２　基因检测结果　２例患者血样送检，１例患

者的ＴＣＯＦ１基 因ｃ．４４６６＿４３７０ｄｅｌ　ＧＡＡＡＡ移 码

突变。另１例患者的ＴＣＯＦ１基因中发现３个突变

位点，分别是ｃ．３１７９＋６６Ｃ＞Ｔ、ｃ．４１６９Ｃ＞Ｔ和ｃ．
４４２０Ｃ＞Ｔ，其 中ｃ．４４２０Ｃ＞Ｔ是 一 个 新 的 突 变 位

点，可使由ＣＡＧ编 码 的 谷 氨 酰 胺 变 为 ＴＡＧ终 止

密码，截短了ｔｒｅａｃｌｅ蛋白１５个氨基酸〔１０〕。见表３。

２．２　听觉发育评估

对研究对象中初诊小于２岁、佩戴软带ＢＡＨＡ
的２例患儿在佩戴当日、佩戴３个月、佩戴６个月３
个时间 点 行ＩＴ－ＭＡＩＳ问 卷 评 估。其ＩＴ－ＭＡＩＳ总

分、听觉察觉得分及听觉分辨得分见表４，此２例患

儿佩戴软带ＢＡＨＡ后 整 体 听 觉 发 育、听 觉 察 觉 及

听觉分辨能力呈上升趋势，患儿与正常婴幼儿言语

发育差距不断减少，且逐渐接近正常水平（图２）。

２．３　 听力学评估

２．３．１　ＡＢＲ　患儿裸耳短声 ＡＢＲ骨导 听 觉 反 应

阈 阈 值 为 １０～２５ｄＢｎＨＬ，平 均（１８．０±４．５）

ｄＢｎＨＬ；气导 听 觉 反 应 阈 阈 值 为６０～７５ｄＢｎＨＬ，
平均（７０．５±７．０）ｄＢｎＨＬ。

表２　ＴＣＳ患者Ｔｅｂｅｒ畸形评分表

例序
眼睑

下斜

下睑

缺损

颧骨

畸形

下颌骨

畸形

小耳

畸形

外耳道

闭锁

传导

聋

副

耳

气管

切开

腭

裂

后鼻孔狭

窄／闭锁

运动发

育迟缓

言语发

育迟缓

面部畸

形程度
得分

１ ＋ ＋ ＋ ＋ ＋ ＋ ＋ － － － － － ＋ ２　 １５
２ ＋ ＋ ＋ ＋ ＋ － ＋ － － － － － ＋ ２　 １４
３ ＋ ＋ ＋ ＋ ＋ ＋ ＋ － － － － － ＋ １　 １４
４ ＋ ＋ ＋ ＋ ＋ － ＋ － － － － － ＋ ２　 １４
５ ＋ ＋ ＋ ＋ ＋ － ＋ － － － － － ＋ ２　 １４
６ ＋ ＋ ＋ ＋ ＋ － ＋ － － － － － ＋ １　 １３

表３　ＴＣＯＦ１基因突变结果

基因 突变 类型 位置 报道

ＴＣＯＦ１ ｃ．４４６６＿４３７０ｄｅｌ　ＧＡＡＡＡ 框移突变 外显子２５ 已知

ＴＣＯＦ１ ｃ．３１７９＋６６Ｃ＞Ｔ － 内含子１９ 已知

ＴＣＯＦ１ ｃ．４１６９Ｃ＞Ｔ（ｒｓ１５２５１） 错义突变 外显子２５ 已知

ＴＣＯＦ１ ｃ．４４２０Ｃ＞Ｔ 无义突变 外显子２５ ｄｅ　ｎｏｖｏ

·９７５·
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表４　ＩＴ－ＭＡＩＳ评分表

随访时间
ＩＴ－ＭＡＩＳ总分／％

例１ 例２

听觉察觉得分／％
例１ 例２

听觉分辨得分／％
例１ 例２

佩戴当日 ３９　 ５　 ３１　 ５　 １９　 ０
佩戴３个月 ７３　 １８　 ６９　 １８　 ６３　 １０
佩戴６个月 ８５　 ５３　 ８３　 ５０　 ８０　 ４５

２．３．２　声场下听阈评估　６例患者裸耳和佩戴软带

ＢＡＨＡ助听后平均阈值 分 别 为（６５．８±３．８）ｄＢ　ＨＬ
和（３０．０±３．２）ｄＢ　ＨＬ，佩戴软带ＢＡＨＡ后听力改

善（图３），二者比较差异有统计学意义（Ｐ＜０．０１）。
其中１例患者 行ＢＡＨＡ植 入 术，术 后３个 月 测 其

佩戴植 入ＢＡＨＡ助 听 听 阈 为１５ｄＢ　ＨＬ，较 软 带

ＢＡＨＡ助听效果更佳（图４）。

图２　ＩＴ－ＭＡＩＳ得分曲线图

图３　裸耳和佩戴软带ＢＡＨＡ助听后平均阈值比较

２．４　言语评估

３例大于６岁者裸耳和佩戴软带ＢＡＨＡ助听

后双音 节 言 语 识 别 率 分 别 为（３１．７±３．５）％和

（８６．０±１．７）％，佩戴软带ＢＡＨＡ后言语识别率提

高（图５），二者比较差异有统计学意义（Ｐ＜０．０５）。
其中１例患者 行ＢＡＨＡ植 入 术 后３个 月，测 其 佩

戴植入ＢＡＨＡ言语识别率为９６％，较软带ＢＡＨＡ
言语辨别能力更佳（图６）。

　　图４　１例 行ＢＡＨＡ植 入 术 患 者 裸 耳、软 带ＢＡＨＡ及

植入术后３个月佩戴植入ＢＡＨＡ听阈变化

　　图５　患者裸耳和佩戴 软 带ＢＡＨＡ助 听 后 双 音 节 言 语

识别率比较

３　讨论

ＴＣＳ是一种常见的下颌面骨发育不全综合征。
该 病 首 先 在１８４６年 由 Ｔｈｏｍｐｓｏｎ报 道；１９４９年

Ｆｒａｎｃｅｓｃｈｅｔｔｉ等〔１〕总结了多份病例后，将此病系统

描述为下颌面骨发育不全；１９９０年Ｔｒｅａｃｈｅｒ　Ｃｏｌｌｉｎ
第一次将本病描述为颧骨－下眼睑缺损综合征。

ＴＣＳ的诊断主要依靠典型的临床表现，对于不

典型的临床表 现，需 与 其 他 综 合 征 鉴 别，例 如 合 并

眼 畸 形 和 双 侧 耳 廓 畸 形 者 需 与Ｇｏｌｄｅｎｈａｒ综 合 征

·０８５·
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　　图６　１例 行ＢＡＨＡ植 入 术 患 者 裸 耳、软 带ＢＡＨＡ及

植入术后３个月佩戴植入ＢＡＨＡ言语识别率变化

鉴别，合并肢骨畸形者需与Ｎａｇａｒ或 Ｍｉｌｌｅｒ综合征

鉴别，合并 小 颌 畸 形、舌 后 坠 和 腭 裂 者 需 与Ｐｉｅｒｒｅ
综合征鉴别。若需明确诊断可进行相关基因检测。
此外对于有家族史的ＴＣＳ患者，可在１５～１８周羊

膜穿刺或在１０～１２周绒毛取样检测基因进行产前

诊断〔１，２，８〕。

２００４年Ｔｅｂｅｒ首次提出ＴＣＳ的畸形程度评分

系统，２０１５年Ｖｉｎｃｅｎｔ对大样本量病例进行全面临

床分析后，提 出 新 的 评 分 标 准。Ｖｉｎｃｅｎｔ评 分 标 准

为气管插管或气管切开、鼻胃管／胃造口、传导性听

力下降和后鼻 孔 狭 窄／闭 锁 每 项２分；颧 骨 发 育 不

全、下颌骨发育 不 全、眼 睑 下 斜、下 眼 睑 缺 损、小 耳

畸形、外耳道闭锁、腭裂、发际过低和面部不对称每

项１分。其中≤８分为轻度畸形，≥９分 为 重 度 畸

形〔３〕。因Ｔｅｂｅｒ评 分 主 要 根 据 常 见 的 主 要 症 状 和

次要 症 状 进 行 评 分，在 临 床 工 作 中 更 为 实 用 和 便

捷，故本研究采用Ｔｅｂｅｒ评分法。

ＴＣＳ需整形科、耳鼻咽喉头颈外科、眼科、颌面

外科、牙齿正 畸 科 以 及 听 力 学 家、言 语 治 疗 师 和 心

理科等多学科共同参与，临床上需综合考虑患者年

龄、临床表型及畸形程度等因素制定适宜的治疗方

案。
因ＴＣＳ表型 差 异 很 大，畸 形 程 度 从 轻 微 到 影

响呼吸功能不等，故其治疗方案也不尽相同。２０１４
年Ｃｏｂｂ根 据 各 畸 形 组 织 的 矫 正 先 后 顺 序 提 出 了

“ＴｒＥＡＣＨＥＲＳ”方 案。其 按 年 龄 总 体 分 为４个 阶

段：第１阶段为新生儿期，若患儿因下颌 骨 发 育 不

良、小下颌畸 形 致 固 有 口 咽 腔 体 积 缩 小、舌 后 坠 而

引起气道阻塞，需行气管插管或气管切开改善通气

挽救生命，若下眼睑缺损致使角膜暴露则需采取相

应的措施保护眼睛；第２阶段为婴儿期，此 阶 段 主

要保证患儿饮食及呼吸功能正常、神经系统正常发

育，若患儿存在听力问题则应在３个月时佩戴软带

骨导助听器并加强语训以满足语言发育；第３阶段

为儿童期，腭裂修复可在１岁进行，耳廓 畸 形 矫 正

国内学者多在患儿６岁时取自身肋骨进行分期 耳

廓再造，下眼睑的缺损修复多在童年末或青年早期

颧骨和眼眶重 建 之 后 进 行；第４阶 段 为 青 年 期，此

阶段进行包 括 软 组 织 和 骨 畸 形 矫 正 的 面 部 畸 形 矫

正，由于生长发育过程使得畸形矫正之后的效果难

以预料，因此通常建议在生长发育停止后（１６岁后）
进行面部畸形的矫正〔１１〕。

ＴＣＳ患者常伴有中重度传导性听力下降，此种

程度听损儿童 在 听 觉 发 育、言 语 学 习、认 知 乃 至 日

后学校表现及社交等方面均较正常人差〔６，１２〕，故伴

听损的ＴＣＳ患者的早期听力干预与恢复也是临床

工作中重点关注的问题。
近年来，植 入 式 骨 导 助 听 器ＢＡＨＡ因 其 助 听

效果好、手术风险低，已越来越多地应用于ＴＣＳ患

者。ＢＡＨＡ钛钉植入需骨皮质厚度达到３ｍｍ，对

于颅骨厚度较薄的儿童常采用佩戴软带ＢＡＨＡ作

为植入前的过渡措施。
关于软带ＢＡＨＡ在小耳畸形伴外耳道闭锁患

儿中的效果，国内外均有报道〔１３〕，但对ＴＣＳ患者使

用软带ＢＡＨＡ的疗效少有提及。本研究通过对２
例２岁以下ＴＣＳ患儿长期随访评估其听觉发育并

与正常儿童听觉发育谱比较得出，ＴＣＳ患儿听觉发

育低于正常儿童，在佩戴软带ＢＡＨＡ后，其听力发

育稳步 提 升，且 越 来 越 接 近 正 常 水 平，为 临 床 中

ＴＣＳ患者应早期佩戴软带ＢＡＨＡ进行听力干预提

供了有力 佐 证。同 时，比 较 了６例 患 者 佩 戴 软 带

ＢＡＨＡ前后听阈及言语识别率，对 软 带ＢＡＨＡ在

ＴＣＳ患者中的助听效果予以肯定。
本研究 中 只 有１例 患 者 行ＢＡＨＡ植 入 术，术

后听阈及言语识别率 分 别 为１５ｄＢＨＬ和９６％，较

其佩戴软 带ＢＡＨＡ（分 别 为２５ｄＢＨＬ和８５％）有

明显提 高。Ｒｏｓａ等〔１４－１５〕报 道 ＴＣＳ患 者 使 用ＢＡ－
ＨＡ植入术后平均听力为（１８．３±１．３）ｄＢ　ＨＬ。以

上研究结果 表 明 植 入 式ＢＡＨＡ可 使 ＴＣＳ患 者 听

阈基 本 达 到 正 常 范 围，故 对 颅 骨 骨 皮 质 足 够 厚 的

ＴＣＳ患者行手术植入ＢＡＨＡ十分必要。目前穿皮

式ＢＡＨＡ植入仍 有 一 定 的 术 后 并 发 症，如 外 伤 导

致植入体松动或脱落、骨整合不良以及植入体周围

皮肤感染和炎症等〔１６〕。未来的全植入式ＢＡＨＡ通

过手术将植入体完全埋植头皮下，可减少术后并发

症的发生率，将为ＴＣＳ患者提供更佳的选择。
综上所述，对于ＴＣＳ患者，临床上应根据其临

床表现和基 因 检 测 进 行 早 期 诊 断 及 畸 形 评 估。对

于伴有听力 损 失 的 ＴＣＳ患 者，应 尽 早 进 行 听 力 干

预，３个月时即可佩戴软带ＢＡＨＡ，６岁后骨皮质厚

度达到３ｍｍ以 上 时 可 进 行ＢＡＨＡ植 入 术，以 保

证其正常听力言语发育及日常生活交流。
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　　（上接第５７６页）

前于技术发展 的 趋 势，这 或 许 是 无 奈 之 举，但 我 们

必须追踪并立足听觉科技的最前沿，正确认识和评

价不同时期的技术与产品，努力做到选择最佳的时

间、应用最佳的技术为患者造福。
随着听力障碍日益受到社会的关注，各类人工

听觉植入技术不断向着微创、低耗能、全植入、智能

化的方向发展。为了使患者获得最大的听力增益，
耳科医师需要根据患者听力损失的程度以及引起

听力损失的 原 因 来 选 择 合 适 的 人 工 助 听 装 置。耳

科医师应具备系统工程的思维，从手术适应证的正

确选择，到外 科 技 术 的 精 准 把 握，乃 至 远 期 疗 效 的

观察随访，努力做到全面规划，稳妥施治。
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