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Researchprogressofcongenitalpreauricularfistula
Summary　Congenitalpreauricularfistulacanbesporadicorgenetic.Wheninherited,itexhibitsincomplete

autosomaldominantgeneticpatterns.Itcanoccuraloneorwithotherdiseasessuchasbranchio-oto-renalsyn-
drome.Accordingtothepositionoffistulaopening,congenitalearfistulacanbedividedintofourcategories:con-
genitalpreauricularfistula,congenitalposteriorearfistula,congenitalauricularfistulaandcongenitalexternalau-
ditorycanalfistula.Congenitalauriclefistulacanbesubdividedintocongenitalauricularfistula,congenitaltealfis-
tula,congenitalearlobefistulaandsoon.Thediagnosisofpreauricularfistulashouldbebasedonitsclinicalmani-
festation,andthediagnosisandtreatmentofspecialtypeofpreauricularfistulashouldbeemphasized.Thetreat-
mentmethodsofcongenitalpreauricularfistulaincludemedicine,incisionandsurgicalexcision.Accordingtothe
clinicalpracticeofusandotherscholars,surgicaltreatmentisrecommendedintheperiodofacuteinfection,and
therecurrencerateisnotincreased.Theoperationmethodofpreauricularfistula,theapplicationofmicroscope,

dyetracer,probeandgeneralanesthesia,andtheclearsurgicalvisualizationareallhelpfultoreducetherecurrence
rate.
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　　先天性耳前瘘管(congenitalpreauricularfis-
tula,CPF)是一种最为常见的先天性外耳畸形,又
可称为先天性耳前窦道。其临床诊治相对比较容

易,但感染期耳前瘘管最佳手术时机的选择、瘘管

切除术式的选择、变异性耳前瘘管的诊治等都是目

前需要关注的问题。本文就 CPF的流行病学、发
病机制、遗传学特征、临床诊断和治疗进展作文献

综述。
1　流行病学

CPF最早在1864年被 Heusinger首次报道,
不同国家和地区的发病率均有不同,韩国的发病率

为 1.91%〔1〕,美 国 为 0.1% ~0.9%〔2〕,英 国 为

0.9%,非洲尼日利亚为9.3%〔3〕,我国大陆地区为

1.2%,不同省市报道的发病率亦有所不同,山西汾

阳 为 3.3%〔4〕,上 海 为 3.06%〔5〕,山 东 菏 泽 为

2.1%〔6〕,台湾为2.5%。CPF多为单侧发病〔7〕,发
病率1.3%,双侧发病率0.3%,而左右侧别发病率

无明显 差 异〔7〕。男 性 患 病 率 为 1.66%,女 性 为

2.15%,单侧和双侧病例均显示女性患病率较高,
其差异有统计学意义〔1〕。父母有双侧耳前瘘管的

患者有更高的患病风险,其父亲有双侧耳前瘘管的

患者增加了35.7倍的患病风险,母亲有双侧耳前

瘘管的患者增加了7倍的患病风险〔7〕。

2　发病机制及遗传学

目前尚无明确的研究结果来证实耳前瘘管的

具体发病机制。但是有3种理论可以解释耳前瘘

管的发生:①6个耳廓小丘融合不良,导致耳廓前

瘘;②第一咽沟背部不完全闭合的遗迹;③由孤立

的外胚层折叠而来。
CPF可为散发,也可为家族遗传。耳前瘘管大

多为单侧,当其为双侧时,则多可能为家族遗传,表
现为不完全的常染色体显性遗传模式〔2〕。Adegbiji
等〔3〕研究报道耳前瘘管患者中23.8%有家族史。
余健等(1996)对多例耳前瘘管的家系进行调查,结
果显示28.09%的患者有家族遗传史。另外,Zou
等〔8〕通过对上海一个由7位受影响成员和11位未

受影响成员组成的家系的连锁分析,将耳前瘘管的

一个可能位点定位到染色体的8q11.1-q13.3区

域,并且通过搜索数据库,认为人类果蝇眼基因缺

失基因EYA1是CPF最有可能的候选基因,但还

有待进一步的研究。
虽然CPF多为单发,较少与外耳其他畸形、耳

聋或其他系统疾病(如肾脏畸形)有关联,但这并不

代表没有。Leung等(1992)进行的一项前瞻性研

究显示,在肾脏超声检查中,69例有耳前瘘管的儿

童中3例有肾脏异常[其中1例儿童患有鳃-耳-肾

综合征(branchio-oto-renalsyndrome,BORS)],说
明在耳前瘘管患者中有肾脏异常者比一般人群中

报告的1%比例更为常见。BORS是目前报道较多

的与耳前瘘管有关的疾病,它是一种少见的常染色

体显性遗传性疾病,是由人类 EYA1基因的突变
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引起的,临床表现包括传导性、感音神经性或混合

性聋;耳前凹陷;外耳、中耳或内耳结构缺损;肾异

常和衰竭;颈外侧瘘、囊肿或窦道;鼻泪管狭窄或

瘘。另外,鳃异型综合征、鳃-肾-输尿管综合征、鳃-
本-肋综合征、法洛四联症等其他综合征也与耳前

瘘管有关〔9〕。
3　诊断方法

临床上CPF的诊断主要依据其临床表现及病

史,体检时发现耳前有一瘘管口,感染时其周围皮

肤有红肿、隆起、压痛、触之有波动感,或破溃溢脓,
反复感染者可有瘢痕形成,无感染时挤压瘘管口有

白色豆腐渣样分泌物溢出。
目前,有少数学者利用影像学检查来显示感染

期耳前瘘管的主管、分支、瘘管周围脓肿及其与周

围组织的关系。王存强等对20例感染性 CPF患

者进行了术前 MRI检查,结果显示 MRI能清晰显

示感染期瘘管、瘘管周围脓肿及其与外耳周围组织

的位置关系,在术前就提供了详细的解剖资料,为
手术方式的制定提供了良好的基础〔10〕(图1~3)。
朱霞玲等采用三维超声对89例 CPF患者进行术

前检查,结果显示三维超声能清晰显示瘘管主管、
盲端、分支及其与周围组织的关系,特别是反复感

染瘢痕形成的断裂分支以及走形弯曲的瘘管有较

好的显示,为手术中解剖提供了良好的影像学资

料〔11〕(图4~5)。
CPF可以分为经典型耳前瘘管和特殊类型的

耳前瘘管,特殊类型的耳前瘘管是指瘘管开口在除

耳前以外的其他部位及无外瘘口的耳前瘘管,文献

报道也多以先天性耳廓周围瘘管、变异型耳前瘘管

来命名。Kim 等〔12〕比较了192例经典耳前瘘与20
例先天性耳廓周围瘘的临床表现,发现先天性耳廓

周围瘘可以位于耳廓的任何地方,比如耳廓、耳垂、
耳轮脚上方、耳上区、耳下区、耳屏前方等解剖位

置。庄惠文等(2016)回顾了12例变异型耳前瘘

管,发现耳前瘘管可以开口于耳轮脚、耳甲艇、耳甲

腔、外耳道口边缘、耳后沟等解剖位置。赵艳华

等〔13〕报道1例长达16年反复耳后部感染的患者,
在耳廓周围无瘘口,经逆行跟踪至耳轮脚深面,直
至其基底部,将其手术切除,才证实为耳前瘘管而

在起始处无外孔的病例。针对这类情况,结合临床

实践,为了更加准确地表述,我们建议可以依据瘘

管开口位置将先天性耳部瘘管分为CPF、先天性耳

后瘘管、先天性耳廓瘘管、先天性外耳道瘘管4大

类。先天性耳廓瘘管可细分为先天性耳轮脚瘘管、
先天性耳甲腔瘘管、先天性耳垂瘘管等。
4　治疗原则及手术方式

无耳前瘘管感染病史,可不予处理。患者为避

免以后发生感染要求切除,可行手术切除。急性感

染期需要全身使用抗生素。脓肿形成后需及时切

开排脓,并定期换药直至感染控制,形成瘢痕。防

止耳前瘘管复发的唯一有效方法就是手术完整切

除瘘管组织,手术时机一般选择在急性感染得到控

制后进行,也可以在急性感染期直接手术切除。姚

红兵等〔14〕、陈金辉等〔15〕研究证实,感染期和非感染

期行手术治疗的疗效无明显差异,但是感染期手术

治疗有可避免脓肿切开引流、减少患者换药时间、
减轻患者痛苦和经济负担的优点〔16〕。

目前针对耳前瘘管切除的主要手术方式可分

为2种,即单纯瘘管切除法和耳前组织整块切除

法。单纯瘘管切除法是指沿着瘘管的走形完整切

除瘘管而不影响其周围组织的手术方法。耳前组

织整块切除法是指将耳前瘘管及其分支、周围炎性

和瘢痕组织以及颞筋膜浅层组织、耳轮软骨及软骨

膜的一部分一并切除的手术方法。不同研究显示

出不同手术方式的优缺点,且疗效各有差异。
单纯瘘管切除法是最早应用于 CPF的手术方

法,其优点是切除组织少,创伤小,缺点是容易忽略

瘘管细小分支,且无法切除感染控制后耳前瘘管的

周围瘢痕组织及潜在致病菌,从而导致复发〔16〕。
耳前组织整块切除法由Prasad等(1990)首次

描述,其理论基础是耳前瘘管几乎总是走行于颞筋

膜和耳轮软骨膜之间的皮下组织中,因此,提出将

单纯耳前瘘管切除技术的椭圆形切口向上延伸到

耳上区,对颞筋膜浅部的组织、耳轮软骨或软骨膜

的一部分以及瘘管进行整体切除。耳前组织整块

切除法的优点在于手术范围扩大,视野更清晰;可彻

底切除感染期瘘管周围的炎性组织、反复感染后遗

留的瘢痕组织〔16〕。但其也有手术创伤较大的缺点。
Lam 等〔17〕回顾性研究提示耳上入路耳前组织

整块切除法的复发率(3.7%)要明显低于单纯耳前

图1~3　矢状位、横轴位及冠状位T2WI-FS耳前瘘管表现为高信号(箭头所示)〔10〕;　图4　耳前瘘管脓腔伴多条支管

状结构(箭头所示)〔11〕;　图5　耳前瘘管隧道箭头及盲端(箭头所示)〔11〕
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瘘管切除术的复发率(32%)。另有相关回顾性研

究均提示耳上入路耳前组织整块切除法有较低的

复发率〔18-19〕。聂敏等〔20〕、易星等(2017)的研究提

示耳前组织整块切除术更加适用于既往多次感染

已形成瘢痕组织的复杂性CPF患者。使用染料示

踪、探针、显微镜〔21〕、全身麻醉及创造干净视野〔22〕

均有助于降低手术复发率。Yoo等〔23〕报道采用染

色灌注、探针插入和改良解剖相结合的方法,能实

现耳前瘘管切除术较低的复发率。另外,Shim
等〔24〕报道了一种采用龙胆紫浸棉法代替常规泪液

探针法和亚甲基蓝法,因其对引起耳前瘘管感染的

主要病原菌具有抗菌作用,故能有效降低复发率。
但是,染料的使用有其不能着色于瘘管根部以及其

漏出瘘管外使其与周围组织难以辨别而导致瘘管

无法完整切除的缺陷。探针也因受其粗细、硬度等

限制只能指示瘘管主管而可能导致瘘管无法完整

切除。术 中 使 用 显 微 镜 的 “内 外”技 术 最 早 由

BaatenburgdeJong提出,是指在瘘口周围作一个小

的椭圆形切口,在显微镜或放大镜的放大下,利用

上皮的外观差异,有目的地打开和解剖它的分支,
追 踪 小 的 分 支 到 最 末 端,予 以 完 整 切 除〔25〕。
Baatenburg等〔26〕的回顾性研究显示,23例接受“内
外”技术的患者无一例复发,而17例行经典手术者

的复发率为12.5%。
5　小结

CPF的确切发病机制及遗传特征有待进一步

验证及阐明。我们建议依据瘘管开口位置将耳部

瘘管分为CPF、先天性耳后瘘管、先天性耳廓瘘管、
先天性外耳道瘘管四大类。先天性耳廓瘘管可细

分为先天性耳轮脚瘘管、先天性耳甲腔瘘管、先天

性耳垂瘘管等。感染期耳前瘘管选择一期手术或

者炎症控制后再手术都是可行的。根据我们和其

他学者的临床实践,为避免脓肿切开排脓、长时间

换药,减少患者痛苦及经济负担,推荐急性感染期

行手术治疗。选择瘘管切除还是耳前组织的整块

切除,是否使用显微镜、亚甲基蓝染料、探针及采取

不同的麻醉方式则依赖于患者的具体情况、术者的

习惯和经验。为了达到美容微创及更低的复发率,
还需要进一步对解剖方面和临床实践进行研究和

探索。
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Advancesinetiologyandpathogenicmechanismsof
postviralolfactorydysfunction

Summary　Postviralolfactorydisorders(PVOD)areoneofthemostcommonlyidentifiedcausesofolfactory
dysfunction.However,itscausativeagenthasyetbeenidentifiedeventhoughtechniquesofvirusdetectionhave
beenimprovedrapidly.Ithasbeenreportedthatsomekindsofvirusesareabletoinfecttheolfactoryneuronsdi-
rectlyandresultintheinfectionofcentralnervoussystemviaolfactorypathway,whichsuggestthecomplexityof
thepathogenicmechanismofPVOD.Inthearticle,wereviewtheadvanceinvirusidentificationandpathogenesis
ofPVOD,whichmightbehelpfultothediagnosisandtreatment.
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　　嗅觉是人类重要的感知功能之一,病毒感染后

嗅觉障碍(postviralolfactorydisorders,PVOD)是
嗅觉障碍中最常见的类型,美国辛辛那提味觉和嗅

觉中心报告354例嗅觉障碍患者中有22%由于病

毒感染引起〔1〕,而康涅狄格化学感应临床研究中心

和宾西法尼亚大学嗅觉和味觉中心的数据分别为

18.6%和26.0%〔2-3〕。虽然上呼吸道感染很常见,
但仅有少部分患者出现持久的嗅觉障碍,因此推测

PVOD的发生可能与某些特殊的病毒感染有关。
即便感染相同的病毒,个体也可能表现出不同的临

床症状。目前何种病毒与PVOD更为相关尚不够

明确,但已经发现某些病毒能够侵入嗅上皮并循嗅

通路感染中枢神经系统〔4〕,因此,外周神经系统嗅

神经元的损伤或者是中枢嗅通路上相关神经元的

损伤是可能的病理生理基础。不同的病毒感染可

能存在不同的损伤机制,增加了 PVOD 的病理生

理的复杂性和研究难度,阻碍了临床上 PVOD 的

有效治疗手段的开发。因此,本文将介绍 PVOD
的病因及其致病机制研究的最新进展。
1　PVOD病原体鉴定的进展

病毒感染后嗅觉障碍最常见的原因是上呼吸

道感染(upperrespiratorytractinfection,URTI)。
在这些患者当中,嗅觉功能丧失和 URTI之间有明

确的相关性〔5〕。URTI常由病毒感染引起,目前认

为可能与200多种病毒有关。其中鼻病毒最常见,
占30%~50%,冠状病毒占10%~15%,流感病毒

占5%~15%,副流感病毒占5%,其他未知的病毒

占20%~30%〔6〕。由于缺少来自患者病原体检测

的直接证据,因此多数学者根据能够引起感冒和

(或)神经症状的病毒来推测引起PVOD的病毒可

能有流感病毒(IVs)、副流感病毒(PIVs)、呼吸道

合胞病毒(RSVs)、柯萨奇病毒、腺病毒(AdVs)、脊
髓灰质炎病毒,肠道病毒(EVs)及疱疹病毒等,显
然这种推测尚缺乏足够的客观证据支持。由于

PVOD常突然出现,很多患者都认为其嗅觉会在短

时间内恢复,所以就诊时间通常在已发生嗅觉障碍

的一段时间后,因此给病毒种类的检测带来较大
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