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耳后畸胎瘤合并先天性小耳畸形伴外耳道闭锁1例
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Retroauricularteratomawithcongenitalmicrotiaandankylotia:
acasereport

Summary　Teratomaisagermcelltumor,whichisrarebehindtheear.Wedescribedararecaseofretroau-
ricularteratomaaccompaniedwithcongenitalmalformationofexternalandmiddleearandcholesteatomaofmiddle
earina13-years-oldgirl.Congenitalmicrotiaandankylotiaofrightearwasfoundsincechildhood,suppuration
occurredrepeatedlybehindtherightear1yearago.TemporalboneCTandMRIscanrevealedcongenitalmalfor-
mationofmiddleearandcholesteatomaofmiddleear.Cysticmasscontainingatoothwasfoundintraoperatively.
Thepathologicalresultsshowedthatitwasbenigncysticteratoma.Itshowednoevidenceofrecurrenceonthepa-
tientduring3monthsfollow-up.
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1　病例报告

患儿,女,13岁。自出生后即发现右小耳畸

形、外耳道闭锁,1年前发现右耳后约玉米粒大小

肿物,反复发作红肿疼痛、破溃流脓,未予诊治自行

好转,后肿物逐渐增大;5d前再次出现局部红肿、
疼痛,无发热,在当地医院就诊,给予局部切开引流

及抗感染治疗,并出现右侧面部及颈部肿胀,遂来

我院。入院体检:头强迫左侧位,右侧面部及颈部

软组织肿胀,触痛(+)。右耳廓呈条索状,约为对

侧的1/3大小,小耳畸形 Marx分级Ⅱ度,外耳道

闭锁,右耳后乳突区可见一1.5cm×1.0cm 肿物,
皮肤红肿,表面可见切开引流口,压痛(+),挤压可

见脓液溢出,左侧耳廓正常,外耳道通畅,鼓膜紧张

部完整,松弛部内陷(图1)。入院诊断:右侧鳃裂

瘘管伴感染、先天性小耳畸形(Marx分级Ⅱ度)伴
外耳道闭锁。入院后行颞骨 CT 示:右侧外、中耳

畸形,右侧中耳炎并发胆脂瘤可能,左侧中耳乳突

炎,右侧腮腺肿大,腮腺内占位病变。颞骨 MRI
示:右侧外、中耳畸形,胆脂瘤继发感染,累及腮腺

及周围组织间隙;左侧中耳乳突炎,胆脂瘤(图2)。
依据相关结果修正诊断:右侧鳃裂瘘管伴感染、右
侧颈间隙感染、右侧先天性小耳畸形(Marx分级Ⅱ
度)伴外耳道闭锁、右侧先天性中耳畸形、双侧中耳

胆脂瘤。入院后第1天局部扩大切开引流,并给予

抗感染治疗,效果欠佳,于入院后第6天拟行全身

麻醉下右侧鳃裂瘘管切除术+右中耳探查术,但家

属拒绝行中耳手术,耳后切口,分离皮下组织,可见

含牙囊性肿物(图3),周围组织肿胀、炎性肉芽增

生,分离肿物与周围组织见肿物囊壁完整,术中考

虑肿物与右中耳胆脂瘤无关,因此尊重患儿家属意

见未再行中耳手术,完整切除肿物并剖开可见其内

含大量脓性分泌物。术中修正诊断:右侧耳后畸胎

瘤伴感染。术后病理回报(图4):(右耳后)良性囊

性畸胎瘤,继发感染。术后局部每日换药,愈合好。
术后随访3个月,患儿耳后未再次流脓,建议择期

行外耳道成形中耳手术及耳廓畸形矫正术。
2　讨论

畸胎瘤是一种来源于生殖细胞的由多胚层构

成的肿瘤,多发于身体中线及两旁,以盆腔、腹腔、
胸腔常见,发病率约为1∶4000,发生在头颈颌面

部者仅占2%~9%。发生于耳后者较少,程广明

等〔1〕、姜辉等〔2〕曾报道耳部畸胎瘤的病例,但耳后

畸胎瘤同时合并先天性小耳畸形伴外耳道闭锁、先
天性中耳畸形及中耳胆脂瘤的报道罕见。

畸胎瘤在早期无明显临床症状时不易被发现,
多于体检或出现临床症状后方可发现。头颈部畸

胎瘤多为良性肿物,发生于软组织者多为囊性。囊

性畸胎瘤与其他囊性肿物相似,易与耳部其他类型

肿物相混淆,如脂肪瘤、皮脂腺囊肿等,此病例主要

表现为耳后流脓,易与鳃裂瘘管相混淆。因耳部畸

胎瘤发病率低,故容易误诊,确诊依靠病理结果。
良性畸胎瘤的治疗以手术切除为主,术后病理明确

诊断,确定分化程度以估计预后。
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图1　入院体检　1a:患侧耳廓较正常明显缩小;1b:患侧外耳道狭窄,深部闭锁;　图2　影像学检查　2a:颞骨薄层CT
示右侧外、中耳畸形,右侧中耳炎并发胆脂瘤可能,左侧中耳乳突炎,右侧腮腺肿大,腮腺内占位病变;2b:颞骨 MRI示

右侧外、中耳畸形,胆脂瘤继发感染,累及腮腺及周围组织间隙;左侧中耳乳突炎,胆脂瘤;　图3　术中分离皮下组织,
可见含牙囊性肿物;　图4　术后病理结果 　(右耳后)良性囊性畸胎瘤,继发感染 (苏木精-伊红染色×20)。

　　先天性小耳畸形是一种耳发育畸形,因遗传、
地域等因素不同,发病率为0.83/10000~17.4/
10000〔3〕,目前病因未明,可能与胚胎期第一、第二

鳃弓和第一鳃沟发育异常有关。因耳廓、外耳道及

中耳同时发育,所以常同时发生畸形。除耳廓先天

性发育不良外,先天性小耳畸形还常伴有外耳道闭

锁及中耳畸形〔4-5〕。由于胚胎发育过程中有上皮残

留,先天性外耳道闭 锁 可 并 发 胆 脂 瘤。王 珍 等

(2014)曾进行过先天性小耳畸形合并外耳道胆脂

瘤及耳后骨膜下脓肿的报道。
该患儿为耳后畸胎瘤伴感染同时合并先天性

小耳畸形伴外耳道闭锁、先天性中耳畸形及中耳胆

脂瘤,这种情况临床少见,如何选择治疗方案是重

中之重。对于该患儿我们面临着如下问题:耳后肿

物感染是否与乳突有关,若与乳突相通术中的术式

应及时改变,因术中发现肿物与乳突无关,故尊重

家属意愿未再行中耳成形术,但我们告知家属择期

应行外耳道成形、中耳成形及耳廓成形术。
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