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　　[摘要]　目的:对比先天性单纯中耳畸形术前颞骨 HRCT与术中所见,总结可以被 CT诊断的中耳畸形表

现。方法:采用回顾性研究方法,对临床资料进行回顾,重点关注术前影像及术中所见。所有患者均经手术确诊

为先天性单纯中耳畸形。结果:共回顾152例患者,168例耳,其中107例耳(63.7%)可由术前 HRCT发现至少

一处中耳畸形表现并被诊断为先天性单纯中耳畸形,61例耳(36.3%)术前 HRCT报告为完全正常,随后由鼓室

探查术得出最终诊断。合并或不合并其他听骨链畸形的镫骨固定占所有患者的51.2%。单纯镫骨畸形和砧镫

复合畸形最常见。结论:术前 HRCT有助于先天性单纯中耳畸形的术前评估。术前容易诊断的畸形表现为大部

分听骨链的缺失畸形或发育不全畸形,如砧骨长脚缺失或发育不全,镫骨上结构缺失,以及前庭窗闭锁。但听骨

链的固定畸形难以由术前 HRCT做出诊断,确诊仍需依靠鼓室探查。
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Abstract　Objective:TocomparepreoperativetemporalboneHRCTreadingstointraoperativefindingsdur-
ingexploratorytympanotomyforsuspectedcasesofisolatedcongenitalmiddleearmalformations(CMEMs)and
summarizethemalformationsthatcanbediagnosedwithHRCT.Method:Aretrospectivestudywasconducted.
AllcaseswereconfirmedasisolatedCMEMsduringsurgery.Detailedclinicalrecordswerereviewed,withafocus
onimagingandsurgicalfindings.Result:Onehundredandfifty-twopatientsand168earswerereviewed.One
hundredandsevencases(63.7%)couldbeidentifiedasisolatedCMEMsandatleastoneasmiddleearanomalyu-
singpreoperativeHRCT.Sixty-onecases(36.3%)werereportedtobecompletelynormalandthepatientsunder-
wentexploratorytympanotomytodeterminethefinaldiagnosis.Stapesfixation,eitheraloneorassociatedwith
otherossicularchainanomalies,contributedto51.2% ofthecases.Thestapesandincudostapedialcomplexare
themostcommonlyinvolvedstructures.Conclusion:HRCTprovideshelpfulpreoperativeclinicalinformationin
CMEM.Mostcasesofaplasiaordysplasiaoftheossicularchain,e.g.,aplasia/dysplasiaofthelongprocessofthe
incus,aplasiaofthestapes'superstructure,andatresiaoftheovalwindow wereeasilyidentifiedinpreoperative
HRCT.However,fixationoftheossicularchaincanbeelusiveinHRCT,andexploratorytympanotomyisneeded
foradefinitivediagnosis.
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　　据报道50%的耳鼻喉畸形可涉及耳部〔1〕。先

天性耳畸形包括外、中、内耳畸形,可单独发生或合

并出现,新生儿发生率约为1/15000〔2〕。不伴外耳

畸形的单纯中耳畸形更为少见,不易诊断,尤其是

单侧畸形病例。患者外耳和鼓膜正常,往往被患者

和医生忽视此病并导致误诊。
随着 HRCT 的应用普及,先天性单纯中耳畸

形的诊断难度大大降低。尽管有一定的局限性,其
仍为术前重要的评估手段。鼓室探查仍为确诊的

最终手段。因此,对先天性单纯中耳畸形有更为深

入的了解,尤其是在 HRCT中的表现,对于获得早

期准确的诊断至关重要。本研究对先天性单纯中

耳畸形进行了回顾性研究,重点关注术前 HRCT
与术中所见的对比表现,现报告如下。
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1　资料与方法

1.1　临床资料

回顾性分析我院耳鼻咽喉头颈外科2004—
2019年经中耳探查手术确诊的152例先天性单纯

中耳畸形患者的临床资料。本研究共回顾性分析

了152例患者的临床资料,其中男84例,女68例,
共168例耳,其中85例为左耳,83例为右耳。16
例患者(男6例,女10例)为双耳畸形。患者年

龄5~55岁,平均(19±9岁),中位年龄为18岁。
从发现症状到手术的平均时间为8年。根据 Te-
unissen等〔3〕分类法将畸形分为4型,其中1型49
例,2型37例,3型67例,4型15例。排除具有头

部外伤史、进行性听力下降病史、合并外耳及内耳

畸形或感音神经性聋的患者。
1.2　观察指标

收集详细的临床资料,包括病史、耳镜检查、纯
音测听、声导抗、影像资料及手术记录,分析术前的

听力损失情况及中耳情况。取纯音测听检查中气

导和骨气导差在0.5、1、2、4Hz频率的平均值作为

听力水平。根据 Teunissen等〔3〕分类法对术中所

见进行列表分析。
1.3　影像学方法

所有患者术前进行了颞骨 HRCT检查。采用

菲利普公司Brilliance64排螺旋 CT进行常规水平

位、冠状位以及矢状位扫描。扫描技术参数为:电
压120kV,电流200mA,矩阵512×512,源图像层

厚0.625mm,重建层厚1mm。采用高分辨率骨

算 法 进 行 重 建。 选 择 窗 宽 4000 HU,窗

位700HU。图像分别评估中耳腔、听骨链、前庭

窗的情况,以及面神经的走形。图像分别由2位高

年资放射科医生进行阅读和诊断,另外由1位资深

耳科手术医生再评估所有的患者影像。
2　结果

2.1　临床表现

患者多因偶然发现听力下降而就诊。耳镜检

查多为正常,外耳道及鼓膜正常。声导抗多为 A
型图。纯音测听结果为传导性聋或混合性聋,气导

阈值25~85dB,平均(60±11)dB,骨导阈值范围

为-5~35dB,平均(12±9)dB,平均骨气导差为

47dB。其中14例耳(8.3%)为混合聋。所有患者

均经手术证实为先天性单纯中耳畸形。
2.2　影像表现及手术所见

所有患者术前均进行了颞骨的 HRCT,并经鼓

室探查术证实为单纯中耳畸形。依据 Teunissen
等〔3〕分类法对术中探查的畸形表现进行了分类。
168例患者中,107例(63.7%)在术前由 CT 诊断

为单纯 中 耳 畸 形,并 至 少 发 现 一 处 中 耳 畸 形。
HRCT 对 于 单 纯 中 耳 畸 形 诊 断 的 敏 感 度 为

63.7%。61例(36.3%)术前 HRCT报告为完全正

常,这 61 例 患 者 的 术 中 畸 形 表 现 为:30 例

(49.2%)镫骨固定,11例(18.0%)砧镫关节软连

接,16 例 (26.2%)镫 骨 上 结 构 形 态 畸 形,4 例

(6.6%)锤骨/砧骨固定。
所有患者的术前颞骨 HRCT 表现、术中所见

及手术类型情况见表1。本研究定义“阳性”表现

为由术前 HRCT 容易诊断的畸形表现,这样的

HRCT至少可以发现一处中耳畸形,从而获得诊

断,不被漏诊;“阴性”表现为难以由术前 HRCT诊

断的畸形表现。术前 HRCT所诊断的畸形表现均

由手术确认。但在有些病例中,术中所见的畸形并

不仅局限于由 HRCT所发现的畸形。在由手术确

认的畸形中,有超过一半的患者为砧镫畸形(87
例,51.8%)。第2位常见的畸形为单纯镫骨畸形

(48例,28.6%)。第3位常见的畸形为前庭窗合

并听骨链畸形(15例,8.9%)。12例(6.9%)为锤

骨、砧骨及镫骨复合畸形。单纯锤骨畸形、锤砧骨

复合畸形和单纯砧骨畸形为最少见的畸形表现(分
别有1例、2例和3例,占0.6%、1.2%和1.8%)。
单纯镫骨畸形以及砧镫骨复合畸形构成了畸形种

类的绝大部分(135例,80.4%)。
此外,45例(26.8%)患者同时合并面神经畸

形,包括水平段或垂直段面神经管缺损,合并或不

合并面神经遮挡前庭窗。
3　讨论

中耳畸形可以影响中耳腔的结构及大小,以及

听骨的数量、大小及形态,亦可合并前庭窗和圆窗

的畸形。在 Hough(1958)报道之前,人们对于单

纯中耳畸形几乎毫无认识。继发于先天性单纯中

耳畸形的传导性聋罕见。双侧及合并综合征的传

导聋较易发现和诊断,因容易被高度怀疑为先天性

疾病。然而对于单侧的传导聋,延迟诊断和治疗经

常发生,从而影响患者的言语发展和学习能力。在

本研究中,患者的平均年龄为19岁,从发现症状到

手术确诊的时间为8年,与另一项有关先天性镫骨

固定的研究时间(6.4年)类似〔4〕。这些研究说明,术
前即能认识到先天性传导聋是非常具有挑战性的。

尽管先天性单纯中耳畸形不常见,借助于术前

的颞骨 HRCT检查和鼓室探查术,耳科医生已经

大大地提高了对该病的诊断率。HRCT对于术前

的评估至关重要,不仅可以了解手术的适应证,还
可以发现禁忌证,如面神经完全遮窗,或者两窗闭

锁〔5〕。读片时需要关注听骨链的形态、面神经的走

形以及镫骨和两窗的情况。此外可以进行鉴别诊

断,排除先天性胆脂瘤、上鼓室的新生物、前庭导水

管扩大和上半规管裂等其他疾病。然而,即使是现

代CT技术也难以诊断单纯镫骨畸形或一些听骨

的形态畸形。本研究中,61例(36.3%)术前的颞

骨 HRCT显示中耳结构完全正常。这些患者的术
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中所见多为砧骨和镫骨的畸形,包括镫骨形态畸形

(镫骨板上结构发育不全,如镫骨前弓缺如),砧镫

关节软连接(常由砧骨豆状突缺如或镫骨头缺如所

致),以及镫骨固定(图1)。如果术前 CT为“阴性

发现”,但是依据其他术前评估高度可疑中耳畸形,
那么鼓室探查仍是确诊的最终手段。

表1　术前颞骨HRCT表现、术中所见及手术类型总结

分类 例数 HRCT表现/术中所见 手术类型

1型

　N 46 镫骨固定(33例)
镫骨固定+镫骨弓畸形(13例)

镫骨底板开窗/镫骨切除术+Piston植入(46例)

　P 3 镫骨固定+镫骨上结构缺失(3例) 镫骨底板开窗/镫骨切除术+Piston植入(3例)

2型

　N 13 锤骨和(或)砧骨固定+镫骨固定(2例)
砧镫关节软连接+镫骨固定(11例)

镫骨底板开窗/镫骨切除术+Piston植入(13例)

　P 24 砧骨长脚缺失/发育不全+镫骨固定(12例)
砧骨长脚缺失/发育不全+ 镫骨上结构缺失

+镫骨固定(9例)
砧骨缺失+镫骨固定(1例)
砧骨缺 失 + 镫 骨 上 结 构 缺 失 + 镫 骨 固 定

(1例)
镫骨上结构缺失+镫骨固定(1例)

镫骨底板开窗/镫骨切除术+Piston植入(24例)

3型

　N 2 锤骨和(或)砧骨固定(2例) 鼓室探查术+PORP植入(2例)

　P 65 砧骨长脚缺失/发育不全(26例)
砧骨长脚缺失/发育不全+ 镫骨上结构缺失

(14例)
砧骨缺失+镫骨上结构缺失(6例)
砧骨缺失(6例)
镫骨上结构缺失(9例)
锤骨畸形(4例)

鼓室探查术+ PORP植入(36例)
鼓室探查术+TORP植入(29例)

4型

　P 15 前庭窗狭窄/闭锁(15例) 前庭开窗术+Piston植入(15例)

　　P:阳性;N:阴性;PORP:部分听骨重建假体;TORP:全部听骨重建假体。

　　与上述情况相反,有一些畸形的表现在术前颞

骨 HRCT中很容易辨认出来,并且与术中所见高度

一致。本 研 究 中 107 例(63.7%)可 以 在 术 前 由

HRCT诊断出单纯中耳畸形。这些“阳性发现”包括

前庭窗狭窄或闭锁(图2),砧骨长脚缺如或发育不良

(图3),镫骨上结构或镫骨缺失,锤骨形态畸形,以及

面神经低位、遮挡前庭窗(图3、4)。在 HRCT中,听
骨的缺失畸形较形态畸形更容易辨认。尽管术中

所见并不局限于由术前 HRCT 所发现的畸形,但
术前的“阳性发现”可以确保先天性中耳畸形的诊

断不被遗漏,进而可以通过手术探查明确诊断。
对于单纯中耳畸形的分类,大多数学者采用的

是 Teunissen等〔3〕分类法。他们通过一项144例

耳的研究,提出将单纯中耳畸形分为4型:①单纯

镫骨固定(30.6%);②镫骨固定合并其他听骨链畸

形(38.2%);③先天性听骨链畸形、镫骨底板活动

(21.5%);④前庭窗或圆窗闭锁或严重狭窄,合并

或不合并面神经畸形(9.7%)。本研究中,4类畸

形的比例分别为29.2%、22.0%、39.9%和8.9%。
这些结果提示,镫骨底板固定,合并或不合并其他

听骨链的畸形,占据了先天性中耳畸形的大多数。
大多数研究认为镫骨畸形可能是单纯中耳畸

形中最常见的畸形〔6〕。然而,一些研究认为砧骨畸

形占据多数〔7〕。有研究发现镫骨和砧镫关节是最

常见出现畸形的部位〔3〕。在一项1800例双侧耳

硬化症的回顾性研究中,研究发现以耳硬化症为初

步诊断所进行的手术中,最常见的单纯中耳畸形是

豆状突的畸形〔8〕。在本研究中,单纯的镫骨畸形和

砧镫 的 复 合 畸 形 是 主 要 的 畸 形 表 现 (分 别 为

28.6%和51.8%)。砧骨长脚缺失经常和许多镫

骨畸形合并发生。通过胚胎学可以解释这个现象。
听骨链的上部(锤骨头、砧骨体以及砧骨短脚)发生

于第一鳃弓(Meckel软骨),而听骨链的下部(锤骨

柄、砧骨长脚、砧骨豆状突以及镫骨板上结构)发生

于第二鳃弓(Reichert软骨)。砧骨长脚以及镫骨

板上结构为共同胚胎来源,因此2种畸形可能伴随
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发生〔2,9〕。了解中耳的胚胎学,有助于理解中耳畸

形的表现形式。砧骨长脚畸形经常伴发镫骨板上

结构的畸形。当术前颞骨 CT发现了砧骨的异常,

那么有可能镫骨板上结构也会出现畸形。另外,面
神经来源于第二鳃弓,亦可出现畸形或走形异常。

图1　镫骨畸形　HRCT不易发现右侧镫骨固定和镫骨头畸形;1a:水平位CT扫描;1b:冠状位CT扫描;1c:术中见畸

形的镫骨(箭头所示);1d:术中取出的畸形镫骨;　图2　冠状位CT右侧前庭窗闭锁(箭头所示);　图3　右侧砧骨长

脚畸形及镫骨头畸形　3a:水平位CT;3b:冠状位CT,砧镫关节不可见(箭头所示);3c:术中见砧骨长脚发育不全,镫骨

头缺失,砧镫关节软连接;　图4　右侧砧骨长脚及镫骨畸形　4a:水平位 CT;4b:冠状位 CT,显示砧镫关节缺

失;4c:术中见砧骨长脚缺如,镫骨上结构被柱状结构代替。

　　如前所述,通过手术探查与术前 HRCT 的比

较,发现有以下特点:①伴或不伴砧骨畸形的镫骨

畸形占本研究的80.4%,是最常见的中耳畸形;②
术前较难由颞骨 HRCT 发现的畸形种类(阴性发

现)包 括 听 骨 的 固 定 畸 形;③ 术 前 容 易 由 颞 骨

HRCT发现的畸形种类(阳性发现)包括两窗的狭

窄或闭锁,听骨的缺失畸形,如砧骨长脚缺失、砧镫

关节缺失以及镫骨板上结构缺失。一些听骨与鼓

室侧 壁 的 骨 性 连 接 也 较 易 由 CT 诊 断。尽 管

HRCT对于单纯中耳畸形诊断的敏感度不高,为
63.7%,但经 HRCT 诊断的所有畸形均可在鼓室

探查中得到证实。术前 HRCT 未发现中耳畸形,
并不能排除先天性单纯中耳畸形的诊断。

因此,当发现不易由其他疾病解释的传导性聋

的时候,尤其是非进行性下降的听力损失,查体若

发现外耳及鼓膜正常,需要考虑单纯中耳畸形的可

能诊断。推荐颞骨 HRCT 作为诊断的常规手段,
对骨性结构可有清晰的辨认度。然而,作为有效的

补充,鼓室探查术仍然是获得准确诊断的可靠手段。
本研究为有关先天性单纯中耳畸形 HRCT与

手术所见的例数最多的回顾性研究,但存在一些局

限性。首先,回顾性的研究设计会产生一定的选择

性偏差。此外,本研究侧重于先天性单纯中耳畸形

的诊断,因此仅关注了术前听力特征,后续的研究

会侧重于关注术后听力及长期随访,以及听力与术

式、畸形种类的相关性。随着新生儿听力筛查的不

断推进,对疾病认识的不断增加,以及耳科的不断

发展,先天性单纯中耳畸形患者会更早、更容易被

发现,并获得更多治疗选择,如听觉植入手术〔10〕。
(下转第798页)
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　　综上所述,术前 HRCT 有助于先天性单纯中

耳畸形的术前评估。术前容易诊断的畸形表现为

大部分听骨链的缺失畸形或发育不全畸形,如砧骨

长脚缺失或发育不全,镫骨上结构缺失,以及前庭

窗闭锁。但听骨链的固定畸形难以由术前 HRCT
做出诊断。单纯镫骨畸形和砧镫复合畸形最常见。
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