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Diagnosisandtreatmentofthefourthbranchialfissure:
aclinicalreportof1caseandliteraturereview

Summary　Thepatientrepeatedlysufferfrompainintheleftsideneckfor4yearsandhad1-2recurrence
peryear.WeusedneckultrasoundandneckCTexaminationtofindanabnormalsofttissuelumpsexistinthepa-
tient′sleftneckroottothetracheaesophagealditch.Diagnosticanalysiscombinesembryogenesisandanatomy,

andthediagnosisresultsareinfectionwiththefourthbranchialfissure.Thelesionsitewascompletelyexcisioned
withfullhempsurgery,theincisionshowedItypehealingaftersurgery,andtherewasnorecurrenceaftersix
monthsoffollow-up.
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1　病例报告

患者,女,25岁。因反复左颈部疼痛4年,继
发1周,于2019年1月5日来我院就诊。患者近4
年来无明显诱因出现左颈部疼痛,平均每年发作

1~2次,有时伴发热38.0℃~38.5℃,均在当地医

院予以抗感染、对症治疗,症状好转后出院。治疗

过程中曾行纤维喉镜及颈部超声检查,均未见异

常,未行进一步检查。近1周再次出现左颈部疼痛

伴发热,遂来我院就诊。门诊查体:电子喉镜示声

带光滑、运动可,双侧梨状窝光滑,无异常分泌物。
左侧颈部压痛明显,未及明显包块。甲状腺无肿

大,颈部对称,未触及包块。甲状腺及颈部B超示

右侧甲状腺囊性结节,TI-RADS2级;左侧甲状腺

后方肿块,考虑蜂窝组织炎伴部分液化;双侧颈部

淋巴结肿大。颈部 CT 示食管上段管壁弥漫性增

厚,左侧颈根部可疑软组织密度影,周围少量积气

(图1)。初步诊断为第四鳃裂畸形(伴感染)。治

疗方案:入院抗感染治疗后行第四腮裂囊肿(瘘管)
切除术。手术过程:术中沿颈前环甲膜水平第二颈

纹偏左侧做横弧形切口,切开皮肤及皮下组织,沿
颈阔肌深面上下翻皮瓣,游离带状肌,暴露左侧甲

状腺。利用被膜解剖技术在甲状腺真假被膜之间

分离,见甲状腺外侧缘、颈鞘均与肿物组织粘连,游
离出左侧颈鞘及甲状腺外侧缘及后缘,寻找并保护

喉返神经,将肿物充分游离后,予完整切除。切除

过程中发现瘘口位于颈段食管(图2),完整切除肿

物送常规病理,将食管缺损处给予“荷包”缝合,并
用甲状腺腺叶覆盖缝合于食管重建处,做加固处

理。根据术中病变范围及颈段食管发现瘘口,予第

四腮裂囊肿切除+喉返神经探查+颈段食管缝合

重建术。术中给予留置胃管。术毕以生理盐水冲

洗术腔,彻底止血,术腔放置负压引流球1个。术

后3d拔除负压引流球,1周拔除胃管,颈部切口Ⅰ
期愈合。术后病理报告:复层鳞状上皮组织增生,
伴上皮下淋巴细胞、浆细胞及中性粒细胞浸润。术

后随访6个月无复发。

图1　颈部CT　食管上段管壁弥漫性增厚,左侧颈根

部可疑软组织密度影,周围少量积气;　图2　术中所

见　左侧甲状腺外侧缘、颈鞘均与肿物组织粘连,瘘口

位于颈段食管。

2　讨论

腮裂畸形是先天性疾病,为胚胎发育过程中鳃

裂上皮残余组织所形成的畸形之一,是机体在胚胎

发育过程中鳃裂和鳃弓未完全融合或完全未融合

所致。据其胚胎发育的来源不同,分为第一、第二、
第三、第四鳃裂畸形。其中第四腮裂瘘管罕见,极
易误诊。

先天性腮裂畸形临床上常表现为颈部单侧的
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窦道、囊肿或瘘管。根据第一至第四腮裂的不同起

源,又可分为第一、二、三、四鳃裂畸形[1]。据研究

报道第2鳃裂畸形最为常见,占90%~95%;第1
鳃裂畸形占5%~8%;第三、四型鳃裂畸形少见,
约1%;第四鳃裂畸形极其罕见,仅见个案报道[2]。

目前鳃裂畸形的病因学说有一些争论,公认的

病因有:鳃器上皮细胞的残留、鳃沟未完全闭合、鳃
膜破裂、鳃器发育异常、颈窦组织残留及遗传因素

等。胚胎发生学中把鳃弓、鳃沟、鳃膜与咽囊统称

鳃器。胚胎发育至第4周时,中胚层形成5~6对

隆起的鳃弓,外胚层在每相邻两个鳃弓之间形成凹

陷称为鳃沟,内胚层也在每相邻的鳃弓之间形成凹

陷称为咽囊。鳃沟与咽囊相毗邻,两者之间的部分

间质形成鳃膜。第4周之后,各鳃弓、鳃沟、鳃膜与

咽囊逐步开始演化为颜面、颈部的各种结构及器

官,腮器在胚胎发育的各阶段演变最终形成颈部鳃

源性组织的解剖分布及其相互之间复杂的解剖结

构关系[3]。目前认为瘘管是鳃沟、咽囊或两者在胚

胎发育过程中未完全闭合形成的;囊肿则为腮器、
咽囊等遗迹上皮细胞残留所形成的囊性结构[4]。
鳃裂畸形的分类就是对应不同腮弓的位置来源不

同进行区分的。总结胚胎发生学不同腮弓对应的

解剖结构,第1对鳃弓:发育成上颌隆起和下颌隆

起,参与颜面的形成;第2对鳃弓:参与舌骨及颈部

的形成,并向尾侧迅速增长,逐渐覆盖第三、四鳃

弓,与下方其他鳃弓之间形成腔隙,称为颈窦。随后

不久颈窦闭锁,颈部形成。若鳃裂在发育过程中未

完全退化,颈窦未能完全闭合,残留上皮组织,就可

能导致鳃源性病变,即形成对应腮弓的鳃裂畸形[5]。
临床资料表明先天性鳃裂畸形性别差异不大,

男女发病率相当,多为单侧发病。鳃裂瘘管在咽内

及皮外两端均有开口;仅一端有开口者称不完全瘘

管(或窦道);而两端均无开口,仅为组织内的上皮

腔隙,腔隙内常有分泌物储留,称为囊肿。瘘管、窦
道和囊肿三者可以互相转变,反复炎症可导致肉

芽、瘢痕形成,使得瘘管的一端或两端封闭,则转为

窦道或囊肿[6]。故笔者认为对于临床上反复感染

的患者,可能无法明确诊断为瘘管或囊肿,诊断为

鳃裂畸形更为合适。
第四鳃裂畸形极其罕见,发生率占所有鳃裂异

常的1%左右。1972年首次报道,临床上多以反复

发作的左侧颈部疼痛为首发症状,左侧发病率约

97%,有报道女性发病率略高于男性[7]。第四鳃裂

畸形的解剖学位置常表现为位于与甲状腺相毗邻

的囊肿或窦道(窦道可起源于一侧梨状窝,经环杓

关节迂曲走行于喉上神经和喉返神经之间)。第四

鳃裂瘘管外口的解剖位置与第二、三鳃裂瘘管相同

或在胸前部经颈阔肌深面、沿颈动脉鞘下行至胸

部,绕过右侧锁骨下动脉(第四鳃弓结构)或左侧主

动脉弓(第四鳃弓结构),再沿颈总动脉浅面上行,
绕颈内动脉的后、内侧下行,至喉上神经内支下方

穿甲状舌骨膜,到达食管上段处[1]。颈部左侧病变

可沿气管、食管窝至主动脉弓水平,右侧病变则可

至锁骨下动脉[8]。
第四鳃裂畸形临床最常见的症状为:反复上呼

吸道感染、颈痛、甲状腺压痛和颈部肿块[9],其次是

蜂窝织炎、声嘶、咽痛和颈部脓肿[10]。如果存在明

显的外瘘口、内瘘口或颈侧囊性肿物,结合其周围

解剖结构,诊断常较明确。而临床上无瘘口或明确

肿物,局部反复发作的病例,其诊断相对较困难。
鳃裂畸形的辅助检查目前包括B超、CT、MRI

及细针穿刺细胞学检查[11]。耳鼻喉科常需电子纤

维喉镜检查口咽及喉咽部以寻找内瘘口。对第3
和第4鳃裂畸形的研究认为,影像学检查是较为有

效的检查手段[12]。50%~64%的患者可以通过食

管钡剂造影或 CT扫描发现瘘口及瘘管[13]。而行

颈部CT检查的患者均可以看到其颈部炎症改变

或脓肿形成[14]。核磁共振检查也可显示窦道或瘘

管,而B超检查很难显示瘘口及瘘管[15]。因此食

管钡剂造影、CT、核磁共振检查可作为第三、四鳃

裂畸形的重要辅助检查手段。本例患者的颈部CT
明确了病变范围,从而帮助我们确立第四鳃裂畸形

的初步诊断。
治疗鳃裂畸形的唯一方法是手术彻底切除,有

学者称其为治疗鳃裂畸形的金标准[16]。目前归纳

鳃裂畸形的手术原则为[17]:①无症状者可保守观

察,无需急于手术;②有感染者先予控制感染治疗;
反复感染者应待抗感染治疗痊愈后、再次感染前尽

快手术;③术前应行超声及影像学检查利于术中尽

可能明确病变的范围及瘘管走行,尽量做到手术彻

底切除瘘管或囊肿,必要时可切除病灶邻近组织,
防止残留或复发;④切口应尽量有利于彻底切除病

灶,又利于暴露、辨认和保护病灶周围重要神经及

血管。手术的核心是彻底切除病变,包括囊肿、瘘
管、囊壁及内外瘘口在内的所有上皮组织;同时注

意保护其周围重要的血管和神经,防止因损伤而造

成并发症的发生。颈清扫术在腮裂畸形手术治疗

中多有报告[18]。笔者认为掌握其手术原则并根据

鳃裂畸形的病变范围制定手术方案是关键,而颈清

扫术并非首选。本例患者入院时有局部的感染,先
行抗感染治疗后再行手术。根据术中范围制定了

第四腮裂囊肿切除+喉返神经探查+颈段食管缝

合重建术的手术方案,做到了病变的彻底切除,术
中很好地保护了颈部周围重要解剖结构,术后切口

达到I期愈合、无并发症发生。
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