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　　[摘要]　目的:探讨先天性外耳道狭窄畸形合并外耳道胆脂瘤患者的临床特点和治疗经验。方法:回顾性分

析2009年1月—2019年12月期间首都医科大学附属北京同仁医院耳鼻咽喉头颈外科收治的152例(153耳)先
天性外耳道狭窄畸形合并外耳道胆脂瘤患者的临床资料,包括发病年龄、临床表现、体征、听力学、颞骨 CT、手术

方式等。根据术前影像学表现、术中所见和病理结果,152例患者均为先天性外耳道狭窄畸形合并外耳道胆脂

瘤,在清理胆脂瘤的同时行外耳道成形和鼓室成形术。结果:所有患者术后随访2~2.5年,未见胆脂瘤复发,再
造后的外耳道均宽敞。行听力重建的108耳,听力有明显改善,平均听阈下降20~35dB。结论:外耳道口狭窄容

易并发外耳道胆脂瘤,且外耳道胆脂瘤的发生与外耳道口直径直接相关,但发病早晚与外耳道口直径大小并无直

接关系。伴耳廓畸形的严重先天性外耳道狭窄者,极易因耳后红肿破溃造成漏诊、误诊而延误治疗。对此类患

者,要先处理胆脂瘤,再进行耳廓再造等整形相关手术。手术应避免耳后切口,为以后行耳廓再造手术创造条件。
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stenosiscomplicatedwithexternalauditorycanalcholesteatoma
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Abstract　Objective:Toinvestigatetheclinicalfeatures,diagnosis,andtreatmentexperienceofcongenital
stenosisofanexternalauditorycanalwithexternalauditorycanalcholesteatoma.Methods:Theclinicaldataof152
patients(153ears)withcongenitalexternalauditorycanalstenosiscomplicatedwithexternalauditorycanalchol-
esteatomatreatedintheDepartmentofOtorhinolaryngologyHeadandNeckSurgeryofBeijingTongrenHospital
affiliatedtoCapitalMedicalUniversityfromJanuary2009toDecember2019wereanalyzedretrospectively,inclu-
dingtheageofonset,clinicalmanifestations,signs,audiology,high-resolutioncomputedtomography(HRCT)of
thetemporalbone,modeofoperationandsoon.Accordingtothepreoperativeimagingfindings,intraoperative
findings,andpathologicalresults,152patientswithcongenitalexternalauditorycanalstenosiswithexternalaudi-
torycanalcholesteatomaweretreatedwithcanaloplastyandtympanoplastywhileclearingthecholesteatoma.Re-
sults:Allpatientswerefollowedupfor2-2.5years,therewasnorecurrenceofcholesteatoma,andtherecon-
structedexternalauditorycanalwasspacious.Thehearinglevelsof108earswhounderwenthearingreconstruc-
tionweresignificantlyimproved,andtheaveragehearingthresholdwasreducedby20-35dB.Conclusion:The
stenosisoftheexternalauditorymeatusiseasytobecomplicatedwithcholesteatomaoftheexternalauditoryca-
nal,andtheoccurrenceofcholesteatomaoftheexternalauditorycanalisdirectlyrelatedtothediameteroftheex-
ternalauditorycanalmeatus.Butthetimeofoccurrenceofthecholesteatomaisnotdirectlyrelatedtothediameter
oftheexternalauditorycanal.Severecongenitalstenosisoftheexternalauditorycanalwithauricledeformityis
easytobemissedandmisdiagnosedduetoretroauricularredness,swelling,andulceration.Forthiskindofpa-
tient,cholesteatomashouldbetreatedfirst,andthenplasticsurgerysuchasauriclereconstructionshouldbeper-
formed.Retroauricularincisionsshouldbeavoidedtocreateconditionsforauriclereconstructioninthefuture.
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　　先天性外耳道狭窄与胚胎发育的异常或遗传

因素有关,常合并先天性耳廓畸形(MarxⅠ度、Ⅱ
度,部分为Ⅲ度畸形)[1]。狭窄的外耳道(骨性外耳

道前后径及上下径均<4mm)[2]极易导致外耳道

胆脂瘤的发生。发生外耳道胆脂瘤后,除了可能出

现常见的耳道流脓、耳痛、听力下降等症状外,还可

能由于耳道的极度狭窄,而以耳后红肿、皮肤破溃、
窦道形成为首发症状,此时极易造成漏诊、误诊[3]。
同时,伴耳廓畸形的先天性外耳道狭窄合并外耳道

胆脂瘤的患者后期常有耳廓再造的需求,因此,在
处理此类患者胆脂瘤病变的同时,还要尽可能为耳

廓再造手术创造条件[4]。本研究通过回顾性分析

152例(153耳)患者的临床资料,探讨先天性外耳

道狭窄患者的诊断要点、手术方式及处理原则。
1　资料与方法

1.1　临床资料

回顾性分析2009年1月—2019年12月于我

科住院手术治疗的152例(153耳)先天性外耳道

狭窄畸形(耳道口直径小于4mm)合并外耳道胆脂

瘤患者的临床资料,其中男97例,女55例;年龄

2~56岁,平均手术年龄11.8岁;病程20d~40
年;单耳151例,双耳1例(为双侧外耳道狭窄合并

双侧外耳道胆脂瘤,均进行了手术)。所有患者行

耳内镜、纯音测听(5例患儿不能配合,进行行为学

测听)、声导抗、颞骨CT等检查,并根据病史、辅助

检查、术中所见采取不同的手术方式,术中标本常

规送病理检查。
152例(153 耳)患者中,伴耳廓畸形 121 耳

(79.08%)。临 床 首 发 症 状 为 听 力 下 降 16 耳

(10.46%),耳漏80耳(52.29%),耳闷胀感2耳

(1.31%),耳痛9耳(5.88%),面瘫2耳(1.31%),

耳周红肿、疼痛、破溃13耳(8.50%),颈部破溃流

脓1耳(0.65%),其余30耳(19.61%)无明显症

状,因欲行耳整形手术就诊(图1),经辅助检查发

现。其中18例患者曾被诊断为中耳炎,7例患者

(均伴耳廓畸形)曾被诊断为腮裂瘘管或耳后脓肿

并行切开引流。13例患者为耳廓再造术后出现耳

道流脓症状而确诊。
所有患者均进行详细的专科检查,外耳道口直

径1~4mm,耳镜检查显示狭窄外耳道被白色或黄

褐色团块样组织堵塞34耳,所有患耳鼓膜均窥不

清和/或窥视不全,部分合并感染者可见耳道口脓

性分泌物,7例曾行耳后切开引流者可见明显耳后

瘢痕。
听力学检查提示患者均有不同程度听力下降,

其中传导性聋152耳(99.35%),0.5~4.0kHz骨

气导间距为(61.34±15.56)dB HL;混合性聋1
耳 (0.68%),0.5~1.0 kHz 骨 气 导 间 距 为

60dBHL,2.0~4.0kHz骨气导间距为 40dB
HL。5例患儿不能配合纯音测听,故进行小儿行

为学测听,平均阈值为60dB,并进行 ABR 测试,
骨导阈值20~30dB,气导阈值80dB。颞骨薄层

CT扫描示:153耳外耳道有片状、团块状软组织密

度影,大部分外耳道壁骨质吸收破坏,使骨性耳道

增宽,增宽的外耳道内也被软组织密度影填充,外
耳道呈外窄内宽的烧瓶状,其中耳道后壁、下壁受

累最重,26耳病变局限于外耳道并未累及上鼓室

(图2a);76耳病变累及鼓室;51耳病变广泛累及

鼓室、鼓窦及乳突(图2b),其中1耳鼓室、鼓窦发

育差,胆脂瘤累及乳突(图2c);13耳因胆脂瘤广泛

破坏耳道,颞骨薄层CT检查结果被误判为外耳道

膜性闭锁。

图1　左耳外耳道狭窄伴耳廓畸形　见耳屏前方副耳;　图2　颞骨薄层CT扫描　2a:胆脂瘤病变局限于外耳道;2b:
胆脂瘤广泛累及鼓室、鼓窦及乳突;2c:鼓室、鼓窦发育差,胆脂瘤累及乳突。

1.2　手术方法

153耳均在全身麻醉下行胆脂瘤清除,并行外

耳道和/或中耳腔重建术。手术选择耳道、耳甲腔

切口,避免进行耳后切口。术中根据不同患者的胆

脂瘤破坏程度以及自身耳道、中耳条件分别采用不

同术式,主要处理方式有:①鼓膜完整或被胆脂瘤

压迫内陷、胆脂瘤范围仅局限于外耳道者,清除胆

脂瘤的同时行外耳道成形(26耳);②胆脂瘤累及

鼓室,除常规行外耳道成形外,还行鼓室探查清理

鼓室病变,但由于镫骨固定、前庭窗闭锁或面神经

遮窗,17耳行外耳道成形和鼓膜修补;③胆脂瘤侵

及鼓室,但畸形锤砧融合体与镫骨连接尚好,在充
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分清除胆脂瘤并进行外耳道成形外,82耳行Ⅱ型

鼓室成形术;④病变累及鼓室、鼓窦、乳突,中耳条

件尚好,行外耳道成形、鼓室成形,25耳放置人工

听骨(PORP人工听骨植入23耳、TORP人工听骨

植入2耳);⑤3耳胆脂瘤破坏广泛,严重侵及上鼓

室、鼓窦、乳突,行开放式乳突根治,其中1耳可见

活动镫骨足板,进行 TORP人工听骨植入;2耳鼓

室、鼓窦及乳突蜂房几乎未发育,仅行乳突根治及

外耳道成形。
所有患者术中均进行外耳道或乳突腔植皮,即

植入替尔(Thierseh)皮片。行鼓室成形术的124
耳均采用颞肌筋膜作人工鼓膜,开放乳突者行外耳

道成形时,扩大其骨性外耳道后上壁过程中要避免

暴露乳突蜂房,同时尽可能磨薄外耳道前壁(颞颌

关节窝后壁),使能完全明视小鼓膜及其与外耳道

前壁的夹角。所有患者术腔填塞抗生素明胶海绵

和抗生素甘油纱条,防止术腔感染及外耳道瘢痕狭

窄。对于术前存在耳后窦道者,在手术清理耳后窦

道内肉芽时同期缝合窦道,耳后伤口均一期缝合,
尽量减少耳后皮肤瘢痕,为后期的耳廓再造创造

条件。
1.3　术后处理及随访

术后3周撤除术腔填塞纱条,每周换药1次,
术后3、6、12个月复查耳内镜及纯音测听,以后每

年门诊复诊1次。随访时间截止至2021年12月。
2　结果

152例(153耳)患者术后病理均为胆脂瘤,平
均术后5周外耳道及人工鼓膜上皮化。26例患者

术后半年行耳廓再造术。所有患者随访2~2.5
年,未见胆脂瘤复发,再造后的外耳道均宽敞(图
3),有脱落的痂皮(外耳道成形时植入替尔皮片所

致)。定期随访并清理痂皮。行听力重建的108
耳,平均听阈下降20~35dB。
3　讨论

先天性外耳道狭窄是耳科比较常见的畸形之

一,发生机制尚未完全明确,通常认为是遗传和/或

环境因素综合导致。外耳道起源于第一鳃裂,于胚

胎期发育完成,而中耳结构及耳廓由第一、第二鳃

弓发生,因此,先天性耳道畸形常易和耳廓畸形等

各类外中耳畸形合并存在。由于狭窄的外耳道导

致脱落上皮不易排出,且还会伴耳道走形异常等因

素,因此先天性外耳道狭窄容易导致外耳道胆脂瘤

的发生[5-6]。
外耳道狭窄畸形通常是指外耳道口直径小于

4mm,这种程度的狭窄极易并发外耳道胆脂瘤,特
别是当外耳道直径小于2mm 时[2]。本研究152
例患者中,外耳道口直径3~4 mm 者65例,≤
2mm 者87例。可见,外耳道口狭窄是导致外耳道

胆脂瘤发生的直接因素,尤其是当外耳道口直径≤
2mm 时。胆脂瘤的发生与外耳道狭窄的程度直

接相关,这与既往文献报道一致。有文献报道,3
岁以内的幼儿胆脂瘤发生率低,12岁以下的儿童

外耳道胆脂瘤常无骨质吸收现象[1]。而本组资料

显示,外耳道狭窄畸形患者发生胆脂瘤时的年龄差

异很大,发病年龄为2~56岁。对本组153耳的耳

道口直径与首发症状出现年龄进行皮尔逊相关性

分析,表明耳道口直径大小与发病年龄并无相关性

(P>0.05)。152例患者中,14例首发症状为耳周

红肿、疼痛、破溃,其中7例因此而进行耳后切开引

流。从颞骨CT 表现和术中情况发现,此14例患

者的耳道口直径均小于2mm,可见,外耳道口直

径≤2mm 的患者更容易因为耳道无法引流而导

致耳后或颈部窦道形成。但从14例患者的 CT表

现看,窦道形成与否与胆脂瘤的破坏范围并无直接

相关性。
外耳道狭窄畸形合并外耳道胆脂瘤的漏诊误

诊率很高,尤其是合并耳廓畸形者。本研究152例

(153耳)患者中,18耳被诊断为中耳炎,导致感染

反复发生,最长病史达40年;30耳无明显症状,欲
行耳整形手术就诊经辅助检查发现;13耳为耳廓

再造术后出现耳道流脓症状而确诊;7耳诊断为腮

裂瘘管或耳后脓肿并行切开引流。漏诊误诊率达

44.44%(68/153),均为合并耳廓畸形者。
所有漏诊误诊的患者中,以耳后红肿破溃或耳

后、颈部窦道形成为首发症状的患者误诊率最高,
14例患者中有7例误诊为鳃裂瘘管。此7例患者

均伴有严重的耳廓畸形,外耳道口极度狭窄如针孔

状,被误判为外耳道闭锁。当出现耳后红肿疼痛

时,极易被认为是畸形合并鳃裂瘘管,这类患者常

因误诊而不能得到及时有效的治疗[2,7],并反复进

行耳后脓肿切开引流甚至形成耳后窦道,从而在耳

后形成严重的皮肤瘢痕,为后期耳廓再造手术带来

困难。本组13例患者在发病前已经完成了耳廓再

造,耳道流脓的症状出现于耳廓再造后。再造耳廓

的存在,不仅有感染扩散后累及再造耳廓软骨支架

的风险,也会影响胆脂瘤清除及外耳道成形手术的

切口,导致更容易出现耳道再狭窄和感染等并发

症。从这13例患者骨质破坏的程度及其患病的病

程分析,外耳道胆脂瘤很可能在耳廓再造前就已发

生。颞骨CT检查具有明确的诊断价值[7-11],尤其

对于先天性耳廓畸形伴外耳道狭窄的患者意义重

大,不仅可了解外中耳畸形情况[12],而且能有效排

除胆脂瘤[13-14]。及时的颞骨 CT检查,可有效避免

误诊漏诊和耳后脓肿及窦道形成,为后期耳廓再造

手术创造机会。但需要注意的是,当胆脂瘤广泛破

坏外耳道骨质,造成外耳道底壁甚至整个鼓骨完全
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消失时,颞骨薄层CT扫描可以表现为外耳道区域

未见任何骨质,此种CT表现很容易被误判为外耳

道膜性闭锁(图4)而造成漏诊或误诊。

图3　术后宽敞的外耳道;　图4　胆脂瘤广泛破坏外

耳道时的颞骨薄层CT　由于外耳道胆脂瘤破坏,外耳

道底壁和鼓骨消失,颞骨薄层CT误报为膜性闭锁。

可见,对先天性外耳道狭窄,尤其是耳道口严

重狭窄(≤2mm)的患者,无论年龄大小,均应密切

关注有无外耳道胆脂瘤的形成。尤其是出现耳周

红肿、疼痛等表现时,更要警惕外耳道胆脂瘤的出

现,尽早进行CT扫描防止误诊漏诊。对于耳廓畸

形伴外耳道狭窄的患者,建议常规进行颞骨CT扫

描。如果发现狭窄的外耳道伴外耳道胆脂瘤的发

生,应在耳廓再造手术之前进行胆脂瘤清除和外耳

道成形,再行耳廓整形术,这样不仅可以更好地获

得外耳道与耳廓的美容效果,还能最大程度避免耳

廓再造术后耳道感染的风险。存在耳廓畸形的外

耳道狭窄合并外耳道胆脂瘤的治疗要与耳廓再造

分期进行,先处理外耳道胆脂瘤,再进行耳廓再造

手术。外耳道狭窄合并外耳道胆脂瘤的手术方式

通常采取伴或不伴鼓室成形的外耳道成形术[15],
同时采取外耳道替尔皮片植皮,可有效避免外耳道

再狭窄的发生。手术切口应尽量避免耳后切口而

选择耳道、耳甲腔切口,尤其对于伴耳廓畸形的患

者。此切口可以在进行切口时即解决耳道口扩大

成形的问题,同时避免产生耳后瘢痕,为将来行耳

廓再造手术创造条件。本组153耳均取得很好的

术后效果。
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