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　　[摘要]　先天性喉软化症是引起婴幼儿喉喘鸣最常见的原因,其发病机制尚无明确结论,可能与喉部软骨解

剖结构发育异常、神经肌肉功能紊乱、胃食管及咽喉反流疾病等有关。典型表现为吸气性喉喘鸣、喂养困难,根据

症状严重程度可分为轻、中、重度。主要结合临床症状、体征和内镜检查进行诊断,其中内镜检查是重要的诊断依

据。喉软化症的治疗取决于症状的严重程度,轻度及部分中度患儿可经保守治疗自行缓解,部分中度及重度患儿

应行手术治疗,声门上成形术是主要的手术方式,可有效地改善绝大多数先天性喉软化患儿喉喘鸣、吸气性呼吸

困难、喂养困难、发育迟缓等症状,手术效果良好。
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Abstract　Congenitallaryngomalaciaisthemostcommondiseasecausinglaryngealstridorininfants.The
pathogenesishasnotyetbeenclearlyconcluded.Itmayberelatedtoabnormaldevelopmentoflaryngealcartilage
anatomicalstructure,neuromusculardysfunction,gastroesophagealandlaryngealrefluxdisease,etc.Thetypical
manifestationsofthediseaseareinspiratorylaryngealstridorandfeedingdifficulties,whichcanbedividedinto
mild,moderateandsevereaccordingtotheseverityofsymptoms.Thediagnosisismainlybasedonclinicalsymp-
toms,signsandendoscopy,amongwhichendoscopyisanimportantdiagnosticbasis.Thetreatmentoflaryngo-
malaciadependsontheseverityofsymptoms.Mildandsomemoderatecongenitallaryngomalaciachildrencanbe
relievedbyconservativetreatment,andsevereandsomemoderatecongenitallaryngomalaciachildrenshouldbe
treatedbysurgery.Supraglotticplastyisthemainsurgicalmethod,whichcaneffectivelyimprovethesymptoms
oflaryngealstridor,dyspnea,feedingdifficultiesandgrowthretardationinmostchildren,andthesurgicaleffect
isgood.
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　　先天性喉软化症是一种先天性喉部发育异常,
指在吸气相时,声门上区的软组织向声门区塌陷,
从而导致喉部气流受阻,其主要表现是吸气性喉喘

鸣和上气道梗阻[1],是新生儿和婴幼儿喉喘鸣最常

见的疾病,引起喉喘鸣的发生率高达75.0%[2]。
以往的流行病学调查认为男性发病率约为女性的

2倍[3],近年国外的研究显示男女发病率相当,低
出生体重儿发病率较高[4]。现将先天性喉软化症

的病因和发病机制、临床表现、诊治研究进展综述

如下。

1　病因与发病机制

先天性喉软化症的发生及发病机制尚无明确

结论,可能与多种因素有关,目前学界主要认为包

括喉软骨解剖结构形态异常、神经肌肉功能紊乱、
胃食管及咽喉反流疾病。喉软骨的解剖结构形态

异常包括了会厌过长或者软化,杓状软骨黏膜、杓
会厌皱襞、小角软骨和楔状软骨黏膜等声门上结构

于吸气时向声门塌陷[5]。但也有研究显示,部分有

喉软化症状的患儿喉软骨的结构形态未见异常[6]。
神经肌肉发育异常学说认为,神经肌肉的发育异常

可能造成声门上区的感觉神经和运动神经产生功

能障碍及协调紊乱,进而使喉部肌肉运动发生异

常,同时导致声门上结构的扩张作用减弱。反流性

疾病包括胃食管反流和咽喉反流,是喉软化症的常
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见病因,近60%~88%喉软化症患儿伴有反流性

疾病[7-10]。反流性疾病引起喉软化症的机制是,声
门上区的结构塌陷造成上呼吸道堵塞,导致了吸气

时胸腔负压增大、胃内容物反流至咽喉部,刺激声

门上区域并引起黏膜水肿,加重上呼吸道阻塞并形

成恶性循环。
2　临床症状及分度、分型

先天性喉软化症平均起病年龄为出生后2周

内[1]。典型症状为吸气性喉喘鸣,进食、哭闹及仰

卧位时加重。大多数患儿症状轻微,12~24个月

可逐渐缓解[11],约50%的患儿存在喂养困难,表现

为进食呛咳、吃奶缓慢、反复呕吐,甚至误吸,伴生

长发育缓慢等[1]。主要体征包括吸气性三凹征和

生长发育落后,重度患儿可出现漏斗胸。
国际小儿耳鼻喉科协会(InternationalPediat-

ricORLGroup,IPOG)于2016年针对先天性喉软

化症制定了专家共识,按照各种症状的严重程度,
分为轻、中、重度。轻度患儿仅表现为吸气性喉喘

鸣,不伴有其他症状,影像学未发现其他继发性气

道病变;中度患儿表现为吸气性喉喘鸣同时,伴有

进食呛咳、反流等喂养困难症状,但不伴有生长及

发育迟缓;重度患儿表现为严重吸气性喉喘鸣,同
时合并以下情况之一:呼吸困难及发绀、生长发育

迟缓、睡眠呼吸障碍、肺动脉高压或肺心病等[12]。
3　诊断

先天性喉软化症的诊断,需结合临床症状、体
格检查和内镜辅助检查。内镜检查包括直接喉镜、
纤维或电子鼻咽喉镜检查,准确率可达 79% ~
88%[13-14]。通过喉镜检查,可以直接观察喉软化症

的特征性改变,包括杓状软骨黏膜脱垂、杓会厌皱

襞短缩、“Ω”形会厌和会厌后移情况[15]。喉镜检查

时,在喉入口处置一金属吸引器,会厌和杓状软骨

被负压吸引而向喉腔内脱垂,称为 Narcy征阳性,
是诊断喉软化症的直接证据[16]。由于部分喉软化

症患儿如早产儿,常合并有气管或支气管软化、声
门下狭窄等其他气道畸形[2]。对于喉气道 CT 扫

描怀疑气道畸形的患儿,支气管内镜检查有助于喉

软化症的诊断和鉴别诊断。
先天性喉软化症的分型,一般采用 OLNEY分

型法[17],根据喉镜检查下的喉软骨形态分为4型:
Ⅰ型为后塌型,杓状软骨黏膜肥厚脱垂;Ⅱ型为侧

塌型,杓会厌皱襞短缩;Ⅲ型为前塌型,会厌后移或

软化塌陷;Ⅳ型为混合型,同时存在有以上多种

形态。
其他可用于诊断喉软化症的辅助检查,有学者

提出使用喉部超声检查评价喉结构的解剖和动态

运动,对喉软化症诊断的准确率可达79%[18],且大

多数新生儿对其耐受良好,但不如内镜检查直观。
喉气道CT扫描及三维重建能评估患儿喉腔及气

道的结构,对重症患儿有助于排除声门下、气管、支
气管等病变[19]。也有研究认为,喉软化症患儿血

清25羟基维生素 D 水平较正常同龄儿童显著降

低,维生素D缺乏可能是喉软化症的病因之一,血
清25羟基维生素D水平检测可用于喉软化症的诊

断[20-21]。因为喉软化症患儿常合并反流性疾病、睡
眠呼吸障碍,所以24hpH 监测、多导睡眠监测有

助于进一步评估病情[22]。
4　治疗

4.1　保守治疗

对于轻度喉软化症患儿,可给予随访观察,不
进行干预。若不伴有喂养问题,经补充维生素D和

钙剂等常规治疗预后良好[19];对于合并反流性疾

病的患儿,需给予抑酸治疗,如质子泵抑制剂和组

胺受体拮抗剂[1]。其余以对症支持治疗以主,包括

直立喂养、营养支持、睡眠侧卧、维持血氧、必要时

抗感染等[23]。80%以上的患儿可在2岁之内自行

缓解[24-25]。随访期间,需重点观察患儿有无呼吸困

难加重、生长发育迟滞、继发心肺方面的并发症。
4.2　手术治疗

喉软化症的手术治疗取决于症状的严重程度,
12%~15%的患儿需要手术治疗[26],主要针对重

度的喉软化症及部分中度经保守治疗效果欠佳或

症状仍持续加重的患儿[27]。喉软化症的传统手术

治疗方式是气管切开,但该方法对患儿创伤较大,
术后恢复也相对缓慢[28]。目前临床上广泛使用的

首选手术方式是声门上成形术:通过将声门上塌陷

的软组织切除,重建声门上解剖结构,开放喉部入

口,从而达到解除吸气时声门上软组织塌陷和气道

梗阻的目的。手术适应证为[29]:①吸气性呼吸困

难、严重的喉喘鸣、吸气性三凹征及活动后发绀;②
严重的喂养困难,且伴有生长发育迟缓;③合并有

漏斗胸、肺心病及肺动脉高压、反复肺部感染等。
施行声门上成形术之前,需全面详细地评估患儿的

呼吸困难情况、喂养情况、营养状态、心肺功能、神
经系统发育情况。声门上成形术目前临床上较为

常用的手术器械有低温等离子刀、喉动力系统、喉
显微器械、CO2 激光等。低温等离子消融法因具有

微创、术中出血少、术后疼痛轻及恢复快等优点,临
床应用广泛[20-32]。声门上成型的疗效已得到大量

学者研究证实,可以有效地改善绝大多数喉软化症

患儿喉部喘鸣、吸气性呼吸困难、喂养困难及生长发

育迟缓等症状,成功率达70%~95%[33-36]。
自1984年 Lane等描述了第1例声门上成形

术,至今经历了40年的发展,手术安全、有效,并发

症包括水肿、出血、感染、误吸及声门上狭窄,发生

率低于10% [37]。尽管声门上成形术通常是双侧

同时进行的,但也有研究比较了单侧和双侧声门上

成形的优缺点,并发现单侧声门上成形后声门上狭
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窄的风险降低[38]。手术失败最常见的原因为咽喉

反流导致的喉气管狭窄,因此术后建议常规使用质

子泵抑制剂如奥美拉唑进行抗反流治疗[39]。此

外,伴有多种合并症或神经系统疾病,对术后疗效

有较大影响,可能术后需要进一步干预,包括再次

手术或行气管切开术[37,40]。对于术后呼吸道梗阻

症状仍较明显的患儿,可选择无创正压通气治疗,
降低再次插管甚至气管切开的风险。仇书要等[41]

报道2例重度喉软化症患儿声门上成形术后采用

无创正压通气治疗6个月,疗效良好。Petersson
等[42]认为手术的年龄对疗效也有重要影响,大多

数患儿接受手术的年龄为出生后 3.8~5.5 个

月[1],Hoff等[43]认为手术年龄≤2个月再手术率

明显增高,年龄越小手术失败率越高。有研究证明

早产史也是手术失败的危险因素[36],手术失败率

是足月儿的近5倍[44]。
综上所述,先天性喉软化症是导致婴幼儿喉喘

鸣最常见的疾病,诊断需结合临床病史及辅助检

查,尤其要重视内镜评估。轻度及部分中度患儿采

用对症支持治疗,随访观察,可在2岁内痊愈;部分

中度及重度患儿应首选声门上成形术,手术成功率

高,并发症低。
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