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　　[摘要]　目的:探讨颈部鳃源性皮肤软骨遗迹(CCBR)的胚胎来源及诊治。方法:回顾分析2005年1月—

2021年12月广东省人民医院耳鼻咽喉头颈外科收治的15例 CCBR患儿资料。15例患儿均表现为患侧胸锁乳

突肌中下2/3段前缘或浅面肿物,外观似副耳,均未出现红肿、疼痛等,表面皮肤未见外瘘口;B超检查15例次,
均表现为患处皮下软组织无回声区,其内未见彩色血流信号;MRI检查6例次,患处前方皮肤及皮下脂肪区分别

见不规则结节,向前突起,等T1等T2信号影,增强扫描未见明显强化。15例患儿均于全身麻醉下行颈部鳃源性

皮肤软骨遗迹切除术。结果:术后病理为皮下组织及肌层间见弹性软骨,部分可见环层小体。术后无并发症,随
访8~52个月(中位时间41个月)未见复发。结论:颈部鳃源性皮肤软骨遗迹较为罕见,可能来源自第二鳃弓,潜
在合并其他先天畸形,基于美容的手术可改善外观。
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Abstract　Objective:Toinvestigatetheembryologicoriginanddiagnosisandmanagementofcutaneouscarti-
lageremainsofgilloriginintheneck.Methods:Atotalof15patientswithcervicalchondrocutaneousbranchial
remnantstreatedinGuangdongProvincialPeople'sHospitalfromJanuary2005toDecember2021wereretrospec-
tivelyanalyzed.Theyhadacommonfeatureshowingatumorinthelowerthirdofthefrontofsternocleidomastoid
muscle.Thetumorlookedlikeaccessoryauricle,neverappearedpainorothersymptomsofinfection,andhadno
skinorifice.Allpatientsunderwentultrasoundexamination,whichshowedananechoicareaundersubcutaneous
tissueoftheneckorface.MRIexaminationin6casesshowedsubcutaneousirregularnodulesthelocationofthe
lesion.Surgicalresectionofcervicalchondrocutaneousbranchialremnantswasperformedinallcases.Results:

Postoperativepathologicalexaminationshowedelasticcartilage.Nocomplicationswerenoticed.Recurrencewas
notobservedinthecasesbyfollowing-upof8monthsto52months(median:41months).Conclusion:Cervical
chondrocutaneousbranchialremnantsarerelativelyrare,whichmayoriginatefromthesecondbranchialarchand
maybeassociatedwithothercongenitalmalformations.Thecurativetreatmentisacompleteexcisionpreschool.
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　　颈部鳃源性畸形是一系列源于胚胎早期鳃器 (鳃弓、鳃囊和鳃沟等)异常发育所致的先天性疾

病,包 括 先 天 性 第 一 鳃 裂 畸 形 (congenitalfirst
branchialcleftanomaly,CFBCA)[1]、先天性第二

鳃裂 畸 形 (congenitalsecondbranchialcleftde-
formity,CSBCD)[2]、先天性梨状窝瘘(congenital
pyriformsinusfistula,CPSF)[3-4]、胸锁关节窦(si-
nussternoclavicularis,SSC)[5]和颈部鳃源性皮肤
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软 骨 遗 迹 (cervicalchondrocutaneousbranchial
remnants,CCBR)[6]等。此类疾患约占儿童头颈部

先天性疾病的20%~30%[7],其中,CCBR极为少

见,也罕有报道。本文总结15例 CCBR的临床特

点,并探讨其胚胎来源及诊治原则,以资借鉴。
1　资料与方法

1.1　临床资料

2005年1月—2021年12月,广东省人民医院

耳鼻咽喉头颈外科收治颈部鳃源性畸形患者1082
例,其中CCBR患儿15例,男9例,女6例;确诊年

龄11~180个月(平均为45.7个月);左侧5例,右
侧7例,双侧3例。均表现为出生后颈部皮肤赘生

物,外观形似副耳(图1a、2~3、4a、5a、6a)。患儿成

长期间颈部肿物均未出现红肿、疼痛、流脓等症状,
肿物表面皮肤未见外瘘口。15例均位于患侧胸锁

乳突肌中下2/3段的邻近;其中1例合并对侧先天

性第二鳃裂瘘管以及先天性上睑下垂(图1a、1b),
1例合并同侧先天性多指畸形(就诊前已行多指畸

形切除)(图4b),1例合并对侧耳廓畸形(图5b),1
例合并房间隔缺损(图6b)。
1.2　术前检查

术前B超15例次,提示患侧颈面部皮下软组织

无回声区,其内未见彩色血流信号;MRI检查6例

次,表现为患处前方皮肤及皮下脂肪区分别见不规

则结节,向前突起,T1、T2信号与肌肉接近,T2脂肪

抑制序列显示不清,增强扫描未见明显强化(图7)。

1.3　处理原则

择期全身麻醉行 CCBR。静吸复合麻醉后,患
儿仰卧、垫肩头后仰,常规消毒铺巾。将颈部病损

及浅表皮肤设计于梭形切口内,分离颈阔肌皮瓣。
探查发现:颈部病灶多呈一棒状软骨,突出于胸锁

乳突肌中下2/3段的邻近,游离端表面由浅至深依

次覆盖皮肤、皮下组织和颈阔肌,近端附着于胸锁

乳突肌肌筋膜(图8)。完整切除病灶,彻底止血,
修整皮缘,逐层关闭。合并先天性第二鳃裂瘘管患

儿,同期行第二鳃裂瘘管切除术。
2　结果

15例患儿均顺利完成手术,切口Ⅰ期愈合,术
后无出血、感染等并发症,切口瘢痕不明显。术后

病理:皮下组织及肌层之间可见软骨形成管腔结

构,考虑为弹性软骨(图9);2例可见环层小体(图
10)。随访8~52个月(中位时间41个月)无复发。
3　讨论

3.1　文献资料汇集

通过文献检索,可查阅到国内外文献共19篇

(总数74例)。其中,11篇为个案报道,例数最多

者见于 Atlan等[6]及Begovic等[8],均为17例。汇

集已报道的74例 CCBR,见表1。本文报道15例

CCBR中,男性多于女性,单侧较双侧多,未发现家

族史,与文献一致;其中右侧多见(46.7%),与既往

文献报道不同;其他畸形的合并率为33.3%(5/15)。

图1　右侧CCBR合并左侧先天性第二鳃裂瘘管,左侧先天性上睑下垂　1a:病灶位于右侧胸锁乳突肌中下1/3前缘,
白色箭头所指处为左侧第二鳃裂瘘管外瘘口;1b:患儿合并左侧先天性上睑下垂;　图2　两侧病灶分别位于左、右胸锁

乳突肌中下1/3前缘;　图3　病灶位于左侧胸锁乳突肌中下1/3前缘;　图4　左侧CCBR合并左侧多指畸形　4a:病
灶位于左侧胸锁乳突肌中下1/3前缘;4b:患儿同时合并多指畸形,白色箭头所指处为多指畸形术后瘢痕;　图5　左侧

CCBR合并右侧耳廓畸形　5a:病灶位于左侧胸锁乳突肌中下1/3;5b:患儿合并耳廓畸形,白色箭头所指处为右侧耳廓

畸形,耳道口狭窄;　图6　右侧CCBR合并房间隔缺损　6a:病灶位于右侧胸锁乳突肌中下1/3前缘;6b:患儿心脏彩

超提示房间隔缺损;　图7　轴状位 MRI　双侧胸锁乳突肌中下1/3前方皮肤及皮下脂肪区分别见不规则结节,向前突

起,T1信号与肌肉接近。
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图8　术中探查　病灶为一棒状软骨,表面覆盖皮肤、颈阔肌,近端终止于胸锁乳突肌肌筋膜表面;　图9　病理回报　
皮下组织及肌层之间可见软骨形成管腔结构,为弹性软骨(苏木精-伊红染色×10);　图10　病理回报　组织病理示环

层小体(苏木精-伊红染色×40)。

表1　文献报道CCBR患者的临床特点　

作者 发表时间 例数
性别/例

男 女

侧别/例

左侧 右侧 双侧

合并其他

畸形比例

Clarke[9] 1976 6 3 3 U U 3 1/6
Atlan等[6] 1997 17 11 6 11 5 1 13/17
Bendet[10] 1999 1 1 0 1 0 0 1/1
Braun等[11] 2003 1 1 0 0 0 1 N
Rund等[12] 2004 1 0 1 1 0 0 N
Oztürk等[13] 2006 1 1 0 0 0 1 N
Dayal等[14] 2008 1 1 0 0 0 1 N
Tamir等[15] 2008 1 0 1 0 0 1 N
Nasser等[16] 2011 1 0 1 0 0 1 N
Choi等[17] 2012 1 0 1 1 0 0 N
PhamDang等[18] 2013 6 1 5 U U 3 N
Begovic等[8] 2014 17 10 7 8 5 4 5/17
Chander等[19] 2014 5 4 1 U U 3 1/5
Klockars等[20] 2017 7 6 1 4 1 2 1/7
Feito等[21] 2016 1 0 1 0 1 0 N
Ginat等[22] 2018 1 U U 0 o 1 1/1
王岚等[23] 2018 2 2 N 1 1 0 N
翟志芳等[24] 2010 1 1 0 1 0 0 N
李峰等[25] 2019 3 2 1 1 1 1 N

　　注:U:不明确;N:无。

　　89例CCBR患者中,除1例未标识性别外,男
性53例,女性35例,男女比例1.51：1。单侧63
例,双侧26例,单双侧比例2.42：1。单侧病例中,
除8例未明确侧别外,左侧34例,右侧20例,左右

侧比例约1.7：1。在病例数>1的文献中,合并全

身其他畸形(包括小耳畸形、脑积水、唇裂及腭裂、
胸腺发育不良、外鼻畸形、右位心、儿童期严重分泌

性中耳炎、先天性室间隔缺损等)的发生率为14%
~76%。大部分呈散发,仅PhamDang等[18]报道

同一家族中6例发病。
3.2　CCBR概述

颈部鳃源性疾病是胚胎发育4~7周鳃器组织

异常发育所致,临床以囊肿型CSBCD最为常见,其
他类型(如 CFBCA、CPSF、SSC)均较罕见。目前,
CCBR确切的发病率尚无统计,Daniel等报道,

CCBR在孕期产检的检出率为3/51343[26]。然而,
Klockars等[20]回顾文献总结已报道的例数仅为

104例。这一数据与上述检出率不相匹配,或许与

临床认知不足及误诊漏诊有关。统计我科登记在

册的跨度16年(2005年1月—2021年12月)的所

有颈部鳃源性畸形病例,CCBR 仅占1.39%(15/
1082)。
3.3　CCBR胚胎起源及疾病本质

CCBR最早由 Birkett等描述[16]。Nieden等

(1931)报道为先天性软骨遗迹。Clarke[9]正式给

予报道,认为该病变与山羊颈部的肉垂在外观上及

组织病理上相似,故称之为肉垂。CCBR的后续命

名还包括颈部副耳、耳珠、颈部皮赘、遗迹等[27-28],
然而,上述称谓不足以体现其来源和本质,Atlan
等[6]建议将此类疾病统一命名为颈部鳃源性皮肤软

·421· 临床耳鼻咽喉头颈外科杂志　 第37卷



骨遗迹,以强调疾病的胚胎起源及发病部位。
目前多认为CCBR是一种良性的先天性迷芽

瘤,是胚胎发育过程中人体某些组织离开原有正常

位置,迷离到本不应存在的区域,继而增生形成的

异位肿块[6,8,11,14,16,18]。其具体的胚胎起源尚有争

议:①异位耳廓软骨(第一、二鳃弓)来源。有学者

认为CCBR可能是一种来源于第一或第二鳃弓的

异位耳廓软骨,其理由是切除送检组织中含有弹性

软骨,并且病灶表面被覆的皮肤及毛发均与耳廓的

被覆组织一致[6,9-10]。Clarke[9]还认为部分病例同

时合并小耳畸形及外耳道闭锁,这也是CCBR源于

异位耳廓软骨的有力证据。②形成颈部其他结构

的鳃弓退化不全所致。Begovic等[8]和 Choi等[17]

分别报道在部分病例标本中发现透明软骨,根据软

骨来源与分化,他们更倾向于CCBR来源于形成颈

部的第二或更低鳃弓可能。
结合本研究15例 CCBR的特征,其可能胚胎

来源分析如下:①已知软骨组织起源于中胚层,由
软骨细胞、基质及纤维构成。根据所含纤维不同,
可将软骨分为透明软骨、纤维软骨和弹性软骨3
种,并且它们在人体器官内具有一定的分布规律:
透明软骨分布于成人关节、肋软骨及呼吸道软骨;
纤维软骨分布于椎间盘、关节盘及耻骨联合等处;
而弹性软骨仅分布于耳廓及会厌等处。本研究的

所有标本均含弹性软骨。②原始耳廓是在胚胎发

育第4周开始由第一、第二鳃弓发育而来。胚胎早

期的耳廓发生于下颌骨尾部,接近颈根部,第20周

时,随着第一鳃弓的不断发育,耳廓由颈后向正常

耳区部位移行[29]。而本研究中所有的病灶均分布

于原始耳廓发育上徙的路径内,也即胸锁关节与乳

突之间的侧颈区域。③除了内、中、外耳,第一、二
鳃弓还发育成上颌骨、下颌骨、肌肉、脑神经,并且

心脏的脉管系统同样是由第一、二鳃弓包裹发育而

成,因此,第一、二鳃弓畸形常伴有心脏畸形[30]。
在已报道的CCBR合并畸形中,心脏畸形是最常见

之一,这也是CCBR来源于第一、二鳃弓的有力证

据。④胚胎发育第5周时,第二鳃弓向尾侧延伸,
越过第三、四、六鳃弓,与下方的心上嵴愈合,形成

颈部。本组患者的病灶均位于中下颈部,而下颈部

是第二鳃弓来源的好发部位。综上分析,我们更倾

向CCBR可能是第二鳃弓来源的异位耳廓软骨。
3.4　CCBR临床特点

综合国外文献及本研究结果,CCBR的临床特

点分析如下。①外观及部位:出生后即可发现颈部

典型的肉垂样病损,位于中下颈部胸锁乳突肌前

缘、浅面或后缘,触之可及软骨样组织,无继发感染

病史。②侧别:本病多为单侧,左侧多于右侧,发生

于双侧者更为罕见。③性别:男性多于女性。本组

15例中,男性较多(56%),单侧常见(80%),未发

现家族史,与文献一致;其中右侧多见(46.7%),与
既往文献报道不同。④影像学检查:B超、CT或者

MRI检查,特征性的表现是棒状的软骨延伸到胸

锁乳突肌筋膜表面。
CCBR的典型病理表现为:在真皮深部或皮下

脂肪层以弹性软骨或透明软骨为核心,外被纤维包

膜,可见毛囊、皮脂腺、汗腺及异位脂肪组织,软骨、
骨骼肌、神经肌肉、神经束成分,偶见环层小体。既

往文献中,Atlan等[6]报道的17例均为弹性软骨;
而Begovic等[8]报道的7例为弹性软骨,8例透明

软骨;在其他个案报道中,则两者皆有。而我们的

结果均为弹性软骨。此外,尽管环层小体—Pacin-
ian神经小体是 CCBR病理的一个特殊存在,但是

该小体只是椭圆形感觉神经的组成部分,存在于皮

肤的皮下组织及部分器官中,是皮肤压力和振动的

感受器,而与其所出现的位置无关。因此,Pacinian
小体在 CCBR 形成中的作用仍有待明晰[21]。此

外,因 毛 囊 痣 在 外 观 与 副 耳、CCBR 极 为 相 似,
Karabulut等[31]研究发现毛囊密度、皮下脂肪数量

及纤维组织结构在毛囊痣和副耳的鉴别诊断中没

有意义。如果真皮内可见软骨和脂肪组织增生,则
为副耳或CCBR。

CCBR常可合并其他系统畸形(呼吸、神经、泌
尿和心血管系统等[6,8-10,19-20,22]),这一特点有别于

其他鳃源性畸形,诊断过程不可疏忽。尽管在诸多

个例文献中[11-18,21],这一特殊现象鲜有报道,但是,
在 Atlan等[6]和 Begovic等[8]两组较大病例回顾

中,其他畸形的合并率分别为 29.4% (5/17)和

76.5%(13/17),本组则为26.7%(4/15)。其可能

的解释是胚胎早期,受多种致畸理化因素的刺激诱

导,各个系统和组织器官的发育均受影响,从而导

致多个部位形态结构异常。至于是否存在基因遗

传层面的因素,目前尚无确切报道。因此,CCBR
或可作为某些先天性疾病存在的提示性外观标志。
诊断CCBR的同时,应尽可能完善相关检查,不要

遗漏潜在的隐匿畸形[21]。已报道的合并畸形中,
最常见的是泌尿生殖系统畸形、心脏畸形,因此

CCBR患儿,泌尿生殖系统和心脏系统的检查(例
如B超)应常规实施。
3.5　CCBR治疗

与其他类型的鳃裂畸形不同,CCBR极少发生

炎症感染,但是依然有外科治疗的必要。原因如

下:①CCBR病灶位于颈部可视的裸露区域,影响

美观[8];②患儿反复触摸和不经意的搔刮可引起局

部皮肤破损,存在继发感染可能;③学龄前幼儿间

的问询、好奇触摸可能导致患儿自卑心理和影响性

格发育[8];④切除病理送检,有助临床确诊[8]。在

治疗时机方面,由于 CCBR继发感染的风险较低,
手术可以推迟至2~3岁实施,以避免全身麻醉带
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来的潜在风险[2]。手术的重点是将多余的皮肤、皮
下组织、深埋的软骨整块切除,美容整复,改善

外观。
综上所述,CCBR 是一种罕见的鳃源性疾病,

可能是第二鳃弓来源的异位耳廓软骨,临床表现为

出生即可发现中下颈部胸锁乳突肌邻近的“副耳”
样病损。基于上述特征,CCBR 诊断并不困难,更
为重要的是其合并其他系统先天畸形疾病的诊断,
手术切除可获得根治及美容效果。
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