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　　[摘要]　先天性颞骨胆脂瘤是耳鼻喉科的罕见疾病,具有侵袭性,可能导致包括听力损失(传导性或感音神

经性)、颞骨破坏以及颅内侵犯等严重并发症。本文回顾了先天性颞骨胆脂瘤的临床表现、影像学特征、分期和目

前的治疗方案,以期提高认识,及时进行手术治疗,避免胆脂瘤对于颞骨及周围结构的破坏,从而减少并发症。
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Abstract　 Congenitaltemporalbonecholesteatomaisararelesioninotolaryngology.Thediseaseislocallyin-
vasiveandmayleadtosignificantcomplications,includinghearingloss(conductiveorsensorineural),temporal
bonedestructionandintracranialinvasion.Thisarticlereviewsthecharacteristicsymptomsofcongenitaltemporal
bonecholesteatoma,testingandimagingofthedisease,stageandthecurrenttreatmentoptionsinordertopro-
moteawarenesstothisrarediseaseentityandperformearlysurgicaltreatment,effectivelyavoidthedestructionof
thetemporalboneanditssurroundingstructures,therebyreducingtheoccurrenceofcomplications.Byimproving
theunderstandingofthediseaseandperformingearlysurgicaltreatment,thedestructionofthetemporalboneand
itssurroundingstructurescanbeeffectivelyavoided,therebyreducingtheoccurrenceofcomplications.
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　　先天性胆脂瘤(congenitalcholesteatoma,CC)
又称表皮样囊肿,是一种起源于角化上皮细胞不断

增殖堆积的良性疾病。CC可发生在颅内(脑实质

内、硬膜内或硬膜外)以及颅外等位置,其中颅内最

常见的部位是桥小脑角池。在颅底,颞骨是最常见

的发病部位,以中耳、岩尖和乳突最为常见,鼓膜、
外耳道较罕见。临床上,先天性中耳胆脂瘤(con-
genitalmiddleearcholesteatoma,CMEC)只局限

于中鼓室,岩部胆脂瘤(petrousbonecholesteato-
ma)被描述为一个独立的实体。CC是一种罕见疾

病,占所有胆脂瘤病例的2%~5%[1]。它主要是

一种儿科疾病,据报道,儿童 CMEC的年发病率为

3/10万~6/10万[2],而且诊断的平均年龄为5~6
岁[3]。在 Kuo等[4]的一项研究中,儿童胆脂瘤有

轻微的男性优势,性别比为1.4∶1。目前关于 CC
的发病机制尚未明确,现有四种假说:上皮细胞残

留假说、外胚层植入假说、鼓环发育障碍假说和化

生假说,其中,上皮细胞残留假说被广泛接受。虽

然角化上皮的积累是良性病变,但它可以逐渐生长

并破坏周围正常的组织结构[5]。与成年人胆脂瘤

相比,儿童胆脂瘤更具有侵袭性,甚至引起颅内和

颅外并发症,导致严重的后果[6]。因此,早期发现

和治疗儿童 CC对避免严重并发症的发生至关重

要。
1　临床表现

CMEC的临床表现与病变发生的部位、侵及的

范围有关。由于患儿没有慢性耳疾病史,通常先天

性胆脂瘤是偶然被发现的。在这种情况下,肿块没

有侵犯听骨链,因此听力损失不是最初的表现。随

着CMEC的扩展,可累积鼓膜的所有象限,可能被

误认为是黏脓性渗出物。随着 CMEC的进展并累

及听骨链,传导性听力损失成为主要症状,以单侧

病变为主,若病灶侵犯至内耳可出现混合性聋或感
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音神经性聋。由于胆脂瘤向中耳间隙的前上侧扩

张,可能导致咽鼓管早期闭塞和鼓峡阻塞,导致中

耳和乳突腔积液。Propst等[7]发现胆脂瘤患儿也

会出现前庭解剖异常,最常见的是扩张的内淋巴

囊、大前庭导水管和发育不良的前庭。颞骨岩尖是

一个复杂的区域,由于岩部胆脂瘤可逐渐侵入骨迷

路并侵蚀内耳道周围的岩尖和颅底,它可能侵入内

耳道并长入桥小脑角。岩部胆脂瘤不仅会侵蚀颞

骨内的所有解剖结构,还有可能破坏颈内动脉、颈
静脉、乙状窦等重要结构,导致面神经麻痹、眩晕、
脑膜炎、耳鸣、头痛和(Ⅴ、Ⅵ、Ⅻ)神经麻痹等严重

症状。据报道岩部胆脂瘤导致面神经麻痹的发生

率为34.6%~100%[8]。CC的诊断标准是由Lev-
enson等在1986年修订的:在没有中耳疾病史(即
没有耳漏、鼓膜穿孔和/或耳科手术)的患者中,完
整鼓膜后出现白色珍珠样病变,既往发生中耳炎病

史,如分泌性中耳炎,不作为排除标准[9]。目前此

标准被广泛使用。
2　影像学特征

临床上,对CC的辅助检查中,除耳镜检查、纯
音测听等常规的专科检查外,CT和 MRI的快速发

展,使其成为胆脂瘤的诊断工具。术前对颞骨进行

CT扫描被认为是当今标准的术前检查。术前使用

CT扫描预测术中胆脂瘤范围的准确率为85.7%
(30/35)。通过 CT 扫描,Kim 等(1993)发现胆脂

瘤80%侵入到中耳腔,76.5%侵入到乳突,50%侵

入到鼓室窦。听力下降是 CMEC最常见的症状,
有研究发现听力下降是胆脂瘤侵蚀听骨链引起的。
CT扫描发现,在胆脂瘤的破坏比例中,不同听小骨

之间存在差异,以镫骨破坏最常见,约占85%,锤
骨次之,砧骨最少[10]。然而CT无法区分软组织类

型,在检测胆脂瘤时只有43%的敏感性和48%的

特异性[11]。
在过去的20年里,随着 MRI的广泛应用,逐

渐发现其在胆脂瘤诊断工作中的独特优势。Wil-
liams等[12]和 Ayache等[13]最初尝试是基于延迟

对比 T1加权序列的使用,这种成像技术可将胆脂

瘤与周围的纤维化或炎症区分开,可显示小至

2.0mm 的胆脂瘤,MRI扫描可以帮助检测颅内延

伸和邻近结构(例如颈动脉和乙状窦)的受累。在

胆脂瘤包裹血管的情况下,MRI血管造影有助于

协助手术计划。MRI扫描是术后评估和随访的首

选技术,但因持续时间长以及需要注入对比剂使得

该技术在临床应用上受到限制。最近,弥散加权

(DW)MRI,特别是在non-EPI(non-echoplanar)模
式下,因其特异性高、成像时间短、不需要注射造影

剂而引起了放射科和耳鼻喉科的极大兴趣。DW-
MRI是基于自由水分子在不同组织中具有不同扩

散能力的成像模式。水分子在胆脂瘤中扩散不佳,

导致扩散受限,在DW-MRI图像上反映为高信号。
李静等[14]在回顾性分析15例CMEC的高分辨CT
和 MRI表现中,发现胆脂瘤病灶呈 T2WI等高信

号、T1WI等信号,轴位弥散加权成像(DWI)为高

信号,增强后病变主体无强化,边缘可见环形强化。
2017年 Muzaffar等[15]的研究表明,Non-EPIDWI
在初次手术后检测残留或复发胆脂瘤的敏感性和

特异 性 分 别 约 为 90% 和 95%。因 此,Non-EPI
DWI技术应被认为是检查残留或复发胆脂瘤的首

选影像学技术。这些结果也验证了Jindal等[16]在

2011年进行的一项系统综述的工作。对于胆脂瘤

清除程度不确定的患者而言,术后 Non-EPIDWI
比直接手术探查具有经济优势[17]。然而,该技术

的主要缺点是其解剖和空间辨别能力差。基于CT
与 MRI相对应的优点与缺点,使用高分辨率 CT
和 Non-EPIDWI融合成像对于胆脂瘤的诊断和精

确定位似乎是一种有前途的技术。一项前瞻性研

究分析了20例在二次手术前接受融合CT和 MRI
成像评估的患者,评估了定位残留或复发胆脂瘤的

准确性。在所有残留/复发病例中均完美定位出胆

脂瘤位置,或定位误差控制在1.0 mm 以内[18]。
因此,使用高分辨率 CT 和 Non-EPIDWI融合成

像为外科医生提供了有用的工具,通过融合成像可

以精确地诊断并可视化胆脂瘤的位置以指导手术

切除方式,这可能会减少局部并发症和手术时间。
3　分期

为了使治疗效果最大化,开发了几个 CMEC
分期系统,其中应用最广泛的分期系统是2002年

由Potsic等提出的,即:Ⅰ和Ⅱ期:胆脂瘤未侵及听

骨或乳突,局限于单个或多个象限的鼓膜后;Ⅲ期:
累及听骨;Ⅳ期:胆脂瘤扩展至乳突。

Potsic分期与胆脂瘤的残留病灶风险直接相

关,分期越高,病灶残留的风险越大。在可能影响

胆脂瘤术后复发的相关因素中,包括患者年龄、胆
脂瘤形态、分期、镫骨侵犯和手术方法,研究结果发

现分期是影响疾病复发的唯一显著危险因素。早

期组和晚期组胆脂瘤的复发率分别为 2.7% 和

19.61%(P=0.02)。因为这些Ⅰ期或Ⅱ期 CC病

变不广泛,可以被完全切除,因此复发风险较低。
这一结果与 Hao等[19]报道的一致:在Ⅰ期疾病中,
残留疾病的风险约为5%,Ⅱ期为24%,Ⅲ期为

44%,Ⅳ期为64%。
2017年,欧洲耳科和神经学学会以及日本耳

科学会(EAONO/JOS)成员组成的耳科专家小组

提出了新的分期系统,旨在定义和分类胆脂瘤[20]。
这个分期系统反映了胆脂瘤的严重程度,实现胆脂

瘤完全切除的难度以及机体恢复正常功能的预期

效果。该分期系统适用于四种类型的中耳胆脂瘤:
先天性胆脂瘤、松弛部胆脂瘤、紧张部胆脂瘤、继发
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于张力性穿孔的胆脂瘤,但不适用于岩部胆脂瘤。
它使用缩写 STAM 将中耳及乳突腔分为四个部

分:难以清理的位置(S),包括咽鼓管上隐窝(S1)和
鼓室窦(S2);鼓室腔(T);鼓室上隐窝(A);乳突

(M)。此系统进一步将胆脂瘤分为四个阶段:Ⅰ期

是指位于原发部位(胆脂瘤起源部位)的胆脂瘤;Ⅱ
期是指累及两个或两个以上部位的胆脂瘤;Ⅲ期为

胆脂瘤伴颅外并发症,如面瘫、耳后脓肿或瘘管、颈
部脓肿等;Ⅳ期为胆脂瘤伴颅内并发症,如化脓性

脑膜炎、脑脓肿等。
国际 代 表 对 这 一 分 期 制 度 的 赞 同 率 高 达

75%。研究发现先天性胆脂瘤的术后残留病灶更

多发生在具有很深的鼓室窦患者中,这一研究结果

支持这种分类和分期系统[21]。
4　治疗

目前,手术仍是颞骨CC的唯一治疗方法。颞

骨CC的手术治疗原则:完全切除病变,防止复发;
保护面神经;保存或重建听力,可以计划性进行分

期手术。手术方式的选择取决于颞骨 CC病变的

部位及范围、分期、患者的听力及面神经功能以及

术者的经验等因素。局限于中耳腔的 CMEC可经

外耳道径路行鼓室探查手术完整清除胆脂瘤;病变

范围扩大至鼓窦、乳突,选择闭合式或开放式乳突

切开和鼓室成形术[22]。由于岩尖复杂的解剖结

构,岩部胆脂瘤手术具有挑战性,因为从硬脑膜、乙
状窦或岩上窦、颈静脉球、颈内动脉以及面神经这

些对生命至关重要的结构中完全去除胆脂瘤基质

很困难。用于岩部胆脂瘤的手术方法包括外侧经

颞(经迷路、经耳蜗、鼻下、耳下)和颅中窝入路。通

过外侧经颞入路,由于上覆的结构(包括面神经、颈
内动脉、颈静脉球和耳囊),很难直接暴露岩尖胆脂

瘤,通过术中使用图像导航系统在鼻内镜下经蝶窦

入路可去除岩尖胆脂瘤。但由于岩部胆脂瘤的基

质膜通常紧密附着在至关重要的结构上,手术剥离

基质可能会使患者面临重大并发症,例如难治性脑

脊液漏、头痛、视力丧失、Ⅵ神经麻痹、脑和小脑水

肿或梗塞,故手术是否应剥离基质或进行积极的手

术并去除所有受累的解剖结构仍在争论中[23]。
由于颞骨CC发生位置较隐匿,国际小儿耳鼻

喉科小组最近的专家共识指出,颞骨 CC手术需要

显微镜和内镜[24],然而Jenks等(2022)提出显微镜

在手术中是非必要的。与显微镜相比,耳内镜手术

有以下优点:①减少疾病残留的发生,降低复发率。
内镜手术方法提供了比传统显微镜更宽的视野,并
允许对中耳腔进行详细检查,有0°、30°、45°和70°
不同角度的内镜检查设置,可清楚观察鼓室的各个

结构。现在可以使用高分辨率内镜检查,帮助区分

中耳 的 病 变 黏 膜 和 正 常 黏 膜[25]。现 已 有 直 径

2.7mm 和1.9mm 的耳内镜,它可以通过狭窄的

耳道,增加手术视野,提高视野的清晰度,并从多个

角度近距离观察组织。耳内镜清晰可见面神经隐

窝、鼓室窦、咽鼓管等隐匿解剖部位。而且,在耳内

镜精细操作下可以更好地避免面神经及鼓索神经

的损伤。后鼓室是儿童胆脂瘤的常见部位,仅用显

微镜很难看到[26]。相反,角度内镜提供了该区域

的放大视图,允许对鼓室窦和鼓室下窦进行细致的

解剖。对11项研究的系统评价和荟萃分析表明,
与显微镜下手术相比,内镜下手术的患儿耳内胆脂

瘤残 余 的 发 生 率 显 著 降 低 (RR =0.48,P <
0.001)[27]。据报道,在内镜手术前,使用显微镜进

行CMEC手术的复发率为12%~27%[26]。Park
等[28]报道使用内镜耳部手术治疗 CMEC,术后复

发率为4%。对来自北京儿童医院的87例 CMEC
患儿随访至少5年(2010-2017年)发现,2010—
2013 年 仅 依 赖 于 显 微 镜 手 术 的 术 后 复 发 率 为

26.92%,从2014年开始,越来越多的手术是在显

微镜和内镜下进行,复发率显著下降到8.33%[19];
然而,Choi等[29]发现,在33例患儿中,12例接受

显微镜手术和21例接受内镜手术的儿童在胆脂瘤

复发率上的差异没有统计学意义。造成不同研究

结果的差异可能包括其相对较小的样本量和非随

机设置以及较短的随访时间。②缩短手术时间,减
少医疗费用。Gülşen等[30]报道内镜组平均手术时

间为(37.2±3.1)min,明显短于显微镜组[(52.9±
9.2)min]。内镜手术与显微镜手术相比,患者的

平均住院时间缩短。一项前瞻性病例系列研究中,
术中完成显微解剖后,使用内镜在110例患者中检

测到 18 例 患 者 胆 脂 瘤 残 留,这 意 味 着 节 省 了

94638.66美元,减少了在单纯显微镜手术后需要

进行第2次手术的患者人数[31]。③减少术后疼

痛,患者及家属接受度高。接受内镜耳部手术的患

者术后疼痛减少,改善了疾病特异性生活质量,减
轻了手术焦虑。接受内镜手术的儿童在视觉模拟

评分上的疼痛评分通常为0,远远低于接受耳后手

术的儿童疼痛评分。这些结果得到了最近11项研

究的系统回顾和荟萃分析的支持,这些研究证实了

内镜耳部手术与此相关[2]。
然而,耳内镜手术存在的潜在挑战和缺点值得

关注。首先,外科医生只能用一只手操纵手术刀,
而另一只手握住内镜,单手操作无法及时清除电转

磨除的骨屑以及镜头污染需要反复进出耳道擦

镜[32],特别是在出血的情况下[33],这些缺点影响了

手术的效率和安全性。其次,内镜图像不能提供三

维立体化,并且缺乏解剖深度,使得内镜手术对于

没有经验的外科医生来说具有挑战性。最后,在内

镜检查中持续使用强度较强的灯泡会在内镜手术

结束时产生热量,可能会损坏中耳和邻近的结

构[29]。但这些限制都可以通过对术者进行培训和
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手术技能训练来克服。例如通过内镜,外科医生可

以获得解剖区域内的空间意识。总体来说,使用内

镜检查及手术去除中耳胆脂瘤具有明显的优势,因
为显微镜与内镜在功能上存在固有差异,实际应用

中内镜并不能完全取代显微镜。因此,外科医生需

要根据其手术经验和患者的疾病状况选择合适的

手术器械。
综上所述,由于颞骨 CC起病隐匿、解剖复杂

及手术操作空间有限,给疾病的诊断及治疗带来了

困难。在临床工作中,可通过患者的病史、症状以

及结合专科及影像学检查诊断和定位病灶,以选择

合适的手术方式,同时术后长期随访也很重要。
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