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　　[摘要]　目的:探讨先天性咽鼓管骨部异常扩大畸形的临床特征。方法:回顾性分析6例(9耳)确诊为先天

性咽鼓管骨部异常扩大患者的病史、体格检查、听力检查、颞骨高分辨CT(high-resolutioncomputedtomography,

HRCT)检查等结果。结果:6例先天性咽鼓管骨部异常扩大患者中3例双侧咽鼓管扩大,3例左侧咽鼓管扩大。

7耳听力结果提示,3耳为传导性聋,平均骨导13.7dB,平均气导71.3dB;3耳为混合性聋,平均骨导27.7dB,平
均气导83.7dB;1耳为极重度感音神经性聋。颞骨 HRCT上骨性咽鼓管异常扩大典型表现为咽鼓管骨部增长、
增宽,水平位上测量最大长度和最大宽度分别为(22.61±2.94)mm 和(6.50±2.33)mm。此外,合并外耳道畸

形6耳,鼓室狭小6耳,鼓窦畸形5耳,听骨链畸形7耳,耳蜗畸形6耳,蜗孔畸形3耳,前庭增宽2耳,半规管畸形

3耳,前庭窗畸形6耳,面神经走形异常5耳,内听道畸形2耳,颅中窝低位8耳,颈内动脉畸形1耳。结论:咽鼓

管骨部异常扩大属于罕见的先天性中耳畸形,可以合并外耳、其他中耳结构以及内耳畸形。患者可以无咽鼓管异

常开放症状而仅表现为不同程度听力下降,通常在影像学检查时被无意发现,因此颞骨 HRCT 具有重要提

示意义。
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Abstract　Objective:Toinvestigatetheclinicalfeaturesofpatientswithcongenitallyenlargedbonyportions
oftheEustachiantube(ET).Methods:Themedicalhistory,physicalexamination,hearingtest,temporalbone
highresolutioncomputedtomography(HRCT)ofsixpatients(nineears)withcongenitallyenlargedbonyportion
oftheETwereretrospectivelyanalyzed.Results:Fourpatientsweremenandtwowerewomen.Theminimum,

maximum,andaverageageswere5,21,and(14.7±6.4)years,respectively.Threemalformationswerebilateral
andthreewereleft-sided.Threeearshadconductivehearingloss(averageboneandairconductionthresholdswere
13.7dBand71.3dB),threehadmixedhearingloss(averageboneandairconductionthresholdswere27.7dBand
83.7dB),andonehadextremelyseveresensorineuralhearingloss.Theaveragemaximumlengthandwidthof
theenlargedbonyETontemporalboneHRCTwere(22.61±2.94)mmand(6.50±2.33)mm,respectively.The
enlargementwascombinedwithanexternalauditorycanalmalformationinsixears,narrowtympaniccavityin
six,tympanicantrum malformationinfive,ossicularchainmalformationinseven,cochlearmalformationinsix,

helicotremamalformationinthree,vestibulewideningintwo,semicircularcanalmalformationinthree,vestibular
windowmalformationinsix,facialnerveabnormalityinfive,internalauditorymeatusmalformationintwo,low
middlecranialfossaineight,andsevereinternalcarotidarterymalformationinone.Conclusion:BonyETenlarge-
mentisararecongenitalmiddleearmalformationwhichcouldcombinedwithotherearmalformations.Patients
canhavenoETdysfunctionbutdifferentpatternsofhearingloss.Thedefectisusuallyfoundunintentionallydur-
ingimaging,andtheHRCToftemporalboneissignificant.
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　　先天性外中耳畸形(congenitalmicrotia-atre-
sia,CMA)常常累及耳廓、外耳道(externalaudito-
rycanal,EAC)、鼓室及听骨链等结构,很少累及到

咽鼓管[1-2]。咽鼓管畸形多数发生在软骨部,骨部

异常扩大的患者非常少见,仅有几例个案报道,以
及Falkenberg-Jensen等[3]对9例患者的报道,主
要描述咽鼓管骨部扩大的影像学表现以及其合并

的综合征;但对于此类患者的其他临床特征及影像

学上其他结构的特点并未具体描述[2-6]。咽鼓管骨

部异常扩大畸形具有潜在的临床意义:中耳疾病,
如胆脂瘤,更容易通过扩大的咽鼓管延伸至蝶窦,
对颈内动脉、垂体和视神经有潜在危险;而鼻腔、鼻
窦病变,如慢性鼻窦炎,细菌、病毒等更加容易通过

咽鼓管进入中耳,形成分泌性中耳炎;同时鼻腔、鼻
窦、鼻咽部手术时,也应注意避免损伤畸形的咽鼓

管。由于咽鼓管在解剖上和功能上的作用,明确此

类患者的临床特点具有重要意义。临床上发现部

分CMA 患者在颞骨高分辨 CT(high-resolution
computedtomography,HRCT)上有咽鼓管骨部异

常扩大的表现。因此,回顾性分析6例(9耳)咽鼓

管骨部异常扩大的病例,总结归纳此类患者的临床

特征,为临床上该疾病的诊断及相关疾病的预防提

供参考。
1　资料与方法

1.1　临床资料

回顾性分析2011—2018年就诊于北京同仁医

院耳鼻咽喉头颈外科经颞骨 HRCT确诊为先天性

咽鼓管骨部异常扩大的6例(9耳)患者的临床资

料,并进行临床特征分析。6例患者中,男4例,女
2例;5~21岁,平均(14.7±6.4)岁。
1.2　专科查体

所有耳廓外形根据 Marx分型分为正常、Ⅰ、
Ⅱ、Ⅲ、Ⅳ级[7-8]:Ⅰ级指耳廓略小,轻度畸形,但所

有结构均可辨别;Ⅱ级指耳廓部分结构缺失,大小

约为正常耳廓的1/2~2/3;Ⅲ级指耳廓严重畸形,
呈花生状或条索状;Ⅳ级指无耳畸形。所有 EAC
均分为正常、狭窄和闭锁。其他检查发现异常情况

也被记录。
1.3　听力学评估

所有患者均接受纯音测听(puretoneaudiom-
etry,PTA)检查,并使用美国 GSI-61测听仪进行

分析,分 别 获 得 0.25、0.50、1.00、2.00 和 4.00
kHz的骨导阈值(boneconduction,BC)和气导阈

值(airconduction,AC)。
1.4　影像学评估

所有患者均采用飞利浦64CT扫描仪进行颞

骨 HRCT检查,检查时缓和处于闭口静息位。成

像参数为:电压120kV;电流200mA;矩阵512×
512;源图像切片厚度为0.625mm。使用骨算法在

水平位、冠状位和矢状位上重建1mm 厚度的图

像。窗宽:4000HU,窗位:700HU。2位放射科

医生对图像进行评估,1位经验丰富的耳科医生回

顾了并进行最终诊断。观察咽鼓管骨部扩大侧外、
中、内耳及周围重要结构在颞骨 HRCT上的表现,
并在水平位上选取咽鼓管骨部最宽处和最长层面

进行测量。

2　结果

2.1　一般情况

所有患者均主诉自幼听力差,均无咽鼓管异常

开放主观感受[9]。其中1例伴右耳前及双颈前瘘

口反复肿胀流脓10余年,且曾于外院行耳前瘘管

切除术;另有1例患者为对侧 CMA、外耳道狭窄

(externalauditorycanalstenosis,EACS),双耳前

可见瘘管口。2例患者曾佩戴助听器。所有患者

均未记录到综合征,见表1。
2.2　专科体检结果

体检发现1例患者右耳廓呈条索状畸形,为Ⅲ
级,其余耳廓形态均正常。3例患者双EAC宽敞,
其中1例右耳道内可见脓性分泌物;2例患者双侧

EACS;1 例 患 者 左 侧 EAC 宽 敞 且 垂 直,右 侧

EACS。1例患者右耳轮脚可见切口,有溢脓,双颈

前甲状软骨两侧皮肤可见瘘管口,伴红肿,挤压有

清亮分泌物渗出;另有1例双耳前可见瘘管口,未
见红肿及分泌物。见表1。
2.3　听力学结果

所有6例(9耳)患者中,1例(2耳)患者听力

资料缺失,余5例(7耳)患者中2例(3耳)为传导

性聋,平均骨导阈值为13.7dB,平均气导阈值为

71.3dB;2例(3耳)为混合性聋,平均骨导阈值为

27.7dB,平均气导阈值为83.7dB;1例(1耳)为极

重度感音神经性聋。
2.4　颞骨 HRCT结果

2.4.1　咽鼓管骨部异常扩大　所有患者中,3例

双侧咽鼓管骨部扩大,3例左侧单侧扩大。颞骨

HRCT示咽鼓管骨部增长、增宽,沿着颅底向蝶窦及

鼻咽部延伸,其在鼓室起始段及抵近蝶窦时可出现

管腔膨隆、增宽现象。颞骨 HRCT水平位上测量咽

鼓管骨部平均最大长度为(22.61±2.94)mm,平均

最大宽度(6.50±2.33)mm。见图1和表2。
2.4.2　咽鼓管骨部异常扩大合并外中耳畸形　所

有6例(9耳)咽鼓管骨部异常扩大患者的颞骨

HRCT提示:EAC狭窄或走形异常6耳,其中3耳狭
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窄,2耳走形异常且其中1耳上壁骨质缺损,另有1
耳仅上壁骨质缺损;鼓室狭小6耳,其中3耳鼓室内

有高密度影;鼓窦畸形5耳,其中3耳未发育,2耳鼓

窦内可见软组织影;乳突4耳呈气化型,3耳硬化型

(其中2耳部分乳突骨质破坏,其内可见软组织影),
另有2耳板障型;7耳听骨链畸形,主要表现为听小

骨形态异常,锤砧骨融合,砧镫关节形态异常、对位

欠佳或显示不清,镫骨缺失等。见图2和表3。
2.4.3　咽鼓管骨部异常扩大合并内耳畸形　所有

6例(9耳)咽鼓管骨部异常扩大患者的颞骨 HRCT
提示:6耳存在耳蜗畸形,主要表现为周数不足、中
顶周小或融合;3耳蜗孔畸形,其中2耳狭窄,1耳

闭锁;2耳前庭增宽;3耳半规管畸形;6耳前庭窗

畸形,其中1耳狭窄,5耳闭锁。见图2和表4。

表1　咽鼓管异常扩大患者的一般资料

例序 性别 年龄/岁 主诉
体征

外耳道 耳廓畸形 耳前瘘管 颈部瘘管

1 女 5 发现右耳听力差1年 - - - -

2 男 21

双耳听力差21年,右耳前

及双颈前瘘口反复肿胀流

脓10余年

右侧脓性分泌物 - 右侧 双侧

3 女 18 听力差18年 - - - -
4 男 11 听力差11年 双侧狭窄 - - -
5 男 21 听力差21年 双侧狭窄 - - -
6 男 12 听力差12年 左垂直且宽敞;右狭窄 右侧条索状 双侧 -

a:双侧;b:双侧;c:单侧;d:单侧;e:双侧;f:单侧;黑色

箭头示扩大的咽鼓管骨部,白色箭头示咽鼓管骨部异

常扩大在蝶骨部分抵近蝶窦时明显膨大。
图1　6例患者的颞骨 HRCT水平位上咽鼓管骨部扩

大表现

表2　咽鼓管骨部异常扩大在颞骨HRCT水平位的特征

例序
咽鼓管

扩大侧别
最大宽度/mm 最大长度/mm

1 双侧 左:5.9　右:6.1 左:24.6　右:21.6
2 双侧 左:11.9　右:5.8 左:20.6　右:22.8
3 左侧 5.8 19.5
4 左侧 4.1 27.0
5 双侧 左:5.5　右:5.0 左:19.4　右:21.1
6 左侧 8.4 26.9

2.4.4　咽鼓管骨部异常扩大合并其他重要结构畸

形　所有6例(9耳)咽鼓管骨部异常扩大患者的

颞骨 HRCT提示:5耳存在面神经走形异常,2耳

内听道畸形,8耳存在颅中窝低位(图2)。1例颈

内动脉畸形:左侧颈内动脉发育缺如,仅有右侧颈

内动脉通向颅内,右侧颈内动脉在破裂孔段后形成

左右海绵窦段颈内动脉(图1e)。见表5。

a:黑色箭头示软组织破坏外耳道上壁进入上鼓室,上鼓室外侧壁缺失,白色箭头示镫骨缺失,绿色箭头示前庭窗闭锁;
b:黑色箭头示软组织影进入鼓室,白色箭头示听骨链缺失,绿色箭头提示颅中窝低垂。

图2　例2患者HRCT冠状位
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表3　咽鼓管骨部异常扩大伴外中耳畸形的颞骨HRCT特征

例序 侧别 外耳道畸形 鼓室腔 鼓窦 乳突 听骨链畸形

1 左 - 狭小 未发育 气化型 +
右 - 狭小 未发育 气化型 +

2 左 走行异常 - - 气化型 +
右 走行异常,上壁骨质缺损 狭小,上鼓室软组织影 软组织影 硬化型,部分骨质破坏可见软组织影 +

3 左 - 狭小 - 板障型 +
4 左 狭窄 狭小,上鼓室软组织影 未发育 硬化型 +
5 左 狭窄 - - 气化型 -

右 狭窄 - - 板障型 -
6 左 上壁骨质缺损 狭小,鼓室内可见软组织影 软组织影 硬化型,部分骨质破坏可见软组织影 +

表4　咽鼓管骨部异常扩大伴内耳畸形颞骨HRCT特征

例序 侧别 耳蜗 蜗孔 前庭 半规管 前庭窗 蜗窗

1 左 周数不足 狭窄 - - - -
右 小,周数不足 狭窄 - 后半规管短小 - -

2 左 中、顶周小 - - - - -
右 中、顶周小 - - - 闭锁 -

3 左 中、顶周融合 - 增宽 上半规管畸形 狭窄 -
4 左 - - - - 闭锁 -
5 左 - - - - 闭锁 -

右 - - - - 闭锁 -
6 左 中、顶周部分融合 闭锁 增宽 外半规管短粗 闭锁 -

表5　咽鼓管骨部异常扩大伴其他重要结构畸形颞骨HRCT特征

例序 侧别 面神经 内听道 颅中窝 颈内动脉畸形

1 左 迷路段起源及走形异常 - 低位 -
右 迷路段起源及走形异常 - 低位

2 左 - - - -
右 乳突段前移 - 低位

3 左 - - 低位 -
4 左 鼓室段移,乳突段前移 - 低位 -
5 左 - 略宽 低位 +

右 - - 低位

6 左 乳突段前移 狭窄 低位 -

a:白色箭头示软组织破坏外耳道上壁及乳突尖进入上鼓室,上鼓室外侧壁缺失;b:黑色箭头示前庭窗闭锁,绿色箭头示

镫骨缺失,白色箭头示软组织进入咽鼓管;c:黑色箭头示畸形的耳蜗,白色箭头示蜗孔闭锁,绿色箭头示锤砧融合体及

鼓室内软组织影,同时可见左侧内听道较右侧狭窄。
图3　例6患者HRCT冠状位和水平位
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3　讨论

咽鼓管属于中耳的一部分,从解剖学上连接鼻

咽和鼓室。它从中耳前壁延伸到鼻咽侧壁,由骨部

和软骨部组成,与中耳的引流、平衡气压和防止来

自鼻咽部的逆行感染等功能密切相关[10]。咽鼓管

软骨部发育异常较常见,而骨部异常扩大比较罕

见,多数都是通过中耳 CT检查偶然发现[4,11]。本

研究的6例患者均无咽鼓管异常开放症状,主要表

现为不同程度、不同类型的听力下降,其中1例主

因鳃裂瘘管切除术后感染就诊,1 例 主 因 对 侧

CMA 就诊。咽 鼓 管 骨 部 异 常 扩 大 均 于 行 颞 骨

HRCT检查时无意中发现,因此影像学检查对于

疾病的诊断具有重要意义。
3.1　咽鼓管骨部异常扩大在颞骨 HRCT 上的

表现

咽鼓管骨部异常扩大在颞骨 HRCT上表现为

咽鼓管骨部增长、增宽,沿着颅底向蝶窦及鼻咽部延

伸,咽鼓管骨部的容积明显增大。Falkenberg-Jens-
en等[3]对9例(10耳)咽鼓管骨部异常扩大患者的

咽鼓管宽度进行测量,平均最大宽度为5.7mm,平
均 最 小 宽 度 为 3.0 mm。 Haginomori 等[2],
Jovankovǐcová等[4],Khan等[6]报道的个案中,咽
鼓管骨部的最大宽度分别是6.0、7.0、5.0mm。本

研究中测得的咽鼓管骨部平均最大宽度为(6.50±
2.33)mm,与之前的报道相似,同时我们测得咽鼓

管骨部平均最长长度为(22.61±2.94)mm,较正

常情况下颞骨 HRCT上咽鼓管骨部的长度有明显

的增长。另外我们发现,扩大的咽鼓管从鼓室向蝶

骨延伸过程中,在鼓室起始部位和抵近蝶窦时出现

末端膨隆增大现象,这与 Falkenberg-Jensen等[3]

的报道一致。
3.2　咽鼓管骨部异常扩大与先天性外、中、内耳

畸形

本研究同时在颞骨 HRCT上对咽鼓管骨部扩

大侧的外、中、内耳重要结构进行观察,发现咽鼓管

骨部异常扩大侧均有中耳和内耳畸形表现,大部分

合并外耳畸形,这和以往的文献报道结果类似。由

于耳畸形的表现较为复杂,我们观察到的主要畸形

表现包括小鼓室、听骨链畸形、颅中窝低位、前庭窗

狭窄或闭锁、耳蜗畸形及面神经走形异常。次要表

现包括EAC畸形,主要为狭窄;部分鼓窦未发育;
蜗孔狭窄或闭锁,前庭、半规管和内听道也可有不

同类型畸形。这些畸形可以同时出现,也可以不同

组合形式出现。
咽鼓管骨部异常扩大合并外、中、内耳畸形的

病理生理机制目前尚不清楚,但存在胚胎发育基

础。耳是由神经嵴、中胚层、内胚层和外胚层来源

的组织衍生而来的复合结构,包括耳囊、听小骨、咽

鼓管、外耳软骨、神经及肌肉等[11]。咽鼓管作为中

耳的一部分,是由第一咽囊发育而来。由于外耳及

中耳均由鳃器发育而来,因此咽鼓管骨部扩大可以

合并外耳及其他中耳结构的异常。内耳则是由单

独的听囊发育而来,因此外中耳畸形合并内耳畸形

的情况比较少见,但仍有约10%的发生率[12]。本

研究中咽鼓管畸形是中耳畸形的一种,但是所有患

者均伴有内耳畸形,提示咽鼓管畸形和内耳畸形可

能存在一定的相关性,需要进一步研究。
3.3　咽鼓管骨部异常扩大与毗邻重要结构的关系

3.3.1　与蝶骨的关系　Bosschaert等[5]报道了异

常扩大的咽鼓管进入异常气化的蝶骨,Khan等[6]

报道了咽鼓管骨部异常扩大与蝶窦相通。这可能

是由于在胚胎发育过程中,致病因素引起咽鼓管气

化过度,刺激了蝶骨气化,加速后鼻囊隐窝内蝶窦

气化所导致。这只是一个基于胚胎发育过程的假

设,尚有待进一步证实。本研究中所有扩大的咽鼓

管均未发现与蝶窦相通,也未见蝶骨异常气化,仅
有部分患者的蝶骨体发育较差,推测可能是因咽鼓

管骨部异常扩大而占据蝶骨发育空间所致。由此

可见咽鼓管骨部异常扩大和蝶骨的关系并不明确。
3.3.2　与颈内动脉的关系　本研究中,发现例5
患者左侧颈内动脉缺如,仅有右侧颈内动脉通向颅

内段,伴有听骨链畸形,两窗闭锁和耳蜗畸形,属于

十分罕见的病例,既往未见报道,具体机制不明。
从胚胎发育上看,颈内动脉起源于第3原始主动脉

弓动脉和背动脉,动脉弓的畸形常伴有咽弓和咽囊

发育畸形[13-14],有研究显示咽囊对动脉弓发育起调

控作用,为动脉弓前体细胞提供一个合适的微环

境[15],这可能是咽鼓管骨部异常扩大合并颈内动

脉畸形的胚胎学基础。
3.4　咽鼓管骨部异常扩大与综合征

既往研究报道咽鼓管骨部异常扩大患者可以

合并综合征,可见于 OAV 综合征、Klippel-Feil综

合征等[3-4]。Falkenberg-Jensen等[3]报道的9例患

者中,有7例为oculo-auriculo-vertebral(OAV)综
合征;Haginomori等[2]报道过1例咽鼓管骨部扩

大患者也为 OVA 综合征。Jovankovǐcová等[4]报

道过1例为 Klippel-Feil综合征患者。本组患者均

未记录综合征表现,可见咽鼓管骨部异常扩大患者

可以存在于综合征患者中,也可以无综合征表现。
3.5　咽鼓管骨部异常扩大与第一鳃裂瘘管

例2患者的右耳和例6患者的左耳存在咽鼓

管骨部异常扩大同时合并有罕见的第一鳃裂瘘管。
例2患者就诊时已于外院行“右耳前瘘管切除”术,
术后切口不断有分泌物渗出,且 EAC 肿胀明显。
颞骨 HRCT提示右侧EAC上壁软组织影,一直延

伸至咽鼓管,上壁骨质缺损(图2)。例6患者双侧
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耳廓前方瘘管均无感染表现,颞骨 HRCT 提示软

组织影经EAC上壁进入鼓窦、鼓室及咽鼓管远端

(图3)。对上述2例患者均进行了术中探查,并最

终确诊为第一鳃裂瘘管而非耳前瘘管。
第一鳃裂瘘管是非常罕见的头颈部畸形,是由

于第一鳃弓闭合不全形成[16]。常见的第一鳃裂瘘

管近段始于 EAC底部的骨-软骨连接处或软骨部

分,沿着下颌和舌骨弓之间的接缝,远端终止于下

颌下区[17]。但是本研究中的2例患者,瘘管近端

均开口于耳前,远端开口于咽鼓管骨部,以往虽然

有文献报道过此类鳃裂瘘管畸形[18],但同时合并

咽鼓管骨部异常扩大的病例仍未见报道,此类患者

非常罕见。
本研究仍存在的不足之处,回顾性分析具有一

定局限性且样本量小。今后将对先天性咽鼓管骨

性扩大畸形进行前瞻性研究,扩大样本量,以期归

纳出基于大样本量的临床特征。
4　结论

咽鼓管骨部异常扩大属于罕见的先天性中耳

畸形,可以合并外耳、其他中耳结构以及内耳畸形。
患者可以无咽鼓管异常开放表现,听力差往往是其

第一主诉。通常在影像学检查时被无意发现,故颞

骨 HRCT具有重要提示意义。临床上发现此类患

者,需警惕其他耳部畸形的存在,关注中耳疾病和

鼻部疾病的交叉发生,且在鼻部、鼻咽部手术时应

注意避免损伤扩大的咽鼓管。
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