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　　 单纯先天性听骨链畸形在临床上并不多
见

［１～４］
，主要表现为出生后即存在的听力下降，由于

不合并外耳及其他器官的畸形，易被漏诊误诊，尤其

是单耳发病或患耳听力损失不重时，更容易漏诊。

国内为数不多的文献报道单纯先天性听骨链畸

形
［１～６］

的病例数均不多。近年来，高清内镜系统在

中耳手术中应用越来越多，取得不错的效果，本文回

顾性总结分析我科 ２０１７年 ５月 ～２０１８年 ８月 ５例
单纯先天性听骨链畸形的临床特征及耳内镜下听骨

链重建的疗效，报道如下。

１　临床资料与方法

１．１　一般资料
本组５例，男 ３例，女 ２例。年龄 １２～４８岁，

（２１．２±１５．３）岁。均为单耳，均自幼耳聋，鼓室探
查均发现听骨链畸形。术前行颞骨薄层 ＣＴ平扫及

听骨链重建、纯音听阈测定、声阻抗、盖莱实验等检

查。术前 ＣＴ均排除外耳道和内耳畸形，听骨链重
建示听骨链畸形 ４例，１例砧骨长脚缺如合并砧镫
关节软连接未能分辨。术前声导抗鼓室曲线 Ａ型 ３
例，Ａｓ型２例。术前纯音听阈语言频率（０．５、１．０、
２．０ｋＨｚ）平均气导听阈（ｐｕｒｅｔｏｎｅｔｈｒｅｓｈｏｌｄａｖｅｒａｇｅ，
ＰＴＡ）４６～７３ｄＢＨＬ，（６４．１±１１．１）ｄＢＨＬ，术前气
骨导差（ａｉｒｂｏｎｅｇａｐ，ＡＢＧ）３１～６０ｄＢＨＬ，（４７．６±
１０．５）ｄＢＨＬ，所有患耳骨导均在 ２５ｄＢＨＬ以内。
盖莱实验均为阴性。５例 Ｃｒｅｍｅｒ’ｓ分型标准［７］

：Ⅲ
型４例，Ⅳ型１例。术前具体情况见表１。

病例选择标准：①鼓膜完整；②传导性耳聋或以
传导性聋为主的混合性聋，否认听力进行性加重；③
耳廓无畸形，外耳道正常；④排除中耳炎病史；⑤无
明确外伤导致听力下降的病史；⑥无其他先天性疾
病或组织结构发育异常。

表 １　５例术前情况 　

病例 性别 年龄（岁） 侧别 Ｃｒｅｍｅｒ’ｓ分型 ＰＴＡ（ｄＢＨＬ） ＡＢＧ（ｄＢＨＬ） 鼓室图

１ 男 １２ 右 Ⅲｂ ５８ ５０ Ａｓ
２ 男 １９ 左 Ⅲａ ４６ ３１ Ａ
３ 男 １５ 左 Ⅲａ ６５ ５０ Ａ
４ 女 ４８ 左 Ⅲｂ ６５ ４７ Ａｓ
５ 女 １２ 左 Ⅳ ７３ ６０ Ａ

　　ＰＴＡ：平均气导听阈；ＡＢＧ：气骨导差

１．２　方法
全麻下行耳内镜下鼓室探查术。取仰卧位，术

耳４５°朝上，在外耳道后壁距鼓环约６ｍｍ处做一个
弧形的外耳道皮瓣，向内分离显露外耳道深部的后

壁及上壁。挑起鼓环进入鼓室后，将外耳道皮肤 －

鼓膜瓣翻向前方，根据暴露听骨链的需要，凿除部分

鼓室盾板，３０°镜观察上鼓室及后鼓室，鼓室内结构
和听骨形态、连接、活动度。

术中根据听骨链畸形情况，畸形类型采取相应

的重建方式
［１，２，４～６］

。镫骨正常的２例植入部分人工
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听骨（ｐａｒｔｉａｌｏｓｓｉｃｕｌａｒｒｅｐｌａｃｅｍｅｎｔｐｒｏｓｔｈｅｓｉｓ，ＰＯＲＰ）
重建听骨链；镫骨畸形或缺如的３例，前庭窗均活动
好，植入全部人工听骨（ｔｏｔａｌｏｓｓｉｃｕｌａｒｒｅｐｌａｃｅｍｅｎｔ
ｐｒｏｓｔｈｅｓｉｓ，ＴＯＲＰ）重建听骨链［１，４］

。术中尽量保留正

常的听骨，避免损伤鼓室内黏膜。术后耳道内填塞

明胶海绵粒及氧氟沙星眼膏，耳道口填塞碘仿纱条，

敷料包扎。

术后常规抗生素治疗。术后 ２～３ｄ出院，２周
后门诊拔除外耳道内碘仿纱条，吸除外耳道残留的

填塞材料及渗液，并检查鼓膜生长情况。术后 １、２、
３个月复查鼓膜生长情况，术后 ６个月进行纯音听
阈检查。

２　结果

２．１　听骨链畸形部位
耳内镜下鼓室探查见听骨链畸形多累及砧骨和

镫骨（表２，图１～５），锤骨结构形态均无异常，其中
１例锤砧关节融合未与上鼓室骨壁融合，活动无异
常（病例４，图４Ｂ）。２例砧骨完全缺如；３例砧骨长
脚部分缺如，其中 ２例残留的砧骨长脚与镫骨形成

软组织连接。镫骨畸形缺如 ３例，其中 １例镫骨上
结构缺如，镫骨足板存在，活动好（病例 ３，图 ３）；１
例镫骨完全缺如，前庭窗活动好（病例２，图 ２）；１例
镫骨完全缺如合并前庭窗和面神经畸形，面神经发

出异常分支从鼓室内侧壁前庭窗下方通过（病例 ５，
图５）。
２．２　听骨链重建效果

术后 １个月外耳道及鼓膜均恢复正常形态，术
后６个月 ＰＴＡ（２７．６±５．０）ｄＢＨＬ，ＡＢＧ（１４．６±
４３）ｄＢＨＬ，骨导阈值无明显改变。２例镫骨正常
（病例１、４）ＰＯＲＰ重建听骨链，ＰＴＡ分别提高 ３８、４０
ｄＢＨＬ。镫骨畸形的 ３例（病例 ２、３、５）均合并砧骨
畸形，且前庭窗活动正常，ＴＯＲＰ重建。病例 ３镫骨
底板活动好，直接 ＴＯＲＰ，ＰＴＡ提高约 ３４ｄＢＨＬ；病
例２镫骨足板缺如，在前庭窗表面平铺软骨膜后
ＴＯＲＰ，ＰＴＡ提高约 １５ｄＢＨＬ，术后 ＡＢＧ缩小至 １５
ｄＢＨＬ；病例５镫骨缺如且前庭窗畸形，由于前庭窗
较小且后倾，采用肌肉填塞加固 ＴＯＲＰ的方式重建
听骨链，术后 ＰＴＡ提高约４２ｄＢＨＬ，ＡＢＧ缩小至 ２０
ｄＢＨＬ。见表２。

表 ２　５例术中及术后听力情况 　

病例
手术时间

（ｍｉｎ）
出血量

（ｍｌ）
术后住院

时间（ｄ）
听骨链畸形情况 听骨链重建方式

术后６个月
ＰＴＡ（ｄＢＨＬ）

术后６个月
ＡＢＧ（ｄＢＨＬ）

１ ４５ ＜５ ２ 砧骨长脚部分缺如，砧镫关节

软组织连接

取出 畸 形 砧 骨 及 锤 骨 头，

ＰＯＲＰ重建
２０ １４

２ ６０ ＜５ ３ 砧骨长脚部分缺如，镫骨完全

缺如

取出畸形砧骨及锤骨头，软骨

膜覆盖前庭窗，ＴＯＲＰ重建
３１ １５

３ ５５ ＜５ ３ 砧骨长脚大部分缺如，镫骨上

结构缺如，镫骨足板活动好

取出 畸 形 砧 骨 及 锤 骨 头，

ＴＯＲＰ重建
３１ １６

４ ５０ ＜５ ２ 砧骨小部分缺如，砧镫关节软

组织连接，锤砧关节融合，镫

骨完整

取出 畸 形 砧 骨 及 锤 骨 头，

ＰＯＲＰ重建
２５ ８

５ ７５ １０ ３ 砧骨完全缺如，镫骨完全缺

如，前庭窗狭小，后倾，面神经

畸形

取出 畸 形 砧 骨 及 锤 骨 头，

ＴＯＲＰ重建及肌肉填塞固定
ＴＯＲＰ

３１ ２０

　　ＰＴＡ：平均气导听阈；ＡＢＧ：气骨导差；ＰＯＲＰ：植入部分人工听骨；ＴＯＲＰ：植入全部人工听骨

３　讨论

自１９８２年 Ｎｏｍｕｒａ等描述在中耳检查中应用内
镜以来，耳内镜在耳显微外科中的应用越来越广泛，

逐渐从单纯鼓膜修补扩展到听骨链重建、中耳胆脂

瘤切除，甚至内耳及侧颅底手术中
［８～１０］

。Ｔｓｅｎｇ
等

［１１］
和 Ｌｅｅ等［１２］

通过 ｍｅｔａ分析耳内镜下鼓室成形
术的临床疗效，结果显示鼓膜愈合率与显微镜下无

明显差别，但是耳内镜手术在切口并发症、手术时

间、住院时间方面具有明显优势。耳内镜技术的出

现为先天性听骨链畸形的诊断和治疗提供一种准确

有效的方法。由于耳内镜下视野广，并可多角度探

查鼓室和听骨链，往往不再需要做耳道成形或过多

的凿除鼓室盾板
［１３］
，操作更加微创，能最大程度避

免对正常组织的干扰，优势更为明显，所以耳内镜下

听骨链的探查和重建手术是耳内镜技术应用的最佳

适应证之一。
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图１　病例１鼓室探查听骨链畸形类型及听骨链重建方式　Ａ．砧骨长脚缺如，砧
镫关节软组织连接；Ｂ．切断软组织连接，探查镫骨正常；Ｃ．ＰＯＲＰ重建听骨链
图２　病例２鼓室探查听骨链畸形类型及听骨链重建方式　Ａ．砧骨长脚缺如，
残留长脚与镫骨肌腱形成软组织连接；Ｂ．切断软连接后，探查镫骨完全缺如，前
庭窗膜性结构封闭；Ｃ．软骨膜平铺于前庭窗上，ＴＯＲＰ重建听骨链　图 ３　病例
３鼓室探查听骨链畸形类型及听骨链重建方式　Ａ．镫骨上结构缺如，镫骨足板
活动好；Ｂ．砧骨长脚大部分缺如，砧骨体及短脚正常；Ｃ．ＴＯＲＰ重建听骨链，软
骨片置于 ＴＯＲＰ上　图 ４　病例 ４鼓室探查听骨链畸形类型及听骨链重建方式
Ａ．砧骨长脚小部分缺如，砧镫关节软组织连接；Ｂ．锤砧关节融合；Ｃ．ＰＯＲＰ重建
听骨链　图５　病例５鼓室探查听骨链畸形类型及听骨链重建方式　Ａ．０°耳内
镜下见砧骨、镫骨完全缺如，前庭窗畸形，面神经下移，并于前庭窗前方发出畸形

分支横穿鼓室内侧壁；Ｂ．３０°耳内镜下观察，见前庭窗畸形，但未骨化；Ｃ．ＴＯＲＰ
重建听骨链，因前庭窗后倾，ＴＯＲＰ周围填塞肌肉组织固定
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　　本组均存在砧骨畸形（伴或不伴锤骨和镫骨畸
形），３例合并镫骨畸形，仅１例锤砧骨融合，但锤骨
结构及形态无异常。先天性听骨链畸形的听骨链重

建是重建鼓膜到前庭窗的传音连接，原则是尽量保

留自身听骨结构及听骨链的杠杆增益功能。听骨链

畸形的听骨链重建手术听力的提高程度优于中耳炎

的鼓室成形术
［１４］
，听骨链重建手术影响术后听力提

高的因素较多，如避免正常鼓室黏膜的损伤，避免鼓

室内过多地填塞明胶海绵从而减少术后粘连，保证

移植物与人工听骨紧密有效贴合等，耳内镜下听骨

链重建手术，优势更为明显。本组 ＰＯＲＰ重建术后
ＡＢＧ多在１０ｄＢＨＬ左右，而 ＴＯＲＰ重建的 ＡＢＧ在
２０ｄＢＨＬ左右，优于已报道的显微镜下手术的听力
提高程度

［３，５］
。此外，人工镫骨 Ｐｉｓｔｏｎ在听骨链畸形

的重建中的应用并不多，对于砧骨正常或者砧骨长

脚局部缺如（＜１／３）的患者，可以采用 Ｐｉｓｔｏｎ重建，
由于保留听骨链的杠杆增益功能，理论上术后听力

提高比 ＴＯＲＰ明显［１，３］
，但因开放前庭窗，存在内耳

感染及感音神经性聋的风险，需术者根据自身经验

谨慎选用。若术中探查发现前庭窗骨化，需进行前

庭窗开窗，并使用 Ｐｉｓｔｏｎ挂于砧骨长脚或锤骨柄重
建听骨链。

总之，听骨链畸形的诊断和重建是耳内镜技术

应用的最佳适应证之一，耳内镜下听骨链重建是治

疗听骨链畸形的有效方法，优势明显，值得在临床

推广。
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８　ＰｒｅｓｕｔｔｉＬ，ＭａｒｃｈｉｏｎｉＤ，ＭａｔｔｉｏｌｉＦ，ｅｔａｌ．Ｅｎｄｏｓｃｏｐｉｃｍａｎａｇｅｍｅｎｔ
ｏｆａｃｑｕｉｒｅｄｃｈｏｌｅｓｔｅａｔｏｍａ：ｏｕｒｅｘｐｅｒｉｅｎｃｅ．ＪＯｔｏｌａｒｙｎｇｏｌＨｅａｄＮｅｃｋ
Ｓｕｒｇ，２００８，３７（４）：４８１－４８７．

９　ＫｉｒｉｎｇｏｄａＲ，ＫｏｚｉｎＥＤ，ＬｅｅＤＪ．Ｏｕｔｃｏｍｅｓｉｎｅｎｄｏｓｃｏｐｉｃｅａｒ
ｓｕｒｇｅｒｙ．ＯｔｏｌａｒｙｎｇｏｌＣｌｉｎＮｏｒｔｈＡｍ，２０１６，４９（５）：１２７１－１２９０．

１０　ＧｌｉｋｓｏｎＥ，ＹｏｕｓｏｖｉｃｈＲ，ＭａｎｓｏｕｒＪ，ｅｔａｌ．Ｔｒａｎｓｃａｎａｌｅｎｄｏｓｃｏｐｉｃ
ｅａｒｓｕｒｇｅｒｙｆｏｒｍｉｄｄｌｅｅａｒｃｈｏｌｅｓｔｅａｔｏｍａ．ＯｔｏｌＮｅｕｒｏｔｏｌ，２０１７，３８
（５）：ｅ４１－ｅ４５．

１１　ＴｓｅｎｇＣＣ，ＬａｉＭＴ，ＷｕＣＣ，ｅｔａｌ．Ｃｏｍｐａｒｉｓｏｎｏｆｔｈｅｅｆｆｉｃａｃｙｏｆ
ｅｎｄｏｓｃｏｐｉｃ ｔｙｍｐａｎｏｐｌａｓｔｙ ａｎｄ ｍｉｃｒｏｓｃｏｐｉｃ ｔｙｍｐａｎｏｐｌａｓｔｙ： Ａ
ｓｙｓｔｅｍａｔｉｃｒｅｖｉｅｗａｎｄｍｅｔａａｎａｌｙｓｉｓ．Ｌａｒｙｎｇｏｓｃｏｐｅ，２０１７，１２７（８）：
１８９０－１８９６．

１２　ＬｅｅＳＹ，ＬｅｅＤＹ，ＳｅｏＹ，ｅｔａｌ．Ｃａｎｅｎｄｏｓｃｏｐｉｃｔｙｍｐａｎｏｐｌａｓｔｙｂｅａ
ｇｏｏｄａｌｔｅｒｎａｔｉｖｅｔｏｍｉｃｒｏｓｃｏｐｉｃｔｙｍｐａｎｏｐｌａｓｔｙ？Ａｓｙｓｔｅｍａｔｉｃｒｅｖｉｅｗ
ａｎｄｍｅｔａａｎａｌｙｓｉｓ．ＣｌｉｎＥｘｐＯｔｏｒｈｉｎｏｌａｒｙｎｇｏｌ，２０１９，１２（２）：１４５－
１５５．

１３　ＬａｄｅＨ，ＣｈｏｕｄｈａｒｙＳＲ，ＶａｓｈｉｓｈｔｈＡ．Ｅｎｄｏｓｃｏｐｉｃｖｓｍｉｃｒｏｓｃｏｐｉｃ
ｍｙｒｉｎｇｏｐｌａｓｔｙ：ａｄｉｆｆｅｒｅｎｔｐｅｒｓｐｅｃｔｉｖｅ．ＥｕｒＡｒｃｈＯｔｏｒｈｉｎｏｌａｒｙｎｇｏｌ，
２０１４，２７１（７）：１８９７－１９０２．

１４　杨海弟，高敏倩，熊　浩，等．耳内镜下中耳手术及鼓室成形术效
果分析．中华耳科学杂志，２０１７，１５（４）：４０７－４１１．

（收稿日期：２０１９－０２－１３）
（修回日期：２０１９－０７－２２）

（责任编辑：李贺琼）

·９４０１·中国微创外科杂志２０１９年１１月第１９卷第１１期　ＣｈｉｎＪＭｉｎＩｎｖＳｕｒｇ，Ｎｏｖｅｍｂｅｒ２０１９，Ｖｏｌ．１９．Ｎｏ．１１


