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　　摘　要：　目的　探讨单纯性听骨链畸形的临床诊断与治疗。方法　通过对２０１４年１月 ～２０１６年１月收治
的６例单纯性听骨链畸形患者的临床资料进行分析，总结探讨其临床诊治。结果　６例患者均表现为中度到中重
度传导或混合性耳聋。手术探查发现６例患者中，砧骨长脚缺失１例，砧镫关节脱位１例，术中通过部分人工听骨
（ｐａｒｔｉａｌｏｓｓｉｃｕｌａｒｒｅｐｌａｃｅｍｅｎｔｐｒｏｓｔｈｅｓｉｓ，ＰＯＲＰ）进行听力重建；砧骨长脚、镫骨上结构缺失，而镫骨足板活动可１例，
术中通过全人工听骨（ｔｏｔａｌｏｓｓｉｃｕｌａｒｒｅｐｌａｃｅｍｅｎｔｐｒｏｓｔｈｅｓｉｓ，ＴＯＲＰ）进行听力重建；镫骨足板固定１例，术中通过镫骨
足板开窗，人工镫骨（ｐｉｓｔｏｎ）进行听力重建；砧、镫骨畸形并面神经骑跨前庭窗表面１例，谈话后未行听力重建；砧、
镫骨畸形１例，面神经骑跨前庭窗下方，术中行ｐｉｓｔｏｎ听力重建。听骨形态异常患者在术前通过中耳ＨＲＣＴ可初步
判断，听骨关节脱位、镫骨固定则需在术中探查以明确诊断。结论　准确的听力学检查是单纯性听骨链畸形诊断
的第一道门槛，而耳乳突ＨＲＣＴ检查对诊断亦有重要作用，临床中对于难以解释的传导性耳聋必要时行鼓室探查
术，避免漏诊。
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　　单纯的先天性听骨链畸形指胚胎发育期中相关
的胚基受到抑制或障碍所造成的锤骨、砧骨和镫骨

的形态畸变或缺失，而不伴有外耳及内耳的畸形。

我国先天性耳畸形的发病率约为１．４／１００００，而单
纯听骨链畸形更为少见［１］。随着 ＣＴ影像学技术、
听力学检测评估水平、临床手术技巧的不断提高，单

纯性听骨链畸形的诊断率也明显提高。本文拟通过

对２０１４～２０１６年收治于我科的６例单纯性听骨链
畸形患者进行分析，总结讨论单纯性听骨链畸形的

临床诊治。

１　资料与方法

１．１　临床资料
６例患者临床资料均来自２０１４年１月 ～２０１６

年１月中南大学湘雅医院耳科病房的住院病例。其
中男３例，女３例；年龄１０～３４岁。所有患者无耳
流脓、耳鸣、眩晕等。既往无外伤史、耳毒性药物及

类似疾病家族史。专科体查：双侧外耳道干洁，鼓膜

完整标志清，盖莱试验阴性。其中患者１曾辗转外
院多次诊断为“感音神经性耳聋”，治疗无效而来我

院。行纯音测听提示：左耳听力正常，右耳中度传导

性聋。余详细资料见表１。
１．２　手术资料

６位患者均在全麻下进行手术，患者１、４、５和
患者６行耳后切口，患者２、３行耳内切口，手术探查
了患耳听骨链并针对术中所发现的听骨链畸形情况

进行了相应的听骨链重建处理。６例患者的术中所
见及听骨链重建方案及术后听力改善情况详见表１。

２　结果

手术后头部制动，术后１０ｄ拔出耳道内碘仿纱
条。检查见鼓膜完整。术后１～３个月随访听力学
结果，除５例未行听力重建外，其余病例术后气导听
阈均较术前有２０～３０ｄＢｎＨＬ左右提高。

表１　６例单纯性听骨链畸形患者的临床资料

患者性别
年龄
（岁）

病史 侧别 纯音测听 声导抗 影像学检查 术中发现 手术处理 听力提高

１ 男 １０ １年 右耳
右耳中度传

导性耳聋

双耳“Ａ”
型

双侧中耳无明显炎性及占

位病变，右耳砧骨长脚缺

如（图１Ａ）

右耳砧骨长脚缺失（图１Ｂ），
右侧锤骨及镫骨存在，未见

明显畸形，砧骨体与镫骨头

之间有少许结缔组织连接，

镫骨活动可，圆窗反应存在

右耳人工听

骨 ＰＯＲＰ重
建听力

３０ｄＢｎＨＬ

２ 女 ３４ １年 双耳

双耳中度传

导性听力下

降

双耳“Ａ”
型

双侧中耳气化可，无明显

炎性病变，双侧中耳未发

现明显听骨链畸形

右侧锤骨、砧骨、镫骨存在，

砧镫关节脱位，镫骨活动好，

圆窗反应存在。患者另一耳

暂未手术

右耳人工听

骨 ＰＯＲＰ重
建听骨链

２５ｄＢｎＨＬ

３ 女 ２７ ２年 左耳

左耳中 －重
度传导性听

力下降

双耳“Ａ”
型

双侧中耳无明显炎性及占

位病变，左耳镫骨上结构、

砧骨长脚缺失。

左侧砧骨长脚缺失，镫骨板

上结构缺失，镫骨足板发育

不良，部分缺失，但足板活动

可，圆窗反应存在

左耳人工听

骨 ＴＯＲＰ重
建听骨链

３０ｄＢｎＨＬ

４ 女 １２ ２年 双耳

双耳中重度

混合性听力

下降

双耳“Ａｓ”
型

双侧中耳未见明显炎症病

变，听骨链完整

分别于２０１５年９月、２０１６年
１月在我院行左、右耳探查
手术。手术发现双中耳改变

一致。均表现为听骨链完整

连续，锤砧关节活动好，但镫

骨底板及环韧带增厚、固定，

圆窗反射消失

双耳人工镫

骨 ｐｉｓｔｏｎ重
建听骨链

２０ｄＢｎＨＬ

５ 男 １３ 数年 左耳

左耳中重度

混合性听力

下降

双耳“Ａ”
型

双耳无炎症征象，左耳镫

骨结构不清，面神经向下

异位，面神经锥段位于前

庭窗位置。右耳听骨链完

整，未见明显异常（图２Ａ、
Ｂ）

左侧鼓室内锤骨完整，形态

正常，砧骨长脚向后下走形

异位并结构异常，面神经走

形异常，锥段位于卵圆窗上

方遮盖卵圆窗。镫骨结构异

常，镫骨与卵圆窗未有接触

（图２Ｃ）

与患者家属

沟通后未行

听力重建。

—

６ 男 １２ ５年 双耳

双耳重度混

合性听力下

降

双耳“Ａ”
型

双耳听骨链完整，面神经

向下异位，面神经锥段位

于前庭窗位置（图３Ａ）

右侧镫骨前后弓骨质纤细畸

形，与底板呈纤维韧带样连

接，镫骨底板完全固定，面神

经锥段骑跨于前庭窗下方

（图３Ｂ）

右耳人工镫

骨 ｐｉｓｔｏｎ重
建听骨链

２０ｄＢｎＨＬ

·８５３·
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图１　患者 １右侧中耳轴位 ＨＲＣＴ（Ａ）与术中所见（Ｂ）　
１：锤骨头；２：锤砧关节；３：缺失的砧骨长脚；４：镫骨；５：鼓索
神经

３　讨论

３．１　听骨链畸形的组织胚胎学
Ｔｅｕｎｉｓｓｅｎ等［２］（１９９３年）将中耳先天性畸形分

为４类：①先天性镫骨固定；②先天性镫骨固定伴听
骨链畸形；③先天性听骨链畸形，但镫骨底板活动；
④先天性蜗窗或前庭窗发育不全或重度发育异常。
镫骨在胚胎的４．５周开始发育，锤砧骨在第５周开
始，锤骨头、砧骨体为第一鳃弓Ｍｅｃｋｅｌ软骨所衍生，

图２　正常左侧中耳ＨＲＣＴ（Ａ）与患者５左侧冠状位中耳ＨＲＣＴ（Ｂ）对比，Ｃ为术中所见　１：上半规管；２：水平半规管；３：面神
经（图Ａ中的３为正常位置的面神经，图Ｂ中的３为异位于前庭窗表面的面神经）；４：鼓岬；５：砧骨长脚；６：镫骨肌腱；７：畸形
的镫骨；８：鼓索神经

图３　患者６右侧冠状位中耳 ＨＲＣＴ（Ａ）与术中所见（Ｂ）　

１：面神经（异位于前庭窗下方）；２：外半规管；３：镫骨后弓；

４：镫骨底板；５：镫骨前弓；６：鼓索神经

而第二鳃弓的Ｒｅｉｃｈａｒｔ软骨系锤骨柄、砧骨长脚、镫
骨板上结构的来源，而镫骨足板及迷路由迷路囊形

成。胚胎第６周发育异常可出现砧镫关节脱位或砧
骨长脚不发育，胚胎第７周发育异常易出现镫骨足
弓缺损或与底板分离，８～１０周锤骨若与第一鳃弓
的连接未断，易产生锤骨与上鼓室融合，第１６周开
始逐渐骨化，直至妊娠７个月左右骨化完成［３］。国

内学者殷国华［４］曾对１００耳先天性听骨链畸形患者
进行统计学分析，结果发现第一鳃弓发育障碍占

１０．７％、第二鳃弓发育障碍占３４．６％、而混合型（同
时伴鼓室、面神经、二窗、耳道及耳廓的各种畸形）

占５１．５％。从胚胎发育学上来看，单纯的听骨链畸
形以第二鳃弓发育障碍最为常见，故在临床工作

中，见到的砧骨长脚、镫骨板上结构、锤骨柄的畸

形也最多。本文患者４属于第１类畸形，为单纯的
镫骨足板增厚固定，为迷路囊发育障碍所致。而

其余患者１、２、３、５、６为第二鳃弓发育障碍所致，
表现为镫骨板上结构或／和砧骨长脚畸形，患者１、
２、３镫骨底板活动可，属于第３类畸形，患者５镫
骨足板悬置非固定，我们将其归属于第３类畸形，
而患者６镫骨畸形合并有镫骨足板固定故属于第
２类畸形。
３．２　中耳ＨＲＣＴ的意义

中耳ＨＲＣＴ不仅能排除中耳炎性或占位性病
变，内耳的畸形以外，冠状位的中耳ＨＲＣＴ尚能较清
楚地辨别面神经有无异位［５６］。正常中耳 ＨＲＣＴ面
神经锥段位于前庭窗以上，紧贴外半规管下方（如

图２Ａ所示）。也有文献这样定位［７］：沿上半规管纵

轴经水平半规管总脚作一定位线 ａ，垂直 ａ线经前
庭窗作一ｂ线，面神经则应在 ａ、ｂ线所形成的十字
·９５３·
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定位线的外上象限。将偏离此位置的定位面神经走

形畸形。而患者５与患者６的面神经在 ＣＴ上显示
已偏离原来的位置，分别异位于前庭窗及前庭窗下

方，术中探查结果与 ＣＴ结果相符合。患者５面神
经完全骑跨在前庭窗表面（图２Ｃ），术前、术中均与
家属交代病情，家属选择了放弃听力重建。患者６
术中发现面神经锥段异位于前庭窗下方（图３Ｂ），
故术中镫骨足板打孔，植入了人工镫骨ｐｉｓｔｏｎ。

中耳ＨＲＣＴ轴位能清楚的显示锤骨、砧骨、镫骨
３个听小骨形态有无异常，但关节有无固定或松弛
是无法明确的。患者１（图１Ａ）和患者３在术前的
中耳轴位的ＨＲＣＴ上可以明确的看到听骨的异常形
态。这样，临床医生在工作中就可以做到术前明确

问题，术中有的放矢。而对于像患者２听小骨关节
活动异常、患者４镫骨底板固定的患者，难以在术前
影像学检查中发现异常，此时需跟患者及其家属明

确交代手术探查的意义。

影像学技术通常难以分辨出镫骨底板固定还是

卵圆窗封闭畸形，２０１５年杨凤等［７］学者报道了一种

影像学技术 ＭＰＲ，即多平面重组技术，它是一种基
于体素信息的三维重建技术，将重建后的三维结构

以二维的形式投影在同一层面上，从而实现某一结

构的全程显示。它可以在镫骨及前庭窗病变层面

上，同层显示砧蹬关节、镫骨头、镫骨颈、前后脚、底

板、前庭窗，且能显示出面神经的位置及畸形，相对

冠状位ＨＲＣＴ，ＭＰＲ后处理影像技术在前庭窗骨性
闭锁和镫骨底板的直观诊断中更具优势。而临床

工作中，影像学技术有限或不能借助于影像学技

术来初步判断的传导性耳聋，手术探查仍是必选

项。

另外，虚拟 ＣＴ耳镜也是一种比较直观的显示
听骨链结构的一种方法，它主要基于虚拟现实技术

的高分辨螺旋 ＣＴ与计算机三维重建技术结合，对
所获得的原始数据进行处理，充分显示中耳结构的

空间立体构象，能比常规轴位或冠状位 ＣＴ提供更
多的信息。但是当放射科无法提供虚拟 ＣＴ耳镜技
术时，需要我们临床医生自己阅片，不放过任何一个

层面，有时ＣＴ室打印出来的听骨链层面较少，有可
能跳过了听小骨缺失的层面，而且某些综合医院的

放射科的放射技术及阅片水平有限，易遗漏此类患

者，所以，耳科医生除了要提高个人的阅片能力，在

面对这些特殊病例时，在放射科打印的 ＣＴ片上无
法找到明确的病变时，还需要我们仔细逐层阅读放

射科扫描电子档原片。

３．３　临床资料综合分析及手术的选择
虽然单纯性听骨链畸形是先天性改变，但由于

多为单侧病变，健耳能满足听力需要及言语发育，儿

童期不会表述，家长也不易发现。本文患者５甚至
不清楚具体发病时间。而病例１所述的患儿也是其
无意中发现右耳听力差而就诊的。在外院多次行纯

音测听，考虑“感音神经性聋”，并以药物治疗无效

１年而来我院的。但在我院反复听力测试（患儿配
合较好）后均提示右耳传导性听力下降。因此，可

以说纯音测听是诊断的第一道门槛，听力测试的错

误容易将临床医生导向错误的诊治方向。反复的准

确的听力学检测在耳科临床工作中有着举足轻重的

地位［８］，声导抗是另一项重要的中耳分析检测，分

泌性中耳炎的鼓室压图为“Ｂ”型或“Ｃ”型，而耳硬
化症的鼓室压图多“Ａｓ”型（部分患者纯音测听有明
显的 ｃａｒｈａｒｔ切迹），听骨链中断的鼓室压图多为
“Ａｄ”型。

临床工作中我们遇到外耳正常，鼓膜完整、无耳

流脓病史的传导性耳聋，又除外耳硬化症时我们就

需要高度警惕是否有听骨链的病变。因此，在单纯

性听骨链畸形的诊断上我们需要着重考虑的几个因

素：①非进行性听力下降，进行性听力下降常表现在
耳硬化患者中；②无明显诱因及药物、外伤、感染等
典型病因；③体检未发现外耳道、鼓膜及身体其他部
位畸形；④听力学检查为中度或以上的传导性耳聋，
气骨导差一般在４０ｄＢｎＨＬ以上，部分砧镫关节松
弛患者气骨导差不超过３０ｄＢ，尤其是此类青少年
患者，排除分泌性中耳炎后要高度考虑听骨链畸形；

⑤声导抗“Ａ”或 “Ａｄ”型鼓室压图，镫骨肌反射
消失，如患者１其声导抗为“Ａ”型图，术中发现砧骨
体与镫骨头之间有部分纤维组织连接，可能是其声

导抗为“Ａ”型图的原因；⑥颞骨高分辨率 ＣＴ提示
中耳无炎性病变，内耳无畸形。

手术有探查和治疗双重意义，成人可行耳内切

口或耳后切口，小儿建议行耳后切口避免耳道狭窄，

本文患者１、４、５、６的患儿即行的是耳后切口。另
外，关于手术时机的选择，单耳听骨链畸形所致的传

导性聋一般在５～７岁前不考虑手术治疗，待咽鼓管
发育完成后再考虑手术较稳妥。而双耳听骨链畸形

的患者５～７岁前考虑到言语发育问题，可先暂时适
配助听器。手术探查中耳腔根据听骨链异常情况决

定重建方式，目前重建主要分 ３型［９１１］：①底板活
动，镫骨上结构存在则可应用ＰＯＲＰ重建；②底板活
动，镫骨上结构缺如应用 ＴＯＲＰ；③Ｐｉｓｔｏｎ用于镫骨
·０６３·
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底板固定时。本文患者２是砧镫关节失连接，对于
此种情况我们可选择用骨水泥连接，如间隙 ＞１～
２ｍｍ，需要骨水泥＋桥接假体；如果间隙过大，也可
以放弃砧骨而直接使用ＰＯＲＰ［１２１３］。

很多时候，我们常需术前评估、手术探查后与家

属充分交代病情后才能决定手术方案。患者５面神
经完全骑跨在前庭窗表面（图２Ｃ），若在前庭窗的
位置植入人工听骨，有面瘫风险，那么可选择在鼓岬

处开窗，植入ｐｉｓｔｏｎ，但鼓岬开窗可能会导致听力提
高有限或神经性听力损伤［１４］；也有学者［５］采用微型

金刚电钻低速磨除鼓岬的骨质，保留骨衣，开窗处骨

衣表面外铺颞肌筋膜后植入 ＴＯＲＰ，但此种方法对
术者操作技术要求较高，存在外淋巴漏的风险；较为

安全提高听力的方式可选择ＢＡＨＡ植入［１５］，此种方

案有手术操作简单、安全性高等优点，植入 ＢＡＨＡ
后可使有部分残余听力的传导性或混合性聋患者听

力提高明显［１６］，但目前ＢＡＨＡ仍存在一定的并发症
及弊端，如植入钛质螺钉周围皮肤需日常护理、植入

钛质螺钉周围的皮肤不良反应（皮肤软组织过度增

生和感染）、骨整合不良、外伤、钛质螺钉或基座移

位等［１７］。

４　结论

准确的听力学检查是单纯性听骨链畸形诊断的

第一道门槛，而耳乳突 ＨＲＣＴ检查对诊断亦有重要
作用，临床中对于难以解释的传导性聋必要时行鼓

室探查术，避免漏诊。
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［１４］ＢｒｉｇｇｓＲＪ，ＴｙｋｏｃｉｎｓｋｉＭ，ＳｔｉｄｈａｍＫ，ｅｔａｌ．Ｃｏｃｈｌｅｏｓｔｏｍｙｓｉｔｅ：

Ｉｍｐｌｉｃａｔｉｏｎｓｆｏｒｅｌｅｃｔｒｏｄｅｐｌａｃｅｍｅｎｔａｎｄｈｅａｒｉｎｇｐｒｅｓｅｒｖａｔｉｏｎ［Ｊ］．

ＡｃｔａＯｔｏｌａｒｙｎｇｏｌ，２００５，１２５（８）：８７０－８７６．

［１５］高志强，沈鹏．植入式人工听觉装置［Ｊ］．中华耳鼻咽喉头颈外

科杂志，２０１０，４５（１０）：８７５－８８０．

［１６］ＭａｚｉｔａＡ，ＦａｚｌｉｎａＷＨ，ＡｂｄｕｌｌａｈＡ，ｅｔａ１．Ｈｅａｒｉｎｇｒｅｈａｂｉｌｉｔａｔｉｏｎｉｎ

ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｃａｎａｌａｔｒｅｓｉａ［Ｊ］．ＳｉｎｇａｐｏｒｅＭｅｄＪ，２００９，５０（１１）：１０７２

－１０７６．

［１７］ＨｏｂｓｏｎＪＣ，ＲｏｐｅｒＡＪ，ＡｎｄｒｅｗＲ，ｅｔａ１．Ｃｏｍｐｌｉｃａｔｉｏｎｓｏｆｂｏｎｅａｎ

ｃｈｏｒｅｄｈｅａｒｉｎｇａｉｄｉｍｐｌａｎｔａｔｉｏｎ［Ｊ］．ＪＬａｒｙｎｇｏｌＯｔｏｌ，２０１０，１２４

（２）：１３２－１３６．

（收稿日期：２０１６－０２－０１）

·１６３·




