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　　 先天性胆脂瘤又称表皮囊肿或原发性胆脂瘤，
发病率为１０％，占所有胆脂瘤的２％～５％［１］。颞骨

先天性胆脂瘤是在胚胎发育过程中，因中外胚层上

皮组织存留于颞骨，而后上皮生长堆积形成的非实

质肿瘤性疾病，可能发生在颞骨内的各个部位，包括

中耳、外耳道、乳突和岩尖，其中儿童多见，然而疾病

起病隐匿，临床仍然容易漏诊、误诊。本文报道１例
儿童颞骨先天性胆脂瘤误诊为贝尔面瘫，分析其原

因，以加强对先天性胆脂瘤的认识，减少临床误诊。

１　临床资料

患儿，女，８岁，因发现口角歪斜近 １年，于
２０２１年６月６日入院。患儿１年前不明原因出现口
角歪斜，左眼闭目不全，渐进性加重。曾反复到中医

院就诊，ＣＴ示中耳炎，诊断为贝尔面瘫，给予激素、
活血、营养神经及多疗程针灸治疗，病情无好转，面

瘫症状进行性加重，来我院就诊。患儿出生后通过

听力筛查，无耳科疾病史，无耳部外伤及手术史。查

体：面部不对称，左侧额纹消失、眼睑闭合不全、口角

歪斜，鼓腮漏气，面瘫ＨＢＶ级；耳内镜示：外耳道通
畅，左侧鼓膜完整，内侧白色珍珠样物（图１），累及
鼓膜多个象限。纯音测听提示左耳传导性听力下

降，平均气导听阈４３ｄＢＨＬ，平均骨导听阈５ｄＢＨＬ。
声导抗鼓室图示：左耳“Ｂ”型曲线。颞骨 ＣＴ示：左
颞骨内骨内软组织影，膨胀性生长，听骨破坏，范围

累及半规管、迷路上气房、水平段及迷路段面神经

管，ＣＴ值约７０Ｈｕ（图２）。ＭＲＩ示：左侧鼓室 Ｔ１ＷＩ
呈等低信号，Ｔ２ＷＩ＋ＦＳ呈等高信号影，病变向内深
达前庭、上半规管、水平半规管及壶腹部边缘

（图３）。术前诊断：先天性胆脂瘤（左）。于２０２１年
６月１２日在全麻下行乳突根治 ＋鼓室成型术 ＋面

神经减压术（水平段、迷路段）。术中见：胆脂瘤上

皮堆积于中鼓室、上鼓室、鼓窦、乳突；锤骨头、砧骨、

镫骨及上半规管、水平半规管近壶腹端骨质破坏，伴

少量白色上皮嵌顿、大量增生骨及肉芽形成；迷路上

气房扩大，增生骨质及上皮堆积物压迫面神经水平

段及迷路段。手术取常规耳后切口，暴露乳突骨皮

质，分离外耳道鼓膜瓣，掀起鼓膜，开放式切除乳突

皮质，清理病灶；减压水平段面神经，前庭腔及上半

规管壶腹、膜性水平半规管裸露；联合内镜清除上半

规管内侧病变，减压迷路段面神经，取筋膜覆盖面神

经、前庭窗及半规管，开放乳突腔与外耳道，复位外

耳道鼓膜瓣，耳甲腔成型。术后病理：胆脂瘤伴炎性

肉芽组织（图４）。术后患儿出现平衡不稳，３个月
后消失，面瘫无明显改善。随访１０个月，面瘫分级
Ⅰ级，纯音测听提示：左耳传导性听力下降，平均气
导听阈６０ｄＢＨＬ，平均骨导听阈１４ｄＢＨＬ（图５），术
腔黏膜光滑，未见异常分泌物。复查颞骨 ＣＴ提示：
左乳突根治＋鼓室成型术后改变，面神经水平段及
迷路上气房骨质增生（图６）。

２　讨论

先天性胆脂瘤疾病特点为：①儿童多见；②起病
慢，病程长；③单耳发病，初期可无症状，逐渐出现听
力下降，耳闷堵感、耳鸣、眩晕、面瘫，继发感染可导

致急慢性中耳炎，病变可进一步破坏颅底结构导致

相应症状。先天性胆脂瘤症状较多，但特异性不高，

需要与一些常见疾病鉴别，如鼻腔鼻咽部和咽鼓管

炎、分泌性中耳炎等，也容易与耳硬化症、先天性听

骨畸形、胆固醇肉芽肿、慢性化脓性中耳炎、鼓室硬

化、颞骨肿瘤等疾病混淆。

胆脂瘤的起源主要有５种学说：①表皮样结构
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图１　术前耳内镜检查　　图２　术前颞骨ＣＴ检查　　图３　术前ＭＲＩ检查　３ａ：Ｔ１ＷＩ呈等低信号；３ｂ：Ｔ２ＷＩ＋ＦＳ呈等高
信号影　　图４　术后病理图　（ＨＥ×１００）　　图５　纯音听阈检查对比　５Ａ：术前；５Ｂ：术后１０个月　　图６　术后３个
月颞骨ＣＴ检查

学说；②上皮迁移学说；③羊膜碎片反流学说；④上
皮化生学说；⑤胚胎上皮残余学说［２］。因病变侵犯

部位及程度不同，先天性胆脂瘤可以表现出不同的

临床症状，如耳闷、耳鸣、听力下降、耳流脓、疼痛、出

血、眩晕、面瘫甚至脑脊液漏等，在耳部查体中可表

现为：鼓膜完整或不同象限内侧白色组织，继发感染

后可出现鼓膜穿孔、流脓。病例中患者在儿童时期

出现早期耳聋、耳鸣、耳闷等症状，单耳发病，不影响

患儿正常语言发育与交流，且病情进展缓慢，幼童难

以察觉并详述症状和变化，容易被监护人忽视，对患

儿单侧听力下降不能及时发现。且监护人医疗知识

不足，患儿出现因口角歪斜诊断为面瘫后，选择到中

医院，以针灸治疗为主。

颞骨先天性胆脂瘤的诊断标准为：①胆脂瘤位
于鼓膜内侧，鼓膜正常，紧张部和松弛部完整；②无
鼓膜穿孔，无耳流脓史，无耳部手术史，无中耳炎病

史［３］。后由Ｌｅｖｅｎｓｏｎ等１９８６年修订补充为无中耳
炎病史或有分泌性中耳炎。

胆脂瘤ＣＴ扫描主要表现为边界光滑的膨胀性
病变，呈低密度缺损。颞骨高分辨率 ＣＴ能清楚显
示乳突气化程度，胆脂瘤的位置、形态、范围，尤其是

和周围骨结构包括面神经的关系。胆脂瘤内含有丰

富的胆固醇结晶，分子结晶较大，在 ＭＲＩ的典型表
现是Ｔ１ＷＩ上为低信号，Ｔ２ＷＩ上呈现高信号，当胆
脂瘤内角蛋白和脂肪含量高时，Ｔ１ＷＩ上也可以出现
混杂的高信号；因 Ｔ２穿透效应，ＤＷＩ为高信号，增
强后不强化［４］。

患儿院外就医后曾行内镜检查及颞骨 ＣＴ检
查，误诊为贝尔面瘫伴分泌性中耳炎，医生对颞骨先

天性胆脂瘤认识不足，将胆脂瘤内镜下鼓膜内侧上

皮样肿物误以为是鼓膜混浊、钙化伴鼓室积液表现。

ＣＴ中颞骨岩部及听小骨骨质破坏、病变对面神经的
压迫被忽略，从而导致误诊。

先天性胆脂瘤是耳科少见病，随着认知水平和耳

内镜检查技术的提高，可以在体检中早期筛查疾病，

结合病变的发展速度、听力损害程度、有无其他并发

症综合给予干预。对于局限与闭合型病变可以在内

镜下手术微创治疗［５］，能很好保存中耳生理结构及功

能，保护听力。对于病变范围广泛的患者，早期发现

并处理，可以减少面瘫、眩晕等颅内外并发症。
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