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闭锁胚胎第4周时，于头区两侧外胚层上皮向内凹陷形成鳃沟

，第一鳃沟即原始耳道，此部分以后成为外耳道软骨部。至2

个月时，其内端产生一致密上皮细胞索，向内生长，与相应

第一咽囊内胚层渐相靠近。至第7个月时，此上皮索由内端开

始管化，内侧形成鼓膜外侧上皮层，外侧向外扩展与原始耳

道融合，此段即形成骨部外耳道。第一鳃沟发育障碍将致成

先天性外耳道畸形，畸形的变化决定于胚胎发育障碍的程度

或停止发育的时间。先天外耳道畸形多合并耳廓及中耳畸形

，但可单独存在。【诊断】一、畸形分类轻度：仅耳道狭窄

，可表现为全长一致性或漏斗形，或峡部狭窄，鼓膜完整，

但形态可有异常。中度：无耳道或为一漏斗形盲端。耳道位

置可由未管化软组织充塞，或为骨性闭锁占据。如闭锁仅位

于耳道峡部，其内端骨部耳道可为脱落上皮屑充满，形成耳

道胆脂瘤，该处耳道扩大或破坏鼓膜及鼓室。重度：完全为

骨性闭锁或无外耳道。乳突前壁与下颌小头形成软组织连接

，多伴有中耳畸形，或其他鳃器发育障碍。二、诊断依据（

一）先天外耳道畸形诊断多无困难，但应进一步了解畸形程

度及有无合并中耳和内耳畸形，或有无伴随全身其他系统，

特别是颌面及颅面骨发育畸形，多数病例耳道畸形程度与中

耳发育状态相对应。（二）单纯耳道狭窄，无听力改变，但

易形成耵聍或上皮栓塞，致听力障碍。（三）耳道闭锁，无

论合并中耳畸形与否，均有明显传导性耳聋，气导损失



达60dbhl左右，骨导正常。如骨导减退则示合并内耳畸形。(

四)医学影像学检查颞骨x线平片和断层，ct颞骨扫描，可获得

耳道及中耳和内耳全部结构发育状态，对决定处理有重要价

值。【治疗】一、手术治疗手术目的在于重建与外界相通的

骨性耳道，且其内端与有功能的鼓膜及听骨相连。双侧畸形

者，可于学龄期先行一侧成形术，单侧畸形者，手术可延迟

至成人时进行；颞骨完全硬化型无气房发育者，手术困难且

效果多不满意，多数学者不主张手术，或仅于耳道区作一较

浅耳道，以利于戴助听器。如耳廓发育良好，估计可能有正

常鼓膜存在者，重建耳道时应避免损伤鼓膜，并避免打开上

鼓室及鼓窦，尽量切除鼓膜外侧纤维组织及骨性闭锁板，并

扩大骨性外耳道至正常成人2 倍大小，然后移植断层皮片。

如为小耳畸形，多无耳道及鼓膜，此时乳突前壁与下颌小头

相邻，则需打开鼓窦和上鼓室，重建耳道与重建中耳传音结

构同时进行。重建之耳道术后应预防狭窄，可用硅胶管等进

行扩张3 个月。二、助听器双侧耳道闭锁一旦诊断，于婴儿

早期6 月～2岁时即配戴骨导助听器，避免致言语发育障碍。
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