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  [摘要] 先天性喉裂是一个罕见的气道畸形,主要表现为呛咳、喂养困难等,影响患儿的生长发育;严重的喉

裂可以表现为严重的呛咳误吸,导致阵发性青紫,甚至死亡。随着内镜技术的发展,使得喉裂可以被早期发现和

诊断。不同类型的喉裂治疗方案差异较大,早期的诊断与评估对于儿童耳鼻喉科医生至关重要。中国医师协会

儿科医师分会儿童耳鼻咽喉专业委员会联合全国多家儿童医疗中心讨论拟定诊治共识,从症状学、客观检查等方

面给出喉裂的诊断治疗方案,为临床规范化诊疗提供指导性意见。
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Abstract Congenitallaryngealcleftisarareairwaymalformation,mainlymanifestedaschoking,feeding
difficulties,whichaffectsthegrowthanddevelopmentofchildren.Patientswithaseverelaryngealcleftmayhave
recurrentaspiration,leadingtocyanoticspells,orevendeath.Advancesindevelopmentofendoscopictechniques
havemadeearlydiagnosispossible.Dependingonthedegreeofcleft,managementmayinvolveavarietyofapproa-
chesrangingfrommedicalmanagementalonetoopenrepair.Therefore,itisimportantforpediatricENTdoctors
todiagnoseandevaluateinclinicalpractice.Thisconsensusstatement,developedbythePediatricotorhinolaryn-
gologyProfessionalCommitteeofthePediatricianBranchoftheChineseMedicalDoctorAssociation,provides
comprehensiverecommendationsandstandardizedguidanceondiagnosisandmanagementoflaryngealcleft,based
onsymptomatology,physicalexaminations,andlaboratorytests.
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  先天性喉裂(congenitallaryngealclefts),又称

喉气管食管裂,是一种以喉气管后壁裂开为特征的

罕见的先天性喉部畸形,诊断的金标准为全身麻醉

下硬性气管镜检查,根据Benjamin分型将喉裂分

为四型[1]:Ⅰ型为杓间隙裂开到声带后缘但不超过

声门;Ⅱ型为杓间隙裂开超过声门但不超过环状软

骨;Ⅲ型为杓间隙以及声门下气管裂开仅局限于颈

段未进入胸廓;Ⅳ型为杓间隙以及声门下气管裂开

并进入胸廓,其在新生儿中的发 病 率 估 计 为1
/10000~1/20000,在先天性喉部畸形中占0.2%
~1.5%[2]。

临床上喉裂患儿常常因肺炎反复发作而在其

他科室就诊和治疗,导致喉裂不能被及时诊断,形

成误诊,甚至危及生命。近年来,随着内镜技术开

展、对喉裂认识的加深以及诊断手段的提高,越来

越多的临床医生意识到喉裂的发病率被低估以及

喉裂的危险性,国内目前对先天性喉裂的诊断和治

疗尚无统一的标准及专家共识。
因此,中国医师协会儿科医师分会儿童耳鼻咽

喉专业委员会基于国内外对该疾病诊断的近期文

献报道和儿童耳鼻咽喉科资深专家的临床经验,组
织撰写“先天性喉裂诊疗专家共识”,以提高专科医

院及基层单位医务人员对先天性喉裂的认识,以及

指导其对该病的临床诊治工作。
诊断包括症状学评估和客观检查评估,以及鉴

别诊断(合并症诊断)。
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1 症状学评估

喉裂因为分型不同,其症状的严重程度也不

同,可以伴有多种症状。
1.1 呛咳

喉裂的典型表现就是呛咳,患儿在进食时发生

误吸咳嗽,Ⅰ型和Ⅱ型的喉裂可以表现为反复进食

咳嗽,如果咳嗽反射不敏感的患儿可以表现为反复

肺炎发作,而被漏诊或误诊。Ⅲ型和Ⅳ型喉裂患儿

多呛咳严重发生窒息。
1.2 呼吸困难

Ⅰ型和Ⅱ型的喉裂患儿可不伴有呼吸困难的

表现,Ⅲ型和Ⅳ型喉裂患儿合并严重的气管软化时

表现为呼吸困难,也可以不伴有持续性呼吸困难的

表现。
1.3 阵发性青紫

Ⅰ型和Ⅱ型的喉裂患儿多不伴有青紫发作;Ⅲ
型和Ⅳ型的喉裂患儿因为裂隙过深,进食后多发生

青紫,严重的患儿在夜眠时发生猝死。青紫也可以

发生于进食后,由于返流导致误吸引起。如果裂开

的食道黏膜向气道内疝入,导致呼吸道梗阻时也可

发生阵发性青紫。
1.4 喂养困难

喉裂患儿多进食伴有呛咳等情况,部分严重的

患儿有拒食的表现。Ⅰ型和Ⅱ型的喉裂患儿可以

表现为进食困难,缓慢等。Ⅲ型和Ⅳ型的患儿多无

法经口进食,早期在未诊断时就已经留置鼻胃管

喂养。
1.5 喉喘鸣

Ⅰ型和Ⅱ型的喉裂患儿往往会同喉软症相同

伴有明显的喘鸣,因为杓间隙过深,而使杓状软骨

的黏膜脱垂至气道,产生吸气时的喘鸣。
1.6 声音嘶哑

喉裂患儿可以无典型的声音嘶哑表现,即使是

Ⅲ型和Ⅳ型喉裂也可以无声音嘶哑的表现。
2 客观检查评估

2.1 清醒状态下功能性内镜评估

Ⅰ型喉裂在内镜检查时多被漏诊,在声门开放

时可以表现为杓间隙深,出现特征性的“阶梯征”,
Ⅱ型喉裂因为裂隙较深,在内镜下可以诊断,表现

为声带后联合裂开,Ⅲ型和Ⅳ型喉裂杓间区裂开明

显,可见部分食道黏膜疝入气道内。
功能性内镜吞咽功能评估[3]是目前临床上婴

幼儿评估喉气道异常引起吞咽功能障碍的主要评

估方式,同时也是手术前、后评估吞咽误吸比较直

观的方式,评估需要2名以上具有经验的儿童耳鼻

喉科医生同时进行。
在清醒状态下,鼻咽喉镜经鼻腔导入缓慢通过

鼻咽以及口咽部,通过对患儿进行吞咽刺激,观察

患儿喉咽部分泌物残留、吞咽动作、喉体活动、会厌

覆盖等情况。通常使用美兰和10%糖水1∶1混

和,经口喂养后,观察染色范围,分别观察会厌舌面

和喉面,声门上、声门以及声门下区的染色情况,同
时观察喂养时有无咳嗽反射。喉裂的患儿多可见

声门区和声门下的染色,并且可以观察到染色剂经

杓间区进入的特异征象。
2.2 硬性显微喉气管镜检查

需在全身麻醉下保留自主呼吸,对整个喉气管

进行观察、探查及测量,是喉气管畸形诊断的“金标

准”,对喉裂的分型具有重要的意义。
根据Benjamin分型对喉裂进行分型诊断,根

据喉气管后壁裂开的程度,将喉裂分为四型:Ⅰ型

为杓间区裂开,不超过声带水平;Ⅱ型为环状软骨

部分裂开;Ⅲ型为环状软骨全部裂开,局限于颈段

气管;Ⅳ型为裂开进入胸段气管。
2.3 生长发育落后的评估

根据《儿童生长发育评估量表》进行评估[4],因
为喉裂患儿多有喂养困难,因此生长发育明显低于

正常人群。Ⅲ型、Ⅳ型喉裂可以表现为重度的营养

不良。
2.4 胸部平片/胸部CT

可以明确肺部感染的情况,对喉裂伴有呛咳症

状导致误吸引起反复肺炎的患儿有着较高的诊断

价值。
3 合并症诊断

伴有吞咽障碍的喉裂患儿同时可能伴有神经

肌肉功能障碍或功能失调[5-6],包括张力减退、肌痉

挛或肌无力等。喉裂往往合并其他出生缺陷,最常

见的第二气道畸形或疾病包括喉软化、气管-支气

管软化、气管-食管瘘(多见于Ⅲ型和Ⅳ型喉裂)和
胃食管反流(GER)等;最常见的胃肠道畸形包括食

道闭锁、小胃、无肛等[7];泌尿生殖系统畸形包括尿

道下裂和肾脏畸形;心血管系统畸形包括主动脉缩

窄、大血管转位、动脉导管未闭和间隔缺损等;颅面

部畸形较少见,包括唇腭裂、小颌畸形和后鼻孔闭

锁等。喉裂与这些出生缺陷既可独立发生,也可以

综合征的形式表现,如 Opitz-Frias综合征、Pal-
lister Hall 综 合 征、VACTERL 综 合 征 和

CHARGE综合征[8]。
根据国际小儿耳 鼻 喉 科 小 组(International

PediatricOtolaryngologyGroup,IPOG)的专家共

识联合国内喉气道专家的临床诊疗经验[9-13],对于

怀疑误吸和(或)吞咽障碍的患儿,建议进行规范的

诊断与鉴别诊断及治疗处理,以减少漏诊和误诊,
提高诊断的敏感性和特异性,及时进行精准治疗。

综合国内外诊断和治疗的流程,拟定如下诊疗

路径,见图1。
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图1 喉裂诊疗路径

4 治疗根据分型的严重程度分为保守治疗和手术

治疗

4.1 保守治疗

包括喂养指导和抗反流治疗,主要目的在于防

止误吸和反复肺炎的发作,保证通气和缓解呼吸困

难,给予患儿足够的营养支持。对于伴有误吸、呛
咳症状的患儿,建议给予厚食喂养;抗反流治疗包

括留置鼻胃管、质子泵抑制剂等,并采用竖直的体

位进行喂食。非手术治疗主要针对绝大多数Ⅰ型

喉裂,也可作为喉裂修补围手术期的处理[2,9-10,14]。
4.2 手术治疗

通过非手术治疗后仍然有误吸发生的患儿,均
需要尽早进行手术治疗[10,12]。
4.2.1 内镜下喉裂修补术[9] 对于Ⅰ~Ⅱ型的喉

裂,通常选择内镜下的喉裂修补手术。手术操作在

内镜或者显微镜下进行,要求保留自主呼吸、避免

气管切开,在不能保留自主的呼吸的情况下,可以

选择细1~2号的气管插管避免遮挡手术视野,充
分暴露杓间隙,可使用冷器械、激光或者电刀进行

杓间黏膜创面的制作,然后缝合喉裂裂口,必要时

进行杓会厌皱襞松解的声门上成型手术,避免杓会

厌皱襞的牵拉导致继发的喉软化症发生,从而引起

呼吸困难。对于Ⅲ型喉裂,经过系统评估后,能够

保证在自主呼吸下充分暴露手术视野的,可以选择

内镜下进行修补;Ⅲ型喉裂内镜修补可以选择分期

手术,避免一期手术时间过长,或者术后出现严重

的呼吸困难而需要气管切开。
4.2.2 颈部正中进路 内 镜 辅 助 下 的 喉 裂 修 补

术[8,15]  对于Ⅲ~Ⅳ型喉裂,通常选择开放性手

术。颈部正中进路暴露气管后壁,在直视下进行喉

裂的修补缝合,修补完成后根据具体情况行喉气管

成形术。Ⅳ型喉裂手术修补时,常常需要联合心胸

外科进行颈胸联合径路手术。Ⅳ型喉裂的手术治

疗可以采用颈部正中路入,联合内镜下修补,这样

的手术方式可以避免胸骨裂开和体外循环的建立,
同时内镜的使用可以提供更为清晰的手术视野。
Ⅲ~Ⅳ型喉裂的手术修补,采用肋软骨移植重建环

状软骨,改善气管软化的症状,同时植入的软骨支

架可以对气道起到更为有效的支撑并还原解剖

结构。
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4.2.3 同期处理第二气道畸形 对于喉裂合并第

二气道畸形的患儿,在进行喉裂修补的同时需要对

第二气道畸形进行处理,对于喉裂合并有喉软化症

的患儿可以同时行声门上成形术,对合并有严重声

门下狭窄的患儿可同期行软骨支架喉气管成形术

等[11]。
4.2.4 术后处理 需要留置鼻胃管和抗反流治

疗,并酌情使用抗生素,2~3周后拔除鼻胃管,术
后1个月复查硬性喉气管镜,术后3个月复查吞咽

功能。
4.3 疗效评估

由于喉裂疾病本身的复杂性,疗效的评估不仅

需要主观上对呛咳、误吸等临床症状的改善进行评

估,以及客观上的硬性气管镜检查来判断喉裂修补

是否完全,更为重要的是关注吞咽功能的恢复情

况,通常通过功能性内镜吞咽功能检查,评估患儿

手术后吞咽误吸的改善情况。观察上呼吸道症状

是否改善,在客观疗效评估的同时完善胸片/胸部

CT检查,明确肺部病变。
4.4 随访评估

喉裂手术后需要长期随访,主要随访内容包

括:呼吸、吞咽、嗓音、生长发育等。
由于是喉裂是一个罕见的气道畸形,国内诊疗

的经验不足,缺乏长期随访的有效证据,本共识给

予临床治疗和随访工作指导,为日后进一步完善诊

治指南提供依据。
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