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先天性外中耳畸形(亦称小耳畸形)主要表现

为耳廓缩小或缺如，常伴外耳道狭窄或闭锁及听骨

链畸形。新生儿中发病率为0.83~4.34/10000[2-3],
我国约为3.06/10000，且有上升趋势[4]。大部分先
天性外中耳畸形为单侧受累，7%~23%为双侧[2]。
90%以上的患耳存在气骨导差为50~60dB的传导

性听力损失[2]。外中耳畸形可以多种发育综合征

的表型出现，被称为综合征型耳畸形[5]。外观异常
和听力障碍严重影响患者的生活质量，造成其心理

及经济负担。

先天性外中耳畸形的治疗包括外观整形和听

力干预两部分。外观整形主要为耳廓整形与再造，

而听力干预方式则包括耳道成形/再造听力重建术

和应用骨传导助听器两类。中耳发育较好的患者

可选择耳道再造及鼓室成形术，但存在面神经损伤

等手术风险，且部分患者远期听力效果欠佳，可能

发生耳道再狭窄/再闭锁[6]。对于大多数患者，应用

骨传导助听器是首选的听力干预方式。
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近年来，骨传导助听器（尤其是植入式骨传导
助听器)在我国先天性外中耳畸形患者听力重建中

的应用实践日益丰富。针对各种骨传导助听器的

适应证、优缺点、选配原则及临床疗效评估，目前已

有德国汉诺威、英国国家医疗服务体系及北美等多
个中心发布的系列临床实践共识及指南[7-14]。然
而，上述共识或指南关注的是骨传导助听器在普适

性人群中的应用。本专家共识综合国内外研究成

果，总结既往医疗实践，提出针对先天性外中耳畸

形患者骨传导助听干预的综合实践指导，旨在建立

和完善外中耳畸形骨传导助听策略、随访调试及疗

效评估规范，为疾病精准诊疗，改善患者预后提供
指导性建议。

本共识主要针对伴传导性或混合性听力损失

的单侧和双侧先天性外中耳畸形患者群体，可供各

级医院耳鼻咽喉科和整形科从事相关工作的临床

医师、听力师、护理人员及教学、科研人员交流、

学习。
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一、骨传导助听器在先天性外中耳畸形患者中

应用的主要考量因素

先天性外中耳畸形患者听力损失程度、年龄、

颅骨发育情况等存在个体差异，相应骨传导助听器

也具有多种类型，同时患者还存在耳整形的需求，

因此骨传导助听器在临床应用中需要综合考虑，统

筹规划。其主要考量因素包括：患者听力情况、可

供选择的骨传导助听器类型、年龄、颅骨发育情况、

耳再造手术规划以及患者的诉求等。综合以上因

素，本共识提出针对先天性外中耳畸形的骨传导助

听器推荐等级

根据2004年WHO主导推出的GRADE评价系

统，将证据推荐强度分为支持使用某项干预措施的

强推荐（评价者确信干预措施利大于弊）、支持使用

某项干预措施的弱推荐（利弊不确定或无论质量高

低的证据均显示利弊相当）、反对使用某项干预措

施的强推荐（评价者确信干预措施大于利）和反

对使用某项干预措施的弱推荐。

（一）患者的听力损失情况

多数先天性外中耳畸形患者的骨导听力正常，

因存在50~60dB的气骨导差，故表现为中重度传

导性听力损失[151]。单侧受累的患者，言语发育和日
常交流基本无碍，但噪声下言语识别及声源定位能

力受到一定影响；双侧受累的患者，言语交流能力存

在明显障碍，如不及时进行听力干预，会影响言语

发育。

（二）骨传导助听器类型的选择

根据是否需要手术植人，骨传导助听器分为非

植人式和植入式两大类。非植人式骨传导助听器

主要通过软带、发箍、粘贴等方式佩戴。植人式骨

传导助听器则根据植人后皮肤是否完整分为穿皮

式（percutaneous）和经皮式（transcutaneous）两类。
尽管穿皮式具有直接刺激颅骨，减少皮肤衰减（8~
20dB)的优势，但常出现并发症[16-17]。经皮式可分
为被动式和主动式两类：被动式皮下植人磁体，助

听器外机通过磁吸佩戴，更为舒适方便，虽然无法避

免经皮衰减，但并发症相对较少；主动式通过皮下植

人振动元件直接刺激颅骨，克服了经皮衰减，但对植

人患者骨的发育程度有一定要求。各类骨传导助

听器的特点、优势、不足及国内代表性产品见表1。

（三）患者年龄和颅骨发育情况

对于婴幼儿患者，宜应用非植人式骨传导助听

器进行听力干预。为进一步改善听觉增益和使用

体验，建议患者待颅骨发育至满足植人式手术条件

后改用植人式骨传导助听器。植人式手术对颅骨

皮质厚度、乳突发育空间有一定要求[16]。对于拒绝
手术或有明确手术禁忌证的成人患者，推荐仍继续

应用非植人式骨传导助听器

骨传导助听器在先天性外中耳畸形患者中的

应用推荐详见表2。

二、非植入式骨传导助听器的临床应用

为促进早期言语发育，推荐双侧先天性外中耳

表1骨传导助听器类型

类型 特点 优势 不足 国内代表性产品

非植入式 通过软带、发箍、粘 无需手术植人 增益经皮衰减 软带 Ponto(Ponto Softband);软带
贴等方式佩戴 Baha(Baha Softband);AdHear;声

弧(Soundarc)

植人式 经皮式 被动式 皮下植人磁体，声音 磁吸佩戴舒适方便； 增益经皮衰减 Baha Attract;索菲康(Sophono)
处理器磁吸固定 手术相对简单，并

发症少
主动式 皮下植人振动元件 佩戴舒适方便；直接 对患者颅骨发育程度要求 骨桥(BoneBridge);Osia

刺激颅骨 相对较高

穿皮式 皮下植入固定，声音 直接刺激颅骨 有穿皮创口，维护繁琐，并 Ponto;Baha Connect
处理器穿皮固定 发症高

表2骨传导助听器在不同年龄先天性外中耳畸形患者中的应用推荐

婴幼儿 儿童 成人
听力损失类型

类型 推荐强度 类型 推荐强度 类型 推荐强度
双侧听力损失 非植入式 强推荐 非植人式 强推荐 非植人式 强推荐

植人式 不推荐 植入式 强推荐 植入式 强推荐

单侧听力损失 非植式 强推荐 非植入式 强推荐 非植入式 强推荐

植人式 不推荐 植人式 弱推荐 植人式 弱推荐

注：本表中均指单侧应用，双侧佩戴/植入情况见本共识第五部分
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畸形患者尽早应用非植人式骨传导助听器，如软带

式产品。2019年婴儿听力联合委员会建议的最低
目标适配年龄为2月龄[18]。我国新生儿听力筛查
未通过的患儿通常于3月龄完成听力诊断检查，因

此在我国学者的报道中,软带式骨传导助听器的最

小佩戴年龄为3月龄。长期随访表明，早期软带式

骨传导助听可显著促进患儿听觉言语发育，且软带

对患儿颅骨发育无明显影响[19]。因此我们推荐起
始佩戴年龄为3月龄，部分患儿若无法完成客观听

力评估，可适当延后佩戴时间。为改善噪声中的言

语识别率，双侧外中耳畸形患者可双耳佩戴骨传导

助听器[7],单侧外中耳畸形患者也推荐佩戴非植人
式骨传导助听器[20]

三、植人式骨传导助听器的临床应用

(一）诊疗流程

先天性外中耳畸形的一般诊疗流程可参考其

他专家共识[21]。如患者有植入骨传导助听器的需
求，则需经过试戴流程。试戴是指在植人手术前

（一般术前2~4周），使用拟植入的骨传导助听器同

款或适配的非植入式产品进行佩戴体验，使医、患

双方对植人后助听效果形成正确的心理预期。建

议有条件的单位对试戴效果进行专业的听力学评

估（参见术后听力学评估），通常植入后的听力学增

益应等于或优于试戴时的效果。

（二）植人手术策略

1.植人年龄和颅骨发育情况：植人式骨传导助

听器相较于非植人式，在中高频率（1000~
4000Hz)可多改善8~20dB的听力[16],加之非植入

式骨传导助听器具有外观易见，出汗、运动时佩戴

不方便等缺点，故对于满足植人年龄的患者，可推

荐行骨传导助听器植入手术。植人式骨传导助听

器由于产品设计的差异，其植人体的大小、安装方

式和植人位置均有所不同，因而对患者骨的发育

程度也有不同要求（表3）。
(1)经皮式主动植人装置：包括骨桥和Osia。

骨桥植人时需要在乳突区域磨出可以容纳植人体

的腔,因而对患者的乳突发育有一定的要求。并对

装置植人的解剖位置有一定要求[]。目前1代骨
桥植人的最小年龄限制是12岁，而2代骨桥植入的

最小年龄限制是5岁。在进行骨桥植人前，推荐通

过基于颅骨CT的三维重建(BBFastView）对手术进

行细致规划[23-24],
各国对Osia的应用年龄限制有所不同：在美

国，Osia2适用于12岁及以上的患者[25]；而欧盟CE

表3 植人式骨传导助听器植人年龄

植入式骨传导 产品 年龄限制
助听器类型

经皮式主动植 骨桥 ≥12岁（1代产品）；≥5岁

入装置 （2代产品）
Osia >12岁（美国）;体重>7kg

的情况下无年龄限制
（欧盟）

经皮式被动植 索菲康 >5岁
人装置 Baha Attract >5岁

穿皮式植人装 Baha Connect/Ponto >5岁
置

验证的Osia2植人在体重满足7kg的情况下无年

龄限制[26]
(2)经皮被动植人装置：包括索菲康和Baha

Attract。二者的植人年龄限制均为5岁[27]
（3）穿皮式植人装置：穿皮式骨传导助听器的

植人体较小，仅需要固定于颅骨皮质，要求颅骨厚

度最小为3mm，对乳突大小无特殊要求。美国

FDA及欧盟国家推荐穿皮式骨传导助听器的最小

植人年龄为5岁[28]
综上，骨传导助听器植人应考虑患者年龄，到

手术年龄的患者需要进一步行CT检查评估颅骨发

育情况，符合手术要求者方可进行植入。不适宜进

行手术的患者可选择软带式骨传导助听器作为手

术前过渡。本共识推荐参考欧盟国家的年龄限制，
综合考虑耳畸形患儿耳廓整形和听力重建双重需

求，可于6周岁之后行耳廓再造-同期/分期骨传导

助听装置植人手术。对于新出现的骨传导设备，其

植人年龄应符合药监审批文件，如确有需要拓展植

人年龄（超适应证），需提交综合报告，交由植入医

院伦理委员会审批。

2.手术时机：先天性外中耳畸形患者具有美学

修复和听觉重建双重需求，国内外专家共识中均强

调了耳科与整形外科医师的协作。骨传导助听器

植入与耳廓再造术的手术顺序是耳科与整形外科
医师共同关注的焦点。为避免骨传导助听器植人

手术影响耳廓再造区域皮瓣的血供，建议在耳廓再

造术同期或耳廓再造术后进行植人。

（三）植人式骨传导助听器的植人部位

先天性外中耳畸形患者行骨传导助听装置植

人手术时精准的植人体定位是非常重要的，我们推

荐定位时重点考虑声音处理器与再造耳廓的位置

关系，避免声音处理器与再造耳廓接触影响耳廓局

部血供或再造耳廓干扰助听效果。耳廓再造同期
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行骨传导助听装置植人，我们推荐重点关注耳廓后

方筋膜的分离和掀翻，确保有足够的筋膜瓣包裹耳

廓软骨支架和覆盖植入体或磁铁[6]；耳廓再造后行
骨传导助听装置植人，我们推荐沿原手术切口处切
开皮肤，避免形成新的瘢痕，并确保植人体或磁铁

固定后有足够的筋膜覆盖。定位后固定设备时，研
磨过程中应注意避免损伤乙状窦、硬脑膜、外耳道

后壁或畸形的面神经。

不同植人设备定位的特殊考量如下：
1.骨桥：尽可能保证线圈位于耳廓后上方45°

骨传导漂浮质量换能器（boneconductionfloating
masstransducer,BC-FMT)植人部位优选乳突内，即
经乳突进路，这是目前骨桥植入手术中最常用的手

术进路。对于乳突气化不良或乳突根治术后的患

者，也可以在保证安全的前提下选择乙状窦后进路

或题线植人[29]
2.BahaAttract：植人部位通常距离外耳道口50~

70mm，且与耳廓或再造耳廓上部成一条直线[30]
3.0sia：推荐的植入位置通常在外耳道水平，不

超过外耳道后方2cm
（四）并发症及其处理

穿皮式骨传导助听器术后并发症相对多见，可

以归纳为两种类型，即骨性并发症和皮肤并发症。

骨性并发症常见于儿童患者，因骨皮质厚度不足或

自我保护意识较弱发生外伤而导致骨融合不良、植

人体松动或脱落[31-32]。皮肤并发症包括皮瓣坏死、
植人体周围皮肤炎症或感染、肉芽组织增生、皮肤
过度增生等。国际上常用Holgers分级评价皮肤并

发症的严重程度[32]：大部分1~2级并发症无需手
术，仅需伤口局部处理或应用抗生素[33-34];3~4级并
发症需手术切除炎症皮肤甚至取出植人体[32]。由
于穿皮式骨传导助听器术后护理繁琐且并发症常
见，因此多数患者及家属更倾向于选择经皮式骨传
导助听装置，我们也建议慎用穿皮式骨传导助

听器。
经皮式骨传导助听器（骨桥、BahaAttract、索菲

康、Osia)由于植入体完整覆盖于皮下，且使用螺钉

与颅骨皮质紧密固定,因此发生植入体脱落的概率

很低。另外，经皮式骨传导助听器避免植人物直接
穿透皮肤，因此降低了皮肤并发症和植人物取出的

风险。但其外部装置需以一定的磁力固定在头皮

并在经皮系统中有效传递声音，所需的磁力可能导

致皮肤和软组织的刺激和疼痛。当出现皮肤疼痛

等情况时，应降低磁铁的强度以减少压力，并建议

患者减少每天佩戴声音处理器的时间或暂时停用，

直到症状改善[35]。如果磁铁施加的压力大于患者
毛细血管的压力，可能导致皮肤供血不足，甚至坏

死[36]。经皮骨传导助听器的皮肤并发症尚未建立
可与Holgers评价量表相媲美的分级系统，较常见
的并发症包括局部血肿及植入体表面皮肤破损或

感染，其主要并发症（定义为需要积极处理的并发

症，如术后血肿、伤口感染、皮肤溃疡和裂开)的发

生率为5.2%[33]
对于急性轻度血肿，我们推荐采取局部加压包

扎，部分血肿可吸收；若是积血较多,经加压包扎后

血肿仍持续存在，推荐可在无菌条件下穿刺抽吸后

加压包扎；部分严重的皮肤破损感染合并植入体裸

露，需手术取出植人体，择期二次植人。耳廓再造
同期植人骨桥或BahaAttract尤其要注意耳后筋膜

瓣和皮肤对植人体的覆盖

（五）随访及听力学评估

患者植人骨传导助听器并开机后，需定期随

访，对听力情况、植入体状态、植入体附近皮肤软组

织状态等进行评估，并可根据需要进行调机。有条

件的单位可进行完整的听力学评估，包括声场下听

、安静/噪声环境下言语识别、声源定位能力测试
以及相关的量表评估[如言语空间听觉质量量表
(Speech, Spatial, and Qualities of Hearing Scale,
SSQ）、国际助听器效果评估量表（International
Outcome Inventory for Hearing Aids,IOI-HA)]等。

对于无法配合常规测试的低龄患儿，可采用小
儿行为测听评估其助听听阈，并结合言语发育问卷

综合评估患儿听觉获益。推荐使用的量表包括儿

童格拉斯哥受益量表（Clasgowchildren'sbenefit
inventory，CCBI）[37]，儿童聆听困难家庭量表
(children's home inventory of listening difficulties,
CHILD）[38],以及针对听觉发育评估的婴幼儿有意
义听觉整合量表(infant-toddler meaningful auditory
integration scale,IT-MAIS )[39]

四、单侧外中耳畸形患者的骨传导助听

双耳聆听是克服头影效应、提高静噪效应以及

改善整体听觉功能的总和效应的基础。单侧听力

损失会造成双耳间声信号时间差和强度差信息的

利用不足或缺失，导致声源定位能力和复杂声场中

言语识别能力下降，在噪声环境下尤为明显。单侧

传导性听力损失儿童应用骨传导助听器可以改善

其噪声中的言语识别，但在声源定位方面的改善尚

存在争议[20.40] 此外，单侧外中耳畸形患者不仅听
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觉相关脑区存在功能重塑，视觉、躯

体运动感觉、认知网络以及小脑区

域也存在广泛的功能异常改变，提

示单侧听觉剥夺会对神经中枢产生

深刻影响[41。另有研究证实，与听
力正常的同龄人相比，单侧听力损

失儿童中有很大一部分在学校存在

更多的教育或行为问题[42]
因此，我们综合考量患者家庭

条件及其对疗效的期望，建议有条

件的单侧外中耳畸形患者行骨传导

助听。此外，考虑到单侧外中耳畸

形患者群体中有相当高的比例不适

应、乃至不接受骨传导助听器，我们

推荐先应用非植人式骨传导助听器

形成长期适应。
五、双侧外中耳畸形的双耳助听五、双侧外中耳畸形的双耳助听

尽管缺少大规模的随机对照研究比较单侧与

双侧骨传导助听在双侧外中耳畸形患者中的疗效，

目前已有一系列小样本的临床研究证实，单侧骨传

导助听装置会刺激双侧耳蜗，骨导传播的双耳延时

和强度差会对声音通过正常（气导）传导通路到达

双侧耳蜗的时间差与强度差产生干扰，从而影响患
者的声源定位[43-4]。与应用单侧骨传导助听器相441

比，双侧骨传导助听成人的声场平均听阈可改善

2~15dB；双侧外中耳畸形患者安静条件下双侧助

听的言语识别阈值较单侧助听显著降低（41.5dB

比 37.5 dB ) [45] 
一系列研究均表明，双侧外中耳畸形患者如果

植人双侧骨传导助听器可显著改善其听觉敏感性、

言语识别能力及声源定位能力[46-0]。考虑到双侧
植人可能会加重患者的家庭经济负担，且单侧植人

已能满足患者的日常基本需求，故我们建议在综合

考量患者家庭经济状况、期望值等因素的情况下，

有条件的患者建议行双侧植入，但不做强推荐。

六、总结与展望

综上所述，本共识强调了先天性外中耳畸形伴

传导性听力损失患者需要进行系统评估与术前检

查，推荐采用骨传导助听方式进行听力干预；推荐

根据不同年龄选择植人或非植人式骨传导助听设

备；同时关注植入手术并发症的监测管理。图1汇
总了本共识提出的先天性外中耳畸形伴传导性听

力损失患者骨传导助听器应用的主要步骤和流程。

本共识尚存在一定的局限性,共识所采纳的临

BahaAttract/
耳廓再造术 索菲康/2代骨桥

听力学检查诊断 非植入式
为双侧传导性 骨传导助听器

听力下降 耳廓再造术
Baha Attract/

索菲康/2代骨桥
(同期)

骨桥/耳廓再造术 Osia

耳廓再造术

骨桥/Osia
(同期）

1

1 1

>3月龄 ≥6岁 >12岁 1

1 1 1

图1双侧先天性外中耳畸形患者骨传导助听器应用流程 本流程仅针对双侧先天性

外中耳畸形患者骨传导助听器的应用时机提出建议，耳廓再造手术时机则应根据患者

年龄、体重、肋软骨发育情况以及心理诉求等综合考量

床研究证据级别相对较低，目前外中耳畸形骨传导

助听领域内的研究多为单中心、小样本的观察性研

究，缺乏多中心、大样本、严格设计的随机对照研
究。此外，我们在证据收集的过程中发现，不同研

究对于骨传导助听设备植人后的开机与调试，患者

的随访评估以及并发症管理等方面多采用不同的

评价指标与规则,希望在未来的研究中能对相关的

指标进行统一。同时建议开展全国范围的多中心
大样本研究，综合评估患者治疗前后的言语、心理

及学习状况，全面地评估骨传导助听器对先天性外

中耳畸形患者的长远影响。
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