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先天性颈正中裂 １ 例并文献复习

彭雅琪ꎬ陈良嗣ꎬ许咪咪ꎬ黄韵烨ꎬ盛晓丽
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摘要:目的　 探究先天性颈正中裂(ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｍｉｄｌｉｎｅ ｃｅｒｖｉｃａｌ ｃｌｅｆｔꎬ ＣＭＣＣ)的发病特点及胚胎学病因ꎬ并讨论其手术治疗方

案ꎮ 方法　 明确诊断后ꎬ全麻行“颈前正中裂切除术＋双 Ｚ 形皮瓣修复术”ꎮ 回顾总结 １ 例 ＣＭＣＣ 患者的临床资料并文献复

习ꎮ 结果　 本例患者术后颈部切口一期愈合ꎬ随访 １ 年无复发ꎮ 结论　 ＣＭＣＣ 是一种极为罕见的颈部发育畸形ꎬ其胚胎成因

可能与第一 / 二鳃弓在中线的闭合不全有关ꎮ 手术完整切除并一期整复ꎬ是首选的治疗手段ꎮ
关键词:先天性畸形ꎻ鳃裂畸形ꎻ颈正中裂ꎻ双 Ｚ￣成形术
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Ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｍｉｄｌｉｎｅ ｃｅｒｖｉｃａｌ ｃｌｅｆｔ: ａ ｃａｓｅ ｒｅｐｏｒｔ ａｎｄ ｌｉｔｅｒａｔｕｒｅ ｒｅｖｉｅｗ

ＰＥＮＧ Ｙａｑｉꎬ ＣＨＥＮ Ｌｉａｎｇｓｉꎬ ＸＵ Ｍｉｍｉꎬ ＨＵＮＡＧ Ｙｕｎｙｅꎬ ＳＨＥＮＧ Ｘｉａｏｌｉ
Ｄｅｐａｒｔｍｅｎｔ ｏｆ Ｏｔｏｒｈｉｎｏｌａｒｙｎｇｏｌｏｇｙ ＆Ｈｅａｄ ａｎｄ Ｎｅｃｋ Ｓｕｒｇｅｒｙꎬ Ｇｕａｎｇｄｏｎｇ Ｐｒｏｖｉｎｃｉａｌ Ｐｅｏｐｌｅ̓ｓ Ｈｏｓｐｉｔａｌ (Ｇｕａｎｇｄｏｎｇ Ａｃａｄｅｍｙ ｏｆ
Ｍｅｄｉｃａｌ Ｓｃｉｅｎｃｅｓ)ꎬ Ｓｏｕｔｈｅｒｎ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｕｎｉｖｅｒｓｉｔｙꎬ Ｇｕａｎｇｚｈｏｕ ５１００８０ꎬ Ｇｕａｎｇｄｏｎｇꎬ Ｃｈｉｎａ

Ａｂｓｔｒａｃｔ: Ｏｂｊｅｃｔｉｖｅ　 Ｔｏ ｅｘｐｌｏｒｅ ｔｈｅ ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓꎬ ｔｈｅｒａｐｙꎬ ａｎｄ ｅｍｂｒｙｏｌｏｇｉｃａｌ ｅｔｉｏｌｏｇｙ ｏｆ ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｍｉｄｌｉｎｅ ｃｅｒｖｉｃａｌ ｃｌｅｆｔ (ＣＭＣＣ).
Ｍｅｔｈｏｄｓ　 Ａｆｔｅｒ ｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌ ｄｉａｇｎｏｓｉｓ ｒｅｖｅａｌｅｄ ａ ｓｋｉｎ ｆｉｓｔｕｌａꎬ ｔｈｅ ｐａｔｉｅｎｔ ｕｎｄｅｒｗｅｎｔ ｓｕｒｇｉｃａｌ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ: ｒｅｓｅｃｔｉｏｎ ｏｆ ａ ｃｏｎｔｒａｃｔｉｌｅꎬ
ｌｏｎｇｉｔｕｄｉｎａｌ ｎｅｃｋ ｓｉｎｕｓꎬ ｓｋｉｎ ｔａｇꎬ ｓｋｉｎ ｌｅｓｉｏｎ ａｎｄ ｆｏｌｌｏｗｅｄ ｂｙ ｄｏｕｂｌｅ Ｚ￣ｐｌａｓｔｙ. Ａｎｄ ｔｈｅ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｄａｔａ ｏｆ ａ ｃａｓｅ ｏｆ ＣＭＣＣ ｗａｓ ｒｅｔｒｏ￣
ｓｐｅｃｔｉｖｅｌｙ ｒｅｖｉｅｗｅｄ ａｌｏｎｇ ｗｉｔｈ ａ ｒｅｖｉｅｗ ｏｆ ｒｅｌａｔｅｄ ｌｉｔｅｒａｔｕｒｅ. Ｒｅｓｕｌｔｓ　 Ｔｈｅ ｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅ ｎｅｃｋ ｉｎｃｉｓｉｏｎ ｏｆ ｔｈｅ ｐａｔｉｅｎｔ ｈｅａｌｅｄ ｉｎ ｏｎｅ
ｓｔａｇｅ. Ｎｏ ｅｖｉｄｅｎｃｅ ｏｆ ｒｅｃｕｒｒｅｎｃｅ ｗａｓ ｆｏｕｎｄ ｄｕｒｉｎｇ ｔｈｅ １￣ｙｅａｒ ｆｏｌｌｏｗ￣ｕｐ. Ｃｏｎｃｌｕｓｉｏｎ　 ＣＭＣＣ ｉｓ ａ ｒａｒｅ ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ａｂｎｏｒｍａｌｉｔｙ ｏｆ ｔｈｅ
ｎｅｃｋ. ＣＭＣＣ ｉｓ ｔｈｏｕｇｈｔ ｔｏ ｏｃｃｕｒ ｔｈｒｏｕｇｈ ａ ｆａｉｌｕｒｅ ｏｆ ｔｈｅ ｆｉｒｓｔ ｏｒ ｓｅｃｏｎｄ ｂｒａｎｃｈｉａｌ ａｒｃｈ ｆｕｓｉｏｎ. Ｄｏｕｂｌｅ Ｚ￣ｐｌａｓｔｙ ｉｓ ａ ｃｏｍｍｏｎ ｔｅｃｈ￣
ｎｉｑｕｅ ｆｏｒ ｔｈｅ ｐｒｅｖｅｎｔｉｏｎ ｏｆ ｃｏｎｔｒａｃｔｕｒｅ ａｎｄ ｒｅｓｔｏｒａｔｉｏｎ ｏｆ ｔｈｅ ａｎｔｅｒｉｏｒ ｃｏｎｔｏｕｒ ｏｆ ｔｈｅ ｎｅｃｋ.
Ｋｅｙ ｗｏｒｄｓ: Ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ａｂｎｏｒｍａｌｉｔｉｅｓꎻ Ｂｒａｎｃｈｉａｌ ｃｌｅｆｔ ａｂｎｏｒｍａｌｉｔｉｅｓꎻ Ｍｉｄｌｉｎｅ ｃｅｒｖｉｃａｌ ｃｌｅｆｔꎻ Ｄｏｕｂｌｅ Ｚ￣ｐｌａｓｔｙ

　 　 先天性颈正中裂 ( ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｍｉｄｌｉｎｅ ｃｅｒｖｉｃａｌ
ｃｌｅｆｔꎬ ＣＭＣＣ)是一种临床极为罕见的颈部发育畸
形[１￣２]ꎬ其发病率占颈部先天性畸形的 １. ７％ ~
２.０％[３]ꎮ 据国外文献统计ꎬ截止 ２０１５ 年仅记载 ２０５
例ꎬ其中男 ６６ 例、女 ７９ 例ꎬ６０ 例未标明性别ꎬ我国
发病 ４ 例[４￣６]ꎮ 手术完整切除并一期整复是首选的
治疗手段ꎮ

本文总结分析耳鼻咽喉头颈外科 ２０２０ 年收治
的 １ 例先天性颈正中裂患者的临床特点ꎬ综合文献
总结如下ꎮ

１　 资料与方法

１.１　 一般资料

患者女ꎬ２６ 岁ꎬ生后下颈皮肤凹陷及肉赘伴

溢液 ２６ 年ꎬ曾在外院被诊为第二鳃裂瘘管ꎬ未予

处理ꎮ ２０２０ 年 １２ 月 ８ 日就诊于广东省人民医院

耳鼻咽喉头颈外科ꎮ 查体:颈前胸骨上窝中线处

皮赘(见图 １Ａ) ꎬ皮肤凹陷、潮红ꎬ范围约 ３ .５ ｃｍ×
２ .０ ｃｍꎬ伴上方肉赘ꎬ长径约 １ .５ ｃｍ(见图 １Ｂ) ꎬ
稍有颈伸受限ꎬ头颈部皮肤未见其他瘘口ꎮ 颈部

磁共振成像 (ｍａｇｎｅｔｉｃ ｒｅｓｏｎａｎｃｅ ｉｍａｇｉｎｇꎬ ＭＲＩ)
示胸骨上方中线处皮肤见一异常信号影ꎬ内侧缘

可见一长约 １５ .０ ｍｍ 的管状异常信号影与皮下

脂肪相通(见图 １Ｃ、图 １Ｄ) ꎮ 无相关先天疾病家

族史ꎮ 入院诊断:先天性颈正中裂ꎮ
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图 １　 病损外观(Ａ￣Ｂ)及影像(Ｃ￣Ｄ)
Ｆｉｇｕｒｅ １　 Ｔｈｅ ａｐｐｅａｒａｎｃｅ (Ａ￣Ｂ) ａｎｄ ｉｍａｇｉｎｇ (Ｃ￣Ｄ) ｏｆ ｌｅｓｉｏｎｓ

１.２　 治疗

２０２０ 年 １２ 月 １０ 日ꎬ患者全麻下行“颈前正

中裂切除术 ＋双 Ｚ 形皮瓣修复术” (见图 ２Ａ) ꎮ
设计下颈前纵向梭形切口ꎬ涵盖皮肤凹陷及皮

赘ꎬ探查窦道长约 ２ ｃｍꎬ盲端深至胸骨柄浅面(见

图 ２Ｂ、图 ２Ｃ) ꎮ 病灶切除后ꎬ设计双 Ｚ 形皮瓣

(见图 ２Ｄ) ꎬ修整、错位双层间断缝合(见图 ２Ｅ) ꎮ
术后 １ 个月ꎬ颈部伤口愈合佳ꎬ无瘢痕(图 ２Ｆ) ꎮ
术后病理符合皮肤瘘管(图 ３Ａ、图 ３Ｂ) ꎮ 随访 １
年无复发ꎮ

图 ２　 治疗流程
Ａ:术前皮瓣设计ꎻＢ:颈前纵行梭形切口ꎻＣ:切除的肉赘、窦道及皮肤组织ꎻＤ:术中双 Ｚ 形皮瓣设计ꎻ Ｅ:“双 Ｚ 成形术”
皮瓣修复ꎻＦ:术后 １ 个月切口愈合良好

Ｆｉｇｕｒｅ ２　 Ｔｈｅ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｐｒｏｃｅｓｓ
Ａ: Ｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅ ｆｌａｐ ｄｅｓｉｇｎꎻ Ｂ: Ａｎｔｅｒｉｏｒ ｌｏｎｇｉｔｕｄｉｎａｌ ｓｐｉｎｄｌｅ￣ｓｈａｐｅｄ ｉｎｃｉｓｉｏｎꎻ Ｃ: Ｅｘｃｉｓｅｄ ｆｌｅｓｈｙ ｗａｒｔｓꎬ ｓｉｎｕｓｅｓꎬ ａｎｄ
ｓｋｉｎ ｔｉｓｓｕｅꎻ Ｄ: Ｄｅｓｉｇｎ ｏｆ ｔｈｅ ｄｏｕｂｌｅ Ｚ￣ｓｈａｐｅｄ ｆｌａｐ ｄｕｒｉｎｇ ｓｕｒｇｅｒｙꎻ Ｅ: " Ｄｏｕｂｌｅ Ｚ￣ｐｌａｓｔｙ" ｆｌａｐ ｒｅｐａｉｒꎻ Ｆ: Ｔｈｅ ｉｎｃｉｓｉｏｎ
ｈｅａｌｅｄ ｗｅｌｌ ｏｎｅ ｍｏｎｔｈ ａｆｔｅｒ ｓｕｒｇｅｒｙ
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图 ３　 术后病理图
Ａ: 表皮轻度角化亢进ꎬ深层可见横纹肌组织(箭头所指)(ＨＥ×４０)ꎻ Ｂ:真皮浅层可见管腔形成ꎬ管壁内衬鳞状上皮ꎬ局
灶可见黏液样变性(∗为管腔所在)(ＨＥ×１００)

Ｆｉｇｕｒｅ ３　 Ｔｈｅ ｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅ ｐａｔｈｏｌｏｇｙ ｐｉｃｔｕｒｅ
Ａ: Ｈｅｍａｔｏｘｙｌｉｎ ａｎｄ ｅｏｓｉｎ ｓｔａｉｎｉｎｇ (×４０ ｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ) ｓｈｏｗｉｎｇ ｍｉｌｄ ｈｙｐｅｒｋｅｒａｔｏｓｉｓ ｏｆ ｔｈｅ ｅｐｉｄｅｒｍｉｓ ｗｉｔｈ ｓｔｒｉａｔｅｄ ｍｕｓ￣
ｃｌｅ ｔｉｓｓｕｅ ｉｎ ｔｈｅ ｄｅｅｐ ｌａｙｅｒ (ａｒｒｏｗ)ꎻ Ｂ: Ｈｅｍａｔｏｘｙｌｉｎ ａｎｄ ｅｏｓｉｎ ｓｔａｉｎｉｎｇ (×１００ ｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ) ｓｈｏｗｉｎｇ ｔｈｅ ｆｏｒｍａｔｉｏｎ ｏｆ
ａ ｌｕｍｅｎ (∗) ｉｎ ｔｈｅ ｓｕｐｅｒｆｉｃｉａｌ ｌａｙｅｒ ｏｆ ｔｈｅ ｄｅｒｍｉｓꎬ ｗｉｔｈ ｔｈｅ ｗａｌｌ ｌｉｎｅｄ ｗｉｔｈ ｓｑｕａｍｏｕｓ ｅｐｉｔｈｅｌｉｕｍ ａｎｄ ｆｏｃａｌ ｍｕｃｉｎｏｕｓ
ｄｅｇｅｎｅｒａｔｉｏｎ

２　 讨　 论

ＣＭＣＣ 的胚胎起源仍存争议ꎬ多数学者认为

ＣＭＣＣ 起源于第二鳃弓在中线的闭合不全ꎻ亦有观

点认为 ＣＭＣＣ 可能起源于第一 /二鳃弓ꎬ此种类型

常合并下唇、下颌骨、舌及胸骨裂[７￣９]ꎮ 其他发病机

制还包括:妊娠早期(第 ３８ 天)头端与心包顶靠近

时对颈部的物理挤压[１０]ꎻ甲状舌管残余[１１]ꎻ血管的

缺血坏死及鳃弓连接部位外胚层组织残留等[１２￣１３]ꎮ
基因层面研究ꎬＣＭＣＣ 更倾向于是一类非遗传性偶

发畸形[１４]ꎬ但最近的文献显示ꎬ在一组家系的 ２ 例

患者中ꎬ发现了相同的可疑突变位点 ( ＴＹＷ１Ｂ、
ＳＳＰＯ) [１５]ꎬ提示 ＣＭＣＣ 可能存在遗传相关基因ꎮ 但

是由于 ＣＭＣＣ 发病率极低ꎬ在现有的报道中仅有一

组家系ꎬ限制了对此疾病遗传学因素的进一步探索ꎮ
ＣＭＣＣ 的典型临床特征是出生即可发现的胸

骨上方颈前中线区纵向皮肤裂隙ꎬ该裂隙被覆淡红

色萎缩皮肤带ꎬ上端附着一椭圆形皮赘、下端连接短

浅盲窦[８]ꎮ 常用的影像学手段可被应用于 ＣＭＣＣ
评估ꎮ Ｂ 超特征为病灶处呈条带状瘢痕纤维突起及

无血管的窦道ꎻＭＲＩ 表现为颈前中线 Ｔ１ 低信号 Ｔ２
高信号的窦道ꎬ不伴有骨性或软骨的改变ꎬ部分病例

偶见 Ｃ６、７ 之间椎间盘缺失[９ꎬ１６￣１７]ꎮ 在组织病理学

方面ꎬＣＭＣＣ 多表现为角化过度的复层鳞状上皮ꎬ
窦道由假复层纤毛柱状上皮和浆液黏液腺组成ꎬ真
皮层内可有异常存在的横纹肌组织[１８]ꎮ

ＣＭＣＣ 因其特有的临床体征ꎬ多数患儿在新生

儿期即可确诊ꎬ但临床上仍需与其他外观相似的颈

部先天畸形鉴别ꎮ 第二鳃裂瘘管 ８０％以上见于右

侧、外瘘口常位于胸锁乳突肌中下段前缘、局部挤压

可见透明黏稠分泌物溢出[１９￣２０]ꎻ甲状舌管囊瘘的瘘

口多位于颈前正中舌骨层面ꎬ多为囊肿型继发感染

后溃破所致ꎬ不存在皮赘及皮肤裂隙改变[２１￣２２]ꎻ颈
部鳃源性皮肤软骨遗迹好发于左侧ꎬ外观多呈棒状

皮赘ꎬ病灶深面可触及软骨ꎬ亦无皮肤裂隙ꎮ
ＣＭＣＣ 的治疗目的是彻底根除异常皮肤裂隙ꎬ

改善颈前外观畸形ꎮ 出生后 ２ 年被认为是最佳的手

术时机ꎬ如合并其他严重畸形时ꎬ手术节点可适当前

移ꎮ ＣＭＣＣ 发病部位位于颈前正中区ꎬ为视觉关注

的核心美容单元ꎬ因此在彻底切除病灶的同时ꎬ尚需

制定个性化的修复方案ꎮ 如果患者为颈部皮肤相对

松弛的中老年患者ꎬ并且病损纵轴较短ꎬ可采用单纯

的纵向切口ꎬ配合仔细的双层缝合ꎬ以达到满意的伤

口重建[２３]ꎮ 如果患者为儿童(颈部生长最旺盛的年

龄为 ３~６ 岁)ꎬ并且病损纵轴较长ꎬ甚至波及全颈ꎬ
此时若采用纵向梭形切口和单纯纵向缝合ꎬ切口张

力过大可继发明显的纵向瘢痕ꎬ严重者颈前带状肌

挛缩可导致下颌骨后缩等继发畸形[８ꎬ２４]ꎮ 尽管已有

的研究报告中ꎬ最佳修复方法中略存争议ꎬ但大多数

ＣＭＣＣ 病例均采用 Ｚ 皮瓣成形术ꎮ 本病例病灶纵

向直径超过 ３ ｃｍꎬ并且下缘抵临胸骨上窝ꎬ如采用

传统的沿颈纹横向梭形切口ꎬ术后切口上下张力极

大ꎬ并且位于骨性结构浅面(胸骨上缘)ꎬ将不可避

免地继发瘢痕ꎮ 基于最大程度避免并发症ꎬ我们采

用 “双 Ｚ 皮瓣成形术”ꎬ此术式的优点为可增加

７５％的皮肤切口轴长[２５]ꎬ减小张力ꎬ避免“单 Ｚ 成形

术”皮瓣过大ꎬ易扭曲变形的不足ꎮ 此外ꎬ也有学者

推荐“Ｗ 成形术”ꎬ此术式适用于较长的皮肤缺损ꎬ
虽可避免切口整体延长ꎬ但皮瓣翻转度易受限[２６]ꎮ
见图 ４ꎮ
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图 ４　 单 Ｚ￣成形术、双 Ｚ 成形术、Ｗ￣成形术皮瓣修复示意图
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