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腭裂诊疗指南

（2022 年版）

一、概述

腭裂是发生率仅次于唇裂的面部发育异常。腭部组织包

括软腭、硬腭和牙槽突三部分，由胚胎时期两侧前腭突和侧

腭突发育融合形成。在胚胎发育 6～12 周时，受遗传或胚胎

环境因素影响，胚突的正常发育及相互联接融合过程受到阻

碍所导致。两侧前腭突和侧腭突融合自前向后顺序完成，因

此不同时期的融合障碍会导致不同类型的腭裂。最轻微类型

是单纯悬雍垂裂，其次是软腭裂、部分硬腭裂和完全性腭裂。

腭裂可以单独发生，也可与唇裂伴发。根据发生部位可以分

为单侧腭裂和双侧腭裂。根据是否伴发其它畸形，可将腭裂

分为单纯性腭裂和综合征性腭裂两大类。

腭裂患者存在吸吮、进食、语言及听力等生理功能的障

碍，且咬合紊乱及上颌骨发育不良的发生率也高于正常人

群。单纯腭裂伴发其他畸形的比例较高，约占 30%～50%，如

先天性心脏病，小下颌等。经包括外科手术在内的综合序列

治疗，腭裂可获得良好的治疗效果。

二、适用范围

适用于所有出生时即发生的不同程度的腭部发育缺陷

异常，包括常见的单侧腭裂或唇腭裂，双侧腭裂或唇腭裂和

腭隐裂，以及少见的半侧腭部发育不足、先天性腭咽闭合不
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全等类型患者，这些患者需要接受外科手术治疗、正畸治疗

和语音训练等综合治疗。

三、诊断

（一）临床表现

腭裂的主要表现是上腭部正中部分裂开或全部裂开。自

悬雍垂至牙槽突可见不同程度的裂开，包括悬雍垂裂、软腭

裂、软腭及部分硬腭裂，以及全腭部完全裂开。腭裂间隙和

形态有多样性，腭裂形态一般呈前窄后宽的倒“V”型，也

见有倒“U”型，即裂隙前后同宽。倒“U”型腭裂多伴有不

同程度的小下颌畸形。部分或完全硬软腭裂可见梨骨，梨骨

偏向一侧或可居中存在。裂隙可伴发双侧牙槽突裂或单侧牙

槽突裂。腭裂可单独存在，也可伴发唇裂。

少见的腭裂形态还包括腭隐裂，悬雍垂分叉、软腭中央

有黏膜透明带、硬腭后缘缺损；有些患者可存在半侧软腭发

育不足，甚至缺如。

腭裂导致口鼻腔相通，会直接引起饮食时鼻腔反流现

象。另一重要影响是可能会影响语音功能，导致过高鼻音和

鼻漏气,甚至继发不良发音习惯。有些患者腭部形态未见异

常，但因软腭运动能力不足，也会出现腭咽闭合不全表现，

语音清晰度也会受到影响。

腭咽闭合是指在发音和吞咽过程中软腭、咽侧壁、咽后

壁等腭咽结构协调运动，形成腭咽通道暂时性关闭的功能。

腭咽闭合不全特指在发音时，腭咽口不能关闭将鼻腔及口腔
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分隔开，主要表现为过高鼻音（鼻腔共振异常）、鼻漏气，

以及特异的代偿性发音，导致发音清晰度下降，腭咽闭合不

全的患者可出现鼻反流，呛食等症状。导致腭咽闭合不全的

具体原因有多种，可大致分成三类。一是解剖因素导致的腭

咽部结构缺陷，最常见的是腭裂修复术后因瘢痕收缩或肌肉

连接不良发生的软腭过短和/或动度不够，腭瘘，腭隐裂，

咽腔过深综合征，肿大的扁桃体或瘢痕条索化的腭咽弓限制

了软腭的上抬运动等。二是神经肌肉发育异常以及外伤或医

源性损伤导致的软腭运动能力明显低下，如大脑麻痹、

Mobius’综合征和肌强直性营养不良等。第三类单纯由腭咽

闭合肌群运动控制不协调造成，如严重代偿性不良发音习惯

可影响腭咽闭合功能。以上三种因素可同时存在，如有些腭

裂患者既存在结构缺陷，也可伴有软腭肌肉发育不足和运动

能力低下，同时也可继发不良的代偿性习惯。腭咽闭合不全

多为继发，也可原发，所有除外任何原因的腭咽闭合不全统

称为先天性腭咽闭合不全症。

腭裂患者通常容易继发分泌性中耳炎，伴随中耳不适症

状，甚至出现听力下降等表现。

（二）专科检查

1.语音主观判听：应用特定的实验语句和腭裂字表，通

过判听，对患者语音的鼻腔共振特性和鼻漏气情况进行判

断，记录是否存在不良发音习惯，并对语音清晰度进行评分。

过高鼻音和鼻漏气评价结果可以分为四级：0-无过高鼻音/
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鼻漏气，1-轻度过高鼻音/鼻漏气，2-中度过高鼻音/鼻漏气，

3-重度过高鼻音/鼻漏气。通过语音主观判听，不仅对患者

的语音状况大致了解，而且是诊断患者是否存在腭咽闭合不

全的重要手段。

2.语音客观检查：评价腭裂语音的客观检查方法有很

多，除门诊检查常用的雾镜试验、吹气泡试验、听诊器或听

诊管等简便易行的鼻漏气检测方法外，还可借助仪器设备进

行检查。目前常用的方法可分为两类，一是直接对发音器官

的形态和功能进行观察，称为直接评估技术，如 X 线检查，

鼻咽内窥镜检查，超声波检查以及电子腭舌位仪等；另一类

是通过信号处理技术，间接推测腭咽闭合功能和发声器官的

振动情况，如空气动力学技术、鼻音计、语图仪、声门仪等，

称为间接评估技术。选择性应用上述语音客观检查方法，可

以弥补语音主观判听的不足，更准确判断腭咽闭合状态。

（三）辅助检查

1.定位头颅侧位 X 片:包括静止位和发/i/或/a/音位，

通过两片的比较，可以准确测量软腭长度、腭咽间隙大小以

及软腭运动抬高能力，可以评价腭咽闭合状态，协助制定治

疗方案。需要注意的是该检查体现的是矢状位瞬间动作，结

果与实际情况可能存在差异。

2.三维螺旋 CT：腭裂患者进行三维螺旋 CT 检查，可有

助于了解腭部骨质缺损情况，腭裂术后硬腭骨质修复情况，

以及牙槽突裂骨质缺损情况。锥形束 CT 扫描也可反映局部
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骨质缺损情况。

3.鼻咽纤维镜检查：通过较细的纤维内窥镜经鼻道置入

腭咽闭合平面，直观动态观察说话状态时的腭咽闭合情况，

可以清晰了解腭咽闭合不全的间隙大小，同时了解腭咽闭合

的运动模式。该项检查对于评价腭咽闭合功能状态和制订治

疗计划具有重要意义。

（四）诊断标准

根据硬腭和软腭部的骨质、黏膜、肌层的裂开程度和部

位，可分为Ⅰ、Ⅱ及Ⅲ度。Ⅰ度腭裂：仅为腭垂裂；Ⅱ度腭

裂：部分腭部裂开，可向前至切牙孔，Ⅱ度腭裂又分为浅Ⅱ

度裂（仅限于软腭）和深Ⅱ度裂（累及硬腭，可至切牙孔），

Ⅰ、Ⅱ度腭裂也称不完全性腭裂；Ⅲ度腭裂：也称完全性腭

裂，自腭垂至牙槽突完全裂开。深Ⅱ度腭裂和Ⅲ度腭裂亦分

单双侧。双侧腭裂两侧裂开程度可不一致。

此外，也存在一种特殊裂型，称腭隐裂或腭黏膜下裂，

出生时多不容易发现，后因语音不清就诊才被明确诊断。腭

隐裂诊断可基于三大特点：悬雍垂分叉、软腭中央存在透明

带、硬腭后缘触诊有凹陷。

主观语音评价是诊断腭咽闭合不全的主要依据，患者一

定存在不同程度的过高鼻音和鼻漏气。结合病史和口腔检

查、X 线以及鼻咽内窥镜检查，可明确诊断，根据腭咽闭合

程度可分为四种情况：边缘性腭咽闭合（腭咽闭合率 90%以

上）、轻度腭咽闭合（腭咽闭合率 80%以上）、中度腭咽闭合
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（腭咽闭合率 70%以上）、重度腭咽闭合（腭咽闭合率低于

70%）。

（五）鉴别诊断

腭裂的诊断多较明确，诊断时需要考虑腭裂的具体形

态、组织发育状况，特别需要与第一、二鳃弓综合征伴发软

硬腭组织发育不足导致的腭部组织缺损，这类患者的外科修

复手术通常需要在 4 岁以后进行。此外，诊断腭裂时，需要

注意观察患者颅面部、四肢、脊柱等全身有无其它异常，包

括先天性心脏畸形、泌尿生殖系统异常、中枢神经系统异常

等，注意识别单纯性腭裂还是综合征性腭裂，这对于治疗结

果有重要影响。

四、治疗

（一）治疗原则

腭裂治疗以手术修复为主，无论采用哪种方法，均应重

视软腭部肌肉解剖重建，特别是腭帆提肌环重建，在关闭腭

部裂隙同时，注重腭咽闭合功能重建，为获得正常语音功能

提供保证。

1.手术年龄：腭裂手术为择期手术，手术年龄目前推荐

在患儿出生后 8～12 个月。具体应考虑患儿的全身情况、手

术的安全性、裂隙的类型和裂隙的宽度、采用的手术方法、

可能的术后语音效果和对上颌骨发育的影响等因素，更要视

医院的设备条件、麻醉、手术的技术力量而定。伴有重度小

下颌畸形、喉骨软化者，或伴发先天性心血管病等全身不良
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状况时应适当后延手术时间。

2.麻醉：应采用经口腔气管内插管的全身麻醉。

3.术前检查：应进行常规胸片检查，血常规和生化检查。

对于伴有小颌者可进行睡眠监测进行评估，对有心脏病史或

怀疑综合征性腭裂的患者应进行超声心动检查。

4.腭裂手术围手术期护理：（1）腭裂术后患儿清醒并拔

除气管内插管后，进行复苏观察 2～3 小时，回病室后如患

者为睡眠状态则侧卧、头向一侧，以便口内血液和涎液流出，

如患儿哭闹，可在护士的指导下由家长平抱患儿。床旁应备

有吸引器和氧气，必要时进行血氧监测。（2）完全清醒后视

患者需要可饮温凉流质（一般术后 3～4 小时），勺喂。术后

进流质食物 2 周，半流质食物 2 周，1 个月后可进普食。（3）

术后选择性应用抗生素 1～3天，术后 2～3天可以出院观察。

腭裂术后多不需要拆线，缝线可自行脱落。

（二）手术治疗

腭裂手术修复要尽量争取口腔侧黏膜、软腭肌肉和鼻腔

侧黏膜分层关闭，在无张力下进行缝合，确保关闭裂隙同时，

注重软腭功能的重建和恢复。腭裂整复常用的方法包括：

1.改良兰氏修复术：适用于所有类型的腭裂，裂隙较窄

者可免做松弛切口或仅做一侧松弛切口。

2.改良 Furlow 法：又称反向双“Z”形瓣成形术，该术

式也是一种延长软腭的修复方法，多用于裂隙较小的不完全

腭裂或腭隐裂。
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3.腭裂修复同期进行咽成形手术：对于年龄较大患者或

裂隙宽大者，进行腭裂修复时可以同期进行咽成形手术，以

期手术后腭咽闭合功能更好恢复。

4.咽成形手术：是外科治疗腭咽闭合不全的手术统称，

包含多种术式，具体运用需要根据患者的腭咽组织条件和腭

咽闭合运动模式来决定。咽后壁瓣修复术适用于软腭短，咽

侧壁运动良好的患者。腭咽肌瓣转移术适用于咽侧壁运动

差，软腭运动良好者。软腭肌肉再成形术适用于轻中度腭咽

闭合不全患者，特别是腭帆提肌复位较差者。应用改良

Furlow 法可有效延长软腭，重建腭帆提肌吊环，改善腭咽闭

合功能。咽后壁增高术适用于边缘性或轻度腭咽闭合不全

者，制作咽后壁瓣向上翻卷成嵴，或对咽后壁进行脂肪注射。

远期效果多不稳定。

（三）其他治疗方案

1.腭托：对于腭裂宽大的新生儿或伴有巨大腭瘘的患

者，可以暂时性戴用腭托，加强口鼻腔分隔，有助于吞咽和

发音条件改善。

2.阻塞器和语音球：对于严重的腭瘘或腭咽闭合不全、

暂时无外科修复条件者，可采用矫形阻塞器或语音球，改善

腭咽闭合功能。

五、主要并发症及处理

1.咽喉部水肿：多因困难气道，反复气管插管或手术时

间过长引起，一般在术后 4～6 小时出现，应用适量激素，
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严重者需行气管切开。

2.出血：多在手术当天出现。术中需要充分止血，松弛

切口需要局部填塞和压迫止血，必要时缝扎止血及应用止血

药物。术后 1～2 天也可见软腭中央出现血肿，严重者需要

全身麻醉下清除血肿。

3.创口裂开或穿孔：多在术后一周左右出现，与缝合张

力过大有关，或因饮食不当等外因所致。如果只是口腔侧黏

膜裂开，术后 1～2 个月多能自行愈合。全层裂开会形成腭

瘘，须行二期(6～12 个月后)整复手术。

4.继发腭咽闭合不全：软腭长度不足或运动能力低下导

致腭咽闭合功能障碍，影响语音功能。需要再次手术予以恢

复腭咽闭合功能。

六、随访及预后评估

1.腭裂患者术后需要随访，观察术后伤口愈合情况，软

腭功能恢复情况，语音发育状态、语音功能恢复情况，以及

与腭裂密切相关的上颌骨发育情况、中耳功能和听力状况。

2.年龄较大的腭裂患者，或腭咽闭合不全患者需要在术

后一个月、三个月、半年密切随访，以便指导后期软腭功能

训练，评估腭咽闭合状态和语音功能，必要时接受语音训练

治疗。

3.对于咽成形术后患者，需要密切观察患者术后的睡眠

呼吸情况，对于出现睡眠呼吸通气障碍者，应积极进行干预，

改善睡眠通气情况。同时，对于术后远期依然存在过高鼻音
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或鼻漏气患者，经腭咽闭合功能评估后，依然存在腭咽闭合

不全者，可能需要再次手术进行矫正。
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附

腭裂诊疗指南（2022 年版）

编写审定专家组

（按姓氏笔画为序）

组长：张益

成员：安金刚、朱洪平、刘树铭、何伟、苏家增、单小峰、

郭玉兴、贺洋、彭歆、蔡志刚


