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　　摘　要：　目的　探讨以突发听力下降为主要表现的大前庭导水管综合征患者的发病、临床表现及保守治疗
效果。方法　回顾性分析２０１０～２０１２年收治的以突发性耳聋为首发表现、最终经影像学诊断确诊为大前庭导水
管综合征的患儿或既往已确诊大前庭导水管、以多次突发听力下降而就诊的１１例患儿的病史、听力学检查以及保
守治疗效果。结果　所有患儿按突发性耳聋治疗方案治疗２周后评价其疗效及预后。痊愈５耳（２２．７３％），显效
４耳（１８．１８％），有效７耳（３１．８２％），无效６耳（２７．２７％），总有效率为７２．７２％。发病时间 ＜７ｄ组与７～１４ｄ组
有效率比较，差异无统计学意义（Ｐ＞０．０５），＜７ｄ组和７～１４ｄ组与＞１４ｄ组差异具有统计学意义（Ｐ＜０．０５）。结
论　以突发听力下降为主要表现的大前庭导水管综合征，上呼吸道感染和头部撞击为主要诱因，使用血管扩张剂、
神经营养剂、能量合剂及糖皮质激素药物保守治疗后其听力可一定程度上恢复，且发病时间距治疗时间越短其疗

效越好，但随着发病次数增多其听力的总趋势是下降的。对该病的早期诊断和干预以及每次发病时及时治疗能避

免患儿过早丧失听力，为听力语言康复提供一个相对好的基础。
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　　大前庭导水管综合征（ｌａｒｇｅｖｅｓｔｉｂｕｌａｒａｑｕｅｄｕｃｔ
ｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＬＶＡＳ）是以前庭导水管扩大伴有感音神
经性聋或混合性聋为特征的疾病。１９７８年由 Ｖａｌ
ｖａｓｏｒｉ等首先描述［１］。是儿童先天性耳聋的常见原

因之一。其临床特点包括：波动性听力下降，颞骨高

分辨率ＣＴ可以在颞骨岩部后缘观察到三角形骨质
缺损、轴位ＭＲＩ可观察到内淋巴囊扩大［２］。虽然大

前庭导水管综合征目前尚无有效保守治疗方法，但

是对于患者突发听力下降时，可按照突发性聋的治

疗方案，听力可有所恢复，但其总的趋势是渐进性波

动性听力下降［３］。本文收集以突发听力下降为主

要临床表现最终经影像学检查确诊为大前庭导水管

综合症的患儿，对其发病情况以及保守治疗效果进

行调查和统计分析。

１　资料与方法

１．１　临床资料
收集我科从２０１０年１月～２０１２年１０月收治的

以突发听力下降为首发表现最终经影像学诊断确诊

为大前庭导水管综合征的患儿或既往已确诊大前庭

导水管，以多次突发听力下降就诊的患儿，多次发病

患儿每次发病单独统计。本组共收集到１１例患儿，
均为双耳发病，发病年龄１岁４个月至１１岁，平均
年龄（６．４±１．３）岁，男女比例为２∶１，其中有４例是
反复多次突发听力下降，发作次数分别为 ４、３、３、
２次。所有患儿在治疗前及治疗两周后行听力学检
测。３例６耳行纯音听阈检查，８例１６耳行ＡＢＲ检
查，所有患儿均行声导抗检查，首次发病者行 ＣＴ检
查证实为大前庭导水管。

１．２　听力检查
对于小于５岁或无法配合纯音听阈测定患儿行

听性脑干反应（ＡＢＲ）测试：在电屏蔽室内进行。应
用美国尼高力公司ＶｉｋｉｎｇＱｕｅｓｔ型诱发电位仪，版本
号１２．０。插入式耳机最大输出强度９６ｄＢｎＨＬ，头戴
式耳机最大输出强度１０５ｄＢｎＨＬ。交替短声刺激速
率１９．６次／ｓ，放大器带通滤波范围０．１５～１．５ｋＨｚ，
叠加次数１０２４次，分析窗宽为１５ｍｓ。插入式耳机
型号为 ＴＩＰ３００耳机。头戴式耳机型号为 ＴＤＨ３９
耳机。纽扣式电极在皮肤记录，记录电极放置在额

正中近发际处，参考电极分别放置在左右乳突，地极

放置于鼻根部，极间阻抗 ＜５ｋΩ。为避免及减少脑
电和肌电对反应结果的干扰，不能配合进行测试的

儿童在检查前半小时按０．５ｍｌ／ｋｇ体重口服１０％水

合氯醛，待睡眠后进行ＡＢＲ检查。
纯音听阈测试：检查在隔声室内进行，应用ＧＳＩ

６１纯音听力计测试纯音听阈，ＴＤＨ３９头戴式耳机，
骨导震动器型号为 Ｂ７１。测试方法采用国际标准
ＩＳＯ８２５３－１进行。取０．５、１、２、４ｋＨｚ平均听阈。

声导抗检查：应用ＧＳＩ３３型中耳分析仪测试鼓
室压力、声顺值和镫骨肌反射阈。

１．３　影像学检查
所有初诊病例均行中耳ＨＲＣＴ横断位扫描，扫描

条件：层厚１～２ｍｍ，间距１～２ｍｍ，１２０ｋＶ，１００ｍＡ，
扫描时间２ｓ，矩阵５１２×５１２，窗宽２０００～３０００ＨＵ，窗
位１５０～２００ＨＵ，以骨算法重建，扫描范围以听眶上
线为基线向上连续扫描。在 ＣＴ机上测量前庭总脚
至前庭水管外口之间中点的最大管径宽度。

３例行 ＭＲＩ扫描，扫描参数：头线圈，快速自旋
回波（ＦＳＥ）技术，Ｔ２ＷＩ：ＴＲ／ＴＥ５０００～６０００／９５～
１０２ｍｓ，层厚３ｍｍ，层间距０，矩阵２５６×１２８，ＮＥＸ２
～３，扫描范围与 ＣＴ一致。摆位力求双侧对称，对
５岁以下不能合作者，口服１０％水合氯醛，待患儿入
睡后扫描。所有患者均行横断位、冠状位及倾斜矢

状位多相扫描。

１．４　治疗及评价方法
使用血管扩张剂、神经营养剂、能量合剂及糖皮

质激素，足量糖皮质激素稳定使用１周，治疗总疗程
至少２周。治疗２周后复查听力，对于小于５岁或
无法配合纯音听阈测定患儿行听性脑干反应

（ＡＢＲ）测试，能配合纯音听阈者行纯音听阈检查。
对于合并分泌性中耳炎患者，同时治疗分泌性中耳

炎。按ＷＨＯ（１９９７年，日内瓦）标准划分听力损失
等级：２６～４０ｄＢＨＬ为轻度听力损失，＞４０～
６０ｄＢＨＬ为中度，＞６０～８０ｄＢＨＬ为重度，＞８０ｄＢＨＬ
为极重度。治疗效果参照突发性耳聋的治疗效果评

价［４］，痊愈：受损频率听阈恢复至正常，或达此次患

病前水平；显效：受损频率平均听力提高３０ｄＢ以上；
有效：受损频率平均听力提高１５～３０ｄＢ；无效：受
损频率平均听力改善不足１５ｄＢ。

２　结果

２．１　诱因与伴发症状
本组患儿发病诱因多为头部撞击和上呼吸道感

染，具体情况见表１。４例次（２２．２２％）发病时伴发
眩晕，２例次（１６．６７％）伴发耳鸣，２例次（１１．８％）
同时伴发眩晕和耳鸣，１例次（５．９％）伴发走路不
·７４１·
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稳，３例次（１１．１％）因发病时年龄较小（均小于 ３
岁）无法判断有无眩晕或耳鸣，６例次（３３．３３％）以
听力下降为唯一临床表现，均为双耳发病。所有患

儿出生时行听力筛查３例通过，６例未通过，２例未
进行听力筛查。未通过听力筛查有 ３例进行了复
筛，均在６个月大时诊断为感音神经性听力损失，
ＡＢＲ阈值分别为５０、６０、６０ｄＢ，其中２例１岁时复
查并最终经 ＣＴ检查发现大前庭导水管，这两例按
时复筛及复查的患儿首次发作突发听力下降的年龄

分别为７、１１岁。３例患儿首次发病前已佩戴助听
器。发病时间距治疗时间１～２５ｄ，平均为１０ｄ，发
病时间距就诊时间＜７ｄ者１１耳，７～１４ｄ者８耳，
发病＞１４ｄ就诊者３耳。其中４例反复多次发病者
再次发病时均能在发病１ｄ内就诊。

表１　１８次发病诱因情况（次，％）
诱因 发病次数 百分比

上呼吸道感染 ７ ３８．８９
头部撞击 ４ ２２．２２
剧烈活动 ２ １１．１１
无明确诱因 ５ ２７．７８
合计 １８ １００

２．２　大前庭导水管综合征合并分泌性中耳炎
本组中２例患儿（４耳）行声导抗检查示双耳

Ｂ型图，电耳镜检查也发现中耳积液，提示合并有分
泌性中耳炎。该２例患儿均为首次发病，其中一例
治疗前ＡＢＲ阈值左耳８０ｄＢ右耳７０ｄＢ，行ＣＴ检查
发现双侧大前庭导水管，该例患儿同时治疗分泌性

中耳炎，２周后 ＡＢＲ阈值降低，左耳 ６０ｄＢ，右耳
５０ｄＢ。另一例患儿外院诊断为分泌性中耳炎，按分
泌性中耳炎保守治疗２月效果欠佳，拟行鼓膜置管
治疗入我院，外院ＡＢＲ检查示双耳８０ｄＢ，来我院就
诊时行骨导ＡＢＲ检查发现阈值增高，行 ＣＴ检查发
现双侧大前庭导水管，取消手术，予血管扩张剂、神

经营养剂、能量合剂及糖皮质激素治疗同时治疗分

泌性中耳炎，治疗两周后复查 ＡＢＲ阈值无明显变
化，出院后继续治疗分泌性中耳炎治疗３个月后复
查ＡＢＲ双耳７０ｄＢ，声导抗双耳Ａ型图。

本组４耳纯音测听显示低频传导性聋患者，其
声导抗检查及电耳镜检查未发现中耳病变。

２．３　疗效评估
治疗结束后疗效评价，痊愈５耳（２２．７３％），显

效４耳（１８．１８％），有效７耳（３１．８２％），无效６耳
（２７．２７％），总有效率为７２．７２％。具体结果见表２。

表２　发病距就诊时间与疗效（耳，％）

发病距就诊时间 耳数 痊愈 显效 有效 无效 有效率

＜７ｄ １１ ３ ２ ４ ２ ８１．８２
７～１４ｄ ８ ２ ２ ２ ２ ７５
＞１４ｄ ３ ０ ０ １ ２ ３３．３３
合计 ２２ ５ ４ ７ ６ ７２．７２

３　讨论

大前庭导水管综合征（ｌａｒｇｅｖｅｓｔｉｂｕｌａｒａｑｕｅｄｕｃｔ
ｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＬＶＡＳ）是一种以渐进性波动性听力下降
为主要临床表现的先天性内耳畸形性听力障碍，可

同时伴有反复发作的耳鸣或眩晕等一系列临床症

状，听力检查通常表现为感音神经性聋，也有少部分

患者表现为混合性聋［１３］。此病多发生在儿童时

期，通常患儿出生时听力接近正常，多数在２～４岁
发病，呈波动性听力下降，少数出现在青春期或成年

以后，也有部分患者以突发性聋形式出现。在儿童

和青少年感音神经性聋患者中，大前庭导水管综合

征的发病率约为 １．５％，约占先天性内耳畸形的
３１．５％［５７］，感冒和外伤常是发病诱因，即使轻微的

头部外伤也可引起突发的重度感音神经性聋，这些

诱因也是诊断大前庭导水管综合征的参考依

据［８１１］。该病的确诊必须要综合病史、症状、体征、

听力学以及影像学检查的各项结果进行综合分析。

可靠的ＣＴ和ＭＲＩ检查是诊断此病的关键。
当患儿出现突发性听力下降或波动时，我们按

突发性聋用药模式治疗，多数患儿听力能有所恢复，

但大前庭导水管患儿常反复发作突发听力下降，听

力总的趋势是波动性进行性下降，直到最后发展到

极重度聋或全聋［１２］。参照突发性耳聋的文献记

载［１３１４］，对于突发性耳聋，发病１周内开始治疗者，
７２％以上可获得痊愈或听力部分恢复，８～１２ｄ开
始治疗者５０％可恢复部分听力；２０～３０ｄ开始治疗
者２０％可恢复部分听力；超过２个月则听力恢复极
少，治疗效果不佳。本组患儿发病至就诊的平均时

间为１０ｄ，再次发病者均能在发病１ｄ内就诊。本
组数据亦显示发病２周内就诊者与发病超过２周就
诊者其有效率存在统计学差异，发病至就诊时间越

短其获得听力恢复的比例越高。本组数据显示随着

发病次数增加，治疗的有效率下降，这与本病的特点

听力总的趋势是进行性下降相符，但由于病例数有

限，其统计学意义有待进一步收集资料扩大样本量

后验证。
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本组２例合并分泌性中耳炎患儿均为首次发
病，其中１例拟全麻下行双耳鼓膜置管术，因接诊医
生发现ＡＢＲ显示听力损失与单纯分泌性中耳炎不
相符，而行 ＣＴ检查发现双侧大前庭导水管。该例
患儿同时按照突发性耳聋及分泌性中耳炎治疗后听

力明显改善，另１例虽然住院期间复查ＡＢＲ阀值无
明显变化，出院后继续治疗分泌性中耳炎３个月后
其ＡＢＲ阀值有所下降。如果未能发现其合并大前
庭导水管而冒然进行全麻手术，手术刺激有可能造

成患儿听力进一步下降。提示分泌性中耳炎患儿其

ＡＢＲ阈值与病情不符时，应行 ＣＴ检查排除内耳疾
病。不能排除的另外一种情况是该两例患儿可能发

病前即存在感音神经性听力损失，因程度较轻未被

家长发现，而一旦合并分泌性中耳炎时，合并传导性

听力损失使其听力损失突然加重而被发现，临床诊

断分泌性中耳炎多依靠电耳镜发现中耳积液和

（或）鼓室图Ｂ型或Ｃ型，对于无法配合纯音听阈测
试的患儿，很难发现其是否合并有感音神经性听力

损失，而骨导ＡＢＲ可以了解患儿有无神经性听力损
失。本组其中一例正是因为行骨导 ＡＢＲ发现阈值
升高而行ＣＴ检查而确诊为大前庭导水管综合征，
可见在突发听力下降的分泌性中耳炎诊治过程中，

也可通过骨导ＡＢＲ来了解患儿内耳功能。
本组患儿出生时未通过听力筛查者 ６例，有

３例进行了复筛，３例未进行复筛者追问其原因，患
儿家长觉其“对声音有反应”遂未返医院复查。进

行复筛的３例患儿均在６个月大时诊断为“感音神
经性听力损失”，ＡＢＲ阈值分别为５０、６０、６０ｄＢ，其
中２例１岁时复查并最终经 ＣＴ检查发现大前庭导
水管，值得注意的是这两例按时复筛及复查的患儿

首次发作突发听力下降的年龄分别为７岁和１１岁，
因其确诊此病后，家长在其成长过程中有意识避免

其头部碰撞和减少上呼吸道感染以及其他伤害。这

再次说明听力筛查及复查对于早发现此类疾病的重

要性，而早期发现此病并采取必要的预防措施能尽

量延缓患儿听力损失的发生过程。

本组病例中有两例患儿曾在外院诊断为双耳中

－重度感音神经性聋而佩戴助听器，但并未进一步
行影像学检查以明确大前庭导水管的诊断，提示对

于神经性耳聋的患儿应常规行影像学检查了解有无

此病存在，一旦确诊，应告知患儿家长避免头部碰

撞、避免参加剧烈体育活动，禁用耳毒性药物等，对

于延缓听力进一步下降起到一定的预防作用。

通过保守治疗并不能“根治”大前庭导水管综

合征，甚至不一定能改善患儿的听力，但是此病的早

期诊断早期治疗能避免患儿过早丧失听力及语言能

力，为日后行人工耳蜗植入后听力语言康复提供一

个相对好的基础。这需要耳鼻喉科医生提高对该病

的认识，从出生时听力筛查到患儿成长发育过程中，

对可疑的听力异常予以重视，必要时还应进行 ＣＴ
或ＭＲＩ检查，使得 ＬＶＡＳ患儿得到早期诊断，并制
定积极有效的防护措施，充分利用患儿的残余听力。
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