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　　摘　要：　目的　通过观察一例内听道狭窄患者人工耳蜗植入术后的远期康复效果，结合文献复习探讨该类
畸形的手术选择指标。方法　收集患儿术前听力学资料以及颞骨薄层ＣＴ资料，分别于术后半年、２年、４年时进行
声场测试、ＭＡＩＳ量表评分、言语识别率测试分析患者康复疗效。并以内听道狭窄、蜗神经管狭窄、蜗神经孔狭窄以
及蜗神经发育不良为关键词搜索与人工耳蜗康复的相关文献。结果　半年时声场测试５００、１０００、２０００、４０００Ｈｚ
分别为３５、４０、４０、４５ｄＢＨＬ，２年时ＭＡＩＳ量表评分２４分，４年时言语识别率８０％，患儿于术后３年时言语理解能力
进步明显，康复效果优于文献搜索结果。结论　存在内听道狭窄的患者，人工耳蜗植入前对影像学及听力测试结
果的综合分析非常重要，选择耳蜗神经发育相对较好侧以及助听效果较好侧手术，同时需坚持术后康复治疗。
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　　足够的残余听神经细胞数量是人工耳蜗植入后
达到良好听觉康复效果的基础，而内听道狭窄往往

预示着蜗神经发育异常，甚至未发育，是否属于人工

耳蜗植入手术的禁忌证一直存在争议，以往常常不

建议行植入手术。随着影像学技术的发展，尤其是

内耳ＭＲＩ成像技术的运用，对于蜗神经的发育状况
有了更清晰的判断，手术效果得到了更好的保障，人

工耳蜗植入工作指南［１］（２０１３年）指出该类型患者
可以实施植入手术，但宜谨慎处理。笔者查阅了对
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该类畸形手术效果的报道，结合一例内听道狭窄患

儿早年在我院接受人工耳蜗植入后长期追踪观察的

结果，总结经验，现报道如下。

１　临床资料

患儿，男，２００３年５月出生，出生时双耳听力筛
查未通过，后确诊为双侧极重度感音神经性耳聋，双

耳佩戴大功率助听器，经康复训练效果不佳，右侧助

听后能够听懂自己名字、少量日常双音节词汇，左侧

助听后仅能对大声（如不远处的鞭炮声）做出反应。

于２００８年１１月来我科就诊，并收住入院准备行人
工耳蜗植入手术。术前听力检查：双耳鼓室图 Ａ
型，镫骨肌反射及短声 ＡＢＲ未引出，ＡＳＳＲ左耳
２ｋＨｚ及右耳２、４ｋＨｚ于１２５ｄＢｎＨＬ引出反应；颞骨
薄层ＣＴ示双侧内听道狭窄，左侧为著，双侧水平半
规管畸形，并与前庭融合（图１～４）；头颅 ＭＲＩ示结
构正常，限于当时条件未进行内听道 ＭＲＩ检查。因
患儿左侧内听道更为狭窄，术前建议行右侧人工耳

蜗植入并告知术后可能效果不佳的风险，但家长要

求行左侧手术以保留右侧听觉，结合左侧 ＡＳＳＲ结
果显示有残余听力予以该侧手术，选择 Ｃｏｃｈｌｅａｒ公
司的ＣＩ２４Ｒ（ＣＡ）电极，手术顺利。开机后发现常规
刺激量无效，需要增加脉宽（刺激持续时间，常规为

２５～２００ｍｓ）时才能引出反应，然而过大的刺激量引
起了面肌抽搐，且无法通过关闭相关电极而改善，调

机时只能给予较低的刺激量舒适值（Ｃ值）以减轻
面抽的程度，导致动态范围（刺激量舒适值与阈值

之差）过窄以及刺激速度严重下降。经２年余时间
康复，声场测试 ５００、１０００、２０００、４０００Ｈｚ分别为
４０、５０、４５、５５ｄＢＨＬ，患儿结合读唇能够简单日常交
流，使用有意义听觉整合量表（ＭＡＩＳ量表）得分
１５分，然而面肌抽搐较严重影响了日常生活，最终
放弃使用，于２０１１年７月再次入院进行右侧植入手
术，仍选择 Ｃｏｃｈｌｅａｒ公司的 ＣＩ２４Ｒ（ＣＡ）电极，手术
顺利。开机时仍需增加脉宽至 ５０ｍｓ以提高刺激
量，但电极刺激速度未受影响，可以调节至合适舒适

刺激量而未引起面肌抽搐并发症，术后半年声场测

试５００、１０００、２０００、４０００Ｈｚ分别为 ３５、４０、４０、
４５ｄＢＨＬ，但康复进展较正常耳蜗结构 ＣＩ植入患儿
明显缓慢，术后２年 ＭＡＩＳ量表得分２４分，调机主
要参数（Ｔ值、Ｃ值）保持稳定，遂予以电话随访，家
长反映至术后３年听觉、语言能力进步明显，并逐步
由康复学校过渡至正常学校学习，术后４年半门诊
复诊，患儿已进入正常小学，与同学交流无明显障

碍，６５ｄＢＨＬ下言语识别率测试（词表由丹麦尔听美
公司提供），单音节词８０％（２８／３５），家长对康复效
果很满意。

图１　双耳内听道冠状位，右侧直径２．２４ｍｍ，左侧１．０６ｍｍ　　图２　双耳蜗神经孔直径，右侧０．６４ｍｍ，左侧１．４４ｍｍ　　
图３　左侧水平位内听道直径１．４４ｍｍ　　图４　右侧水平位内听道直径２．２４ｍｍ

２　文献回顾

内听道狭窄常伴有蜗神经管狭窄或者蜗神经孔

狭窄等解剖异常，而后两者也可单独存在而不伴内

听道狭窄，其引起人工耳蜗术后效果不佳的根本原

因均在于导致蜗神经发育细小或者缺如。因此，为

更加全面的了解由于解剖结构异常而导致蜗神经发

育不佳对术后效果的影响，我们分别以内听道狭窄、

蜗神经管狭窄、蜗神经孔狭窄以及蜗神经发育不良

为关键词搜索与人工耳蜗康复的关系，获得４篇文
献，涉及病例数、观察时间及主要结果见表１。文献
结论显示，作者们均认为此类患者人工耳蜗术后效

果较差，远期效果有待观察，手术需要慎重选择，ＣＴ
及内听道ＭＲＩ具有重要参考价值。
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表１　文献回顾病例资料汇总　（珋ｘ±ｓ）

参考文献 例数 观察时间（月） 结果

张道行［２］ ２７ ３ １６例完成言语识别率测试，韵母６０％，声母＜１０％
黄丽辉等［３］ １２ ２８．４±１８．０ ＣＡＰ得分（４．８３±１．９６）分，ＳＩＲ得分（２．２３±１．５５）分
胡凌翔等［４］ １０ １２～３２ ３例习得简单语言，１例口吃不清，４例仅对声有反应，２例无反应
莫玲燕等［５］ ５ １２－２４ 使用ＩＴＭＡＩＳ量表评估，１例术后１年１分，１例术后２年３５分，３例失访

３　讨论

人工耳蜗对重度听障人士的帮助是显而易见

的，随着技术的发展，学者们的目光更多聚焦于合并

外周听觉系统特殊情况的植入效果，以使更多听障

人群从中获益、提高生活质量，内听道狭窄便属于其

中之一。内听道狭窄 ＣＴ诊断标准为内听道宽径
＜３ｍｍ，常伴随蜗神经管狭窄，预示着蜗神经发育
不良甚至未发育，而蜗神经管狭窄 ＣＴ中的间接表
现为耳蜗神经孔狭窄或闭锁。蜗神经孔是耳蜗蜗轴

与内耳道底相连接的骨性蜂房状结构，随着对一些

植入后康复效果不佳的患儿回顾性分析，发现耳蜗

神经孔狭窄或闭锁也可以单独存在并成为影响康复

的重要解剖结构［２］，王涛等［６］对其 ＣＴ直径进行了
测量，得出９５％可信区间为１．８３～２．８１ｍｍ，然而
也有学者发现内听道狭窄时并未伴随耳蜗神经孔狭

窄［７］。本例患者的 ＣＴ结果两处解剖结构均有异
常，并且两者的宽径不具备一致性，即显示左侧内听

道更为狭窄而蜗神经孔却较宽，右侧蜗神经孔较窄

而内听道相对较宽，结合开机后左侧需要更大的刺

激量，提示两处解剖结构的 ＣＴ测量宽度与残余听
神经细胞数量及预后康复效果之间没有对应关系，

仅能提示任何一处如有狭窄均可能预后不佳。目前

内听道ＭＲＩ水成像技术可以更好的显示神经结构
并已常规用于人工耳蜗手术前影像学诊断，帮助提

高判断此类畸形患者植入手术后的有效性［６］，但具

体的参考标准仍有待进一步研究。

术前的听力结果以及助听器的补偿效果也具有

重要参考价值，左侧术前助听效果较差预示着残余

听神经细胞可能较少，开机后的所需刺激量得以证

实，因此对于伴有内听道狭窄的患者，由于客观听觉

测试结果与行为听觉测试结果有一定的差异，因此

术前不能完全依靠客观测试结果，即便双侧都有可

测的客观听力，如果蜗神经有发育可以考虑手术时，

宜选择助听器有效或者行为测听较好的一侧手术，

以确保有足够的残余听神经细胞支持人工耳蜗工

作，黄丽辉等［３］也建议术前需要确定患者对声音有

反应以保证手术效果。由于残余听神经细胞较少，

调机时提高脉宽增加刺激量是面对存在内耳解剖异

常植入者的常用方法［８］，但在本例患者，因需要的

强度过大刺激到面神经引起了面肌抽搐，解决的办

法是调机时对每个电极进行单独刺激寻找相关的问

题电极予以关闭，并宜选择抱蜗轴的弯电极，避免选

用直电极对耳蜗外侧壁产生较大的电流刺激量［９］，

然而本例患者全部电极均是问题电极，只能通过降

低整体刺激强度减轻面肌抽搐程度，导致 Ｃ值设置
有限、动态范围窄，虽然产生了实用听觉，但编码的

声音失真明显且仍不能避免面抽。就目前的言语处

理器尚不能解决过大的电流刺激需要量与引起面肌

抽搐之间的矛盾，响度不足、声音失真以及面抽导致

患者最终放弃了该侧人工耳蜗的使用，只能寄希望

于更省电的处理器问世。

就康复的结果看，本例患儿右侧的效果是令人

鼓舞的，但回顾康复过程，可以发现明显较耳蜗结构

正常的植入者缓慢，至康复２年时仅能简单交流，自
康复３年时开始进入语言词汇爆发期，然而自康复
半年时其言语频率的助听效果即已进入言语香蕉

图，并且调机参数保持稳定，考虑其原因仍在于残余

听神经细胞较少导致对频率的解析能力下降，引起

康复进展缓慢，但有效的听觉补偿为远期较好的效

果打下基础。植入者及家属对术后的期待值尤其重

要［１０］，在此过程中患儿家长的付出起到非常重要的

作用，一直耐心陪伴患儿，以平时生活作为课堂，不

断用日常的语言刺激患儿，建立实物与语意之间的

桥梁，让患儿慢慢理解，最终获得成功。本例的结果

优于文献回顾的结果［２５］，考虑原因为：一方面可能

在于该患儿右耳的残余听神经细胞较多确保了康复

效果；另一方面，我们发现先前的报道观察时间较

短，均在３年以下，而本例患者的右侧则是在康复近
３年后才有快速提高，这可能是结果差异的主要原
因，也许此前报道的病例再经过不断付出努力康复

效果会有进步。回顾本例左侧的康复经历，在康复

达２年时也能够察觉林氏６音，结合读唇进行简单
交流，如果没有并发症的出现也许也能够获得较好

效果，推测在能够引起有效听觉刺激的基础下，此类

·７７３·
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患者需要更长的康复时间。

本例报道虽然效果满意，我们仍然需要强调，伴

有内听道狭窄的重度耳聋患者，人工耳蜗植入前对

影像学和听力测试结果的综合分析非常重要，选择

耳蜗神经发育相对较好侧以及助听效果较好侧手

术，同时术后的康复需要长期的付出。
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