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　　共同腔畸形（ｃｏｍｍｏｎｃａｖｉｔｙｄｅｆｏｒｍｉｔｙ，ＣＣＤ）是
由于听囊在胚胎第４周发育停滞所致的严重内耳畸
形，占先天性感音神经性耳聋的５％［１３］，仅次于Ｍｏｄ
ｉｎｉ畸形（约占１５％）［２］；其病理表现为耳蜗和前庭形
成一个共腔、蜗轴未发育，伴或不伴半规管畸形；其临

床表现为极重度感音神经性听力损失，需要人工耳蜗

植入（ｃｏｃｈｌｅａｒｉｍｐｌａｎｔａｔｉｏｎ，ＣＩ）提高听力［４］。

由于ＣＣＤ常伴有内听道及听神经发育异常，常
规ＣＩ术治疗 ＣＣＤ易发生损伤面神经、误入内听道
（ｉｎｔｅｒｎａｌａｕｄｉｔｏｒｙｃａｎａｌ，ＩＡＣ），术中脑脊液（ｃｅｒｅｂｒｏ
ｓｐｉｎａｌｆｌｕｉｄｌｅａｋ，ＣＳＦ）耳漏甚至术后脑膜炎进而危
及生命，且常规电极不易在共同腔内固定，严重影响

术后听力效果。本文就ＣＣＤ颞骨病理研究、手术入
路选择、术后言语效果３方面予以综述。

１　颞骨病理学

正常耳蜗螺旋神经节细胞位于蜗轴上，随着年

龄的增长数量从３７０００到１８０００个不等［５］。Ｏｔｔｅ
等对６２例耳蜗解剖研究结果提示“声刺激时”至少
需要 １００００个螺旋神经节细胞才能识别言语［５］。

Ｋｉａｎｇ等［６７］发现“电刺激”时需要更少的螺旋神经

节细胞便能听到声音，最少达３２００个左右（也就是
不少于正常耳蜗的 １０％）。但 Ｆａｙｅｄ等［８］通过对

１４例植入耳蜗的颞骨解剖发现即使残留很少的螺
旋神经节细胞也可以产生听觉，而且残存的细胞数

量与言语效果呈负相关，他们推测可能是由于神经

细胞多反而会造成刺激信号传递混乱。对于 ＣＣＤ，
由于缺乏蜗轴，耳蜗和前庭融合为一个大腔，神经细

胞分布不，同于正常耳蜗，听神经成分、Ｃｏｒｔｉ器及血
管纹均位于共同腔的侧壁，接近内听道的基底

部［９］。因此对于 ＣＣＤ患者 ＣＩ术，要尽量采用能使
耳蜗电极贴壁的方法来充分刺激听神经。

２　手术方式

经乳突面隐窝入路是常规 ＣＩ手术方式。面隐
窝入路定位面神经，开放面隐窝找到圆窗，而文献报

道［１０１１］内耳畸形患者中面神经走形异常的概率占

１４％～１６％，在ＣＣＤ中甚至高达３３％～５２．３％［１２］。

因此面隐窝入路ＣＩ术对于ＣＣＤ操作困难且很容易
损伤面神经［１３］。

此外ＣＣＤ耳蜗没有蜗孔，很容易与内听道底相
通，常规手术容易导致术中或术后 ＣＳＦ耳漏进而引
起脑膜炎反复发作，据报道 ＣＣＤ患者 ＣＩ术 ＣＳＦ耳
漏的发生率为 ３８．５％［１４］；而且常规电极很容易植

入ＩＡＣ，导致刺激面神经引起面肌抽搐；另外常规电
极不易在共同腔内固定，无法较好地接触螺旋神经

节细胞，从而影响术后言语效果。

为解决ＣＣＤ患者 ＣＩ术耳蜗定位困难的问题，
１９９５年Ｔｕｃｃｉ等［１５］提出经乳突外耳道切开术（ｃａｎａｌ
ｗａｌｌｄｏｗｎａｐｐｒｏａｃｈ）。此术式通过切除外耳道后壁，
移除中耳结构，通过中耳腔和乳突腔联合径路来定

位共同腔的位置，然后切开迷路植入电极，最后重建

外耳道后壁，填塞乳突腔。然而此手术由于操作费

时费力且仍无法解决电极易误入 ＩＡＣ和不易固定
的问题，并未被广泛使用。

于是在１９９７年，Ｍｃｅｌｖｅｅｎ等［１０，１６］提出了经乳

突迷路切开入路（ｔｒａｎｓｍａｓｔｏｉｄｌａｂｙｒｉｎｔｈｏｔｏｍｙａｐ
ｐｒｏａｃｈ），也叫经乳突外半规管入路。操作方法是先
找到水平半规管隆突（图１，该处即为共同腔的外侧
·０２４·
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骨壁），然后用金刚钻头沿隆突的长轴（与面神经水

平段平行）磨出一个类圆形的骨性开窗口通入共同

腔（图２），将人工耳蜗电极前端弯成“鱼钩形”，将
钩形电极的圆弧端先送入开窗口，再缓慢将电极前

端的“鱼钩”全部植入腔内，并贴靠在共同腔壁上

（图３）。最后用小块肌肉封闭开窗口。此术式由于
方便定位共同腔，操作简单，大大减少了手术时间

（通常能在９０ｍｉｎ内完成），且由于远离面隐窝、不
易损伤面神经而被大家广为应用。直到２００５年，一
篇Ｍｅｔａ分析报道经乳突迷路切开是针对ＣＣＤ患者
使用频率最高的手术方式［１２］。但此种术式仍无法

解决电极容易在共同腔内移动，导致术后效果不稳

定的问题。

针对这一问题，２００５年 Ｂｅｌｔｒａｍｅ等［１７］改良了

经乳突迷路切开术为双后侧迷路切开术（ａｄｏｕｂｌｅ
ｐｏｓｔｅｒｉｏｒｌａｙｒｉｎｔｈｏｔｏｍｙａｐｐｒｏａｃｈ），并采用ＭＥＤＥＬ的
特制电极。手术方法同样为显微镜下充分开放乳

突，于通常外半规管所在位置的非壶腹端做第１个
切口，在距第１个切口４ｍｍ的位置行同样大小的第
２个切口（图４），这两个切口都在面神经后方，避免
了损伤面神经。然后将尾端带有一个小球的电极自

第１个切口送入（图５），从第２个切口用一个小勾
将其取出（图６），这样就将电极呈弧形置于共同腔

内，最后通过操作电极的两端将电极贴于共同腔的

侧壁上（图７），并用颞肌封闭两个造口，必要时可用
生物胶帮助固定。此操作中所用的特殊电极不同于

普通电极，１２个电极置于整个电极线的中间，前面
有一部分透明硅胶以及透明硅胶包裹着铂金线的延

长部分，末端是一个铂金小球（图８）。这种电极专
为共同腔而定制，有 ３种型号［４］：标准、中等和压

缩。每个患者植入前根据术前影像学检查确定共同

腔的大小来选择特定的型号。此种术式有利于固定

电极还有效地避免了电极植入内听道。但其缺点是

操作困难、手术时间长，电极进入第１个造口后由于
无法直视共同腔内情况，难以从第２个切口顺利取
出电极，而且有两个切口需要填塞。为了解决这一

术式操作困难的问题，２００６年 Ｍａｎｏｌｉｄｉｓ等［１８］报道

使用内镜直视下实现电极的准确定位。它是通过在

迷路上再造一个（第３个）开口，植入大小约２ｍｍ的
内镜，直视共同腔内侧的神经，将特制电极准确摆

放。但此种方法同样操作复杂还额外增加了一个开

口。对此，Ｆｉｓｈｍａｎ等［１９２０］使用荧光透视显微镜来

定位电极，可以清楚地看到共同腔所在的位置并且

避免插入ＩＡＣ；Ｂｌｏｏｍ等［２１］还提出采用术中实时 ＣＴ
定位来帮助ＣＣＤ患者ＣＩ术的电极定位。但这些方
法均因为设备和操作的限制未被广泛使用。

图１　开放乳突，确定水平半规管隆突　　图２　沿水平半规管隆突磨出一个类圆形的骨性开窗口通入共同腔　　图３　将
人工耳蜗电极前端弯成“鱼钩”形，送入开窗口，然后将电极全部植入腔内　　图４　于通常水平半规管所在位置行两个开窗
口，相距约４ｍｍ　　图５　将尾端带有一个小球的电极自第１个切口送入　　图６　用一个小勾将其从第２个开窗口取出　
图７　通过操作电极的两端将电板贴于共同腔的侧壁
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图８　ＭＥＤＥＬ特殊电极示意图，电极后端有３～５ｃｍ的硅
胶管延长部分，末端是一个铂金小球，硅胶管与小球之间有

一用来勾取的凹陷（图片由厂家提供）

　　所以在２０１３年，Ｂｅｌｔｒａｍｅ等［４］进一步改良双后

迷路切开为单逢耳蜗造口术（ｔｈｅｓｉｎｇｌｅｓｌｉｔｃｏｃｈｌｅｏｓ
ｔｏｍｙａｐｐｒｏａｃｈ）。它是在同双后侧迷路切开同样的
位置做一个长形造口，将定制电极呈一弧形放入造

口中。此术式无需将电极勾出，操作方便，电极植入

也能很快完成，逐渐被不少术者所接受。但是 Ｂｅｌ
ｔｒａｍｅ等认为这两种术式相比，前者由于开口更小，
ＣＳＦ耳漏的发生率更低，手术更安全。
２０１５年，国内学者张道行等［２２］改良单逢耳蜗

造口为经乳突单逢迷路切开术（ｔｈｅｔｒａｎｓｍａｓｔｏｉｄｓｉｎ
ｇｌｅｓｌｉｔｌａｂｙｒｉｎｔｈｏｔｏｍｙａｐｐｒｏａｃｈ）。方法同单逢耳蜗
造口术相似，在外半规管的位置做一个大小约

１．０ｍｍ×４．０ｍｍ的造口，将电极植入后，造口内充
分填塞肌肉和筋膜来使电极贴壁。此术式具有单逢

耳蜗造口操作简单的优点，又用了肌肉充分固定电

极。但此报道未使用特制电极，普通电极线由于电

极位于末端，不便于在共同腔内固定也不利于预防

误入ＩＡＣ。
总之，对于 ＣＣＤ，好的手术方式就是最大程度

地提高手术的可操作性、术后听力效果和减少并发

症，经过多年的探索我们认为经乳突单逢迷路切开

术式并采用特制电极可以很好地实现这一目标。

表１列出了从１９８６年到２０１５年一些国内外学者报道
的有关 ＣＣＤ的 ＣＩ植入相关文献［４，１０１１，１３１５，１７１８，２０３４］，

可以看出随着术式的改进、电极的发展，ＣＣＤ患者
行ＣＩ术报道的例数越来越多，并发症及其严重程度
逐渐降低，术后听力效果逐渐提高。

３　术后言语效果

关于ＣＣＤ患者 ＣＩ术后言语效果的随访情况，
各家报道并不相同。早些年的报道效果较不理想，

例如Ａｈａｍａｄ等［１４］对一个２岁的 ＣＣＤ患者随访发
现，１年后患儿对环境声有反应，但是没有言语方面
的提高，Ｊａｃｋｌｅｒ等［２４，３５］也得出同样的结论。后来随

着技术的进步，不少研究发现 ＣＣＤ患者可因 ＣＩ获
益习得言语，但效果差于畸形较轻或没有畸形的患

者。例如 Ｐａｐｓｉｎ等［１１］对１０３例耳蜗畸形的术后效
果研究，其中８例是 ＣＣＤ畸形，发现其言语效果差
于其他耳蜗畸形的患者；Ｂｕｃｈｅｍａｎ［２９］、Ｔｕｃｃｉ［１５］和张
道行等［２２］也有同样的发现。当然但也有不同的结

论，Ｄｅｔｔｍａｎ等［３２］对４８例不同内耳畸形的患者术前
言语情况进行比较，其中包括５例 ＣＣＤ，得出畸形
与言语效果无明显差异，其认为对言语效果影响更

显著的是植入深度和植入电极的个数。这可能与研

究中不同畸形样本量相差较大有关，但也说明除了

内耳畸形本身，手术方式和电极植入情况对言语效

果影响甚大。

近年来的研究更侧重于内耳畸形 ＣＩ术后长期
效果的随访。例如 Ａｈｎ等［３１］通过对１１例 ＣＣＤ患
者的长期随访发现直到术后３年，言语效果还在提
高；Ｒａｂｉｎｄｒａ等［３４］对５例ＣＣＤ患者随访３年也得出
同样结论，其中听觉行为分级（ｃａｔｅｇｏｒｉｅｓｏｆａｕｄｉｔｏｒｙ
ｐｅｒｆｏｒｍａｎｃｅ，ＣＡＰ）得分提高显著，３年后可以从平均
０．４提高到３．４，但是言语可懂度分级（ｓｐｅｅｃｈｉｎｔｅｌ
ｌｉｇｉｂｉｌｉｔｙｒａｔｉｎｇ，ＳＩＲ）得分提高不大，说明 ＣＣＤ患者
听觉发展要好于言语发展。Ｂｅｌｔｒａｍｅ等［４］通过对

１９例植入特制电极的 ＣＣＤ患者随访发现手术第
５年后言语效果也还有提高。可见 ＣＣＤ患者术后
言语情况的提高有一个缓慢的过程，需要加强相关

宣教与术后语训。随着技术的进步其言语效果已从

最初的仅能识别环境声发展为可以获得开放式言语

识别，且所占比例不断增加。

综上所述，ＣＣＤ是一种严重的内耳畸形，由于
其特殊的解剖结构给 ＣＩ术的操作带来了巨大的挑
战，国内外学者一直在探索更好的手术方式来提高

术后效果。采用单逢迷路切开入路并使用特制电极

可以较好地实现电极贴壁，避免损伤面神经、误入

ＩＡＣ和ＣＳＦ耳漏等并发症。ＣＣＤ的 ＣＩ术后言语提
高情况个体差异较大，但大部分报道还是得出ＣＩ对
其有效，只是比正常耳蜗或其他畸形的效果要差。

我们期待能有更好的技术来为提高 ＣＣＤ畸形的术
后效果做出贡献。

·２２４·
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表１　共同腔畸形人工耳蜗植入相关文献回顾

文献 ＣＣＤ所占比例 耳蜗产品 手术方式 并发症 效果

Ｍｉｙａｍｏｔｏ等［２３］（１９８６） １／１ Ｎｕｃｌｅｕｓ 面隐窝入路 脑脊液耳漏 不详

Ｊａｃｋｌｅｒ等［２４］（１９８７） ２／４ Ｎｕｃｌｅｕｓ 面隐窝入路 因面肌抽搐取出电极（１） ＳＲ
Ｍｏｌｔｅｒ等［１３］（１９９３） １／１ Ｎｕｃｌｅｕｓ 移除面神经的迷路切开 无 ＳＲ，ＣＳ
Ｔｕｃｃｉ等［１５］（１９９５） １／６ Ｎｕｃｌｅｕｓ 外耳道切开 脑脊液耳漏 ＳＲ，ＣＳ，ＯＳ

Ｓｌａｔｔｅｒｙ和Ｌｕｘｆｏｒｄ［２５］（１９９５） ２／１０ ３Ｍ／Ｈｏｕｓｅ（１）
Ｎｕｃｌｅｕｓ（１） 面隐窝入路 脑脊液耳漏（２） ＳＲ

ＭｃＥｌｖｅｅｎ等［１０］（１９９７） ４／４ Ｃｌａｒｉｏｎ（２）
Ｎｕｃｌｅｕｓ（２） 迷路切开 面肌抽搐（１） 不详

Ｗｅｂｅｒ等［２６］（１９９８） ２／１２ Ｎｕｃｌｅｕｓ 外耳道切开 无 ＳＲ
Ｓｈｉｎｔａｎｉ等［２７］（２０００） １／１ Ｎｕｃｌｅｕｓ 外半规管切开 无 ＳＲ，ＣＳ，ＯＳ
Ｅｉｓｅｎｍａｎ等［２８］（２００１） ４／１７ Ｎｕｃｌｅｕｓ２２Ｍ或２４Ｍ 不详 脑脊液耳漏（２） ＳＲ，ＣＳ，ＯＳ

Ｂｕｃｈｍａｎ等［２９］（２００４） ２／２８ 不详 迷路切开 再植入（１） ＳＲ，ＣＳ，ＯＳ（１）
再植入（１）

Ａｈｍａｄ等［１４］（２００５） １／２ 不详 耳蜗造口（术中ＣＴ辅助） 面肌抽搐 ＳＲ
Ｐａｐｓｉｎ等［１１］（２００５） ８／１０３ 不详 不详 脑脊液耳漏 比其他畸形差

Ｂｅｌｔｒａｍｅ等［１７］（２００５） ３／３ ＣｕｓｔｏｍｍａｄｅＭＥＤＥｌ
ＣＯＭＢＩ４０＋ｅｌｅｃｔｒｏｄｅ 双后侧迷路切开 无 ＳＲ，ＣＳ，ＯＳ

Ｓｅｎｎａｒｏｇｌｕ等［３０］（２００６） ２／２０ Ｎｕｃｌｅｕｓ２４Ｍ
ＭｅｄＥｌＣ４０＋ 迷路切开 无 不详

Ｍａｎｏｌｉｄｉｓ等［１８］（２００６） ２／２ ＣｕｓｔｏｍｍａｄｅＭＥＤＥｌ
ＣＯＭＢＩ４０＋ｅｌｅｃｔｒｏｄｅ

双后侧迷路切开（第３个
开口置入内镜定位）

无 ＳＲ，ＣＳ，ＯＳ

Ｂｌｏｏｍ等［２１］（２００８） １／１ Ｎｕｃｌｅｕｓ 双后侧迷路切开（术中
实时ＣＴ辅助） 无 ＳＲ，ＣＳ，ＯＳ

Ｃｏｅｌｈｏ等［２０］（２００８） １５／１５ Ｎｕｃｌｅｕｓ２２Ｍ或 ２４Ｍ
（直电极）

经乳突耳蜗造口
荧光镜透视（１１）
非荧光镜透视（４）

荧光镜透视组：无
非荧光镜透视：脑脊液耳漏
（１）；再次植入（３）；植入内听
道（２）；电极弯曲（１）

ＳＲ，ＣＳ，ＯＳ

Ａｈｎ等［３１］（２０１１） １１／１１ Ｃｌａｒｉｏｎ（１）
Ｎｕｃｌｅｕｓ（１０）

经乳突耳蜗造口（荧光
镜透视）

脑脊液耳漏（２）
脑膜炎（２） ＳＲ，ＣＳ，ＯＳ

Ｄｅｔｔｍａｎ等［３２］（２０１１） ５／４８ Ｎｕｃｌｅｕｓ 不详 脑脊液耳漏（２） ＳＲ，ＣＳ，ＯＳ

Ｂｅｌｔｒａｍｅ等［４］（２０１３） １６／１９ ＣｕｓｔｏｍｍａｄｅＭＥＤＥｌ
ＣＯＭＢＩ４０＋ｅｌｅｃｔｒｏｄｅ

双后侧迷路切开（７）
耳蜗造口（６）
不详（３）

迷路切开组：４个电极位于耳
蜗外（１），面肌抽搐（３），术中
井喷，电极插入内听道（１）；
耳蜗造口组：术中井喷（２），电
极插入内听道（２），术后取出
电极（１），面肌抽搐（１）；

ＳＲ，ＣＳ，ＯＳ

Ｂｉｌｌｅ等［３３］（２０１５） １／１８ ＮｕｃｌｅｕｓＦｒｅｅｄｏｍＣＩ２４ 迷路切开 反复发作脑膜炎取出植入体 －

张道行等［２２］（２０１５） ２１／２１ Ｎｕｃｌｅｕｓ（５）
ＭｅｄＥＬＣ４０＋（１６）

面隐窝入路（３）
单逢迷路切开（１８） 脑脊液耳漏（５）

ＳＲ，ＣＳ，ＯＳ
但比正常对照
组效果差

Ｐｒａｄｈａｎａｎｇａ等［３４］（２０１５） ５／５ Ｎｕｃｌｅｕｓ（２）
ＭｅｄＥＬ（３）

圆窗入路（１）
迷路切开（２）
耳蜗造口（２）

脑脊液耳漏（３） ＳＲ，ＣＳ，ＯＳ

　　注：ＳＲ＝接受言语（ｓｐｅｅｃｈｒｅｃｅｐｔｉｏｎ），ＣＳ＝闭合式言语识别（ｃｌｏｓｅｄｓｅｔｓｐｅｅｃｈｐｅｒｃｅｐｔｉｏｎ），ＯＳ＝开放式言语识别（ｏｐｅｎｓｅｔｓｐｅｅｃｈｐｅｒｃｅｐｔｉｏｎ）；

文献一栏中扩号中的数字代表文献发表的年份；ＣＣＤ所占比例一栏中，分母为文章中患者总数，分子为ＣＣＤ患者数；耳蜗产品、手术方式、并发

症中的括号中的数字指患者的例数，未标明例数的指全部患者；效果中未标明例数的指整体平均水平
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