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　　摘　要：　目的　分析内耳发育畸形患者行人工耳蜗植入术后的疗效。方法　回顾性分析２０１１年１月 ～
２０１７年７月在西南医科大学附属医院行人工耳蜗植入术的３０例内耳发育畸形患者的临床资料，其中大前庭水管
综合征（ｌａｒｇｅｖｅｓｔｉｂｕｌａｒａｑｕｅｄｕｃｔｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＬＶＡＳ）８例，Ｍｏｎｄｉｎｉ畸形（不完全分隔Ⅱ型）７例，同时伴有 ＬＶＡＳ和
Ｍｏｎｄｉｎｉ畸形１０例，内听道狭窄５例。随机选取同时期临床资料相匹配的３０例耳蜗结构正常的人工耳蜗植入患者
作为对照组。采用听觉行为分级标准和言语可懂度分级标准进行评估。比较两组患者的术前听力、术中情况以及

术后听觉言语康复情况。结果　３例ＬＶＡＳ患者在术中耳蜗钻孔后出现外淋巴液不同程度的外涌，１例Ｍｏｎｄｉｎｉ畸
形患者术中出现脑脊液井喷现象。两组患者术后均获得有意义的听觉反应，术后的听觉言语能力相比较，差异无

统计学意义（Ｐ＞０．０５）。同组患者，术后３，６，９，１２个月的听觉言语能力均较各自术前均有明显提高（Ｐ＜０．０５）。
结论　内耳发育畸形患者不是人工耳蜗植入术的绝对禁忌证，其术后言语康复效果与内耳结构正常者无明显差异，
但手术难度比内耳结构正常者要大，术前应根据不同的畸形类型制定个性化的手术方案，以减少并发症的发生。
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　　人工耳蜗是帮助听障患者获得听觉言语交流，
回到有声世界的一种医学装置，已成为国际上治疗

重度、极重度感音神经性聋的有效方法［１］。因人工

耳蜗是将电极植入耳蜗，通过刺激残留听神经使患者

获得听力，对于内耳发育畸形的患者，不同类型的内

耳结构畸形，为手术增加了难度，且术中易发生井喷，

因此既往认为人工耳蜗植入术不适用于内耳发育畸

形患者［２］。随着医疗技术的不断进步，目前人工耳

蜗植入术已逐渐在部分内耳畸形患者中开展［３］。

本文就此类患者进行人工耳蜗植入后的听力言语康

复效果的评估和分析，为临床提供参考依据。

１　研究对象与方法

１．１　研究对象及分组
选取２０１１年１月 ～２０１７年７月在我院行人工

耳蜗植入术的３０例内耳发育畸形患者作为内耳发
育畸形组，包括ＬＶＡＳ８例，Ｍｏｎｄｉｎｉ畸形（不完全分
隔Ⅱ型）７例，同时伴有 ＬＶＡＳ和 Ｍｏｎｄｉｎｉ畸形
１０例，内听道狭窄 ５例。其中男 １７例，女 １３例；
１～５岁２３例，６～１８岁７例。语前聋２７例，语后聋
３例。植入右耳 ２５例，左耳 ５例。足月顺产儿
２２例，足月剖宫产８例。有高烧病史者１１例，营养
不良者２例，母亲为高龄产妇１例，有耳聋家族史者
１例，母亲妊娠期有用药病史者６例。

随机选取同一时间段３０例年龄、性别、听力损
失程度、植入耳等临床资料相匹配的内耳结构正常

的人工耳蜗植入患者作为对照组，其中男１６例、女
１４例；１～５岁２０例，６～１８岁１０例。语前聋２６例，
语后聋４例。植入右耳２７例，左耳３例。足月顺产
２２例，足月剖宫产７例，早产剖宫产１例。有高烧
病史者１３例（其中母亲高龄产妇者１例，出生时有
抢救病史者１例，有多动症患儿１例，出生时有气
促、伴有新生儿缺血缺氧性脑病者１例），有耳聋家
族史者２例，母亲妊娠期有用药病史者５例。
１．２　术前评估
１．２．１　听力学检查　专科检查包括：纯音测听、声
导抗测试、小儿测听、畸形产物耳声发射（ＤＰＯＡＥ）、
听性脑干反应（ＡＢＲ）阈值及多频稳态反应。两组
患者均为非综合征性聋，均植入澳大利亚科利耳

ＣＩ２４ＲＥ（ＣＡ）型电极，术前均有佩戴助听器至少 ３
个月及语训６个月以上的病史，且效果均不佳，术前
听力均为极重度感音神经性聋，声导抗测试均为 Ａ
型鼓室图，ＡＢＲ在 ９０ｄＢｎＨＬ以上均未引出，
ＤＰＯＡＥ为双侧均未通过。
１．２．２　影像学检查　两组患者术前均行中耳高分
辨薄层ＣＴ＋三维重建、头颅磁共振、内听道磁共振
及水成像检查，以明确有无畸形及畸形的类型。内

耳发育畸形者均在影像学检查上得以确诊，具体见

图１～６。

图１　大前庭水管综合征＋Ｍｏｎｄｉｎｉ畸形患者水平位示右侧前庭水管扩大，约为２．８ｍｍ；耳蜗周数减少，仅有１周半　　
图２　大前庭水管综合征患者右侧前庭水管扩大，约为３．２ｍｍ　　图３　Ｍｏｎｄｉｎｉ畸形患者水平位示耳蜗底旋正常，中旋和顶
旋相融合　　图４　内听道狭窄患者水平位示右侧内听道直径约为２．６ｍｍ　　图５　内听道狭窄患者水平位示左侧内听道
直径约为２．５ｍｍ　　图６　内听道狭窄患者ＭＲＩ示双耳蜗神经发育良好
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１．３　手术
手术均由同一术者在全麻下进行，采用耳后“Ｓ”型

切口，面神经隐窝径路术式，植入耳蜗缝皮后进行术中

阻抗测定及神经反应遥测（ＮＲＴ）反应。术后１周行耳
蜗位摄片确定耳蜗电极位置，术后１个月开机调试。
１．４　评估方法

两组患者在术后开机调试至稳定频段后，分别

于术后３、６、９、１２个月采用听觉行为分级标准（ｃａｔｅ
ｇｏｒｉｅｓｏｆａｕｄｉｔｏｒｙｐｅｒｆｏｒｍａｎｃｅ，ＣＡＰ），言语可懂度分
级标准（ｓｐｅｅｃｈｉｎｔｅｌｌｉｇｉｂｉｌｉｔｙｒａｔｉｎｇ，ＳＩＲ）［４］进行人工
耳蜗植入效果评估。

１．５　统计学方法
所有数据采用 ＳＰＳＳ２２．０软件分析，用 珋ｘ±ｓ表

示，用ｔ检验进行比较，以Ｐ＜０．０５为差异具有统计
学意义。

２　结果

２．１　术中监测
３例ＬＶＡＳ患者在术中钻孔后出现外淋巴液不

同程度的搏动，１例Ｍｏｎｄｉｎｉ畸形患者（图７）术中出
现脑脊液“井喷”现象，对照组（３０例）术中未出现相
应现象。术后两组患者均未出现面瘫、脑脊液耳漏、

切口裂开等并发症。

２．１．１　阻抗测试　１例 ＬＶＡＳ患者的１０号电极在
ＣＧ、ＭＰ１、ＭＰ２、ＭＰ１＋２等４种模式的阻抗值分别为：
１２４．２、１２５．４、１２２．３、１２２．３ｋΩ，数值均＞２０ｋΩ，提示
开路，可能与气泡形成有关。其余患者２２个电极４种
模式的阻抗值均在正常值（０．７～２０ｋΩ）之间。
２．１．２　ＮＲＴ测试　两组患者在１０个测试电极上均
引出分化良好的ＮＲＴ波形图，随着刺激强度的逐渐
减小，波幅也逐渐缩小，直至消失。通过术中阻抗测

定及ＮＲＴ检测，均证实两组患者耳蜗内电极在位。
２．２　术后影像学检查

术后两组患者均进行 Ｘ线耳蜗位摄片，证实两

组患者耳蜗内电极在位，见图８。
２．３　术后开机调试结果

内耳发育畸形组患者的电极阻抗值、电极反应

阈值（Ｔｌｅｖｅｌ，Ｔ值）和最大舒适阈值（Ｃｌｅｖｅｌ，Ｃ值）
与对照组接近，差异无统计学意义（Ｐ＞０．０５）。具
体数据见表１。

表１　两组患者术后开机调试结果比较　（例，珋ｘ±ｓ）

组别 例数 电极阻抗值（ｋΩ） Ｔ值 Ｃ值
对照组 ３０ ４．４２±０．３３ １７３±３ ２１７±３
畸形组

　ＬＶＡＳ ８ ４．５２±０．６６ １７４±５ ２１９±４
　Ｍｏｎｄｉｎｉ畸形 ７ ４．４９±０．５２ １７６±７ ２１９±７
　ＬＶＡＳ＋Ｍｏｎｄｉｎｉ畸形 １０ ４．６０±０．５５ １７６±７ ２１９±７
　内听道狭窄 ５ ４．５４±０．４０ １７３±８ ２１７±４

２．４　听觉言语康复评估
两组患者每个康复阶段的各项指标，差异无统

计学意义（Ｐ＞０．０５）；同组内患者各项指标术后每
个康复阶段的恢复情况均优于术前，差异具有统计

学意义（Ｐ＜０．０５）。具体数据见表２。

３　讨论

内耳发育畸形在先天性感音神经性聋患者中发

病率仅为２０％，其中以大前庭水管综合征、Ｍｏｎｄｉｎｉ
畸形和共同腔畸形更为常见，术前可以通过 ＣＴ和
ＭＲＩ确诊［５］。在２０世纪９０年代以前，普遍认为内
耳结构畸形者常与神经元异常或缺失伴随存在，给

手术增加了难度，且手术风险高，因而极大部分内耳

发育畸形者不适合做人工耳蜗植入术［６－９］。随着人

类的探索研究，部分内耳畸形的患者已不再作为人

工耳蜗植入术的绝对手术禁忌证，术后疗效也越来

越受到人们的肯定［５，１０－１２］。

脑脊液井喷作为人工耳蜗植入严重并发症之

一，在人工耳蜗植入术中的发生率为１％ ～５％［１３］，

主要发生在内耳畸形患者，内耳结构正常者中鲜有

图７　１例Ｍｏｎｄｉｎｉ畸形患者术中出现脑脊液“井喷”现象　７Ａ：患者术前ＣＴ示双侧耳蜗发育畸形，耳蜗周数减少；７Ｂ：患者术
前ＭＲＩ示双侧耳蜗周数减少，仅２圈；７Ｃ：患者术后耳蜗位片示左侧耳蜗内电极在位（箭头所示）　　图８　术后耳蜗位摄片
示患者耳蜗内电极在位（箭头所示）
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表２　两组患者不同康复阶段的ＣＡＰ及ＳＩＲ评分结果分析（珋ｘ±ｓ）

测试项目及时间 对照组（３０例）
畸形组（３０例）

ＬＶＡＳ（８例） Ｍｏｎｄｉｎｉ畸形（７例） ＬＶＡＳ＋Ｍｏｎｄｉｎｉ（１０例） 内听道狭窄（５例）
ＣＡＰ
　术前 １．２０±０．５５ １．００±０．５３ １．００±０．５８ １．００±０．４７ １．２０±０．８４
　术后３个月 １．９７±０．６１ １．８８±０．３５ １．７１±０．４９ １．６０±０．８４ １．８０±０．４５
　术后６个月 ２．７３±０．５８ ２．６３±０．５２ ２．７１±０．４９ ２．２０±０．６３ ２．４０±１．１４
　术后９个月 ３．４７±０．５１ ３．３８±０．５２ ３．４３±０．５３ ３．１０±０．５７ ３．６０±０．５５
　术后１２个月 ４．５０±０．５１ ４．５０±０．５３ ４．４３±０．５３ ４．２０±０．６３ ４．６０±０．５５
ＳＩＲ
　术前 １．３０±０．４７ １．１３±０．６４ １．００±０．５７ １．１０±０．７４ １．２０±０．８４
　术后３个月 ２．０７±０．４５ ２．００±０．５３ １．８６±０．６９ １．９０±０．３２ ２．２０±０．４５
　术后６个月 ２．６７±０．４８ ２．６３±０．５２ ２．４３±０．５３ ２．３０±０．６７ ２．６０±０．５５
　术后９个月 ３．６０±０．５０ ３．５０±０．５３ ３．４３±０．５３ ３．４０±０．５２ ３．６０±０．５５
　术后１２个月 ４．６３±０．４９ ４．６３±０．５２ ４．４３±０．５３ ４．５０±０．５３ ４．６０±０．５５
　　注：ＣＡＰ：听觉行为分级标准；ＳＩＲ：言语可懂度分级标准

报道。术中“井喷”的发生不仅给电极植入增加了

难度，植入过程中还易损伤内耳结构影响植入后效

果，若术中处理不当，术后还可能出现脑脊液耳漏、

合并感染继发脑膜炎等并发症，严重者危及生

命［１４－１５］。本研究中１例患者术中发生脑脊液井喷
（发生率为１．６７％），在文献报道结果范围内。目前
井喷发生的原因仍存在争议，蜗轴或内听道底骨质

缺损是导致耳蜗植入术中井喷最常见的原

因［８，１６－１８］。本研究中井喷发生在１例Ｍｏｎｄｉｎｉ畸形
患者术中，术前颞骨ＣＴ显示内听道底有骨质破坏，
考虑为耳蜗开窗后，脑脊液直接通过骨性缺损进入

耳蜗，导 致 耳 蜗 内 压 力 迅 速 增 高 而 出 现 井

喷［１６－１７，１９］。但并非所有内听道底有骨质缺损的患

者都会出现术中井喷，本组术前检查发现有５例患
者存在骨质缺损，但术中未发生井喷，推测可能是因

为耳蜗与内听道之间有膜性结构相隔。除了内听道

底骨质缺损外，Ｋｉｍ等［２０］推测扩大的耳蜗导水管可

能是术中发生井喷的另一潜在通道。耳蜗导水管是

耳蜗鼓阶连接后颅窝蛛网膜下腔的骨性小管，与内

耳及脑脊液之间的压力平衡和液体交换相关［２１］，具

体原因需待进一步的研究明确。

对于内耳畸形患者，术中井喷发生时，可通过甘

露醇减低颅内压力后再植入电极，也可通过井喷自

行降压，待压力减小后再植入电极，用吸引器清理中

耳腔内液体便于术者看清耳蜗开窗部位并植入电

极，开窗处用肌肉哑铃状填塞电极周围并用耳脑胶

封闭［１４］。在本研究中脑脊液井喷发生时，术者采用

待颅内压自行减小后植入电极，然后取颞肌筋膜填

塞电极周围，术后嘱患者避免增加颅内压的动作，术

后患者无脑膜炎、脑脊液耳漏并发症，随访患者术后

听力康复情况可。

人工耳蜗植入术后患者听觉言语能力恢复的效

果主要取决于康复时间及耳蜗植入时年龄［２２］。也

有文献报道，患者的性格、术后康复训练的时长以及

家长的文化程度等与术后康复效果息息相关［１０］。

目前，对于术后康复效果的影响因素仍不完全清楚，

需进一步研究论证。部分内耳畸形患者术后效果不

理想可能与畸形的类型、畸形的严重程度以及合并

其他多种畸形有关［１１］。因此，对于内耳畸形患者，

术前需综合患者的各方面情况进行评估。本研究中

内耳畸形患者术后经过同等的正规训练，其康复效

果与内耳正常者相似，这与国内外诸多文献结果一

致［５，１２，２３］。本研究中所有患者手术费用均由国家资

助，但术后患者需进行长期的康复训练，康复机构少

且费用高，增加了家庭的经济负担。若医院可增加

听力康复机构和相关人员，共同参与术后的康复训

练，可给患者及家庭带来更多的便利，也方便医生更

好的了解患者术后的恢复效果。

综上所述，人工耳蜗可作为部分内耳发育畸形患

者的有效治疗手段。但由于本研究病例数较少、术后

随访时间较短，未能将年龄、病程长短、患者营养状况

等因素很好的进行配对分析，在内耳发育畸形组中不

同畸形类型的样本例数较少，未能比较不同畸形类型

术后的康复疗效，有待进一步深入研究和全面综合分

析人工耳蜗植入治疗伴有内耳发育畸形的疗效。
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