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１　病例报告
患者，女，４６岁。自幼左耳全聋，８年前右耳

出现波动性听力下降及耳鸣，４年前出现反复发作
性眩晕，视物旋转、恶心呕吐，每次持续０．５ｈ左
右，发作时右耳耳鸣、听力下降加重，发作后耳鸣略
缓解，听力稍恢复，２～３个月发作一次。治疗期间
曾口服甲磺酸倍他司汀，地塞米松鼓室内注射等，
初始效果较好，之后渐渐无法控制眩晕发作。入院
前２个月，患者每日发作眩晕，右侧耳呈重度感音
神经性聋，严重影响工作生活，药物无法控制。
入院后，术前检查示右耳纯音听阈均 值

８４ｄＢ　ＨＬ，１００ｄＢ　ＨＬ下测得右耳最大言语识别
率为５０％，佩戴助听器后７５ｄＢ　ＳＰＬ时短句识别
率为３０％，最大言语识别率为３６％，左耳纯音听阈
均值＞９０ｄＢ　ＨＬ，言语识别率未测得。双侧声导
抗Ａ型曲线。９７ｄＢｎＨＬ刺激下 ＡＢＲ示右耳Ⅰ、

Ⅲ、Ⅴ波潜伏期延长，各波分化尚可；左耳各波分化
不佳，重复性差。变温试验示右侧半规管功能减
弱，左向眼震优势偏向。甘油试验右侧耳（＋）。颞
骨ＣＴ及内耳道 ＭＲＩ未见双侧内耳、内耳桥小脑
角明显异常。诊断为：左耳极重度感音神经性聋，
右耳重度感音神经性聋，右侧迟发性膜迷路积水
（ｄｅｌａｙｅｄ　ｅｎｄｏｌｙｍｐｈａｔｉｃ　ｈｙｄｒｏｐｓ，ＤＥＨ）。
一期行右侧３个半规管填塞术（ＴＳＣＯ）及右

侧人工耳蜗植入术。采用耳后径路，乳突轮廓化后

后定位３个半规管并将其中段轮廓化，直至显露
２～３ｍｍ的蓝线。在每个半规管中段骨质上钩出
１～２ｍｍ 直径的小孔，通过小孔塞入３ｍｍ×
１０ｍｍ压薄的颞肌筋膜条，向半规管的腔内及上下
方３个方向填塞，避免损伤膜性半规管，完全阻塞
半规管后即无淋巴液外漏。完成ＴＳＣＯ后进行人
工耳蜗植入（诺尔康ＣＳ－１０Ａ），打开后鼓室暴露圆
窗龛，电极经圆窗置入鼓阶。
随访至术后１年，患者眩晕未发作，右侧听力

恢复良好，自觉耳鸣减轻。调机时测试示右耳佩戴
耳蜗后纯音听阈均值为４８ｄＢ　ＨＬ，右侧耳言语识
别率为１００％，短句识别率为７６％；可自主生活，工
作能力恢复。
２　讨论

ＤＥＨ于１９７８年由Ｓｃｈｕｋｎｅｃｈｔ等首次进行详
细的描述，患者单侧或双侧耳重度感音神经性聋后
几年或几十年出现一系列症状，包括发作性眩晕、
恶心、呕吐、听力下降及耳鸣，眩晕发作特点与梅尼
埃病相似。根据后期前庭功能异常耳的侧别，
ＤＥＨ患者可分为同侧型及对侧型。早期重度感音
神经性聋引起的膜迷路或内耳损伤导致了同侧或

对侧耳迟发性膜迷路积水。同侧型患者的眩晕等
症状由早期重度听力下降耳引发，可出现突发性眩
晕，常常持续几小时，大多数患者对侧耳听力及前
庭功能保持正常，除了少数患者早期为双侧重度感
音神经性聋。对侧型ＤＥＨ 早期单侧感音神经性
聋，几年或几十年之后对侧耳出现波动性听力下
降，该耳随之引发眩晕等症状。

ＤＥＨ的治疗方案包括口服或静脉给药，鼓室
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内药物注射及手术治疗〔１－２〕。对于初治患者首选较
保守的口服或静脉给药治疗，损害残余听力的风险
较小，当药物控制不佳时，进一步考虑手术。手术
治疗改善眩晕的效果较好，早前认为迷路切除术可
作为同侧型ＤＥＨ患者首选，对侧型无较好治疗方
案。之后出现了其他手术方式，如前庭神经切断、
内淋巴囊手术，为未来可能出现的对侧耳听力下降
保留膜迷路，内淋巴囊手术可用于对侧型患者的治
疗〔１〕。针对患者的眩晕严重程度为其选择相应的
治疗方案，对侧型患者发展为双侧感音神经性聋的
风险较大，制订治疗方案时尤其需谨慎，通常选择
较为保守的内淋巴囊手术。然而该手术的眩晕控
制率相对较差，效果不够满意。２００８年 Ｙｉｎ等〔３〕

报道了ＴＳＣＯ控制梅尼埃病患者的眩晕。ＴＳＣＯ
保留耳蜗结构，手术创伤小，眩晕控制率高，有望成
为治疗梅尼埃病的常规手术之一。若ＤＥＨ 患者
发展为双侧感音神经性聋，有学者提出人工耳蜗植
入可帮助 ＤＥＨ 患者恢复部分听力〔４〕。１９９３年，

Ｔｅｒａｓａ报道为１例４７岁的ＤＥＨ患者行同侧迷路
切除术及人工耳蜗植入，术后患者眩晕消失，听力
改善。
本文首次报道了一期同侧ＴＳＣＯ及人工耳蜗

植入术用于治疗ＤＥＨ患者，手术效果显著、微创、
安全性高。
１９７８年，Ｓｃｈｕｋｎｅｃｈｔ首次定义 ＤＥＨ 时即提
到迟发性膜迷路积水与梅尼埃病临床症状的相近

之处；１９９０年Ｓｃｈｕｋｎｅｃｈｔ等还发现ＤＥＨ 患者发
病耳的病理结构与梅尼埃病相似，因此２种疾病有
着相同的治疗策略和手段。然而ＤＥＨ 患者是在
单侧重度感音神经性聋的基础上发病，对侧耳听力
的保护尤为重要，选择治疗手段需更慎重。由于迷
路切除术后听力下降风险过大，对侧型有残余听力
的ＤＥＨ患者通常不考虑；内淋巴囊术虽保留了耳
蜗结构，但眩晕控制率低，对重度ＤＥＨ效果较差。
半规管填塞术原为良性阵发性位置性眩晕的

手术治疗方法，术后患者眩晕控制率高〔５〕。Ｙｉｎ
等〔３〕２００８年为３例内淋巴囊引流术后复发的梅尼
埃病患者施行 ＴＳＣＯ，术后４年眩晕控制效果良
好。Ｆａｎ等〔６〕２０１２年分析了１７例ＴＳＣＯ及２５例
内淋巴囊减压术病例，术后６～１３个月随访结果示
ＴＳＣＯ治疗顽固性梅尼埃病短期疗效确切，眩晕控
制更显著，２９．４％的患者出现听力下降。韩琳等〔７〕

发现相对于内淋巴囊手术，四期梅尼埃病患者
ＴＳＣＯ术后效果更显著。同时，ＴＳＣＯ仅半规管开
窗、填塞，不破坏耳蜗，患者术后并发症少，恢复快，
较前庭神经切断、迷路切除等手术有明显优势。
当ＤＥＨ患者出现双侧重度或极重度感音神

经性聋时，为术后恢复自主生活能力，不仅需控制
眩晕，还应考虑术后听力重建。此前已有报道人工

耳蜗植入术能够帮助ＤＥＨ 和梅尼埃病患者恢复
部分听力。１９９３年Ｔｅｒｅｓａ等报道１例重度感音神
经性聋的ＤＥＨ患者，行一期同侧迷路切除术及人
工耳蜗植入术，患者术后听力略改善，眩晕控制满
意。此后 Ｍｉｃｋ等〔４〕和 ＭｃＲａｃｋａｎ等〔８〕共报道了
４２例梅尼埃病患者的人工耳蜗植入术随访效果，
他们在患侧耳行内淋巴囊减压、前庭神经术或迷路
切除术，二期在对侧耳行人工耳蜗植入，术后检查
显示患者听力恢复良好，对比了非梅尼埃病人工耳
蜗佩戴者的听力测试结果无明显差异。

Ｓｈｉ等〔９〕２０１５年报道了１例左耳重度听力障
碍３０年、近期右耳出现听力下降伴阵发性眩晕的
梅尼埃病患者，其听力较差侧耳（左）接受了人工耳
蜗植入，２个月后对侧耳行前庭神经切断。该患者
与我们在本文中报道的ＤＥＨ患者相似，而我们采
取一期同侧ＴＳＣＯ及人工耳蜗植入术，ＴＳＣＯ眩晕
控制率高，为人工耳蜗植入保留了耳蜗的结构和功
能，手术效果满意，患者恢复快。目前国内外尚无
一期手术完成 ＴＳＣＯ 及人工耳蜗植入术治疗
ＤＥＨ，通过本文的介绍，希望能为日后治疗双侧重
度或极重度感音神经性聋的ＤＥＨ 及梅尼埃病患
者提供参考。
为使双侧重度及以上感音性聋的 ＤＥＨ 患者

恢复工作生活能力，需解决眩晕及听力下降２个方
面的问题。ＴＳＣＯ作为一种微创手术，有效率高且
对患者影响小，一期行人工耳蜗植入，手术效果理
想。
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１　病例报告
患者，女，７０岁。主因发现外鼻肿物２个月于

２０１６年８月５日就诊于我院。患者于２个月前发
现外鼻肿物，起初肿物呈麦粒状大小，色灰白，质
韧，近期肿物增大，大小约２．５ｃｍ×２．５ｃｍ，表面
不光滑，肿物中心可见溃疡。患者既往体健，无家
族遗传病病史、传染性疾病病史、皮肤外伤史。体
检：患者一般情况可，浅表淋巴结未触及肿大，各系
统检查未见异常。专科检查：外鼻无畸形，右侧鼻
翼处可见一大小约２．５ｃｍ×２．５ｃｍ的灰白色肿
物，质韧，无触痛，表面欠光滑，肿物中心可见溃疡，
周围无明显渗血及渗液（图１）。病理检查（２０１６年
７月２７日）示：角化棘皮瘤改变。患者入院后完善
各项术前检查，无明显手术禁忌证，遂于２０１６年８
月８日在全身麻醉下行外鼻肿物切除术加耳廓软
骨移植术加额部带蒂皮瓣修补术。术中沿肿物周
边２ｍｍ切除肿物及鼻翼软骨，将同侧耳廓软骨移
植至软骨缺损处与鼻翼软骨对位，成形前鼻孔。同
时取额部带蒂皮瓣修复皮肤缺损，各切口对位缝
合，无菌辅料加压包扎（图２、３）。术后给予抗炎、
活血等综合治疗，术后７ｄ拆除额部、耳部及外鼻
部缝线。术后病理回报：（外鼻肿物）皮肤附属器肿
瘤，倾向汗孔瘤，部分区域生长活跃，伴多数表皮样
囊肿形成（图４）。诊断为：外鼻汗孔瘤。患者术后

１个月于我院行额部皮瓣断蒂加修补术，随访至今
尚无恶变及复发。

２　讨论
小汗腺汗孔瘤是一种较罕见的良性皮肤附属

器肿瘤，来源于表皮汗腺导管并向终末汗腺导管分
化，约占汗腺肿瘤的１０％〔１〕。主要临床表现是：生
长缓慢，常单发，色呈鲜红色，一般无明显自觉症
状；可伴有皮肤色素沉着，伴疼痛或瘙痒，伴丘疹或
结节形成，无蒂；若皮损部位长期受压可出现糜烂
破溃；结节常发生在中老年患者，但男女并无性别
差异〔２－３〕。小汗腺汗孔瘤常发生在脚掌（６５％）和手
掌（１０％）〔３〕。有趣的是，它可以发生在任何含有汗
腺的皮肤表面，即颈、胸、鼻、头皮、耳廓〔３〕。汗孔瘤
缺乏明显的组织特异性，其主要特征是：增生的肿
瘤组织边界清楚，由立方形角蛋白细胞组成，细胞
质呈嗜酸性，并且从表皮的基底层到真皮的血管间
质呈辐散状分布，常发生在四肢远端。也可观察到
透明细胞坏死〔４〕。组织学上可分为多种亚型，其中
以经典型最常见，单纯性汗腺棘皮瘤最少见〔５〕。小
汗腺汗孔瘤的临床过程是良性的，但也可恶变为汗
孔癌，最近国外报道称其恶变率约为１８％〔６〕。但
我国鲜有报道，这可能与人种、生活居住环境及地
域差异有关。但对于病程较长的汗孔瘤患者或者
伴出血、疼痛、溃疡、肿物短期迅速增大者应引起
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