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　　自发性脑脊液耳漏（ｓｐｏｎｔａｎｅｏｕｓ　ｃｅｒｅｂｒａｌ　ｓｐｉ－
ｎａｌ　ｆｌｕｉｄ　ｏｔｏｒｒｈｅａ，ＳＣＳＦＯ）指 无 外 伤、感 染、肿 瘤

等明显诱因的情况下发生的脑脊液耳 漏。由 于 蛛

网膜下隙与中耳相通，细菌等微生物可逆行感染至

颅内，引 起 脑 膜 炎 等 严 重 并 发 症。因 此，一 旦

ＳＣＳＦＯ发生，须予以及时彻底的干预。该病罕见，
临床表现缺乏特异性，易漏诊和误诊。本文综合近

年来国内外相关文献，对ＳＣＳＦＯ的病因及发病机

制、临床表现、诊断以及治疗进行综述。

１　病因及发病机制

ＳＣＳＦＯ患者均存在蛛网膜下隙与中耳之间的

异常通道，导致这一现象的原 因 尚 不 明 确。目 前，
先天性骨质缺损和蛛网膜颗粒（ａｒａｃｈｎｏｉｄ　ｇｒａｎｕｌａ－
ｔｉｏｎｓ，ＡＧ）异常两种理论得到普遍认可。此外，肥

胖、性别、空蝶鞍综合征、颅内高 压、睡 眠 呼 吸 暂 停

综合征等因素也与ＳＣＳＦＯ的发生有关〔１－８〕。

１．１　先天性骨质缺损

先天性骨质缺损引起的ＳＣＳＦＯ多发生于先天

性内耳畸形的儿童和青少年。患者颞骨 内 形 成 两

条异常通道：一条连通蛛网膜下隙与内 耳，另 一 条

连通内耳与中耳。前者常发生在前庭与 内 听 道 间

的骨质缺损处，后者常出现在卵圆窗及其周围。脑

脊液经这些异常通道进入鼓室，造成脑脊液耳漏的

发生〔９－１０〕。先天性骨质缺损常见于以下四种情况：

①Ｍｏｎｄｉｎｉ畸形：Ｍｏｎｄｉｎｉ畸 形 是 最 常 见 的 先 天 性

内耳畸形，属 常 染 色 体 显 性 或 隐 性 遗 传〔１１〕。该 疾

病主要累及耳蜗，常见骨性耳蜗扁平，蜗 管 发 育 一

周半或两 周，螺 旋 器 及 螺 旋 神 经 发 育 不 全〔１２〕。脑

脊液可通过伴随畸形扩大的前庭导水管、耳蜗导水

管、内听道等结构与内耳相通，内耳长期 处 于 压 力

增高状态，镫骨底板逐渐吸收变薄，易被 内 耳 较 高

压力冲破，形成脑脊液耳漏。镫骨底板发育不完整

时，卵圆窗只有膜性封闭，可发生自发 性 窗 膜 破 裂

（自发性“镫井喷”）。镫骨底板发育良好时，内耳脑

脊液亦可冲破圆窗膜等薄弱结构进 入 鼓 室。刘 日

渊等〔１３〕统计发现８２％（１４／１７）的ＳＣＳＦＯ患者漏孔

部位在镫骨底板或 其 周 围。刘 静 等〔３〕文 献 回 顾 显

示７８．９％的儿童脑脊液耳漏位于卵圆窗。②共腔

畸形（ｃｏｍｍｏｎ　ｃａｖｉｔｙ）：共 腔 畸 形 是 由 于 胚 胎 时 期

听囊分化停止引起，内耳仅有一囊腔代表耳蜗和前

庭，但未分化成耳蜗和前庭。内耳在颅内长期波动

的压力下，脑脊液最终经内耳薄弱部 位 漏 出，形 成

脑脊液耳漏〔１４〕。③Ｈｙｒｔｌ＇ｓ裂 隙 未 闭（Ｈｙｒｔｌ＇ｓ　ｆｉｓ－
ｓｕｒｅ　ｏｒ　ｔｙｍｐａｎｏｍｅｎｉｎｇｅａｌ　ｆｉｓｓｕｒｅ）：正 常 情 况 下，
Ｈｙｒｔｌ＇ｓ裂隙是胚胎时期连接圆窗与颅后窝的功能

性通道，１６～１８周开始骨化，２４周前完全封闭。如

果骨化不完全，脑脊液可经此通道进 入 中 耳，形 成

脑脊液耳漏〔１５－１７〕，如图１、２。④颞骨岩部面神经管

扩大：面神经管的异常多与内耳畸形相伴发生。胚

胎发育至３５周时，面神经管发育状态 已 基 本 与 成

人相同，但是颅骨面并不完全封闭，即 面 神 经 裂 孔

（ｆａｃｉａｌ　ｈｉａｔｕｓ），膝 神 经 节 的 周 围 神 经 组 织 可 经 过

该通道与硬脑膜直接相通，若这种情 况 长 期 存 在，
可能引起ＳＣＳＦＯ〔１８－１９〕，如图３～５。
１．２　ＡＧ异常

ＡＧ异常 是 成 年 人（尤 其５０岁 以 上 者）发 生

ＳＣＳＦＯ最可 能 的 原 因〔２０〕。Ｇａｃｅｋ〔９〕发 现，在 成 年

人ＳＣＳＦＯ手术中切除的骨质缺损处的膨出组织，
均来自含气骨中的异常ＡＧ。

正常ＡＧ位 于 硬 脑 膜 内 的 静 脉 系 统（硬 脑 膜

窦）中，利用蛛网膜下隙与腔静脉压之间的压 力 差

运载脑脊液，是脑脊液回流入血液的主要途径。在

发育过程中，一部分ＡＧ穿过硬脑膜滞留在颅骨面

继续生长，可随时间推移逐渐侵蚀骨质（图６）。当

这种侵蚀发 生 在 颞 骨 时，可 引 起ＳＣＳＦＯ。目 前 认

为，间 歇 性 升 高 的 脑 脊 液 压 能 促 使 异 常ＡＧ的 产

·７１６１·
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　　图１　左侧颞骨ＣＴ轴位片　示 Ｈｙｒｔｌ＇ｓ裂隙（箭头所指处）　１：乳突气房；２：Ｈｙｒｔｌ＇ｓ裂隙；３：颈静脉孔；４：外耳道〔１７〕；　
图２　右侧颞骨ＣＴ轴位片　示 Ｈｙｒｔｌ＇ｓ裂隙（箭头所指处）〔１６〕；　图３　右侧颞骨ＣＴ轴 位 片　示 上 鼓 室 扩 大 的 面 神 经

（箭头所指处）〔９〕；　图４　左侧 颞 骨ＣＴ轴 位 片　示 扩 大 的 迷 路 和 面 神 经 管（箭 头 所 指 处）；　图５　左 侧 颞 骨Ｔ２ＷＩ
ＭＲＩ轴位片　示面神经膝状弯曲处的高信号，即脑脊液蓄积部位（箭头所指处）〔１９〕。

生。例如直立、体 力 劳 动 时 脑 脊 液 搏 动 增 加，这 种

长期来自脑脊液搏动的压力会引起ＡＧ体积增大，
侵蚀骨质，从而造成脑脊液漏〔９，２０－２１〕。

异常ＡＧ最常发生在颅前窝的筛骨板侧壁，以

及颅中窝的鼓室盖至蝶鞍侧。由于颅中窝骨板较薄

且分布较多ＡＧ，因此成人ＳＣＳＦＯ的发生多与鼓室

盖和乳突气房的病变相关。刘静等〔３〕通过文献回顾

９２例成人ＳＣＳＦＯ患者，其中３３％的患者颞骨骨质缺

损位于乳突天盖，３６％位于鼓室盖，２３％存在鼓室盖

和乳突天盖的多发缺损。颞骨在颅后窝的骨皮质较

厚，且不存在发育中的裂隙，所以异常ＡＧ在颅后窝

颞骨部位引起ＳＣＳＦＯ的情况相对较少。

　　图６　异常蛛网膜绒毛在颅前窝、颅中窝、颅后窝出现

的部位（加点处）〔９〕

２　临床表现

ＳＣＳＦＯ的临床表现多不典型，如中耳积液，脑

膜炎，耳闷胀感，听力下降，眩晕，颅内低压症状（头

痛、恶心呕吐、耳 鸣、面 部 麻 木 等）。骨 质 缺 损 处 可

继发脑膜膨出或脑膜脑膨出，若脱垂入中耳可能引

起传导性听力损伤〔３，７－９，１４，１７，２０－２４〕。

２．１　中耳积液

ＳＣＳＦＯ成年患者多以中耳积液为首发症状就

诊，该 症 状 常 继 发 于 上 呼 吸 道 感 染 或 急 性 中 耳 炎

后，可伴耳 闷 胀 感、听 力 下 降 等 不 适，单 侧 发 病 多

见，易误诊为分泌性或化脓性中耳炎。脑脊液为无

色透明液体，ＣＴ值与水接近。鼓膜完整时，患者可

出现脑脊液耳 鼻 漏，屏 气、弯 腰 等 颅 内 压 增 高 状 态

时漏 出 液 增 多，多 数 情 况 下 因 漏 出 量 少 而 难 以 察

觉，部分患者有入睡后呛咳症状。鼓室内脑脊液可

在鼓膜切开术时发现，鼓膜置管术后清水样液体被

持续引出，表 现 出 典 型 的ＳＣＳＦＯ症 状。鼓 膜 不 完

整时，清水样 液 体 从 外 耳 道 流 出，较 易 发 现。无 耳

部疾病史，患 顽 固、反 复 发 作 的 类 似 分 泌 性 或 化 脓

性中耳 炎 的 成 年 人（尤 其５０岁 以 上 者），应 警 惕

ＳＣＳＦＯ的可能〔７〕。

２．２　继发细菌性脑膜炎

细菌性脑膜 炎 是ＳＣＳＦＯ的 特 征 性 临 床 表 现，
可反复发作。ＳＣＳＦＯ引起的细菌性脑膜炎以儿童

和青少年多见，由 于 先 天 内 耳 发 育 畸 形，患 耳 听 力

自幼下降，形成脑脊液漏后，残余听力通常消失，表

现为全聋〔１４〕。儿童往往因健耳听力良好，忽略患耳

的听力损伤，直 到 脑 膜 炎 发 作 时 才 就 诊。此 外，耳

源性感染也 是 成 年 人 细 菌 性 脑 膜 炎 的 常 见 病 因 之

一，成 年 脑 脊 液 耳 漏 患 者 并 发 脑 膜 炎 的 比 例 达

３６％〔２５〕，颞骨中潜在的异常ＡＧ可能增加颅内感染

概率〔９〕。因此，脑膜炎患者（尤其反复发作者）应排

查颞骨部位的病变。

３　辅助检查

３．１　漏出液定性检查

β２－转铁蛋白 实 验：β２－转 铁 蛋 白 实 验 是 目 前 最

常用的脑脊 液 检 查 方 法，β２－转 铁 蛋 白 只 存 在 于 脑

脊液、外淋巴 液 和 眼 房 水 中，因 此 该 检 查 不 受 血 液

或其他体液污染的影响，１μｌ样本即可满足 检 测 需

求〔２６〕，敏感性和特异性分别接近１００％和９５％〔２０〕。
检测结果阳性可判断为脑脊液。

葡萄糖定量分析：当漏出液的葡萄糖浓度低于

血清且高于鼻黏液和泪液浓度时，应考虑脑脊液的

可能。对于血糖水平正常的成年人，漏出液葡萄糖

浓度＞０．３ｇ／Ｌ〔２６〕可确诊为脑脊液。但该检测结果

·８１６１·
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较易受泪液、血 液 或 污 染 等 影 响，并 且 脑 膜 炎 时 脑

脊液葡萄糖浓度偏低，这些干扰因素降低了该检测

结果的准确性。
３．２　影像学定位检查

高分 辨 率 ＣＴ（ＨＲＣＴ）：颞 骨 ＨＲＣＴ（层 厚

０．５～１．０ｍｍ）在分 辨 骨 质 侵 蚀、骨 质 缺 损 方 面 具

有较大优势，可 有 效 诊 断 较 小 的 颅 底 缺 损，灵 敏 度

和特异度分别达９２％和１００％〔８〕，但是硬脑膜缺损

部位和活动性 脑 脊 液 漏 难 以 通 过 ＨＲＣＴ识 别〔２７〕。
脑脊液在ＣＴ上显示为软组织影。ＣＴ中若观察到

内耳畸形、中 耳 腔 充 满 软 组 织 影 且 鼓 膜 向 外 膨 隆，
应高度怀疑内耳畸形伴脑脊液耳漏〔２８〕。鼓室盖和

乳突的ＣＴ冠 状 位 更 容 易 发 现 ＡＧ脑 脊 液 耳 漏 的

来源，骨 质 裂 隙 附 近 出 现 的 软 组 织 影 可 强 烈 提 示

ＡＧ脑脊液耳漏，若 怀 疑ＳＣＳＦＯ而ＣＴ中 无 表 现，
应鞘内给 予 增 强 剂 后 复 查ＣＴ予 以 验 证〔９〕。颅 后

窝乳突腔骨皮质和骨小梁的侵袭提示颅后窝的异

常ＡＧ，该情况少见。
磁共振成 像（ＭＲＩ）：ＭＲＩ常 与 颞 骨 ＨＲＣＴ合

用，为ＳＣＳＦＯ的 诊 断 提 供 最 有 价 值 的 依 据〔２，７，２１〕。
与ＣＴ相比，ＭＲＩ能更清晰地显示面神经、听神经、
膜迷路及软组织病变，并辅助判断骨质缺损中软组

织的来源〔７－８，１８－２０，２２〕。例如，ＭＲＩ可以更好地区分面

神经 与 其 周 围 的 软 组 织，发 现 面 神 经 管 扩 大 的 原

因〔１９〕。Ｍａｆｅｅ等〔２１〕推 荐 ＭＲＩ联 合 ＭＲ静 脉 造 影

（ＭＲ　ｖｅｎｏｇｒａｐｈ）技术用于鉴别异常 ＡＧ与脑膜脑

膨出、脑膜瘤和内淋巴囊肿瘤。
磁共 振 脊 髓 水 成 像 技 术（ｍａｇｎｅｔｉｃ　ｒｅｓｏｎａｎｃｅ

ｍｙｅｌｏｇｒａｐｈｙ，ＭＲＭ）：ＭＲＭ 利用重Ｔ２ＷＩ序列检

查，降低一般组织结构信号，增强脑脊液的信号，从

而达到水成像，即Ｘ线造影效果，可用于脑脊液漏

的定位诊断，具有安全无创伤、无需造影剂、患者易

接受、无并发症危险等优点〔２９〕。
此外，还可用鞘内对比增强 ＭＲ脑池造影技术

（ｉｎｔｒａｔｈｅｃａｌ　ｃｏｎｔｒａｓｔ－ｅｎｈａｎｃｅｄ　ＭＲ　ｃｉｓｔｅｒｎｏｇｒａ－
ｐｈｙ）检测脑脊液漏，鞘内荧光素标记法术中定位缺

损部 位，脑 池 放 射 性 同 位 素 造 影 术（ｒａｄｉｏｉｓｏｔｏｐｅ
ｃｉｓｔｅｒｎｏｇｒａｐｈｙ）观察疑似ＳＣＳＦＯ患者的脑脊液动

态变化等〔２，１０，２７，３０－３１〕。
４　诊断

ＳＣＳＦＯ病例罕见，临床表现不典型，诊断较为

困难。但是多 数 情 况 下，详 细 询 问 病 史，全 面 的 耳

鼻喉科 及 神 经 学 检 查 可 提 示 脑 脊 液 耳 漏 的 可 能。
无明显诱因的中耳积液，耳闷胀感，听力下降，反复

发作的脑膜炎，以 及 上 述 症 状 伴 先 天 性 耳 聋 者，如

果常规治 疗 无 效，应 考 虑ＳＣＳＦＯ。当 怀 疑 脑 脊 液

耳漏时，应在无污染条件下抽取中耳新鲜积液进行

脑脊液定性 检 查。漏 出 量 较 少 时 可 通 过 增 加 颅 内

压（弯腰等）的 方 法 积 极 引 出 脑 脊 液。检 查 结 果 为

阳性则进 一 步 做 ＨＲＣＴ、ＭＲＩ等 影 像 学 检 查 帮 助

确诊。诊断时应注意与分泌性中耳炎、化脓性中耳

炎、非耳源性感染的脑膜炎等鉴别。
５　治疗

ＳＣＳＦＯ患者 手 术 治 疗 效 果 最 佳〔３，６，９，１９，２２〕。选

择合适的手术 径 路，利 用 自 体 组 织 和 人 工 材 料，结

合多层封闭技术，修补缺损的成功率近１００％〔２〕。
５．１　手术径路选择

合适的手术径路可以在减少手术风险的同时，
更好地暴露 缺 损 部 位。根 据 患 者 年 龄、身 体 状 况，
骨质缺损的面积、数量、位置和患耳听力情况，选择

不同的手 术 径 路。ＳＣＳＦＯ的 手 术 径 路 主 要 包 括：
颅中窝径路，经 乳 突 径 路，以 及 两 者 联 合 径 路。此

外，一些学者 选 用 经 耳 道 径 路、经 迷 路 径 路 等 探 查

并修 补 缺 损，也 获 得 了 良 好 疗 效〔１－３，７，１３，２０，２２－２４，２６，３２〕。
这里主要介绍前三种径路及经耳道径路。

多数情况下，缺损位于颅前窝（包括岩尖）或颅

中窝（包括鼓室天盖）者，选择颅中窝径路；缺损 位

于 颅 后 窝、颅 中 窝 后 部 和 后 外 侧，或 缺 损 直 径

≤１．５ｃｍ、数量≤２〔２〕、未 延 伸 至 岩 尖 部 者，选 择 经

乳突径路；缺 损 较 大（直 径＞２ｃｍ〔２０〕）、数 量 较 多、
合并脑膜脑膨出或单纯径路修补失败者，选择经乳

突联合颅中窝径路〔２５〕。此外，若考虑漏孔位于卵圆

窗区及镫骨底板，可先经耳道径路进行探查〔１１〕。
颅中 窝 径 路 的 开 颅 术 相 关 并 发 症 风 险 小 于

５％〔２２〕，能更好地暴露颅中窝底，利于检查和修补颅

前窝、颅中窝多处缺损，也是修补鼓室天盖，避免听

觉传导系统 损 伤 的 最 好 方 法。经 乳 突 径 路 的 优 势

在于不使用开 颅 术，可 颅 外 观 察 缺 损，避 免 牵 扯 损

伤颞叶或 导 致 传 导 性 聋〔２０，２６〕。耳 道 径 路 的 组 织 损

伤小，操 作 方 便，可 充 分 暴 露 中 耳 及 相 关 内 耳 结

构〔１３〕。
５．２　缺损修补方法

修补材料：优先选择自体材料，如自体颞筋膜、
阔筋膜、颞肌等，这 种 材 料 廉 价、易 获 取、无 毒 且 有

较好的生物 学 特 性。人 工 合 成 材 料 可 能 引 起 脑 膜

炎、大出血等 不 良 反 应，应 用 较 少。蛛 网 膜 可 用γ
射线灭菌的牛心包替代，较小颅骨缺损用颞肌或自

体软组织（如腹部脂肪）修补即可，缺损较大者应联

合使用刚性材 料（如 骨 或 软 骨 移 植 物）或 人 工 合 成

材料（如 羟 基 磷 灰 石 水 泥），必 要 时 用 纤 维 胶 等 加

固〔９，２０，２２〕。
修补方法：①颅 中 窝 径 路：顺 延 硬 脑 膜 外 的 颞

叶隆 起 部 位（ｅｘｔｒａｄｕｒａｌ　ｅｌｅｖａｔｉｏｎ　ｏｆ　ｔｈｅ　ｔｅｍｐｏｒａｌ
ｌｏｂｅ）开颅，避开听觉传导结构，充分暴露颅底硬脑

膜缺损部位。清理骨质缺损处的软组织后，将大块

干燥颞筋膜置于颅中窝底骨质缺损处，并将颞叶归

至原位。较大缺损需要用移植骨或软骨加固，颅中

窝无症状的 ＡＧ可 做 预 防 性 切 除。随 后 封 闭 硬 脑

·９１６１·
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膜缺 损，缺 损 很 小（１～２ｍｍ）时 用 颞 筋 膜 缝 合 封

闭，可吸收填 料 固 定；缺 损 稍 大 时 使 用 小 块 颞 肌 缝

合，或 用 厚 颞 筋 膜 移 植 物 覆 盖，可 吸 收 填 料 固

定〔９，２０〕。②经乳突径路：经乳突径路修补缺损需要

两层颞筋膜，用于修补骨质缺损处的内外两面。清

除骨质缺损周 围 的 软 组 织 后，游 离 硬 脑 膜，使 其 在

骨质缺损的边缘形成一周１ｃｍ宽的隆起，将干燥的

颞筋 膜 覆 盖 在 硬 脑 膜 与 颅 底 之 间，并 用 纤 维 胶 密

封，再次膨胀的脑内容物可确保筋膜的固定。随后

用耳郭软骨或骨松质移植物加固之前移植的筋膜。
第二层颞筋膜置于乳突面的骨质缺损表面上，可使

用颞肌或腹部脂肪加固〔７，２０〕。Ｏｌｉａｅｉ等〔７〕认为用钛

网（ｔｉｔａｎｉｕｍ　ｍｅｓｈ）进 一 步 固 定 能 达 到 更 好 的 密 封

效果。③经耳道径路：采取耳内切口，掀起鼓环，将

鼓膜后份推向前方，凿除盾板，暴露卵圆窗区，探查

卵圆窗及圆窗区域，检查是否有镫骨底板缺损或穿

孔，然后取出镫 骨，暴 露 前 庭 池，用 大 块 肌 肉、脂 肪

或筋膜等填入，填 塞 材 料 应 充 满 前 庭 池，并 在 卵 圆

窗口处形成有效嵌顿，呈哑铃状。填塞完后应确认

无脑脊液溢出，可用压颈试验验证〔１３，２４，３３〕。
此外，对于ＳＣＳＦＯ合并有慢性中耳炎，患耳听

力严重丧失或耳聋，以及年长，身体状况较差，凝血

功能不良，肥胖等患者，也可考虑乳突切 除＋填 塞

术。该方法耗 时 较 短，感 染 概 率 较 小，封 闭 咽 鼓 管

可减少术后脑脊液耳鼻漏的风险〔２０，２３，３２〕。
术中除修补已发现的缺损，还应留意未来可能

出现脑脊液漏 的 薄 弱 区 域，并 予 以 加 固，防 止 脑 脊

液耳漏复发。如 果 遇 到 异 常 ＡＧ广 泛 侵 蚀 骨 质 造

成大 量 脑 脊 液 漏 的 情 况，可 术 中 进 行 腰 大 池 引 流

（ｌｕｍｂａｒ　ｄｒａｉｎ）。出现脑疝时，一般切除膨出组织，
若确定 膨 出 组 织 未 发 生 感 染 可 将 其 还 原 至 颅 内。
围手术期应 预 防 颅 内 感 染 等 并 发 症。由 于 脑 脊 液

漏的停止，术 后 可 能 出 现 颅 内 压 升 高 现 象，有 产 生

继发性脑室扩张或对侧脑脊液耳漏的可能，因此必

要时应采取措施降低颅内压〔７，２２，２４－２５，３３〕。
ＳＣＳＦＯ所致的细菌性脑膜炎等并发症可危及

生命，必须及时确诊和治疗。临床上遇到某些特征

性表现，如鼓 膜 切 开 术 后 持 续 清 水 样 液 体 流 出，反

复发作的脑膜炎，常规治疗不佳的“分泌性中耳炎”
等，应警惕ＳＣＳＦＯ。在了解病史、完成专科检查的

基础上，进行 漏 出 液 定 性 和 影 像 学 定 位 检 查，其 中

颞骨 ＨＲＣＴ和 ＭＲＩ联合检查对ＳＣＳＦＯ的诊断最

有意义。该疾 病 以 手 术 治 疗 为 主，根 据 患 者 病 情，
选择合适的修补径路以充分暴露缺损部位是手术

成功的关键，多层封闭缺损技术是最为可靠的修补

方法。围手 术 期 应 加 以 适 当 护 理，以 达 到 良 好 预

后。
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