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１　概念

Ｋａｍｅｉ等（１９７１）描述了一种以早年出现单侧

极重度感音神经性聋，间隔数年后出现眩晕发作为

特 点 的 病 症。Ｎａｄｏｌ、Ｗｏｌｆｓｏｎ 和 Ｌｅｉｂｅｒｍａｎ 于

１９７５ 年 也 分 别 描 述 了 类 似 的 病 症，１９７８ 年

Ｓｃｈｕｋｎｅｃｈ将 这 类 疾 病 重 新 归 纳 并 命 名 为 迟 发 性

膜 迷 路 积 水 （ｄｅｌａｙｅｄ　ｅｎｄｏｌｙｍｐｈａｔｉｃ　ｈｙｄｒｏｐｓ，

ＤＥＨ），并将ＤＥＨ 分为３类：同侧型、对 侧 型 及 双

侧型。
同侧型ＤＥＨ 是 指 患 者 早 期 出 现 单 耳 的 极 重

度聋，经过很长一段时间后出现发作性 眩 晕，通 常

可伴有耳鸣、耳闷、恶心和呕吐，与梅尼埃病的眩晕

表现相似（Ｍｅｎｉｅｒｅｓ　ｔｙｐｅ），而 健 耳 的 听 力 和 前 庭

功能大多正常；对侧型ＤＥＨ患者表现为早期单耳

极重度聋，后期对侧耳出现波动性听力 下 降，伴 或

不伴有眩晕发作；双侧型ＤＥＨ患者是在双耳听力

损失后的数年出现膜迷路积水的症状〔１〕。
２　病因

ＤＥＨ的病因中，儿童或成年时期不明原 因 的

听力下降 占 多 数，可 达 到６１．６％。剩 下 为 有 明 确

病因的，常见于炎症类疾病，包括麻疹、风疹、白喉、
先天性巨细胞病毒感染、腮 腺 炎、脑 膜 炎、迷 路 炎、
中耳炎、乳突炎等。另外创伤、自身免疫性疾病、听
神经瘤、药物中毒、过敏性休克也可引起ＤＥＨ〔２－８〕。
而儿时的感染、创伤，可能要经过很长 的 时 间 间 隔

才会逐渐出现听力下降或者前庭功能障碍等 膜 迷

路积水症状〔８〕。
３　病理生理机制

在内耳，主要是依靠来自耳蜗血管纹和前庭暗

细胞的分泌功能和来自内淋巴囊和前庭导水 管 的

吸收功能之间的平衡以维持膜迷路容量与生 化 成

分的稳定。当吸收功能受到损害后，就可出现部分

膜迷路的膨胀甚至破裂，使得含钾离子高的内淋巴

液流入外淋巴，并使浸泡在外淋巴液中的前庭和耳

蜗感觉神经纤维受到破坏，最终导致耳蜗和前庭功

能的受 损。同 特 发 性 膜 迷 路 积 水（ｉｄｉｏｐａｔｈｉｃ　ｅｎ－
ｄｏｌｙｍｐｈａｔｉｃ　ｈｙｄｒｏｐｓ，ＩＥＨ）一 样，ＤＥＨ 也 具 有 相

似的病理改变。
ＤＥＨ已被认为是一种在耳部受损害后出现的

病理改 变。Ｓｃｈｕｋｎｅｃｈｔ（１９７８）、Ｎａｄｏｌ（１９７６）以 及
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Ｗｏｌｆｓｏｎ等（１９７５）都认为ＤＥＨ是膜迷路受到了足

够大的侵害后导致的重度听力损失，但部分分泌组

织的存在使部分听力和前庭功能得以保留，随着时

间的推移逐渐出现膜迷路萎缩或内淋巴吸收系 统

闭 塞、前 庭 导 水 管 阻 塞，从 而 引 起 眩 晕 症 状。
Ｓｃｈｕｋｎｅｃｈｔ等（１９９０）对２例儿时罹患腮腺炎的对

侧型ＤＥＨ行颞骨解剖研究，发现听力损失耳与病

毒性迷路炎的病理改变相似：膜迷路积 水，耳 蜗 毛

细胞严重缺失伴随结构损害，蜗神经部分缺失。球

囊和椭圆囊严重积水，感觉上皮退化。半规管壶腹

嵴重度萎缩，毛细胞缺失，部分前庭节细 胞 和 神 经

纤维缺失；而对侧波动性听力下降耳与梅尼埃病的

病理改变相似：耳蜗上部膜迷路积水，最 顶 端 的 毛

细胞、血管纹、盖膜萎缩，球囊积 水，囊 斑 感 觉 上 皮

萎 缩，但 椭 圆 囊 及 半 规 管 形 态 仍 正 常。Ｙａｋｕ
（１９８９）在 对２例ＤＥＨ 患 者 进 行 前 庭 神 经 切 除 术

过程中也对其椭圆囊、３个半规管的壶腹嵴以及前

庭神经节细胞进行取材，发现上述结构均正常。尽

管Ｙａｋｕ推测这２例ＤＥＨ患者尚未伴有前庭器官

的损害，但笔者认为其对于积水程度最严重的耳蜗

和球囊并未进行相应观察，因此不能证明其他前庭

器官未受到损害，但同时也验证了椭圆囊和半规管

在膜迷路积水时病变较晚且较轻的推测。
４　临床特点

４．１　发病年龄与时间间隔

Ｈｉｃｋ等（１９８８）报道 的ＤＥＨ 听 力 损 失 年 龄 平

均为１０岁 左 右，Ｈｕａｎｇ等〔２〕观 察 的ＤＥＨ 出 现 听

力极重度聋者年龄为２～５０岁，Ｓｈｏｊａｋｕ等〔７〕统计

的同 侧 型 和 対 侧 型ＤＥＨ 儿 童 不 明 原 因 的 听 力 损

失平均年龄为１．８岁和２．３岁，腮腺炎导致的听力

损失平均年龄为４岁和５．５岁。

ＤＥＨ患者从耳聋到眩晕出现的时间间隔从１
年到数年 不 等。Ｗｏｌｆｓｏｎ等（１９７５）报 道 为９～２４
年，Ｎａｄｏｌ等（１９７５）报 道 为１～６８年，Ｓｃｈｕｋｎｅｃｈｔ
（１９７８）报告 为１１～４５年。Ｈｕａｎｇ等〔２〕报 道 同 侧

型ＤＥＨ耳聋和眩晕发作的间隔时间为２～５３年；
对侧型５～６６年。Ｓｈｏｊａｋｕ等〔７〕报 道１９８例ＤＥＨ
患者中，儿童期不明原因耳聋和眩晕的平均年龄均

小于突发性聋患者，而间隔时间长于突 聋 患 者，并

且指出儿童时期２／３的不明原因的耳聋 在 之 后 的

４０年内可能发展成为ＤＥＨ，病程＞４０年的可能发

展成梅尼埃病。
对于侧别和性别所 占 的 比 例，既 往 研 究 较 少，

Ｓｈｏｊａｋｕ等〔７〕对 日 本 外 周 前 庭 疾 病 研 究 所 所 统 计

的１９９８－２００８年ＤＥＨ 的 患 者 进 行 研 究 与 分 析，
在１９８例ＤＥＨ中，同 侧 型 占４７．５％（９４／１９８），对

侧型占５２．５％（１０４／１９８）；在对侧型ＤＥＨ中，出现

对侧耳波动性 听 力 下 降 伴 眩 晕 者 为８２．７％，其 余

不伴眩晕。在性别比例中，两型ＤＥＨ均女性较多

（同侧型女性占５４．３％，对侧型女性占６１．５％）。

４．２　临床表现

根 据 以 往 文 献 报 道 可 将 诊 断 标 准 概 括

为〔１，７，９〕：同侧型ＤＥＨ：①早期为单耳极重度感音神

经性 聋 或 全 聋；②间 隔 数 年 后 出 现 反 复 发 作 性 眩

晕，持续２０ｍｉｎ至数小时，可伴有植物神经症 状；

③无与眩晕相关的波动性听力损失；④排除中枢神

经系 统、第Ⅷ对 脑 神 经 肿 瘤 和 其 他 耳 蜗 前 庭 的 疾

病，如梅毒性迷路炎等。对侧型ＤＥＨ：①早期单耳

极重度感音神经性聋或全聋；②后期在以往听力正

常的对侧耳出现波动性听力下降，可 伴 有 耳 鸣、耳

闷胀感；③伴或不伴梅尼埃病类似眩 晕 发 作；④排

除中枢神经系统、第Ⅷ对脑神经肿瘤和其他耳蜗前

庭的疾病，如梅毒性迷路炎等。双侧型ＤＥＨ：双耳

重度听力损失，经过数年后出现眩晕发作。即可认

为ＤＥＨ是发生在双耳，可以是两耳都为同侧型表

现，也可是一耳为同侧型而另一耳为 对 侧 型，两 耳

出现ＤＥＨ的时间也可不同。
４．３　听力学和前庭功能检查

纯音 听 阈（ＰＴＡ）结 果 显 示 几 乎 所 有ＤＥＨ 患

者都 为 单 耳 或 双 耳 极 重 度 感 音 神 经 性 聋。Ｐｏｌ－
ｌａｋ〔１０〕分 别 比 较 了 ＤＥＨ 和ＩＥＨ 的 听 力 学 表 现，
ＤＥＨ多为中重度的平坦形听力损失，而ＩＥＨ多为

轻中度的平坦形或弓形听力下降。相 对 于 梅 尼 埃

病，ＤＥＨ的听力 损 失 程 度 要 更 大。而 儿 童 时 期 即

出现单耳极重度感音神经性聋，也是不同于梅尼埃

病的特点之一〔８〕，但这并不意味着此类患者都会发

展成ＤＥＨ。Ｋａｍｅｉ等（１９７８）研 究 的８９例 青 少 年

时期出现单侧全聋的患者中，经历１４年 的 随 访 仅

２７例（３０％）出现发作性眩晕（同侧型ＤＥＨ），其中

３例 出 现 对 侧 健 耳 的 波 动 性 听 力 下 降（对 侧 型

ＤＥＨ），剩下的７０％无眩晕发作可能在听力受损后

并无继发的前庭功能受损。在梅尼埃 病 中 具 有 诊

断意 义 的 耳 蜗 电 图 也 常 用 来 评 估ＤＥＨ 是 否 伴 有

膜迷路积水，判断标准包括ＡＰ电位的增宽，或－ＳＰ
电位的增大 以 及－ＳＰ／ＡＰ的 比 值 增 大，同 诊 断 梅

尼埃病相似〔１１－１２〕。
以往多数学者通 过 使 用 凝 视 眼 震、平 滑 跟 踪、

视动眼震、旋转椅试验、自发性眼震、Ｃａｌｏｒｉｃ试验、
ＶＯＲ试 验 来 评 估 儿 童 和 成 人 ＤＥＨ 的 前 庭 功

能〔１０〕。其中冷热试验和眼震电图是主要的检测方

法，从 Ｎａｄｏｌ等（１９７５）到 Ｐｏｌｌａｋ（２００４）的 报 道，

ＤＥＨ患者Ｃａｌｏｒｉｃ试验的异常率从５０％到９１％不

等，同侧型ＤＥＨ的Ｃａｌｏｒｉｃ试验异常多在患耳，对

侧型ＤＥＨ双耳半规管功能都可能受到影响，但对

侧耳的异常率要高于早期极重度聋 耳。由 于 半 规

管轻瘫值的判定标准因人而异加上病例数量 的 差

异，这可能是Ｃａｌｏｒｉｃ试验出现差异的原因。
近年来，随 着 前 庭 诱 发 肌 源 性 电 位（ＶＥＭＰｓ）
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的应用和发展，越来越多的学者应用ＶＥＭＰｓ来更

全面地评估ＤＥＨ患者的前庭功能。Ｏｈｋｉ等〔１３－１４〕、
Ｌｉｎ等〔１５〕和Ｅｇａｍｉ等〔４〕开始用ｃＶＥＭＰ（颈肌前庭

诱发肌源 性 电 位）和 Ｃａｌｏｒｉｃ试 验 联 合 评 估 ＤＥＨ
患者的前 庭 功 能，发 现 同 侧 型 和 对 侧 型 ＤＥＨ 的

ｃＶＥＭＰ都出现异常，异常率为５５％～６７％。同侧

型ＤＥＨ的ｃＶＥＭＰ异常多出现在 患 耳，而 对 侧 型

ＤＥＨ双 耳 都 可 出 现ｃＶＥＭＰ的 异 常。ｃＶＥＭＰ作

为评估球囊－前庭下传导通路的检测，使ＤＥＨ前庭

耳石器功能的评估得到了完善和提高。同 时 联 合

Ｃａｌｏｒｉｃ试验，可 以 更 加 全 面 地 评 估 球 囊 积 水 与 外

半规管积水的程度。
甘油试验在梅尼埃病诊断方面非常有效，联合

ｃＶＥＭＰ可 更 好 地 判 断 积 水 症 状 的 改 善。Ｍｕｒｏ－
ｆｕｓｈｉ等〔１６〕应用甘油试验后行ｃＶＥＭＰ检测以判断

梅尼埃病球囊 积 水 的 情 况，发 现５０％的 梅 尼 埃 病

患 者 服 用 甘 油 后 ｃＶＥＭＰ 可 显 著 提 高。Ｏｈｋｉ
等〔１３－１４〕在ＤＥＨ 的 患 者 中 也 可 见５０％的ｃＶＥＭＰ
在服用甘油脱水后重现。

Ｙｏｕｎｇ等〔１７〕观 察 ＤＥＨ 患 者ｃＶＥＭＰ的 异 常

包括波形缺失、潜伏期延长、振 幅 增 高、振 幅 降 低，
并指出这些结果可反映球囊－前庭下神经反射通路

的病理学改变情况。球囊完整时ｃＶＥＭＰ正常；当

球囊斑的感 觉 上 皮 细 胞 消 失 后 则 出 现ｃＶＥＭＰ的

缺失；当膨胀的球囊伴有完整的球囊斑时则出现潜

伏期延长的ｃＶＥＭＰ，这可能是由于积水的内淋巴

影响了声音的传递。球囊水肿的存在和 程 度 决 定

了ｃＶＥＭＰ的引 出 与 否 和 振 幅 的 高 低。扩 张 的 球

囊伴随感觉上皮、耳石、球囊斑等受损，ｃＶＥＭＰ波

形振幅则降低；而球囊极度水肿，导致膜 壁 贴 近 镫

骨 足 板，加 强 了 球 囊 对 声 音 刺 激 的 敏 感 度，使

ｃＶＥＭＰ的振幅增高。
Ｌｉｎ等〔１５〕在前庭功能评估中增加眼肌前庭 诱

发肌源性 电 位（ｏＶＥＭＰ）的 检 测，联 合ｃＶＥＭＰ和

Ｃａｌｏｒｉｃ试验，根据三者的异常情况对ＤＥＨ进行分

级：０级示３个 检 查 都 正 常，Ⅰ级 示 其 中１个 检 查

异常，Ⅱ级示２个检查异常，Ⅲ级示３个检查都异

常。并且观察到０和Ⅰ级患者每月眩晕 发 作 的 频

率（平均６次）明显少于Ⅱ、Ⅲ级患者（平均１５次）。
他们 观 察 的 ＤＥＨ 患 者，其ｃＶＥＭＰ、ｏＶＥＭＰ和

Ｃａｌｏｒｉｃ实验异常率分别为７０％、４５％和１５％。虽

然Ｃａｌｏｒｉｃ试验的异常 率 要 低 于 以 往 的 研 究 结 果，
但是损伤的比例符合耳内积水部位受损的分布 情

况。前庭功 能 检 查 的 完 善 对ＤＥＨ 前 庭 受 损 的 程

度和 侧 别 有 了 更 全 面 的 提 示 和 评 估，笔 者 相 信

ｃＶＥＭＰ、ｏＶＥＭＰ联合Ｃａｌｏｒｉｃ试 验 将 成 为 未 来 前

庭功能评估的重要手段。
５　儿童ＤＥＨ

尽管多数听力损失出现于儿童时期的ＤＥＨ，

膜迷路积水的症状在数年后表现出来，但仍存在儿

童时期即出现ＤＥＨ的病例。Ｈｕｙｇｅｎ等（１９９６）报

道了３例儿童ＤＥＨ在先天性巨细胞病毒（ＣＭＶ）
感染后出现听 力、前 庭 后 遗 症 的 不 同 表 现，包 括１
例同侧型（仅有前庭症状而无迷路侵犯），１例对侧

型（伴有听力症状却无双侧前庭症状）及１例双侧

极重度感音神经性聋既无听力症状又无前庭症状。

３例儿童的 行 走 年 龄 皆 晚 于 正 常 儿 童（１８～２８个

月）。作者推测ＣＭＶ感染的婴幼儿童在伴有极重

度感音神 经 性 聋 的 同 时，后 期 可 出 现 ＤＥＨ 的 表

现，尽管可能无临床表现，但从前庭功 能 检 查 可 判

断其 前 庭 功 能 已 受 损。Ｍｉｚｕｋｏｓｈｉ等〔１１〕也 报 道 了

５例儿 童 梅 尼 埃 病 和３例 儿 童ＤＥＨ，所 有 儿 童 年

龄＜１５岁，自 发 性 眼 震 和 Ｃａｌｏｒｉｃ试 验 异 常 率 为

６６％，与儿童梅尼埃病的异常率相近（自 发 性 眼 震

率６０％，Ｃａｌｏｒｉｃ试验异常率６０％），并指出梅尼埃

病和ＤＥＨ在儿童中的发病率都非常低，梅尼埃病

为１．５％，ＤＥＨ为０．９％。
６　ＤＥＨ与梅尼埃病

ＤＥＨ和梅尼埃 病（梅 尼 埃 病 也 称 特 发 性 膜 迷

路积水）是２种具有相似病理改变但概念、症状、诱
因和治疗都不同的疾病，两者往往被学者放在一起

对比研究。梅 尼 埃 病 发 病 多 为４０～６０岁 的 中 年

人，包括单耳或者双耳的波动性听力 损 失，常 伴 有

耳鸣、耳闷等症状，并且有持续２０ｍｉｎ～１２ｈ的反

复眩晕发作，听力损失多从中低频开 始，逐 渐 累 及

高频，致晚 期 的 平 坦 型 或 全 聋 型 听 力 下 降〔１８〕。而

ＤＥＨ的表现如上所述，与梅尼埃病有显著的差别。
Ｏｋｕｎｏ通过解剖的２２例梅尼埃 病 病 例 发 现，

膜迷路积水最常 见 于 耳 蜗 部 分（１００％，２２／２２），其

次为球囊（８６％，１９／２２）和椭圆囊（５０％，１１／２２），最
后为水平半规管（２３％，５／２２）。重度积水最常见于

球囊，并疝入水平半规管的非嵴帽端，其 次 才 为 耳

蜗、椭圆 囊 和３个 半 规 管。所 以 Ｙｏｕｎｇ〔１７〕提 出 球

囊积水可能是ＤＥＨ出现发作性眩晕的主要原因。
Ｌｉｕ等〔１９〕观 察 到 ＤＥＨ 同 梅 尼 埃 病 一 样 可 出 现

“Ｔｕｍａｒｋｉｎ危象”。Ｐｏｌｌａｋ〔１０〕分 别 比 较ＤＥＨ 和 梅

尼埃病的听力学和前庭功能以及治疗效果，两者的

差异包括：听力损失程度不一致，ＤＥＨ耳聋和眩晕

的时间间隔要长于梅尼埃病。在治疗方面，相同的

药物，包括血管扩张剂和利尿剂，对梅 尼 埃 病 的 效

果要好于ＤＥＨ，但仍 无 法 解 释 两 者 治 疗 效 果 的 差

异。相同点有：前庭受损的比 例 相 近，并 且 听 力 损

失程度与眼震电图和Ｃａｌｏｒｉｃ试验异常程度无相关

性。
７　与ＤＥＨ相关的其他研究

ＤＥＨ的发展过程可受其他疾病的影响，如 糖

尿病、肥胖。在控制肥胖和血糖后，ＤＥＨ患者听力

及前庭功能可出现明显的改善。ＤＥＨ同时可以伴
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有外淋巴瘘，这类患者先天对耳内压力（包括脑 脊

液压力、内淋巴和外淋巴压力）的变化非常敏感〔８〕。
Ｓｃｈｕｋｎｅｃｈｔ也 观 察 到 在ＤＥＨ 患 者 中 可 出 现 瘘 管

试验阳性的表现（Ｈｅｎｎｅｂｅｒｔｓ　ｓｉｇｎ）。对于这类患

者既要完善术前相关检查，明确诊断，又 要 在 术 中

谨慎仔细，避免对外淋巴瘘的忽视，给患 者 造 成 症

状反复或二次手术等不便。
早在１９９５年，Ｔａｋｅｄａ等（１９９５）就发现眩晕伴

膜迷路积水的患者（如梅尼埃病），其血管加压素就

高于不伴膜 迷 路 积 水 的 眩 晕 患 者（如ＢＰＰＶ、前 庭

神经炎）。２００９年，作者在同侧型ＤＥＨ 和单侧 梅

尼埃病 患 者 的 血 清 中 发 现 了 较 高 的 血 管 加 压 素

（ｐＡＶＰ）（高于中耳炎患者１．５倍），而ｐＡＶＰ在内

淋巴液中对应的２型受体的蛋白表达也异常高（为

听神经瘤患者的３５．８倍），并且两者的含量成负相

关性〔９〕。作者推测儿时自 身 免 疫 反 应 或 者 病 毒 感

染可使内耳血管加压素的２型受体过度表达，使这

些人成年后在情绪紧张或压力增加时，血管加压素

的分泌更容易导致膜迷路积水，从而出现ＤＥＨ和

梅尼埃病的表现。而两者的负相关关系 则 是 身 体

为了 平 衡 内 耳 液 体 间 的 压 力 而 形 成 的 负 反 馈。
Ｆｕｋｕｓｈｉｍａ等〔２０〕观察１０例ｐＡＶＰ在 正 常 水 平 的

ＤＥＨ患者，其中４例 发 展 成 梅 尼 埃 病 时 其ｐＡＶＰ
升高。

近年来，随着内耳钆造影内耳磁共振对梅尼埃

病的 诊 断 意 义 的 增 加，也 有 学 者 开 始 研 究 其 对

ＤＥＨ的诊 断 价 值，Ｆｕｋｕｓｈｉｍａ等〔２０－２４〕应 用 内 耳 钆

造影核磁共振评估ＤＥＨ患者的内耳积水情况，出

现同梅尼埃病膜迷路积水一样的表现，不仅可以发

现耳蜗的积水，也可评估前庭及３个半规管的积水

程度，甚至发现在同侧型或对侧型ＤＥＨ中均出现

双耳膜迷 路 积 水。钆 造 影 的 应 用 为 判 断ＤＥＨ 的

侧别、内耳积水程度及隐性的膜迷路积水提供了新

的方法和手段。
８　治疗

ＤＥＨ的治疗有药物治疗，包括利尿剂、血管活

性药、中枢性止晕药、类固醇激素等以及 低 盐 饮 食

和前庭功能锻炼〔１０〕。Ｆｕｊｉｎｏ等〔３〕发现利尿剂的应

用在改善对侧型ＤＥＨ 上较同侧 型ＤＥＨ 有 效，用

药组的听力要明显优于不用药组。
以往多数学者认为药物对ＤＥＨ的治疗欠佳，

尤其是对侧型ＤＥＨ。所以各研究学者公认在药物

治疗失败的情况下，手术为首选。手术的类型取决

于ＤＥＨ 的 类 型，同 侧 型 可 行 鼓 室 注 射 链 霉 素（或

庆大霉素）、内淋巴囊手术（ＥＬＳ）、迷路切除术、耳

蜗迷路切除术、前庭神经切断术等〔１－２〕。
鼓室注射链霉素法，Ｂａｕｅｒ等〔２５〕认为这是创伤

最小的一种缓解眩晕的方法。Ｈｕａｎｇ等〔２〕认为对

侧型和双侧型ＤＥＨ不建议使用鼓室注射链霉素，

因为这部分患者听力的保护至关重要，链霉素在损

毁前庭的 同 时 也 可 能 损 伤 听 力。Ｌｉｕ〔１９〕则 提 出 鼓

室注射 地 塞 米 松 治 疗 梅 尼 埃 病 和 ＤＥＨ 引 起 的

“Ｔｕｍａｒｋｉｎ危象”，７１．４％（５／７）的 患 者 治 疗 后 跌

倒发作症状消失，并且眩晕症状明显改善。
对于对侧型ＤＥＨ，有些学者认为没有特 别 满

意的手术治疗，Ｈｉｃｋ等（１９９８）及 Ｈｕａｎｇ等〔２〕报道

内淋巴囊手术可用于对侧型ＤＥＨ，有效且安全，既
可消除眩晕又可保护对侧耳的听力，眩晕控制率在

７０％～９５％，维 持 或 提 高 听 力 的 效 率 在６０％～
９０％，并且出现术后全聋的并发症概率 也 低（小 于

２％）。对侧型ＤＥＨ听力保护很重要，所以应在唯

一听力耳或者听力较好耳施行手术。手 术 期 间 要

避免损伤内淋巴管及其管内毛细血 管 组 织。若 症

状复发，二次内淋巴囊手术同首次ＥＬＳ一样有效，
且可提高部分患者的听力。若内淋巴囊手术无效，
可施行前庭神经切除术或者迷路切 除 术。此 手 术

的全聋并发症相对较高（约８％），但可有效地控制

眩晕发作。Ｈｉｃｋ建议在同侧 型ＤＥＨ 的 手 术 选 择

上，按年龄进 行 划 分，＜５０岁 的 行 内 淋 巴 囊 手 术，

＞５０岁的行 迷 路 切 除 术。而 对 侧 型ＤＥＨ 建 议 先

行药物治疗，再行无破坏性的手术治疗。
在药物和手术治疗的方案外，Ｆｕｊｉｎｏ等〔３〕还提

出了 高 压 氧 治 疗，并 表 示 对 于 速 尿 治 疗 无 效 的

ＤＥＨ，经过３周的高压氧治疗，部分患者听力有所

改善。Ｓｈｏｊａｋｕ等〔２６〕报 道 了 对 药 物（速 尿）治 疗 无

效的ＤＥＨ患者行低压脉冲治疗，也可明显改善眩

晕症状。同时 圆 窗 微 导 管 的 使 用 也 为 ＤＥＨ 的 治

疗提供了新的治疗方法。一种“控释”技术同 时 实

现定时定量给予庆大霉素的微型泵，可以满足前庭

破坏而 不 损 伤 耳 蜗 功 能 的 要 求。此 设 备 在 ＤＥＨ
的治疗中尚无报道，因此其利弊还无法权衡。

９　问题和展望

ＤＥＨ的诊断 标 准 仍 未 统 一，双 侧 型 ＤＥＨ 的

定义和诊 断 仍 相 对 模 糊。笔 者 认 为 ＤＥＨ 仍 然 是

一个有待研究与探讨的疾病，包括各种病因发展的

病理生理学改变及其与先天性单侧感音神经 性 聋

的关系。
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