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暋暋椲摘要椵暋目的椇进一步认识非综合征性前庭导水管扩大的临床特点棳为临床诊治提供参考暎方法椇收集椀棿例

临床上确诊为非综合征性前庭导水管扩大病例棳通过病史询问暍体格检查暍听力学及影像学检查棳分析其临床特

点棳测量颞骨高分辨率薄层斆斣轴位上前庭总脚至前庭导水管外口之间中点的最大管径宽度棳应用 检验分析其

与耳侧别暍听力下降类型及听力下降程度的关系暎结果椇椀棿例非综合征性前庭导水管扩大患者均双侧耳受累棳语
前聋棿棽例棳语后聋棻棽例椈棾椄耳为重度聋棳椃棸耳为极重度聋椈听力下降类型椆椂耳表现为感音神经性聋棳棻棽耳为混

合性聋椈前庭总脚至前庭导水管外口之间中点的最大管径宽度为棻灡椂棸暙棾灡椆棸旐旐棳平均棽灡椂棸旐旐椈左右侧耳暍听力

损失程度暍听力损失类型组间数据差异均无统计学意义暎结论椇非综合征性前庭导水管扩大主要表现为较重的感

音神经性聋棳其诊断依靠影像学检查棳扩大程度左右侧无差异棳且与听力下降程度及类型无相关性暎
椲关键词椵暋前庭导水管扩大椈聋椈高分辨率斆斣椈核磁共振
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斔斿旟旝旓旘斾旙暋斿旑旍斸旘旂斿斾旜斿旙旚旈斺旛旍斸旘斸旕旛斿斾旛斻旚椈斾斿斸旀旑斿旙旙椈斎斠斆斣椈斖斠斏

暋暋 前庭导水管扩大 棬斿旑旍斸旘旂斿斾旜斿旙旚旈斺旛旍斸旘斸旕旛斿灢
斾旛斻旚棳斉斨斄棭是先天性内耳畸形中最常见的一种类

型棳可导致严重听力损失棳其在儿童及青少年感音

神经性聋中占棻棩暙棻棽棩暡棻暢暎临床上按是否合并全

身其他器官系统疾病将 斉斨斄 分为综合征性 斉斨斄
和非综合征性斉斨斄暎其中棳非综合征性斉斨斄临床

较多见棳主要表现为听力障碍棳不伴有甲状腺肿大

等畸形暎本研究收集椀棿例非综合征性 斉斨斄 患者

的资料棳并分析其临床特点棳为临床诊治提供参考暎
棻暋资料与方法

棻灡棻暋一般资料

收集临床上确诊为非综合征性 斉斨斄 患者共

椀棿例棬棻棸椄耳棭棳均为散发病例棳其中男棾棾例棳女棽棻
例椈年龄棻暙棻椄岁棳中位年龄椀岁暎均为双侧耳受

累棳其 中 语 前 聋 棿棽 例 棬椃椃灡椄棩棭棳语 后 聋 棻棽 例

棬棽棽灡棽棩棭暎语前聋患者中有棻棽例家属代诉婴幼儿

暏椀椀棽暏
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期对声音有不同程度的反应棳听力时好时坏呈波动

性棳会说简单词棳其余棾棸例出生时均对声音无反

应椈语后聋患者中椀例听力下降呈进行性加重棳余椃
例呈波动性听力下降暎语后聋患者中棻例有高热

史棳棿例有不同程度的头部外伤史暎所有患者均经

全身系统检查排除其他器官系统疾病暎所有患者

及其家属均签署知情同意书暎
棻灡棽暋听力学检查

均行声导抗暍脑干诱发电位棬斄斅斠棭暍耳声发射暍
多频稳态棬斄斢斢斠棭及棿棸斎旡相关电位棬棿棸斎旡斄斉斠斝棭
检查以了解患者中耳暍内耳及听力情况暎年长能配

合者行纯音测听检查棳不能配合的幼儿应用行为测

听检查暎听力损失程度分级棬斪斎斚棻椆椆椃年标准棭椇
按气导椀棸棸斎旡暍棻棸棸棸斎旡暍棽棸棸棸斎旡和棿棸棸棸斎旡四

个频率的听阈值相加除以棿计算平均听阈棳分为四

级椇轻度聋棽椂暙棿棸斾斅棳中度聋棿棻暙椂棸斾斅棳重度聋

椂棻暙椄棸斾斅棳极重度聋曒椄棻斾斅暎
棻灡棾暋影像学检查

所有患者均行颞骨高 分辨率薄 层 斆斣 扫描

棬斎斠斆斣棭及内耳 斖斠斏水成像暍颅脑 斖斠斏检查棳了
解患者中耳暍听骨链暍耳蜗暍半规管暍前庭暍前庭导水

管暍内听道及脑白质发育等的情况暎同时棳测量斆斣
轴位上前庭总脚至前庭导水管外口之间中点的最

大管径宽度棬以下简称中点直径棭暎
棻灡棿暋统计学分析

椀棿例 共 棻棸椄 耳 中 点 直 径 数 值 经 斍旘斸旔旇斝斸斾
斝旘旈旙旐斨斿旘旙旈旓旑椃灡棸软件作图和统计学分析棳采用

检验分析其与耳侧别暍听力下降类型及听力下降程

度的关系棳以 椉棸灡棸椀为差异有统计学意义暎
棽暋结果

听力学检查椇椀棿例患者声导抗鼓室曲线图表现

为暟斄暠型暍暟斄旙暠型或暟斄斾暠型棳无暟斆暠型或暟斅暠型图棳
排除中耳病变暎电测听棷行为测听检查结合 斄斅斠暍
斄斢斢斠暍棿棸斎旡斄斉斠斝检查发现棻棸椄耳听力损失程度

为重度灢极重度聋棳其中棳棾椄耳棬棾椀灡棽棩棭为重度聋棳
椃棸耳棬椂棿灡椄棩棭为极重度聋椈听力下降类型椆椂耳

棬椄椄灡椆棩棭表现为感音神经性聋棳棻棽耳棬棻棻灡棻棩棭为混

合性聋棳骨气导差主要存在于低频暎所有耳耳声发

射均未通过暎
影像学检查椇椀棿例患者 斎斠斆斣 检查均表现为

双耳前庭层面岩骨后缘前庭导水管不同程度扩大棳
呈裂隙状暍管状暍囊袋状或深大三角形状棳且不合并

其他内耳畸形棳测量前庭总脚至前庭导水管外口之

间中点的最大管径宽度为棻灡椂棸暙棾灡椆棸旐旐棳平均

棽灡椂棸旐旐棬图棻棭暎内耳 斖斠斏水成像表现为内淋巴

管和内淋巴囊不同程度扩大棬图棽棭暎
经 检验棳左右侧暍听力损失程度暍听力损失类

型组间数据差异均无统计学意义棬图棾暙椀棭暎
棾暋讨论

前庭导水管位于颞骨岩部背侧棳是一骨性管

道棳其内包含膜迷路的内淋巴管和内淋巴囊棳用于

沟通前庭与后颅窝暎斉斨斄 是一种最常见的先天性

内耳畸形棳其本质为内淋巴管和内淋巴囊的扩大棳
目前多数学者认为颅内压变化时扩大的内淋巴囊

内的高渗液通过扩大的内淋巴管反流入耳蜗和前

庭棳损伤耳蜗基底膜上的毛细胞棳从而导致听力障

碍暡棽暢暎
临床上将仅表现为听力障碍暍不伴全身其他器

官系统疾病及其他内耳畸形的斉斨斄称为非综合征

性斉斨斄棳以儿童和青少年发病较多见棳无明显性别

差异棳椄棻棩暙椆棿棩的患者双侧耳受累暡棾暢暎听力下降

程度轻度至极重度不等棳大部分为中灢重度感音神

经性聋暡棿暢棳本研究中均为重度灢极重度聋棳因临床上

发现时听力多已较差暎除了表现为感音神经性聋

外棳有学者研究发现棳不少患者听力下降类型为混

合性或传导性聋棳主要为低频存在骨气导差暡椀灢椂暢棳本
研究混合性聋仅占棻棻灡棻棩棳并以感音神经性聋为

主棳骨气导差也主要存在于低频棳该比例相较文献

报道偏少棳我们分析棳传导性聋在早期发病和较轻

听力障碍的斉斨斄 患者中占较大比重棳晚期或较重

听力障碍患者多表现为感音神经性聋暎波动性或

进行性听力下降是非综合征性斉斨斄最主要的临床

暋暋图棻暋颞骨斎斠斆斣扫描轴位所示暋棻斸椇斉斨斄呈三角形椈棻斺椇斉斨斄呈管状椈暋图棽暋内耳 斖斠斏所示暋棽斸椇斣棽加权相示双侧

内淋巴囊扩大椈棽斺椇内耳 斖斠斏水成像示双侧内淋巴囊扩大暎

暏椂椀棽暏
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暋暋图棾暋左右侧组间数据经 检验差异无统计学意义

棬椊棸灡棾椆棾棳椊棸灡椂椆椂棭

暋暋图棿暋听力损失程度组间数据经 检验差异无统计学

意义棬椊棸灡棻椂棾棳椊棸灡椄椃棻棭

暋暋图椀暋听力损失类型组间数据经 检验差异无统计学

意义棬椊棸灡棾椄棾棳椊棸灡椃棸棽棭

特征棳该部分患者出生时听力正常棳感冒或轻微的

头部外伤等因素致颅内压变化时开始出现听力下

降棳有时可自行或通过药物治疗后恢复棳但总体趋

势呈波动性或进行性加重棳且一般不可逆暡棾暢暎部分

患者出生时即表现较重听力障碍棳严重影响语言发

育棳表现为语前聋暎本研究患者多为拟接受人工耳

蜗植入者棳故语前聋比例较大棳且均为双耳受累暎
值得注意的是棳棽棿例出生时听力正常患者中仅棻例

有高热史棳棿例有头部外伤史棳其余患者均诉无明显

诱因棳提示非综合征性 斉斨斄 患者大部分可能无明

确诱因发病棳听力下降趋势难以避免暎因此尽早诊

断至关重要暎
暋暋影像学检查是斉斨斄诊断的金标准暎随着影像

学技术的发展棳特别是 斎斠斆斣的广泛应用棳越来越

多的斉斨斄被发现和诊断棳关于其诊断标准不断涌

现新的观点棳如 斆旈旑斻旈旑旑斸旚旈标准暡椃暢认为中点直径曒
棸灡椆旐旐或外口直径曒棻灡椆旐旐即可诊断棳目前尚无

统一标准暎本研究仍沿用目前通用的诊断标准椇颞
骨斆斣 轴位上前庭总脚至前庭水管外口之间中点

的最大管径宽度 椌棻灡椀 旐旐棳或前庭水管外口宽

度椌棽灡棸旐旐暎因外口形态多样且斆斣扫描时体位摆

放原因均可影响外口直径棳因此本研究选用中点直

径作为研究内容棳纳入研究的棻棸椄耳均大于该标准

直径暎由于磁共振扫描时间长暍噪声大可能对听力

产生影响棳内耳 斖斠斏水成像在临床上并不作为非

综合征性斉斨斄患者的常规检查棳但部分患者按照

斆斣诊断标准可导致漏诊棳此时进行内耳 斖斠斏水成

像检查可发现扩大的内淋巴囊棳在 斣棽和水成像上

均呈长 斣棽信号棳对斆斣诊断起到很好的补充作用暎
正常人内淋巴囊骨外部分不能显示棳若 斖斠斏上发

现小脑半球表面有椭圆囊状或条索状信号影时即

可确诊 斉斨斄暡椄暢棳因此棳颞骨 斎斠斆斣 结合内耳 斖斠斏
水成像检查可以提高 斉斨斄 的确诊率棳在临床工作

中应结合患者病史首选颞骨 斎斠斆斣 检查棳若出现

高度怀疑该病且 斎斠斆斣 不能诊断暍患者听力下降

较重暍拟接受人工耳蜗植入等情况应行内耳 斖斠斏
水成像检查暎

有关非综合征性斉斨斄患者听力下降程度和类

型的相关因素棳目前尚不明确棳有研究发现棳斉斨斄
程度与听力下降程度密切相关暡椆暢棳但大部分研究表

明其与听力下降程度无相关性暡棻棸灢棻棻暢暎本研究将侧

别棬左右侧耳棭暍听力下降程度棬重度聋与极重度

聋棭暍听力下降类型棬混合性聋与感音神经性聋棭的
中点直径数据分别进行分组棳处理数据并采用合理

的统计学分析棳拟研究不同侧别斉斨斄是否有差异棳
以及扩大程度与听力下降程度及类型的相关性暎
研究结果表明棳斉斨斄程度左右耳无明显差异棳且其

与听力下降程度及类型无明显相关性棳这与此前大

部分研究成果相符暎关于该病患者听力下降程度

与类型的影响因素有待进一步研究棳有学者研究发

现扩大的前庭导水管内成分的性质可能与听力下

降因素有关暡棻棽暢暎
总之棳非综合征性 斉斨斄 主要表现为较重的听

力损失棳多为感音神经性聋棳诊断依靠影像学检查棳
临床上早诊断早干预至关重要棳目前研究表明其扩

大程度与耳侧别暍听力下降程度和类型无明显相关

性棳患者听力下降影响因素有待深入研究暎

暏椃椀棽暏
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椲棻椃椵斍斄斘斠棳斆斎斉斘斍斣棳斈斄斏斆棳斿旚斸旍棶斊旈旑旈旚斿斿旍斿旐斿旑旚旐旓斾灢
斿旍旈旑旂旓旀旙旓旛旑斾旚旘斸旑旙旐旈旙旙旈旓旑旝旈旚旇旔斿旘旀旓旘斸旚旈旓旑旙旓旀旚旟旐灢
旔斸旑旈斻旐斿旐斺旘斸旑斿椲斒椵棶斒斄斻旓旛旙旚斢旓斻 斄旐棳棽棸棸椆棳棻棽椂椇
棽棿棾棴棽椀棾棶

椲棻椄椵斢斣斉斘斊斉斕斣斢棳斎斄斣斚斘棳斍斚斚斈斉斠棶斊斸斻旚旓旘旙斻旓旑旚旘旈斺灢
旛旚旈旑旂旚旓斺旓旑斿斻旓旑斾旛斻旚旈旓旑椇旚旇斿旐旈斾斾旍斿斿斸旘椲斒椵棶斒斄斻旓旛旙旚
斢旓斻斄旐棳棽棸棸棽棳棻棻棻椇椆棿椃棴椆椀椆棶

椲棻椆椵斆斎斄斘斄斦斈斠棶斉旀旀斿斻旚旙旓旀旂斿旓旐斿旚旘旟旓旑旚旇斿旘斿旙旓旑斸旑斻斿
旀旘斿旕旛斿旑斻旟旓旀旇斿旍旐旇旓旍旚旡旘斿旙旓旑斸旚旓旘旙椲斒椵棶斒斢旓旛旑斾斨旈斺旘棳
棻椆椆棿棳棻椃椄椇棾棾椃棴棾棿椄棶

椲棽棸椵斱斪斏斢斕斚斆斔斏斒斊棶斄旑斸旍旟旙旈旙旓旀旚旇斿斖旈斾斾旍斿灢斉斸旘斊旛旑斻灢
旚旈旓旑棶斝斸旘旚斏椇斏旑旔旛旚斏旐旔斿斾斸旑斻斿椲斒椵棶斒斄斻旓旛旙旚斢旓斻斄旐棳
棻椆椂棽棳棾棿椇棻椀棻棿棴棻椀棽棾棶

棬收稿日期椇棽棸棻椄灢棻棻灢棻椂棭

暏椄椀棽暏


