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OutcomeofcochlearimplantationinapatientwithChiarimalformation
typeⅠ whopresentedwithhearingloss

Summary　ChiarimalformationtypeⅠ(CMI)isadisordercharacterizedbytonsillacerebelliherniatinginto
anunderdevelopedposteriorcranialfossa,hearinglossisoftencoveredbymorestrikingneurologicalsymptoms.
Hearinglossinthissyndromeisnotspecificintermsofgenderside,degree,ageofonset,andprogression.The
hearingimprovementafterposteriorfossadecompressioniscontroversialonthebasisofliterature,whilesatisfac-
toryresultwasobtainedaftercochlearimplantationinthepatientreportedhere,whowasdiagnosedasCMIwith
hearinglossasthemainsymptom.Therefore,afterensuringtheintegrityoftheauditorypathway,cochlearim-
plantationmaybeconsideredinCMIpatientswithbilateralsevereorprofoundwithoutothersevereneurological
symptoms.
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　　Chiari畸形是以后颅窝解剖结构发育畸形为

特点的一组疾病,尤其是涉及大脑与脊髓交界区

域,因其导致小脑扁桃体下部疝入枕骨大孔,又称

为小脑扁桃体下疝畸形。脑干及后组脑神经相关

症状为该病的典型表现,而国内外陆续报道部分患

者以感音神经性听力下降(SNHL)为主要症状。
现报告1例Chiari畸形Ⅰ型(CMI)伴双耳感音神

经性聋患者及其人工耳蜗植入效果,通过回顾文献

总结分析CMI的听力学特征及治疗现状,旨在研

究CMI与听力下降的关系并提供新的听力康复

方案。
1　病例报告

患者,女,34岁,2016年无明显诱因出现右耳

听力下降,伴持续高调性耳鸣及发作性眩晕,右耳

听力进行性减退。2017年出现突发性左耳听力下

降,伴耳鸣、颅鸣,呈“隆隆声”,未及时治疗。2018
年患者因双耳听力差、严重影响正常交流,适配右

耳助听器,当时效果尚可。2019年患者右耳助听

状态下难以维持日常交流,需借助唇读,患者及家

属强烈希望通过人工耳蜗植入提高听力,改善生活

质量。耳鼻咽喉专科体检:(-);神经系统体检:后
组脑神经(-);四肢肌力 V 级,肌张力正常,双侧

腱反射稍亢进,双侧Babinski征(-),踝阵挛(-);
指鼻试验、跟膝胫试验尚可,Romberg征可疑阳

性。否认噪声、耳毒性药物接触史及耳聋家族史。
辅助检查:纯音测听(图1)示左耳极重度、右耳重

度SNHL;短声 ABR 示左耳气导反应阈>95dB
nHL,右耳气导反应阈为65dBnHL;频率特异性

ABR见图2。双侧耳各频率均未引出 DPOAE。
鼓室导抗图:双耳 A 型曲线。颅脑常规 MRI(图
3):小脑扁桃体位置下移,尾端位于枕骨大孔下方

12mm。耳蜗重建 MRI及颞骨 CT 未见明显异

常。内听道未见明显异常(图4)。
入院诊断:SNHL(左耳极重度,右耳重度)、

CMI。经评估后患者于2019年3月行左侧人工耳

蜗植入术,术前使用 Otoplan评估所用电极的长

度。手术过程顺利,电极全部植入鼓阶。术中电极

阻抗测试结果正常,听觉神经反应遥测(ART)全
部引出可辨认的波形。术后患者无并发症及不良

反应,耳蜗史氏位 X线片显示电极植入耳蜗内。1
个月后患者返院开机,测试电极阻抗正常。开机调

试心理物理测试反应良好,当天患者即可与家属进

行日常交流,对人工耳蜗植入效果表示满意。
2　讨论

2.1　Chiari畸形诊断标准

MRI正中矢状位上,小脑扁桃体尾端下移至

枕骨大孔下5mm 以上可诊断为 Chiari畸形〔1〕。
自1883年该概念被提出后〔2〕,Chiari畸形临床上

分为以下四型。①Ⅰ型:小脑扁桃体及小脑蚓部疝
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图1　术前纯音测听结果　1a:左耳(突发性聋)极重度SNHL;1b:右耳(渐进性聋)重度SNHL;　图2　术前频率特异

性ABR结果　2a:左耳(蓝)频率特异性 ABR 仅在 500、1000Hz予最大强度刺激时引出 V 波;2b:右耳(红)在

500、1000、2000、4000Hz的反应阈分别为85、75、70、60dBnHL,各波潜伏期及波间期未见异常;　图3　T2加权

MRI矢状位所示　小脑扁桃体向枕骨大孔下移位,小脑扁桃体尾端距离枕骨大孔平面约12mm(蓝箭头示小脑扁桃

体,虚线示枕骨大孔平面),符合 CMI;　图4　内听道 MRI　双侧听神经未见明显牵拉、受压及发育异常。4a:双侧内

听道 MRI轴位;4b、4c:分别示左、右侧内听道矢状位。

·148·杨腾裕,等.1例以听力下降为主要表现的Chiari畸形Ⅰ型及其人工耳蜗植入效果分析第9期 　



入椎管,第四脑室仍在枕骨大孔以上;②Ⅱ型:第四

脑室疝入椎管,多伴有脑积水,常合并脊髓空洞、脊
髓脊膜膨出等;③Ⅲ型:在Ⅱ型的基础上合并枕骨

发育异常、枕部脑膜脑膨出等;④Ⅳ型:合并小脑扁

桃体发育不全。其中,以 CMI最为常见。部分患

者虽然没有明显的小脑扁桃体移位,但有脊髓空洞

及典型的小脑、脊髓受压表现,被定义为 Chiari畸

形0型〔3〕。小脑扁桃体移位可累及后组脑神经和

颈神经根,引起声嘶、吞咽困难、颈项部疼痛;延髓

和脊髓上颈段受压可出现肢体感觉运动障碍,病理

征阳性;在合并脊髓空洞症时,可伴有感觉分离或

双上肢肌萎缩等;小脑受累时,可出现共济失调、走
路不稳及眼球震颤;若引起脑脊液循环受阻可引起

脑积水及颅内压增高的症状〔4〕。
2.2　CMI的听力学表现

Rydell等〔5-8〕在29例 CMI患者中发现13例

有听力下降,此后陆续有文献报道了 CMI的听力

学表现,10%~56%的 CMI患者出现听力下降。

Goel〔7〕在一项大样本量研究中发现364例 CMI中

有132例(36%)出现听力减退,这些患者的症状与

梅尼埃病相似。Haktanir等〔9〕对比166例SNHL
患者与50例正常人,发现SNHL患者中CMI比例

显著高于正常人,认为 CMI与SNHL存在显著相

关性。目前报道的文献对CMI伴发听力下降的发

病年龄、侧别、严重程度和进展情况有不同定论。
单侧、双侧对称性、双侧不对称性听力下降〔7-8〕,稳
定型、进展型、突发型及波动型听力下降均有报道

(表1、2)〔5〕。CMI通常在20~30岁发病,因此又

被称为成人型 Chiari畸形。Simons等〔10〕报道了

以听力下降为主要表现的 CMI儿童患者,其中最

早发病年龄为2岁。可见,CMI缺乏特异性的听力

学表现。Sperling等〔5〕总结了 CMI的其他常见耳

科症状如耳鸣、耳闷和眩晕,且这些症状大多在神

经系统症状发作时出现,因此 CMI伴听力下降应

与梅尼埃病进行鉴别。

表1　CMI患者中听力下降患者比率及其治疗的研究

作者 时间
CMI患者

例数

听力下降患者

例数(%)
发病侧别 程度

发病年龄、进程与

特点
疗效

Rydell等〔8〕 1971年 29 13(45) — — — 1 例 听 力

改善

Mohr等〔11〕 1977年 40 2(5) — — — —

Chait等〔12〕 1979年 5 1(20) — — — 听 力 无 明

显变化

Goel〔7〕 1999年 364 140(38) — — — —

Sperling等〔5〕 2001年 16 9(56) 3例单侧,

6例双侧

— 大多 数 与 神 经 症

状同时发病

—

Kumar等〔6〕 2002年 77 32(42) 22例单侧,

10例双侧

单侧:14 例 轻 至 中

度,8例重至极重度;
双侧:9例轻至中度,

1例重至极重度

— —

GuerraJiménez
等〔13〕

2015年 9 7(78) 4例单侧,

3例双侧

— 5例 类 似 梅 尼 埃

病 症 状;1 例 突

聋;1例自幼发病

—

合计 540 204(38) — — — —

表2　SNHL患者中CMI患者比率及其治疗的研究

作者 时间
SNHL

患者例数

CMI患者

例数(%)
发病侧别 程度

发病年龄、
进程与特点

治疗方法

及疗效

Hendrix等〔14〕 1992年 226 3(1.33) — — — —

Simons等〔10〕 2008年 481 6(1.25) 4例 单 侧,1 例

不对 称 双 侧,1
例对称双侧

1例轻度,3 例 中 度,1
例轻至重度,1例轻至

极重度

　2~8岁

　发病

—

Haktanir等〔9〕 2013年 166 12(7.23) — — — —

合计 873 21(2.41) — — — —
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　　CMI的表现复杂多样,以颈枕部疼痛不适、四
肢无力麻木、共济失调等最常见〔7,15〕,听力下降并

非其典型表现。因此CMI患者通常以神经系统症

状就诊于神经科,听力问题也常被神经系统症状及

体征掩盖而难以得到重视。同样,以听力下降为首

发症状的CMI在耳鼻咽喉科容易被漏诊。本例患

者30岁开始发病,主要表现为双耳非对称性听力

下降,右耳呈进行性发展,左耳为突发性聋,除发作

性眩晕以外无其他神经系统症状及体征。该患者

首诊于耳鼻咽喉科,入院行常规检查时发现小脑扁

桃体下疝,根据症状及影像学检查明确诊断为

CMI。因此,对症状性或非症状性 CMI患者应详

细询问听力情况并进行听力检查。而对原因不明

的耳聋患者行颅脑 MRI是有必要的,除了内耳与

脑实质以外,阅片者应提高对颅底及小脑扁桃体区

的重视。
2.3　CMI伴听力下降的机制

尚无研究彻底解释CMI与听力下降之间的直

接联系,目前猜测 CMI导致听力下降可能的机制

有:小脑或脑干移位导致听神经受牵拉;小脑扁桃

体下疝使脑干耳蜗核直接受压;小脑后下动脉受小

脑扁桃体压迫或扭曲导致耳蜗核和前庭核的缺血

性改变;后颅窝的压力改变经导水管导致脑脊液-
外淋巴液流体力学紊乱,影响耳蜗电生理功能〔5,7〕。
有文献报道超过75%的 Chiari畸形表现出异常

ABR,提示听神经或核团受累〔16-17〕。这些研究主要

在Chiari畸形Ⅱ型,其严重程度比 CMI重。Hen-
drix等〔14〕在226例耳聋患者中发现3例以非对称

性听力下降为主要症状的 CMI患者,听力结果均

提示为蜗后病变。Haktanir等〔9〕对小脑扁桃体移

位(小脑扁桃体下移2~5mm)和 CMI(小脑扁桃

体下移>5mm)的听力学问题进行研究,发现两者

在听力下降程度上没有显著差异,因此认为听神经

牵拉学说、脑干耳蜗核受压学说、动脉压迫缺血学

说欠缺说服力。
本例患者颅脑 MRI未见脑干明显移位,影像

学结果未见听神经牵拉与受压。该患者双耳听力

下降的发病特点不同,右耳为进行性听力下降,术
前右耳DPOAE未引出,ABR 示右耳各波振幅存

在,各波潜伏期及Ⅰ~Ⅴ波、Ⅰ~Ⅲ波、Ⅲ~Ⅴ波的

峰间潜伏期未见延长,考虑右耳听力下降由蜗后病

变导致的可能性小,可能是后颅窝压力变化导致外

淋巴液流体力学紊乱引起的耳蜗功能障碍。左耳

为突发性聋,听力损失程度较重,DPOAE未引出,
频率特异性 ABR仅在500、1000Hz给予最大强度

声刺激时引出 V 波,无法据此判断病变性质。但

由于患者左耳尚有残余听力,患者及家属强烈希望

行左侧人工耳蜗植入。术中ART示各电极均可引

出电诱发复合动作电位(ECAP)波形,提示听神经

功能完好。由于 ECAP对听神经至脑干的传导功

能判断有局限性,因此无法确定耳蜗核是否受累。
内耳的供血动脉(内听动脉)多来源于小脑下前动

脉、基底动脉及小脑下后动脉〔18〕,而突发性聋以左

耳多见,主要因左侧优势型椎动脉及基底动脉右侧

弯曲〔19〕。因此该患者左耳突发性聋可能与耳蜗供

血动脉自身解剖因素或供血动脉受压导致耳蜗缺

血有关。
部分患者CMI与听力下降可能无直接联系。

Simons等〔10〕报道1例 CMI伴单侧感音神经性聋

患者,同时伴有听神经发育不全,考虑听力下降是

由此所致而不是 CMI。因此,在怀疑听力下降由

CMI所致时,应首先除外其他可能引起听力下降

的原因。该患者影像学检查未见内耳畸形及耳蜗

骨化,否认噪声、耳毒性药物接触史及耳聋家族

史,无其他明确的听力下降的病因。但该患者未

行基因检测,不能除外由遗传因素导致的迟发

性聋。
2.4　CMI伴听力下降的治疗策略

目前CMI的外科治疗主要以后颅窝减压、硬
脑膜打开修补术及扩大成形术为代表,旨在解除后

颅窝神经组织的压迫。但大部分研究主要针对神

经系统症状及体征进行术后效果分析。至今国外

对术后听力康复效果进行记载的有18例,其中5
例(28%)术 后 听 力 得 到 改 善 (表 3)〔20〕。Heuer
等〔21〕报道1例以双侧轻度SNHL为主要表现的患

儿,在神经外科行枕下减压和硬膜成形术后听力恢

复到正常水平;Dolgun等〔22〕报道1例合并严重脑

积水和高颅压的 CMI患者,表现为反复头痛及双

侧重度SNHL,行脑室腹腔分流术后听力得到改

善;Ahmmed等〔23〕和Johnson等〔24〕也报道了类似

的病例;Sivakanthan等〔20〕报道1例患者术后听力

由重度SNHL恢复到正常水平;金伟等(2003)报
道了1例以突聋为首发症状合并脑积水的CMI患

者,行颅后窝减压加脑室腹腔分流术后听力改善。
然而,以上6例中除Sivakanthan报道的1例外,其
余5例经颅脑外科手术后听力改善程度在20dB
左右,难以满足重度或极重度耳聋患者的听力需

求。Sivakanthan等所报道的病例有较重的 CMI
症状:自幼剧烈头痛反复发作,后进展至每日发作。
该病例对于无神经系统症状,仅表现为听力下降的

CMI的治疗参考价值有限。
目前一致认为无临床症状、不伴有脊髓空洞症

的CMI患者宜采用保守治疗,而对于有临床症状,
尤其是合并脊髓空洞症的 CMI患者应手术 治

疗〔25〕。手术适应证:①满足诊断标准并有相关症

状;②合并大而扩张的脊髓空洞,伴有神经损害症

状及体征;③除外其他继发性小脑扁桃体下疝及相

关疾病。目前尚未有研究针对CMI伴听力下降的
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治疗进行深入探讨。后颅窝手术治疗 Chiari畸形

存在一定的风险,约14%的患者术后出现脑脊液

漏、颅内感染等并发症〔26〕。此外,根据目前报道的

6例文献,减压手术对听力改善效果不明确。因

此,以听力下降为主要表现而不伴其他神经系统症

状的CMI,应谨慎考虑行后颅窝减压。

表3　CMI伴听力下降经后颅窝减压的案例报道

作者 时间
年龄

(性别)
发病

侧别
程度

发病年龄、
进程与特点

治疗方法及疗效

Johnson等〔24〕 1994年 10岁(男) 双侧 — — 行后颅窝减压术,术后2年听力稳定

Ahmmed等〔23〕 1996年 13岁(女) 左侧 轻度 — 行后颅窝减压术,术后听力恢复正常

Heuer等〔21〕 2008年 11岁(女) 双侧 轻度 — 行枕下开颅、C1椎板切除和硬脑膜成形术,术
后3个月双侧听力恢复正常

Dolgun等〔22〕 2009年 44岁(女) 双侧 中度 42岁发病 行脑室腹腔分流术,未行后颅窝减压术,术后

听力部分恢复,提升小于20dB

Sivakanthan
等〔20〕

2014年 — 右侧 重度 18岁发病,
突发性聋

行枕下开颅、C1椎板切除和硬脑膜成形术,术
后随访至1年,右耳听力基本恢复正常

2.5　治疗经验及展望

对于无其他严重神经系统症状、表现为双侧重

度或极重度SNHL者,单纯通过减压手术改善听

力的效果可能欠佳。在排除禁忌证后,人工耳蜗植

入是其听力康复的一个重要选择。但目前尚未有

文献报道CMI的人工耳蜗植入案例。本例患者行

左侧人工耳蜗植入后效果良好,一方面提示左耳的

蜗后听觉通路完好或残存足够的功能,另一方面与

患者的基础条件有关:患者为语后聋,耳聋时间较

短。因此,针对 CMI伴听力下降的治疗应综合考

虑神经系统症状与体征、听力下降病程、程度及听

觉传导通路的完整性。对于无残余听力者,应该谨

慎评估听神经功能,必要时可行鼓岬电刺激或术中

行电刺激听性脑干反应测试。对于有明确听神经

严重受损或耳蜗核受累无法行人工耳蜗植入的患

者,听觉脑干植入及听觉中脑植入〔27〕或许是最后

的选择。
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例行单纯腺样体切除术,术后随访发现5例患儿睡

眠打鼾症状及听力改善明显,证明扁桃体、腺样体

切除术以及鼓膜切开术能有效改善睡眠及听力症

状。我们收治的患儿系睡眠时打鼾2年、听力下降

2周入院,专科查体及辅助检查发现腺样体肥大、
双侧全组鼻窦炎、双侧鼓室积液,但扁桃体未见异

常,且既往无扁桃体炎反复发作的病史,考虑分泌

性中耳炎病史较短,采取腺样体切除、双侧鼓膜切

开,而未行扁桃体切除及鼓膜置管术。术后继续给

予鼻喷激素及黏膜促排剂治疗慢性鼻窦炎,术后6
个月复查睡眠及听力症状改善明显。

总之,Crouzon综合征患者如出现睡眠打鼾、
听力下降,要考虑腺样体肥大、扁桃体肥大、慢性鼻

窦炎、分泌性中耳炎等疾病,而且不能忽视由于中

面部发育不良引起的气道狭窄因素。由于机体长

期慢性缺氧可能进一步加重面部畸形并影响生长

发育,所以早期干预,必要时行腺样体、扁桃体切除

以及鼓膜切开置管等手术治疗,对于改善预后、提
高患者的生活质量具有重要意义。
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