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　　影像学检查提示20%先天性耳聋存在内耳畸

形〔1〕,大部分此类患者有重度至极重度感音神经性

聋(SNHL),是人工耳蜗植入的候选者。内耳畸形

可为单侧也可为双侧〔2〕,往往需要不同的手术方

式,究竟是选择耳蜗植入还是听性脑干植入仍有争

议。因此,如何对内耳畸形进行分类并形成普遍公

认的分类体系显得至关重要。不同的分类往往使

诊断和处理变得困难重重。我们应当对不同的先

天性内耳畸形进行科学系统的分类,如此人工耳蜗

植入术后的听力结果才具有可比性〔3〕。耳鼻喉科

医生、听力学家、语言专家都应该熟悉这一分类,否
则很难理解并比较耳蜗植入术后的效果〔4〕。

目前在内耳畸形处理中主要面临的挑战是:①
“井喷”和脑膜炎风险;②面神经异常;③手术径路

和电极的选择;④选择正确的听觉植入装置(耳蜗

植入还是听性脑干植入);⑤手术时机〔4〕。
内耳畸形分类的基础是各种畸形中耳蜗的解

剖差异。相似的耳蜗畸形被归为一类,具有相似的

临床表现,采取相似的治疗手段。此外,耳蜗植入

与耳蜗神经(CN)的状态息息相关,一旦 CN 功能

缺损,将会给耳蜗植入术后的听力语言发展带来消

极影响。因此,在术前选择何种植入方式必须考虑

以下3点因素:内耳畸形的分类、CN的状态和术前

听力学结果〔4〕,唯有此,才能对已知耳蜗畸形的听

力结局进行更好的预估。
1　2002版Sennaroglu耳蜗前庭畸形的分类方法

随着人工耳蜗植入需求增加,我们迫切需要统

一的内耳畸形分类标准。2002年Sennaroglu等〔5〕

报道了一种全新的耳蜗前庭畸形分类标准,系统科

学地将耳蜗、前庭、半规管、内听道(IAM)、前庭和

耳蜗导水管畸形进行了分类,最为重要的,提出了

完全不同的不完全分隔型耳蜗畸形,即IP-Ⅰ型(空
耳蜗)和IP-Ⅱ型(经典的 Mondini畸形)。IP-Ⅰ型
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较IP-Ⅱ型分化更不完全,IP-Ⅱ型包含三大要素:
囊性顶回、扩大的前庭和扩大的前庭导水管,而囊性

耳蜗前庭畸形有空耳蜗和前庭但不伴扩大的前庭导

水管,因此IP-Ⅱ型比IP-Ⅰ型发育不良程度轻。
2　2014版杨军 M(C)ND分型法

Sennaroglu将IAM 畸形分为IAM 缺失、IAM
狭窄和IAM 扩大。相关研究报道IAM 狭窄与CN
发育不良或缺失相关〔6〕。一旦发现IAM 狭窄,应
警惕IAM 内神经存在异常〔7〕。而 2002 版 Sen-
naroglu的IAM 分类法并未涉及前庭CN 的描述。
2014年我们在一项回顾性研究中对2005-2010
年间纳入的860例SNHL患儿进行了听力学评估

和影像学检查,创新性地对之前的分型系统进行修

订以区分IAM、耳蜗神经管(CNC)和 CN 畸形,提
出了一 个 全 新 的 M(C)ND 分 型 法,对 先 天 性

IAM、CNC、CN畸形进行了创新性再认识〔6〕:①M
代表IAM,M0代表IAM 缺如,M1代表IAM 狭

窄,M2代表IAM 扩大或正常;②C代表 CNC,C0
代表CNC闭锁,C1代表 CNC狭窄,C2代表 CNC
扩大或正常,CX代表 CNC未显现或无法测量;③
N代表CN发育,N0代表CN不发育,N1代表CN
发育不良,N2代表 CN 正常,NX代表 CN 未显现

或无法测量;④D代表合并其他内耳畸形,D0代表

重度畸形(包括 Michel畸形、耳蜗未发育、共同腔

畸形、IP-Ⅰ型),D1代表非重度畸形(包括耳蜗发

育不良、IP-Ⅱ型、前庭导水管扩大、单纯前庭畸形、
单纯半规管畸形),D2代表无耳蜗前庭畸形。

我们在 Sennaroglu分类法基础上,首次提出

根据严重程度将内耳畸形分成重度和非重度畸形

两类,为重度和极重度感音神经性聋患儿是否适合

人工耳蜗植入提供了更明确的标准,对人工耳蜗植

入术有着重要的评估价值。0、1、2可视为各类畸

形的标记,也可视为积分,积分越小,说明畸形越严

重,耳蜗植入的预后越差或无植入指征,如 C0、M0
患儿不适宜行人工耳蜗植入术。

M(C)ND分型法是迄今为止关于IAM、CNC
和CN畸形最详尽的分型,考虑到了各种可能的畸

形。例如通常认为IAM 狭窄会伴 CNC狭窄、CN
发育不良或不发育,但在临床中发现,即使是IAM
扩大或正常,也会有 CN 发育不良或不发育。因

此,人工耳蜗植入前 CT 和 MRI同时评估非常必

要。M(C)ND 分型法还兼顾了 Sennaroglu分类

法,因为耳蜗植入的预后除与 CN 畸形有关以外,
还与耳蜗的发育有关,应该综合考虑。
3　2017版Sennaroglu耳蜗前庭畸形的分类方法

Sennaroglu等〔4〕在2002版内耳畸形分类标准

的基础上于2017年又做了进一步更新,对不同内

耳畸形的听力学影像学表现、“井喷”的发生、面神

经异常、治疗手段、电极选择和 CN 异常进行了详

细介绍,并提供了CN异常的实用分类。
3.1　内耳畸形

①完全性迷路发育不良(Michel畸形):耳蜗、
前庭、半规管、耳蜗导水管缺如,听小骨往往存在。
②原始耳囊:不完全的听囊残迹,无IAM。③耳蜗

未发育:耳蜗未发育伴前庭正常;耳蜗未发育伴前

庭扩张(CAVD)。④共同腔畸形:一个圆形或卵圆

形囊性结构代表耳蜗和前庭。⑤耳蜗发育不良

(CH):耳蜗和前庭分化,但比正常耳蜗小。CH-1
(芽孢样耳蜗):耳蜗在IAM 处呈圆形或卵圆形小

芽孢样结构,耳蜗轴和蜗管内间隔无法辨认;CH-2
(囊性发育不良耳蜗):耳蜗外形正常,蜗轴和蜗管

内间隔发育不良,前庭导水管和前庭扩大,镫骨底

板发育不良;CH-3(耳蜗少于2回):耳蜗少于2
回,蜗轴短,蜗轴、蜗管内间隔和外形与正常耳蜗相

似,前庭和半规管发育不良,蜗管发育不良或未发

育;CH-4(耳蜗中回和顶回发育不良):耳蜗底回正

常,中回和顶回极度发育不良,且位置更靠前部和

中央,面神经迷路段常位于耳蜗前部。⑥耳蜗分隔

不全:耳蜗和前庭分化,且外观正常,但有内部结构

缺陷。IP-Ⅰ型:即囊性耳蜗前庭畸形,蜗轴和筛区

缺失,遗留一囊性结构,伴有前庭扩大,镫骨底板有

一囊性结构,中耳炎后易感染;IP-Ⅱ型:即经典的

Mondini畸形,蜗轴顶回和蜗管内间隔发育不良,
耳蜗顶部呈囊性结构(中回和顶回融合),伴有扩大

的前庭和前庭导水管,耳蜗外形与正常耳蜗相似;
IP-Ⅲ型:极为少见,为 X连锁遗传性聋;耳蜗大小

与正常耳蜗相似,蜗管内间隔正常但全部蜗轴缺

失,耳蜗呈囊状;围绕膜迷路的耳囊非常薄;镫骨底

板发育不良较少见;在耳蜗植入术中往往会遇到严

重“井喷”,有电极误入IAM 的风险。⑦前庭导水

管扩大:耳蜗正常伴前庭导水管扩大。与 Mondini
畸形不同,CT和 MRI可见耳蜗和前庭完全正常。
⑧骨性CNC异常:骨性 CNC狭窄或缺失,耳声发

射可正常。
3.2　CN异常

①正常 CN:在旁矢状位,CN 独立位于IAM
前下部分,和同侧面神经大小一致或略大;②CN发

育不良:比对侧正常CN或同侧面神经小;③CN缺

如:IAM 前下部分无神经,见于耳蜗缺如、CNC缺

如或发育不良;④正常耳蜗前庭神经:为同侧面神

经1.5~2.0倍或与对侧正常耳蜗前庭神经相似;
⑤耳蜗前庭神经发育不良:比对侧耳蜗前庭神经或

同侧面神经小;⑥耳蜗前庭神经缺如:Michel畸形

IAM缺如,则耳蜗前庭神经缺如,只有面神经存在。
4　内耳畸形分类更新的意义

内耳畸形种类繁多,表现形式各不相同,在临

床表现、影像学和听力学表现及术中观察所见特征

迥异(表1)。2017版Sennaroglu内耳畸形分类在
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基于2002年分类标准的基础上纳入了IP-Ⅲ型,这
一特殊的X连锁遗传性聋与镫骨底板固定密切相

关,在镫骨底板切除术中易发生外淋巴瘘〔8〕。该分

型最初由 Nance等在1971年提出〔9〕,由Sennaro-
glu等〔4〕首次纳入耳蜗分隔不全的分类标准,解释

了为何在镫骨和耳蜗植入手术中会不可避免地出

现严重的脑脊液漏,揭示电极可能误入IAM 的风

险,该类患者应尽可能避免行镫骨手术。同时Sen-

naroglu等也对IP-Ⅱ型进行了更正,在IP-Ⅱ型中

耳蜗外形与正常耳蜗相似,因此在2002版分类标

准中描述 Mondini畸形耳蜗有1.5回是不正确的,
只能用于描述CH-3(CH-3耳蜗少于2回)。另外,
Sennaroglu等〔4〕此次更新首次提出了 CN 异常的

分类标准,CN的状态与术后听力和语言结局密切

相关,在判断耳蜗植入和听性脑干植入的时机中具

有实用价值。

表1　内耳畸形特征

内耳畸形分类 影像学表现 听力学表现 井喷 面神经异常

完全性迷路缺失 迷路缺失 重度SNHL … 有

原始耳囊 不完全的听囊残迹 重度SNHL … 有

耳蜗未发育 耳蜗缺如 重度SNHL … 有

共同腔 圆形或卵圆形囊性结构代表耳

蜗和前庭

重度SNHL 很少 有

耳蜗发育不良 耳蜗小 传导性聋、混合性聋、SNHL CH-2可能发生 有

IP-Ⅰ型 囊性耳蜗 重度SNHL 50%发生 可能

IP-Ⅱ型 囊性耳蜗顶 正常至重度混合性聋或渐进

性SNHL

经常搏动,但低于10% 无

IP-Ⅲ型 耳蜗轴缺如,蜗管内间隔存在 混合性聋或SNHL 100%发生 有

前庭导水管扩大 耳蜗正常,前庭导水管扩大 正常至重度混合性聋或渐进

性SNHL

经常搏动 无

骨性CNC异常 骨性CNC狭窄或缺如 重度SNHL,OAE可正常 无 无

　　适当的分类在内耳畸形处理中尤其重要,决定

了患者究竟更适合进行人工耳蜗植入还是其他手

术方式,以及选择何种电极(表2),并指导术后干

预。全球第1例畸形耳蜗的人工耳蜗植入术由

Mangabeira-Albernaz在1983年前施行〔10〕,在此之

前耳蜗畸形被认为是人工耳蜗植入的禁忌证。Qi
等〔11〕在一项回顾性研究中,对纳入的700例行人

工耳蜗植入的 SNHL 患儿的语言发展进行了评

估,发现同内耳正常患儿相比,术后5年 Mondini
畸形患儿能快速地发展其语言能力并取得了相似

的成绩。可见耳蜗植入对 Mondini畸形患儿是一

项非常有效的干预措施。Michel畸形是耳蜗植入

的绝对禁忌证,唯一的手术选择是听觉脑干植入。
在电极的选择上,共同腔畸形患者可用柔软的直电

极,因为直电级可有效刺激共同腔外侧壁的神经组

织〔12〕。由于共同腔存在大小差异,因此术前应根

据影像学检查预估电极长度〔13〕。IP-Ⅰ型呈囊性空

耳蜗,但耳蜗大小正常,适合用直电极,而非环抱蜗

轴电极;而IP-Ⅱ型具有蜗轴和底回,可使用任何电

极,手术方法类似于耳蜗结构正常者〔3〕;IP-Ⅲ型患

者蜗轴缺失,在术中往往会遇到严重“井喷”,电极

极易误入IAM,应避免环抱蜗轴电极。
制定内耳畸形分类并进行更新具有极大意义,

因为正确统一的分类决定了临床决策的精准性,最

终将有益于建立一种全球通用的分类语言,使广大

临床医生能更好地相互理解。

表2　内耳畸形的治疗方法和电极选择

内耳畸形分类 治疗手段 电极选择

完全性迷路缺失 听性脑干植入 听性脑干植入

原始耳囊 听性脑干植入 听性脑干植入

耳蜗未发育 听性脑干植入 听性脑干植入

共同腔 耳蜗植入或听性脑

干植入

避免环抱蜗轴电

极

耳蜗发育不良 助听 器、镫 骨 底 板

造孔 术、耳 蜗 植 入

或听性脑干植入

细短电极

IP-Ⅰ型 耳蜗植入或听性脑

干植入

有阻挡器的电极

IP-Ⅱ型 助听器或耳蜗植入 任何电 极,有 阻

挡器的电极优先

IP-Ⅲ型 助听器或耳蜗植入 有 阻 挡 器 的 电

极,避免 环 抱 蜗

轴电极

前庭导水管扩大 助听器或耳蜗植入 任何电 极,有 阻

挡器的电极优先

骨性CNC异常 耳蜗 植 入 (耳 蜗 发

育不 良)或 听 性 脑

干植入(耳蜗缺如)

标准耳蜗植入或

听性脑干植入

·9111·杨军,等.内耳畸形分类的更新及意义第12期 　



参考文献
[1] FARHOODZ,NGUYENSA,MILLERSC,etal.

CochlearImplantationinInnerEar Malformations:

SystematicReview ofSpeech Perception Outcomes
andIntraoperative Findings[J].Otolaryngol Head
NeckSurg,2017,156:783-793.

[2] CINARBC,BATUK M O,TAHIRE,etal.Audio-
logicandradiologicfindingsincochlearhypoplasia
[J].AurisNasusLarynx,2017,44:655-663.

[3] 杨军.对先天性内耳畸形的再认识[J].临床耳鼻咽喉

科杂志,2006,20(22):1049-1051.
[4] SENNAROGLU L,BAJIN M D.Classificationand

CurrentManagementofInnerEarMalformations[J].
BalkanMedJ,2017,34:397-411.

[5] SENNAROGLU L,SAATCII.Anewclassification
forcochleovestibular malformations[J].Laryngo-
scope,2002,112:2230-2241.

[6] LIY,YANGJ,LIUJ,etal.Restudyofmalformations
oftheinternalauditorymeatus,cochlearnervecanal
andcochlearnerve[J].EurArch Otorhinolaryngol,

2015,272:1587-1596.
[7] 杨军,樊碧云,李幼瑾,等.关于内听道、耳蜗神经管及

耳蜗神经畸形分型的建议[J].临床耳鼻咽喉头颈外

科杂志,2014,28(16):1185-1187.
[8] SENNAROGLUL,BAJIN M D.Incompletepartition

typeIII:Arareanddifficultcochlearimplantsurgical
indication[J].AurisNasusLarynx,2018,45:26-32.

[9] CHOIBY,ANY H,SONGJJ,etal.Clinicalobser-
vationsandmolecularvariablesofpatientswithhear-
inglossandincompletepartitiontypeIII[J].Laryngo-
scope,2016,126:E123-E128.

[10]SUNJQ,SUNJW,HOU X Y.Cochlearimplanta-
tionin Mondini'sdeformity:couldthestraightelec-
trodearraywithlengthof31 mmbefullyinserted?
[J].ActaOtolaryngol,2017,137:712-715.

[11]QIS,KONG Y,XU T,etal.Speechdevelopmentin
youngchildrenwith Mondinidysplasiawhohadun-
dergonecochlearimplantation[J].IntJPediatrOto-
rhinolaryngol,2019,116:118-124.

[12]DHANASINGHA,JOLLYC.Anoverviewofcochle-
arimplantelectrodearraydesigns[J].Hear Res,

2017,356:93-103.
[13]魏兴梅,王杰,李永新.共同腔畸形人工耳蜗植入技术

研究进展[J].中国耳鼻咽喉颅底外科杂志,2016,22
(5):420-424.

(收稿日期:2019-03-26)

《临床耳鼻咽喉头颈外科杂志》2020年征订启事

《临床耳鼻咽喉头颈外科杂志》(原名《临床耳鼻咽喉科杂志》)系中华人民共和国教育部主管、国内外

公开发行的有关耳鼻咽喉头颈外科学的综合性学术期刊,创刊于1987年,为中文核心期刊,第2届国家期

刊奖提名奖期刊,第3届国家期刊奖百种重点期刊,中国科技论文统计源期刊,Medline数据库、美国化学

文摘(CA)、世界卫生组织西太平洋地区医学索引(WPRIM)收录期刊,中国期刊方阵和“庆祝中华人民共

和国成立70周年精品期刊展”入选期刊。本刊以临床为主,兼顾基础研究;以提高为主,兼顾普及。重点

报道国内外有关诊治耳鼻咽喉头颈外科疾病的研究成果、临床经验等,充分反映国内外学术领域的新进展

和医学新动态,辟有专家笔谈、共识与解读、临床研究、实验研究、域外临床快报、研究报告、临床诊疗进展

圆桌论坛、综述、进修苑、学术争鸣、技术与方法、经验与教训及病例报告等多个栏目,并将陆续增设一些紧

密结合临床的新栏目,敬请广大读者踊跃投稿(网址:www.whuhzzs.com)。

本刊2019年改为月刊,全年12期,每月5日出版。2020年每期定价为28.00元,半年价168.00元,

全年价336.00元。全国各地邮局均可订阅(邮发代号38-146)。如漏订,可直接汇款至本刊编辑部订购。

地址:武汉解放大道1277号协和医院内,收款人:《临床耳鼻咽喉头颈外科杂志》编辑部,邮编:430022。

电话:(027)85726342-8818,85726342-8035;E-mail:lcebhzz_whuhzzs@163.com;QQ:1141492582。
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