
临床耳鼻咽喉头颈外科杂志 2021年

JClinOtorhinolaryngolHeadNeckSurg(China) 35卷11期

内耳畸形致脑脊液耳漏的诊疗进展∗

吴宏1　蔡鑫章1

∗基 金 项 目:长 沙 市 自 然 科 学 基 金 资 助 项 目 (No:
kq2014291);湖南省自然科学基金(No:2017JJ3476)

1中南大学湘雅医院耳鼻咽喉头颈外科　耳鼻咽喉科重大
疾病研究湖南省重点实验室(长沙,410008)
通信作者:蔡鑫章,E-mail:zeiss93@csu.edu.cn

[关键词]　内耳畸形;脑脊液耳漏;镫骨;外科手术

DOI:10.13201/j.issn.2096-7993.2021.11.019
[中图分类号]　R764.9　　[文献标志码]　A

Progressindiagnosisandtreatmentofcerebrospinalfluidotorrhea
causedbyinnerearmalformation

Summary　Cerebrospinalfluidotorrheacausedbyinnerearmalformationisrare,anditsclinicalmanifesta-
tionsareatypical.Therefore,itcaneasybemisdiagnosedormissed.Recurrentmeningitiscausedbyinnerear
malformationcanleadtoseriouscomplications.Thisarticlereviewstheclassificationofinnerearmalformation,

theetiologythecommonfistulalocations,clinicalfeatures,imagingfeatures,surgicalapproaches,postoperative
complicationsandinfluencingfactorsofsurgicalefficacyofcerebrospinalfluidotorrheaduetoinnerearmalforma-
tion.
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1　内耳畸形定义及分类

先天性内耳畸形为胚胎期不同阶段内耳发育

障 碍 导 致 内 耳 异 常 的 一 组 疾 病,发 病 率

为1/2000~1/6000[1]。内耳畸形分为骨迷路畸形

和膜迷路畸形。骨迷路在胚胎第4周和第8周之

间发育,从第8周开始骨化,在此期间形成的结构

性畸形可以通过影像学检查来诊断,而膜迷路畸形

无法通过常规的影像学检查诊断[2]。在单侧先天

性感音神经性聋患者中,66.7%伴有内耳和(或)内
听道畸形[3]。目前公认的最常用的分类标准由

Sennarǒglu等[4]提出,将内耳畸形分为八大类:迷
路完全未发育(completelabyrinthineaplasia,又称

Michel畸形),原基耳泡(rudimentaryotocyst),耳
蜗未发育(cochlearaplasia),共同腔(commoncavi-
ty),耳蜗发育不全(cochlearhypoplasia),不全分

隔(incompletepartitions,IP),前庭导 水 管 扩 大

(enlargedvestibularaqueduct),蜗孔畸形(cochle-
arapertureabnormalities)。Mondini畸形定义为

蜗尖畸形、前庭扩大、前庭导水管扩大三联畸形[4]。
2　内耳畸形致脑脊液耳漏病因

导致脑脊液耳漏的常见内耳畸形为不全分隔

类型Ⅰ(incompletepartitionstypeI,IP-I)、耳蜗发

育不全以及耳蜗不发育、共同腔[5]。内耳畸形合并

脑脊液耳漏须同时存在2个异常通道[6]:①必须具

有脑脊液从蛛网膜下腔流入内耳的异常通道;②必

须具有脑脊液从内耳进入中耳的异常通道。对于

前者,耳蜗导水管和内听道是两个常见的通道,脑
脊液可通过内听道缺损或破裂的硬脑膜进入内耳,
或通过扩张、异常的耳蜗导水管直接进入鼓阶、畸
形的耳蜗和前庭。对于后者,最常见的渗漏部位是

卵圆窗周围(包括镫骨底板和环状韧带)[7],其余瘘

口位置可见于圆窗、咽鼓管、鼓岬和下鼓室等[6]。
刘日渊等[8]认为该病 82% 瘘口在卵圆窗周围。
Muzzi等[9]回顾总结了67例与内耳畸形相关的脑

膜炎病例报告,其中脑脊液耳漏瘘口60%位于卵

圆窗周围,13%位于圆窗,也有部分患者为多处瘘

口并发。
卵圆窗周围瘘口的形成原因尚存在争议。一

方面,有学者认为镫骨底板的缺损是后天形成[10],
长期的脑脊液高压和搏动可能导致镫骨底板吸收

或环形韧带破裂,从而形成脑脊液耳漏;另一方面,
有学者认为卵圆窗周围的瘘口可能在发育过程中

已存在[11]。Harada等[11]发现卵圆窗区域有微裂

隙,在其所研究的331块颞骨中,其中25%在卵圆

窗区域观察到微裂隙。这种微裂隙通常成对出现,
位于卵圆窗的上方和下方。一般来说,卵圆窗上方

的微裂隙比卵圆窗下方的微裂隙更宽大。这些微

裂隙的存在表明内耳可能在组织发生过程中通过

微裂隙与中耳相连,从而推断先天性内耳畸形可能

由内耳发育的某个阶段停滞引起,同时形成卵圆窗

周围瘘管,进一步形成脑脊液耳漏。镫骨底板是最

常见的瘘口位置,镫骨底板由两层组成:一层为来

自赖切特软骨(Reichert'scartilage)的外层板,另外

一层为耳囊(oticcapsule)形成的内层板(或前庭

层)。约在胎儿发育的第9周,前庭窗区域的耳囊

显示为软骨特征的带状改变,后被三层骨所取代:
外层板、内层板、中间层(即软骨内骨,endochon-
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dralbone)。正常情况下,在胚胎23~26周,软骨

内骨(中间层)发生重吸收,内层板与外层板不发生

重吸收;如果某些因素导致内层板、外层板被吸收

就会产生缺损,从前庭到中耳腔的瘘管因此形成。
Sennaroglu等[5]将卵圆窗周围漏命名为镫骨底板

瘘(stapesfootplatefistula,SFF),并认为IP-Ⅲ型

内耳畸形患者的脑脊液压力非常高,但却没有发生

SFF,从而提出脑脊液的高压及搏动不是促进SFF
发展的原因,而是由于内听道血供减少导致镫骨骨

内膜层发育异常,进而导致SFF的发生[12]。2021
年,Sennaroglu等[5]首次将SFF分为4种类别:①
正常镫骨底板(normalstapesfootplate),一个变薄

的镫骨底板将中耳和前庭分开;②镫骨底板缺损

(stapesfootplatedefect),镫骨底板有缺陷,被一层

薄的中耳黏膜覆盖;③镫骨底板囊肿(stapesfoot-
platecyst),卵圆窗区由起源于前庭的囊性结构填

充,穿过镫骨底板缺损进入中耳,大小可变化;④持

续的镫骨底板瘘(leakingstapesfootplatefistula),
脑脊液通过镫骨底板的缺损从前庭流入中耳和咽

鼓管。
3　内耳畸形致脑脊液耳漏临床特征

内耳畸形致脑脊液耳漏患者的临床表现包括

不同程度的感音神经性听力下降、脑脊液耳漏或鼻

漏(患侧鼓膜完整时)以及复发性脑膜炎。在脑脊

液耳漏发生前,患者的听力可表现为从正常听力至

极重度感音神经性聋的不同水平。当脑脊液耳漏

出现时,如果患者原来存在残余听力,可能会出现

突发性或波动性感音神经性听力损失;原来前庭功

能残留的患者可能会出现眩晕,并且瘘管试验呈阳

性[6]。鼓膜完整的情况下,有的患者表现为长期鼻

漏,被误诊为变应性鼻炎或脑脊液鼻漏而进行相应

的治疗,但治疗效果差;部分患者表现为夜间咳嗽

或呛咳、反复肺炎发作[13];有的患者因鼓室积液被

误诊为分泌性中耳炎,并进行置管,延误甚至加重

病情。收集患者的鼻部漏出液进行生化检测可辅

助判断漏出液的性质,尤其葡萄糖定量意义更大,
但此结果会受到混杂因素的影响,例如泪液及血液

等污染;而且脑膜炎发作时也可降低脑脊液葡萄糖

浓度。另外,可通过鼻内镜观察到部分患者咽鼓管

咽口有清亮液体流出。儿童及婴幼儿时期由于表

述能力有限,且体查与辅助检查配合欠佳、鼻部漏

出液取样难等因素,早期诊断内耳畸形致脑脊液耳

漏十分困难。据统计,在做出正确诊断之前大部分

患者均出现至少2次脑膜炎发作,少数患者甚至达

到20次脑膜炎发作[6]。脑膜炎可能是感染从咽鼓

管逆行扩散到中耳和颅内,儿童咽鼓管具有宽、短、
直的特点,可增加感染机会[13]。肺炎链球菌是最

常见的病原体[14],其次是流感嗜血杆菌[15],也有假

单胞菌性脑膜炎的报道[15-16]。反复脑膜炎的患者

发生感音神经性听力下降的风险显著增加,尤其是

肺炎链球菌引起的脑膜炎[17]。即使患者接种了肺

炎链球菌疫苗,儿童仍然可能由于此种致病菌罹患

脑膜炎[5]。Muzzi等[9]回顾性分析了67例内耳畸

形相关脑膜炎患者,就诊时年龄0.1~14岁,平均

(3.60±3.00)岁,在正确诊断和外科治疗前脑膜

炎发 作 的 次 数 1.00~10.00 次,平 均 (3.27±
1.81),8.96%(6例)患者在就诊前听力正常,2例

患儿死于内耳畸形相关脑膜炎。复发性细菌性脑

膜炎是一种预后较差的疾病,即使在及时和恰当的

抗生素治疗下,其病死率仍然很高,10%~20%的

细菌性脑膜炎恢复期患者也可能出现严重的神经

发育后遗症[14]。因此,及早明确诊断、进行外科干

预内耳畸形导致的脑脊液耳漏十分重要。Lien
等[14]建议:①首次患脑膜炎的儿童均应该接受听

力检查,并注意排查是否合并内耳畸形及脑脊液耳

漏;②持续性耳漏和鼻漏的患者注意排查是否是脑

脊液漏,如果出现脑脊液耳漏或鼻漏合并单侧听力

障碍,应进行影像学检查,明确是否合并内耳畸形。
4　内耳畸形致脑脊液耳漏影像学特征

内耳畸形及脑脊液耳漏的诊断依赖于计算机

断层扫描(CT)和核磁共振成像(MRI)检查。高分

辨率计算机断层扫描(high-resolutioncomputed
tomography,HRCT)是首选的诊断方法[7],它可以

辨别内耳畸形及中耳积液、卵圆窗周围骨质情况,
但不能显示内听道硬脑膜撕裂的部位。脑池造影

可以证明脑脊液耳漏的部位,但目前应用较少。通

过磁共振三维重建可观察耳蜗、前庭导水管、半规

管、内听道及前庭蜗神经的形态。由于CT与 MRI
成像原理不同,前者突出显示骨质,后者突出显示

软组织。通过医学图像融合技术可将不同成像技

术得到的同一物体的图像进行融合[18]。对结构精

细的内耳进行医学图像融合国内外文献报道较少。
Seemann等[19]将 10 例 耳 聋 患 者 中 耳、内 耳 的

HRCT与高分辨率磁共振成 像 (high-resolution
magneticresonanceimaging,HRMRI)进行融合及

后处理,内耳结构及中耳听小骨形态及位置关系清

晰可见。Sennaroglu等[5]通过总结既往病例,将

SFF影像学中可能的表现分为5种类别:①正常镫

骨底板:正常镫骨底板将前庭与中耳分开;②镫骨

底板缺损:底板的骨缺损被一层薄的黏膜覆盖,没
有任何囊性结构,目前仍是组织病理学确诊,但有

可能被新一代 CT 确诊;③CT 提示卵圆窗处低密

度影隆起:表现为镫骨底板处低密度影的卵圆或圆

形隆起,提示镫骨底板囊肿;④MRI提示镫骨底板

囊性隆起:向中耳方向突出的充满液体的囊性结

构,与内耳的脑脊液连续,信号强度相似,是镫骨底

板囊肿的特征;⑤液体填充中耳:脑脊液填充鼓室

和乳突,在 MRI具有与脑脊液、内耳相似特征的长
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T2 信 号。临 床 医 师 常 根 据 患 者 病 史、查 体 及

HRCT或 MRI即可做出初步诊断,为进一步手术

探查提供依据。
5　内耳畸形致脑脊液耳漏的手术治疗

5.1　手术入路

内耳畸形致脑脊液耳漏的外科治疗可分为两

种方法,一种是阻断蛛网膜下腔与内耳的脑脊液沟

通,另一种是阻断内耳与中耳的脑脊液沟通。根据

手术阻断方法的不同,可选择不同的手术入路。第

1种手术方法常用于内听道硬脑膜撕裂修补[20],手
术可经枕下入路[21]、迷路入路[20-22]、中颅窝入路[23]

等。第2种手术方法最常见于SFF的修补,常见

的手术入路为耳道入路[13-14,16,24]、乳突-面隐窝入

路[25]、扩大耳道入路[5]、岩部次全切除术[5]及联合

入路[5]等。通常,镫骨完整切除后用颞肌、筋膜、脂
肪组织、纤维蛋白或氰基丙烯酸酯胶填充内耳[26]。
Sennaroglu 等[5] 也 提 出 可 保 留 镫 骨 结 构,
用0.5mm 微钻扩大镫骨底板缺损骨质,然后以哑

铃状的填塞物进行修补。另外,有术者提出术中或

术后进行腰大池引流,降低颅压,避免复发[26]。
脑脊液耳漏修补通常在显微镜或耳内镜下操

作。1993年,Thomassin等[27]报道了第1例中耳

耳内镜手术。随着内镜技术的发展,耳内镜可替代

显微镜在部分颞骨手术中的使用,完成如中耳炎、
胆脂瘤、岩尖胆固醇肉芽肿等的手术治疗[28]。耳

内镜经耳道手术的显著优势是视野开阔清晰、照明

和放大率改善以及术后伤口小、愈合快。据报道,
经耳道入路内镜手术作为第一次修复内耳畸形致

脑脊液耳漏的成功率为92.86%[13]。另外,有学者

曾进一步尝试水下耳内镜进行内耳畸形致脑脊液

耳漏的修补手术[29]。
人工耳蜗植入是部分内耳畸形患者改善听觉

的治疗方式。若患者需要在一次手术中同时完成

人工耳蜗植入和SFF修复,可能会增加术后感染

的风险。Chen等[30]成功通过联合乳突-面隐窝及

迷路入路对2例患者同时进行了人工耳蜗植入和

脑脊液耳漏修补手术。术中首先确认圆窗和外半

规管的位置,在外半规管做一大小约为2mm×2
mm 开窗,随后将人工耳蜗电极通过鼓阶插入,将
颞肌及筋膜通过外半规管的开窗填入前庭及外半

规管,术后患者恢复好。另有学者建议可选择经乳

突-面隐窝联合经耳道入路[5],经耳道入路可更加

直观观察中耳结构,充分判断瘘口位置并进行操

作;经乳突-面隐窝入路,可同时行人工耳蜗植入。
5.2　术后并发症

内耳畸形致脑脊液耳漏修补手术的术后并发

症较少,预后总体较好。常见的并发症为面瘫及颅

内感染、颅高压。伊海金等[31]、葛润梅等[32]、Yi
等[20]分别报道经迷路入路修补内耳畸形合并脑脊

液耳漏,11例患者中3例出现面瘫,术后2个月左

右恢复。王锡温等[33]为1例共同腔畸形的患者经

乳突面神经隐窝入路探查并修复镫骨底板处脑脊

液漏,术后3d出现迟发性面瘫(H-B分级Ⅳ级),
可能与术中填塞肌肉时刺激了内听道内的面神经

有关,40d后面瘫完全恢复。共同腔患者可考虑将

耳道入路作为首选,视野较面隐窝入路更清晰。江

刚等[34]报道了1例术后出现颅内感染患者,经抗

感染治疗后痊愈。由于术前脑脊液漏导致脑脊液

生成的代偿性增多,手术封闭瘘口后可能出现暂时

性颅内高压,术后可半坐卧位,酌情使用降颅压药

物,必要时行腰大池引流,顽固的颅高压可行脑室

腹腔分流手术[35]。
5.3　手术成功的影响因素

手术成功的影响因素包括手术入路的选择、瘘
口位置的判定、填塞物的性状、瘘口周围黏膜的充

分搔刮、术后病情管理。根据患者内耳畸形的类别

及外耳道的宽度,选择合适的手术入路,如共同腔

患者建议经耳道入路视野更清晰,外耳道狭窄的患

儿可选择扩大的外耳道入路;脑脊液耳漏可能有多

个瘘口,手术中需要仔细确认瘘口位置;瘘口周围

黏膜需充分搔刮[36];填塞材料需足够大并呈哑铃

形,在瘘口处形成嵌顿;不建议单纯脂肪填塞,脂肪

容易发生回缩,导致脑脊液耳漏复发;术后预防使

用抗生素,避免颅内感染;及时发现并积极处理颅

高压。
6　总结

内耳畸形致脑脊液耳漏临床少见,常见的瘘口

位置位于卵圆窗周围(包括镫骨底板及环状韧带),
临床表现包括不同程度的感音神经性听力下降、脑
脊液耳漏或鼻漏(患侧鼓膜完整时)以及复发性脑

膜炎等,易误诊或漏诊。对于首次发作脑膜炎的患

儿应该常规检查听力情况并进行颞骨 HRCT 检

查;对于反复发作脑膜炎或者长期鼻(耳)漏同时伴

有听力下降的患者必须通过颞骨 HRCT排除此类

疾病。综合病史、体查、颞骨 HRCT等辅助检查可

明确诊断。在控制颅内感染、病情稳定的前提下,
应尽早手术治疗,手术应选择合适的手术入路、修
补部位及填塞物,注意患者术后病情的监测,及时

处理并发症。
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Baroreceptorfailuresyndromeafterheadandnecktumorsurgery
Summary　Withthecontinuousupdatingofheadandnecksurgeryconceptsandtechniques,moreandmore
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　　压力感受器衰竭综合征(baroreceptorfailure
syndrome,BFS)是一种临床上报道较少并且容易

被忽略的临床综合征[1]。Sugarbaker等[2]于1971
年报道在二期颈动脉体瘤切除术后,患者出现了以

高血压、心率增快、头痛及焦虑等为特征的临床表

现,当时对这一并发症的认识还明显不足。1997
年Jordan等[3]引入了压力感受器衰竭这个概念,
并对其进行了初步的介绍,其实质就是颈动脉窦的

压力感受器受损,机体对血压的负反馈调节功能丧

失,从而表现出以阵发性高血压、高血压危象、直立

性心动过速、直立不耐受为特征的术后并发症。根

据病程进展的快慢程度,又分为急性压力感受器衰

竭和慢性压力感受器衰竭。急性BFS的症状以突

发性为主,常常在外科手术及外伤后出现;慢性

BFS发展较为隐匿,临床上报道较多的是头颈癌放

疗的后遗效应,常常在数年之后才会出现相应的临

床症状,症状的典型与否与压力感受器去神经化的

程度有关[4]。由于临床症状多样,故而给临床医生

的诊断和治疗带来了相当大的挑战,为此,如何进

行快速而准确的诊断,并在诊断之后采取行之有效

的诊疗措施显得十分必要。

1　压力感受器衰竭的发病机制

压力感受器是通过血压对血管壁的牵拉刺激

而激活的,它通过瞬时的负反馈调节机制从而调整

血压的急剧改变,压力感受器主要位于颈动脉窦、
主动脉弓及心肺的血管壁[5-8]。当血压升高时主要

通过牵拉颈交叉及颈内动脉的血管壁从而使压力

感受器产生冲动,冲动从颈动脉窦的神经末梢沿舌

咽神经的分支传导至调节血压的中枢-孤束核,激
活的孤束核神经元可以产生兴奋的谷氨酸能输出

到髓质的腹外侧的尾端,进而提供输出抑制物氨基

丁酸能,到达脊髓腹外侧的头端(交感神经活性产

生的区域);与此同时,刺激孤束核可以激活迷走神

经及凝核的背部迷走核(副交感神经活性产生的区

域);因此,血压的增加激活了颈动脉压力感受器和

孤束核,可以同时产生抑制交感活性(通过抑制髓

质腹外侧的头端)并且激活副交感活性(通过激活

迷走神经的迷走神经核的背部),最终导致交感神

经的抑制从而使血管舒张,对心脏而言则是导致心

输出量的减少;而副交感神经的激活对心脏而言则

是导致心率的减少,这些调控恢复了血压的基线

值[9-10]。当压力感受器受损时,颈动脉窦的郝令

(Hering)神经无法使机械刺激转化为电刺激传导

至孤束核,因此交感神经的紧张性抑制丧失,从而

导致交感活性增加,负反馈反射弧中断,血压无法
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