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　　[摘要]　目的:初步探讨 Mondini畸形患儿的影像学特征与术中“井喷”的关系,为人工耳蜗植入术前预判术

中“井喷”提供依据和临床指导。方法:将2020年1月—2021年12月筛查的重度-极重度感音神经性聋患儿根据

Sennarǒglu的分类方法,严格按纳入标准分为 Mondini畸形组、单纯EVA组和内耳无畸形组。对颞骨 HRCT及

内耳 MRI进行图像后期处理,并完成各指标的测量,包括耳蜗高度、前庭导水管外口宽度等,并记录人工耳蜗植

入时的“井喷”情况,分别比较三组间各指标的均值,及组内井喷组与非井喷组各指标的差异。结果:Mondini畸

形组、单纯 EVA 组和内耳无畸形组的耳蜗高度、耳蜗底周长度、蜗孔宽度、前庭长径和前庭宽径存在组间差异

(P<0.05)。Mondini畸形患儿人工耳蜗植入术中“井喷”的发生率为30.77%(8/26),井喷组的前庭导水管外口

宽度[(3.10±0.74)mm]和前庭导水管中段宽度[(1.90±0.68)mm]较非井喷组宽,差异有统计学意义(P<
0.05)。单纯EVA患儿人工耳蜗植入术中“井喷”的发生率为20.00%(3/15),井喷组与非井喷组间的内淋巴囊

长度比较差异有统计学意义(P<0.05)。结论:Mondini畸形患儿术中发生“井喷”的原因复杂,前庭导水管扩大明

显可能为解剖基础之一,能否用于指导术前评估术中“井喷”风险,需要今后多中心大样本的临床研究进一步证实。
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Abstract　Objective:Toinvestigatetherelationshipbetweenimagingcharacteristicsandintraoperativeperil-
ymphgusherinpatientswithMondiniinnerearmalformationincochlearimplantation,inordertoprovidebasis
andclinicalguidanceforpredictingofintraoperativeperilymphgusherbeforecochlearimplantation.Methods:Ac-
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cordingtoSennaroglu'sclassificationmethod,childrenwithseveresensorineuralhearinglossscreenedfromJanu-
ary2020toDecember2021weredividedintoMondinigroup,simpleenlargedvestibularaqueductgroupandnor-
malinnereargroupaccordingtoinclusioncriteriastrictly.TheimagesoftemporalboneHRCTandinnerearMRI
werepost-processed,somerelativeindicatorsweremeasured,includingcochlearheightandwidthofvestibularaq-
ueduct,etc.,andthegushersituationduringcochlearimplantationwasrecorded.Themeanvalueofeachindica-
toramongthethreegroupswerecomparedrespectively,andthedifferencesofeachindicatorbetweenthegusher
groupandthenon-gushergroupwereanalyzed.Results:Therewerestatisticallysignificantdifferencesincochlear
height,lengthofcochlearbottomturn,widthofcochlearaperture,vestibularlengthandvestibularwidthamong
theMondinigroup(24cases),simpleEVAgroup(15cases)andnormalinnereargroup(28cases).Theincidence
ofgusherofMondinigroupincochlearimplantationwas30.77%(8/26).TheouterdiameteroftheVA([3.10±
0.74]mm)andthemiddlewidthoftheVA([1.90±0.68]mm)inthegushergroupwerewiderthanthoseinthe
non-gushergroup,andthedifferencewasstatisticallysignificant.Theincidenceofintraoperativegusherinpa-
tientswithEVAwas20.00%(3/15),andtherewasstatisticallysignificantdifferenceinthelengthofendolymph
sacbetweengushergroupandnon-gushergroup(P<0.05).Conclusion:Thecausesofintraoperativeperilymph
gusherinpatientswithMondiniinnerearmalformationarecomplex.Theenlargedvestibularaqueductmaybeone
oftheanatomicalbasis.Whetheritcanbeusedtoguidethepreoperativeassessmentoftheriskofintraoperative
perilymphgusherneedtobefurtherconfirmedbyalargesampleofclinicalresearchfrom multiplecentersinthe
future.

Keywords　Mondinideformity;cochlearimplantation;intraoperativeperilymphgusher;enlargedvestibular
aqueduct

　　内耳畸形分类从1987年Jackler等[1]提出的

系统分类方法到2017年 Sennarǒglu等[2]对内耳

畸形的系统阐述,该分类方法的提出为人工耳蜗植

入术的适应证选择、并发症预防提供了有力保障。
不完全分隔型为最常见的内耳畸形,刘贝贝等

(2020)报道 Mondini畸形在内耳畸形中的构成比

达35.15%,该型的高分辨率 CT(HRCT)表现为

耳蜗底周正常,耳蜗中周与顶周融合为囊状,伴有

前庭导水管扩大。临床中发现,部分 Mondini畸形

患者发生“井喷”,而有些则不会,是否因为内耳畸

形结构的细微差异,国内外无相关研究。据此,本
研究应用 HRCT 和 MRI测量了 Mondini畸形患

者的耳蜗高度、导水管外口径等指标,探讨 Mondi-
ni畸形术中“井喷”的内耳因素,为人工耳蜗植入术

前预判术中“井喷”提供依据和临床指导。
1　资料与方法

1.1　临床资料

2020年1月—2021年12月在新疆维吾尔自

治区人民医院进行听力筛查诊断为双侧重度-极重

度感音神经性聋的患者中,根据 Sennarǒglu等[2]

的内耳畸形分类方法,将符合 Mondini畸形的24
例患儿纳入 Mondini畸形组,采用 Cincinnati标

准[3]将符合单纯前庭导水管扩大(enlargedvestib-
ularaqueduct,EVA)的15例患儿纳入单纯 EVA
组,符合内耳无畸形的28例患儿纳入内耳无畸形

组。共有67例患儿纳入本研究,其中男35例,女
32例;年龄11个月~14岁;语前聋63例,语后聋4
例。三组间性别、年龄、出生方式、出生体重等一般

资料比较差异无统计学意义,具有同质性。所有患

儿均接受了人工耳蜗植入术,其中术中1耳植入前

庭,拍片发现后再次植入耳蜗,其余患儿无术后并发

症,均为术后1个月开机并进行听力言语康复训练。
所有患儿入组前征得患儿家长的知情同意并

签字。参照 Loundon等[4]提出的“井喷”标准,本
研究中“井喷”仅仅指4级。
1.2　 颞骨 CT 扫描方法和 MRI内耳及内听道

检查

颞骨 CT 扫描使用 GE VCT64层螺旋 CT
机,以听眶上线为基线,螺旋扫描上缘达岩锥弓上

隆起、下缘达乳突尖;管电压120kV,管电流300~
350mA;扫描层厚1.25mm;重建行单边靶放大,
FOV9.6,层厚0.625mm,间隔0.3mm;CT扫描

图像传送至 GEAW4.5工作站,行多平面重建。
使用 GESignaExciteTwinExct1.5超导型

MR扫描仪,线圈为8通道头颈联合线圈,先行内

听道常规的横断 T1WI、T2WI、冠状位抑脂 T2WI
检查,再 行 轴 位 3D FIESTA 序 列 扫 描,层 厚

0.8mm。将原始扫描图像进行 MPR 后处理,可
显示耳蜗、前庭及部分半规管;MIP及 VR后处理

后将内耳周围的低信号组织去除,获得清晰内耳水

成像图像。
1.3　图像后处理及测量指标

由两名工作12年的影像科医生对颞骨 HRCT
及内耳 MRI进行图像后期处理,并完成各指标的

测量[1,5],包括耳蜗高度、耳蜗底周管径、耳蜗底周

长度、蜗孔宽度、前庭长径、前庭宽径、前庭导水管

外口宽度、前庭导水管中段宽度、内淋巴管至内淋

巴囊尾端的最大径、内淋巴囊上下界高度。所有数

据测量 两 次 取 平 均 值,以 mm 为 单 位,结 果 以

■X±S 表示。
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测量方法:①耳蜗高度:耳蜗中央垂直于底周

横轴层面测量耳蜗高度(图1a);②耳蜗底周长度:
同上层面,平行于耳蜗底周测量耳蜗长度(图1a);
③耳蜗底周管径:锤骨柄层面可见鼓岬及耳蜗底

周,测量管腔的最大内径(图1b);④蜗孔宽度:耳
蜗层面耳蜗中央垂直于底周横轴层面测量耳蜗筛

孔最大内径(图1c);⑤前庭长径:在外半规管层面

测量前庭最大纵向距离(图1d);⑥前庭宽径:同上

层面上测量最大横向距离(图1d);⑦前庭导水管

外口宽度:选择导水管最大直径的层面,自外口后

缘向岩部做一垂直线,测量其宽度(图1e);⑧前庭

导水管中段宽度:同一层面,测量总脚至外口直径

中点的1/2处的宽度(图1e);⑨内淋巴囊长径:内
淋巴管至内淋巴囊尾端的最大径(图1f);⑩内淋巴

囊上下界高度:该高度为 MRI片上内淋巴囊上界

与下界的扫描层厚值相减获得。
1.4　统计学方法

采用SPSS22.0统计软件对相关指标进行统

计学分析,对三个组的各个计量资料进行描述性统

计分析,各指标进行单因素方差分析,并两两比较,
以P<0.05为差异有统计学意义。
2　结果

2.1　Mondini畸形组、单纯EVA组和内耳无畸形

组各指标比较

经过单因素方差分析,可见三组的耳蜗高度、
耳蜗底周长度、蜗孔宽度、前庭长径和前庭宽径这

五个指标存在组间差异(P<0.05),见表1。

a:为耳蜗高度(左侧黑箭头)和底周长度(右侧黑箭头)测量;b:为耳蜗底周管径测量;c:为蜗孔筛区测量;d:为前庭腔长

径(上方黑箭头)和宽径(下方黑箭头)测量;e:为前庭导水管外口宽度(左侧黑箭头)和中段径(右侧黑箭头)测量;f:为内

淋巴囊长径测量。
图1　内耳测量方法

表1　Mondini畸形组、单纯EVA组和内耳无畸形组的内耳各指标比较 mm,■X±S

指标 Mondini畸形组(48耳) 单纯EVA组(30耳) 内耳无畸形组(56耳) P 值

耳蜗高度 4.05±0.43 3.82±0.47 3.16±0.27 0.001
耳蜗底周长度 8.05±0.66 7.31±0.87 6.21±0.82 <0.001
耳蜗底周管径 1.77±0.27 1.81±0.21 1.56±0.16 0.086
蜗孔宽度 1.66±0.47 1.58±0.30 1.42±0.29 0.004
前庭长径 6.08±0.39 5.92±0.38 5.77±0.41 0.001
前庭宽径 3.55±0.39 3.59±0.43 2.87±0.29 <0.001
前庭导水管中段宽度 1.56±0.58 1.59±0.70 0.74±0.15(14耳) 0.422
前庭导水管外口宽度 2.38±0.90 2.33±1.08 0.67±0.09(9耳) 0.499
内淋巴囊长径 14.66±6.53 16.53±6.51 - 0.696
内淋巴囊宽径 11.11±2.87 11.66±4.57 - 0.127

　　注:“-”指内淋巴囊未显影,未测量。
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2.2　Mondini畸形患儿中井喷组和非井喷组各指

标比较

按人工耳蜗植入术中“井喷”情况将 Mondini
畸形患儿分成井喷组(8耳)和非井喷组(18耳),其
中2例行双耳人工耳蜗植入,累计26耳。由表2
可见,Mondini畸形人工耳蜗植入术中“井喷”的发

生率为30.77%(8/26),各指标的均数经两两t检

验,两组的前庭导水管外口宽度和前庭导水管中段

宽度比较差异有统计学意义(P<0.05)。

2.3　单纯EVA患儿中井喷组和非井喷组各指标

比较

按人工耳蜗植入术中“井喷”情况将单纯EVA
患儿分成井喷组(3耳)和非井喷组(12耳)。由表

3可见,单纯 EVA 患儿人工耳蜗植入术中“井喷”
的发生率为20.00%(3/15),各指标的均数经两两

t检验,两组的内淋巴囊长径比较差异有统计学意

义(P<0.05)。

表2　Mondini畸形患儿中井喷组和非井喷组的内耳各指标比较 mm,■X±S
指标 井喷组(8耳) 非井喷组(18耳) P 值

耳蜗高度 4.03±0.62 4.01±0.37 0.244
耳蜗底周长度 7.91±0.39 8.04±0.74 0.636
耳蜗底周管径 1.68±0.30 1.81±0.25 0.263
蜗孔宽度 1.49±0.58 1.69±0.47 0.376
前庭长径 6.31±0.39 6.00±0.32 0.051
前庭宽径 3.39±0.51 3.58±0.48 0.384
前庭导水管中段宽度 1.90±0.68 1.42±0.42 0.043
前庭导水管外口宽度 3.10±0.74 2.02±0.79 0.004
内淋巴囊长径 18.92±3.47 14.50±6.41 0.109
内淋巴囊宽径 12.77±2.87 9.67±3.71 0.071

表3　单纯EVA患儿中井喷组和非井喷组的内耳各指标比较 mm,■X±S
指标 井喷组(3耳) 非井喷组(12耳) P 值

耳蜗高度 4.12±0.76 3.81±0.32 0.266
耳蜗底周长度 1.82±0.09 1.80±0.26 0.884
耳蜗底周管径 7.78±0.11 7.36±0.95 0.476
蜗孔宽度 1.69±0.33 1.61±0.37 0.737
前庭长径 5.69±0.92 5.95±0.50 0.386
前庭宽径 3.62±0.76 3.52±0.31 0.719
前庭导水管中段宽度 1.59±0.13 1.46±0.71 0.756
前庭导水管外口宽度 2.61±0.66 2.25±1.01 0.572
内淋巴囊长径 13.44±2.28 19.51±3.76 0.021
内淋巴囊宽径 10.70±0.62 13.19±3.24 0.222

2.4　内耳无畸形患儿“井喷”情况

内耳无畸形组共有28例完成人工耳蜗植入

术,仅1例发生井喷。
3　讨论

按目前公认的Sennarǒglu等[2]提出的内耳畸

形分类方法,将不完全分隔型分为不完全分隔Ⅰ型

(IP-Ⅰ)、不完全分隔Ⅱ型(IP-Ⅱ)即 Mondini畸形,
不完全分隔Ⅲ型(IP-Ⅲ)。从典型 CT 可见,Mon-
dini畸形的程度较其他两型轻,临床报道其内耳畸

形中构成比较高[6],但在临床工作中会遇到人工耳

蜗植入时发生“井喷”、脑脊液耳鼻漏[7]、电极植入

前庭的情况,需要引起临床医生的关注,尤其是人

工耳蜗植入术的术前评估。有研究表明 Mondini
畸形发生在胚胎发育的第7~8周,耳蜗只有1~
1.5转,基底部正常,中、顶部融合,且内部阶间隔

膜不清[8]。关于病因,较多的研究围绕着 Pendrin
蛋白(SLC26A4基因的编码蛋白)在内耳主要表达

于内淋巴管和内淋巴囊,参与 Cl- 的转运,维持内

淋 巴 液 的 离 子 平 衡[9]。Goldfeld 等[9] 发 现

SLC26A4基因突变导致的内淋巴囊水肿是导致内

耳骨性畸形的原因,内淋巴囊的扩大可能同时影响

蜗轴的螺旋形态,导致 Mondini畸形。内耳的膜迷

路有无扩大? 扩大到什么程度? 后期需尝试用内

耳钆造影检查来进一步验证。解剖学上,内听道内

充填脑脊液,内侧有面神经、前庭神经、耳蜗神经走

行,骨迷路与膜迷路的间隙内充满外淋巴,外淋巴

与脑脊液成分相似,但略有不同,膜迷路为骨迷路

内侧连续的管道系统,内侧充满内淋巴液,所以IP-
Ⅱ型患者出现术中“井喷”与IP-Ⅰ、IP-Ⅲ型患者有

所不同。
Mondini畸形患者人工耳蜗植入术中“井喷”

与什么有关? 从 HRCT看,是否与内听道相通,是
否存在前庭导水管扩大,内淋巴囊扩大很关键[10]。
本研究测量的相关内耳数据中,Mondini畸形组患

·348·陆金山,等.Mondini畸形患儿的影像学特征与术中“井喷”的关系探讨第11期 　



儿的 耳 蜗 高 度 (4.05 mm)、耳 蜗 底 周 长 度

(8.05mm)与内耳无畸形组(分别为3.16mm 和

6.21mm)相比,差异有统计学意义,可见 Mondini
畸形不仅有前庭扩大,耳蜗也存在一定程度的扩

大,该两项指标的增大可能也是源于SLC26A4基

因突变,与其他文献报道的不同。Zheng等[11]在颞

骨标本中发现 Mondini畸形的蜗管呈1.5~2周,
蜗管长度和蜗轴高度显著低于正常耳蜗。这可能

与测量方法有关,本资料在影像学上测量,而且测

试的是耳蜗轴所在层面耳蜗腔的高度,而不是蜗轴

的高度,故有所不同。今后需进一步增加测量样本

量来证实。IP-Ⅰ与IP-Ⅲ型中耳蜗孔与内听道相

通,结合临床报道,人工耳蜗植入术中“井喷”率相

对较高。Suk等[12]报道25耳IP-Ⅰ型患者接受人

工耳蜗植入术,“井喷”的发生率为56.50%;Kon-
torinis等[13]报道11例IP-Ⅰ患者接受手术,“井
喷”发生率为63.60%;卢宇涵等[14]报道11例IP-
Ⅲ型患者接受人工耳蜗植入术,“井喷”发生率为

81.81%;而 Mondini畸形患者“井喷”发生率为

14%[15];本研究为30.77%(8/26),明显低于IP-Ⅰ
与IP-Ⅲ型患者,可见,“井喷”的发生和耳蜗是否与

内听道相通关系很大。从 HRCT 可见部分 Mon-
dini畸形患儿耳蜗与内听道不相通,但耳蜗底周与

扩大的前庭相通,耳蜗开窗后自然与前庭相通,“井
喷”的发生率较单纯 EVA 高。Mondini畸形组的

耳蜗高度和底周长度较内耳无畸形组大,前庭长径

(6.08mm)和宽径(3.55mm)比内耳无畸形组(分
别为 5.77 mm 和 2.87 mm)大,差异有统计学

意义。
在 Mondini畸形患者人工耳蜗植入术中,只有

部分发生“井喷”,而大部分不会发生,这可能是基

于某个内耳解剖细节。本研究就内耳畸形的影像

学测量做了初步分析,结果显示,Mondini畸形井

喷组和非井喷组的前庭导水管外口平均宽度分别

为3.10mm 和2.02mm,前庭导水管中段平均宽

度分别为1.90mm 和1.42mm,组间比较差异有

统计学意义。前庭导水管的扩大往往伴有内淋巴

管及内淋巴囊的扩大,根据目前公认的 EVA 引起

听力下降的发病机制学说[16-17]—前庭水管缓冲学

说:正常的前庭水管可缓冲脑脊液的压力,而EVA
患者脑脊液的压力可通过扩大的前庭水管直接推

压内淋巴囊,使外淋巴液自耳蜗开窗处涌出。可见

随着前庭导水管直径的增大,其缓冲作用削弱,反
流能力增大,从而术中“井喷”的概率也大大增加,
同时对螺旋神经节细胞和毛细胞损害也越大。仵

倩等(2020)研究发现前庭水管中点直径扩大超过

3.0mm,人工耳蜗植入术后听觉言语康复效果则

相对较差,无“井喷”与导水管扩大程度的相关性研

究。本研究发现人工耳蜗植入术中“井喷”的前庭

导水管外口宽度均值为3.10mm,能否将其作为术

前判断术中“井喷”的标准,需要今后大样本的进一

步验证。
此外,本研究中单纯 EVA 患儿的术中“井喷”

率为 20.00% (3/15),与 鲁 海 平 等[18] 报 道 的

21.16%一致,较 Mondini畸形患儿的发生率低,这
可能与 Mondini畸形的前庭腔扩大有关,或者与

Mondini畸形的耳蜗底周、前庭相通有关。同时统

计结果显示单纯EVA 患儿中,井喷组的内淋巴囊

长度(13.44mm)反而小于非井喷组(19.51mm),
差异有统计学意义,分析原因,可能是该组患儿样

本量过小造成。关于内淋巴囊的体积,目前应用较

多的是根据方哲明等[19]的标准将内淋巴管和内淋

巴囊 MRI表现分为四型。本研究测量的是贴在小

脑半球前外缘表面有条弧形或椭圆形囊状物的前

后最长径和上下界高度,三维图像上呈“饼状”或
“汤勺状”,以粗略估计内淋巴囊的体积。目前无相

关研究提示内淋巴囊的大小是否影响井喷,需今后

进一步探索。
综上,Mondini畸形不仅有前庭导水管的扩

大,同时伴有耳蜗各周、前庭的变化,可能上述结构

异常导致相应的膜迷路改变,影响内耳外淋巴液循

环,如脑脊液压力过大或起缓冲作用的结构受损可

导致术中“井喷”。本研究结果显示 Mondini畸形

患儿中井喷组的前庭导水管外口宽度和前庭导水

管中段宽度较非井喷组宽,可能是其“井喷”的解剖

基础之一,能否用于指导术前评估术中“井喷”风
险,需要今后多中心大样本的临床研究进一步证

实,并获得前庭导水管的一个测量值标准用以预测

术中“井喷”。
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