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　　[摘要]　目的:通过比较 Waardenburg综合征(WS)患儿与中国人群常见致聋基因(SLC26A4、GJB2)致病

患儿的人工耳蜗植入术(CI)术后听觉与言语康复效果、WS患儿双侧 CI与单侧 CI的听觉与言语康复效果,为

WS患儿临床植入人工耳蜗提供参考。方法:追踪回访2017—2019年经昆明市儿童医院确诊为重度或极重度感

音神经性聋且明确基因突变类型的CI患儿72例,其中 WS组24例,对照组(SLC26A4 致聋组和GJB2 致聋组)
各24例。所有患儿于开机后12个月进行听觉与言语能力评估。结果:WS组与SLC26A4 致聋组和GJB2 致聋

组的助听听阈、各项言语识别能力评估正确识别率、IT-MAIS/MAIS得分率、CAP得分、SIR得分差异均无统计

学意义(P>0.05);WS组双侧CI患儿的IT-MAIS/MAIS得分率、SIR得分、自然环境声响识别、韵母识别、声调

识别、单音节词识别、双音节词识别、短句识别的正确识别率显著高于单侧 CI患儿,差异有统计学意义(P<
0.05);WS组双侧CI患儿和单侧CI患儿的CAP得分、声母识别和三音节词识别的正确识别率之间的差异无统

计学意义(P>0.05)。结论:WS患儿与中国人群常见致聋基因(SLC26A4、GJB2)致病患儿的 CI术后听觉与言

语康复效果相当,对于 WS合并重度或极重度感音神经性聋的患儿,临床可行 CI以改善其听觉及言语能力;WS
患儿双侧CI较单侧CI术后在诸多听觉及言语能力方面有优势,故具备条件者,应鼓励双侧植入。
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Abstract　Objective:Bycomparingthehearingandspeechrehabilitationeffectsofcochlearimplantation(CI)

inchildrenwithWaardenburgsyndrome(WS)andchildrenwithcommondeafnessgenes(SLC26A4,GJB2)in
theChinesepopulation,andthehearingandspeechrehabilitationeffectsofbilateralCIandunilateralCIinchildren
withWS,toprovideareferenceforclinicalCIinchildrenwithWS.Methods:Followupandreturnvisit72pedes-
triancochlearimplantchildrenwithsevereandabovesensorineuralhearinglossandcleargenemutationtypediag-
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nosedbyKunmingChildren'sHospitalfrom2017to2019,including24casesintheWSgroup,24casesinthe
controlgroup(SLC26A4deafnessgroupandGJB2deafnessgroup).Allenrolledchildrenwereevaluatedforau-
ditoryandspeechability12monthsafterstartup.Results:Thehearingaidthreshold,thecorrectrecognitionrate
ofspeechrecognitionabilityevaluation,IT-MAIS/MAISscorerate,CAPscore,SIRscore,therewasnosignifi-
cantdifference(P>0.05).ThecorrectrecognitionratesofIT-MAIS/MAISscore,SIRscore,naturalenviron-
mentsoundrecognition,vowelrecognition,tonerecognition,monosyllabicwordrecognition,disyllabicwordrec-
ognitionandshortsentencerecognitioninchildrenwithWSbilateralCIweresignificantlyhigherthanthoseinchil-
drenwithWSunilateralCI(P<0.05).TherewasnosignificantdifferenceinCAPscore,initialrecognitionand
correctrecognitionrateoftrisyllabicwordsbetweenchildrenwithWSbilateralCIandchildrenwithWSunilateral
CI(P>0.05).Conclusion:Commondeafnessgenesinchildrenwith WSandChinesepopulation (SLC26A4,

GJB2)theeffectofcochlearimplantationonhearingandspeechrehabilitationofsickchildrenisequivalent.For
childrenwithsevereandabovesensorineuralhearinglossassociatedwiththissyndrome,CIcanbeusedclinically
toimprovetheirhearingandspeechability.WSbilateralCIhasadvantagesinsomehearingandspeechabilities
comparedwithunilateralCI,sothosewhomeettheconditionsshouldbeencouragedbilateralimplantation.

Keywords　Waardenburgsyndrome;cochlearimplantation;hearingandspeechrehabilitation

　　Waardenburg综合征(WS)是一种较少见的遗

传性听力-色素异常综合征,1951年由 Waarden-
burg首次描述[1]。特征性表型为感音神经性聋和

色素沉着异常,包括虹膜异色症、皮肤和毛发低色

素改变,无性别和种族差异。WS的人群发病率为

1/212000,但由于该综合征临床和遗传上的异质

性,不完全外显率达20%,故推算实际人群发病率

为1/42000,占先天性聋人群的0.9%~2.8%[2-4]。
有关 WS患者的人工耳蜗植入术(cochlearimplan-
tation,CI)及术后效果评价早有报道[5-9],但由于发

病率低,且现有文献报道多为单侧 CI术后效果分

析,尚缺乏较大样本以及双侧CI和单侧CI术后效

果比较的队列研究。为此,本研究通过比较 WS患

儿与中国人群常见致聋基因(GJB2、SLC26A4)致
病患儿的CI术后听觉与言语康复效果,进一步讨

论 WS患儿植入人工耳蜗的价值,以期为此类患儿

植入人工耳蜗提供术后听觉与言语康复效果的期

望值,为 WS患儿临床植入人工耳蜗提供参考。
1　资料与方法

1.1　临床资料

2017—2019年于昆明市儿童医院耳鼻咽喉头

颈外科行CI且明确诊断为 WS的患儿(WS组)24
例(36耳),男13例,女11例;植入年龄1.5~7.6
岁,平均3.6岁;其中12例为双侧植入,12例为单

侧植入。植入电极型号:奥地利 MED-ELSonata
超软直电极20耳,MED-ELConcerto超软直电极

16耳。根据耳蜗发育状况选择合适的植入电极长

度,本组4例(6耳)患儿存在耳蜗畸形,其中双侧

植入3例,单侧植入1例;植入电极长度24mm4
耳,15.5mm2耳;其余耳蜗发育正常耳均使用常

规长度电极(28mm 或31.5mm)。
对照组根据致聋基因突变的不同类型分为

GJB2 致聋组和SLC26A4 致聋组,各 24 例 (36
耳)。GJB2 致聋组中男13例,女11例,植入年龄

1.8~8.2岁,平均2.9岁;SLC26A4 致聋组中男

13例,女11例,植入年龄1.3~7.1岁,平均3.4
岁。2组均为12例双侧植入,12例单侧植入;每组

患儿的年龄和植入时间与 WS组相同或相近,植入

电极型号、电极长度的选择方法与 WS组相同。
GJB2 致聋组患儿中2例2耳存在耳蜗畸形,其中

双侧植入1例,单侧植入1例,植入电极长度均为

24mm;SLC26A4 致聋组患儿中1例1耳存在耳

蜗畸形,为双侧植入者,植入电极长度15.5mm。
对照组其余耳蜗发育正常耳均使用常规长度电极。

WS组和对照组患儿均为重度或极重度感音

神经性聋;术中和术后均未出现严重并发症;所有

入组患儿手术均由昆明市儿童医院耳鼻咽喉头颈

外科具有丰富CI经验的副主任医师以上主刀,听
力中心听力师行术中监测及术后调机。所有患儿

术后1个月开机且接受了专业规范的听觉与言语

康复训练。本研究经过昆明市儿童医院伦理委员

会批准,患儿监护人知情同意。
1.2　评估方法

3组患儿于耳蜗开机后12个月分别进行听觉

及言语能力评估。
1.2.1　听力学评估　采用声场下助听听阈测试,
设备使用峰力LETL小儿行为测听系统,测试前常

规行声场校准,听力计型号为Itera;测听室符合标

准声场(GB/T16296-1996),本底噪声小于30dB
(A)。根据患儿年龄选择合适的方法,一般7个

月~2.5岁使用视觉强化测听,>2.5~5岁使用游

戏测听,>5岁使用纯音测听。视觉强化和游戏测

听由2名听力师完成,其中一名为测试者,另一名

为诱导观察者;测试患儿手术耳500、1000、2000、
4000Hz的助听听阈;反复测试直至测试结果可靠

性为“佳”,必要时可使用拼图法。由于本研究 WS
组和对照组患儿均为重度或极重度感音神经性聋,
故不必考虑对侧耳掩蔽问题。
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1.2.2　言语识别能力评估测试方法　依据中国听

力语言康复研究中心研制的《听力障碍儿童听觉能

力评估标准及方法》[10],包括自然环境声响识别、
声母识别、韵母识别、声调识别、单音节词识别、双
音节词识别、三音节词识别、短句识别等8项测试

内容,每项的正确识别率=(正确识别的卡片数/该

项卡片总数)×100%。
由于随访困难,仅对19例(10例双侧 CI,9例

单侧 CI)WS 组患儿和对照组(GJB2 致聋组和

SLC26A4 致聋组)各19例(10例双侧CI,9例单侧

CI)患儿进行了声场下助听听阈测试和言语识别能

力评估。
1.2.3　婴幼儿有意义听觉整合量表/有意义听觉

整合量表　婴幼儿有意义听觉整合量表/有意义听

觉整 合 量 表 (infant-toddler meaningfulauditory
integrationscale/meaningfulauditoryintegration
scale,IT-MAIS/MAIS)由 Robbins等[11]于 1991
年设计,MAIS用于听觉能力的评估。依据每个问

题出现的概率,设计有0、1、2、3、4共5个分级。
IT-MAIS和 MAIS的区别是前两个问题不同,IT-
MAIS第1、2题主要评估患儿的自主发声情况,
MAIS第1、2题评估患儿对人工耳蜗的依赖程度;
一般3岁以内应用IT-MAIS量表,超过3岁应用

MAIS量表。以得分率作为统计量,得分率=(实
际得分/理论总分)×100%。
1.2.4　听觉行为分级问卷　听觉行为分级(cate-
goriesofauditory performance,CAP)问 卷 由

Archbold等[12]开发,用于评估患儿听觉能力发育

状况,将患儿的听觉能力分为0~7级,等级越高,
其听觉能力越强。
1.2.5　言语可懂度分级问卷　言语可懂度分级

(speechintelligibilityrating,SIR)问卷由 Nikolo-
poulos等[13]开发,用于评估患儿自发的言语可被

他人听懂的程度,共分为1~5级,等级越高,其言

语能力越强。
由听力师采用访谈或电话回访的方式对患儿

家长或监护人进行IT-MAIS/MAIS、CAP、SIR评

分;评估前由评估人员对患儿家长或监护人进行指

导,由评估人员对其回答情况进行详细记录。
1.3　统计学方法

使用SPSS20.0统计软件对 WS组和对照组

的听觉和语言能力各项评估结果进行差异性检验,
采用独立样本t检验、配对样本t检验,P<0.05
为差异有统计学意义。
2　结果

2.1　声场助听听阈评估结果

WS组19例(29耳)患儿助听听阈为(32.57±
4.32)dBHL,与SLC26A4 致聋组19例(29耳)患
儿助听听阈[(30.73±3.16)dB HL]及GJB2 致

聋组19例(29耳)患儿助听听阈[(33.69±4.37)
dBHL]比较,均差异无统计学意义(P>0.05)。
2.2　言语识别能力评估结果

WS组(19例)的各项言语识别能力评估正确

识别率分别与SLC26A4 致聋组(19例)、GJB2 致

聋组(19例)比较,差异均无统计学意义(表1)。
2.3　IT-MAIS/MAIS、CAP、SIR得分结果

WS组 的 IT-MAIS/MAIS 得 分 率 及 CAP、
SIR得分分别与SLC26A4 致聋组和GJB2 致聋组

比较,均差异无统计学意义(P>0.05),见表2。
2.4　WS组患儿双侧CI和单侧CI的听觉与言语

康复效果

WS组患儿双侧 CI的IT-MAIS/MAIS得分

率、SIR得分、自然环境声响识别、韵母识别、声调

识别、单音节词识别、双音节词识别、短句识别的正

确识别率显著高于单侧 CI患儿,差异有统计学意

义(P<0.05);WS组患儿双侧CI的CAP得分、声
母识别和三音节词识别的正确识别率与单侧CI的

差异无统计学意义(P>0.05)。见表3、4。

表1　3组言语识别能力评估正确识别率比较 %,■X±S

组别 例数
自然环境

声响识别

韵母

识别

声母

识别

声调

识别

单音节

词识别

双音节

词识别

三音节

词识别

短句

识别

WS组 19 69.47±
9.26

69.58±
8.07

69.26±
7.31

65.96±
8.13

72.66±
6.88

75.54±
10.47

70.53±
10.52

72.11±
10.97

SLC26A4致聋组 19 67.11±
8.71

66.95±
8.60

66.63±
8.59

69.72±
10.34

70.68±
10.94

71.40±
11.83

73.26±
9.98

73.68±
10.91

GJB2 致聋组 19 73.16±
10.45

71.68±
8.95

70.95±
9.03

69.68±
10.93

69.92±
7.76

71.83±
11.59

76.42±
8.73

69.47±
9.56

表2　3组患儿IT-MAIS/MAIS得分率及CAP、SIR得分比较 ■X±S

组别 例数 IT-MAIS/MAIS/% CAP/分 SIR/分

WS组 24 80.73±3.50 4.92±0.58 3.71±0.69
SLC26A4 致聋组 24 79.48±2.76 5.00±0.68 3.79±0.41
GJB2 致聋组 24 79.17±2.51 4.63±0.65 3.75±0.44
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表3　WS组双侧CI和单侧CI的IT-MAIS/MAIS得分率及CAP、SIR得分比较 ■X±S

侧别 例数 IT-MAIS/MAIS/% CAP/分 SIR/分

双侧 12 82.50±2.82 5.08±0.51 4.00±0.60
单侧 12 78.96±3.28 4.75±0.62 3.42±0.67
P 值 0.010 0.167 0.035

表4　WS组双侧CI和单侧CI言语识别能力评估正确识别率比较 %,■X±S

侧别
例数 自然环境

声响识别

韵母

识别

声母

识别

声调

识别

单音节

词识别

双音节

词识别

三音节

词识别

短句

识别

双侧 10 74.00±
8.10

73.20±
5.98

72.00±
6.53

69.67±
7.78

75.82±
3.55

80.67±
4.39

74.40±
10.53

77.00±
8.88

单侧 9 64.44±
8.08

65.56±
8.47

66.22±
7.24

61.85±
6.69

69.15±
8.12

69.85±
12.47

66.22±
9.19

66.67±
10.90

P 值 0.020 0.035 0.085 0.032 0.030 0.020 0.091 0.036

3　讨论

听力障碍患儿人工耳蜗植入的目的是获得听

觉感知和言语交流的能力。本研究对于CI术后的

效果评价包括助听听阈评估、言语识别能力评估及

听觉言语能力问卷量表评估。助听听阈评估可在

标准声场下测试患儿佩戴装置后的听敏度;言语识

别能力评估是听觉功能效果评判的金标准[14],人
工耳蜗植入后不仅期望听到不同强度、不同频率的

声音,而且最重要的是听懂言语声;助听听阈和言

语识别能力评估能够反映患儿佩戴装置在安静环

境下的听力状况和言语识别状况,可为装置的调机

和言语康复训练提供直接而有效的参考数据。但

安静环境下的听敏度和言语识别能力的提高并不

一定代表日常生活中言语可懂度的提高,特别是在

噪声和混响的环境中;而 CI的最终目的是让患儿

回归主流社会,可以在日常生活中进行听觉和言语

交流[15]。本研究采用的IT-MAIS/MAIS、CAP以

及SIR问卷则可直接反映患儿在日常生活环境中

的听觉及言语能力。
根据现有文献报道,WS导致感音神经性聋的

机制尚未完全阐清,可能与胚胎发育过程中神经嵴

细胞迁移不正常导致耳蜗血管纹中间层的缺陷有

关,其黑素细胞缺失导致听力损失[16]。大量研究

已证实中国人群常见致聋基因突变致感音神经性

聋的患 儿 CI 术 后 有 良 好 的 听 觉 言 语 康 复 效

果[17-19]。本研究结果显示 WS组与SLC26A4 致

聋组和GJB2 致聋组的术后各项听觉与言语能力

无显著差异,表明本研究中 WS患儿的 CI术后效

果值得肯定,这与 Deka等[6]报道的结果一致。CI
术后康复效果受较多因素的影响,如植入年龄、植
入电极、残余听力、开机时长、随读家长类型及其文

化程度、家庭经济状况等[20-23]。郭思荃等[24]研究

指出,患者的植入年龄、康复时间对CI术后听觉言

语能力的影响显著,因此,本研究选取的 WS组和

对照组患儿的植入年龄、植入体型号及康复时间等

均一一匹配。Pau等[25]对20例 WS患者进行术中

EABR测试,其中4例(20%)不正常,而在非综合

征、非脑膜炎植入组中,264例患者中38例(14%)
术中EABR不正常;术后1年随访时 EABR 不正

常者评分均低于正常者。EABR作为评估听神经

功能的手段,其结果异常意味着听神经功能异常;
由于该研究 WS患者样本较小,仅可作为初步估

计,但 WS患者听神经传导异常的发病率及EABR
异常率是否普遍高于普通耳聋患者、是否会对术后

听觉言语康复效果造成影响,是未来值得关注和研

究的重点。另外,本研究对象仅随访1年,WS组

与对照组相比是否存在差异,仍需长期观察研究。
对于未明确基因突变类型的普通感音神经性

聋的人工耳蜗植入,黄玮津等[26]报道双侧 CI患者

术后的言语可懂度优于单侧CI患者;庞仕秀等[27]

认为行双侧CI的患者在术后听觉言语康复、听中

枢保护等方面有更大优势;国外研究也证实双侧

CI患 者 具 有 更 佳 的 言 语 识 别 及 声 源 定 位 能

力[28-34]。而针对 WS患儿的双侧 CI和单侧 CI的

对比研究国内外鲜见报道,推测原因可能是 WS患

儿发病率低,病例少。本研究结果显示 WS患儿双

侧CI术后的IT-MAIS/MAIS得分率、SIR 得分、
自然环境声响识别、韵母识别、声调识别、单音节词

识别、双音节词识别、短句识别的正确识别率好于

单侧CI。本组 WS患儿中12例为单侧植入,在随

访过程中就单侧植入的原因向患儿家长进行了调

查统计,其中5例是由于家庭经济条件欠佳,2例

由于 MRI显示对侧耳听神经发育不良,其余5例

是家长认为单侧植入已达到其期望值。
总之,WS患儿术后听觉及言语康复效果好;

WS患儿双侧 CI较单侧 CI在诸多听觉及言语能

力方面有优势;对于该类型患儿应鼓励双侧植入,
但也应综合考虑患儿整体状况及家庭因素等。
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经鼻内镜切除旁中线颅底良性病变的手术入路选择

李海艳1　翟翔1　何京川1　张金玲1　刘钢1

1天津市环湖医院耳鼻咽喉头颈外科(天津,300350)
通信作者:翟翔,E-mail:zhaixiang78@163.com

　　[摘要]　目的:探讨经鼻内镜切除旁中线颅底良性病变的手术入路。方法:回顾性分析2018年8月—2021
年2月采用经鼻内镜手术治疗的40例旁中线颅底良性病变患者的临床资料,其中胆脂瘤9例,血管瘤6例,血管

外皮细胞瘤1例,神经鞘膜瘤6例,蝶窦外侧隐窝脑膜脑膨出伴脑脊液鼻漏15例,鼻咽癌放疗后骨炎3例。所有

患者行经鼻内镜手术切除,根据病变位置选择不同的手术入路。结果:40例患者病变全切,全切率为100%。1
例术后出现脑脊液鼻漏,经修补后治愈。随访3~30个月,39例患者术后有不同程度的上颌部或下颌部麻木感,

2周~6个月麻木感消失;1例神经鞘膜瘤患者术后1年仍遗留一侧上唇麻木。结论:经鼻内镜切除旁中线颅底

良性病变手术安全性及治愈率较高。手术入路的选择主要以翼突为中心点向周围扩展,根据病变位置选择径路

最短、损伤最小的入路,同时也要根据术者擅长术式选择内镜手术入路。
[关键词]　鼻内镜手术;翼突入路;旁中线颅底
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Surgicalapproachoftransnasalendoscopicresectionofbenignlesions
intheparamedianlateralskullbase

LIHaiyan　ZHAIXiang　HEJingchuan　ZHANGJinling　LIUGang
(DepartmentofOtolaryngologyHeadandNeckSurgery,TianjinHuanhuHospital,Tianjin,
300350,China)
Correspondingauthor:ZHAIXiang,E-mail:zhaixiang78@163.com

Abstract　Objective:Toinvestigatethesurgicalapproachoftransnasalendoscopicresectionofbenignlesions
intheparamedianlateralskullbase.Methods:Retrospectivelyanalyze40casesoftheclinicaldataofpatientswith
benignlesionsoftheskullbasefromAugust2018toFebruary2021withtransnasalendoscopicsurgery,including
9casesofcholesteatoma,6casesofhemangioma,1caseofhemangiopericytoma,6casesofschwannoma,15ca-
sesofsphenoidsinuslateralcryptmeningoceleandcerebrospinalfluidleak,3casesofnasopharyngealcarcinoma
boneinflammationafterradiotherapy.Allpatientsunderwenttransnasalendoscopicsurgery,anddifferentsurgical
approacheswereselectedaccordingtothelesionlocation.Results:Thetotalresectionratewas100%in40pa-
tients.Onepatienthadcerebrospinalfluidrhinorrhea,whichwascuredafterrepair.Duringthefollow-upperiod
of3-30months,39patientshaddifferentdegreesofnumbnessinthemaxillaryormandibularregion,andthe
numbnessdisappearedfrom2weeksto6months;onepatientwithschwannomastillhadnumbnessononesideof
theupperliponeyearaftersurgery.Conclusion:Transnasalendoscopicresectionofbenignlesionsintheparamed-
ianskullbasehasahighsurgicalsafetyandcurerate.Thesurgicalapproachselectionmainlyfocusesontheptery-
goidprocessandextendstotheperiphery.Theshortestandleastdamagingapproachshouldbeselectedaccording
tothelesionlocation,andtheendoscopicapproachshouldalsobeselectedaccordingtothesurgeon'sexpertise.

Keywords　endoscopicsurgery;pterygoidapproach;paramedianlateralskullbase
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