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　　[摘要]　目的:分析儿童期发病的听神经病(AN)患儿的听力学特征,总结其听力学特点和转归情况。方法:
对58例(108耳)AN患儿进行复诊随访,随访1~10年。检测项目包括行为测听、鼓室图、畸变产物耳声发射

(DPOAE)、听性脑干反应(ABR)及耳蜗微音电位(CM)、听觉稳态反应(ASSR)。结果:①所有频率的行为测听听

阈均未见明显变化(P>0.05);②首诊复诊中鼓室图多为 A或 As型;③首诊和复诊 DPOAE除750、1000Hz引

出率较低外,其余频率引出率较高,复诊全频引出率降低;④首诊中有7耳引出 ABR及 CM,复诊中有3耳引出

ABR及CM;⑤复诊与首诊相比,除500Hz外其余频率 ASSR阈值差异均有统计学意义(P<0.01);⑥4000Hz
处行为测听听阈较 ASSR阈值高,其余频率两者间无明显相关性(P>0.05)。结论:儿童期发病的 AN患儿听力

有变差趋势,DPOAE未引出且 ABR未引出或严重异常者,需进行CM 测试,避免误诊。应持续监测 AN患儿听

觉状态与言语交流能力,家长应在平时的生活中注意患儿的行为能力变化,做到定期复诊。
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Abstract　Objective:Toanalysetheaudiologicalcharacteristicsofpatientsofchildrenwithauditoryneuropa-
thy(AN)forgainingabetterunderstandingoftheaudiologicalcharacteristicsprognosisofpatientswithAN.
Methods:58patients(108ears)ofchildrenwithANwereenrolled,allofwhomhadreceivedfurtherconsultation
within10yearsafterthefirstconsultation.Behavioralaudiometrytest,tympanogramtest,distortionproductoto-
acousticemission(DPOAE),auditorybrainstemresponse(ABR),cochlearmicrophonics(CM),auditorysteady-
stateresponse(ASSR)wereperformedonthesepatients.Results:①Therewerenosignificantchangesinbehav-
ioralaudiometrythresholdbetweenfirstandfurtherconsultation(P>0.05);②Tympanogramsweremostlyof
typeAorAs;③ThepatientshadworseDPOAEresultsinthefurtherconsultation,whiletheelicitationrateof
otherfrequencieswerehigherexceptforthelowerelicitationrateof750Hzand1000Hz;④Therewere7earsthat
hadpresentABRandCMinthefirstconsultation,whilethreeearshadpresentABRandCMinthefurthercon-
sultation;⑤Exceptfor500Hz,otherfrequencythresholdsofASSRinthefurtherconsultationwerestatistically
significantcomparedwiththoseinthefirstconsultation(P<0.01);⑥Thethresholdofbehavioralaudiometryat
4000HzwashigherthanthatofASSR,andtherewasnoobviouscorrelationbetweentheotherfrequencies(P>
0.05).Conclusion:ThereisatendencyofhearingdeteriorationinpatientsofchildrenwithAN.Patientswithno
DPOAEelicitationandnoABRelicitationorseriousabnormalitiesneedCMtesttoavoidmisdiagnosis.Thehear-
ingstatusandspeechcommunicationabilityofpatientsshouldbecontinuouslymonitored.Parentsshouldpayat-
tentiontothechangesinthebehavioralabilityofthechildrenindailylifeandmakeregularsubsequentvisits.
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　　听神经病(auditoryneuropathy,AN)自20世

纪90年代被发现至今,已有了很多研究和进展,国
内外专家对其诊疗的研究已经渐入精准[1-2],我国

也有了相应的临床实践指南[3]。在 AN 患者的听

力学转归方面,有学者研究了青少年发病和成人发

病患者的转归[4],但没有学者研究儿童期发病 AN
患者的听力学转归。本研究对儿童期发病的 AN
患儿的听力学特征进行随访研究,期望在诊疗方面

为临床医生提供一定的参考。
1　资料与方法

1.1　研究对象

解放军总医院耳鼻咽喉头颈外科医学部临床

听力医学中心信息系统[5]里于2004年5月—2018
年3月就诊的患者中,发病年龄在0~6岁的 AN
患儿58例(108耳),其中单侧8例。58例患儿中,
男35例,女23例;发病年龄0~5.1岁,平均1.55
岁;首诊病程0~14年,平均1.30年;首诊年龄3
个月~15岁,平均2.74岁;随访1~10年,平均

1.87年。
排除人工耳蜗植入术史患儿,排除单侧 AN患

儿对侧耳,颞骨 CT 扫描未见异常,无其他伴发综

合征症状。
1.2　研究方法

行为测听:在本底噪声<30dB(A)的标准隔

声室内,用 Conera纯音测听仪测试气导 250~
8000Hz每倍频程的6个频率点,能配合的患儿再

进行骨导测试,测试500~6000Hz每倍频程的4
个频率点。一般7个月~2.5岁幼儿用视觉强化

测听,>2.5~6岁儿童用游戏测听,具体依据患儿

个体差异进行选择。
鼓室图:采用 GSI中耳分析仪,分别用226Hz

和1000Hz探测音进行鼓室图测试。
畸变 产 物 耳 声 发 射 (DPOAE):采 用 IHS

SmartDPOAE,10DOAEProbe插入式耳机。给

声强度 L1=65dBSPL,L2=55dBSPL,f2/f1≈
1.22,叠加次数32次,刺激声为纯音,一共测试

750、1000、1500、2000、3000、4000、6000、8000 Hz
这8个频率点。2f1-f2处信噪比≥6dB则判断为

DPOAE引出。
听性脑干反应(ABR)及耳蜗微音电位(CM):

在标准电屏蔽隔声室中,采用IHSSmartEP测试

仪,ER-3A插入式耳机进行测试。地极在鼻根部,
参考电极在双侧耳垂,记录电极在前额发际。ABR
测试刺激声为交替短声,刺激速率为19.3次/s,叠
加1024次。给声强度最大为100dBnHL,引出反

应者降低刺激声强度直至测出能引出 ABR反应 V
波的最小给声强度,记为 ABR 阈值。CM 测试利

用仪器自带的功能自动分离出疏波和密波,如果在

4ms内可以看到极性相反的波形,并在夹管时波

形消失,则判定为CM。
听觉稳态反应(ASSR):采用IHSSmartEP

测试仪,ER-3A 插入式耳机进行测试。单频率双

耳给声,最大给声强度为125dBSPL。刺激声为

调幅调制声,刺激声信号的载波频率为500、1000、
2000、4000Hz,调制频率分别为左耳77、85、93和

101Hz,右耳 79、87、95 和 103 Hz。500、1000、
2000 及 4000 Hz 各 频 率 的 转 换 数 值 分 别 为

0dBnHL=25、11、13、19dBSPL(本实验室标

准)。放大增益为105 倍,带通滤波为30~300Hz,
伪迹剔除设置为31μV,每个强度的平均扫描次数

设定为400次,每次扫描时间1.024s。
1.3　统计学方法

分析数据采用SPSS22.0软件,比较首复诊行

为测听阈值、ASSR 阈值时采用配对样本t检验;
比较两种检测结果之间相关性时采用 Pearson相

关性分析。
2　测试结果

2.1　行为测听

首诊复诊均有行为测听结果的 AN 患儿共31
例(55耳),复诊与首诊相比,所有频率的行为测听

听阈均未见明显变化(P>0.05),见表1。

表1　首诊复诊行为测听比较

dBHL,■X±S

频率/Hz 首诊 复诊 P 值

PTA500~4000 78.64±21.22 82.23±24.09 0.309
PTA250~1000 82.42±20.37 83.59±23.90 0.744
250 87.55±24.81 83.64±24.35 0.396
500 81.27±20.78 83.11±23.89 0.584
1000 78.45±23.51 84.04±26.84 0.156
2000 78.27±26.00 80.33±27.41 0.615
4000 76.55±26.09 81.44±27.43 0.258
8000 85.73±33.17 81.82±33.28 0.423

2.2　鼓室图

鼓室图多为 A或 As型,首诊有2耳鼓室图为

C型,复诊有4耳鼓室图为C型。
2.3　DOPAE

DPOAE首诊与复诊各频率引出率比较见表

2,首诊和复诊 DPOAE除750、1000Hz引出率较

低外,其余频率引出率较高,复诊全频引出率降低。

表2　DPOAE首诊与复诊各频率引出率比较 %

时间
频率/Hz

750 1000 1500 2000 3000 4000 6000 8000
首诊 43.4 51.8 62.7 73.5 75.9 80.7 77.1 72.3
复诊 20.5 26.5 42.2 44.6 54.2 63.9 60.2 62.7
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2.4　ABR及CM
108耳中14耳未行CM 测试,其余94耳均可

引出CM 波形,其中有15耳首诊 DPOAE全频未

引出但可引出CM 波形。首诊中有7耳引出 ABR
及CM,在复诊时有3耳引出 ABR 及 CM,其余4
耳 ABR最大给声处无反应,其中2耳引出 CM,2
耳未行CM 测试。
2.5　ASSR

首诊复诊均有 ASSR结果的 AN患儿共30例

(56耳),复诊与首诊相比,除500Hz外其余频率

ASSR阈值差异均有统计学意义(P<0.01),见表3。

表3　首诊复诊各频率ASSR阈值比较

dBHL,■X±S

频率/Hz 首诊 复诊 P 值

500 83.79±12.87 87.43±14.43 0.104
1000 84.32±12.32 89.45±12.41 0.008
2000 79.13±13.03 84.75±12.52 0.009
4000 67.54±13.77 78.66±16.35 <0.001

2.6　行为测听与 ASSR阈值间的相关性

36例(66耳)进行了行为测听和 ASSR测试,
其中4耳为中度听力损失,62耳为中重度及以上

听力损失,对比此62耳(36例)行为测听与 ASSR
阈值之间的相关性,4000 Hz处行为测听听阈较

ASSR阈值高(P<0.01),其余频率两者间无明显

相关性(P>0.05),见表4。

表4　行为测听与ASSR阈值比较

频率/

Hz

行为测听/

dBHL
ASSR/

dBnHL
r P 值

500 85.48±15.93 82.18±13.69 0.180 0.163
1000 85.56±18.31 86.69±14.44 0.176 0.170
2000 87.26±20.48 80.68±15.64 0.185 0.150
4000 85.16±24.58 72.55±15.56 0.367 0.003

3　典型病例报告

患儿,男,首诊年龄1.5岁,出生听力筛查通

过。出生为剖腹产,无脐带绕颈等危险因素,无头

部外伤史。既往有新生儿黄疸史,未行治疗后自

愈。患儿曾发热40℃,给予药物治疗,具体用药不

详。1岁多不会说话,其父亲觉察患儿听力较之前

差,遂就诊于当地妇幼医院。患儿1岁会走路,走
路稳。无其他耳部疾病及全身其他系统疾病。听

力学表现:① ABR表现为左耳阈值90dBnHL,右
耳阈值80dBnHL(左侧为左耳波形,右侧为右耳

波形),双耳均有 CM 波(图1);②ASSR表现为左

耳 阈 值 84 dB nHL(500 Hz)、109 dB nHL
(1000Hz)、97dBnHL(2000 Hz)和81dBnHL
(4000 Hz),右 耳 阈 值 84 dB nHL(500 Hz)、
109dBnHL(1000Hz)、87dBnHL(2000 Hz)和

81dBnHL(4000Hz)(图2);③DPOAE表现为双

耳筛 查 型 DPOAE 未 通 过;④ 鼓 室 图 表 现 为

226Hz鼓室图左耳 C 型,右耳 As型,双耳1000
Hz鼓室曲线均为无峰。

图1　ABR测试结果;　图2　ASSR测试结果　2a:左耳;2b:右耳。

4　讨论

本研究发现复诊与首诊相比,儿童期发病的

AN患儿行为测听的所有频率听阈及平均听阈均

未见明显变化,这与笔者之前研究中发现的青少年

和成人发病 AN 患者大部分频率纯音听阈复诊较

首诊升高[4]不同。可能因为低龄 AN 患儿主要为

语前聋[6],他们因无法准确自诉而导致部分轻中度

听力损失不易被发现,所以低龄 AN患儿在首诊时

听力更差,也可能与儿童期发病的 AN患儿随访期

更短,平均仅为1.87年有关。

本研究结果显示,复诊DPOAE全频引出率降

低,首复诊 DPOAE 除750、1000 Hz引出率较低

外,其余频率引出率较高,这可能是因为患儿睡着

后呼吸声较重影响到低频 DPOAE的引出率。鼓

室图结果中首诊有2耳鼓室图为C型,复诊有4耳

鼓室图为C型,除其中1例患儿的左耳首复诊鼓室

图均为C型且DPOAE未引出外,其余C型鼓室图

的患耳大部分频率可引出 DPOAE。该例患儿的

听力学特征见图2,左耳226Hz鼓室图为C型,右
耳为As型,但是双耳1000Hz鼓室曲线均为无峰,
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应诊断为双耳中耳功能障碍。商莹莹等[7]和 Mer-
chant等[8]证实1000Hz探测音鼓室图对于诊断儿

童中耳功能障碍价值较高。该患儿 DPOAE双耳

未通 过,ABR 阈 值 为 左 耳 90 dB nHL,右 耳

80dBnHL,仅凭 ABR和 DPOAE的结果很容易

误诊为感音神经性聋。但是该患儿新生儿听力筛

查通过,说明患儿出生时 DPOAE结果正常引出,
耳蜗外毛细胞功能正常,外毛细胞是后期受损;而
且该患儿双耳均可引出CM 波,DPOAE未通过的

原因可能是存在双耳中耳功能障碍。这就凸显出

普及新生儿听力筛查的重要性[9],听力筛查可以留

存患儿DPOAE的最初结果,避免 AN患儿被误诊

为感音神经性聋,尤其是普及 DPOAE 及 AABR
联合筛查,有助于早期诊断儿童 AN。同时该病例

提示我们,DPOAE未引出且 ABR 未引出或严重

异常者,需进行CM 测试。有研究表明 AN患者耳

声发射的通过率为40%~60%[10-11]。Rance等[12]

和王洪阳等[13]的研究也证明了 CM 对 AN 诊断的

重要性。
本研究中 AN 患儿高频的 ASSR阈值比低频

低,尤其是4kHz阈值更低,这与史伟等[14]和彭峤

琛等[15]的研究一致。这种表现的可能原因是高频

声音的感知取决于兴奋的纤维部位,有部分神经元

活动能完成高频的感知觉察[16],以及编码中频声

音的神经纤维位于耳蜗底的回末端,不容易因 AN
受累[17]。本研究发现除500Hz外其余频率ASSR
阈值复诊均高于首诊,提示儿童期发病的 AN患儿

听力趋向变差,虽然其行为测听在随访中未见明显

变化。本文研究行为测听与 ASSR的相关性发现,
除4000Hz处行为测听听阈较 ASSR阈值高外,其
余频率两者间无明显相关性,这与 Rance等[18-19]的

研究一致。
综上所述,我们应持续监测 AN患儿听觉状态

与言语交流能力[20],家长应在平时的生活中注意

患儿的行为能力变化,做到定期复诊,及早发现其

听力与言语管理能力的变化,尽早就诊尽早干预。
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