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　　[摘要]　波动性感音神经性听力损失(FSNHL)是一种特殊类型的感音神经性听力损失,可在多种临床疾病

中表现出来。本文综述了与FSNHL相关的一些临床疾病,如梅尼埃病、大前庭水管综合征、急性低频感音神经

性听力损失、迟发性膜迷路积水、自身免疫性内耳病及导致FSNHL的综合征,总结FSNHL的发病机制、诊断及

治疗,以期提高临床医师对FSNHL的认识,降低误诊率,改善患者预后。
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Abstract　Fluctuatingsensorineuralhearingloss(FSNHL)isaspecialtypeofsensorineuralhearingloss,

whichcanbemanifestedinmanyclinicaldiseases.Inthispaper,someclinicaldiseasesassociatedwithFSNHLare
summarized,suchasMeniere'sdisease,largevestibularaqueductsyndrome,acutelowfrequencysensorineural
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　　感音神经性听力损失(sensorineuralhearing
loss,SNHL)为 耳 鼻 咽 喉 科 常 见 病,绝 大 多 数

SNHL 是 不 可 逆 的,治 疗 困 难。波 动 性 SNHL
(FSNHL)是一种特殊类型的SNHL,表现为听力

下降但听力阈值易波动,可有≥10dB 的听力变

化,大致呈“听力下降—好转—再下降”的波动式听

力改变。导致FSNHL的原因较多,大多通过适当

干预可保存听力或延缓听力衰退进程,由于其病因

的多样性,早期诊断及恰当干预对这类疾病的预后

有着十分重要的作用。
1　梅尼埃病

梅尼埃病是FSNHL最常见的原因之一,主要

临床表现为发作性眩晕、波动性听力下降、耳鸣和

(或)耳闷胀感。
梅尼埃病主要病理学变化为膜迷路积水。其

致病机制复杂,病因及病理学理论繁多,但此前许

多理论都试图通过解释内淋巴积水的形成来阐述

梅尼埃病的发病机制[1-2]。近年来,越来越多的研

究者认为水肿并不是导致梅尼埃病的直接原因,而
是梅尼埃病的病理学表现。Semaan等(2010)在其

研究中用手术诱导豚鼠水肿后观察到其内耳毛细

胞及支持细胞中 NOSⅡ的表达增加,大量一氧化

氮和活性氧的生成使线粒体释放细胞色素c,导致

细胞凋亡及螺旋神经元损伤,进而引起梅尼埃症

状。Zhang等[3]研究发现梅尼埃病患者血清IgE、
IL-4、IL-5、IL-10、IL-13、CD23水平均升高,且IgE
水平与临床症状呈正相关,表明免疫反应或为梅尼

埃病的致病机制。此外,内淋巴囊上皮细胞中 V2
血管加压素受体和水通道蛋白2通道的数量和活

性增加将导致内淋巴积水[4],也可能为梅尼埃病的

促成因素。
梅尼埃病患者的前庭症状和听觉症状可能以

不同的频率(如每天或每月)同时或单独出现,大多
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数患者早期的听力表现为低频听力损失,晚期可呈

全频听力损失。目前梅尼埃病的诊断以临床诊断

为主,主要依靠详细的病史和完整的体格检查,内
耳钆造影 MRI可清楚显示并量化评估积水情况,
为有效的辅助检查手段。

梅尼埃病尚无根治手段,应鼓励梅尼埃病患者

改善生活方式,药物治疗可使用前庭抑制剂和利尿

剂,同时可辅助糖皮质激素静滴或鼓室内注射及高

压氧治疗。鼓室内注射庆大霉素可用于治疗单侧

难治性梅尼埃病。此外,还可采用内淋巴囊切除术

或破坏性手术如迷路切除术治疗梅尼埃病,破坏性

手术需严格掌握适应证[5]。
2　大前庭水管综合征

大前庭水管综合征(largevestibularaqueduct
syndrome,LVAS)一般仅表现为前庭水管扩大畸

形,不伴有内耳的其他畸形和全身其他器官的发育

异常。LVAS患儿一般出生时听力筛查可通过,在
生长过程中常因头部外伤、感冒等诱因引起颅内压

变化而出现听力损失。
LVAS致听力损失呈波动性的原因尚未完全

明确。除脑脊液压力传递致内耳膜迷路损伤和高

渗内 淋 巴 液 返 流 导 致 内 耳 毛 细 胞 损 伤 外,
SLA26A4基因异常的表达也许与 LVAS患者听

力波动相关。Nishio等[6]在SLA26A4表达不足

的小鼠模型中发现,早期重新诱导SLA26A4表达

可以防止听力波动。SLA26A4基因引起的听力学

变化似乎与血管纹的病理变化相关。在SLA26A4
表达不足的小鼠模型中,血管纹的增厚和水肿与可

逆性听力损失相关,而血管纹萎缩则可造成不可逆

的听力损失[7]。此外,LVAS患者听力损失存在传

导性成分,第三窗口理论可以用来解释 LVAS患

者的传导性听力损失。第三窗口,即内耳的异常骨

裂,可以分流来自前庭窗的声能,从而加重气导听

阈,导致“伪传导性听力损失”[8]。
LAVS病程可表现为稳定性、进行性、波动性

感音神经性聋,但也有部分检查结果表现为混合性

聋,即存在气骨导差,同时可伴有耳鸣、眩晕。高分

辨颞骨轴位CT是LVAS的诊断金标准,部分患儿

ABR测试可引出声诱发段潜伏期负反应[9]。前庭

诱发肌源性电位(VEMP)可用于评估婴儿和儿童

的前庭功能,由于内耳“第三窗口”的存在可能导致

一些儿童 VEMP振幅增加和阈值降低[10]。
一旦确诊LAVS,应积极采取预防措施,避免

感冒,避免头部外伤或剧烈运动,避免使用耳毒性

药物。急性期也可采用药物治疗,如利尿剂联合糖

皮质激素等。对于听力损失较严重的患儿,可视情

况使用助听器或行人工耳蜗植入。
3　急性低频SNHL

急性低频 SNHL(acutelow-tonesensorineu-

ralhearingloss,ALHL)是一种特殊类型的疾病实

体,由 Abe等(1982)最先报道。本病是一种突然

发生、原因尚不明确的SNHL,一般不伴眩晕,以低

调耳鸣、耳闷胀感、听力下降为主要症状,主要以低

频区听阈值升高为特点,部分患者可呈反复、波动

性发作,或可发展成为梅尼埃病[11]。
ALHL出现复发或听力波动的原因可能与内

淋巴积水有关。对 ALHL患者耳蜗电位及鼓室内

注射钆剂进行磁共振成像(MRI)的研究均提示

ALHL患者可能存在膜迷路积水[12]。ALHL的起

病与免疫反应密切相关,ALHL患者血清IgE 水

平较正常人偏高[13]。而对ALHL患者进行直立试

验的研究发现,神经功能紊乱可能与 ALHL的发

病相关[14]。
多数 ALHL患者首发症状为耳闷伴耳鸣,相

当一部分患者主诉无听力减退,且听力损失不涉及

中、高频,不伴眩晕。ALHL的诊断基于主观症状

和客观听力损失。VEMP可以评估 ALHL患者球

囊功能障碍的程度,通过 MRI评估患者内淋巴间

隙(ELS)/总液体空间(TFS)体积比也许可成为预

测预后的指标,有研究表明 ELS/TFS比率增高的

患者预后更差且更易发展成梅尼埃病[15]。
ALHL的治疗主要与减轻膜迷路积水有关,

目前已公认糖皮质激素和利尿剂对 ALHL的治疗

有一定疗效。一般认为类固醇-利尿剂联合治疗比

类固醇或利尿剂单一治疗更具优越性,但仍有研究

认为 联 合 治 疗 较 单 一 治 疗 并 无 显 著 益 处[16]。
ALHL预后较好,且有自愈倾向,但临床上仍有部

分患者反复发作甚至最终发展成为梅尼埃病。因

此,ALHL需及早治疗,定期随访。
4　迟发性膜迷路积水

迟发 性 膜 迷 路 积 水 (delayedendolymphatic
hydrops,DEH)是指患者单耳出现严重非水肿性听

力损失后同侧耳或对侧耳出现梅尼埃型的眩晕发

作或听力下降。DEH 可分为同侧型、对侧型和双

侧型。
Schuknecht等(1990)对 DEH 患者的颞骨病

理研究发现,耳聋侧的组织病理类似于病毒性迷路

炎,对侧耳病理类似于梅尼埃病,提出内淋巴再吸

收系统的纤维阻塞或延迟性萎缩在 DEH 患者内

淋巴积水的形成中起决定性作用。也有学者认为

对侧型DEH 可能类似于“交感性眼炎”的病理损

伤机制,即内耳组织特异性抗原的异常暴露,可激

活免疫系统对内耳的特异性免疫反应而造成损

伤[17]。Chen等[18]采用高通量 RNA-Seq分析方

法,研究接受迷路切除术的 DEH 患者整个前庭系

统的基因表达,发现 DEH 与神经病变和自身免疫

性疾 病 密 切 相 关,且 细 胞 粘 附 也 在 DEH 中 起

作用。
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DEH 患者早年间一侧耳聋的原因有感染、创
伤、自身免疫性疾病、药物中毒等,而不明原因的听

力下降占大多数。随后出现梅尼埃样发作性眩晕、
耳鸣等 DEH 典型表现,这一过程为数月至数十

年[19]。DEH 的诊断基于典型的临床症状,耳蜗电

图、甘油试验等证实膜迷路积水;颞骨影像学等检

查排除蜗后病灶,并排除其他相关系统疾病。
DEH 的治疗主要以药物治疗为主,如利尿剂

及糖皮质激素。鼓室内注射氨基糖苷类药物可用

于控制同侧 DEH 患者的眩晕[20]。使用鼓膜按摩

装置进行中耳压力治疗也许可长期改善眩晕[21]。
保守治疗无效可考虑手术,对于顽固性 DEH 患

者,三重半规管封堵术可以有效地控制眩晕症状,
且对 前 庭 终 器 及 毛 细 胞 的 静 息 放 电 无 明 显

影响[22]。
5　自身免疫性内耳病

自身免疫性内耳病 (Autoimmuneinnerear
disease,AIED)通常以特发性、进行性、双侧、不对

称亚急性听力损失为特征,通常导致严重的听力

残疾。
Ⅱ-Ⅳ型超敏反应均可参与 AIED 进展,内耳

抗原如热休克蛋白70、cochlin、β-tectorin、Ⅱ型和

Ⅸ型胶原的暴露可引起机体针对内耳的免疫反

应[23]。白细胞介素-1β作为一种促炎症细胞因子

也被认为参与 AIED的发展[24]。免疫反应引起后

数小时或数天内可能会发生血栓溶解和迷路血管

的再灌注,这可能是 AIED 发生听力波动的原因

之一[25]。
AIED患者的病变可为原发性,也可继发于本

身的系统性自身免疫性疾病。AIED 的听力下降

可能持续数周到数月,大都累及双耳,可呈不对称

性,且通常存在易感因素如噪声暴露、化疗或抗生

素治疗、既往耳外科手术、外伤、脑膜炎或听力损失

家族史等。AIED 的诊断需排除蜗后病变及其他

已知病因导致的听力下降,同时完善免疫相关血清

学试验以协助诊断。
糖皮质激素是 AIED治疗的主要手段,最初对

70%的患者有效。然而随着时间的推移,反应性急

剧下降[26]。对糖皮质激素无反应或在停止治疗后

疗效无法维持的患者,则采取免疫治疗,包括使用

甲氨蝶呤、环磷酰胺、硫唑嘌呤、肿瘤坏死因子拮抗

剂和血浆置换等,AIED患者出现严重且不可逆听

力损害时可考虑行人工耳蜗植入术[27]。
6　FSNHL相关综合征

6.1　Pendred综合征

Pendred综合征是一种以家族性甲状腺肿、先
天性耳聋、碘有机化障碍为特征的常染色体隐性遗

传性疾病。Pendred综合征患者听力损失可为先

天性双耳重度感音神经性聋,也可呈缓慢进行性和

波动性的听力下降,其导致波动性听力下降的机制

主要与前庭水管扩大有关。SLC26A4基因缺陷是

Pendred综合征的分子病理基础,该基因编码的

pendrin蛋白缺失将严重影响内耳 Cl-/HCO3-转

运,导致内淋巴囊液体吸收障碍,最终内淋巴系统

容量增大[28]。Pendred综合征患者除感音神经性

聋外,还可伴有不同程度的言语障碍,且症状不是

由甲状腺功能下降导致。对于SLC26A4基因缺

陷导致的前庭水管扩大,高分辨率CT为重要检查

方法,也是内耳畸形的最终诊断依据。甲状腺功能

检查、过氯酸盐排泌试验、甲状腺超声、基因检测均

可作为辅助检查手段。
Pendred 综 合 征 听 力 下 降 的 治 疗 手 段 与

LVAS相似,急性发作时可使用药物治疗,听力下

降早期可佩戴助听器,当发展成为中度感音神经性

聋时可考虑人工耳蜗植入。
6.2　X连锁低磷血症性佝偻病

早在1984年,Davies等就已发现 X连锁低磷

血症性佝偻病可发生与梅尼埃病相类似的听力下

降、眩晕及耳鸣症状,成年患者可能伴有不同程度

的听力损失,但儿童听力损失少见。内淋巴积水可

能为X连锁低磷血症性佝偻病听力损失的潜在发

病机制。产生这种变化的原因可能是 X连锁低磷

血症性佝偻病中岩骨的广泛硬化和增厚可能通过

改变血管纹的代谢或引起内听道狭窄从而导致内

淋巴管或囊的狭窄甚至闭塞,而产生内淋巴管积

水[29-30]。有关描述X连锁低磷血症性佝偻病和听

力损失的文献很少且过时,也无听力损伤的进展和

可能的治疗策略的描述,类固醇可能对听力下降有

一定疗效。
6.3　Susac综合征

Susac综合征是一种罕见的病因不明的疾病,
其以脑病、SNHL和视网膜分支动脉闭塞三联征为

主要临床表现,但三联征在发病时同时出现的情况

较少,且表现为活跃的单向波动病程,有自限性。
Marrodan等[31]报道部分患者的听力下降可呈波

动性、反复发作,低频和中频听力损伤更为常见。
Susac综合征患者的听觉神经及脑干功能一般正

常,其在耳蜗的主要病理学变化是耳蜗顶端小动脉

的微血管受损或闭塞,这也许与自身免疫反应有

关,而闭塞的小动脉再通可能会导致患者听力的波

动[32]。在缺乏可靠的生物标志物情况下,诊断是

根据临床和放射学标准确定的。大部分患者头颅

MRIT2加权成像上可见幕上白质病变,胼胝体受

累出现“雪球状病变”,被认为是Susac综合征的特

征性 征 象[33],荧 光 素 血 管 造 影 均 有 助 于 诊 断。
Susac综合征的治疗可使用较高剂量的糖皮质激

素,急性期可考虑加用环磷酰胺和利妥昔单抗及霉

酚酸酯。对于听力严重下降的患者,可考虑人工耳
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蜗植入术[34]。
7　总结与展望

FSNHL病因多样。除上述可致FSNHL的疾

病外,病毒感染如先天性巨细胞病毒或 COVID-19
病毒感染后出现波动性SNHL的病例也有报道。
某些颅内肿瘤可以引起颅内高压、脑脊液流动受阻

而导致 FSNHL[35-37]。FSNHL 并非单独的疾病,
而是不同疾病表现出的一种听力下降的特殊类型,
其病因各异,预后也不甚相同。临床医生遇到该类

患者时,应全面考虑,借助适当的辅助检查手段,明
确诊断,早期采取合适的干预措施,以改善患者的

预后。
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