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　　[摘要]　迟发性膜迷路积水(delayedendolymphatichydrops,DEH)是引起眩晕一种不常见的疾病,在临床

上不受重视容易误诊其他眩晕疾病。本文报道了1例容易误诊的眩晕患者。患者为中耳胆脂瘤并发迷路瘘管,
然而其眩晕为发作性眩晕,不能用迷路瘘管导致迷路炎作为解释,怀疑合并有膜迷路积水可能,并经内耳 MRI钆

造影证实为膜迷路积水。首次报道了中耳胆脂瘤并发迷路瘘管和 DEH 的病例,经手术切除胆脂瘤同期行三半

规管阻塞,术后随访2年内未再发作眩晕。对眩晕疾病的诊断,细致的眩晕病史询问至关重要。
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Acasereportofmiddleearcholesteatomacomplicatedwithlabyrinthine
fistulaanddelayedendolymphatichydrops
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Abstract　Delayedendolymphatichydrops(DEH)isararediseasethatcausesvertigoandisoftenmisdiag-
nosedasothervertigodiseases.Thisarticlereportsonapatientwithvertigowhowaseasilymisdiagnosed.The
patientwasamiddleearcholesteatomacomplicatedbylabyrinthinefistula(LF);however,hisvertigowasepisod-
icvertigo,whichcouldnotbeexplainedsolelybyLFcausinglabyrinthitis.Thepossibilityofendolymphatichy-
dropswassuspected,whichwasconfirmedbyinnerearmagneticresonancegadoliniumimaging.Thisisthefirst
reportedcaseofmiddleearcholesteatomacomplicatedbyLFandDEH.Thepatientunderwentsurgicalresection
ofthecholesteatomaandthreesemicircularcanalobstructionsatthesametime.Duringtwoyearspostoperative
follow-up,thepatientdidnotexperiencearecurrenceofvertigo.Whendiagnosingvertigodiseases,acarefulhis-
toryofvertigoisofutmostimportance.

Keywords　delayedendolymphatichydrops;labyrinthinefistula;middleearcholesteatoma;innerearmag-
neticresonancegadoliniumimaging;endolymphatichydrops
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1　病例报告

患者,男,64岁,因“眩晕10个月”就诊,患者

10个月前无明显诱因出现眩晕,呈阵发性天旋地

转感,每 次 眩 晕 约 十 多 分 钟 至 数 小 时,发 作 频

率4~5次/月,伴有耳闷胀、耳鸣、恶心呕吐,无偏

头痛,无畏光、畏声及视觉先兆症状,无发热等不

适,就诊当地医院予以口服药物后症状可好转,但
仍会反复发作。追问病史:患者40余年前出现左

耳痛后反复流脓,脓液呈臭味,伴有明显的听力下

降,无眩晕、耳鸣、耳闷。专科体检:左外耳道见黄

白色脓性分泌物,清除后见鼓膜紧张部大穿孔,鼓
室内见红色肉芽组织,乳突呈自然根治状。音叉检

查左耳 Rinne试验阴性,右耳 Rinne试验阳性,
Weber实验偏右,无自发性眼震,瘘管实验阴性。
辅助检查:纯音听阈示左耳极重度感音神经性聋,
右耳平均听阈气导18dB,骨导12dB(图1)。颞骨

高分率CT示左侧鼓室乳突腔软组织影,伴周围骨

质吸收破坏,水平半规管骨质破坏(图2a、b)。经

静脉颞骨 MRI钆造影示:3DrealIR扫描示左侧耳

蜗、前庭内低信号区面积扩大,考虑左侧耳蜗、前庭

内淋巴积水(图2c)。3DrealIR扫描示左侧耳蜗

底圈外淋巴区域稍高信号,较右侧耳蜗底圈信号增

高(图2d)。实验室检查:血常规、生化全套、凝血

功能等均未见明显异常。入院诊断:①左中耳胆脂

瘤伴水平半规管瘘;②左侧迟发性膜迷路积水。在

全身麻醉下行“开放式乳突切开+3个半规管填塞

+鼓室成形术”。术中见乳突腔及鼓室内胆脂瘤及

大量粉红色肉芽组织,彻底清除,见听骨链破坏消

失,仅有镫骨底板存在活动好。轮廓化乳突腔及面

神经管,暴露3个半规管见水平半规管前部骨质缺

损,膜半规管完整(图3a),继续透明化3个半规管

(图3b),取条状颞肌筋膜(图3c)分别填塞3个半规

管后予以骨蜡封闭(图3d~f)。术后第1天查看患

者无明显眩晕,仅有平衡不稳感,顺利出院康复。术

后2年门诊随访未诉有眩晕,左耳再生鼓膜完整。

纯音听阈示左耳极重度感音神经性聋,右耳平均听阈

气导18dB,骨导 12dB(平均听 阈 指 0.5,1.0,2.0
kHz三个频率上的平均听阈)。

图1　双耳纯音听阈检查结果

a:高分辨率中耳CT轴位示左侧鼓室乳突腔巨大软组

织影伴周围骨质及听骨吸收破坏(白色短箭头所示),
中耳病变为膨胀性生长伴周围骨质增生,鼓窦入口明

显增宽,并破坏水平半规管(白色长箭头所示);b:中
耳CT冠位示水平半规管骨质破坏(白色长箭头所

示),上鼓室外侧壁消失;c:内耳钆造影 MRI3Dreal
IR序列扫描示左侧耳蜗(白色短箭头所示)、前庭(白
色长箭头所示)内淋巴低信号区面积扩大,左侧鼓室

及乳突内高信号占位影(黑色短箭头所示);d:3Dreal
IR扫描示左侧耳蜗底圈外淋巴区域稍高信号,较右侧

耳蜗底圈信号增高(白色长箭头所示)。
图2　中内耳影像学表现

a:左耳开放式乳突切开轮廓化后见水平半规管骨质

破坏,累及膜迷路,镫骨板上结构破坏消失;b:进行3
个半规管透明化及面神经轮廓化,暴露三个半规管部

分膜管,面神经完整;c:取颞肌筋膜切成条状用于填

塞半规管备用;d:用条状颞肌筋膜进行后半规管填

塞;e:条状颞肌筋膜填塞后半规管后用骨蜡再次封

闭;f:进行3个半规管用条状颞肌筋膜填塞及骨蜡封

闭。T:鼓室;FN:面 神 经;M:乳 突;SF:镫 骨 底 板;

HSC:水平半规管;SSC:上半规管;PSC:后半规管;

TF:颞肌筋膜;BTF:条状颞肌筋膜;BW:骨蜡。
图3　患耳术中所见

2　讨论

迟发 性 内 淋 巴 积 水 (delayedendolymphatic
hydrops,DEH)和迷路瘘管均是引起外周性眩晕的

病因,两者引起眩晕的机制完全不同,所以治疗方

法也不相同。DEH 的病因机制未完全明了,目前

认为是炎症、创伤以及一些未知的病因等造成耳蜗
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功能的损害,但保留了前庭功能,早期只出现听力

下降,随着病情的发展开始出现内淋巴功能的损

害,则出现了DEH。有研究认为DEH 是内耳病变

的最终结果[1]。本例患者左侧耳蜗底圈外淋巴区

域信号较右侧高,可能与患侧血迷路屏障受损有

关。有研究认为内耳钆造影显示 MD 患者不仅

DEH,同时显示患者内耳血迷路屏障受损,表现为

耳蜗底圈外淋巴液区域相对于对侧正常耳增强[2]。
临床中患者 DEH 同时伴有底圈外淋巴液增强明

显患者被临床诊断为 MD的概率明显增高,因此认

为内耳血迷路屏障功能障碍是内耳积水的可能原

因[3]。迷路瘘管是指各种原因引起的迷路骨质破

坏,甚至破坏膜迷路,可导致迷路炎,表现为外耳道

内压力变化或强声下诱发的眩晕。当炎症经迷路

瘘管累及内耳导致迷路炎时患者表现为持续性眩

晕,伴恶心呕吐,同时伴有不同程度的听力下降[4]。
临床上,迷路瘘管主要继发于中耳胆脂瘤、急慢性

中耳炎,多发生在水平半规管,抗感染治疗明显有

效,炎症静止期多无眩晕症状,但瘘管试验可诱发

眩晕和眼震。颞骨高分率 CT 及瘘管试验阳性有

助于诊断。本例患者出现阵发性非持续性眩晕,每
次发作后约数小时缓解,发作时有耳鸣和耳闷前驱

症状,类似 MD发作规律,且听力下降出现明显早

于眩晕,符合同侧 DEH 临床诊断。经过经静脉内

耳 MRI钆造影证实患侧前庭及耳蜗明显膜迷路积

水而健侧耳无积水现象,故本例患者可诊断同侧

DEH。患者否认有偏头痛病史和无畏光、畏声及视

觉先兆症状,因此不考虑前庭性偏头痛导致眩晕。
治疗上DEH 和 MD相似,其一线治疗是生活

习惯改变(包括注意休息,保证足够睡眠,减少烟、
酒、茶、咖啡和食盐摄入)及必要的药物治疗。当药

物治疗不能控制眩晕时,应采取进一步治疗:包括

鼓室内注射庆大霉素、内淋巴囊减压术、3个半规

管填塞、迷路切除术、前庭神经切除术等。而对于

迷路瘘 管 的 治 疗,应 根 据 其 分 型 来 决 定,参 照

Dornhoffer的分型标准[5],将迷路瘘管术中所见分

为:Ⅰ、Ⅱ、Ⅲ型。Ⅰ型患者以自体骨粉+颞肌筋膜

瘘口修补瘘管为主,Ⅱ、Ⅲ型患者以颞肌筋膜半规

管堵塞+骨蜡封闭瘘管为主。显然治疗上 DEH
和迷路瘘管有明显的区别。本例患者引起眩晕病

因是DEH 而不是迷路瘘管,单纯进行半规管修补

并不能控制膜迷路积水导致的眩晕,这就是本研究

报道鉴别眩晕病因的重要性。本病例是国内外首

次报道迷路瘘管合并 DEH,再次验证了在眩晕疾

病诊断上病史的重要性,同时也为 DEH 的发病机

制提供影像学的验证。鼓室内注射庆大霉素是一

种微创治疗难治性 MD 眩晕的方法,也通常用于

DEH 患 者,以 往 研 究 表 明 眩 晕 的 控 制 率 达 到

89%,同时听力下降为16%[6-7]。三个半规管阻塞

法已被证明是治疗顽固性良性阵发性位置性眩晕

和顽固性周围性眩晕的有效方法,同样被证实可应

用在DEH[8]。Zhang等[9]通过回顾性研究3个半

规管阻塞法治疗 DEH 眩晕控制率优于鼓室内注

射庆大霉素,而且2组听力受损率比较差异无统计

学意义。而迷路切除术相对于3个半规管阻塞法

对内耳破坏更大。本例患者存在胆脂瘤病变破坏

水平半规管,治疗上应积极清除病变的同时行眩晕

手术治疗。患者经过3个半规管阻塞法术后半年

门诊复查未诉有眩晕,证实了该诊断及治疗的正

确,避免了一次误诊,值得临床医生借鉴。
综上所述,对于眩晕患者的诊断,辅助检查所

呈现出来的结果只能作为参考验证,而病史的询问

结合体格检查才是眩晕诊断最重要的手段。当眩

晕病史明显不能解释辅助检查的结果时,判断应以

病史为主,并寻求新的辅助检查来验证。
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