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　　[摘要]　先天性小耳畸形患者行人工耳蜗植入时通常因为解剖标识不清、面神经畸形使手术难度增加。面

神经畸形的常见类型有面神经骨管缺失、面神经走行异常及面神经分叉畸形。面神经分叉畸形可能导致面神经

遮蔽卵圆窗挤压镫骨、面神经于前庭窗分叉或遮蔽圆窗,正确识别面神经,选择合理的手术径路对于避免术后并

发症有重要意义。本文介绍1例在我中心治疗的先天性外中耳畸形合并面神经畸形极重度感音神经性聋患者,
行面后径路人工耳蜗植入手术,植入过程顺利,术后定期开机,按时调机。术后2年无面瘫、面肌痉挛等面神经损

伤或功能异常症状,人工耳蜗正常使用。经听觉行为分级(CAP)问卷评分7分,言语可懂度分级(SIR)问卷评分

4分。人工耳蜗植入术中无法经面隐窝入路暴露圆窗时,面后径路是可行手段,在为面神经畸形患者行中、内耳

手术时,为避免出现面神经损伤可在术前完善颞骨薄层CT明确面神经走行,采用术中面神经监测仪明确神经形

态,避免损伤面神经。
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Abstract　Thedifficultyofcochlearimplantationinpatientswithcongenitalmicrotiaisusuallyincreaseddue
tothevagueanatomicalmarksandfacialnervemalformation.Thecommontypesoffacialnervemalformationin-
cludefacialnervebonycoverloss,aberrantposition,andbifurcationmalformation.Bifurcationmalformationmay
obscuretheovalwindow,pressagainststapes,andbifurcateinthevestibularwindowwhileobscuringtheround
window.Itisimportanttocorrectlyidentifythefacialnerveandchooseareasonablesurgicalapproachtoavoid
postoperativecomplications.Thisarticledescribesacaseofprofoundsensorineuralhearinglossduetofacialnerve
malformationinourinstitution.Thepatientunderwentcochlearimplantationthroughtheretro-facialapproach.
Therewasnofacialnerveinjuryordysfunctionsymptomssuchasfacialparalysisandhemifacialspasm2yearsaf-
tertheoperation,andthecochlearimplantworkswell.Thescoreofthecategoriesoftheauditoryperformance
(CAP)questionnairewas7,andthescoreofthespeechintelligibilityrating(SIR)questionnairewas4.Whenthe
roundwindowcannotbeexposedthroughthefacialrecessapproachduringsurgery,theretro-facialapproachisa
feasiblemethod.Toavoidfacialnerveinjury,athin-sectionCTofthetemporalboneshouldbeperformedbefore
themiddleandinnerearsurgeryforpatientswithfacialnervemalformation,andtheintraoperativefacialnerve
monitorshouldbeusedtoclarifythecourseofthefacialnervetoavoidinjury.
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　　面神经(facialnerve)以运动神经成分为主,自
脑桥发出,与听神经走行于内听道,进入颞骨后入

面神经管。临床上主要将面神经分为内耳道段、迷
路段、鼓室段和乳突段,此节段面神经畸形(facial
nerveaberrations,FNA)可能增加中内耳手术难

度,也是面神经并发症的主要原因。面神经畸形常

见类型有面神经骨管缺失、面神经走行异常及面神

经形态异常。其中面神经骨管缺失最为常见,面神

经走行异常在垂直段发生率最高,约为57.5%[1]。
面神经形态异常常见的为面神经分叉畸形,其可能

导致面神经遮蔽卵圆窗挤压镫骨、面神经于前庭窗

分叉或遮蔽圆窗等,且在面神经畸形合并外中耳畸

形的患者中,常伴圆窗发育异常[2]。
先天性外中耳畸形合并外耳道骨性闭锁患者

常表现为传导性耳聋,少数患者为感音神经性聋,
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表现为极重度感音神经性可考虑人工耳蜗植入以

改善听力。先天性外中耳畸形患者行人工耳蜗植

入时通常因为解剖标识不清、面神经畸形使手术难

度增加,选择合适的手术径路妥善处理面神经对规

避术后并发症有重要意义。人工耳蜗植入(cochle-
arimplantation,CI)常见的手术径路包括面隐窝入

路经圆窗植入电极或耳蜗钻孔植入电极。在CI手

术 中 出 现 面 神 经 并 发 症 的 比 率 为 0.4% ~
1.7%[3-4]。根据面神经畸形不同类型,也可选择经

前庭窗入路、鼓岬钻孔入路以减少医源性面神经损

伤风险[5-6]。
现报告1例先天性外中耳畸形合并面神经畸

形极重度感音神经性聋患者经面后径路CI手术过

程,以丰富特殊畸形人工耳蜗植入手术径路并总结

疑难情况人工耳蜗植入手术技巧进行分享。
1　病例资料

患者,女,21岁,双耳重度感音神经性聋,右耳

先天性外中耳畸形,骨性外耳道闭锁,1岁时头部

外伤后出现双耳听力下降,3岁起右耳佩戴骨导助

听器,左耳佩戴入耳式助听器,患者自诉右耳效果

不佳。术后右耳听力改善不明显。患者于11岁时

行右侧小耳畸形耳廓再造手术,此后患者左耳出现

波动性听力下降,药物治疗后效果不佳。
听力学检查:纯音 测 听 频 率 范 围 包 括 250、

500、1000、2000、4000、8000Hz,记录气导阈值

与骨导阈值(8000Hz只记录气导阈值)。右耳气

导:100-115-115-115-NR-NR,右耳骨导:30-65-70-
NR-NR,左耳气导:75-90-80-85-85-105(6000Hz)-
NR,左耳骨导:25-55-60-70-75(dB HL)。鼓室导

抗曲线:右耳外耳道闭锁、左耳 A 型;听觉脑干诱

发电位(auditorybrainstemresponse,ABR)潜伏

期:右耳100dBnHLⅠ、Ⅲ、Ⅴ波未引出,左耳100
dBnHL Ⅰ、Ⅲ波未引出,Ⅴ波7.23ms;ABR 阈

值:右耳100dBnHL 未引出,左耳100dBnHL
7.23ms;ABR骨导阈值:双侧50dBnHL未引出;
40Hz-听觉相关电位阈值:右耳100dBnHL未引

出,左耳70dBnHL;耳蜗微音电位:右耳外耳道闭

锁,无法测试,左耳未记录到电位;畸变产物耳声发

射:右耳外耳道闭锁,无法测试,左耳各频率未引出。
影像学检查(图1)。术前完善颞骨 HRCT检

查提示:①右侧外中耳畸形(外耳道骨性闭锁、鼓室

腔狭小,砧骨短粗,面神经管乳突段前移。②双侧

前庭导水管扩大,双侧前庭扩大,外半规管短小。
内耳磁共振水成像提示:双侧前庭导水管扩大,右
侧前庭扩大、外半规管较小。

本例患者右耳廓再造术后,右外耳道骨性闭

锁,瘢痕形成。遂避开右耳后瘢痕组织行发内弧形

切口(图2),皮肤及皮下组织瘢痕明显,充分电凝

止血后见皮下软组织层级不清,逐层分离皮瓣后暴

露乳突区骨质。切除乳突气房暴露鼓窦及鼓窦入

口。显微镜结合耳内镜探查:鼓室腔狭窄,砧骨、锤
骨融合呈条索状骨组织,分离取出畸形砧骨,继续

扩大鼓窦入口,见面神经水平段低垂遮蔽前庭窗,
面神经监测辅助下探查见:面神经垂直段粗大,自
面神经第二膝起呈伞状放射走行,整体向前外侧移

位(图3),遮蔽圆窗与鼓岬。轮廓化面神经垂直段

(图4),经面神经后内侧进入后鼓室(图5)探查:镫
骨活动可,圆窗膜完整。于乳突腔后上方磨制皮下

接收器骨床并置入植入体,切开圆窗膜,顺利植入

电极。术后无面瘫、脑脊液耳漏等并发症。完善颞

骨薄层CT提示:右侧人工耳蜗植入术后,植入体

电极均位于耳蜗内螺旋排列,形态清晰(图6、7)。
患者术后第5天出院,术后1个月按时开机,术后

3、6、12个月按时调机。术后2年,无面瘫、面肌痉

挛等面神经损伤或功能异常症状,人工耳蜗正常使

用。听觉行为分级(CAP)问卷评分7分(可以和认

识的人打电话),言语可懂度分级(SIR)问卷评分

4分(连续的语言可被某一位倾听者听懂,如果聆

听者不熟悉聋人言语,不需费力倾听)。

a:颞骨CT水平位,红色箭头指向右侧粗大前移的面

神经,遮挡前庭窗,黄色箭头指向左侧正常的面神经

垂直段的位置;b:颞骨CT冠状位,右侧红色箭头指向

上移的面神经,左侧黄色箭头指向左耳(无外中耳畸

形)的面神经水平段位置。比较可见右侧面神经出迷

路段后即向外下走行,面神经骨管与乳突骨质延续,
面神经较左侧于高位外位进入茎乳孔。

图1　患者影像学检查
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图2　术区瘢痕增生明显,设计发内切口,避免直接切

开瘢痕组织

图3　粗大前移的面神经垂直段

图4　轮廓化面神经垂直段并打开后鼓室

图5　经面神经后径路开放后鼓室并开放圆窗

图6　术后X线摄影显示电极形态良好

图7　术后颞骨CT显示电极植入位置良好

2　讨论

本例患者为先天性外中耳畸形伴面神经畸形

极重度感音神经性聋青年女性,合并外耳道骨性闭

锁,耳廓再造术后。并患有大前庭导水管综合征,
自幼外伤后反复出现双耳波动性听力下降。右耳

佩戴骨导助听器、左耳佩戴入耳式助听器效果不

佳。为改善患者听力,我中心为其右耳行人工耳蜗

植入术。考虑到患者既往行同侧耳廓再造术,其皮

肤、皮下解剖结构不清,可能有瘢痕增生及挛缩等

情况,在设计切口时注意避开原切口及增生瘢痕;
分离皮瓣时应小心逐层分离解剖层级不清的皮下

组织,充分止血;磨制植入体导线槽时采用特殊设

计,避免植入体电极线与瘢痕组织直接接触造成术

后局部炎症、水肿等,预留的电极线凹槽应较其他

患者中更深,必要时在导线槽上方覆盖骨粉以与瘢

痕组织隔绝;同时应充分考虑患者皮肤张力情况、
瘢痕挛缩情况,避免出现术后植入体外凸,发生术

后皮瓣并发症。
本例患者乳突为气化型,鼓室腔狭小,砧骨畸

形,面神经指示不清。为避免损伤面神经,术中轮

廓化面神经垂直段骨管,结合面神经监测仪提示面

神经垂直段呈伞状分布,致面隐窝狭窄圆窗暴露不

佳,轮廓化面神经过程中发现面神经后下方乳突气

房气化较好,术中再次评估术前颞骨CT图像及面
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神经监测仪提示无神经走行后,由此面后径路打开

后鼓室暴露圆窗龛及畸形的听骨链等结构,遂由此

开放圆窗并植入人工耳蜗电极。面神经畸形分为

面神经形态异常及走行异常。面神经主干在妊娠

第5周开始发育,妊娠第6周出现弯曲在膝状神经

节水平形成外膝,进入第二鳃弓之前向下垂直弯

曲,至妊娠第8周面神经发育完成[2]。发育过程中

任何一个环节出现问题都有可能导致面神经畸形。
有研究报道,面神经畸形合并先天性外中耳畸形的

发生率为30%~75%。畸形包括:①面神经骨管

开裂或缺失;②面神经鼓室段向下移位或第二膝、
乳突段向外下移位遮盖卵圆窗;③面神经分叉开

裂[7]。本例患者面神经畸形可归为第三类,且面神

经垂直段出现伞状膨大的特殊形态,致使原面隐窝

位置被面神经遮挡,无法经由传统面隐窝入路暴露

圆窗并植入人工耳蜗电极。所以在为先天性外中

耳畸形患者行中、内耳手术时,应谨慎处理面神经,
必要时先行面神经解剖,结合颞骨薄层CT、面神经

监测仪确定面神经走行路径,以选择合适的手术径

路植入,避免面神经并发症。
影像学评估对预防术中面神经损伤有重要意

义。目前主要利用颞骨高分辨率 CT 平面重建技

术评估面神经异位走行和形态异常[8-9]。内耳 MRI
检查 T2加权像也可帮助显示面神经是否缺如和

截面大小[10-11]。术中面神经监护有助于明确畸形

面神经的走行径路和异常形态,利用面神经探针刺

激若听到面肌自发收缩活动的信号声,则可能有触

及、损伤面神经风险。但应注意全身麻醉时肌松药

物的使用可能导致肌肉收缩活动减弱,所以在使用

面神经探针时应调整为强度适宜的刺激电流,避免

出现假阴性结果而损伤面神经[12]。
选择合适的手术径路是在为面神经畸形患者

行CI植入时的关键一环。对于各种原因圆窗不能

暴露的CI植入,面后径路是比较常见的选择[13-14]。
Yilmazer等[15]通过术前CT影像确定圆窗-乙状窦

线与面神经位置关系来评定面后入路的可行性。
研究表明当满足以下3个条件时,面后入路在 CI
植入术中安全可行:①圆窗-乙状窦线在面神经后

方;②颈静脉球不阻塞圆窗;③后半规管与面神经

距离大于3mm(如果小于3mm,通常需要扩大乳

突切除范围)。特殊径路 CI手术由于植入角度改

变存在电极阵列植入不成功二次手术等风险。有

文献报道尝试术中X线摄影、术中CT(intraopera-
tiveCT,iCT)监测评估电极植入状态的研究,iCT
摄影可以更好地指导手术径路的设计,这在中内耳

畸形患者中尤有获益[16-19]。另外由于面后径路可

充分暴露镫骨肌腱,有研究提出可通过术中直接镫

骨肌反射阈监测以证实人工耳蜗电极植入是否成

功,从而避免二次手术[20-21]。

在对先天性外中耳畸形合并面神经畸形患者

行中、内耳手术时,为避免出现面神经损伤可在术

前完善颞骨高分辨率CT、内耳 MR明确面神经走

行,术中采用面神经监测仪明确神经形态,避免损

伤面神经。另外,CI植入术中经面隐窝入路无法

暴露圆窗时,面后径路是可行手段。经面后径路钻

取通道时应注意识别乙状窦、后半规管等结构,乙
状窦前移患者应谨慎选取面后径路;由于面后径路

植入角度改变,可能存在对解剖结构判读不清,电
极植入不完全或电极形态不佳等风险。故而在为

面神经畸形合并外中耳畸形患者行手术治疗时,手
术医师对神经走行的判读,对影像及面神经监护仪

的合理利用,对手术径路的选取以及术中精细操作

都是减少面神经损伤的重要环节。所以,分期行耳

廓再造术、CI植入术时,应合理设计切口、仔细分

离层级不清的皮下结构,充分考虑术腔条件预设合

理的植入体导线槽,预防皮瓣并发症。
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