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　　[摘要]　目的:探讨高分辨率 CT(highresolutioncomputedtomography,HRCT)联合核磁共振成像(mag-
neticresonanceimaging,MRI)对内耳畸形的诊断价值。方法:回顾性分析82例内耳畸形患者的 HRCT及 MRI
资料,行内耳结构、面神经管的CT、MPR、CPR重建及内听道 MRI斜矢状位重建,对内耳畸形进行归类,并评估

面神经管及蜗神经发育情况。结果:82例内耳畸形患者中双侧对称、双侧非对称、仅单侧内耳畸形分别为49例、

11例和22例,其中IP-Ⅱ、前庭导水管扩大及前庭、半规管畸形的占比分别为42.96%、18.31%及19.72%,占据

前3位;50例耳蜗畸形中仅3例为单独存在的耳蜗畸形,其余均伴不同程度的其他畸形。行 MRI检查的67耳病

例中有26耳(38.81%)伴听神经发育不良(cochlearnervedeficiency,CND),且不同类型的内耳畸形伴 CND发生

率不同;142耳中有28耳(19.72%)伴面神经管异常。结论:HRCT联合 MRI对于准确区分内耳畸形类型和有

效评估面神经管及蜗神经发育情况有重要的辅助作用,有利于为临床医生制定合理的治疗和手术方案提供重要

的指导价值。
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Abstract　Objective:Toexplorethevalueofhighresolutioncomputedtomography(HRCT)combinedwith
MagneticResonanceImaging(MRI)inthediagnosisofinnerearmalformation.Methods:HRCTandMRIdataof
82patientswithinnerearmalformationswereanalyzedretrospectively.HRCT MPRandCPRreconstructionof
theinnerearstructure,facialnervecanalandobliquesagittalMRIreconstructionoftheinternalauditorycanal
wereperformed.Theinnerearmalformationswereclassified,theconditionsoffacialnervecanalandcochlear
nervewereevaluated.Theassociationbetweeninnerearmalformationandcochlearnervedysplasiawereanalyzed
byChi-squaretestwithcontinuitycorrection.Results:Amongthe82patientswithinnerearmalformations,there
were49casesofbilateralsymmetry,11casesofbilateralasymmetryand22casesofunilateralinnerearmalfor-
mations.Respectively,themostprevalenttypeswereIP-Ⅱ(42.96%),dilatationofatriumaqueduct(18.31%)

andmalformationsofatriumandsemicircularcanal19.72%.Outof50casesofcochlearmalformations,only3
wereisolatedcochlearmalformations,andtherestwereaccompaniedbyothermalformationsofvaryingdegrees.
Inthe67earsexaminedbyMRI,26(38.81%)hadcochlearnervedeficiency(CND),andtheincidenceofCND
variedwithdifferenttypesofinnerearmalformations.Outof142ears,28(19.72%)hadabnormalitiesofthefa-
cialnervecanal.Conclusion:HRCTcombinedwithMRIcanaccuratelydistinguishthetypesofinnerearmalfor-
mationandeffectivelyevaluatethefacialnervecanalandcochlearnerve,andfurtherprovidestheimportantfinger
andGuidevalueforthecliniciantoformulatethereasonabletreatmentandtheoperationplan.

Keywords　innerearmalformation;high-resolutioncomputedtomography;magneticresonanceimaging;di-
agnosisandevaluation
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　　感音神经性聋是先天性聋的主要类型,因其病

变程度的严重性和不可逆性,容易给患者家庭和社

会带来较大的经济负担。大部分先天性内耳畸形

是由于发育过程中的发育障碍引起,也有部分内耳

畸形与基因突变和染色体变异相关[1],是感音神经

性聋的主要病因之一。CT和 MRI检查可显示内

耳各种骨迷路畸形、蜗神经及面神经管等的发育情

况,便于术前了解耳蜗、内耳神经及面神经管等的

结构与病变情况,对人工耳蜗植入术前评估起重要

作用[2]。本文旨在探讨 HRCT 和 MRI对内耳畸

形的诊断价值,为临床进一步准确诊断内耳畸形提

供影像学依据。
1　资料与方法

1.1　一般资料

收集2021年9月—2023年9月82例就诊于

我院并诊断为内耳畸形的患者 142 耳,其中男

39例,女43例;年龄1~62岁,中位年龄10岁;均
行 HRCT检查,其中37例(67耳)行 MRI检查。
1.2　仪器与方法

采用Philips256层iCT扫描仪行颞骨轴位扫

描。扫描参数:120kV,300mA,层厚0.670mm,
重建 层 厚 0.335 mm,矩 阵 1024×1024,窗

宽3000HU,窗位400HU,骨算法重建。MR扫

描采用PhilipsIngenia3.0T 行内耳扫描,序列为

T2-DRIVE,扫描参数:TR1500ms,TE220ms。
扫描视野(FOV)140mm,激励次数1,矩阵232×
233,层厚0.6mm,层间距0.3mm。
1.3　图像分析

采用 PhilipsEBW 工作站。在原始轴位 CT
图像观察内耳各结构及面神经管情况,并利用

MPR及CPR技术行内耳结构及面神经管重建,由
2名在颞骨疾病诊断方面具有丰富经验的医师一

起评估内耳畸形的分类、程度及面神经管走行,意
见不一致时协商达成共识。MRI图像重建选择基

线与内听道长轴垂直,于轴位 T2-DRIVE 图像行

斜矢状面重建,评估蜗神经发育情况及内耳各

结构。
1.4　 内 耳 畸 形 诊 断 标 准 是 Sennaroglu2017
标准[3]

1.4.1　 耳 蜗 畸 形 　 ① Michel畸 形 (michelde-
formity):是指耳蜗和前庭结构完全缺失。②耳蜗

未发育(cochlearaplasia,CA):是指耳蜗完全缺。
③共同腔畸形(commoncavitydeformity,CC):耳
蜗和前庭融合成腔,完全未分化。④耳蜗发育不全

(cochlearhypoplasia,CH):耳蜗和前庭分化,但未

至正常大小(耳蜗高度小于4mm 或耳蜗少于2.5
圈),发育不全的耳蜗像从内听道发出的小芽孢。
⑤不完全分隔Ⅰ型(incompletepartitiontype,IP-
Ⅰ):囊性耳蜗前庭畸形,无耳蜗蜗轴和筛区(耳蜗

与内听道之间的区域),伴有一大的囊性前庭。
⑥不完 全 分 隔 型 (incompletepartitiontype,IP-
Ⅱ):即 Mondini畸形,耳蜗包含1.5圈,有部分蜗

轴,中圈和顶圈融合成一囊腔,伴有扩大的前庭和

扩大的前庭导水管。
1.4.2　耳蜗形态正常的内耳畸形　①前庭畸形:
包括 Michel畸形、共同腔畸形、前庭不发育、前庭

发育不全、前庭扩大。②半规管畸形:半规管未发

育、半规管狭窄、半规管扩大。③前庭导水管和耳

蜗导水管畸形:前庭导水管和耳蜗导水管扩大或

正常。
1.4.3　内听道(IVC)畸形　内听道未发育、内听

道狭窄(IVC直径≤2mm)、内听道扩大(IVC直径

≥8mm)。
1.5　统计学分析

采用SPSS25.0统计分析软件进行数据分析。
2　结果

2.1　内耳畸形类型

82例内耳畸形患者142耳中,49例为双侧对

称畸形,双侧非对称内耳畸形11例,另外有22例

表现为仅单侧内耳畸形:其中IP-Ⅱ(61耳)、前庭

导水管扩大(26耳)及前庭、半规管畸形(28耳)(图
1)的比例分别为42.96%、18.31%及19.72%,占
据前3位;内听道畸形3耳(均为狭窄畸形,其中

1耳为狭窄的双内听道畸形);50例耳蜗畸形中仅

3例为单独存在的耳蜗畸形,其余均伴不同程度的

其他畸形,其中 Michel畸形为最严重的内耳畸形:
2耳 Michel畸形,3耳耳蜗未发育,4耳共同腔畸形

(图2),5耳耳蜗发育不良,4耳IP-Ⅰ(图3),61耳

IP-Ⅱ(图4),6耳IP-Ⅲ(图5)。
2.2　内耳畸形与蜗神经发育异常

67耳行 MRI检查的患者中有26耳(38.81%)
伴蜗 神 经 发 育 不 良 (cochlearnervedeficiency,
CND)(缺如23耳,细小3耳)。其中大前庭导水管

综合征的患者均无CND,IP-Ⅱ(30耳中有9耳,包
括7耳蜗神经缺如,2耳蜗神经细小)约有三分之

一伴CND,IP-Ⅰ(4耳中有2耳)和前庭半规管畸

形(11耳中有5耳,均为蜗神经缺如)约有二分之

一伴CND,耳蜗发育不良1耳、耳蜗未发育1耳、
Michel畸形2耳、共同腔畸形3耳几乎全部伴有

CND(表现为蜗神经缺如,图3b),而前庭导水管扩

大12耳,蜗神经均正常,见表1。
2.3　内耳畸形与面神经管异常

142耳中有28耳(19.72%)伴面神经管异常,
具体表现(多耳同时合并2种或以上异常):起始部

向前内移位10耳,垂直嵴增粗增大6耳;第一膝呈

钝角22耳(图5b);面神经管分叉8耳(迷路段2
耳,乳突段6耳);膝状神经窝前壁裂缺8耳;管径

纤细5耳。
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图1　双侧前庭导水管扩大　女,9岁。双侧前庭导水

管扩大,左侧直径为2.5mm,右侧直径为1.9mm;　
图2　双侧共同腔畸形　女,1岁。颞骨轴位CT示双

侧耳蜗及前庭为一个腔(黑↑),双侧内听道狭窄,其
中右侧为双内听道

男,10岁。a:耳蜗曲面重建图,显示耳蜗缺乏蜗轴和

阶间隔,呈囊状;b:内听道斜矢状面重建图,显示蜗神

经细小(白↑)。
图3　左侧IP-Ⅰ型

女,2岁。a:耳蜗平面轴位 CT,显示耳蜗中圈和顶圈

融合;b:左侧耳蜗曲面重建图,直观显示顶、中转融

合,耳蜗为1.5转。
图4　双侧IP-Ⅱ型

男,10岁。a:双侧耳蜗呈囊状,耳蜗阶间隔存在,蜗轴

缺如(黑↑);b:双侧面神经管曲面重建,显示双侧面

神经管第一膝呈钝角。
图5　双侧IP-Ⅲ型

表1　内耳畸形患者资料

分类 耳数 百分率/% MRI/耳 蜗神经发育不良/耳 百分率/% 面神经走行异常/耳

前庭导水管扩大 26 18.31 12 0 0 2
IP-Ⅰ 4 2.82 4 2(缺如1,细小1) 50.00 0
IP-Ⅱ 61 42.96 30 9(缺如7,细小2) 30.00 12
IP-Ⅲ 6 4.23 0 5
耳蜗发育不良 5 3.50 1 1(缺如1) 100.00 2
耳蜗未发育 3 2.11 1 1(缺如1) 100.00 2
Michel畸形 2 1.41 2 2(缺如2) 100.00 2
共同腔 4 2.82 3 3(缺如3) 100.00 3
前庭、半规管畸形 28 19.72 11 5(缺如5) 45.45 0
内听道畸形 3 2.11 3 3(缺如3) 100.00 0
合计 142 100.00 67 26 28

3　讨论

先天性内耳畸形是一组由胚胎发育过程中不

同阶段的发育障碍所导致的内耳结构异常性的疾

病。临床上称内耳为迷路,位于颞骨岩部深部的骨

质内,包括骨迷路和膜迷路,由半规管、前庭和耳蜗

3部分组成。由于内耳体积小、结构复杂,以及畸

形种类多且发病率相对低等原因,对大多数放射科

和耳鼻喉科医生而言,正确诊断内耳畸形是一个巨

大挑战。MRI和 HRCT的引入及普及,促进了内

耳畸形研究的不断深入和发展。赵星等[4]利用高

分辨率颞骨CT图像、放射组学和深度学习技术等

对内耳畸形诊断的研究表明特征融合模型可用于

正常和内耳畸形的鉴别诊断,与单独使用放射组学

或深度学习模型比较,其诊断效能有所提高。
针对内耳畸形国内外建立了多个分类系统,目

前尚无统一的共识。随着影像学技术的不断更新

和发展,内耳畸形的分类也在不断的发展和变

化[5]。目前临床普遍采纳的内耳畸形的诊断标准

是 Sennarǒglu 等[3] 于 2017 年 制 定 的。 颞 骨

HRCT可清晰显示内耳的骨性部分及内听道的形

态、大小与对称情况,有利于准确判断内耳畸形的

存在类型。本文针对82例内耳畸形患者142耳的

CT统计结果显示:49例为双侧对称畸形,11例为

双侧非对称内耳畸形,22例表现为仅单侧内耳畸
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形:其中IP-Ⅱ(61耳,42.96%)、前庭导水管扩大

(26 耳,18.31%)及 前 庭、半 规 管 畸 形 (28 耳,
19.72%)占据前3位;内听道畸形3耳(均为狭窄

畸形,其中1耳为狭窄的双内听道畸形);50例耳

蜗畸形中仅3例为单独存在的耳蜗畸形,其余均伴

有不同程度的其他畸形,其中 Michel畸形为最严

重的内耳畸形(2耳 Michel畸形,3耳耳蜗未发育,
4耳共同腔畸形,5耳耳蜗发育不良,4耳IP-Ⅰ,61
耳IP-Ⅱ,6耳IP-Ⅲ)。内耳畸形结构复杂,易伴有

面神经管、内听道等其他结构畸形,有研究显示前

庭导水管扩大、IP-Ⅱ以及耳蜗听道相通在人工耳

蜗植入术中易发生“井喷”[6]。而IP-Ⅲ较罕见,与
X连锁遗传性聋相关,部分病例可伴有下丘脑畸形

或错构瘤表现[7-8]。且伴有内耳畸形的感音神经性

聋患者约65%为双侧内耳畸形[9]。内耳膜迷路及

膜迷路和骨迷路间则存在内、外淋巴液,多平面重

建技术(multiplanarreconstruction,MPR)利用水

成像的原理,通过重 T2WI技术使其呈现极高信

号,实现内耳造影的效果。由此,在工作中利用

MPR对颞骨 HRCT上内耳各结构进行测量,了解

正常及畸形内耳的主要差异,对于研究临床患者所

患内耳畸形的类型及制定后续的治疗方案、针对性

的干预措施等均可提供重要的 MRI信息及参考依据。
蜗神经发育不良(cochlearnervedeficiency,

CND)是指第8对颅神经蜗神经缺失或者细小,包
括蜗神经的先天部分或是完全未发育部分以及后

天由于各种原因所导致的退行性改变,是导致临床

上感音神经性聋的少见病因之一。目前临床上使

用较多的是Sennaroglu[10]于2022年对2017年蜗

神经畸形的补充分类:①蜗神经发育不良:独立的

蜗神经但其较对侧正常蜗神经或同侧面神经细:
Ⅰ型:蜗神经绝对存在但其直径较对侧正常蜗神经

或同侧面神经小;Ⅱ型:蜗神经极细,在 MRI上不

可辨认;②蜗神经缺失;③前庭蜗神经发育不良:同
Sennaroglu分类(2017年);④前庭蜗神经缺失:同
Sennaroglu分类(2017年)[3]。颞骨 HRCT在横轴

面原始图像上测量蜗神经孔大小,能够初步提示蜗

神经发育不良情况,然而 HRCT 不能对蜗后软组

织情况进行评价,内耳 MRI被认为是目前诊断

CND的最佳方法[11]。人类颞骨研究结果表明部分

CND患者往往出现内耳畸形以及内听道狭窄情

况,蜗神经缺失为进行人工耳蜗植入术的绝对禁

忌,蜗神经细小是进行人工耳蜗植入术的相对禁

忌。张淼等[12]研究提示内听道的狭窄和蜗神经发

育不良具有高度相关性,但内听道处于正常状态情

况下,也存在蜗神经发育不良的可能性,因此内听

道的形态并不能作为蜗神经完整性的判断标志。
Giesemann等[13]通过对 176 例内耳畸形患者的

MRI影像分析得出:迷路不发育和听囊畸形与前

庭蜗神经(VCN)未发育的相关性为100%;IAC畸

形的相关性为92%。耳蜗未发育、完全性半规管

未发育、严重耳蜗发育不全、共腔畸形、不完全分隔

Ⅰ型及轻度耳蜗发育不全与VCN发育不全的相关

性下降。其余类型的IEM 未显示 VCN发育不全。
本研究结果显示:67耳行 MRI检查的病例中有

26耳(38.81%)伴听神经发育不良(cochlearnerve
deficiency,CND)(缺如23耳,细小3耳)。其中大

前庭导水管综合征的患者均无 CND,IP-Ⅱ(30耳

中有9耳,包括7耳蜗神经缺如,2耳蜗神经细小)
约有三分之一伴有 CND,IP-Ⅰ(4耳中有2耳)和
前庭半规管畸形(11耳中有5耳,均为蜗神经缺

如)约有二分之一伴有 CND,耳蜗发育不良1耳、
耳蜗未发育1耳、Michel畸形2耳、共同腔畸形

3耳全部伴有CND(表现为蜗神经缺如),而前庭导

水管扩大12耳,蜗神经均正常。提示不同类型的

内耳畸形伴 CND的发生率确有差异。由此可见,
某些类型的内耳畸形与 VCN 的发育不全高度相

关,在实际临床工作中,对于那些通常容易伴有

VCN发育不全类型的内耳畸形的患者应给予高度

重视,应该行 MRI检查,以便充分全面的了解内耳

畸形的类型和选择最佳的治疗方案。
CT和 MRI检查均可显示耳蜗、前庭、半规管

及内听道,是目前临床上较常用的诊断内耳畸形的

影像学方法,其中 HRCT扫描通过双向调整 MPR
及CPR重建,可完整、直观地显示内耳各结构及面

神经管,有助于对不同内耳畸形的细致分类及面神

经管异常情况进行综合判断。本研究中28耳伴面

神经管异常,主要表现为起始部向前内移位、第一

膝呈钝角、垂直嵴增粗增大、面神经管分叉、膝状神

经窝前壁裂缺及管径纤细。而 MRI扫描则利用轴

位 T2-DRIVE图像结合斜矢状面重建,对内耳膜

迷路的形态及听神经的发育情况进行显示,并有利

于进一步准确地评估蜗神经的发育状况,在 CND
的诊断和确定是否进行人工耳蜗植入术以及术后

评估中有重要的临床指导意义[8,14]。内听道畸形

中最常见的类型是内听道狭窄。本研究中内听道

畸形组中3耳均为单纯的内听道狭窄,其中1耳为

狭窄的双内听道畸形。狭窄的双内听道畸形非常

罕见,颞骨 HRCT 显示内耳结构中有2条似内听

道的狭窄骨性结构,相对靠前上的是面神经通过的

骨性通道,另1条骨性通道通向耳蜗,多伴听神经

发育不良。本组1耳呈前后走行的2个独立管道,
轴位显示明显;1耳合并共腔畸形,呈上下走行的2
个独立管道,在常规 CT平扫下行 MPR处理后可

清楚显示[15]。因此,当发现内听道狭窄时应基于

内耳CT和 HRCT或 MRI图像的形态学观察,对
内耳不同畸形进行准确区分,从而进一步为治疗方

案的选择和手术方案的制定提供重要的指导价值。
利益冲突　所有作者均声明不存在利益冲突
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