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　　[摘要]　蜗神经缺陷(cochlearnervedeficiency,CND)指的是蜗神经纤细或者缺失,研究发现其在先天性感

音神经性聋患者中发病率约为18%。发病机制尚不明确,听觉干预效果个体差异较大,本文就 CND的相关问题

进行探讨。
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Abstract　 Cochlearnervedeficiency(CND)isarareinnerearmalformationcharacterizedbyahypoplasticor
absentcochlearnerve,resultinginvariablehearinglossortotaldeafness,dependingonthequantityofnervefibers
present.About18%ofcongenitalhearinglossareassociatedwithCND.Itisadiseaseofuncertaincause.The
outcomeofauditoryimplantinCNDpatientsvarieswidely.ThisarticlewilldiscusstherelatedissuesofCND.
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　　人工耳蜗植入(cochlearimplantation,CI)是

目前重度至极重度感音神经性聋患者恢复听觉的

有效方法。其机制是将声信号转化为电信号,直接

刺激螺旋神经节,通过蜗神经纤维将信号传递到蜗

核。但约有18%先天性感音神经性聋患儿中存在

蜗神经缺陷(cochlearnervedeficiency,CND),即
MRI结果显示内听道内的蜗神经纤细(cochlear

nervehypoplasia,CNH)或蜗神经缺失(cochlear
nerveaplasia,CNA)[1],对于这部分患儿,CI术后

效果不确定,个体差异较大。根据大多数文献报

道,内听道中蜗神经和面神经的直径比值小于1,
则被认为是CNH;如果在影像学上观察不到蜗神

经存在,则被认为是 CNA。CI是通过电极产生电

信号,兴奋蜗神经最终传入大脑皮层产生听觉,
CND行CI的患者由于蜗神经纤细或者缺失,可能

无法使电刺激产生的生物电信号有效地传递至耳

蜗核,进而导致听觉信号传入至大脑听觉皮层的过

程受阻,因此有些专家认为听觉脑干植入(auditory
brainstemimplantation,ABI)可能是这部分患者
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更有效的听觉重建方法。但是,受到 MRI分辨率

的限制,影像学上无法对蜗神经数量进行精准的评

估,即便影像学上没有蜗神经显示也不能排除其存

在细小蜗神经的可能。同时,也有许多研究显示,
CND患儿CI后能够获得一定的听觉言语能力,因
此,CND并不是CI的绝对禁忌证。但这些研究随

访时间较短,听觉及言语效果的差异较大,缺乏 CI
后长期稳定的随访结果。
1　CND的听力学检测

CND可以单独出现,也可以与内耳畸形合并

出现。Starr等[2]认为 CND是突触后听神经病谱

系障碍的一种,这类患者的外毛细胞功能大多正

常。Huang等[3]通过对103例听神经病谱系障碍

患儿进行分析,发现 CND 患儿占比达到 33%。
CND不伴内耳畸形的患儿,其畸变产物耳声发射

(DPOAE)的信噪比值和引出率均高于合并内耳畸

形的患儿。这可能与听神经非同步化放电有关,使
CND患者对听觉信息的瞬时处理功能受损,听觉

时间处理的能力变差,造成言语识别能力下降。通

常认为,儿童CND的听力学特征有:①大多数无明

显听力损失高危因素或病因,表现为重度至极重度

感音神经性聋;②ABR 不能引出或者波形分化显

著异常;③大多可以记录到 DPOAE 和微音电位

(CM)。
2　CND的影像学检查

通常采用颞骨薄层CT、内耳 MRI等影像学手

段对 CND 进行评估。仅在 ABI手术时可以直接

探查蜗神经。
在颞骨薄层CT观察蜗孔是否存在,并测量其

直径,若蜗孔直径<1.5mm 定义为蜗孔狭窄。
在轴位 MRI及斜矢状位观察内听道内神经束

数量及分布,若蜗神经相对直径小于面神经则定义

为CNH,若轴位及斜矢状位均未发现蜗神经则定

义为 CNA。但对于特别纤细的蜗神经,目前的

MRI技术也无法做到很清楚的显示,且 MRI诊断

亦无明确标准,Casselman等[4]将蜗神经和面神经

直径比值<1定义为CNH,而Clemmens等[5]认为

蜗神经直径小于0.9倍面神经直径时即为CNH。
亦有学者认为由于现有的 MRI技术局限,无

法精确测量蜗神经粗细,提出以 MRI斜矢状位上

神经束的数量来评估蜗神经发育情况[6]。Song
等[7]在 ABI术中探查蜗神经,并与术前影像学评

估结果进行对照分析,认为 MRI相较于颞骨 CT
更加能够反映蜗神经的实际情况。
3　CND行CI术后效果影响因素

对于CNA,CI被认为是绝对禁忌证。但理论

上,只要存在少量的蜗神经纤维,就可以通过听觉

传导通路传递声信号至大脑听觉皮层产生听觉,因
此,CNH 并不是CI的绝对禁忌证,国内外均有文

献报道,其效果取决于是否存在足够数量的蜗神经

纤维。虽然部分CNH 的患者能感知声音,但他们

只能获得有限的声音分辨,这些患者 CI效果并不

能完全保证。影响CND患者CI效果的因素较多,
如是否合并内耳畸形,脑白质发育不良或智力发育

迟缓,CHARGE综合征等均会影响 CI术后效果。
通常认为,不伴有内耳畸形的那一侧 CI效果更

好[8]。Wei等[9]发现CND行CI患者中,MR上内

听道内神经束数量2束的听觉效果要显著好于神

经束数量为1束的患者。亦有研究表明:蜗孔直径

<1.5mm 时,CI效果较差[10]。笔者所在中心曾

对9例 CND 患儿行 CI[11],根据 Govaerts系统分

级[12],Ⅰ型,前庭蜗神经完全缺失(3例);Ⅱa型,
蜗神经缺失或纤细,前庭神经存在,前庭蜗迷路发

育不良(3例);Ⅱb型,蜗神经缺失或纤细,前庭神

经存在,前庭蜗迷路正常形态(2例);1例双侧分型

不对称(右侧Ⅰ型,左侧Ⅱb型)。术后随访结果显

示,4例CND患儿声场 CI助听听阈降低,但无患

儿获得言语能力的明显提高。
4　CND听觉植入的选择

对于CND患儿是选择CI或者是 ABI,目前仍

然存在争议。笔者认为其主要原因在于CND的听

觉植入效果预测存在困难。Yamazaki等[13]通过

测量桥小脑角处面神经和前庭蜗神经的直径比值,
结合术中 EABR 结果,发现当前庭蜗神经直径大

于面神经以及术中 EABR 引出的情况下,术后听

觉行 为 分 级 (categoryofauditoryperformance,
CAP)评分可以达到3分以上。但多数文献报告,
CND效果差异较大,术后听阈接近其他CI,但初期

言语和语言发育增益非常有限(CAP1-2)。CI若效

果欠佳,可能导致对时间和费用的浪费,听觉剥夺

时间延长,神经结构无法发育成熟并可能退化,听
皮层区域被重构到其他感觉模式。

对于双侧CNA 的情况,ABI是唯一可能有效

的解决方案。目前认为,在3岁之前植入ABI结果

更好,此时是神经可塑性最重要时期,ABI听觉刺

激可促进与选择性视觉-空间注意力和多感觉推理

相关的认知功能发育。如果在5岁之后植入,将影

响中枢可塑性。2001年,意大利Colletti等[14]开展

世界首例先天性聋 ABI。到目前为止,其团队的长

期随访结果显示90%的认知正常儿童能够识别环

境音,62% 能 够 无 唇 读 辅 助 下 理 解 常 见 短 语

(CAP5),21%能与熟悉的人通电话(CAP7)[15]。
笔者所在中心的研究结果发现,对于一侧CNH,另
一侧 CNA 的患儿,可以先行单侧 CI,若 1 年后

CAP评分≥4分,那么可以考虑尝试对侧 CI;若1
年后CAP评分<4分,那么可以考虑 ABI。对于

双侧CNH 的患儿,在与家长沟通后,也可以尝试

双侧CI,若1年后 CAP评分<4分,可将一侧 CI
取出,改为 ABI。这样可以减少听觉剥夺时间,促
进听皮层和言语发育(图1)。
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图1　CND患儿听觉植入策略选择

5　总结

CND患儿的听觉植入选择是个难题,需要综

合考量影像学、听力学、前庭功能、听觉植入团队及

患儿家属预期[16]。一般来说,对于 CND 而言,若
MRI或听力学、家庭观察有蜗神经存在证据,可以

考虑先行CI,若CI无效,则应尽快行 ABI,减少听

觉剥夺时间。若 MRI或听力学、家庭观察没有蜗

神经存在证据,则可以选择 ABI,以期尽早给予听

觉刺激,促进听觉皮层发育。
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