
围型肺囊肿可见液平,壁薄均匀, 常合并支气管肺发育不良。
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左端图为横断面全貌,图 1~ 3分别取自虚线范围内不同的层面, a 为右侧, b为左侧。  图 1  两侧耳蜗底周扩大( y ) ,中、上周缺如。右侧中耳乳

突炎。  图 2  两侧内耳道短粗( y ) ,左、右两侧前后径分别为 7mm、10mm。  图 3  两侧前庭导水管扩大( y ) ,其最大径均为 3mm,左右两侧导水

管内端分别与前庭、总脚相接,两侧前庭明显扩大。
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  病例资料  患者,女, 3 岁,自幼听力差, 学语迟缓 ,右耳流

脓3 个月余。专科情况: 两耳廓无畸形, 右侧外耳道可见脓性

分泌物, 右侧鼓膜紧张部前下象限中央性小穿孔, 左侧外耳道

及鼓膜未见异常。脑干诱发电位示双耳感音性耳聋。临床诊

断: ¹ 双侧感音性耳聋; º 右侧中耳乳突炎。

颞骨轴位 HRCT 示: 两侧骨性外耳道正常, 右侧乳突气房

密度增高, 中耳鼓室及鼓窦内可见软组织密度影, 听小骨及听

骨链完整,中耳腔无扩大。双侧耳蜗管扩大, 缺乏螺旋状结构,

两侧前庭导水管扩大, 左右导水管口最大径均为 3mm, 左右两

侧导水管内端分别与前庭、总脚相接,两侧前庭明显扩大。两

侧内耳道短粗, 左右两侧前后径分别为 7mm、10mm(图 1~ 3)。

CT诊断: ¹ 右侧中耳乳突炎。 º 两侧耳蜗、前庭、前庭导水管

及内耳道发育不良。

讨论  感音性耳聋病因复杂, 先天性感音性耳聋有遗传

性、药物性、感染性等原因[1]。多有明显内耳畸形。由于内耳

胚胎原基与中、外耳不同, 内耳畸形可独立存在, 亦可伴中、外

耳畸形[ 2]。每一种内耳畸形都以人名命名。多分为 4 型: ¹ 米

切尔畸形(M ichel) : 内耳完全不发育, 只有外耳和中耳。也有的

停留在/ 听泡0发育阶段,不能进一步发育成蜗管和半规管。 º

Modini畸形: 耳蜗仅底周发育, 中顶周缺如、不整或增粗[ 3]。 »

Mondin-i Alexander畸形: 蜗管发育不全 ,蜗基底转螺旋器和邻近

的螺旋神经节细胞发育异常, 并伴有前庭、半规管及前庭导水

管的畸形[ 1, 4]。¼Scheibe和 Siebenmann-Bing 畸形 : 指仅有膜迷

路的畸形, 骨迷路正常, 没有特征性 CT 表现, CT 不能诊断[ 3]。

本例属于Mondin-i Alexander 畸形。

颞骨 HRCT 能清晰显示外耳、中耳和内耳的骨性结构, 对

先天感音性耳聋合并内耳畸形的诊断简单、经济、准确, 弥补了

常规X 线或体层摄影的不足,从而为颞骨先天畸形提供了有价

值的形态学资料。
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