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　　先天性内耳畸形是胚胎发育期间因基因突变、缺失或其它

遗传因素，以及母亲妊娠期间病毒（细菌、螺旋体）感染、药物

（氨基糖苷类、反应停）、理化因素（如Ｘ射线）等非遗传因素导

致的内耳发育停止或变异。临床电测听检查提示患耳为不同

程度的感音神经性耳聋（ｓｅｎｓｏｒｉｎｅｕｒａｌｈｅａｒｉｎｇｌｏｓｓ，ＳＮＨＬ），合

并外、中耳畸形时表现为混合性聋。先天性内耳畸形是儿童

ＳＮＨＬ的主要病因
［１］，其群体发病率约为１／２０００～１／６０００

［２］。

仅靠临床耳科检查无法对ＳＮＨＬ做出病因诊断，必须结合形态

学资料。内耳畸形可发生在骨迷路和膜迷路的任何部分，其中

约２０％为骨迷路畸形，８０％为膜迷路畸形
［３］。膜迷路畸形发生

在细胞水平，迷路形态无异常改变，影像学方法不能显示［４］。骨

迷路畸形因其有特殊的形态学表现可被ＣＴ及 ＭＲＩ诊断。

ＣＴ因其为较普及的检查手段以及可清晰显示精细的骨质

结构而成为颞骨检查的首选影像学方法。内耳深藏于颞骨岩

部内，结构精细，薄层扫描可清晰地显示其结构。ＭＳＣＴ的出

现使得扫描层厚减小，Ｚ轴空间分辨力提高，可变换多种重建间

隔、重建视野及重建算法进行多次重建，提高了对细微病变的

检出率。而且 ＭＳＣＴ具有强大的后处理功能，可对病变进行三

维重组，能直观、立体的显示正常内耳和内耳畸形的空间形态

结构，而且通过旋转多方位观察，可对畸形的类型、程度和部位

做出准确判断。

ＭＲＩ在显示骨质异常方面远不及ＣＴ，但可清晰显示发育

异常的听神经，确定其存在与否，并可进行定量评估［５］。ＭＲＩ

还可显示脑干及脑干内神经核团、脑组织，将观察的范围从内

耳迷路延伸到其后的整个中枢听觉通路。内耳水成像可多方

位获得完整且无重叠的迷路结构图像，清晰显示各种内耳畸形

的形态特点。

本文将介绍内耳畸形的 ＭＳＣＴ和 ＭＲＩ表现，旨在提高对

该病的认识。

扫描及后处理技术

本文所采用的ＣＴ扫描仪为ＳｏｍａｔｏｍＳｅｎｓａｔｉｏｎ１６层螺旋

ＣＴ扫描仪（Ｓｉｅｍｅｎｓ，Ｇｅｒｍａｎｙ），行横断面螺旋方式扫描，患者

仰卧位，收拢下颌，扫描基线与听上眶线平行，扫描范围包括整

个中内耳结构。扫描参数：１２０ｋＶ，１００ｍＡ，０．７５ｍｍ准直器宽

度，螺距为１，重建层厚１ｍｍ，高分辨力骨算法重建。对兴趣耳

以０．７５ｍｍ重建层厚、０．２ｍｍ重建间隔、５０ｍｍ视野进行重叠

放大重建，将图像传至工作站对内耳行容积再现技术（ｖｏｌｕｍｅ

ｒｅｎｄｅｒｉｎｇｔｅｃｈｎｉｑｕｅ，ＶＲＴ）重组。ＶＲＴ重组阈值为－１０００ＨＵ～

＋１０００ＨＵ，亮度和透明度范围分别为３５～４２和６０～７０，可根

据视觉需要做适当调整。以手动方式对骨迷路以外的结构进

行切割，仅保留内耳和部分内耳道结构。

ＭＲＩ检查采用 ＭａｇｎｅｔｏｍＶｉｓｉｏｎ１．５Ｔ（Ｓｉｅｍｅｎｓ，Ｇｅｒｍａｎｙ）

超导型磁共振扫描仪，采用Ｔ２ＷＩ３ＤＣｉｓｓ序列横断面扫描，ＴＲ

１２．２５ｍｓ，ＴＥ５．９０ｍｓ，翻转角７０°，有效扫描层厚０．７ｍｍ，矩阵

２３０×５１２，视野２００ｍｍ，２次采集。对兴趣耳进行最大信号强

度投影（ｍａｘｉｍｕｍｉｎｔｅｎｓｉｔｙｐｒｏｊｅｃｔｉｏｎ，ＭＩＰ）重组。垂直于内耳

道长轴行多平面重组（ｍｕｌｉｔｉｐｌａｎａｒｒｅｆｏｒｍａｔｉｏｎ，ＭＰＲ），得到听

神经横轴面图像。

先天性内耳畸形的分型及 犕犛犆犜和 犕犚犐表现

关于骨迷路畸形的分类，人们普遍接受的是Ｊａｃｋｌｅｒ和

Ｌｅｖｅｎｔ等
［３，４］提出的分类方法，Ｌｅｖｅｎｔ将内耳畸形按解剖部位

分为耳蜗畸形、前庭畸形、半规管畸形、内耳道畸形、前庭导水

管畸形和耳蜗导水管畸形。Ｊａｃｋｌｅｒ等
［３］于１９８７年提出耳蜗畸

形分为迷路缺如、耳蜗未发育、耳蜗发育不全、不完全分隔型

（Ｍｏｎｄｉｎｉ型）和共同腔型。那时多轨迹体层摄影是颞骨成像的

主要方式。随着影像技术的进步，ＣＴ和 ＭＲＩ可更清晰的显示

骨迷路和听神经的细微结构，已代替多轨迹体层摄影成为颞骨

检查的主要手段。检查方法的进步使人们对内耳畸形的认识

趋于深入和完善，特别是近些年发展起来的人工耳蜗植入手术

使临床医师对内耳畸形的形态学表现更加重视，Ｊａｃｋｌｅｒ等的分

类方法已经不能完全满足临床的需要。为此，Ｌｅｖｅｎｔ等
［４］在

Ｊａｃｋｌｅｒ的基础上提出了新的、更细致的分类方法。他认为

Ｊａｃｋｌｅｒ分型中的不完全分隔型实际包含了两种不同的畸形，一

种是蜗轴完全缺如，耳蜗呈一囊状结构；另一种是蜗轴较短，耳

蜗底圈正常，中圈和顶圈融合。二者在形态学和组织病理学上

是完全不同的，不应归为一类。他把二者分别称为不完全分隔

Ⅰ型（ｉｎｃｏｍｐｌｅｔｅｐａｒｔｉｔｉｏｎｔｙｐｅⅠ，ＩＰⅠ）和不完全分隔Ⅱ型

（ｉｎｃｏｍｐｌｅｔｅｐａｒｔｉｔｉｏｎｔｙｐｅⅡ，ＩＰⅡ），后者即传统的 Ｍｏｎｄｉｎｉ型。

１． 耳蜗畸形

Ｍｉｃｈｅｌ型：为最严重的内耳畸形，胚胎发育停止发生在孕３

周，是人工耳蜗植入手术的禁忌证。ＭＳＣＴ和 ＭＲＩ表现为内

耳结构完全缺如，常伴有内耳道缺如（图１）。

耳蜗未发育（ｃｏｃｈｌｅａｒａｐｌａｓｉａ）：孕３周末胚胎发育停止所

致，表现为耳蜗缺如，前庭可正常、扩大或发育不全。

共同腔畸形（ｃｏｍｍｏｎｃａｖｉｔｙ）：在孕４周时胚胎发育停止所

致，表现为耳蜗和前庭呈一囊状结构，二者不能相互区分（图２）。

不完全分隔Ｉ型（ｉｎｃｏｍｐｌｅｔｅｐａｒｔｉｔｉｏｎＩ）：胚胎发育停止发

生在孕５周，表现为耳蜗缺乏完整的蜗轴呈囊状，伴有囊状扩

张的前庭（图３）。

耳蜗发育不全（ｃｏｃｈｌｅａｒｈｙｐｏｐｌａｓｉａ）：胚胎发育停止发生在

孕６周，ＭＳＣＴ和 ＭＲＩ表现为耳蜗和前庭相互可区分，但发育
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　图３　不完全分隔Ｉ型。ａ）ＭＳＣＴ横断

面，示耳蜗缺乏蜗轴，呈一囊状（箭）；

ｂ）ＭＳＣＴ横断面，示前庭明显扩大与水

平半规管融合，内耳道底部见骨质缺损

（箭）；ｃ）ＭＳＣＴ冠状面，显示耳蜗未见

蜗轴（箭）；ｄ）ＭＳＣＴＶＲＴ图像，立体

显示耳蜗呈囊状，水平半规管与前庭融

合，上半规管和后半规管短小，前庭扩

大；ｅ）ＭＲＩ横断面显示前庭扩大与水

平半规管融合。

　图１　Ｍｉｃｈｅｌ畸形。ａ）ＭＳＣＴ横断面图像示内耳结构完全缺如（箭），伴内耳道缺如；ｂ）相邻层面亦未见内耳结构（箭）。

图２　共同腔畸形。ａ）ＭＳＣＴ横断面显示耳蜗与前庭融合，呈一囊状结构（箭），二者不能相互区分；ｂ）相邻层面显示内耳

道扩大；ｃ）ＭＲＩ横断面图像显示耳蜗与前庭融合呈一囊状结构（箭）；ｄ）ＭＲＩ听神经轴面图像，仅见面神经影像（箭），听神

经缺如。
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　图４　Ｍｏｎｄｉｎｉ畸形。ａ）ＭＳＣＴ横断面，显示耳蜗底圈正常（箭）；ｂ）ＭＳＣＴ横断面显示水平半规管发育不良，与前庭融合

（箭）；ｃ）ＭＳＣＴＶＲＴ图像，立体显示耳蜗仅１．５圈（黑箭示耳蜗底圈），水平半规管与前庭融合（白箭），后半规管和上半规

管正常；ｄ）ＶＲＴ透明化图像；ｅ）ＭＲＩ横断面，显示水平半规管与前庭融合；ｆ）ＭＲＩ听神经轴面图像，显示听神经形态发育

正常。

较小，耳蜗常表现为内耳道伸出的小芽状结构。

不完全分隔Ⅱ型（ｉｎｃｏｍｐｌｅｔｅｐａｒｔｉｔｉｏｎⅡ，即 Ｍｏｎｄｉｎｉ型）：

胚胎发育停止发生在孕７周，表现为耳蜗为１．５圈，仅底圈正

常，中圈和顶圈融合，常伴有前庭和前庭导水管扩大（图４）。

２． 前庭畸形和半规管畸形

两种畸形常并存。ＭＳＣＴ和 ＭＲＩ表现为前庭扩大，半规

管短小、融合或扩大，耳蜗形态可正常（图５）。

３．前庭导水管扩大

为内耳畸形中最常见的一种，多为双侧同时发病，临床表

现为渐进性ＳＮＨＬ，常与外伤有关。ＭＳＣＴ表现为双侧前庭导

水管开口呈喇叭口状扩大，峡部宽度大于１．５ｍｍ或与总脚相

通。ＭＲＩ表现为内淋巴管和内淋巴囊明显扩大，内淋巴囊呈三

角形、椭圆形或条弧形贴附于小脑半球表面（图６）。

４．内耳道（听神经）畸形

ＭＳＣＴ表现为内耳道缺如、狭窄或扩大（图７）。常见的是

内耳道狭窄，可伴有或不伴有其它畸形。正常内耳道宽度约

４～６ｍｍ，＜３ｍｍ应考虑为狭窄，若内耳道宽度＞６ｍｍ，但无

临床症状，亦不能诊断为异常。ＣＴ主要用于显示内耳道的形

态，听神经的异常则主要通过 ＭＲＩ诊断。ＭＲＩ可清晰显示听

神经的发育异常，确定其存在与否，并可进行定量评估［５］。

Ｔ２ＷＩ图像上内耳迷路和内耳道内脑脊液、内淋巴管与内淋巴

囊均表现为高信号，听神经表现为等信号，从而可发现相关的

发育异常。垂直于内耳道行 ＭＰＲ得到面神径和听神经断面影

像图，前上方为面神经，前下方为蜗神经，后上方与后下方分别

为前庭上神经和前庭下神经（图４ｆ），从而可准确诊断听神经异

常。张道行等［６］测得国人正常蜗神经直径约１．０～１．３ｍｍ，平

均约１．１４ｍｍ。Ｌｏ
［７］认为，内耳道小于２．５ｍｍ极有可能伴随

蜗神经缺如。

先天性内耳畸形的临床诊断意义

人工耳蜗置入是目前治疗重度、极重度感音神经性耳聋的

最佳方法，术前必须对患者的内耳情况有准确的了解。影像学

方法为无创性检查，可直接观察其内部结构，有助于术前患者

的筛选、电极类型的选择和预测术中可能遇到的困难。

内耳畸形曾一度被认为是人工耳蜗植入手术的禁忌证，随

着手术方法的改进和人工耳蜗装置的发展，很多报道证明内耳

畸形的患者同样亦可有较好的植入效果［８，９］，但是手术方法和

电极类型应根据不同的畸形类型而异。这就要求放射科医生

对内耳畸形的形态表现有准确的认识，对畸形类型做出细致的

分类，协助耳科医生预测手术中可能发生的情况以及制订手术

计划。
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　图６　前庭导水管扩大。ａ）ＭＳＣＴ横断面，示双侧前庭导水管外口扩大，与总脚相通（箭）；ｂ）ＭＲＩ横断面，示双侧内淋巴

管和内淋巴囊扩大，内淋巴囊呈紧贴小脑半球的半弧形高信号影（箭）；ｃ）右侧 ＭＳＣＴＶＲＴ图像，示内耳形态正常。

图７　ＭＳＣＴ显示内耳道明显扩大（箭），水平半规管与前庭融合。

　图５　前庭和半规管畸形。ａ）ＭＳＣＴ

横断面，耳蜗层面显示耳蜗形态正

常；ｂ）半规管层面显示水平半规管

和后 半 规 管 缺 如，前 庭 扩 大；ｃ）

ＭＳＣＴＶＲＴ图像，显示耳蜗形态正

常，三个半规管均缺如；ｄ）ＭＲＩ听神

经轴面图像，显示蜗神经缺如（箭示

前庭神经）。
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Ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｓ［Ｊ］．Ｌａｒｙｎｇｏｓｃｏｐｅ，２００２，１１２（１２）：２２３０２２４１

［５］　ＥｌｌｕｌＳ，ＳｈｅｌｔｏｎＣ，ＤａｖｉｄｓｏｎＨＣ，ｅｔａｌ．ＰｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅＣｏｃｈｌｅａｒＩｍ
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［９］　ＷｅｂｅｒＢＰ，ＤｉｌｌｏＷ，ＤｉｅｔｒｉｃｈＢ，ｅｔａｌ．ＰｅｄｉａｔｒｉｃＣｏｃｈｌｅａｒＩｍｐｌａｎｔａ
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