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·小儿影像学·
儿童先天性耳聋的颞骨高分辨ＣＴ研究
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【摘要】　目的：了解我国儿童先天性耳聋颞骨畸形的发生率及特点，为临床提供必要的依据。方法：１７５例听力筛查

结果提示听力障碍的婴儿及其他５岁以下先天性耳聋的儿童。采用颞骨螺旋ＣＴ扫描，然后进行冠状面 ＭＰＲ重组。

结果：ＣＴ共检出颞骨畸形６１例，其中，外耳畸形２４例（３６耳），中耳畸形１６例（２０耳），内耳畸形３４例（６０耳），其中１３例

为合并畸形；单纯鼓室积液２０例（３２耳）；其余９４例颞骨无异常。约３５％患者颞骨有畸形，５５％患儿颞骨结构正常。

结论：颞骨高分辨ＣＴ横断面螺旋扫描和冠状面 ＭＰＲ重组，能很好显示儿童先天性耳聋的颞骨解剖异常，鼓室积液可能

是造成婴幼儿听力障碍的重要原因。
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　　颞骨高分辨ＣＴ（ｈｉｇｈｒｅｓｏｌｕｔｉｏｎｃｏｍｐｕｔｅｄｔｏｍｏ

ｇｒａｐｈｙ，ＨＲＣＴ）是研究耳部疾病最重要的检查手段之

一。国内外虽有大量的相关研究［１３］，但缺乏对先天性

耳聋的颞骨整体研究。本文通过对１７５例临床拟诊先

天性耳聋的学龄前儿童进行了颞骨高分辨ＣＴ研究，

旨在了解我国儿童先天性耳聋的颞骨畸形的发生率及

分布特点，为临床诊治提供必要依据。

材料与方法

自２００４年１１月～２００５年９月，对１７５例新生儿

听力筛查结果提示听力障碍的婴儿及其他５岁以下先

天性耳聋的儿童进行颞骨高分辨ＣＴ扫描，其中，男

９５例，女８０例，年龄５８天～５岁，平均年龄１．９岁。

ＣＴ扫描仪为ＧＥＬｉｇｈｔＳｐｅｅｄ１６，采用横断面螺

旋扫描，然后进行冠状面多平面重组（ｍｕｌｔｉｐｌａｎａｒｒｅ

ｆｏｒｍａｔｉｏｎ，ＭＰＲ）。扫描范围：横断面以听眶线为基

线，从外耳道底向上扫描至岩锥上缘，冠状面重组则平

行于上颌窦后壁为基线，从颞颌关节窝后缘至乙状窦

前壁。扫 描 层 厚：１．２５ ｍｍ，电 压 １２０ｋＶ，电 流

２３０ｍＡ，冠状面重组层厚也为１．２５ｍｍ。

对不能自然入睡的患者给予水合氯醛０．５ｍｇ／ｋｇ

口服或肛门给药镇静。

结　果

１．ＨＲＣＴ检查结果

共检出颞骨畸形６１例，占受检者３４．９％。外耳

畸形２４例（３６耳），中耳畸形１６例（２０耳），内耳畸形

３４例（６０耳），其中１３例为合并畸形。单纯鼓室积液

２０例（３２耳），占１１．４％。其余９４例ＣＴ提示颞骨无

异常，占受检者５３．７％。

２．各类畸形具体分布

外耳畸形：半数病例为多种外耳畸形并存。以膜

部狭窄为主（图１），有１１例。单侧闭锁较多（图２、３），
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图１　右侧外耳道膜部狭窄（箭）。　图２　右侧外耳道膜部闭锁（箭）。　图３　右侧骨性外耳道闭锁，合并听小骨畸形（箭）。

图４　听骨链畸形，锤砧关节融合（箭），砧骨体与鼓室外侧壁粘连。　图５　前庭导水管扩大综合征。ＨＲＣＴ示扩大的前庭导

水管（箭）。　图６　ＭｏｎｄｉｎｉⅡ型畸形，ＨＲＣＴ示耳蜗尖圈与中间圈融合（箭）。

单纯骨性闭锁５例，均为单侧性；单纯膜部闭锁７例，４

例为单侧性；另有１例单侧混合性闭锁。全部骨性外

耳道闭锁均合并中耳或内耳畸形及耳廓畸形，且均为

单侧性。

中耳畸形：以单侧多见（１２／１６），表现形式多样，多

种畸形并存为多（１０／１６）。其中，以听小骨畸形为主，

听小骨表现为融合成单一骨块或听骨链形态、位置及

关节关系异常、听小骨部分缺如５例。形态异常表现

有锤骨头小４例、锤骨柄细而弯、砧骨体粗短等。关节

异常的最常见表现为锤砧关节融合（图４），有６例。

内耳畸形：多为内耳混合畸形，前庭导水管扩大

（图５），有１３例（１３／３４），且多为双侧（１１／１３），同时约

半数合并 ＭｏｎｄｉｎｉⅡ型畸形（５３．８％）；单纯 Ｍｏｎｄｉｎｉ

Ⅱ型畸形（图６）共５例；ＭｏｎｄｉｎｉⅠ畸形（图７）有２

例；前庭或半规管畸形９例，包括前庭与半规管的扩

大、前庭与半规管融合畸形（图８），其中２例重度前庭

半规管发育不良合并内耳道狭窄。其他内耳畸形包括

共同腔畸形合并内耳道狭窄（图９）１例，脑脊液前庭漏

及耳蜗漏（图１０）各１例（经手术证实），单纯内耳道狭

窄２例。

鼓室积液：均为婴儿，鼓室积液与听觉脑干反应

（ａｕｄｉｔｏｒｙｂｒａｉｎｓｔｅｍｒｅｓｐｏｎｓｅ，ＡＢＲ）异常基本一致。

讨　论

１．儿童颞骨ＨＲＣＴ检查方法

多层螺旋ＣＴ的颞骨高分辨横断面加上冠状面扫

描方法已被临床广泛采用，但小儿往往不能配合完成

检查，不能同时得到冠状面图像，在一定程度上影响了

对疾病的诊断。本研究应用横断面薄层螺旋扫描（层

厚１．２５ｍｍ），冠状面重组，图像完全能达到诊断要求。

此外，患儿接受到的Ｘ线辐射量也减少。

２．儿童先天性耳聋 ＨＲＣＴ颞骨解剖及胚胎发生

基础

耳聋的颞骨解剖畸形主要表现为外耳道狭窄或闭

锁、中耳畸形及内耳骨迷路、内耳道异常等。儿童先天

性耳聋颞骨畸形的发生率和分布是本研究关注的问

题。本组１７５例统计数据显示，外耳畸形２４例，占受

检儿童的１３．７％；中耳畸形１６例，占９．１％；内耳畸形

３４例，占１９．４％；其中有１３例为合并畸形。而超过半

数患儿颞骨检查未显示任何异常。
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图７　Ｍｏｎｄｉｎｉ畸形Ⅰ型。ＨＲＣＴ示耳蜗呈单一囊腔（箭）。　图８　ＨＲＣＴ示水平半

规管与前庭融合（箭）。　图９　共同腔畸形。ＨＲＣＴ示前庭耳蜗无骨性分离（箭）。

图１０　脑脊液耳蜗漏。ＨＲＣＴ示内耳道与耳蜗底旋相通（箭）。

　　本组外耳畸形有以下特点：外耳道闭锁与狭窄发

生率接近，狭窄以膜部狭窄为主，闭锁以单侧多，骨性

外耳道闭锁均合并中耳或内耳畸形及耳廓畸形，且均

为单侧性，与文献基本一致［４］。

本组中耳畸形分布特点：中耳畸形表现形式多样，

几乎都有听骨链畸形，表现为听小骨严重畸形融合成

单一骨块、听骨链基本形态可辨但其位置或关节关系

异常、听小骨部分缺如。听骨链形态异常表现多样，中

耳畸形表现与文献报道基本接近［５］。

内耳畸形分布特点：多种内耳畸形并存。前庭导

水管扩大发生率较高，且多为双侧，半数合并 Ｍｏｎｄｉｎｉ

Ⅱ畸形，前庭或半规管畸形也多见，包括前庭与半规管

的扩大、前庭与半规管融合畸形等，多合并其他畸形。

其他内耳畸形则相对少见，如内听道狭窄或扩张、共同

腔畸形、耳蜗发育不良等。本组前庭导水管扩大及

Ｍｏｎｄｉｎｉ畸形发生率较高，与大多数作者研究结果类

似［５，６］，但是本组未见 Ｍｉｃｈｅｌ畸形。

正常耳发育的胚胎学基础与先天性耳畸形的关

系：由于中耳发育的胚基第一咽囊和第一、第二腮弓与

外耳发育胚基第一腮沟关系密切，因此，外耳畸形合并

中耳畸形的比例非常高。由于内耳独立发生于胚胎早

期的听基板，因此听骨链畸形合并

内耳畸形少见，其原因不明，文献

报道其比例约为１０％～１３％
［７］。

本组中耳畸形合并外耳畸形比例

很高（６２．５％），而单独合并内耳畸

形仅为１２．５％。

由于耳廓畸形与外耳道畸形

常并存，临床检查一般能作出诊

断。但是，对于合并的中耳畸形，

则需要通过高分辨ＣＴ来显示。若

外耳、中耳畸形合并内耳畸形，手

术矫正失去意义。

３．关于鼓室积液问题

本组检出单纯性鼓室积液２０

例，占受检儿童的１１．４％。婴儿鼓

室积液原因未完全明了，推测婴儿

鼓室积液可能与咽鼓管走行水平

以及婴儿鼻咽部淋巴组织丰富导

致其开口不畅有关，也可能与胎儿

期过多的羊水吸入有关或者与鼓

室内间充质退化异常有关。一般

认为出生时鼓室内可有液体存在，

但在正常情况下，３个月内应自行

吸收。鼓室积液在一定程度上可能影响声音的传导，

导致ＡＢＲ轻中度异常。由于鼓室积液可能引起ＡＢＲ

轻中度异常，建议临床随访观察。若随访 ＡＢＲ无改

善者，则需进行颞骨高分辨ＣＴ检查。
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