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【摘要】　目的：研究先天性感音神经性聋（ＳＮＨＬ）患儿的颞骨影像，分析内耳畸形的发生率及其类型，了解内耳畸形

与耳蜗神经发育的关系，探讨部分患者是否仅行ＣＴ检查即可而无需进行 ＭＲＩ检查。方法：回顾性分析１０１例临床拟诊

先天性ＳＮＨＬ的儿童颞骨ＣＴ和 ＭＲＩ影像资料，观察其内耳、蜗神经的结构。１０１例中，９５例为重度或极重度双侧性

ＳＮＨＬ，６例为单侧性ＳＮＨＬ。结果：１９６例患耳中，内耳畸形６６耳：耳蜗不发育３耳；耳蜗发育不良５耳；不完全分隔Ｉ型

７耳，不完全分隔ＩＩ型１０耳；前庭导水管扩大２４耳；蜗神经不发育或发育不良１９耳。１０耳内听道狭窄均伴有蜗神经畸

形。单侧性聋的６例患者中，均有蜗神经畸形。１３０例ＣＴ示内耳正常者，ＭＲＩ也示蜗神经正常。结论：影像学诊断先天

性重度或极重度双侧性ＳＮＨＬ内耳畸形发生率（３１．６％）较单侧性ＳＮＨＬ者（１００％）低，较为常见的畸形是前庭导水管扩

大和耳蜗畸形，内耳畸形严重程度与蜗神经发育异常的发生率有一定相关性；对于双侧性耳聋者，ＣＴ诊断有严重内耳畸

形者必须行 ＭＲＩ扫描，以排除蜗神经发育畸形；ＣＴ示耳蜗结构正常且内听道无狭窄者可无需行 ＭＲＩ扫描；单侧性耳聋

者必须同时行ＣＴ和 ＭＲＩ扫描。
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【中图分类号】Ｒ８１４．４２　【文献标识码】Ａ　【文章编号】１００００３１３（２００９）０８０８９５０３

犈狏犪犾狌犪狋犻狅狀狅犳犐犿犪犵犻狀犵犻狀犆犺犻犾犱狉犲狀狑犻狋犺犆狅狀犵犲狀犻狋犪犾犛犲狀狊狅狉犻狀犲狌狉犪犾犎犲犪狉犻狀犵犔狅狊狊　ＣＡＯ Ｗｅｎｊｕｎ，ＬＩＹｕｈｕａ，ＬＩＹｕｎ．Ｄｅｐａｒｔ

ｍｅｎｔｏｆＲａｄｉｏｌｏｇｙ，ＸｉｎｈｕａＨｏｓｐｉｔａｌ，ＳｈａｎｇｈａｉＪｉａｏｔｏｎｇＵｎｉｖｅｒｓｉｔｙＳｃｈｏｏｌｏｆＭｅｄｉｃｉｎｅ，Ｓｈａｎｇｈａｉ２０００９２，Ｐ．Ｒ．Ｃｈｉｎａ

【犃犫狊狋狉犪犮狋】　犗犫犼犲犮狋犻狏犲：ＴｏｉｎｖｅｓｔｉｇａｔｅＣＴａｎｄＭＲＩｆｉｎｄｉｎｇｓｏｆｔｅｍｐｏｒａｌｂｏｎｅａｎｄａｎａｌｙｚｅｔｈｅｐｒｅｖａｌｅｎｃｅａｎｄｃｌａｓｓｉｆｉｃａ

ｔｉｏｎｏｆｉｎｎｅｒｅａｒａｂｎｏｒｍａｌｉｔｉｅｓｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎｗｉｔｈｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｓｅｎｓｏｒｉｎｅｕｒａｌｈｅａｒｉｎｇｌｏｓｓ（ＳＮＨＬ）．Ｔｏｆｉｎｄｏｕｔｔｈｅｒｅｌａｔｉｏｎｓｈｉｐ

ｂｅｔｗｅｅｎｉｎｎｅｒｅａｒａｂｎｏｒｍａｌｉｔｙａｎｄｃｏｃｈｌｅａｒｎｅｒｖｅ，ａｎｄｄｉｓｃｕｓｓｗｈｅｔｈｅｒａｐｏｒｔｉｏｎｏｆｐａｔｉｅｎｔｓｃａｎｂｅｅｘａｍｉｎｅｄｏｎｌｙｗｉｔｈＣＴ．

犕犲狋犺狅犱狊：１０１ｃｈｉｌｄｒｅｎｗｉｔｈＳＮＨＬｗｅｒｅｅｘａｍｉｎｅｄｗｉｔｈＨＲＣＴａｎｄＭＲｓｃａｎ，９５ｏｆｔｈｅｍｈａｄｂｉｌａｔｅｒａｌｓｅｖｅｒｅｏｒｐｒｏｆｏｕｎｄ

ｈｅａｒｉｎｇｌｏｓｓ，６ｈａｄｕｎｉｌａｔｅｒａｌｈｅａｒｉｎｇｌｏｓｓ．犚犲狊狌犾狋狊：Ｏｆｔｈｅ１９６ｅａｒｓ，ａｂｎｏｒｍａｌｉｔｅｓｏｆｔｈｅｉｎｎｅｒｅａｒｗｅｒｅｆｏｕｎｄｉｎ６６ｅａｒｓ．３

ｗｅｒｅｆｏｕｎｄｔｏｂｅｃｏｃｈｌｅａｒａｐｌａｓｉａ；３ｃｏｃｈｌｅａｒｄｙｓｐｌａｓｉａ；７ＩＰＩｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ；１０ＩＰＩＩｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ；２８ｌａｒｇｅｖｅｓｔｉｂｕｌａｒａｑｕｅ

ｄｕｃｔ；１９ｃｏｃｈｌｅａｒｎｅｒｖｅａｐｌａｓｉａｏｒｄｙｓｐｌａｓｉａ；１０ｉｎｔｅｒｎａｌａｕｄｉｔｏｒｙｃａｎａｌｎａｒｒｏｗｉｎｇａｌｌａｃｃｏｍｐａｎｉｅｄｗｉｔｈｃｏｃｈｌｅａｒｎｅｒｖｅｄｙｓｐｌａ

ｓｉａ．Ａｌｌｏｆｔｈｅ６ｃｈｉｌｄｒｅｎｈａｖｉｎｇｅａｒｓｗｉｔｈｕｎｉｌａｔｅｒａｌＳＮＨＬｈａｄｃｏｃｈｌｅａｒｎｅｒｖｅａｐｌａｓｉａｏｒｄｙｓｐｌａｓｉａ．１３０ｈａｄｎｏｒｍａｌｉｎｎｅｒｅａｒ

ｂｏｔｈｏｎＨＲＣＴａｎｄＭＲ．犆狅狀犮犾狌狊犻狅狀：ＣｈｉｌｄｒｅｎｈａｖｉｎｇｅａｒｓｗｉｔｈｂｉｌａｔｅｒａｌｓｅｖｅｒｅｏｒｐｒｏｆｏｕｎｄＳＮＨＬｈａｄｌｅｓｓｉｎｎｅｒｅａｒａｂｎｏｒ

ｍａｌｉｔｉｅｓｔｈａｎｃｈｉｌｄｒｅｎｗｉｔｈｕｎｉｌａｔｅｒａｌＳＮＨＬ（３１．６％ｖｓ１００％）．Ｔｈｅｍｏｓｔｃｏｍｍｏｎａｂｎｏｒｍａｌｉｔｉｅｓｗｅｒｅａｂｎｏｒｍａｌｃｏｃｈｌｅａ

ａｎｄｌａｒｇｅｖｅｓｔｉｂｕｌａｒａｑｕｅｄｕｃｔ．Ｔｈｅａｂｎｏｒｍａｌｉｔｉｅｓｏｆｉｎｎｅｒｅａｒｈａｖｅａｄｅｆｉｎｉｔｅｒｅｌａｔｉｏｎｔｏｔｈｅｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｏｆｃｏｃｈｌｅａｒｎｅｒｖｅ．

ＣｈｉｌｄｒｅｎｗｉｔｈｓｅｖｅｒｅａｂｎｏｒｍａｌｉｔｉｅｓｏｆｉｎｎｅｒｅａｒｏｎＨＲＣＴｍｕｓｔｂｅｅｘａｍｉｎｅｄｗｉｔｈＭＲｔｏｅｘｃｌｕｄｅｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｓｏｆｃｏｃｈｌｅａｒ

ｎｅｒｖｅ．ＣｈｉｌｄｒｅｎｗｉｔｈｎｏｒｍａｌｃｏｃｈｌｅａｒｏｎＣＴｈａｖｉｎｇｎｏＩＡＣｓｔｅｎｏｓｉｓｃａｎｄｉｓｐｅｎｓｅｗｉｔｈＭＲｓｃａｎ．Ｃｈｉｌｄｒｅｎｈａｖｉｎｇｕｎｉｌａｔｅｒａｌ

ＳＮＨＬｍｕｓｔｂｅｅｘａｍｉｎｅｄｗｉｔｈｂｏｔｈＨＲＣＴａｎｄＭＲｓｃａｎ．

【犓犲狔狑狅狉犱狊】　Ｈｅａｒｉｎｇｌｏｓｓ，ｓｅｎｓｏｒｉｎｅｕｒａｌ；Ｉｎｎｅｒｅａｒａｂｎｏｒｍａｌｉｔｙ；Ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ，Ｘｒａｙｃｏｍｐｕｔｅｄ；Ｍａｇｎｅｔｉｃｒｅｓｏｎａｎｃｅｉｍａｇｉｎｇ

　　许多学者认为高分辨力ＣＴ和 ＭＲＩ检查应成为

先天性感音神经性聋（ｓｅｎｓｏｒｉｎｅｕｒａｌｈｅａｒｉｎｇｌｏｓｓ，

ＳＮＨＬ）患者常规评估手段，两者各有其优势
［１，２］。但

是否每位ＳＮＨＬ患儿都必须同时行 ＣＴ和 ＭＲＩ检

查？单纯行ＣＴ扫描能否达到诊断目的？国内尚缺乏

相关研究。本研究通过分析内耳畸形的发生率及畸形

类型，了解内耳畸形与耳蜗神经发育的关系，旨在探讨

部分患者是否仅行ＣＴ检查即可而无需行 ＭＲＩ检查。

材料与方法

笔者对２００５年３月～２００９年１月，在我院耳鼻

咽喉头颈外科进行听力学检查后确诊为先天性

ＳＮＨＬ患儿行颞骨高分辨力ＣＴ和 ＭＲＩ检查资料，其

中１０１例资料完整，其中男５３例，女４８例，年龄４个

月～１７岁，平均３．２岁。患儿常规行听性脑干反应、

畸变产物耳声发射和声导抗检查，所有患儿确诊为先

天性ＳＮＨＬ。１０１例中，９５例为双侧性ＳＮＨＬ，且均

为重度或极重度聋，６例为单侧性ＳＮＨＬ。

１０１例均行高分辨力ＣＴ与 ＭＲＩ扫描，ＣＴ采用

ＧＥＬｉｇｈｔＳｐｅｅｄ４层 螺 旋ＣＴ及ＳｉｅｍｅｎｓＳｏｍａｔｏｍ
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图１　左侧耳蜗不发育。ａ）ＣＴ示左侧内耳耳蜗结构缺如（箭），前庭与水平半规管融合畸形；ｂ）ＭＲ容积重组图像直观地显

示耳蜗结构的缺如及前庭和水平半规管畸形（箭）。　图２　右侧耳蜗发育不良。ａ）ＣＴ示右侧耳蜗发育不良，其内未见骨性

分隔（箭）；ｂ）ＭＲ多平面重组图像显示发育不良的耳蜗（箭）。　图３　右侧蜗神经不发育。ａ）ＣＴ显示内耳结构正常；ｂ）

ＭＲ显示双侧前庭蜗神经（箭）及面神经；ｃ）ＭＲ垂直于内听道层面的斜矢状面重组图，未见右侧内听道内右下方的蜗神经

（箭）；ｄ）左侧内听道内见面神经、蜗神经（箭）及前庭上、下神经。　图４　大前庭导水管综合征。ａ）横断面ＣＴ可见前庭导水

管（箭），无明显扩大；ｂ）ＭＲ多平面重组图示扩张的内淋巴囊（箭），而前庭导水管的扩大不甚显著。

Ｄｅｆｉｎｉｔｉｏｎ６４层双源ＣＴ扫描仪，４１例行横断面及冠

状面扫描，层厚１．２５ｍｍ，６０例行单纯横断面扫描，冠

状面重建。范围：横断面岩骨上方到外耳道下缘；冠状

面颞颌关节窝后方到乙状窦前壁。横断面扫描层厚

１．００ｍｍ，视野２０ｃｍ，电压１２０ｋＶ，电流２３０ｍＡ，冠

状面重建层厚仍为１．００ｍｍ。ＭＲＩ扫描仪分别为ＧＥ

ＴｗｉｎＳｐｅｅｄＰｌｕｓ１．５Ｔ及３．０ＴＧＥＨＤｘ全身 ＭＲＩ

扫描机。８通道相控阵头颅线圈。颞骨高分辨力扫描

序列：颞骨岩部横断面三维快速稳态自由进动梯度回

波序列（３ＤＦＩＥＳＴＡ）扫描，层厚０．８ｍｍ，ＴＲ７．９ｍｓ，

ＴＥ４．２ｍｓ，矩阵３２０×２５６。在 ＧＥ ＡＤＷ４．１或

ＡＤＷ４．３工作站行最大强度投影内耳重组，并用

ＭＰＲ技术在内听道层面进行层厚为０．４ｍｍ垂至于

内听道的斜矢状面重组，以显示内听道神经截面。

对无法自然入睡的患儿给予水合氯醛０．５ｍｇ／ｋｇ

体重，口服或肛门给药镇静。

结　果

影像学结果示１０１例先天性ＳＮＨＬ患儿中，正常

为６５例，占６４．４％，３６例存在内耳发育畸形（图１～

４），其中双侧性ＳＮＨＬ３０例，内耳畸形发生率约为

３１．６％，均为双侧性，６例单侧性ＳＮＨＬ患儿均存在

内耳畸形。

３６例内耳畸形中，耳蜗不发育３耳，耳蜗发育不

良５耳，ＩＰⅠ型（指耳蜗不完全分隔畸形Ⅰ型）７耳，

ＩＰⅡ型（指耳蜗不完全分隔畸形Ⅱ型）１０耳，前庭导

水管扩大２４耳，单纯前庭及半规管畸形８耳，内听道

狭窄１０耳，前庭蜗神经或蜗神经不发育或发育不良
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１９耳（表１）。

表１　１９６耳颞骨的 ＨＲＣＴ与 ＭＲＩ表现 （耳）

影像表现 ＨＲＣＴ ＭＲＩ

正常 １３５ １３０
耳蜗不发育 ３ ３
耳蜗发育不良 ５ ５

ＩＰⅠ型 ７ ７

ＩＰⅡ型 １０ １０
前庭导水管扩大 ２２ ２４
前庭及半规管畸形 ８ ８
内听道狭窄 １０ １０
前庭蜗神经或蜗神经畸形 （－） １９

３０例内耳畸形的双侧性重度或极重度ＳＮＨＬ患

者中，１例ＣＴ右侧耳蜗不发育，左侧耳蜗发育不良，

ＭＲＩ另显示双侧蜗神经未见。１例ＣＴ双侧耳蜗不发

育，内听道狭窄，同时伴双侧前庭蜗神经缺如。１例双

侧耳蜗发育不良。ＩＰⅠ型３例，１例同时伴双侧蜗神

经缺如。前庭导水管扩大１２例，３例伴ＩＰⅡ型，１例

ＣＴ示内耳结构正常，而 ＭＲＩ示双侧内淋巴囊扩大。

６例单侧性ＳＮＨＬ患者中，３例 ＨＲＣＴ示耳蜗结

构正常，而 ＭＲＩ示面神经及前庭神经存在，患侧蜗神

经缺如。２例ＣＴ示内听道狭窄，同时 ＭＲＩ示前庭蜗

神经缺如。１例ＣＴ示耳蜗ＩＰⅠ型伴前庭半规管畸

形，内听道无明显狭窄，ＭＲ影像除了ＣＴ所见，还显

示前庭蜗神经缺如。

讨　论

根据等Ｓｅｎｎａｒｏｇｌｕ
［３］提出的内耳畸形分类为：耳

蜗畸形、前庭畸形、半规管畸形、内听道畸形和前庭导

水管畸形。其中，与听力密切相关的为耳蜗畸形、内听

道畸形、前庭导水管畸形。

ＭｃＣｌａｙ等
［４］研究认为重度或极重度聋的ＳＮＨＬ

患儿内耳畸形发生率较轻中度ＳＮＨＬ者高。而本文

所搜集的双侧性先天性ＳＮＨＬ患儿均为重度或极重

度聋，因而导致患儿的内耳畸形发生率较以往文献［５］

（约２０％）高，为３１．２％，其中，较为常见的畸形是前庭

导水管扩大（４０％）和耳蜗畸形（４１．７％）。

目前 ＨＲＣＴ能显示外耳、中耳及内耳骨迷路解

剖，ＭＲＩ则能显示包括膜迷路在内的内外淋巴液，同

时还可显示内听道内的前庭蜗神经。本文分析了１０１

例先天性ＳＮＨＬ患儿的 ＨＲＣＴ和 ＭＲＩ表现，ＣＴ漏

诊前庭导水管扩大１例及蜗神经不发育３例。ＭＲＩ

是公认的诊断耳蜗神经发育异常的最佳方法［２］，我们

认为在单纯评价患者内耳畸形方面，ＭＲＩ较有优势。

由于本组单侧性ＳＮＨＬ患儿仅６例，内耳畸形及

蜗神经畸形的发生率无统计学意义，但仍有一定的参

考价值。６例单侧性ＳＮＨＬ患儿无论ＣＴ结果正常与

否，均存在前庭蜗神经或蜗神经畸形。ＭｃＣｌａｙ等
［４］研

究也表明，先天性单侧性ＳＮＨＬ的患儿内耳畸形发生

率较双侧性ＳＮＨＬ患儿高（犘＝０．００４）。因此，对单侧

性耳聋患者，必须同时行ＣＴ和 ＭＲ扫描，以免漏诊。

为了解内耳畸形与蜗神经发育的关系，本文将内

耳畸形分为轻度和重度两类。轻度内耳畸形包括ＩＰ

Ⅱ型、前庭导水管扩大、前庭及半规管畸形；重度内耳

畸形包括 Ｍｉｃｈｅｌ畸形、耳蜗不发育、共同腔畸形、耳蜗

发育不良、ＩＰⅠ型及内听道狭窄。本文资料中无 Ｍｉ

ｃｈｅｌ畸形和共同腔畸形。

表２　内耳畸形与蜗神经发育的关系 （耳）

分组 内耳畸形 蜗神经畸形

重度 ２０ １６

　耳蜗不发育 ３ ３

　耳蜗发育不良 ５ ５

　ＩＰⅠ型 ７ ７

　内听道狭窄 １０ １０

　耳蜗发育不发育或ＩＰⅠ型合并内听道狭窄 ５ ５

轻度 ３６ ０

　前庭及半规管畸形 ８ ０

　ＩＰⅡ型 １０ ０

　前庭导水管扩大 ２４ ０

　前庭导水管扩大合并ＩＰⅡ型 ６ ０

重度内耳畸形组２０耳中，有１６耳同时合蜗神经

不发育或发育不良，约占８０％，而轻度内耳畸形组３６

耳中，无１耳合并前庭蜗神经畸形。因此，在本文的分

类中，内耳畸形严重的患儿同时合并蜗神经发育畸形

的发生率较轻度内耳畸形者高，即内耳畸形严重程度

与蜗神经发育异常的发生率有一定相关性。对于双侧

性ＳＮＨＬ患者：ＣＴ显示重度内耳畸形的患者，必须行

ＭＲＩ进一步检查，以确定是否合并有蜗神经畸形；内

耳轻度畸形的患者，可根据患者的需要或临床检查资

料综合判断是否需要 ＭＲＩ扫描；ＣＴ显示耳蜗正常且

无内听道狭窄者，可无需行 ＭＲＩ扫描。
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