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【摘要】　目的：探讨儿童蜗神经发育不良（ＣＮＤ）的 ＭＲＩ及高分辨力ＣＴ表现。方法：回顾性分析３４例（６０耳）蜗神

经发育不良的颞骨 ＨＲＣＴ及内耳和内耳道 ＭＲＩ表现。分析比较３种影像学表现诊断ＣＮＤ的能力。结果：ＭＲＩ显示蜗

神经发育不良６０耳，伴前庭神经异常２８耳，伴面神经细小３耳，伴内耳畸形２８耳。ＨＲＣＴ显示内耳道狭窄３２耳，蜗神经

孔狭窄２８耳，骨性封闭２５耳。ＭＲＩ诊断ＣＮＤ明显优于ＣＴ（犘＜０．００１）；以 ＨＲＣＴ显示蜗神经孔狭窄或封闭作为诊断

ＣＮＤ的依据明显优于以 ＨＲＣＴ显示ＩＡＣ狭窄作为诊断ＣＮＤ的依据（犘＝０．０４３）。结论：ＭＲＩ能准确显示ＣＮＤ，ＨＲＣＴ

显示蜗神经孔狭窄或封闭高度提示ＣＮＤ，内耳道正常不能排除ＣＮＤ。
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ｎｅｔｉｃｒｅｓｏｎａｎｃｅｉｍａｇｉｎｇ

　　蜗神经发育不良（ｃｏｃｈｌｅａｒｎｅｒｖｅｄｙｓｐｌａｓｉａ，ＣＮＤ）

是引起感音神经性耳聋（ｓｅｎｓｏｒｉｎｅｕｒａｌｈｅａｒｉｎｇｌｏｓｓ，

ＳＮＨＬ）的少见病因。Ｇｌａｓｔｏｎｂｕｒｙ等
［１］将本病定义为

第八对颅神经的蜗支在内耳 ＭＲＩ上表现为缺失或细

小，包括蜗神经先天部分或完全未发育和后天各种原

因导致的退行性变。人类颞骨研究表明ＣＮＤ常伴有

内耳畸形和内耳道狭窄，但也有内耳和内耳道形态正

常者［２，３］。ＭＲＩ由于其良好的空间分辨力和组织对

比，能清晰显示内耳道内神经解剖和内耳结构，因此可

观察蜗神经缺失或细小等异常表现。笔者回顾性分析

３４例６０耳ＣＮＤ的ＨＲＣＴ和 ＭＲＩ表现，比较两者显

示病变的能力，提出本病的特征影像学表现，旨在提高

对ＣＮＤ的影像诊断水平。

材料与方法

搜集临床听力表现为重度和极重度感音神经性耳

聋、并经 ＭＲＩ诊断为 ＣＮＤ 的３４例患者的 ＭＲＩ、

ＨＲＣＴ及临床听力学资料。其中男２０例，女１４例，

年龄５个月～１８岁，中位年龄２岁。

３４例均有完整的颞骨 ＨＲＣＴ、内耳和内耳道

ＭＲＩ影像资料。ＨＲＣＴ 检查采用 ＰｈｉｌｉｐｓＢｒｉｌｌｉａｎｃｅ

６４层螺旋ＣＴ扫描仪，横轴面螺旋ＣＴ扫描，扫描参

数：１２０ｋＶ，２００ｍＡ，０．６２５ｍｍ×１６ｉ，矩阵５１２×５１２，

视野１８ｃｍ×１８ｃｍ，骨算法重建，重建层厚０．３３ｍｍ。

多平面重组：横轴面基线为听眶上线，冠状面与硬腭垂

直，层厚１ｍｍ，窗宽４０００ＨＵ，窗位７００ＨＵ。ＭＲＩ扫

描采用ＧＥＳｉｇｎａ１．５Ｔ和３．０Ｔ扫描仪。先常规行横

轴面、冠状面ＦＳＥＴ２ＷＩ和横轴面ＦＳＥＴ１ＷＩ，再行内

耳水成像，采用三维快速平衡稳态进动（ｔｈｒｅｅｄｉｍｅｎ

ｓｉｏｎａｌｆａｓｔｉｍａｇｉｎｇｅｍｐｌｏｔｉｎｇｓｔｅａｄｙｓｔａｔｅａｃｑｕｉｓｉ
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图１　蜗神经缺失，ＭＲＩ斜矢状面内

耳道成像显示内耳道前下象限未见

蜗神经（箭）。　图２　蜗神经细小，

ＭＲＩ斜矢状面内耳道成像显示内耳

道前下象限内可见蜗神经（长箭），但

较同侧面神经（箭头）及前庭神经细

小（短箭），内耳道前上象限为面神

经，后方为前庭上、下神经，此层面前

庭上、下神经尚未分离。　图３　前

庭蜗神经未显示。ａ）ＭＲＩ斜矢状面

内耳道成像显示内耳道内仅见单支

神经（箭），为面神经；ｂ）ＭＲＩＦＩＥＳ

ＴＡ序列原始图像显示右侧脑池仅见

一支神经结构（面神经，箭），而左侧

显示前后两支神经结构，前方为面神

经（箭），后方较粗者为前庭蜗神经。

ｔｉｏｎ，３ＤＦＩＥＳＴＡ）序列，１．５Ｔ ＭＲＩ扫描参数：ＴＲ

４．８８ｍｓ，ＴＥ１．４ｍｓ，矩阵２５６×２２４，视野１６ｃｍ×

１６ｃｍ，层厚０．６ｍｍ，层间距－０．３ｍｍ，翻转角６０°；

３．０ＴＭＲＩ扫描参数：ＴＲ５．０８ｍｓ，ＴＥ２．０ｍｓ，矩阵

２８８×３８４，层厚０．８ｍｍ，层间距－０．６ｍｍ，翻转角

６０°。所得横轴面原始图像进行斜矢状面重组，基线垂

直于内耳道长轴，双侧分别重组，在此图像上连续观察

面神经、蜗神经及前庭上、下神经的形态及走行。

ＣＮＤ定义为蜗神经缺失或细小。缺失为蜗神经

在 ＭＲＩ横轴面、冠状面或斜矢状面上均未显示，而细

小者则为蜗神经直径显著小于同侧的面神经或前庭

上、下神经或者显著小于对侧的蜗神经［１］。内耳道

（ｉｎｔｅｒｎａｌａｕｄｉｔｏｒｙｃａｎａｌ，ＩＡＣ）径线在 ＨＲＣＴ横断面

测量前后径，冠状面测量上下径，测量位置为内耳道最

大径线，均值≤３ｍｍ视为ＩＡＣ狭窄
［４，５］。横轴面原始

图像测量蜗神经孔宽度，垂直于蜗轴的内耳道底部蜗

神经孔内缘的连线≤１．５ｍｍ视为蜗神经孔狭窄
［６］，

该区域未见蜗神经孔或呈骨性密度视为封闭。

统计学分析方法：应用ＳＰＳＳ１３．０软件进行统计

学处理，采用卡方检验和Ｆｉｓｈｅｒ精确检验及 Ｍｏｎｔｅ

Ｃａｒｌｏ精确检验。

结　果

３４例６８耳中共有６０耳经 ＭＲＩ诊断为 ＣＮＤ

（表１）。双侧发病２６例，单侧发病８例。其中蜗神经

未显示（图１）４８耳（８０％），蜗神经细小１２耳（２０％）

（图２），伴前庭神经异常（图３）２８耳（４６．７％），伴面神

经细小３耳（５％）。ＣＮＤ合并内耳畸形２８耳，其中伴

耳蜗畸形１９耳（３１．７％），合并前庭半规管畸形８耳

（１３．３％），前庭导水管扩大１耳。３２耳ＣＮＤ（５３．３％）

不伴内耳畸形。

表１　６８耳蜗神经孔的 ＨＲＣＴ表现及蜗神经的 ＭＲＩ表现　（支）

蜗神经孔
蜗神经

正常 缺失 细小
合计

狭窄或封闭 ０ ４６ ７ ５３
正常 ８ ２ ５ １５
合计 ８ ４８ １２ ６８

６０耳ＣＮＤ在 ＨＲＣＴ显示情况见表２。ＨＲＣＴ

显示ＩＡＣ狭窄（图４）３２耳（５３．３％），ＩＡＣ形态正常２８

耳；蜗神经孔狭窄（图５）２８耳，蜗神经孔封闭（图６）２５

耳，蜗神经孔正常７耳。狭窄及封闭占本组ＣＮＤ的

８８．３％（５３／６０）。８耳 ＭＲＩ显示ＩＡＣ内神经结构无明

显异常的患者，其ＩＡＣ及蜗神经孔在 ＨＲＣＴ上表现

均无明显异常。

表２　６０耳ＣＮＤＩＡＣ及蜗神经孔的 ＨＲＣＴ表现 （只）

内听道
蜗神经孔

狭窄或封闭 正常
合计

狭窄 ３１ １ ３２
正常 ２２ ６ ２８
合计 ５３ ７ ６０

ＨＲＣＴ 表 现 与 ＭＲＩ 诊 断 ＣＮＤ 的 比 较。以

ＨＲＣＴ显示ＩＡＣ狭窄作为诊断ＣＮＤ依据，诊断敏感

度为５３．３％（３２／６０）、特异度为１００％（８／８）、阳性预测

值为１００％（３２／３２），阴性预测值为２２．２％ （８／３６）；以

ＨＲＣＴ显示蜗神经孔狭窄或封闭作为诊断ＣＮＤ依

据，敏感度８８．３％ （５３／６０），特异度１００％（８／８），阳性

预测值１００％ （５３／５３），阴性预测值５３．３％（８／１５）。

经Ｆｉｓｈｅｒ精确检验，以 ＨＲＣＴ显示蜗神经孔狭窄或

封闭作为诊断ＣＮＤ的依据明显优于以 ＨＲＣＴ显示

ＩＡＣ狭 窄 作 为 诊 断 ＣＮＤ 的 依 据 （犘＝０．０４３）；

经ＭｏｎｔｅＣａｒｌｏ精确检验，以ＭＲＩ显示蜗神经缺失或细
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图４　双侧内耳道狭窄，ＨＲＣＴ示右侧内耳道明显狭窄，左侧轻度狭窄，双侧内耳道形态异常。　图５　双侧蜗神经孔狭窄，

ＨＲＣＴ示双侧内耳道底部前下方与耳蜗底之间骨性管道狭窄（箭）。　图６　双侧蜗神经孔封闭，ＨＲＣＴ示双侧内耳道底部前

下方与耳蜗之间无骨性管道显示（箭），双侧蜗神经孔被骨板封闭。

小作为诊断ＣＮＤ的依据明显优于以ＨＲＣＴ显示蜗神

经孔狭窄或封闭作为诊断ＣＮＤ的依据（犘＜０．００）；同

时，ＭＲＩ诊断ＣＮＤ明显优于ＣＴ（犘＜０．００１）。

讨　论

１．ＣＮＤ与ＩＡＣ及蜗神经孔约胚胎第４周时，听

泡壁上的部分细胞分出到周围的间充质内，形成听神

经的感觉神经节。此后，此神经节分为前庭神经节和

螺旋神经节。约第７周时，从螺旋神经节发出轴突形

成蜗神经，同时前庭神经节的轴突组成前庭支。约９

周时，听泡的间充质开始软骨化，形成听泡的软骨囊。

大约２４周时，内耳道由发育完整的前庭蜗神经通过骨

化抑制作用而形成［７］。如果在这一时期内，前庭蜗神

经发育不全，不能发生骨化抑制作用，就会导致ＩＡＣ

狭窄。ＩＡＣ形成后，前庭蜗神经正常形态的维持需要

来自于耳蜗毛细胞分泌的神经营养因子，当各种原因

导致此神经营养因子缺乏时，蜗神经就会变性、萎缩，

而ＩＡＣ此时已发育完成，其形态将保持正常。因此在

ＣＮＤ病例中，根据其ＩＡＣ的大小能够大致判断蜗神

经形态异常发生的时间。如果ＩＡＣ狭窄，则说明蜗神

经的病变发生于孕２４周以前；而ＩＡＣ大小正常，则说

明蜗神经异常发生于ＩＡＣ骨化以后，大约为孕２４周

以后。

目前研究对于蜗神经的完整性与ＩＡＣ形态关系

存在争议。Ｍｃｐｈｅｅ等
［８］研究认为听泡中间软骨的形

成影响ＩＡＣ发育，ＩＡＣ的形成与前庭蜗神经存在与否

有关，在神经缺失时ＩＡＣ将发育不良。Ａｄｕｎｋａ等
［９］

研究一组儿童ＣＮＤ的ＩＡＣ形态，１９耳蜗神经发育不

良中有１１耳ＩＡＣ径线正常，９耳小ＩＡＣ中８耳蜗神

经发育不良，提示ＩＡＣ狭窄与蜗神经发育不良高度相

关，但ＩＡＣ正常时也可能存在蜗神经发育不良，故

ＩＡＣ形态并非蜗神经完整性的可靠标志。国内学者报

道一组儿童先天性感音神经性聋的颞骨影像，其中蜗

神经未发育或发育不良１９耳中１０耳伴ＩＡＣ狭窄
［１０］，

与本组结果相似，但其结论提出ＣＴ示耳蜗结构正常

且内耳道无狭窄者可无需行 ＭＲＩ扫描，本研究结论与

其存在差异。本组有３２耳ＣＮＤ不伴内耳畸形，其中

１２耳ＩＡＣ形态正常。在６０耳ＣＮＤ中ＩＡＣ狭窄３２

耳，ＩＡＣ形态正常者２８耳，这可能与蜗神经发生异常

的时间及是否合并前庭神经异常有关。ＨＲＣＴ 由

ＩＡＣ狭窄提示蜗神经发育不良的敏感度仅为５３．３％

（３２／６０），阴性预测值仅２２．２％（８／３６），表明ＩＡＣ狭窄

是蜗神经发育不良的标志，而ＩＡＣ形态正常者也可能

存在蜗神经发育不良。应用 ＨＲＣＴ显示ＩＡＣ狭窄评

价蜗神经发育不良可出现假阴性结果而低估诊断。

蜗神经孔为内耳道底部前下方的一个小圆形开

口，蜗神经经此通过。Ｆａｔｔｅｒｐｅｋａｒ等
［６］测量正常蜗神

经孔的宽度为（２．１３±０．４４）ｍｍ，而先天性ＳＮＨＬ蜗

神经孔发育不良者宽度为（１．８２±０．２４）ｍｍ，两者有

显著差异。国内学者对国人蜗神经孔ＣＴ径线的测量

结果不尽相同，所测量的正常蜗神经孔宽度分别为

（１．１３±０．１９）ｍｍ、（２．２０±０．３）ｍｍ 和（２．０５±

０．３９）ｍｍ
［１１１３］。本研究中以１．５ｍｍ 为狭窄标准

［６］，

测得蜗神经孔狭窄及封闭占ＣＮＤ８８．３％，与文献结

果一致［１４］。而同组中ＩＡＣ狭窄仅占５３．３％，如果以

管腔狭窄与否对ＣＮＤ做出诊断，则两者差异具有统

计学意义（χ
２＝１２．６０３，犘＜０．００１）。上述结果表明

ＨＲＣＴ显示蜗神经孔狭窄或封闭高度提示蜗神经发

育不良。

２．ＣＮＤ影像学检查及诊断

内耳 ＭＲＩ可以显示ＣＮＤ的直接征象，目前被公

认为诊断此病的最佳方法。近年来，以三维稳态结构

进动相干扰 （ｔｈｒｅｅｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌｃｏｎｓｔｒｕｃｔｉｖｅｉｎｔｅｒ

ｆｅｒｅｎｃｅｉｎｔｈｅｓｔｅａｄｙｓｔａｔｅ，３ＤＣＩＳＳ）和３ＤＦＩＥＳＴＡ

序列为代表的快速梯度回波成像序列应用于内耳成

像，能获得更薄的层厚及更高的信噪比的高分辨图像，

ＭＰＲ技术可对原始图像进行重组，可多方位观察内耳

道内及脑池内神经结构及内耳诸结构。垂直于ＩＡＣ

长轴的斜矢状面重组图像是真正的ＩＡＣ横断面图像，

可清晰显示ＩＡＣ内的神经结构及位置关系，对于
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ＣＮＤ诊断尤为重要。颞骨 ＨＲＣＴ可显示清晰的骨迷

路结构，诊断有无内耳畸形，同时可显示ＩＡＣ形态大

小及双侧对称情况，还能在横轴面原始图像上测量蜗

神经孔大小，可初步提示是否存在蜗神经发育不良。

Ｋｉｍ和Ｃａｓｓｅｌｍａｎ等
［１５，１６］研究表明，９０％健康人

群的蜗神经较前庭上或前庭下神经粗，６４％～８５％蜗

神经与面神经粗细相似或比面神经粗，７０％人群两侧

对称。在横轴面上将ＩＡＣ分为上下两层，上层可见面

神经和前庭上神经并行，呈双轨样达内耳道底；下层可

见蜗神经和前庭下神于内耳道底附近呈锐角分开，蜗

神经经蜗神经孔进入耳蜗。在垂直于ＩＡＣ的斜矢状

面上，前上象限为面神经，前下象限为蜗神经，后上及

后下分别为前庭上、下神经。本组病例在 ＭＲＩＦＩＥＳ

ＴＡ序列斜矢状面图像上，蜗神经细小为蜗神经直径

小于ＩＡＣ内其它神经或／和对侧ＩＡＣ内蜗神经；缺失

为在横轴面、冠状面及斜矢状面图像上内耳道前下象

限均未见蜗神经影像。由于 ＭＲＩ空间分辨力亦存在

一定的限制，极细小的神经可能显示为缺失，因此缺失

包括确实缺如和极细小的神经。如果同时存在ＩＡＣ

狭窄及前庭神经异常时，则在斜矢状面重组图像上判

断蜗神经细小或缺失较为困难，应结合原始横轴面图

像观察蜗神经孔区有无神经进入耳蜗，同时观察脑池

段前庭蜗神经形态。前庭蜗神经脑池段位于同侧面神

经后方，与面神经以一较小锐角并行，并且较面神经粗

大，若直径小于面神经提示可能存在蜗神经异常，若脑

池段未见前庭蜗神经或极为细小，则提示３支神经异

常。ＨＲＣＴ上应重点观察蜗神经孔的大小及ＩＡＣ的

形态，ＩＡＣ形态异常包括单侧或双侧狭窄及两侧不对

称；还要观察内耳发育情况，包括耳蜗、前庭、半规管及

前庭导水管。

３．ＣＮＤ的诊断意义

人工耳蜗植入术前了解蜗神经形态和功能的完整

性极为重要，蜗神经缺失使耳蜗与脑干神经核团失去

联系，是人工耳蜗植入术的绝对禁忌，而蜗神经细小是

人工耳蜗植入术的相对禁忌。术前行 ＭＲＩ检查，可以

明确蜗神经有无异常，是否存在内耳发育畸形，以及听

觉通路的其它异常改变，对确定是否手术、手术侧别及

评估预后有重要临床意义。对于感音神经性耳聋患

儿，行人工耳蜗植入术前应常规行内耳 ＭＲＩ检查以评

价蜗神经形态。ＨＲＣＴ可以了解内耳骨迷路的发育、

ＩＡＣ的形态以及蜗神经孔的大小，但不能评价蜗后的

软组织情况，ＨＲＣＴ发现蜗神经孔狭窄或封闭高度提

示蜗神经发育不良，需进一步行内耳 ＭＲＩ检查。全面

的临床评估是非常必要的，术前的听力学检查结合影

像学检查可较准确地评价蜗神经形态及功能，以提高

人工耳蜗植入术的效果。
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［１５］　ＫｉｍＨＳ，ＫｉｍＤＩ，ＣｈｕｎｇＩＨ，ｅｔａｌ．Ｔｏｐｏｇｒａｐｈｉｃａｌｒｅｌａｔｉｏｎｓｈｉｐｏｆ

ｔｈｅｆａｃｉａｌａｎｄｖｅｓｔｉｂｕｌｏｃｏｃｈｌｅａｒｎｅｒｖｅｓｉｎｔｈｅｓｕｂａｒａｃｈｎｏｉｄｓｐａｃｅ

ａｎｄｉｎｔｅｒｎａｌａｕｄｉｔｏｒｙｃａｎｎａｌ［Ｊ］．ＡＪＮＲ，１９９８：１９（６）：１１５５１１６１．

［１６］　ＣａｓｓｅｌｍａｎＪＷ，ＯｆｆｅｃｉｅｒｓＦＥ，ＧｏｖａｅｒｔｓＰＪ，ｅｔａｌ．Ａｐｌａｓｉａａｎｄｈｙ

ｐｏｐｌａｓｉａｏｆｔｈｅｖｅｓｔｉｂｕｌｏｃｏｃｈｌｅａｒｎｅｒｖｅ：ｄｉａｇｎｏｓｉｓｗｉｔｈＭＲｉｍａ

ｇｉｎｇ［Ｊ］．Ｒａｄｉｏｌｏｇｙ，１９９７，２０２（３）：７７３７８１．

（收稿日期：２０１０１２２１　修回日期：２０１１０１２５）
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