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面神经管迷路段先天变异的ＨＲＣＴ表现
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【摘要】　目的：探讨面神经管迷路段先天变异和伴发的中耳、内耳畸形的 ＨＲＣＴ。方法：回顾性分析１６例面神经管

迷路段先天变异患者的颞骨 ＨＲＣＴ图像，在观察常规横轴面ＣＴ图像的基础上，进行双侧听骨链、内耳结构及面神经管的

多平面重组（ＭＰＲ）和曲面重组（ＣＰＲ），从面神经管迷路段的起始部位、管壁情况、管腔长度、第一膝角度及伴发中耳或内

耳畸形等５个方面，分析面神经管迷路段先天变异的 ＨＲＣＴ表现。结果：１６例患者共发现３０侧、５种类型的面神经管迷

路段先天变异，其中膝状神经窝裂缺１７侧；起始部向前内移位１８侧，伴Ｂｉｌｌ嵴增大５侧；第一膝的角度增大２１侧，此角度

的平均值为１０７．２°（９６．０°～１２６．０°）；长度增加２１侧，长度的平均值为６．８ｍｍ（５．２～８．３ｍｍ）；分叉畸形１侧。与同侧中

耳畸形伴发４侧，与同侧内耳畸形伴发２５侧。结论：面神经管迷路段可发生多种先天变异，且常伴有中耳尤其是内耳畸

形。颞骨 ＨＲＣＴ结合 ＭＰＲ、ＣＰＲ图像重组可清晰显示面神经管迷路段的先天变异及伴发的中耳、内耳畸形。
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【中图分类号】Ｒ８１４．４２；Ｒ７４５．１＋２；Ｒ７６４．７　【文献标识码】Ａ　【文章编号】１００００３１３（２０１４）１２１４０１０４

ＤＯＩ：１０．１３６０９／ｊ．ｃｎｋｉ．１００００３１３．２０１４．１２．０１３

犎犚犆犜犪狆狆犲犪狉犪狀犮犲狅犳犮狅狀犵犲狀犻狋犪犾狏犪狉犻犪狋犻狅狀犻狀狋犺犲犾犪犫狔狉犻狀狋犺犻狀犲狊犲犵犿犲狀狋狅犳犳犪犮犻犪犾狀犲狉狏犲犮犪狀犪犾　ＧＡＯＹａｎｊｕｎ，ＤＯＮＧＪｉｐｉｎｇ，

ＭＡＭｉｎｇｙｕｅ，ｅｔａｌ．ＤｅｐａｒｔｍｅｎｔｏｆＲａｄｉｏｌｏｇｙ，ＣｅｎｔｒａｌＨｏｓｐｉｔａｌｏｆＸｉ′ａｎＣｉｔｙ，ＭｅｄｉｃａｌＣｏｌｌｅｇｅｏｆＸｉ′ａｎＪｉａｏｔｏｎｇＵｎｉｖｅｒｓｉｔｙ，

Ｘｉ′ａｎ７１０００３，Ｐ．Ｒ．Ｃｈｉｎａ

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

ｎｅｒｖｅｃａｎａｌａｎｄａｓｓｏｃｉａｔｅｄｍｉｄｄｌｅａｎｄｉｎｎｅｒｅａｒｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ．犕犲狋犺狅犱狊：ＴｈｅＨＲＣＴｉｍａｇｅｓｏｆｔｅｍｐｏｒａｌｂｏｎｅｏｆ１６ｐａｔｉｅｎｔｓ

ｗｉｔｈｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｖａｒｉａｔｉｏｎｉｎｔｈｅｌａｂｙｒｉｎｔｈｉｎｅｓｅｇｍｅｎｔｏｆｆａｃｉａｌｎｅｒｖｅｃａｎａｌｗｅｒｅａｎａｌｙｚｅｄｒｅｔｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅｌｙ．Ｂａｓｅｄｏｎｔｈｅｏｒｉｇｉ

ｎａｌａｘｉａｌｉｍａｇｅｓ，ｔｈｅｍｕｌｔｉｐｌａｎａｒｒｅｆｏｒｍａｔｉｏｎ（ＭＰＲ）ａｎｄｃｕｒｖｅｄｐｌａｎａｒｒｅｆｏｒｍａｔｉｏｎ（ＣＰＲ）ｉｍａｇｅｓｏｆｂｉｌａｔｅｒａｌｏｓｓｉｃｕｌａｒ

ｃｈａｉｎ，ｉｎｎｅｒｅａｒｓｔｒｕｃｔｕｒｅａｎｄｆａｃｉａｌｎｅｒｖｅｃａｎａｌｗｅｒｅｒｅｃｏｎｓｔｒｕｃｔｅｄ．ＨＲＣＴａｐｐｅａｒａｎｃｅｏｆｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｖａｒｉａｔｉｏｎｉｎｔｈｅｌａｂｙｒｉｎ

ｔｈｉｎｅｓｅｇｍｅｎｔｏｆｆａｃｉａｌｎｅｒｖｅｃａｎａｌｗｅｒｅａｎａｌｙｚｅｄ，ｉｎｃｌｕｄｉｎｇｉｔｓｉｎｉｔｉａｌｓｉｔｅｓ，ｄｅｈｉｓｃｅｎｃｅ，ｌｅｎｇｔｈ，ｔｈｅａｎｇｌｅｏｆｆｉｒｓｔｇｅｎｕａｎｄａｓ

ｓｏｃｉａｔｅｄｍｉｄｄｌｅａｎｄｉｎｎｅｒｅａｒｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ．犚犲狊狌犾狋狊：Ｆｉｖｅｔｙｐｅｓｏｆｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｖａｒｉａｔｉｏｎｉｎｔｈｅｌａｂｙｒｉｎｔｈｉｎｅｓｅｇｍｅｎｔｏｆｆａｃｉａｌ

ｎｅｒｖｅｃａｎａｌｗｅｒｅｆｏｕｎｄｉｎ３０ｓｉｄｅｓｏｆ１６ｃａｓｅｓ，ｉｎｃｌｕｄｉｎｇｄｅｈｉｓｃｅｎｃｅｉｎｇｅｎｉｃｕｌａｔｅｆｏｓｓａｉｎ１７ｓｉｄｅｓ，ａｎｔｅｒｏｍｅｄｉａｌｄｉｓｐｌａｃｅｍｅｎｔ

ａｔｔｈｅｂｅｇｉｎｎｉｎｇｓｉｔｅｓｉｎ１８ｓｉｄｅｓ（ｗｉｔｈｗｉｄｅｎｉｎｇｏｆＢｉｌｌ′ｓｂａｒｉｎ５ｃａｓｅｓ），ｅｎｌａｒｇｅｍｅｎｔｏｆｔｈｅａｎｇｌｅｏｆｆｉｒｓｔｇｅｎｕｉｎ２１ｓｉｄｅｓ

ｗｉｔｈａｖｅｒａｇｅｖａｌｕｅ１０７．２°（９６．０°～１２６．０°），ｉｎｃｒｅａｓｅｏｆｌｅｎｇｔｈｉｎ２１ｓｉｄｅｓｗｉｔｈａｖｅｒａｇｅｌｅｎｇｔｈ６．８ｍｍ（５．２～８．３ｍｍ），ｂｉ

ｆｕｒｃａｔｉｏｎｉｎ１ｓｉｄｅ．Ａｓｓｏｃｉａｔｅｄｍｉｄｄｌｅｅａｒｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｉｎ４ｓｉｄｅｓａｎｄｉｎｎｅｒｅａｒｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｉｎ２５ｓｉｄｅｓｗｅｒｅｆｏｕｎｄ．犆狅狀犮犾狌

狊犻狅狀：Ａｖａｒｉｅｔｙｏｆｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｖａｒｉａｔｉｏｎｓｍａｙｏｃｃｕｒｉｎｌａｂｙｒｉｎｔｈｉｎｅｓｅｇｍｅｎｔｏｆｆａｃｉａｌｎｅｒｖｅｃａｎａｌａｎｄｏｆｔｅｎａｓｓｏｃｉａｔｅｄｗｉｔｈｍｉｄ

ｄｌｅｏｒｉｎｎｅｒｅａｒｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ，ｗｈｉｃｈｃａｎｂｅｃｌｅａｒｌｙｄｉｓｐｌａｙｅｄｂｙＨＲＣＴｗｉｔｈＭＰＲａｎｄＣＰＲｉｍａｇｅｓ．

【犓犲狔狑狅狉犱狊】　Ｆａｃｉａｌｎｅｒｖｅｃａｎａｌ，ｌａｂｙｒｉｎｔｈｉｎｅｓｅｇｍｅｎｔ；Ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｖａｒｉａｔｉｏｎ；Ｅａｒｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ；Ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ，Ｘｒａｙ

ｃｏｍｐｕｔｅｄ；Ｈｉｇｈｒｅｓｏｌｕｔｉｏｎｓｃａｎｎｉｎｇ

　　面神经管是颞骨手术的重要解剖标。颞骨结构复

杂，面神经管变异较多，较易发生医源性损伤。耳科医

师术前必须了解颞骨内面神经的走行及毗邻结构以利

于指导手术。对于正常面神经管的形态、面神经管鼓

室段及乳突段的先天变异等已有较为详细的报

道［１，２］，而关于面神经管迷路段先天变异的研究还较

少。本研究旨在探讨面神经管迷路段先天性变异的

ＣＴ表现及其与中耳、内耳畸形的伴发情况。

材料与方法

１．临床资料

回顾性分析２００３年６月－２０１３年６月在本院行

颞骨ＨＲＣＴ扫描患者的ＣＴ图像，共发现１６例面神

经管迷路段先天性变异，其中男８例，女８例，年龄１～

２３岁，中位年龄１０岁。主要症状及体征为双侧或单

侧听力下降、小耳畸形和外耳道闭锁，无其它神经系统

阳性体征，临床诊断为神经性耳聋或传导性耳聋。

２．扫描方法

使用 ＰｈｉｌｉｐｓＭＸ８０００或 ＰｈｉｌｉｐｓＢｒｉｌｌｉａｎｃｅｉＣＴ

２５６层螺旋ＣＴ机，扫描参数：１２０ｋＶ，２００ｍＡ，螺距
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　图１　正常面神经管全程的轴位 ＨＲＣＴＣＰＲ图像，迷路段长度测量方法：自Ｂｉｌｌ

嵴内缘至膝状神经窝的曲线长度（左侧白线）；面神经管第一膝角度测量方法：以

膝状神经窝的中心为顶点，面神经鼓室段和迷路段长轴为边所构成的夹角（右侧

白线）。　图２　正常面神经管全程的冠状位 ＨＲＣＴＣＰＲ图像。　图３　正常面

神经管全程矢状位 ＨＲＣＴＣＰＲ图像。ａ）右侧；ｂ）左侧。　图４　面神经管

ＨＲＣＴ冠状位ＣＰＲ图像，示右侧面神经管迷路段上壁裂缺（箭），左侧正常。

０．８７５，准直０．６２５ｍｍ，重建间隔０．２０ｍｍ，扫描矩阵

５１２×５１２，重建矩阵１０２４×１０２４，骨算法重建；ｉＣＴ机

型的扫描参数：螺距０．２５０，准直０．５００ｍｍ，重建间隔

０．３０ｍｍ，扫描矩阵１０２４×１０２４，重建矩阵１０２４×

１０２４，骨算法重建。

３．图像后处理及分析

使用ＰｈｉｌｉｐｓＥＢＷ 工作站，先观察横轴面ＣＴ图

像，初步判断可能存在的病变或变异，再采用多平面重

组（ＭＰＲ）、曲面重组（ＣＰＲ）等后处理方法来观察听骨

链、内耳结构和面神经管。在面神经管横轴位ＣＰＲ图

像上分别测量迷路段长度，即自Ｂｉｌｌ嵴内缘至膝状神

经窝的距离；面神经管第一膝的角度，即以膝状神经窝

的中心为顶点，鼓室段和迷路段长轴

为边所构成的夹角（图１ａ）。分别在横

轴位、冠状位和矢状位ＣＰＲ图像（图

１～３）上观察迷路段的起始部位和管

壁情况以及中耳或内耳畸形。

结　果

本组１６例患者共发现３０侧面神

经管迷路段存在先天变异，可分为以

下５种类型：１型，膝状神经窝骨壁裂

缺（图４）；２型，起始部向前内移位；３

型，第一膝的角度增大（图５ａ）；４型，

长度增加（图６）；５型，分叉畸形（图

７）。其中膝状神经窝裂缺１７侧，发生

于前壁２侧，上壁１侧，两壁均有裂缺

１４侧；起始部向前内移位１８侧，可伴

有垂直嵴增大（图５ｂ）；第一膝的角度

增大２１侧，此角的大小为９６．０°～

１２６．０°，平均１０７．２°；面神经管迷路段

的长度增加 ２１ 侧，长度为 ５．２～

８．３ｍｍ，平均６．８ｍｍ；分叉畸形１

侧。伴有同侧中耳畸形４侧，同侧内

耳畸形２５侧（图５ｃ）。面神经管ＣＰＲ

图像对以上各种畸形显示良好。

讨　论

１．面神经管发育

面神经管的 发育始于胚胎第三

周，起于第二鳃弓面听原基及 Ｒｅｉ

ｃｈｅｒｔ软骨，胚胎发育的第６～７周，逐

渐形成面神经管的鼓室段和乳突段，

大约于胚胎发育的第９周，Ｒｅｉｃｈｅｒｔ

软骨形成面神经管的前壁。镫骨和膜

迷路的发育决定了面神经管在颞骨中

的最终位置。颞骨、中耳结构发育异常，可使面神经管

走行发生移位。内耳结构发育异常时，可使面神经管

迷路段移位，镫骨足弓发育异常、镫骨足弓和镫骨足板

不融合，并可能引起面神经管鼓室段和乳突段分别向

下和向前移位。当耳廓严重发育畸形时，可合并面神

经管第二膝发育不全。面神经管发育异常多与耳部的

畸形伴发，单独面神经管异常并不常见［２，３］。

２．面神经解剖

面神经为第七对颅神经，外周部分一般分为６段：

第一段为桥小脑角段，面神经离开脑桥后，跨过小脑脑

桥角，与听神经一起抵达内耳门；内耳道段，面神经由

内耳门进入内耳道，走行于内耳道前上部；迷路段，上
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图５　面神经管变异伴有耳蜗畸形。ａ）面神经管 ＨＲＣＴＣＰＲ轴位图像，显示双侧

面神经管第一膝的角度（以膝状神经窝的中心为顶点，鼓室段及迷路段为边所构成

的角，白线）为钝角，较正常时（约７５°）角度增大；ｂ）轴位ＣＰＲ图像 显示双侧内听道

垂直嵴增粗（箭），伴有双侧耳蜗畸形；ｃ）ＭＰＲ图像显示双侧耳蜗畸形。　图６　面

神经管 ＨＲＣＴ轴位ＣＰＲ图像显示面神经管起始部向前内移位，迷路段（白线）长度

增加（右侧：６．７ｍｍ，左侧：７．２ｍｍ）。　图７　面神经管 ＨＲＣＴ冠状位ＣＰＲ图像显

示左侧迷路段分叉（箭），右侧正常。

为内耳道顶，下界为横嵴，外侧为Ｂｉｌｌ＇ｓ嵴，自入口向外

前走行，于耳蜗及前庭之间到达膝状神经窝 ，为面神

经最细、最短的一段［４］，其直径小于０．７ｍｍ，长度为

３～５ｍｍ，在内耳道开口处的直径平

均为０．６８ｍｍ，紧贴内耳道底，与内

耳道夹角约１２５°
［３，５，６］；鼓室段即水平

段，自膝状神经窝向后向下，经鼓室内

壁、前庭窗上方、外半规管下方走行至

鼓室后壁的锥隆起平面；乳突段即垂

直段，自鼓室后壁锥隆起高度向下达

茎乳孔；颞骨外段，面神经出茎乳孔后

的一段。

ＣＴ横轴面图像上面神经管迷路

段位于内耳道层面，呈细管状低密度

影，在内耳道底前上部沿耳蜗外缘向

前外侧方向走行，止于膝状窝，位于

耳蜗内上缘上方。在耳蜗冠状面图像

上，耳蜗外上缘可见两个低密度圆点，

内侧圆点为面神经管迷路段的断面，

外侧圆点为面神经管鼓室段起始

部［７］。

３．面神经管迷路段变异

面神经管颞骨段的先天异常较

多，ＨＲＣＴＣＰＲ图像是显示面神经管

的可靠方法［４］。本研究中发现面神经

管迷路段的变异有以下５种：骨壁裂

缺，起始部开口向前内移位，第一膝角

度增大，长度增加和分叉畸形。面神

经管裂缺常见，文献报道其发生率达

到３５％～７６％，而９０％的裂缺发生于

鼓室段，可以认为是一种解剖变异［１］。

Ｒｅｉｃｈｅｒｔ软骨与耳囊间的连接位于鼓

室段，此处是骨壁缺失最常发生的部

位。面神经迷路段裂缺少见，其发生

率为１０％～１５％
［８，９］。面神经管骨壁

缺失可分为骨管完全缺失和部分缺

失，面神经管迷路段骨壁裂缺主要位

于膝状窝，常位于其前壁和／或上壁，

骨壁缺损后面神经裸露，与硬脑膜相

邻，若膝状神经节疝出神经管外，则应

与发生于此处的面神经鞘瘤鉴别。

正常面神经管迷路段起始于内听

道底前上部，位于内听道外三分之一。

若起始部位于内听道外三分之一以

内，则为向前内移位。文献报道面神

经管迷路段向前内侧移位多伴有耳蜗

畸形，但常不伴随 Ｍｏｎｄｉｎｉ畸形
［１０］。胚胎发育过程中

面神经的过早分化，可能是造成面神经管移位的原因，

依据颞骨发育的程度，面神经管移位可发生在面神经
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管的不同区段。手术过程中经岩前入路打开内耳道

时，需准确判断耳蜗和骨迷路的位置，术前 ＨＲＣＴ扫

描结合面神经管ＣＰＲ图像重组可发现面神经管的先

天变异，避免术中损伤面神经。

面神经管第一膝的角度是指以膝状窝为中心、迷

路段和鼓室段长轴之间的夹角，利用颞骨标本的实际

测量值与ＨＲＣＴ测量值相似，约７５°
［１１１３］。本组资料

中面神经管第一膝的角度为９６．０°～１２６．０°，平均

１０７．２°，角度明显增大。第一膝角度增大通常与迷路

段开口向前内移位伴随发生，膝状神经窝的位置相对

固定，若面神经管迷路段向前内侧移位，则引起第一膝

角度的增大。同时面神经管迷路段开口向前内移位

时，可引起迷路段长度增加和内听道垂直嵴增宽［８］。

正常面神经管迷路段的长度为２～４ｍｍ
［８，９，１３］，而本组

资料中面神经管迷路段的长度为５．２～８．３ｍｍ。

面神经管迷路段分叉畸形非常少见。仅有少量文

献报道［１４，１５］。面神经管分叉畸形可以发生于面神经

的各个节段，常位于乳突段，迷路段最为少见。一般认

为迷路段面神经分叉，一支为面神经，另外一支为中间

神经，中间神经较面神经细，但两者的骨性管道直径相

当。面神经分叉的胚胎起源尚不清楚，胚胎发育早期

的异常分支可能是导致面神经管分叉的原因。面神经

管迷路段分叉畸形不一定伴有其它颞骨畸形。

面神经管迷路段存在多种先天变异，且常伴有同

侧耳蜗畸形。颞骨 ＨＲＣＴ结合 ＭＰＲ及ＣＰＲ图像重

组可以清晰显示面神经管迷路段的先天变异，有利于

本病的诊断及避免手术中医源性面神经损伤。
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