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　　摘　要：　目的　分析不同声刺激模式对大前庭导水管综合征短潜伏期负反应（ａｃｏｕｓｔｉｃａｌｌｙｅｖｏｋｅｄｓｈｏｒｔｌａｔｅｎ
ｃｙｎｅｇａｔｉｖｅｒｅｓｐｏｎｓｅ，ＡＳＮＲ）引出率的影响。方法　选取从２０１５年６月～２０１６年３月在上海交通大学医学院附属
新华医院耳鼻咽喉头颈外科临床听力障碍诊治中心门诊经高分辨率颞骨ＣＴ影像学确诊为大前庭导水管综合征患
者共计３０例（５６耳），所有患者依次完成气导 ｃｌｉｃｋＡＢＲ、骨导ＡＢＲ、５００Ｈｚ频率特异性（ＴＢ５００Ｈｚ）ＡＢＲ３种声刺
激模式下的听力脑干反应检测，应用ＳＰＳＳ统计软件分析３种刺激声模式下的 ＡＳＮＲ的整体引出率及单一声刺激
模式下ＡＳＮＲ引出率的差异性。结果　① ３０例确诊为大前庭导水管综合征的患者中，其中男１４例（４６．４％），女
１６例（５３．６％）；年龄分布在４个月至７岁，平均（２１．４±１９．１）个月；患者听力损失程度轻度２例，中度１０例，重度
１５例，极重度３例；② ３０例（５６耳）中，有３０耳引出 ＡＳＮＲ，整体引出率为５３．６％；③ 各不同声刺激模式下 ＡＳＮＲ
引出率分别为：ｃｌｉｃｋＡＢＲ有 ２７耳引出（４８．２％）、骨导 ＡＢＲ有耳引出（５．４％）、ＴＢ５００ＨｚＡＢＲ有 １５耳引出
（２６．８％）；④ χ２检验显示３种不同声刺激模式下ＡＳＮＲ引出率具有明显统计学差异（Ｐ＜０．０５）；多个样本率的 χ２

检验显示：ｃｌｉｃｋ和ＴＢ５００ＨｚＡＢＲ声刺激下模式下的ＡＳＮＲ引出率没有统计学差异（Ｐ＝０．０１９＞０．０１６７），与骨导
ＡＢＲ声刺激模式下ＡＳＮＲ引出率具有明显的统计学差异。结论　ｃｌｉｃｋ声刺激模式能获得相对更高的 ＡＳＮＲ引出
率，ＡＳＮＲ的引出高度提示大前庭导水管综合征可能。
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　　大前庭导水管综合征（ｌａｒｇｅｖｅｓｔｉｂｕｌａｒａｑｕｅｄｕｃｔ
ｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＬＶＡＳ）是导致婴幼儿童感音神经性听力
损失的一种最常见的先天性遗传性内耳畸形［１２］，

临床主要表现为渐进性波动性听力下降，常在头部

撞击和上呼吸道感染的情况下诱发［３４］。统计资料

表明在儿童和青少年的感音神经性聋患者中，先天

性大前庭导水管综合征的发病率为１．５％，占先天
性内耳畸形的３１．５％［５］。１９９８年 Ｋａｔｏ等［６］研究发

现：在进行 ＡＢＲ检查时，发现潜伏期在３ｍｓ左右记
录到一个具有特征性的负反应波；Ｎｏｎｅ等首次将
此负反应波命名为声诱发的短潜伏期负反应（ａ
ｃｏｕｓｔｉｃａｌｌｙｅｖｏｋｅｄｓｈｏｒｔｌａｔｅｎｃｙｎｅｇａｔｉｖｅｒｅｓｐｏｎｓｅ，ＡＳ
ＮＲ），并认为该负反应波仅在重度和极重度感音神经
性聋的患者才能记录到［７］。２００６年国内王秋菊等［８］

首次研究发现 ＡＳＮＲ在 ＬＶＡＳ的患儿中有较高的引
出率，达７５．７１％，推荐将ＡＳＮＲ应用于ＬＶＡＳ临床早
期诊断中。目前对 ＬＶＡＳ患者 ＡＳＮＲ引出率的研究
都是基于ｃｌｉｃｋ短声刺激的模式下进行的研究报道。
我们在临床实践中发现部分ＬＶＡＳ患者在ｃｌｉｃｋ声刺
激模式下能引出ＡＳＮＲ；但是在短纯音或骨导ＡＢＲ的
刺激声模式下未能引出；而部分 ＬＶＡＳ患者在 ｃｌｉｃｋ
声刺激模式下未能引出 ＡＳＮＲ，但在短纯音或骨导
ＡＢＲ的刺激声模式下却能诱发出 ＡＳＮＲ。是否短纯
音或骨导ＡＢＲ等不同的刺激声模式下能获得更高的
ＡＳＮＲ引出率呢，目前尚无研究报道。因此本次研究
主要探讨不同声刺激模式对 ＬＶＡＳ患者 ＡＳＮＲ的影
响，以期更好的应用于临床ＬＶＡＳ的早期诊断。

１　资料与方法

１．１　研究对象
选取２０１５年６月 ～２０１６年３月在上海交通大

学医学院附属新华医院耳鼻咽喉头颈外科临床听力

障碍诊治中心门诊经高分辨率颞骨 ＣＴ影像学检查
确诊为ＬＶＡＳ的患儿，共计３０例；其中男１４例，女

１６例；年龄４个月至７岁，平均（２１．４±１９．１）个月；
听力损失程度轻度２例，中度１０例，重度１５例，极
重度３例。
１．２　研究方法
１．２．１　ＬＶＡＳ的诊断标准　所有患者均行颞骨高
分辨率ＣＴ影像学检查，诊断依据［９］为：①水平半规
管或总脚层面显示岩骨后缘有深大三角形或裂隙状

边缘清晰的明显骨缺损影取代细长状影；②骨缺损
影内端（即前庭导水管近段）与前庭或总脚直接相

通；③前庭总脚至前庭水管外口之间中点的最大管
径宽度＞１．５ｍｍ，且边缘清晰；④临床有先天性感
音神经性聋的病史。

１．２．２　３种刺激声模式下的听性脑干反应（ＡＢＲ）
测试　所有患者均在标准的电屏蔽室内进行３种刺
激声模式下的 ＡＢＲ测试，３种刺激声分别为短声
ＡＢＲ（ｃｌｉｃｋＡＢＲ，ＣＡＢＲ）、５００Ｈｚ短纯音（５００Ｈｚ
ｔｏｎｅｂｕｒｓｔ，Ｔｂ５００Ｈｚ）、骨导 ＡＢＲ（ｂｏｎｅＡＢＲ，Ｂ
ＡＢＲ）。使用ＧＮＩＣＳＣＨＡＲＴＥＰ听觉诱发电位仪进
行上述３种刺激声条件下的 ＡＢＲ记录，分析 ＡＳＮＲ
引出情况。记录电极、参考电极及地极分别位于前

额、同侧乳突和眉心。极间电阻小于５ｋＶ。滤波带
通１００～３０００Ｈｚ。分析时间窗均为２０ｍｓ，信号叠
加１０２４次。刺激声为短声（ｃｌｉｃｋ），及时程为３个
周期的ＥｘａｃｔＢｌａｃｋｍａｎ门控短纯音，Ｔｂ５００Ｈｚ短纯
音上升／下降时间为１个周期，平台期为２个周期
（上升／下降 ＝１ｃｙｃｌｅ，平台期为２ｃｙｃｌｅ）。短声、
Ｔｂ５００Ｈｚ及ＢＡＢＲ的最大声输出强度分别为９７、
９７、４５ｄＢｎＨＬ。刺激信号极性为交替波，给声速率
为３７．１次／ｓ。所有患儿均在 ＥＲ３Ａ插入式耳机下
完成。为避免及减少脑电和肌电对测试结果的干

扰，患儿在测试前半小时按０．５ｍｌ／ｋｇ口服１０％的水
合氯醛溶液，待睡眠后再进行 ＡＢＲ检测，分析 ＡＳ
ＮＲ的引出情况。
１．２．３　ＡＳＮＲ引出的判断标准　本次研究 ＡＳＮＲ
的引出参照 Ｍｕｒｏｆｕｓｈｉ学者的判断标准［１０］：①波形
·９３２·
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可重复；②负波仅在强声刺激（大于９０ｄＢｎＨＬ）后
于ＡＢＲ潜伏期３～５ｍｓ出现；③负波偏离基线的幅
值要大于０．０５ｍｖ，如果出现２条或以上的负波，选
择幅值最高的波形；④随刺激声强度的降低，ＡＳＮＲ
幅值下降；⑤堵管后，负波消失。所有患者均在高刺
激声强下进行２次 ＡＳＮＲ测试，以判断波形是否具
有重复性。典型的 ＡＳＮＲ波如图１所示；图２为一
例ＬＶＡＳ患者ＡＳＮＲ未引出的情况。
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图１　ＡＳＮＲ波形图，在刺激声为９５ｄＢｎＨＬ条件下可引出振
幅深且大的ＡＳＮＲ波，随着刺激声强度的降低，为９０ｄＢｎＨＬ
时，ＡＳＮＲ波潜伏期延长，波形振幅降低

!"#$

!%&$

!%&'

(%&$

(%&$

(%&'

图２　ＡＳＮＲ未引出的波形图，可见在９５ｄＢｎＨＬ高刺激声强
条件下未见可重复的ＡＳＮＲ波

１．３　统计学分析
采用ＳＰＳＳ１７．０统计软件对实验数据进行统计

分析，３种刺激声条件下的 ＡＳＮＲ引出率的比较采
用χ２检验。

２　结果

２．１　３种刺激声条件下ＡＳＮＲ的整体引出率
３种刺激声条件下只要任何一种刺激条件下能

引出ＡＳＮＲ波，则视为该 ＬＶＡＳ患者有 ＡＳＮＲ波引
出。结果显示３０例（５６耳）中，有３０耳引出ＡＳＮＲ，
整体引出率为５３．６％，如图３所示。
２．２　不同程度听力损失患者ＡＳＮＲ引出率的比较

２例轻度听力损失患者 ＡＳＮＲ均引出；１０例中
度听力损失患者中有６例引出 ＡＳＮＲ；１５例重度听
力损失患者中有８例引出ＡＳＮＲ；３例极重度听力损
失患者中有１例引出ＡＳＮＲ。
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图３　ＡＳＮＲ的整体引出率与未引出率的比较

２．３　３种声刺激模式下ＡＳＮＲ引出率的比较
ＣＡＢＲ有 ２７耳引出（４８．２％）、ＢＡＢＲ有３耳

引出 （５．４％）、ＴＢ５００ＨｚＡＢＲ有 １５耳引出
（２６．８％），如表 １所示；其中有 １３耳在 ＣＡＢＲ和
ＴＢ５００ＨｚＡＢＲ两种刺激声模式下均引出ＡＳＮＲ，有
２耳在上述３种刺激声模式下均引出 ＡＳＮＲ。χ２检
验显示３种不同声刺激模式下ＡＳＮＲ引出率具有明
显统计学差异（Ｐ＜０．０５）；多个样本率的 χ２检验显
示：ＣＡＢＲ和 ＴＢ５００ＨｚＡＢＲ声刺激下模式下的
ＡＳＮＲ引出率差异无统计学意义（Ｐ＝０．０１９＞
０．０１６７），但与 ＢＡＢＲ声刺激模式下 ＡＳＮＲ引出率
均具有明显的统计学差异，如表２所示。

表１　不同声刺激模式下ＡＳＮＲ引出率的比较　（耳，％）

刺激声 引出耳数 引出率

ＣＡＢＲ ２７ ４８．２
ＴＢ５００ＨｚＡＢＲ １５ ２６．８
ＢＡＢＲ ３ ５．４

表２　不同声刺激模式下ＡＳＮＲ波引出率的比较

刺激声 χ２ Ｐ
ＣＡＢＲ＆ＢＡＢＲ ２６．２２４ ０．０００
ＣＡＢＲ＆ＴＢ５００ＨｚＡＢＲ ５．４８６ ０．０１９
ＴＢ５００ＨｚＡＢＲ＆ＢＡＢＲ ９．５３２ ０．００２

　　注：Ｐ值检验水准＜０．０１６７，表示差异具有统计学意义

３　讨论

近年来，国内外研究文献报道 ＡＳＮＲ波仅在重
度和极重度感音神经性聋的患者才能记录到，引出

率为１１．９％ ～４０％［６～７，１１～１３］。２００６年国内王秋菊
等［８］首次探索了 ＡＳＮＲ与 ＬＶＡＳ的相关性研究，研
·０４２·
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究者选取了７０例经 ＣＴ或 ＭＲＩ确诊为 ＬＶＡＳ的患
者以及７１例ＣＴ扫描无ＬＶＡＳ的感音神经性聋患者
进行ＡＢＲ检查，研究发现 ＡＳＮＲ在 ＬＶＡＳ的患儿中
有较高的引出率，达 ７５．７１％；而在对照组中 ＡＢＲ
测试结果显示，１４２耳均未记录到 ＡＳＮＲ；该研究认
为ＡＳＮＲ是ＬＶＡＳ患者听力学突出特点之一，ＡＳＮＲ
负相波的出现提示前庭水管扩大。２０１３年 Ｌｉｕ
等［１４］研究同样发现在对ＬＶＡＳ的患者行 Ｃｌｉｃｋ声刺
激下的ＡＢＲ检测时，发现 ＡＳＮＲ波在 ＬＶＡＳ中的引
出率较其他正常及内耳畸形耳的引出率更高，为

５６．５２％，研究表明 ＡＳＮＲ负向波的引出率与 ＬＶＡＳ
有较高的相关性；认为在 ＡＢＲ检测中记录到 ＡＳＮＲ
负向波对于ＬＶＡＳ的早期发现有一定的临床诊断价
值。本次研究结果同样显示３０例（５６耳）ＬＶＡＳ患
者在３种不同的声刺激条件下有３０耳引出了 ＡＳ
ＮＲ，引出率为５３．６％，与Ｌｉｕ等研究结果相似，表明
ＡＳＮＲ波在ＬＶＡＳ患者中具有较高的引出率。

目前关于 ＡＳＮＲ的起源尚不明确，Ｎｏｎｇ等［１５］

对ＡＳＮＲ的起源进行了深入的研究，该学者对３例
接受人工耳蜗植入的极重度聋患者进行 ＡＳＮＲ检
测，术前３例患者均能记录到ＡＳＮＲ波；术后再次对
上述３例患者的人工耳蜗植入耳进行 ＡＳＮＲ检测，
发现有 ２例患者同样能记录到 ＡＳＮＲ；并且 ＡＳＮＲ
的阈值没有改变，研究认为ＡＳＮＲ并未来源于耳蜗；
同时 Ｎｏｎｅ对术后未引出 ＡＳＮＲ的该例患者进一步
行前庭功能检查发现，术前该例患者前庭功能正常，

但术后前庭功能出现明显的恶化；因此 Ｎｏｎｅ认为
ＡＳＮＲ可能起源于前庭中的囊性器官，尤其是球囊
部位。Ｏｃｈｉ研究［１６］同样认为该反应可能来源于前

庭，正如前庭诱发肌源电位（ｖｅｓｔｉｂｕｌａｒｅｖｏｋｅｄｍｙｏ
ｇｅｎｉｃｐｏｔｅｎｔｉａｌｓ，ＶＥＭＰ）一样。Ｌｅｖｅｎｓｏｎ等［１７］从前

庭的解剖生理进行分析，由于球囊位于蹬骨足板下，

最易受到中耳听骨链传递声波的影响，是前庭器官

对声音最为敏感的部位。吴子明等［１８］对比健康成

人和前庭疾病患者的ＡＳＮＲ及ＶＥＭＰ的检测，发现
两者结果有相关性，提出 ＡＳＮＲ及 ＶＥＭＰ可能源于
球囊。兰兰等［１９］研究认为 ＬＶＡＳ患者获得较高的
ＡＳＮＲ的引出率，推测可能是由于前庭水管扩大，致
内耳压力增加，使球囊对声音敏感性增高，导致

ＡＢＲ检测时ＡＳＮＲ的出现率增高。
Ｅｍａｒａ［１１］研究证实ＡＳＮＲ引出与ＶＥＭＰ的引出

存在明显的相关性，推测他们可能来源于共同的神

经起源和传导通路。目前 ＶＥＭＰ已广泛应用于临
床前庭功能及眩晕疾病的诊断评估，近年来不同学

者相继对影响 ＶＥＭＰ波形及引出的因素进行了众
多研究。其中最为关注的是比较不同刺激声，如：气

导、骨导、及短纯音对 ＶＥＭＰ的影响。Ｃｈｅｎｇ等［２０］

研究发现Ｃｌｉｃｋ短声比 ＴｏｎｅＢｕｒｓｔ短纯音能够获得
更高的 ＶＥＭＰ引出率，更高的幅值和更短的潜伏
期。但Ｏｚｇｕｒ等［２１］研究认为ＴｏｎｅＢｕｒｓｔ短纯音是球
囊最有效的刺激声，推荐采用短纯音进行 ＶＥＭＰ检
测。基于上述研究认为ＡＳＮＲ与ＶＥＭＰ可能源于共
同的球囊起源，是否Ｃｌｉｃｋ短声比ＴｏｎｅＢｕｒｓｔ短纯音
能够获得更高的ＡＳＮＲ引出率？我们本次的研究发
现气导 ＣｌｉｃｋＡＢＲ和 ＴＢ５００ＨｚＡＢＲ声刺激下的
ＡＳＮＲ引出率没有统计学差异，与骨导 ＡＢＲ声刺激
下ＡＳＮＲ引出率具有明显的统计学差异；但Ｃｌｉｃｋ声
刺激下的ＡＳＮＲ引出率相对更高。此外我们的研究
同样发现５００Ｈｚ短纯音刺激声条件下引出的ＡＳＮＲ
幅值更高，更有利于该负波的识别，与 Ｏｚｇｕｒ等［２１］

研究一致。

综上所述，本次研究发现 ＬＶＡＳ患者有较高的
ＡＳＮＲ引出率，ＣｌｉｃｋＡＢＲ与ＴＢ５００ＨｚＡＢＲ声刺激
比骨导ＡＢＲ声刺激可以获得更高的ＡＳＮＲ引出率。
３种声刺激模式的有效结合能有效提高 ＡＳＮＲ的引
出率，任何一种模式下ＡＳＮＲ的引出，均高度提示大
前庭导水管综合征可能。同时我们研究建议婴幼儿

童在进行ＡＢＲ听力检测中，应高度关注ＡＳＮＲ的引
出情况，并在检测报告中进行相关描述，听力及耳鼻

喉科医师对检测出ＡＳＮＲ的患儿应进行必要的影像
学检查，以进一步排除ＬＶＡＳ的可能；在未行影像学
检查确诊前，应充分告知家长避免进行剧烈的运动，

以防出现突发听力下降的可能。
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