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中国耳鼻咽喉颅底外科杂志
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ＣＴ等辅助检查对于上颌窦恶性肿瘤早期诊断
无特异性。鉴于上颌窦恶性肿瘤与炎症、息肉早期

ＣＴ表现无明显区别，均表现为局部软组织密度影，
ＣＴ值也无明显差异，因而鉴别较困难。上颌窦癌以
鳞癌最多，初期在窦内黏膜生长，中晚期才可见骨质

破坏，况且良性肿瘤或炎性病变有时也可见骨质吸

收破坏征象［５］，诊断时应注意，以免误诊。对于术

前ＣＴ不能确诊或怀疑恶性肿瘤者，则术前必须进
行病理活检以明确诊断［６］。

总之，通过本例误诊原因分析，希望以后能给遇

到类似疾病的广大同仁一些启示，使患者可以及时

地获得正确的诊断及治疗，防止病情继续发展。
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１　病例报告

患者男，３５岁，因右耳耳鸣２月余，加重伴听力
下降１周，门诊以耳聋待查收住院。患者诉自幼左
侧耳聋，家族中外婆、母亲均自幼单侧耳聋。查体：

双侧外耳道通畅，鼓膜完整，标志清楚。纯音测听示

右耳平均听阈 ７５ｄＢＨＬ；左耳平均听阈 １２０ｄＢＨＬ。
声阻抗示双耳呈 “Ａ”型曲线。ＡＢＲ示左耳
１００ｄＢｎＨＬ未引出可重复的Ⅴ波；右耳８０ｄＢｎＨＬ。
ＤＰＯＡＥ示右耳０．７５、１．０ｋＨｚ记录到 ＤＰＯＡＥ，２．０、
４．０、８．０ｋＨｚ未记录到 ＤＰＯＡＥ；左耳 ０．７５、１．０、
２．０ｋＨｚ记录到 ＤＰＯＡＥ，４．０、８．０ｋＨｚ未记录到

ＤＰＯＡＥ。颞骨 ＨＲＣＴ扫描未见异常。内耳 ＭＲＩ示
左侧蜗神经及前庭神经显示不清，考虑缺如，请结合

临床（图１）。心电图大致正常。胸片示右肺硬结病
灶，请结合临床必要时进一步检查。入院后给予高

压氧、改善循环等对症治疗，１个疗程后患者及家属
自觉治疗效果不佳，要求出院。出院诊断：①感音神
经性耳聋（双）；②先天性内耳畸形（左）。

图１　内听道ＭＲＩ（斜矢状位）　ａ：左侧内耳道蜗神经及前
庭神经显示不清，内部仅见一条面神经；ｂ：右侧内耳道内前
庭、蜗神经、面神经走形及形态正常　Ｆｎ：面神经；Ｃｏｎ：蜗神
经；Ｖｓｎ：前庭上神经；Ｖｉｎ：前庭下神经
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２　讨论

先天性前庭蜗神经发育异常引起的感音神经性

耳聋较为少见，国内外均少有报道。对于前庭蜗神

经的发育异常中，以蜗神经的发育异常较前庭神经

的发育异常多见，前者可同时伴有后者的异常发育，

单纯的前庭神经发育异常较少见［１］。

有研究显示，蜗神经发育异常的患者５０％伴有
前庭神经的发育异常［２］。在１９例中国听神经病患
者中有４例蜗神经发育异常，其中２例患者有耳聋
家族史［３］。Ｌｅｖｉ等［４］研究也发现在１１％的蜗神经
发育异常的患者有耳聋家族史。对本例患者追问家

族史后得知，在患者家族中至少有２例也有同样类
似的耳聋症状。

近年来，随着内听道核磁成像技术在内耳疾病

诊断方面的应用，在斜矢状位的重建图像上我们可

以清晰的看到耳蜗前庭神经及面神经的形态及发育

情况。在内耳中外侧部可见到４根神经：前上方为
面神经，前下方为蜗神经，后上方为前庭上神经，后

下方为前庭下神经［５］。蜗神经发育不良（ｃｏｃｈｌｅａｒ
ｎｅｒｖｅｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ，ＣＮＤ）的诊断标准［６］：蜗神经发育

不良包括蜗神经细小和蜗神经缺如。蜗神经细小是

指直径小于同侧内听道的面神经及前庭上、下神经

或对侧内听道内的蜗神经。而蜗神经缺如是指在

ＭＲＩ的轴面、冠状面及斜矢状面图像上均未显示蜗
神经。但是由于ＭＲＩ的空间分辨率有限，对于极细
小的蜗神经也可以在影像上显示为缺如。因此，影

像学诊断为蜗神经缺如者同时包括了蜗神经确实缺

如和低于分辨率下限时难以成像的极细小的蜗神

经［７］。功能性核磁成像（ｆｕｎｃｔｉｏｎｇａｌｍａｇｎｅｔｉｃｒｅｓｏ
ｎａｎｃｅｉｍａｇｉｎｇ，ｆＭＲＩ）可作为一种补充诊断的工具，
判断是否有听觉纤维连接至大脑皮层，尤其在 ＭＲＩ
显示耳蜗神经未发育或发育不良者［８］。本例患者

行内听道ＭＲＩ后报告单侧蜗神经、前庭神经显示不
清，考虑缺如（图１），建议患者行耳聋基因检测、ｆＭ
ＲＩ等检查，但由于经济原因患者拒绝做进一步
检查。

Ｒｏｃｈｅ等［９］研究蜗神经发育不良在听神经病中

的发生率约占２８％，Ｖａｌｅｒｏ等［１０］研究其发生率约占

６％～２８％，且蜗神经发育不良多与内听道狭窄密切
相关。对于蜗神经发育异常的听神经病患者，其言

语识别率和ＥＡＢＲ明显异常［１１１２］，对于术后的康复

及效果也明显不及蜗神经正常者，这可能与听神经

的非同步化放电有关［１３］。若蜗神经发育不良或缺

如同时伴内听道狭窄，属于人工耳蜗植入的禁忌证；

若蜗神经发育不良或缺如，而内听道直径正常，植入

电子耳蜗前应行听觉检查，慎重筛选［８，１４］。
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