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　　摘　要：　目的　分析耳蜗性耳硬化症患者的临床特点、人工耳蜗植入术中情况及人工耳蜗植入术后听觉言
语康复效果，为该疾病的诊治提供参考。方法　分析４例耳蜗性耳硬化症患者病史资料、听力学检查结果及影像
学结果，观察人工耳蜗植入手术的术中所见，并定期对４例患者进行听力学及影像学随访。结果　①所有患者人
工耳蜗电极均经圆窗膜径路完全植入鼓阶。其中１例于术中发现镫骨完全固定，导致术中鼓阶开孔时外淋巴波动
不明显；１例发现圆窗膜骨化，术中鼓阶开孔定位困难；其余２例患者镫骨活动好，圆窗结构清晰。所有患者术中电
极阻抗检测均正常，且引出标准的神经反应遥测波形；②术后随访１～５年无术后并发症出现，声场测听示平均听
阈为４０．８ｄＢＨＬ，平均言语识别率为７７．３％，言语及交流能力较术前提高；颞骨高分辨率ＣＴ提示双侧内耳病变范
围无明显进展。结论　耳蜗性耳硬化症进展缓慢，严重时可导致重度／极重度感音神经性聋，当使用助听器无效
时，人工耳蜗植入能帮助患者获得较满意的听觉康复效果。
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　　耳蜗性耳硬化症是一种原因不明的疾病，病理
上是由于骨迷路原发性局限性骨质吸收，而代以血

管丰富的海绵状骨质增生，故称“硬化”。当侵犯卵

圆窗时，可引起镫骨固定，失去传音功能，使听力进

行性减退。该病好发于２０～５０岁，临床上通常以听
力下降为主诉，本文４例耳蜗性耳硬化症患者行人
工耳蜗植入术后在听觉言语康复方面取得了较好的

治疗效果，现报道如下。

１　资料与方法

１．１　临床资料
本文收集２０１５年４月—２０１９年９月就诊于中

南大学湘雅医院耳鼻咽喉头颈外科，主要临床表现

为听力下降、经颞骨ＨＲＣＴ提示耳蜗周围有点／条状
低密度影、双环征或晕影征，且排除成骨不全、佩吉

特氏病、梅毒耳内表现等疾病的４例耳蜗性耳硬化
症患者的临床病历资料。４例患者中，男 ３例，女
１例；年龄２６～６５岁，中位年龄４３．３岁。病程６～
２０年，平均病程１４．８年。所有患者均无明确致聋
原因或诱因，且均有助听器配戴史，其中１例伴有双
侧耳鸣。４例既往史及家族史均无耳科相关阳性发
现。体格检查方面，２例鼓膜像正常，２例单侧观察
到Ｓｃｈｗａｒｔｚ征（表１）。

所有患者就诊时均于我院听力检测中心完成纯

音测听、声导抗、畸变产物耳声发射（ｄｉｓｔｏｒｔｉｏｎｐｒｏｄｕｃｔ
ｏｔｏａｃｏｕｓｔｉｃｅｍｉｓｓｉｏｎ，ＤＰＯＡＥ）、听性脑干反应（ａｕｄｉｔｏ
ｒｙｂｒａｉｎｓｔｅｍｒｅｓｐｏｎｓｅ，ＡＢＲ）、多频稳态诱发反应（ａｕ
ｄｉｔｏｒｙｓｔｅａｄｙｓｔａｔｅｅｖｏｋｅｄｒｅｓｐｏｎｓｅ，ＡＳＳＲ）以判定听力
损失程度，术前 ５００～４０００Ｈｚ平均听阈左耳为
（１０４．０±８．７）ｄＢＨＬ，右耳（１０３．０±１１．３）ｄＢＨＬ，呈混
合性或感音神经性聋；声导抗示双耳鼓室导抗图均呈

“Ａ”型；４例ＤＰＯＡＥ均未引出；ＡＢＲ及ＡＳＳＲ４例双
耳均提示极重度聋。同时于我院影像科完成颞骨

ＨＲＣＴ（层厚＝０．６ｍｍ）以了解颞骨骨性结构，１例双
侧耳蜗周围广泛的融合性低密度影，无法明确辨认

耳蜗底回、中回及顶回，表现为晕影征，双侧前庭、半

规管、内听道前方可见多发低密度影；３例不同程度
的双侧耳蜗底回、中回、顶回周围低密度区，表现为典

型双环征，其中２例前庭及各半规管均未见明显异常
改变，１例前庭及半规管区可见低密度影（图１）。内
耳水成像提示４例耳蜗膜迷路结构形态、面神经及听
神经的位置和走形特点均未见明显异常。

１．２　方法
１．２．１　手术治疗　所有患者均在全麻下行单侧人

工耳蜗植入，术耳选择综合考虑听力检测结果、内耳

发育情况及患者个人意愿，手术经面隐窝入路，根据

圆窗膜情况决定电极入径，术中根据所使用的人工

耳蜗装置同时进行电极阻抗测试和神经反应遥测，

以了解人工耳蜗电极的完整性和听神经对电刺激的

反应情况。

１．２．２　随访观察　所有患者于术后３ｄ行耳蜗位
片检查人工耳蜗电极植入情况；术后１个月进行耳
蜗开机明确是否存在主观听觉反应并进行调试，术

后按各耳蜗公司规定流程常规进行人工耳蜗调试编

程。人工耳蜗植入手术后的听阈能最直接且有效地

反映人工耳蜗植入的术后疗效，故而采用声场测听

来评估患者行人工耳蜗植入术后的听阈。同时采用

全国聋康系统普遍使用的《听觉言语评估词表》中

的单音节词表来进行言语识别率测试。此外，在术

后３、６、１２个月分别使用听觉行为分级量表（ｃａｔｅｇｏ
ｒｉｅｓｏｆａｕｄｉｔｏｒｙｐｅｒｆｏｒｍａｎｃｅ，ＣＡＰ）和言语可懂度量表
（ｓｐｅｅｃｈｉｎｔｅｌｌｉｇｉｂｉｌｉｔｙｒａｔｉｎｇ，ＳＩＲ）［１］以评估患者的言
语及交流能力。除随访患者听觉言语能力之外，我

们建议患者每年复查１次颞骨ＨＲＣＴ以了解内耳骨
迷路病变的变化情况。

２　结果

２．１　手术
所有患者人工耳蜗电极均经圆窗膜径路完全植

入鼓阶。术中电极阻抗检测均正常，且引出标准的

神经反应遥测波形。其中１例患者术中见鼓岬表面
较多毛细血管增生，锤骨及砧骨活动良好但镫骨完

全固定，导致术中鼓阶开窗后外淋巴波动不明显；

１例患者术中见圆窗龛及周围鼓岬血管丰富，于圆
窗膜处发现骨质增生病变，导致鼓阶开窗定位困难，

在清除干净病变骨质后顺利植入电极（图２）；其余
２例听骨链完整，活动度良好，圆窗结构清晰。
２．２　随访

所有患者于术后３ｄ进行耳蜗位片检查，均提示
人工耳蜗电极位于耳蜗内。术后１个月开机，均存在
主观听觉反应，可对声音作出反应。术后随访１．０～
５．５年，暂无面肌抽搐、面瘫、眩晕等不良术后并发
症出现；声场测听提示术后平均听阈为４０．８ｄＢＨＬ，
平均言语识别率为７７．３％；术后３、６、１２个月 ＣＡＰ
量表及ＳＩＲ量表的评分较术前逐步提高（表２、表３、
图３）；颞骨ＨＲＣＴ提示双侧内耳病变范围较术前未
见明显进展（图１）。
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表１　４例患者临床资料

病例 性别 年龄（岁）
听力损失时间（年）

左 右
伴随症状 配戴助听器史 鼓膜像 纯音测听 ＡＢＲ（ｄＢｎＨＬ）

１ 男 ６５ ２０ ２０ 无 ５年（右） 正常
双耳极重度

感音神经性聋
双耳＞１００

２ 男 ２６ １１ １１ 双耳鸣 １年（右） 正常
双耳极重度

感音神经性聋
双耳＞１００

３ 男 ３０ ２０ ２０ 无 ５年（右） Ｓｃｈｗａｒｔｚ征（左）
左极重度感音神经性聋

右极重度混合性聋
双耳９０

４ 女 ５２ ６ １０ 无 ５年（左） Ｓｃｈｗａｒｔｚ征（左）
双耳极重度

感音神经性聋

左耳１００
右耳＞１００

图１　轴位颞骨ＨＲＣＴ　ａ：例１耳蜗周围广泛的融合性低密度影，表现为晕影征；ｂ：例１术后２年复查，耳蜗内可见电极（黑
色箭头），内耳病变范围无明显进展；ｃ（例２）、ｄ（例３）、ｅ（例４）耳蜗底回、中回、顶回周围低密度区，表现为典型双环征；
ｆ（例２）术后１年、ｇ（例３）术后５年复查，耳蜗内可见电极（黑色箭头）；ｈ：例４前庭及半规管均可见低密度影（白色箭头）
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图２　例４人工耳蜗植入术中　２ａ：圆窗龛及周围鼓岬血管丰富（白色箭头）；２ｂ：磨除圆窗龛后见圆窗膜骨化（白色箭头）　
　图３　人工耳蜗植入术后疗效　３ａ、３ｂ：例１术后２年复查声场测听及言语识别率；３ｃ、３ｄ：例３术后５年复查声场测听及言
语识别率
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表２　ＣＡＰ量表得分　（分）

病例 术前 术后３个月 术后６个月 术后１２个月
１ １ ４ ６ ７
２ ０ ３ ６ ７
３ １ ６ ７ ８
４ ０ ３ ４ ５

表３　ＳＩＲ量表得分　（分）

病例 术前 术后３个月 术后６个月 术后１２个月
１ ４ ５ ５ ５
２ ２ ３ ４ ５
３ ３ ４ ５ ５
４ ４ ４ ５ ５

３　讨论

本文所报道４例患者年龄为２６～６５岁，均具有
足够的言语清晰度，这为人工耳蜗植入后言语康复

训练提供了良好基础。患者均有进行性听力下降的

慢性病史，听力学类型包括感音神经性听力下降及

混合性听力下降，由此可见耳蜗性耳硬化症患者听

力曲线类型并不仅仅单纯表现为感音神经性听力下

降，混合性听力下降亦常见，在病程早期也可表现为

正常听力。这与 Ｓｃｈｕｋｎｅｃｈｔ于１９７４年［２］所提出的

“耳蜗性耳硬化症”定义不完全一致，但其后续研

究［３］指出当耳硬化病灶发展至累及耳蜗骨内膜层

时通常也可导致镫骨固定，故目前在使用“耳蜗性

耳硬化症”这一概念时通常将引起感音神经性听力

损失或混合性听力损失者均归为这一诊断。除听力

下降这一主要临床表现外，以前庭症状为首要求诊

主诉的耳蜗性耳硬化症报道［４７］也逐渐增多，文献

报道约有２５％～４５％的耳硬化症患者有前庭症状，
其中以耳蜗性耳硬化症患者更为常见［４］。本文中

患者前庭症状发生率远低于上述比例，这可能与文

中病例数较少有关，有待在后续研究中进一步扩大

样本量进行观察分析。

Ｓｃｈｗａｒｔｚ征是指鼓岬黏膜血管增多、扩张，表现
为鼓膜后部隐现淡红色。Ｐｅｎｇ等［８］报道多达１０％
的耳硬化症患者会出现 Ｓｃｈｗａｒｔｚ征。Ｎａｋａｓｈｉｍａ
等［９］认为耳蜗性耳硬化症患者中此征象更加常见，

并指出耳蜗血流量增加可能与耳蜗性耳硬化听力损

失的发生有关。然而本文中仅有２例出现 Ｓｃｈｗａｒｔｚ
征，其他患者无此征象，推测可能是由于其他患者就

诊时病变未处于活动期，致密骨质已取代新生的海

绵状骨，从而鼓岬黏膜的颜色未表现异常。由于镫

骨固定导致耳硬化症患者全听骨链的共振频率被改

变，从而在２０００Ｈｚ处形成的谷形切迹即为卡哈切
迹。卡哈切迹通常被视为镫骨性耳硬化症的听力学

重要特征之一［１０１１］。在文中所述 ４例患者中无一
例患者纯音测听结果出现此切迹，推测是由于卡哈

切迹的形成与镫骨固定相关，而耳蜗性耳硬化症患

者镫骨病变通常不明显，故耳蜗性耳硬化症中卡哈

切迹出现率较低，这可能提示卡哈切迹在协助诊断

耳蜗性耳硬化症中并无明显意义。

耳硬化症的诊断通常需要行鼓室探查术来明

确，但近年来颞骨 ＨＲＣＴ在辅助诊断耳硬化症中的
价值也得到肯定［１２１４］。耳硬化症具有典型病理学

特点，活动期骨迷路致密骨质被海绵样骨替代，静止

期病灶内骨质沉着硬化产生致密硬化斑，二者可同

时存在［１５］，使得颞骨ＨＲＣＴ在诊断耳硬化症时具有
较高特异性。其中海绵样骨表现低密度透亮影，ＣＴ
表现为局灶性密度降低；硬化期病灶密度与正常骨

迷路类似，ＣＴ常不能显示。当病变累及耳蜗时，可
在耳蜗周围观察到呈点状、片状或弧线状的低密度

影；当耳蜗受累范围较大时可出现典型的双环征、晕

影征，甚至可无法辨认耳蜗正常结构。本文所示

４例均通过颞骨 ＨＲＣＴ明确诊断，颞骨 ＨＲＣＴ结果
提示所有患者双侧病变累及范围均基本对称，与既

往文献报道一致［１６］。此外，本文有１例患者从影像
学上来看双侧耳蜗病变累及范围类似，但双侧听力

却不完全一致；１例患者颞骨 ＨＲＣＴ提示除耳蜗外，
双侧前庭及半规管骨质也有改变，但患者却未表现

出头晕、眩晕等症状。上述结果均在一定程度上提

示耳蜗性耳硬化症患者临床症状的严重程度与颞骨

ＨＲＣＴ所示累及范围并非完全一致，这可能是由于
除病灶直接侵犯耳蜗骨内膜层导致螺旋韧带玻璃样

变和血管纹萎缩导致听力下降外，静脉充血所致耳

蜗低氧血症和分流［１７］、病灶释放溶骨酶及蛋白水解

酶等有毒物质损害感音／平衡相关结构［１８］等多种因

素也参与了耳蜗性耳硬化症的发病。

在人工耳蜗植入术中电极正确植入预计位置是

关键步骤，但在耳蜗性耳硬化症中，当耳蜗及耳蜗周

边等部位的正常骨质被海绵状新生骨所替代以致无

法正确辨认正常鼓阶，或耳蜗骨化／纤维化导致鼓阶
内出现骨性结构而不是含淋巴液的空腔时，都将导

致人工耳蜗电极植入困难。Ｓｅｍａａｎ等［１９］发现晚期

耳硬化症患者耳蜗骨化的发生率为 ２９．４％。
Ｍａｔｔｅｒｓｏｎ等［２０］曾报道５９例表现为极重度聋的耳硬
化症患者中有 １１例出现了不同程度的鼓阶闭塞。
·３２６·
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李玉洁等［２１］在对５例耳硬化症致极重度聋患者行
人工耳蜗植入时均在开放耳蜗鼓阶过程中发现含外

淋巴液的骨性蜗管结构消失，内充满疏松的骨性组

织，无法清楚地分辨耳蜗内鼓阶的正常解剖标志，当

开放鼓阶距耳蜗圆窗口７～９ｍｍ时，才显示出耳蜗
含淋巴液的骨性管腔。本文４例患者中仅有１例圆
窗龛及周围鼓岬血管丰富，圆窗膜处出现骨化，导致

鼓阶开窗定位困难，在清除干净病变骨质后顺利植

入电极；另有１例患者在术中发现镫骨完全固定，圆
窗反射消失；余下２例均未发现耳蜗／蜗周骨质改变
或鼓阶骨化并顺利植入电极。从本科经验来看虽然

耳蜗性耳硬化症中耳蜗骨化的发生率相对较低，人

工耳蜗植入成功率较高，但仍需警惕圆窗膜甚至鼓

阶骨化导致电极植入困难。颞骨ＨＲＣＴ协助判断耳
蜗管腔通畅与否的作用有限，而内耳磁共振水成像

显示的膜迷路成为了解耳蜗内膜性结构的重要手

段，也是人工耳蜗术前判断电极能否正常植入耳蜗

的重要影像资料，更有助于内耳疾病的相互鉴别：例

如耳蜗性耳硬化症患者病变范围广致使耳蜗呈不规

则轮廓时，其内耳水成像提示膜迷路完整，由此便可

与内耳畸形相鉴别。此外，耳蜗性耳硬化症中海绵

化／硬化病灶除累及耳蜗骨质外，也有可能同时合并
镫骨骨质病变，但镫骨是否固定或许暂不能作为耳

蜗性耳硬化症的诊断依据。

Ｓｈｉｎｋａｗａ等［２２］曾报道过１例行镫骨手术治疗
３０年后方出现感音神经性聋的耳蜗性耳硬化症患
者，这说明耳蜗性耳硬化症患者在早期出现听力下

降表现后可能需要数年时间才会进展至重度／极重
度感音神经性聋。本文３例患者术后１～５年复查
颞骨ＨＲＣＴ时见病变范围及程度与手术前比较相差
无几，基于上述经验我们认为耳蜗性耳硬化症是一

种进展较为缓慢的疾病，虽然有学者［２３２６］提出耳蜗

性耳硬化症的早期阶段使用氟化物或第三代双磷酸

盐治疗可以稳定活动性耳硬化灶，延缓疾病进一步

恶化，但考虑到此药物主要适用于听力损失程度较

轻的患者，且目前国内尚缺乏相关药物长期应用的

多中心研究，因此我们的研究暂未将药物治疗纳入

治疗选择中。

随着病情进展，当耳蜗性耳硬化症患者听力水

平逐渐进展至重度／极重度感音神经性聋且使用大
功率助听器仍不能满足日常生活交流所需时，人工

耳蜗植入及镫骨手术辅以助听器是目前广大临床工

作者最为关注且肯定的两种治疗方式。随着医疗技

术的进步及耳硬化症诊治的广泛普及，国内外行人

工耳蜗植入以治疗耳蜗性耳硬化症致重度、极重度

聋患者的报道逐渐增加，且患者在术后均可取得满

意的听力和言语识别效果［２１，２７－２８］。尽管本文例数

不多，但４例行人工耳蜗植入的耳蜗性耳硬化症患
者均在术后获得了主观听觉反应且无明显术后并发

症，这也在一定程度上佐证了通过人工耳蜗植入以

治疗重度／极重度聋耳蜗性耳硬化症是安全且有效
的。Ａｂｄｕｒｅｈｉｍ等［２９］则指出镫骨手术可对耳硬化症

患者混合性听力损失中的传导成分进行矫治，缩小

气骨导差，在手术后可以有效地达到患者可接受的

听力效果，但镫骨手术并不是普遍有效。对于镫骨

手术不成功的病例或术后听力进行性进展的病例可

以选择人工耳蜗植入，是否先行镫骨手术并不会后

续影响人工耳蜗植入效果。Ｈｅｉｎｉｎｇ等［３０］认为重

度／极重度聋耳蜗性耳硬化症患者可以受益于人工
镫骨植入手术。但 Ｒｕｃｋｅｎｓｔｅｉｎ等［３１］则指出表现为

重度听力损失的耳硬化症患者不宜行镫骨手术。

Ｃａｌｍｅｌｓ等［３２］也通过回顾性分析发现对重度／极重
度感音神经性聋耳硬化症患者而言，人工耳蜗植入

无论在主观感觉上还是客观检查的结果都比镫骨手

术患者的好。

基于我国人口基数大，且近年来医疗条件不断

提高，我国耳蜗性耳硬化症的检出率也随之逐年增

加。本文证实了人工耳蜗植入在耳蜗性耳硬化症治

疗中有效性及必要性。但是，我们仍然需要继续扩

充耳蜗性耳硬化症病例数并延长随访时间，以期对

此疾病有更为全面及准确的认识，推进耳蜗性耳硬

化症诊治的规范化研究，更广泛地造福于此类听障

患者。
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