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　 　 摘　 要:梅尼埃病(MD)和前庭性偏头痛(VM)是临床常见的两种眩晕疾病,二者的临床表现有许多相似之处,
均表现为眩晕、听力下降、耳鸣及耳胀满感,致使二者早期鉴别困难。 目前缺乏高度特异性的检查或生物学标志物

用于区分,临床医生主要依赖 Bárány 协会指南等临床标准,结合症状时序、基因易感特征等因素进行综合判断。
本文从发病机制、临床表现及诊断标准对 MD 与 VM 进行对比分析,并对二者的治疗进展进行综述,以期为未来研

究提供新的思路与方向。
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　 　 Abstract:
  

Meniere’s
 

disease
 

(MD)
 

and
 

vestibular
 

migraine
 

(VM)
 

are
 

two
 

clinically
 

common
 

vertigo
 

disorders.
 

Both
 

conditions
 

present
 

with
 

similar
 

symptoms
 

including
 

vertigo,
 

hearing
 

loss,
 

tinnitus,
 

and
 

aural
 

fullness,
 

leading
 

to
 

diagnostic
 

challenges
 

in
 

early-stage
 

differentiation.
 

Currently,
 

there
 

is
 

no
 

highly
 

specific
 

diagnostic
 

test
 

or
 

biological
 

marker
 

to
 

differentiate
 

between
 

the
 

two
 

conditions.
 

In
 

clinical
 

practice,
 

clinicians
 

primarily
 

rely
 

on
 

the
 

combination
 

of
 

diagnostic
 

guidelines
 

from
 

the
 

Bárány
 

Society
 

and
 

comprehensive
 

evaluation
 

of
 

temporal
 

characteristics
 

of
 

symptoms,
 

genetic
 

predisposition,
 

and
 

supplementary
 

examinations.
 

This
 

paper
 

provides
 

a
 

comparative
 

analysis
 

of
 

MD
 

and
 

VM
 

regarding
 

their
 

pathogenesis,
 

clinical
 

manifestations,
 

and
 

diagnostic
 

criteria.
 

This
 

review
 

summarizes
 

the
 

therapeutic
 

progress
 

of
 

both
 

conditions,
 

aiming
 

to
 

provide
 

novel
 

insights
 

and
 

directions
 

for
 

future
 

research
 

in
 

this
 

field.
　 　 Keywords:Meniere’s

 

disease;
 

Vestibular
 

migraine;
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Clinical
 

diagnosis
 

and
 

therapy

　 　 梅尼埃病(Meniere’s
 

disease,
 

MD)与前庭性偏

头痛(vestibular
 

migraine,
 

VM)是临床常见的两种眩

晕疾病[1] ,因相似的发作性眩晕、耳鸣及耳闷胀感,
成为临床鉴别诊断的难点。 然而,当前研究多聚焦

于单一疾病机制或临床特征分析,对二者在分子、细
胞层面的交叉及遗传异质性的研究缺乏整合,这使

二者的诊断标准依赖主观症状。 本文通过多维度对

比病理机制、遗传特征、临床表现及诊断标准,梳理

了 MD 与 VM 的核心差异。 同时,结合全基因组测

序等前沿技术的应用潜力,提出未来需通过跨组学

研究与精准医学策略,解析共病机制并优化鉴别诊

断模型,为突破临床鉴别难题提供新思路。

1　 发病机制中的细胞与分子水平差异

1. 1　 内耳细胞层面

MD 是常见的耳源性眩晕疾病,其特征性病理

表现为内耳的内淋巴积水( endolymphatic
 

hydrops,
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EH)。 EH 的发生则与内耳细胞层面的离子稳态失

衡密切相关[2] 。 血管纹的功能异常破坏离子稳态,
进一步影响 EH 参与 MD 的进程[3] 。 内耳生理的各

种变化如压力波动、离子平衡紊乱以及耳蜗电位的

改变皆为 MD 潜在机制[4-6] 。 有研究报道,因毛细胞

代谢活跃且高度依赖血液供应,一旦内耳供血不足,
导致的缺氧状态会降低毛细胞的代谢效率,从而造

成内淋巴钠离子潴留,引起内淋巴渗透压增高,促使

水从外淋巴间隙渗入,造成膜迷路积水。 也有研究

认为内淋巴囊变性、发育不良会引起内淋巴腔隙异

常扩张,导致吸收功能受损,最终引发 EH[7] 。 但后

来陈姿等[8]研究发现膜迷路积水并不是 MD 的直接

病因,EH 并非 MD 的特异性表现,二者之间并非绝

对的因果关系,导致膜迷路积水的原因可能为免疫

性疾病、遗传、内耳循环缺血、水盐代谢激素异常、病
毒感染后遗症、炎性反应等。

目前 VM 的病理生理学机制尚不完全清楚,多
认为与离子通道缺陷、皮层扩布性抑制、炎症及遗传

易感性有关[9] 。 VM 患者内耳毛细胞离子通道存在

间歇性功能缺陷[1] ,当受到压力、激素波动等诱因

刺激时,这些通道异常开放,导致细胞内钾离子外

流,进一步致使神经细胞膜电位失衡,触发异常电信

号,促使神经末梢释放神经肽类物质,引发脑血管异

常扩张、血管壁通透性增加及神经源性炎症。 这些

反应刺激三叉神经痛觉感受器,导致头痛。 同时,释
放的降钙素基因相关肽等炎症介质通过血液循环作

用于内耳,引起内耳血管通透性改变和微循环紊乱,
干扰毛细胞信号传导,最终引发旋转性眩晕[10] 。
1. 2　 基因分子水平层面

目前在基因分子层面上关于 MD 的研究分为一

代测序和二代测序两大类, 主要对家族性 MD
(familial

 

Meniere’ s
 

disease,FMD) 中有重复家系验

证的候选基因和散发性 MD ( sporadic
 

Meniere’ s
 

disease,
 

SMD) 中的候选基因进行了相关报道[10] 。
随着基因测序技术的更迭,以 FMD 研究为主的一代

测序技术已发展为新一代测序技术( next-generation
 

sequencing,NGS),其快速发展可对 MD 患者进行全

外显子测序并在相同遗传背景的健康人中进行基因

变异的对比和过滤,这增加了确定 MD 致病基因的

可靠性。 国外学者利用 NGS 和先进生物信息分析

工具已经发现许多新的变异基因, 比如 OTOG、
LSAMP、 PRKCB、 DTNA、 DPT、 SEMA3D、 FAM136A
等[11] 。 然而,目前对大样本及其他家系的重复验证

鲜有研究,来自细胞实验或动物模型的直接证据也

尚未得到证实。 既往报道较多的 SMD 遗传学研究

也主要集中在 KCNE、AQP、HLA 等水通道蛋白及免

疫反应的相关基因。
尽管现有大量遗传学研究尚未明确 MD 的发病

与单一或少数基因存在直接关联,但随着全基因组

测序技术的进步,结合严格筛选的大规模临床病例

及多维数据分析方法的优化,未来有望解析 MD 的

遗传易感位点,为进一步明确其致病机制从基因角

度提供参考。
VM 也有一定的遗传倾向。 已有研究表明 VM

与 SCN1A、 SLC1A3、 PBMC、 Egr1、 CAV1、 KCNA1、
TRPM7、CACNA1A、ATP1A2 等基因相关[12] 。 这与已

经报道的 MD 相关致病基因具有显著差异,掌握这

些基因的相关性,既可以准确诊断 VM,减少误诊、
漏诊,也可以研发具有高度选择性的治疗 VM 的

药物。
综上所述,MD 和 VM 的发病机制对比如图 1

所示[2-12] ,二者存在显著的细胞与分子水平差异。
MD 的主要病理特征为 EH,其发生与血管纹功能异

常导致的离子稳态失衡、毛细胞代谢障碍以及内淋

巴囊吸收功能受损等多因素相关,但 EH 与 MD 并

无直接的因果关系[8] ;而 VM 的发病机制主要涉及

离子通道缺陷引发的神经血管调节异常,表现为毛

细胞钾离子外流、神经肽释放及三叉神经血管系统

激活。 在分子水平上,MD 与 OTOG、LSAMP 等基因

变异相关,而 VM 则与 SCN1A、CACNA1A 等离子通

道基因突变密切相关,两者的遗传易感性存在明显

差异[12] 。
 

2　 临床表现

虽然 MD 与 VM 的临床症状具有很多相似之

处,两者之间目前尚没有高度特异性的指标予以区

分,但是其中仍有相对特异性的表现可在临床医生

初诊时加以鉴别。 就头痛和偏头痛相关症状而言,
多数 VM 患者表现为单侧搏动性头痛,但约 30%的

病例仅出现孤立性眩晕而无头痛[13] ,至少有一项符

合畏光、恐声或视觉先兆等偏头痛相关特征。 而

MD 患者中偏头痛患病率波动很大[14] ,部分研究显

示其发生率显著高于健康人群,另有研究则表明这

两组之间的比率没有显著差异[15] 。 此外,MD 患者

较少伴有畏光、恐声或视觉先兆[16] ,且头痛与眩晕

发作的时序关联性弱于 VM。 总而言之,VM 最敏感

且独有的特征是复发性中度至重度偏头痛[17] 。 由此
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OTOG、
LSAMP、
PRKCB等

内淋巴积水 主要表现 毛细胞离子
通道缺陷

SCN1A、
CACNAIA、
KCAN1等

分子层面 细胞层面MD

水通道蛋白 /
免疫相关基
因

血管纹功能异
常或离子失衡
毛细胞缺氧
代谢障碍
内淋巴囊吸
收障碍

钾离子通道间歇
功能缺陷→细胞
内钾离子外流→
三叉神经末梢异
常激活

离子通道 /
钙调节基因
积水

MD与 VM
发病机制对比

细胞层面 分子层面 VM

图 1　 MD 与 VM 发病机制对比　 注:MD(梅尼埃病);VM(前庭性偏头痛)。 下同。

表明偏头痛是 VM 的核心症状,易于与 MD 区分。
现有研究普遍认为,眩晕发作的持续时间、发作频率

及特征是鉴别诊断 MD 与 VM 的主要因素,基于上

述因素的对比结果见表 1[17-21] 。
相较而言,MD 患者的明显及进行性听力损失

是 VM 患者所不具备的表现。 此外,尽管耳鸣和耳

闷是耳科疾病的常见症状,但是听力损失和耳鸣在

MD 中更常见。 简而言之,听力损失可作为区分 MD
与 VM 的重要特征。

表 1　 MD 与 VM 眩晕发作因素对比

特征 VM MD
持续时间 数秒至数天 20

 

min 至 12
 

h

发作频率
月均≥ 1 次 ( 伴 VM 的 MD
患者频率更高,P<0. 01)

波动性,进展期可增至
每周(月)1 次

触发因素
头位改变、视觉运动(20% ~
85%伴运动不耐受)

多自发,偶因压力或饮
食因素诱发

主观描述 旋转性、漂浮感、失衡感 强烈旋转感伴恶心 / 呕吐

3　 诊断标准

MD 与 VM 在内耳细胞层面、基因分子水平层

面上的发病机制具有显著差异,在临床表现上均呈

现各自的特异性,为区分 MD 与 VM,业内各学者、
组织分别从两种疾病的临床表现上总结出了各自的

诊断标准。 MD 与 VM 的诊断标准一直在持续不断

地发展变化,已有不同国家制定了不同的 MD 的诊

断标准,但其在存在相似之处的同时也具有显著差

异。 不同国家的 MD 诊断标准见表 2[22-25] 。
相对 MD 来说,研究人员对 VM 的临床表现达成

了共识,形成了统一的诊断标准。 然而,VM 从提出到

纳入头痛障碍国际分类(international
 

classification
 

of
 

headache
 

disorders,
 

ICHD)-3 诊断标准经历了多个阶

段,直到近年才逐步形成共识。 现在使用的 ICHD-3 正

式版于 2018 年发布,VM 的判断标准见表 3[26] 。

表 2　 不同国家 MD 诊断标准

项目 2015
 

Bárány 协会[22] 2017 中国指南[23] 2017 日本标准[24] 2020 美国指南[25]

眩晕发作次数 ≥2 次(自发性) ≥2 次(自发性) ≥2 次(自发性) ≥2 次(自发性)

单次眩晕持续时间 20
 

min 至 2
 

h 20
 

min 至 12
 

h(明确 MD)
20

 

min 至 24
 

h(可能 MD) 10
 

min 至数小时
20

 

min 至 12
 

h(明确 MD)
20

 

min 至 24
 

h(可能 MD)

听力下降要求 低频或中频感音神经性聋
低频 / 中频感音神经性聋
(必须)

低频 / 全频感音神经性聋
(必须)

低频 / 中频感音神经性聋
(必须)

耳蜗症状波动性
耳鸣、耳闷及听力波动,须
存在三者之一

必须全部存在(明确 MD) 必须全部存在(典型 MD)
耳蜗型 / 前庭型(不典型 MD) 必须全部存在(明确 MD)

影像学要求 未强制要求 未强制要求 MRI 显示内淋巴积水(必须) 未强制要求

需排除的疾病 其他前庭疾病 突聋等 12 种疾病 排除第 8 对脑神经以外疾病 临床试验排除其他原因

继发性膜迷路积水 需排除 需排除 需排除 需排除

不典型 MD 分型 无 无 耳蜗型 / 前庭型分型 无

前庭功能障碍证据 未要求 未要求 需有周围前庭体征 未要求

症状与检查的时间关联 眩晕与听力下降需关联 眩晕与听力下降需关联 眩晕期需有听力波动证据 眩晕与听力下降需关联
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表 3　 VM 诊断标准

分类 条目 具体标准 注释 / 补充说明

确诊 VM 标准 A ≥5 次发作符合 C 和 D 需满足发作频率要求

B 既往有偏头痛病史或当前发作符合 ICHD-3 的无先兆型或先兆
型偏头痛诊断标准

需提供病史或现症证据

C 中-重度前庭症状持续 5
 

min 至 72
 

h 中度:影响日常活动,尚能坚持
重度:无法坚持日常活动

D

≥50%发作伴随以下至少 1 项偏头痛特征:
1.

 

头痛特征(满足 4 项中≥2 项):①单侧;②搏动性;
③中-重度;④日常活动加重
2.

 

畏光或畏声
3.

 

视觉先兆

需明确症状关联性

E 不符合 ICHD-3 其他头痛类型或其他前庭疾病 需通过鉴别诊断排除

可能的 VM 标准 A ≥5 次中-重度前庭症状发作(持续 5
 

min 至 72
 

h) 同确诊 VM 标准 C

B 偏头痛病史或发作中有偏头痛特征
确诊 VM 需同时满足 B+D,而可能
的 VM 只需二选一

C 排除其他前庭疾病或 ICHD-3 其他诊断 同确诊 VM 标准 E

前庭症状分类 A 自发性眩晕:内部眩晕(自身旋转感 / 失衡)或外部眩晕(环境旋
转 / 坠落感) 非诱发性发作

B 位置性眩晕:头位改变后诱发 需与 BPPV 鉴别

C 视觉诱发性眩晕:由移动视觉刺激诱发 非固定视觉图案不诱发

D 头部运动诱发眩晕:主动头部运动中发生 需排除颈源性眩晕

E 头部运动诱发头晕伴恶心:仅指空间定位障碍型头晕 其他类型头晕不纳入

　 　 注:ICHD(头痛障碍国际分类);BPPV(良性阵发性位置性眩晕)。

4　 治疗策略

4. 1　 MD 治疗策略

MD 目前尚无法实现临床治愈,现有治疗策略

以控制症状为主[27] ,其最理想的治疗目标为终止眩

晕,消除耳鸣,并逆转听力损失,治疗重点为急性期

缓解眩晕症状、预防复发、长期控制内耳功能进行性

损伤。 尽管前两个方向已取得一定治疗效果,但长

期控制内耳功能进行性损伤仍存在较大困难。 目前

的治疗方式以药物治疗、手术治疗为主,并辅以一定

的生活干预。
4. 1. 1　 药物治疗 　 MD 的急性发作期以快速终止

眩晕、改善耳闷胀感为核心目标,常采用前庭抑制

剂、糖皮质激素等药物干预。 中枢作用抗组胺药如

茶苯海明、美克洛嗪等可通过抗胆碱能机制抑制前

庭系统活性,同时发挥止吐作用;苯二氮卓
艹类药物如

地西泮等可通过激活 γ-氨基丁酸 A 型受体抑制前

庭核神经元放电;利尿剂如氢氯噻嗪等作为首选药

物可通过调节内淋巴液平衡降低眩晕发作频率;倍他

司汀可改善内耳微循环,难治性病例可短期应用高剂

量 288~480
 

mg / d[27-28] ;糖皮质激素鼓室内注射如地

塞米松 4
 

mg / mL 或甲泼尼龙 62. 5
 

mg / mL 作为二线

治疗手段,可显著改善眩晕频率及严重程度[29] 。 庆

大霉素鼓室内注射通过破坏前庭毛细胞来控制难治

性眩晕,但其耳毒性易导致听力损失,尤其对未筛查

MTRNR1 基因突变者可能引发不可逆耳聋,治疗前需

充分知情同意[30] 。 临床上的药物治疗方案都有其局

限性,需根据药物禁忌证及副作用进行个体化选择。
4. 1. 2　 手术治疗　 在手术方式上,尽管内淋巴囊减

压术、前庭神经切除术等对部分难治性病例可提供

高眩晕控制率[31] ,但手术创伤性、并发症风险以及

部分术式的长期数据不足,限制了其广泛推广。 目

前国际指南仍以药物干预和鼓室内注射为一线方

案,手术仅作为保守治疗无效后的最后选择。
4. 1. 3　 生活方式干预 　 MD 的长期治疗可聚焦于

多维度管理,采取阶梯式治疗方案降低该病发作频

率。 具体而言,改善睡眠质量,筛查并干预阻塞性睡

眠呼吸暂停低通气综合征[31] ,建立规律作息以降低

前庭系统负荷;限盐饮食,避免乙醇、咖啡因及烟草

等内耳刺激物;通过环境调整等方式缓解焦虑,在此

基础上,可联合前庭康复及心理治疗形成协同干

预[32] ,其中前庭康复通过平衡训练增强代偿能力,
但二者均需避开急性发作期实施。 尽管现有手段尚

无法逆转已形成的听力损伤,但通过早期干预可有

效维持残余听力并提升生活质量。
4. 2　 VM 治疗策略

VM 的概念及诊断标准确立较晚,目前高水平
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孙洪唯,等:梅尼埃病与前庭性偏头痛临床特征对比及诊疗进展 第 3 期　

临床研究有限,其诱发因素与其他类型偏头痛相似。
现阶段,VM 的治疗优先通过调整生活方式来避免

诱因,当症状改善不明显时逐步升级至药物干

预[33] 。 VM 的预防性治疗原则与偏头痛一致,常用

钙通道阻滞剂、三环类抗抑郁药、β 受体阻滞剂、抗
癫痫药等药物。 VM 急性期发作时则推荐使用异丙

嗪、茶苯海明等前庭抑制剂缓解患者的眩晕、呕吐症

状,但有关 VM 治疗的随机对照研究表明,氟桂利嗪

预防头痛及前庭症状的效果优于普萘洛尔,且证实

其较倍他司汀或前庭康复更有效降低眩晕发作频率

及严重度[34] 。 此外,曲普坦类药物在急性期具有较

大应用空间。

5　 结论

MD 与 VM 在内耳细胞及基因分子机制、临床

表现和治疗策略上存在显著共性,且临床共病率较

高。 然而,二者的核心病理机制尚未完全阐明,仍需

通过大规模临床研究进一步验证。 未来可通过开展

分子机制交叉研究,解析 EH 在两种疾病中的共同

病理通路;通过结合代谢组学与影像技术,建立 EH
的病因分型体系,定位 MD 的遗传易感基因及 VM
的离子通道-神经肽调控网络;基于上述靶点开发

特异性治疗药物,实现精准干预;整合多学科诊疗数

据,构建个体化治疗路径,优化 MD 与 VM 的鉴别诊

断模型,最终探寻更有效的防治手段。
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