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蜗神经发育不良患者的影像及听力学表现分析

鲁兆毅　 潘滔∗　 王宇
(北京大学第三医院耳鼻咽喉头颈外科ꎬ北京　 １００１９１)

　 　 [摘要] 　 目的　 探讨蜗神经发育不良(ＣＮＤ)患者的影像学表现和听力学表现以及两者的相关性ꎮ 方法　 对

北京大学第三医院耳鼻咽喉科拟行单侧人工耳蜗植入ꎬ合并蜗神经发育异常的患者共 ７ 例(１２ 耳)进行回顾性分

析ꎬ对患者进行听力学检查ꎬ以及颞骨高分辨率 ＣＴ 及内耳道 ＭＲＩ 等影像学检查ꎬ并在颞骨 ＣＴ 中测量内耳道(ＩＡＣ)
及蜗神经管(ＢＣＮＣ)直径ꎬ在内耳道 ＭＲＩ 中测量内耳道内神经束数目、蜗神经有无狭窄或缺失等指标ꎬ并观察有无

内耳畸形ꎮ 分析不同影像学表现下听力情况的差异ꎮ 结果　 ７ 例患者影像学表现均提示蜗神经发育不良ꎮ 颞骨

ＣＴ 中ꎬ３ 例(５ 耳)提示内耳道异常ꎬ６ 例(９ 耳)提示蜗神经管狭窄或缺失ꎬ内耳道 ＭＲＩ 所见中ꎬ７ 例(１２ 耳)提示蜗

神经狭窄或缺失ꎬ其内耳道内神经束数目在 ０~３ 根不等ꎮ 此外ꎬ影像学检查发现ꎬ４ 例(８ 耳)合并不同类型的内耳

畸形ꎮ ７ 例患者听力学表现均为双耳重度或极重度感音神经性听力下降ꎮ ＣＮＤ 的不同影像学表现(包括 ＩＡＣ、
ＢＣＮＣ、内耳道神经束数目、有无内耳畸形等)下ꎬ各组间平均听阈差异不显著(Ｐ>０􀆰 ０５)ꎮ 结论　 蜗神经发育异常

的影像学特点包括颞骨 ＣＴ 中内耳道及蜗神经管的异常ꎬ内耳道ＭＲＩ 中神经束数目及蜗神经的异常等ꎬ听力多表现

为重度或极重度感音神经性聋ꎬ影像学及听力学表现之间未发现明显关联ꎮ 对该类患者的人工耳蜗植入存在较大

的挑战ꎮ
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[Ｋｅｙ ｗｏｒｄｓ]　 Ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｄｙｓｐｌａｓｉａꎻ Ｉｎｔｅｒｎａｌ ａｕｄｉｔｏｒｙ ｃａｎａｌꎻ Ｂｏｎｙ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｃａｎａｌꎻ Ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅꎻ Ｈｉｇｈ
ｒｅｓｏｌｕｔｉｏｎ ｃｏｍｐｕｔｅｄ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙꎻ Ｍａｇｎｅｔｉｃ ｒｅｓｏｎａｎｃｅ ｉｍａｇｉｎｇꎻＨｕｍａｎ

　 　 听力障碍会对人类日常生活以及社会交往带来

各种不便ꎮ 先天性双侧重度、极重度感音性聋儿需

要借助助听器、人工耳蜗植入(ｃｏｃｈｌｅａｒ ｉｍｐｌａｎｔꎬＣＩ)
甚至听觉脑干植入(ａｕｄｉｔｏｒｙ ｂｒａｉｎｓｔｅｍ ｉｍｐｌａｎｔꎬＡＢＩ)
等方法方能获得听力及语言发育ꎮ 其中ꎬ蜗神经结

构异常者由于其特殊性ꎬ人工耳蜗植入术后效果不

确定ꎬ个体差异较大[１~４]ꎬ如果蜗神经完全缺失则只

能通过听觉脑干植入获得听力ꎮ 蜗神经发育不良

(ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙꎬＣＮＤ)是指蜗神经发育细

小或缺失ꎬ其诊断的直接证据为解剖探查颅内蜗神

经情况ꎬ但该方法仅适用于术前初步评估蜗神经异

常ꎬ拟行听觉脑干植入患者的术中探查[５ꎬ６]ꎮ 一般

情况下ꎬ多采用颞骨高分辨率 ＣＴ ( ｈｉｇｈ ｒｅｓｏｌｕｔｉｏｎ
ｃｏｍｐｕｔｅｄ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙꎬＨＲＣＴ)、内耳道磁共振成像

(ｍａｇｎｅｔｉｃ ｒｅｓｏｎａｎｃｅ ｉｍａｇｉｎｇꎬＭＲＩ)等影像学手段对

该病进行评估[７]ꎮ 本研究对 ＣＮＤ 患者的颞骨

ＨＲＣＴ 及内耳道 ＭＲＩ 等影像学表现进行分析ꎬ并结

合其主客观听力学表现ꎬ进一步探索 ＣＮＤ 患者的特

点ꎮ

资料和方法

１. 研究对象

对 ２０１１ 年 １２ 月~２０１８ 年 ５ 月期间在北京大学

第三医院耳鼻咽喉科拟行单侧人工耳蜗植入ꎬ合并

蜗神经发育异常的患者共 ７ 例进行回顾性分析ꎬ其
中男 ４ 例ꎬ女 ３ 例ꎬ年龄 １ 岁 ４ 个月~４ 岁ꎬ中位年龄

１ 岁 １０ 个月ꎮ 患者均为先天性双侧极重度感音神

经性听力下降ꎬ均符合我国人工耳蜗植入指南适应

证ꎮ 其中部分患者合并其他先天性疾病ꎬ包括桥小

脑角区蛛网膜囊肿 １ 例ꎬＣｈｉａｒｉ 畸形 １ 例ꎬ尺桡骨畸

形 １ 例以及先天性心脏病 １ 例(表 １)ꎮ

表 １　 蜗神经发育异常患者一般信息

Ｔａｂｌｅ １　 Ｇｅｎｅｒａｌ ｉｎｆｏｒｍａｔｉｏｎ ｏｆ ＣＮＤ ｃａｓｅｓ
编号
Ｎｏ.

性别
ｇｅｎｄｅｒ

年龄
ａｇｅ

合并先天性疾病
ｃｏｍｂｉｎｅｄ ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｄｉｓｅａｓｅｓ

Ｐ０１ 女(ｆｅｍａｌｅ) １ 岁 １０ 月(１ｙｅａｒ １０ ｍｏｎｔｈｓ) 无(ｎｏｎｅ)

Ｐ０２ 男(ｍａｌｅ) ３ 岁 １１ 月(３ ｙｅａｒｓ １１ ｍｏｎｔｈｓ) 右侧桥小脑角区蛛网膜囊肿
ａｒａｃｈｎｏｉｄ ｃｙｓｔ ｉｎ ｃｅｒｅｂｅｌｌｏｐｏｎｔｉｎｅ ａｒｅａ

Ｐ０３ 男(ｍａｌｅ) ４ 岁(ｙｅａｒｓ) 小脑扁桃体下疝(Ｃｈｉａｒｉ 畸形)、尺桡骨畸形
Ｃｈｉａｒｉ ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎꎬ ｄｅｆｏｒｍｉｔｙ ｏｆ ｒａｄｉｕｓ ａｎｄ ｕｌｎａ

Ｐ０４ 男(ｍａｌｅ) ２ 岁 ３ 月(２ ｙｅａｒｓ ３ ｍｏｎｔｈｓ) 无(ｎｏｎｅ)

Ｐ０５ 女(ｆｅｍａｌｅ) １ 岁 ９ 月(１ ｙｅａｒ ９ ｍｏｎｔｈｓ)
先天性心脏病(动脉导管未闭、主动脉瓣二瓣)

ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｈｅａｒｔ ｄｉｓｅａｓｅ (ｐａｔｅｎｔ ｄｕｃｔｕｓ ａｒｔｅｒｉｏｓｕｓꎬ ｔｗｏ ｖａｌｖｅ
ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ ｏｆ ａｏｒｔｉｃ ｖａｌｖｅ)

Ｐ０６ 女(ｆｅｍａｌｅ) １ 岁 ４ 月(１ ｙｅａｒ ４ ｍｏｎｔｈｓ) 无(ｎｏｎｅ)
Ｐ０７ 男(ｍａｌｅ) １ 岁 ５ 月(１ ｙｅａｒ ５ ｍｏｎｔｈｓ) 无(ｎｏｎｅ)

２. 研究方法

ＣＩ 术前对患者进行听力学及影像学检查ꎮ 听

力学检查包括行为测听、声导抗、听性脑干反应

(ａｕｄｉｔｏｒｙ ｂｒａｉｎｓｔｅｍ ｒｅｓｐｏｎｓｅꎬ ＡＢＲ)、４０ Ｈｚ￣听觉相

关电位(４０ Ｈｚ￣ａｕｄｉｔｏｒｙ ｅｖｅｎｔ ｒｅｌａｔｅｄ ｐｏｔｅｎｔｉａｌꎬ４０ Ｈｚ￣
ＡＥＲＰ) 以及耳声发射 ( ｏｔｏａｃｏｕｓｔｉｃ ｅｍｉｓｓｉｏｎꎬＯＡＥ)
等ꎬ研究指标包括听觉反应是否引出及各频率相应

阈值ꎮ 对于行为测听ꎬ计算 ５００ Ｈｚ、１ｋＨｚ、２ ｋＨｚ、
４ｋＨｚ 各频率听阈的均值作为平均听阈( ｐｕｒｅ ｔｏｎｅ
ａｖｅｒａｇｅꎬＰＴＡ)ꎮ

影像学检查包括颞骨 ＨＲＣＴ 以及内耳道 ＭＲＩꎮ
颞骨 ＨＲＣＴ 采用西门子双源 ＳＯＭＡＴＯＭ ＣＴ 机ꎬ采用

螺旋扫描方式ꎬ管电压 １４０ ｋＶꎬ有效管电流量 １２０ ~
１６０ ｍＡ /层ꎬ螺距 ０􀆰 ４ꎮ 采用骨算法重建ꎬ窗宽 /窗位

为 ４０００ / ７００ꎬ矩阵 ５１２ × ５１２ꎬ视野( ＦＯＶ) １８０ ｍｍꎮ
将 原 始 数 据 进 行 多 平 面 重 组 ( ｍｕｌｔｉｐｌａｎａｒ
ｒｅｆｏｒｍａｔｉｏｎꎬ ＭＰＲ)ꎬ重建横断面要求平行外半规管ꎬ
双侧对称ꎻ重建冠状面要求垂直外半规管ꎻ重建层厚

１ ｍｍꎬ层间距 ０􀆰 ６ ｍｍꎮ 在颞骨 ＨＲＣＴ 中测量内耳

道(ｉｎｔｅｒｎａｌ ａｕｄｉｔｏｒｙ ｃａｎａｌꎬＩＡＣ)直径ꎬ评估蜗神经管

(ｂｏｎｙ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｃａｎａｌꎬＢＣＮＣ)是否存在及其直

径、内耳有无畸形等ꎮ 测量标准:在轴位 ＣＴ 上测量

内耳道在颅内开口处的最大前后径作为 ＩＡＣ 直径ꎬ
ＩＡＣ 直径<３ ｍｍ 定义为 ＩＡＣ 狭窄ꎬ直径>８ ｍｍ 定义

为 ＩＡＣ 增宽[８ꎬ９]ꎻ在轴位 ＣＴ 观察内耳道底部前下方

与蜗轴相连处的 ＢＣＮＣ 是否存在ꎬ并测量其直

径[１０~１２]ꎬＢＣＮＣ 直径<１􀆰 ５ ｍｍ 定义为 ＢＣＮＣ 狭窄ꎻ
观察耳蜗、前庭及半规管有无畸形ꎮ

内耳道 ＭＲＩ 采用 ＧＥ Ｄｉｓｃｏｖｅｒｙ ７５０ ３􀆰 ０Ｔ 磁共

振扫描仪ꎬ８ 通道头线圈ꎮ 选用 ３Ｄ￣ＦＩＥＳＴＡ 水成像

序列ꎮ 扫描参数:重复时间(ＴＲ)７􀆰 ２ ｍｓꎬ回波时间
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(ＴＥ)２􀆰 ７ ｍｓꎬＦＯＶ １４０ ｍｍꎬ翻转角(ＦＡ)６０°ꎬ激励次

数(ｎｕｍｂｅｒ ｏｆ ｅｘｃｉｔａｔｉｏｎꎬ ＮＥＸ)为 ２ꎬ层厚 ０􀆰 ８ ｍｍꎬ矩
阵 ２８８×２８８ꎮ 将三维原始数据进行多平面重组ꎬ重
建斜矢状面要求垂直内耳道ꎮ 同时采用周期性旋转

重叠平行线增强重建 ( ＰＲＯＰＥＬＬＥＲ) 技术 ＦＳＥ
Ｔ２ＷＩ 序列进行补充验证ꎬ以减少因运动伪影所导致

的诊断不确定性ꎮ 扫描参数:ＴＲ ５９４６ ｍｓꎬＴＥ １３４
ｍｓꎬＦＯＶ １３０ ｍｍꎬ连续层厚 ２ ｍｍꎬ矩阵 ２５６ × ２５６ꎮ
在内耳道 ＭＲＩ 中观察内耳道内的神经束数目ꎬ蜗神

经有无细小或缺失及内耳有无畸形等ꎮ 测量标准:
在轴位及斜矢状位观察内耳道内神经束数量及分

布ꎬ正常情况下前下方为蜗神经ꎬ前上方为面神经ꎬ
后上方及后下方为前庭上及前庭下神经ꎻ若蜗神经

相对直径小于面神经则定义为蜗神经细小ꎬ若轴位

及斜矢状位均未发现蜗神经则定义为蜗神经缺

失[７ꎬ１３]ꎻ观察耳蜗、前庭、半规管有无畸形ꎮ

图 １　 蜗神经发育异常患者颞骨 ＣＴ 表现

内耳道平面轴位视图ꎮ Ａ. Ｐ０４ꎬ 双侧内耳道狭窄ꎻ Ｂ. Ｐ０６ꎬ 双侧内耳道正常ꎬ蜗神经管缺失ꎻ Ｃ. Ｐ０７ꎬ 双侧双内耳道畸形ꎻＩＡＣ.
内耳道ꎻＢＣＮＣ.蜗神经管

Ｆｉｇ.１　 Ｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｓ ｏｆ ＣＮＤ ｉｎ ｔｅｍｐｏｒａｌ ｂｏｎｅ ＣＴ
Ａｘｉａｌ ｖｉｅｗ ｏｆ ＩＡＣ. Ａꎬ Ｐ０４ꎬ Ｂｉｌａｔｅｒａｌ ｎａｒｒｏｗ ＩＡＣꎻ Ｂꎬ Ｐ０６ꎬ Ｂｉｌａｔｅｒａｌ ｎｏｒｍａｌ ＩＡＣ ｗｉｔｈ ａｂｓｅｎｃｅ ｏｆ ＢＣＮＣꎻ Ｃꎬ Ｐ０７ꎬ Ｂｉｌａｔｅｒａｌ ｄｕｐｌｉｃａｔｉｏｎ
ｏｆ ＩＡＣꎻ ＩＡＣꎬ Ｉｎｔｅｒｎａｌ ａｕｄｉｔｏｒｙ ｃａｎａｌꎻ ＢＣＮＣꎬ Ｂｏｎｙ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｃａｎａｌ

３. 统计学方法

采用 ＳＰＳＳ ２０􀆰 ０ 统计学软件进行分析ꎮ 比较不

同组间平均听阈的差异ꎬ两组间比较采用 ｔ 检验分

析ꎬ多组间比较采用单因素方差分析ꎬＰ<０􀆰 ０５ 为差

异具有显著性ꎮ

结　 　 果

１. 影像学表现

７ 例患者影像学表现均提示蜗神经发育不良ꎬ
其中 ２ 例为单耳 ＣＮＤꎬ５ 例为双耳 ＣＮＤꎮ 颞骨 ＣＴ
所见中ꎬ２ 例 ( ３ 耳) 提示内耳道狭窄ꎬ平均直径

(２􀆰 ５７±０􀆰 １９)ｍｍꎻ１ 例提示双侧内耳道均呈双内耳

道畸形ꎻ其他 ９ 耳 ＩＡＣ 平均直径(４􀆰 ５４±１􀆰 ３６)ｍｍꎮ

６ 例(９ 耳)提示蜗神经管狭窄或缺失ꎬ其中 ５ 耳提

示 ＢＣＮＣ 狭窄ꎬ平均直径(０􀆰 ６６±０􀆰 ３４)ｍｍꎬ４ 耳提示

ＢＣＮＣ 缺失ꎻ其他 ５ 耳 ＢＣＮＣ 平均直径(１􀆰 ６８±０􀆰 １７)
ｍｍ(图 １)ꎮ 内耳道 ＭＲＩ 所见中ꎬ７ 例(１２ 耳)提示

蜗神经细小或缺失ꎬ其内耳道内神经束数目在 ０ 至

３ 根不等(图 ２)ꎮ 此外ꎬ颞骨 ＣＴ 及内耳道 ＭＲＩ 发

现ꎬ４ 例(８ 耳)合并不同类型的内耳畸形ꎬ包括耳蜗

发育不良(２ 耳)、Ｍｏｎｄｉｎｉ 畸形(２ 耳)、前庭发育异

常(４ 耳)及半规管发育异常(８ 耳)等(表 ２)ꎮ
２. 听力学表现

７ 例患者听力学检查结果均提示ꎬ双耳重度或

极重度感音神经性听力下降ꎮ 在合并 ＣＮＤ 的 １２ 耳

中ꎬＰＴＡ 最低 ７６ ｄＢＨＬꎬ１ 耳完全无反应ꎬ中位听阈

１１０ ｄＢＨＬꎻＡＢＲ 除 １ 耳阈值 ９０ ｄＢｎＨＬ 外ꎬ其余 １１
耳均无反应ꎻ４０ Ｈｚ￣ＡＥＲＰ 阈值最低 ９０ ｄＢｎＨＬꎬ４ 耳

无反应ꎬ中位阈值 １００ ｄＢｎＨＬꎮ 见表 ３ꎮ
３. 影像学与听力学表现的相关性分析

将上述合并 ＣＮＤ 的 １２ 耳根据 ＩＡＣ 是否狭窄ꎬ
ＢＣＮＣ 是否狭窄或缺失ꎬ内耳道内神经束数目ꎬ是否

合并内耳畸形等条件分别进行分组ꎬ并比较各组间

ＰＴＡ 是否存在差异(Ｐ０３ 因仅有助听听阈予以排除ꎬ
如某一频率纯音无反应ꎬ则该频率听阈按设备最大

听力级计算)ꎮ 经 ｔ 检验及单因素方差分析ꎬ各组间

比较均差异不显著(Ｐ>０􀆰 ０５ꎬ表 ４)ꎮ

讨　 　 论

蜗神经发育不良(ＣＮＤ)在先天性感音神经性

聋患者中出现率较低[１]ꎮ 由于蜗神经在听觉传导

通路中的重要作用ꎬＣＮＤ 患者人工耳蜗植入效果的

不确定性大大增加[２~４]ꎬ甚至需要进行听觉脑干植
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图 ２　 蜗神经发育异常患者内耳道 ＭＲＩ 表现

内耳道平面轴位视图及双侧斜矢状位断面ꎮ 正常情况下内耳道内神经束的数目为 ４ 支:前下方为蜗神经ꎬ前上方为面神经ꎬ
后上方及后下方为前庭上及前庭下神经ꎻＡ. Ｐ０４ꎬ 内耳道内可见 １ 根神经ꎬ蜗神经缺失ꎻ Ｂ. Ｐ０６ꎬ 内耳道内可见 ３ 根神经ꎬ蜗神

经缺失ꎻ ＣＮ. 蜗神经ꎻ ＦＮ. 面神经ꎻ ＳＶＮ. 前庭上神经ꎻ ＩＶＮ:前庭下神经

Ｆｉｇ.２　 Ｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｓ ｏｆ ＣＮＤ ｉｎ ＭＲＩ
Ａｘｉａｌ ｖｉｅｗ ａｎｄ ｂｉｌａｔｅｒａｌ ｏｂｌｉｑｕｅ ｓａｇｉｔｔａｌ ｐｌａｎｅ ｏｆ ＩＡＣ. Ｔｈｅｒｅ ｆｏｕｒ ａｕｄｉｔｏｒｙ ｎｅｒｖｅ ｂｕｎｄｌｅｓ ｉｎ ＩＡＣ ｉｎ ｎｏｒｍａｌ ｃａｓｅｓ: ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｉｎ ｔｈｅ
ａｎｔｅｒｉｏｒ ｌｏｗｅｒ ｐａｒｔꎬ ｆａｃｉａｌ ｎｅｒｖｅ ｉｎ ｔｈｅ ａｎｔｅｒｉｏｒ ｕｐｐｅｒ ｐａｒｔꎬ ｓｕｐｅｒｉｏｒ ａｎｄ ｉｎｆｅｒｉｏｒ ｖｅｓｔｉｂｕｌａｒ ｎｅｒｖｅ ｉｎ ｔｈｅ ｐｏｓｔｅｒｉｏｒ ｕｐｐｅｒ ａｎｄ ｌｏｗｅｒ ｐａｒｔꎻ
Ａꎬ Ｐ０４ꎬ Ｏｎｅ ｎｅｒｖｅ ｂｕｎｄｌｅ ｉｎ ＩＡＣꎬ ａｂｓｅｎｃｅ ｏｆ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅꎻ Ｂꎬ Ｐ０６ꎬ ｔｈｒｅｅ ｎｅｒｖｅ ｂｕｎｄｌｅｓ ｉｎ ＩＡＣꎬ ａｂｓｅｎｃｅ ｏｆ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅꎻ ＣＮꎬ
Ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅꎻ ＦＮꎬ Ｆａｃｉａｌ ｎｅｒｖｅꎻ ＳＶＮꎬ Ｓｕｐｅｒｉｏｒ ｖｅｓｔｉｂｕｌａｒ ｎｅｒｖｅꎻ ＩＶＮꎬ Ｉｎｆｅｒｉｏｒ ｖｅｓｔｉｂｕｌａｒ ｎｅｒｖｅ

表 ２　 蜗神经发育异常患者影像学表现

Ｔａｂｌｅ ２　 Ｉｍａｇｉｎｇ ｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｓ ｏｆ ＣＮＤ ｃａｓｅｓ

编号
Ｎｏ.

颞骨 ＣＴ
ｔｅｍｐｏｒａｌ ｂｏｎｅ ＣＴ

内耳道 ＭＲＩ
ＭＲＩ ｏｆ ＩＡＣ

ＩＡＣ ＢＣＮＣ 神经束数
ｎｕｍｂｅｒ ｏｆ ｎｅｒｖｅ ｂｕｎｄｌｅｓ

蜗神经
ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ

内耳畸形
ｉｎｎｅｒ ｅａｒ ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ

Ｐ０１ 正常
ｎｏｒｍａｌ

正常
ｎｏｒｍａｌ

左(ｌｅｆｔ) １
右(ｒｉｇｈｔ) ４

左 缺失
ｌｅｆｔ ａｂｓｅｎｔ
右 正常

ｒｉｇｈｔ ｎｏｒｍａｌ

双侧耳蜗发育不良Ⅱ型
ｂｉｌａｔｅｒａｌ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｄｙｓｐｌａｓｉａ ｔｙｐｅ Ⅱ

左侧前庭未发育
ｌｅｆｔ ｖｅｓｔｉｂｕｌｅ ａｐｌａｓｉａ
双侧半规管未发育

ｂｉｌａｔｅｒａｌ ｓｅｍｉｃｉｒｃｕｌａｒ ｃａｎａｌ ａｐｌａｓｉａ

Ｐ０２

左 正常
ｌｅｆｔ ｎｏｒｍａｌ
右 缺失

ｒｉｇｈｔ ａｂｓｅｎｔ

左 狭窄
ｌｅｆｔ ｎａｒｒｏｗ
右 正常

ｒｉｇｈｔ ｎｏｒｍａｌ

左(ｌｅｆｔ) １
右(ｒｉｇｈｔ) ０

左 缺失
ｌｅｆｔ ａｂｓｅｎｔ
右 缺失

ｒｉｇｈｔ ａｂｓｅｎｔ

无
ｎｏｎｅ

Ｐ０３ 正常
ｎｏｒｍａｌ

左 狭窄
ｌｅｆｔ ｎａｒｒｏｗ
右 缺失

ｒｉｇｈｔ ａｂｓｅｎｔ

左(ｌｅｆｔ) １
右(ｒｉｇｈｔ) ４

左 缺失
ｌｅｆｔ ａｂｓｅｎｔ
右 正常

ｒｉｇｈｔ ｎｏｒｍａｌ

双侧 Ｍｏｎｄｉｎｉ 畸形
ｂｉｌａｔｅｒａｌ Ｍｏｎｄｉｎｉ ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ

左侧前庭发育不良
ｌｅｆｔ ｖｅｓｔｉｂｕｌｅ ｄｙｓｐｌａｓｉａ
双侧半规管发育不良

ｂｉｌａｔｅｒａｌ ｓｅｍｉｃｉｒｃｕｌａｒ ｃａｎａｌ ｄｙｓｐｌａｓｉａ

Ｐ０４

左 狭窄
ｌｅｆｔ ｎａｒｒｏｗ
右 狭窄

ｒｉｇｈｔ ｎａｒｒｏｗ

左 狭窄
右 正常
ｌｅｆｔ ｎａｒｒｏｗ
ｒｉｇｈｔ ｎｏｒｍａｌ

左(ｌｅｆｔ) １
右(ｒｉｇｈｔ) １

左 缺失
右 缺失
ｌｅｆｔ ａｂｓｅｎｔ
ｒｉｇｈｔ ａｂｓｅｎｔ

双侧前庭扩大
ｂｉｌａｔｅｒａｌ ｖｅｓｔｉｂｕｌｅ ｅｎｌａｒｇｅｄ
双侧外半规管发育不良

ｂｉｌａｔｅｒａｌ ｌａｔｅｒａｌ ｓｅｍｉｃｉｒｃｕｌａｒ ｃａｎａｌ ｄｙｓｐｌａｓｉａ

Ｐ０５ 正常
ｎｏｒｍａｌ

左 缺失
右 缺失
ｌｅｆｔ ａｂｓｅｎｔ
ｒｉｇｈｔ ａｂｓｅｎｔ

左(ｌｅｆｔ) １
右(ｒｉｇｈｔ) １

左 缺失
ｌｅｆｔ ａｂｓｅｎｔ
右 缺失

ｒｉｇｈｔ ａｂｓｅｎｔ

双侧半规管发育不良
ｂｉｌａｔｅｒａｌ ｓｅｍｉｃｉｒｃｕｌａｒ ｃａｎａｌ ｄｙｓｐｌａｓｉａ

Ｐ０６ 正常
ｎｏｒｍａｌ

左 狭窄
右 缺失
ｌｅｆｔ ｎａｒｒｏｗ
ｒｉｇｈｔ ａｂｓｅｎｔ

左(ｌｅｆｔ) ３
右(ｒｉｇｈｔ) ３

左 缺失
ｌｅｆｔ ａｂｓｅｎｔ
右 缺失

ｒｉｇｈｔ ａｂｓｅｎｔ

无
ｎｏｎｅ

Ｐ０７

左 双内耳道
ｌｅｆｔ ｄｕｐｌｉｃａｔｉｏｎ
右 双内耳道

ｒｉｇｈｔ ｄｕｐｌｉｃａｔｉｏｎ

左 正常
右 狭窄

ｌｅｆｔ ｎｏｒｍａｌ
ｒｉｇｈｔ ｎａｒｒｏｗ

左(ｌｅｆｔ) ２
右(ｒｉｇｈｔ) ２

左 缺失
ｌｅｆｔ ａｂｓｅｎｔ
右 缺失

ｒｉｇｈｔ ａｂｓｅｎｔ

无
ｎｏｎｅ
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表 ３　 蜗神经发育异常患者听力学表现

Ｔａｂｌｅ ３　 Ａｕｄｉｏｌｏｇｉｃａｌ ｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｓ ｏｆ ＣＮＤ ｃａｓｅｓ
编号
Ｎｏ. ＣＮＤ ＰＴＡ ＡＢＲ ４０ Ｈｚ￣ＡＥＲＰ ＯＡＥ

Ｐ０１ 左侧
ｌｅｆｔ

左(ｌｅｆｔ) >１１８ ｄＢＨＬ
右(ｒｉｇｈｔ) ９１ ｄＢＨＬ

无反应
ｎｏ ｒｅｓｐｏｎｓｅ

左(ｌｅｆｔ) １００ ｄＢｎＨＬ
右(ｒｉｇｈｔ) ９０ ｄＢｎＨＬ

无反应
ｎｏ ｒｅｓｐｏｎｓｅ

Ｐ０２ 双侧
ｂｉｌａｔｅｒａｌ

左 >１０６ ｄＢＨＬ
右 全频率无反应
ｌｅｆｔ >１０６ ｄＢＨＬ
ｒｉｇｈｔ ｎｏ ｒｅｓｐｏｎｓｅ

无反应
ｎｏ ｒｅｓｐｏｎｓｅ

左 无反应
右 １００ ｄＢｎＨＬ
ｌｅｆｔ ｎｏ ｒｅｓｐｏｎｓｅ
ｒｉｇｈｔ １００ ｄＢｎＨＬ

无反应
ｎｏ ｒｅｓｐｏｎｓｅ

Ｐ０３ 左侧
ｌｅｆｔ

左>８０ ｄＢＨＬ(助听)
ｌｅｆｔ >８０ ｄＢＨＬ (ｗｉｔｈ ｈｅａｒｉｎｇ ａｉｄ)

右>７５ ｄＢＨＬ(助听)
ｒｉｇｈｔ >７５ ｄＢＨＬ (ｗｉｔｈ ｈｅａｒｉｎｇ ａｉｄ)

无反应
ｎｏ ｒｅｓｐｏｎｓｅ

无反应
ｎｏ ｒｅｓｐｏｎｓｅ

无反应
ｎｏ ｒｅｓｐｏｎｓｅ

Ｐ０４ 双侧
ｂｉｌａｔｅｒａｌ

左(ｌｅｆｔ) １０１ ｄＢＨＬ
右(ｒｉｇｈｔ) >１１４ ｄＢＨＬ

无反应
ｎｏ ｒｅｓｐｏｎｓｅ

左 １１０ ｄＢｎＨＬ
ｌｅｆｔ １１０ ｄＢｎＨＬ

右 无反应
ｒｉｇｈｔ ｎｏ ｒｅｓｐｏｎｓｅ

无反应
ｎｏ ｒｅｓｐｏｎｓｅ

Ｐ０５ 双侧
ｂｉｌａｔｅｒａｌ 左(ｌｅｆｔ) / 右(ｒｉｇｈｔ) >１１４ ｄＢＨＬ 无反应

ｎｏ ｒｅｓｐｏｎｓｅ
左(ｌｅｆｔ) １００ ｄＢｎＨＬ
右(ｒｉｇｈｔ) ９０ ｄＢｎＨＬ

无反应
ｎｏ ｒｅｓｐｏｎｓｅ

Ｐ０６ 双侧
ｂｉｌａｔｅｒａｌ 左(ｌｅｆｔ) / 右(ｒｉｇｈｔ) >１１０ ｄＢＨＬ 无反应

ｎｏ ｒｅｓｐｏｎｓｅ
左(ｌｅｆｔ) １００ ｄＢｎＨＬ
右(ｒｉｇｈｔ) １１０ ｄＢｎＨＬ

无反应
ｎｏ ｒｅｓｐｏｎｓｅ

Ｐ０７ 双侧
ｂｉｌａｔｅｒａｌ

左(ｌｅｆｔ) ７６ ｄＢＨＬ
右(ｒｉｇｈｔ) １０４ ｄＢＨＬ

左 ９０ ｄＢｎＨＬ
ｌｅｆｔ ９０ ｄＢｎＨＬ
右 无反应

ｒｉｇｈｔ ｎｏ ｒｅｓｐｏｎｓｅ

左(ｌｅｆｔ) ９０ ｄＢｎＨＬ
右(ｒｉｇｈｔ) １００ ｄＢｎＨＬ

无反应
ｎｏ ｒｅｓｐｏｎｓｅ

表 ４　 蜗神经发育异常患者不同影像表现下 ＰＴＡ 比较

Ｔａｂｌｅ ４　 Ｃｏｍｐａｒｉｓｏｎ ｏｆ ＰＴＡ ｉｎ ｄｉｆｆｅｒｅｎｔ ｉｍａｇｉｎｇ ｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｓ
ｏｆ ＣＮＤ ｃａｓｅｓ

ｎ ＰＴＡ ｔ 或 Ｆ
ｔ ｏｒ Ｆ Ｐ

ＩＡＣ

狭窄
ｎａｒｒｏｗ ５ (１０１􀆰 ０±１５􀆰 ０) ｄＢＨＬ

正常
ｎｏｒｍａｌ ６ (１１１􀆰 ９±３􀆰 ９) ｄＢＨＬ

１􀆰 ７２８ ０􀆰 １１８

ＢＣＮＣ

缺失
ａｂｓｅｎｔ ３ (１１２􀆰 ５±２􀆰 ２) ｄＢＨＬ

狭窄
ｎａｒｒｏｗ ４ (１０５􀆰 ３±３􀆰 ７) ｄＢＨＬ

正常
ｎｏｒｍａｌ ４ (１０４􀆰 ４±１９􀆰 ３) ｄＢＨＬ

０􀆰 ４４５ ０􀆰 ６５６

神经束数目
ｎｕｍｂｅｒ ｏｆ
ｎｅｒｖｅ ｂｕｎｄｌｅｓ

０ １ 全频率无反应
ｎｏ ｒｅｓｐｏｎｓｅ

１ ６ (１１１􀆰 ５±６􀆰 ３) ｄＢＨＬ
２ ２ (９０􀆰 ０±１９􀆰 ５) ｄＢＨＬ
３ ２ (１１０􀆰 ０±０􀆰 ０) ｄＢＨＬ

２􀆰 ８８１ ０􀆰 １１２

内耳畸形
ｉｎｎｅｒ ｅａｒ
ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ

有
ｅｘｉｓｔ ５ (１１２􀆰 ５±６􀆰 ５) ｄＢＨＬ

无
ｎｏｎｅ ６ (１０２􀆰 ３±１３􀆰 ０) ｄＢＨＬ

１􀆰 ５９１ ０􀆰 １４６

入[１４ꎬ１５]ꎮ 蜗神经发育情况在 ＡＢＩ 手术过程中可以

直观地探查到ꎬ然而多数情况下需要依靠颞骨 ＣＴ
或内耳道 ＭＲＩ 等影像学手段进行评估ꎮ 此外ꎬ影像

学评估对于 ＣＮＤ 患者人工耳蜗术后效果的预测也

有一定价值[１６~１８]ꎮ
在 Ｓｅｎｎａｒｏｇｌｕ 等[１９] 对内耳畸形的分类中将蜗

神经的发育情况分为正常、发育不良以及缺失 ３ 种

类型ꎮ 在颞骨 ＣＴ 中ꎬ一般认为正常内耳道直径在 ３

~８ ｍｍ 之间ꎬ<３ ｍｍ 则可认为存在内耳道狭窄[８ꎬ９]ꎻ
ＢＣＮＣ 直径<１􀆰 ５ ｍｍ 则考虑为狭窄ꎬ如内耳道与耳

蜗之间始终有骨板相隔ꎬ则认为 ＢＣＮＣ 缺失ꎮ 多数

学者认为ꎬ内耳道 ＭＲＩ 对于 ＣＮＤ 的评估要优于颞

骨 ＣＴꎬ因为在颞骨 ＣＴ 中 ＩＡＣ 正常的病例可能在

ＭＲＩ 中发现蜗神经细小或缺失ꎮ Ａｄｕｎｋａ 等[１２] 认

为ꎬ颞骨 ＣＴ 中 ＢＣＮＣ 是否存在相较于 ＩＡＣ 是否狭

窄对于评估有无 ＣＮＤ 并无优势ꎮ Ｓｏｎｇ 等[５] 通过对

ＡＢＩ 术中蜗神经探查ꎬ并与术前影像学评估结果进

行对照分析ꎬ认为术前 ＭＲＩ 中蜗神经情况相较于颞

骨 ＣＴ 更加能够反映蜗神经的实际情况ꎬ当然在蜗

神经十分纤细的情况下ꎬ影像评估仍有其局限性ꎮ
本研究中 ７ 例(１２ 耳)ＣＮＤ 中ꎬ５ 耳颞骨 ＣＴ 提示内

耳道异常ꎬ８ 耳提示 ＢＣＮＣ 异常ꎬ且存在非 ＣＮＤ 耳

在 ＣＴ 中未见 ＢＣＮＣ 的情况ꎬ而上述 ＣＮＤ 病例在内

耳道 ＭＲＩ 中均可证实蜗神经缺失ꎬ且神经束数目均

有不同程度减少ꎬ这些结果与既往研究相符ꎬ说明了

ＭＲＩ 在 ＣＮＤ 诊断中的重要地位ꎮ
ＣＮＤ 可不伴其他畸形独立出现[９]ꎮ ＣＮＤ 病例

中也有相当一部分合并内耳畸形[２０]、颅内畸形[２１]

或其他综合征[２２]ꎮ Ｇｉｅｓｅｍａｎｎ 等[２０] 对合并内耳畸

形的 ＣＮＤ 病例进行分析ꎬ认为迷路未发育(Ｍｉｃｈｅｌ
畸形)及初级听泡与 ＣＮＤ 相关性为 １００％ꎬ内耳道

畸形与 ＣＮＤ 相关性为 ９２％ꎬ耳蜗未发育ꎬ半规管完

全未发育ꎬ严重的耳蜗发育不良ꎬ共同腔畸形ꎬ耳蜗

不完全分隔Ⅰ型以及中度耳蜗发育不良与 ＣＮＤ 的

相关程度依次逐渐减低ꎬ其他类型的内耳畸形则未
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发现 ＣＮＤꎮ 本研究中 ７ 例 ＣＮＤ 中 ４ 例合并不同类

型内耳畸形ꎬ１ 例合并双内耳道畸形ꎬ３ 例合并其他

颅内及全身先天性疾病ꎬ同样证实了上述观点ꎬ但目

前 ＣＮＤ 与其他发育畸形的进一步关联规律尚缺乏

相关研究ꎮ
Ｓｏｎｇ 等[５] 在对 ＡＢＩ 术中蜗神经的探查及影像

学评估的分析中同时进行了术前听力情况的分析ꎬ
认为患者对声音的听觉反应与 ＭＲＩ 的评估价值相

当ꎬ均优于颞骨 ＣＴꎬ当然在合并严重精神疾病等特

殊情况下听力结果亦存在局限性ꎮ Ｃｉｎａｒ 等[２３] 通过

对 ４０ 例 ＣＮＤ 病例的影像学及听力学表现的比较分

析发现ꎬＣＮＤ 合并听力下降可表现为中度至极重度

不等ꎬ这同样与 ＣＮＤ 合并不同类型的内耳畸形可能

有关ꎬ但该研究未发现听力学与影像学表现有更进

一步的关联ꎮ 本研究探索讨不同影像学表现下

ＣＮＤ 听力水平的差异ꎬ未发现影像学与听力学表现

的关联性ꎮ 此外ꎬ本研究中还存在如 Ｐ０７ 病例这种

双耳影像学表现相似ꎬ但听力表现差距较大的特殊

情况ꎮ 本研究受限于病例数有限ꎬ且人工耳蜗植入

人群绝大部分为重度以上听力下降ꎬ听力水平差异

较小ꎬ统计学结果未发现组间差异可能受到与样本

量不足的影响ꎬ故所得结果存在其局限性ꎬ需进一步

扩大病例数及研究对象范围进行深入探究ꎮ
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[ ５ ] Ｓｏｎｇ ＭＨꎬ Ｋｉｍ ＳＣꎬ Ｋｉｍ Ｊꎬ ｅｔ ａｌ. Ｔｈｅ ｃｏｃｈｌｅｏｖｅｓｔｉｂｕｌａｒ ｎｅｒｖｅ
ｉｄｅｎｔｉｆｉｅｄ ｄｕｒｉｎｇ ａｕｄｉｔｏｒｙ ｂｒａｉｎｓｔｅｍ ｉｍｐｌａｎｔａｔｉｏｎ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ
ｎａｒｒｏｗ ｉｎｔｅｒｎａｌ ａｕｄｉｔｏｒｙ ｃａｎａｌｓ: ｃａｎ ｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅ ｅｖａｌｕａｔｉｏｎ ｐｒｅｄｉｃｔ
ｃｏｃｈｌｅｏｖｅｓｔｉｂｕｌａｒ ｎｅｒｖｅ ｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ [Ｊ]? Ｌａｒｙｎｇｏｓｃｏｐｅꎬ ２０１１ꎬ １２１
(８):１７７３￣１７７９.

[ ６ ] Ｃｏｌｌｅｔｔｉ Ｇꎬ Ｍａｎｄａｌａ Ｍꎬ Ｃｏｌｌｅｔｔｉ Ｌꎬ ｅｔ ａｌ. Ｓｕｒｇｉｃａｌ ｖｉｓｕａｌ ｒｅｆｅｒｅｎｃｅ
ｆｏｒ ａｕｄｉｔｏｒｙ ｂｒａｉｎｓｔｅｍ ｉｍｐｌａｎｔａｔｉｏｎ ｉｎ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ
ｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ [Ｊ] . Ｏｔｏｌａｒｙｎｇｏｌ Ｈｅａｄ Ｎｅｃｋ Ｓｕｒｇｅｒｙꎬ ２０１５ꎬ １５３ (６):
１０７１￣１０７３.

[ ７ ] Ｇｌａｓｔｏｎｂｕｒｙ ＣＭꎬ Ｄａｖｉｄｓｏｎ ＨＣꎬ Ｈａｒｎｓｂｅｒｇｅｒ ＨＲꎬ ｅｔ ａｌ. Ｉｍａｇｉｎｇ
ｆｉｎｄｉｎｇｓ ｏｆ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ [ Ｊ] . Ａｍｅ Ｊ Ｎｅｕｒｏｒａｄｉｏｌꎬ
２００２ꎬ ２３ (４):６３５￣６４３.

[ ８ ] Ｅｌ Ｓａｄｉｋ ＡＯꎬ Ｓｈａａｂａｎ ＭＨ. Ｔｈｅ ｒｅｌａｔｉｏｎｓｈｉｐ ｂｅｔｗｅｅｎ ｔｈｅ
ｄｉｍｅｎｓｉｏｎｓ ｏｆ ｔｈｅ ｉｎｔｅｒｎａｌ ａｕｄｉｔｏｒｙ ｃａｎａｌ ａｎｄ ｔｈｅ ａｎｏｍａｌｉｅｓ ｏｆ ｔｈｅ
ｖｅｓｔｉｂｕｌｏｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ [ Ｊ] . Ｆｏｌｉａ Ｍｏｒｐｈｏｌꎬ ２０１７ꎬ ７６ (２):１７８￣
１８５.

[ ９ ] Ｙａｎ Ｆꎬ Ｌｉ Ｊꎬ Ｘｉａｎ Ｊꎬ ｅｔ ａｌ. Ｔｈｅ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｃａｎａｌ ａｎｄ ｉｎｔｅｒｎａｌ
ａｕｄｉｔｏｒｙ ｃａｎａｌ ｉｎ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ｎｏｒｍａｌ ｃｏｃｈｌｅａ ｂｕｔ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ
ｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ [Ｊ] . Ａｃｔａ Ｒａｄｉｏｌꎬ ２０１３ꎬ ５４ (３):２９２￣２９８.

[１０] Ｔａｈｉｒ Ｅꎬ Ｂａｊｉｎ ＭＤꎬ Ａｔａｙ Ｇꎬ ｅｔ ａｌ. Ｂｏｎｙ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｃａｎａｌ ａｎｄ
ｉｎｔｅｒｎａｌ ａｕｄｉｔｏｒｙ ｃａｎａｌ ｍｅａｓｕｒｅｓ ｐｒｅｄｉｃｔ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｓｔａｔｕｓ [Ｊ] .
Ｊ Ｌａｒｙｎｇｏｌ Ｏｔｏｌｏꎬ ２０１７ꎬ １３１ (８):６７６￣６８３.

[１１] Ｓｔｊｅｒｎｈｏｌｍ Ｃꎬ Ｍｕｒｅｎ Ｃ. Ｄｉｍｅｎｓｉｏｎｓ ｏｆ ｔｈｅ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｃａｎａｌ: ａ
ｒａｄｉｏａｎａｔｏｍｉｃ ｉｎｖｅｓｔｉｇａｔｉｏｎ [ Ｊ] . Ａｃｔａ Ｏｔｏ￣ｌａｒｙｎｇｏｌꎬ ２００２ꎬ １２２
(１):４３￣４８.

[１２] Ａｄｕｎｋａ ＯＦꎬ Ｊｅｗｅｌｌｓ Ⅴꎬ Ｂｕｃｈｍａｎ ＣＡ. Ｖａｌｕｅ ｏｆ ｃｏｍｐｕｔｅｄ
ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ ｉｎ ｔｈｅ ｅｖａｌｕａｔｉｏｎ ｏｆ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ
ｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ [Ｊ] . Ｏｔｏｌｏ Ｎｅｕｒｏｔｏｌꎬ ２００７ꎬ ２８ (５):５９７￣６０４.

[１３] Ｌｉ Ｙꎬ Ｙａｎｇ Ｊꎬ Ｌｉｕ Ｊꎬ ｅｔ ａｌ. Ｒｅｓｔｕｄｙ ｏｆ ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｓ ｏｆ ｔｈｅ ｉｎｔｅｒｎａｌ
ａｕｄｉｔｏｒｙ ｍｅａｔｕｓꎬ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｃａｎａｌ ａｎｄ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ [Ｊ] . Ｅｕｒ
Ａｒｃｈ Ｏｔｏ￣ｒｈｉｎｏ￣ｌａｒｙｎｇｏｌꎬ ２０１５ꎬ ２７２ (７):１５８７￣１５９６.

[１４] Ｃｏｌｌｅｔｔｉ Ｌꎬ Ｃｏｌｌｅｔｔｉ Ｇꎬ Ｍａｎｄａｌａ Ｍꎬ ｅｔ ａｌ. Ｔｈｅ ｔｈｅｒａｐｅｕｔｉｃ ｄｉｌｅｍｍａ
ｏｆ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ: ｃｏｃｈｌｅａｒ ｏｒ ｂｒａｉｎｓｔｅｍ ｉｍｐｌａｎｔａｔｉｏｎ
[Ｊ]? Ｏｔｏｌａｒｙｎｇｏｌ Ｈｅａｄ Ｎｅｃｋ Ｓｕｒｇｅｒｙꎬ ２０１４ꎬ １５１ (２):３０８￣３１４.

[１５] Ｖｅｓｓｅｕｒ Ａꎬ Ｆｒｅｅ Ｒꎬ Ｓｎｅｌｓ Ｃꎬ ｅｔ ａｌ. Ｈｅａｒｉｎｇ ｒｅｓｔｏｒａｔｉｏｎ ｉｎ ｃｏｃｈｌｅａｒ
ｎｅｒｖｅ ｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ: ｔｈｅ ｃｈｏｉｃｅ ｂｅｔｗｅｅｎ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｉｍｐｌａｎｔ ｏｒ ａｕｄｉｔｏｒｙ
ｂｒａｉｎｓｔｅｍ ｉｍｐｌａｎｔꎬ ａ ｍｅｔａ￣ａｎａｌｙｓｉｓ [ Ｊ ] . Ｏｔｏｌ. Ｎｎｅｕｒｏｔｏｌｏｇｙꎬ
２０１８ꎬ ３９ (４):４２８￣４３７.

[１６] Ｃｈａｏ Ｘꎬ Ｌｕｏ Ｊꎬ Ｆａｎ Ｚꎬ ｅｔ ａｌ. Ｕｓｅｆｕｌｎｅｓｓ ｏｆ ｒａｄｉｏｌｏｇｉｃａｌ ｆｉｎｄｉｎｇｓ ｆｏｒ
ｐｒｅｄｉｃｔｉｎｇ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｉｍｐｌａｎｔａｔｉｏｎ ｏｕｔｃｏｍｅｓ ｉｎ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ｃｏｃｈｌｅａｒ
ｎｅｒｖｅ ｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ: ａ ｐｉｌｏｔ ｓｔｕｄｙ [Ｊ] . Ａｃｔａ Ｏｔｏ￣ｌａｒｙｎｇｏｌꎬ ２０１６ꎬ １３６
(１０):１０５１￣１０５７.

[１７] Ｐｅｎｇ ＫＡꎬ Ｋｕａｎ ＥＣꎬ Ｈａｇａｎ Ｓꎬ ｅｔ ａｌ. Ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ａｐｌａｓｉａ ａｎｄ
ｈｙｐｏｐｌａｓｉａ: ｐｒｅｄｉｃｔｏｒｓ ｏｆ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｉｍｐｌａｎｔ ｓｕｃｃｅｓｓ [Ｊ] . Ｏｔｏｌａｒｙｎｇｏｌ
Ｈｅａｄ Ｎｅｃｋ Ｓｕｒｇｅｒｙꎬ ２０１７ꎬ １５７ (３):３９２￣４００.

[１８] Ｗｅｉ Ｘꎬ Ｌｉ Ｙꎬ Ｃｈｅｎ Ｂꎬ ｅｔ ａｌ. Ｐｒｅｄｉｃｔｉｎｇ ａｕｄｉｔｏｒｙ ｏｕｔｃｏｍｅｓ ｆｒｏｍ
ｒａｄｉｏｌｏｇｉｃａｌ ｉｍａｇｉｎｇ ｉｎ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｉｍｐｌａｎｔ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｃｏｃｈｌｅａｒ
ｎｅｒｖｅ ｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ [Ｊ] . Ｏｔｏｌ Ｎｅｕｒｏｔｏｌꎬ ２０１７ꎬ ３８ (５):６８５￣６９３.

[１９] Ｓｅｎｎａｒｏｇｌｕ Ｌꎬ Ｂａｊｉｎ ＭＤ. Ｃｌａｓｓｉｆｉｃａｔｉｏｎ ａｎｄ ｃｕｒｒｅｎｔ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｏｆ
ｉｎｎｅｒ ｅａｒ ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｓ [ Ｊ] . Ｂａｌｋａｎ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｊꎬ ２０１７ꎬ ３４ (５):
３９７￣４１１.

[２０] Ｇｉｅｓｅｍａｎｎ ＡＭꎬ Ｋｏｎｔｏｒｉｎｉｓ Ｇꎬ Ｊａｎ Ｚꎬ ｅｔ ａｌ. Ｔｈｅ ｖｅｓｔｉｂｕｌｏｃｏｃｈｌｅａｒ
ｎｅｒｖｅ: ａｐｌａｓｉａ ａｎｄ ｈｙｐｏｐｌａｓｉａ ｉｎ ｃｏｍｂｉｎａｔｉｏｎ ｗｉｔｈ ｉｎｎｅｒ ｅａｒ
ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｓ [Ｊ] . Ｅｕｒ Ｒａｄｉｏｌꎬ ２０１２ꎬ ２２ (３):５１９￣５２４.

[２１] Ｍｏｒｌｅｔ Ｔꎬ Ｐａｚｕｎｉａｋ Ｍꎬ Ｏ’ Ｒｅｉｌｌｙ ＲＣꎬ ｅｔ ａｌ. Ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ
ｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ ａｎｄ ｂｒａｉｎ ａｂｎｏｒｍａｌｉｔｉｅｓ ｉｎ ｐｅｄｉａｔｒｉｃ ｐａｔｉｅｎｔｓ [ Ｊ] . Ｏｔｏｌｏ
Ｎｅｕｒｏｔｏｌꎬ ２０１７ꎬ ３８ (３):４２９￣４４０.

[２２] Ｈｏｌｃｏｍｂ ＭＡꎬ Ｒｕｍｂｏｌｄｔ Ｚꎬ Ｗｈｉｔｅ ＤＲ. Ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ
ｉｎ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ＣＨＡＲＧＥ ｓｙｎｄｒｏｍｅ [ Ｊ] . Ｌａｒｙｎｇｏｓｃｏｐｅꎬ ２０１３ꎬ
１２３ (３):７９３￣７９６.

[２３] Ｃｉｎａｒ ＢＣꎬ Ｔａｈｉｒ Ｅꎬ Ｂａｔｕｋ ＭＯꎬ ｅｔ ａｌ. Ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｈｙｐｏｐｌａｓｉａ:
ａｕｄｉｏｌｏｇｉｃａｌ ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓ ｉｎ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ａｎｄ ａｄｕｌｔｓ [ Ｊ ] . Ａｕｄｉｏｌ
Ｎｅｕｒｏ￣ｏｔｏｌꎬ ２０１９ꎬ ２４ (３):１４７￣１５３.
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