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【摘要】目的 探讨蜗神经发育不良(CND)
患儿临床特点及影像学表现。方法 回顾
性分析本院2017年6月至2018年7月60例蜗
神经发育不良患儿(共120耳)颞骨HRCT扫
描和内耳道及内耳MRI表现影像学资料，
分析比较其诊断CND的价值。结果 MRI显
示蜗神经发育不良104耳，其中伴前庭神
经异常48耳，伴面神经细小5耳，伴内耳
畸形48耳，HRCT显示内耳道狭窄56耳，
蜗神经孔狭窄48耳。以MRI显示蜗神经缺
失或细小作为诊断CND依据优于以HRCT显
示耳蜗神经孔狭窄或封闭作为诊断CND依
据(P＜0.05)；以HRCT显示耳蜗神经孔狭
窄或封闭作为诊断CND依据诊断敏感度为
89.42%，阴性预测值59.26%高于以HRCT显
示内耳道狭窄为诊断敏感度53.84%，阴性
预测值25.00%(P＜0.05)。结论 MRI检查
可准确显示CND发生情况，HRCT可通过显
示蜗神经孔的狭窄或封闭提示CND状态，
内耳道正常情况下并不能排除CND的发
生。
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[Abstract] Objective  To explore the clinical features and imaging findings of children 

patients with cochlear nerve deficiency. Methods  The imaging data of HRCT scan of 

temporal bone and MRI of internal acoustic meatus and inner ear of 60 children patients 

with cochlear nerve deficiency (120 ears in total) from June 2017 to July 2018 in the 

hospital were retrospectively analyzed, and their value in the diagnosis of cochlear nerve 

deficiency was analyzed and compared. Results  MRI showed 104 eyes of cochlear nerve 

deficiency, including 48 eyes with vestibular nerve abnormalities, 5 ears with thin facial 

nerves and 48 ears with inner ear malformation. HRCT showed 56 ears of internal 

acoustic meatus stenosis and 48 ears of cochlear foramen stenosis. CND diagnostic basis of 

MRI showing loss or small size of cochlear nerve was better than that of CND diagnostic 

basis of HRCT showing stenosis or closure of cochlear foramen (P＜0.05). The diagnostic 

sensitivity and negative predictive value of CND diagnostic basis of HRCT showing 

stenosis or closure of cochlear foramen were higher than those of HRCT showing stenosis 

of internal acoustic meatus (89.42% vs 53.84%, 59.26% vs 25.00%) (P＜0.05). Conclusion   

MRI can accurately show the occurrence of CND. HRCT can show the state of CND by 

showing the stenosis or closure of cochlear foramen, and the normal condition of internal 

acoustic meatus can not rule out the occurrence of CND.
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    蜗神经发育不良(cochlear  nerve  deficiency，CND)是指第八对

颅神经耳蜗缺失或者细小，包括蜗神经的先天部分或是完全未发育部

分以及后天由于各种原因所导致的退行性改变，是导致感音神经性耳

聋的少见病因之一，研究发现先天性感音神经性耳聋患者中CND发生率

约为2.5%～21.2%
[1-2]

。近年来颞骨HRCT以及MRI在感音神经性耳聋方面

的诊断逐渐受到人们的重视，据人类颞骨研究结果表明CND患者往往出

现内耳畸形以及内耳道狭窄情况，然而CND患者也有内耳和内耳形态均

正常的患者，目前国内外有不少相关报道，且由于研究的对象和方法

差异，结果具有较大的差异
[3]
。本研究通过回顾性分析60例蜗神经发

育不良患儿HRCT扫描和内耳道及内耳MRI表现，探讨蜗神经发育不良患

儿临床特点及影像学表现，报告如下。

  1  资料与方法

  1.1 一般资料  回顾性分析本院2017年6月至2018年7月60例蜗神

经发育不良患儿临床资料，其中男性29例，女性31例；年龄2个月-12

岁，平均(6.25±1.23)岁；其中31例患儿为重度感音神经性耳聋，27

例患儿为自幼耳聋，2例患儿发现听力差时间不详。

  1.2 纳入与排除标准  纳入标准：(1)经颞骨HRCT以及内耳道和内

耳MRI检查，并通过MRI检查确诊为CND患儿；(2)年龄0-12岁；(3)影像

学检查图像质量佳。排除标准：(1)扫描图像中存在明显的呼吸运动伪

影，影响诊断结果的判断；(2)临床资料不全患儿。
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表2 CND患儿内耳道及耳蜗神经孔HRCT表现

内耳道       耳蜗神经孔       合计

 狭窄或封闭 正常 

狭窄     54          2        56

正常     39          9        48

合计     93          11        104

表1 耳蜗神经孔的HRCT表现及蜗神经MRI表现

耳蜗神经孔       蜗神经        合计

        正常    缺失    细小 

狭窄或封闭 0 81 12 93

正常         16 3 8 27

合计         16 84 20 120

  1.3 检查方法   对于不能自

然入睡患儿给予5%的水合氯醛进

行镇静，剂量为0.5mg/kg，肛门

或口服给药。

    1.3.1  HRCT扫描：通过德

国西门子公司生产的Soma t o m 

Definition双源CT进行检查，

扫 描 范 围 为 从 患 者 乳 突 尖 部

到 颞 骨 上 部 ， 扫 描 方 式 为 螺

旋扫描，参数设置为120 k v，

2 4 0 m A s， 6 4× 0 . 7 m m，矩阵

设置为5 1 2× 5 1 2，视野范围

16cm×16cm，骨算法重建，层厚

设置为0.32mm，进行多平面重

组，横轴面基线作为听眶上线，

冠状面与硬腭垂直，层厚设置为

1mm，窗位700HU，窗宽4000HU。

    1.3.2  MRI扫描：通过GE 

Signa  1.5T扫描仪，除采用横

轴面以及冠状面常规SE序列、

FSE序列T 1WI和T 2WI外，进行内

耳水成像，通过三维快速平衡稳

态进动序列，TR4.8～5.5ms，

TE1.5～1.6ms，矩阵256×224，

视 野 1 6 c m × 1 6 c m ， 层 厚 为

0.8～1.0mm，层间距为-0.3mm。

所得的图像斜矢状面进行重组，

基线与内耳道互相垂直，于双侧

进行重组，连续观察患者面神

经、蜗神经以及前庭上、下神经

形态与走行。

  1.4 影像学资料分析  所有

图像均通过2名具有中级职称以上

的影像科医生单盲法进行处理，

若出现意见不一致时，经两位医

师协商后得出最终结果。

  1.5 测量方法

    1.5.1 蜗神经管宽度：选择

HRCT显示的蜗神经管的最宽断面

测量，蜗神经管骨壁内缘的中点

连线长度即为蜗神经管宽度。

    1.5.2 蜗神经管上下径：在

冠状面重建图像上，连接横嵴下

缘与蜗神经管下缘，即为蜗神经

管上下径。

  1.6 诊断标准
[4-5]

    于内耳

MRI图像上观察患儿蜗神经情况，

如若蜗神经直径比同侧的内耳道

内面神经或对侧的内耳道内蜗神

经小即为蜗神经细小，如若横轴

面以及垂直于患儿内耳道斜矢状

面图像上均没有显示出蜗神经即

诊断为蜗神经缺失；如若脑池段

面神经后没有与其互相平行的神

经即诊断为前庭耳蜗神经缺失；

若前庭耳蜗神经较面神经细则为

前庭耳蜗神经发育不良；蜗神经

管宽度：蜗神经管骨壁内缘中点

的连线，若＞2.9mm则诊断为增

宽，≤1.5mm则诊断为狭窄，若区

域内无蜗神经孔或呈骨性密度则

诊断为封闭。

  1 . 7   统计学方法    通过

SPSS21.0统计学软件进行数据分

析，诊断效能比较通过χ
2
检验， 

P＜0.05表示差异有统计学意义。

  2  结   果

  2.1 耳蜗神经孔的HRCT表现

及蜗神经MRI表现    60例患儿120

耳中共有104耳经MRI诊断为CND，

双侧发病44例，双侧发病16例；

蜗神经未显示84耳(见图1-3)，蜗

神经细小20耳(见图4-6)；其中伴

前庭神经异常48耳，伴面神经细

小5耳。CND合并内耳畸形48耳，

其中伴耳蜗畸形32耳，伴前庭半

规管畸形14耳，前庭导水管扩大

耳2耳，56耳不伴内耳畸形。见  

表1。

  2.2  CND患儿内耳道及耳蜗神

经孔HRCT表现    104耳CND在HRCT

中显示内耳道狭窄56耳，内耳道

形态正常48耳；耳蜗神经孔狭窄

49耳，耳蜗神经孔封闭44耳朵，

耳蜗神经孔正常11耳。耳蜗神经

孔狭窄狭窄或封闭占CND患儿的

89.42%(93/104)。16耳MRI显示内

耳道内神经结构无异常患儿，其

内耳道和耳蜗神经孔在HRCT上表

现均无明显异常。见表2。

  2.3  HRCT表现与MRI诊断

CND比较    以HRCT显示的内耳

道狭窄作为诊断CN D依据，敏

感度53.84%(56/104)，特异度

为100.00%(16/16)，阳性预测

值100.00%(56/56)，阴性预测

值25.00%(16/64)；以HRCT检

查显示的耳蜗神经孔狭窄或封

闭为CN D诊断依据，敏感度为

89.4 2 % ( 9 3 / 1 0 4 )，特异度为

100.00%(16/16)，阳性预测值

100.00%(93/93)，阴性预测值

59.26%(16/27)，进行Fisher精确

检验，以HRCT显示的耳蜗神经孔

狭窄或者封闭为诊断CND依据诊断

效能高于以HRCT显示内耳道狭窄

为诊断CND依据，差异有统计学意

义(P＜0.05)；以MRI显示蜗神经

缺失或细小为诊断依据诊断效能
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优于HRCT所显示的耳蜗神经孔狭

窄或封闭作为诊断依据，差异有

统计学意义(P＜0.05)。

  3  讨   论

    了解蜗神经的形态与功能完

整性对人工耳蜗植入术具有重要

价值。蜗神经缺失为进行人工耳

蜗植入术的绝对禁忌，蜗神经细

小是进行人工耳蜗植入术的相对

禁忌
[6]
。

    进行CND诊断时，应了解蜗

神经和相关内耳结构胚胎发育过

程，胚胎第3周时，听面神经节形

成在后脑外侧部，并进行进一步

的分化，在背侧部形成面神经的

膝状神经节，于腹侧部形成第8对

颅神经的听神经节，在第4周或者

第5周时，听神经节发育为上部

和下部，其中上部形成前庭神经

节，而下部则演化成为下神经和

螺旋神经节，在第7周时，螺旋神

经节散发纤维，最终形成蜗神经

节，与此同时从前庭神经节发育

为前庭上神经，约第9周的时间充

质开始软骨化逐渐形成听囊。24

周时，内耳道形成，此时若前庭

蜗神经发育不良，将导致骨化抑

制作用不能发生，导致内耳道狭

窄
[7-8]

。

    颞骨HRCT诊断可显示骨迷

路，判断内耳畸形存在情况，显

示出内耳道的形态、大小与对称

情况，在横轴面原始图像上测量

蜗神经孔大小，能够初步提示蜗

神经发育不良情况，然而HRCT不

能对蜗后软组织情况进行评价，

在发现蜗神经孔狭窄或封闭状态

方面需要进一步进行内耳MRI检

查 
[9]
。内耳MRI能够显示CND直接

征象，目前被认为是诊断CND的最

佳方法。MRP能够对原始的图像重

组，多方位观察患儿内耳道内和

脑池内神经结构及内耳结构，显

示神经结构与位置关系，在CND诊

断中具有重要价值，在确定是否

进行人工耳蜗植入术以及手术侧

别和预后评估中有重要的临床意

义
[10-11]

。

    苏金霏等
[12]

研究认为听泡中

间软骨形成情况能够影响患儿内

耳道的发育，同时内耳道形成与

前庭蜗神经存在情况有关，神经

缺失时内耳道将发育不良。本研

究104耳蜗神经发育异常中，共有

56例耳内耳道狭窄，提示内耳道

的狭窄和蜗神经发育不良具有高

度相关性，但当内耳道处于正常

状态情况下，也存在蜗神经发育

不良的可能性，因此内耳道的形

态并不能作为蜗神经完整性的判

断标志，施剑斌等
[13]

研究结果支

持本结论。Liu Y K等
[14]

研究中提

出对于CT扫描显示耳蜗结构正常

同时内耳道未发现狭窄者无需再

进行MRI扫描，本研究中部分CND

患儿不伴有内耳畸形，HRCT诊断

内耳道狭窄提示蜗神经发育不良

的敏感度仅为53.84%，阴性预测

值仅为25.00%，与其研究结果不

一致，这可能是由于蜗神经出现

异常的时间和前庭神经是否异常

有关，因此HRCT显示的内耳道狭

窄可能出现假阴性结果，出现漏

诊。蜗神经孔是指内耳道底部前

下方的一圆形开口，蜗神经经过

于此，Chung  J等
[15]

研究中对比正

常蜗神经孔宽度和蜗神经孔发育

不良患者蜗神经孔宽度发现二者

存在显著性差异。本研究把1.5mm

作为评价狭窄的标准，研究显示

蜗神经孔的狭窄和封闭比率约占

CND发生的89.42%，而同组中内耳

道狭窄仅占53.84%，若以管腔狭

窄作为CND的诊断标准，二者具

有明显差异。上述研究结果表明

HRCT诊断所显示的蜗神经孔狭窄

或是封闭能够提示蜗神经发育不

良的发生。

    综上所述，MRI检查可准确显

示CND的发生情况，HRCT可通过显

示蜗神经孔的狭窄或封闭提示CND

的发生，内耳道正常情况下并不

能排除CND的发生。
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