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大前庭水管综合征与波动性听力损失 

王锦玲 

【摘要】 目的 分析波动性听力损失在大前庭水管综合征(1arge vestibular aqueduct syndrome，I~VAS)中的特征。 

方法 总结 LVAS 13例(23耳)的临床资料，对其波动性听力损失的机理、LVAS诊断及治疗作一讨论。结果 LVAS 

l3例(23耳)中双侧 l0例，单侧 3例。平均年龄7．9岁。多幼年起病，呈缓慢进行性听力减退，波动性突然加重 l2 

耳，并伴发作性眩晕3例。6例有提重物、运动、乘飞机、感冒史。3例有遗传性家族史。纯音听力多呈高频下降型 

感音神经性聋。眼震电图 l2耳中6耳一侧半规管麻痹。高分辨率 cr显示大前庭水管扩大 2．5—8 mm，有的深达 

前庭总脚。结论 LVAS多于幼年时出现缓慢进行性听力减退，可伴波动性突发性听力下降、眩晕，常与增加颅内 

压的活动有关 ，故应注意预防和避免。 
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Large VestibularAquduct Syndrome and Fluctuating Hearing Loss 

Wang Jinling 

(Department of Otolaryngology of Xijing Hospital， 

Fourth Military Medical University，Xi arl，710032) 

【Abstract】 Objeet~ To observe the characteristics of fluctuating sensorineural hearing loss(PSHL)in 1．rge vestibular 

aqueduct sy1 聊舱(LVAs)．Methods The clinic sills in 13 eases(23 ears)of LVAS were analyzed．The maehanism of FSHL， 

diagnosis and trealrnent ofLVAS were discussed．Results Out of 13 LVAS patients(23 ears)，10 patients were bilateral and 3 pa- 

tients were unilatera1．The average age was 7．9 years old．The onsets of LVAS probably were in childhood．and progressed slowly． 

12 eaIs were fluctuating hearing loss，3 p．~ents had vertigo attack，and 6 eases were related to carrying heaving objects，doing exer- 

cise．taking ail~ ne nights and having severe oDlds．3 p．~ents had familial heredity history．6 ears were unilateral semicircular Ca．- 

hal paralysis．High resolution CT results showedthat vestibular aqueductwerelargefrom 2．5mm to 8mm，and 8Ollflewere deepin- 

to vestibulartotal eras．Conclusion Besides the enlarged vestibular aqueduct comfirmed by HRCT scans．the sy,~rome is fre- 

quently associated with progressive sensorineural hearing loss presenting in childhood，and the onset is usually fluctuating and sud- 

den，following all event causing increased intracranial pressure．Therefone，to avoid head la'auma or activity that may increase in- 

tracranial pressure is important for prognosis and preventative counseling． 
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大前庭水管扩大畸形在先天性内耳畸形 中常 

见，可独立存在，也可伴发其他内耳畸形。近年来许 

多学者提出只有单独的大前庭水管扩大畸形，不伴 

有其他内耳发育异常，并伴感音神经性听力损失才 

诊断为大前庭水管综合征 (1arge vestibular aqueduct 

syndrome，i~vAs)⋯。我科近 3年来经 CT确诊为先 

天性内耳畸形 40例 (63耳)，其 中单独大前庭水管 

扩大 13例(23耳)，感音神经性听力损失出现波动 

性或突发性加重者 12耳。临床上易与梅尼埃病混 
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淆或漏诊 、误诊。现对大前庭水管综合征 13例(23 

耳)的临床特点及诊治体会作一讨论。 

1 资料与方法 

1．1 一般资料 近 3年诊治 LVAS 13例 23耳，其 

中住院患者 2例，门诊患者 11例。10例双侧性，3 

例单侧性。男 5例，女 8例，年龄 4—21岁，平均 7．9 

岁。12岁以下占69．2％，病程 1周至 20余年。1周 

者为单侧耳聋被偶然发现。有耳毒性药物史 4例， 

中耳炎史 1例，遗传性家族史 3例。 

1．2 临床表现 多幼年时起病，呈缓慢进行性听力 

减退，多无明显原因在清晨或午睡后起床发现听力 

下降。出现波动性听力减退 12耳，其中4耳呈突发 

性加重。伴发作性眩晕3例，幼儿表现为不稳感、易 
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跌跤 3例。3例眩晕发作与听力波动密切相关，眩 

晕发作时听力差，眩晕过后听力好转。有时伴耳呜 

6例。6例有弯腰提重物 、乘飞机 、感 冒、发热 、运动 

后出现听力下降或眩晕史。 

1．3 除 6岁以下儿童行听性脑干反应(ABR)或儿 

童行为测听外 ，其他均行纯音听阈测试 、声 导抗测 

试 、耳声发射 ，部分眩晕或极重度聋患者行眼震电图 

检查。全部患者行颞骨高分辨率 CT(HRCT)检查确 

诊。HRCT主要采 用轴 面扫描 ，扫 描层一 般 1 2 

ITlnl，间隔 1～2 ITlnl。本组采用在大前庭水管外 口与 

后、上半规管总脚联线 的中点测量大前庭水管 的管 

径。如管径超过 2 mIn，诊为大前庭水管扩大。 

2 结果 

2．1 纯音听阈测试 本病纯音听力图呈高频下降 

型多见 ，达 73％，平坦型 14％，岛状听力 13％。低频 

(125、250 Hz)平均听阈为70．25 dB，语频(500、1 000、 

2 000 Hz)平均听阈为76．4 dB，高频(4 000、8 000 Hz) 

平均听阈为 105．5 dB，根据 WHO国际残联疾病分 ’ 

类-2 划分听力损失等级 ，本组听力损失轻度 1耳 ，中 

度 2耳，中重度 5耳，重度 6耳，极重度 9耳。双耳 

耳聋程度可不一致。有的一侧 为中重度，另一侧 为 

重度。畸变产物耳声发射(DPOAE)大多未引出。声 

导抗检查鼓室导抗图正常，声反射均未引出。 

2．2 前庭功能检查 12耳眼震电图出现一侧半规 

管麻痹 6耳 ，该侧均为极重度聋者。其中 1例患者 

于 1997年右耳突聋后呈极重度聋时。眼震电图显示 

该侧半规管麻痹。2001年再次 出现左耳 突聋听不 

到声音后，检查左侧半规管麻痹 ，而右侧半规管功能 

已恢复正常，虽然右耳仍为极重度聋。 

2．3 HRCT检查 均经 HRCT确诊。大前庭水管扩 

大 2．5—8 mIn，有的扩张深度达前庭总脚。 

3 典型病例 

病例 1 患者男 ，18岁，学生，双耳波动性听力 

减退 12年。1990年 5月发现听力减退，至当地医院 

检查诊断为感音神经性聋，左耳较右耳重 (图 1)。 

小时曾有数次走路突然失衡跌倒和庆大霉素用药 

史。1991年后出现波动性听力减退，均于应用扩血 

管 、营养神经及促代谢类药物后部分恢复或恢复。 

双耳听力维持在 60～80 dB，佩戴助听器能进行一般 

交流。曾有 2次颞骨 HRCT检查报告正常。1997年 

6月后先觉右耳听力减退加重，后双耳反复数次听 

不到声音，在我院行 HRCT检查才诊断双侧大前庭 

水管扩大，管径 5—m (图 2)。经住院予激素 、改善微 

循环及营养神经等药物治疗，左耳听力好转，右耳未 

能恢复。此后 4年间听力 尚稳定。2001年 10月在 
一 次乘飞机后 3小时先出现眩晕、恶心、呕吐，随即 

左耳亦听不到声音。曾在当地医院行声导抗测试， 

左鼓室压为 一160 mmHzO，按“航空性 中耳炎”行咽 

鼓管通气等对症处理无效。后人我院予激素、低分 

子右旋糖酐 、金纳多、葛根素、营养神经药 、脱水剂等 

药物治疗 ，在治疗期间及治疗后半个月 ，患者曾有 7 

8次左耳从听不到任何声音到听到拍掌声 ，但仅 

维持半天至 2天，常在清晨起床或午睡后听力又丧 

失 ，但发病 2个月后左耳听力又逐渐恢复至这次突 

聋前 ，甚至略好于发病前。鉴于双耳为极重度聋，建 

议行人工耳蜗植入术，患者在外院行右耳人工耳蜗 

植入术后听力明显改善，能进行正常交流和电话交 

谈 ，效果满意。 
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图 1 病 例 1不 同时 间的纯青 测听 图 

病例2 患儿女，8岁，2岁后父母发现其双耳 

听力减退，2000年 7月以来原因不明听力反复波动 

性减退，约每月一次，常于清晨起床后出现耳鸣、听 

力减退，无头晕，一般 7—10天逐渐好转，纯音测听 

语频平均听阈右耳 91．7 dB，左耳 100 dB(图3)；声导 

抗声顺值双耳 0．6，鼓室导抗图双耳 A型，声反射未 

引出；DPOAE未引出。颞骨 CT显示双侧大前庭水 

管扩大，管径 5 lnin，深度达前庭总脚(图 4)。 

4 讨论 

大前庭水管综合征是最常见的先天性内耳畸 

形。Valvassori等(1978年)在 3 700例前庭或听功能 

障碍患者的 Cr中发现 50例大前庭水管扩大异 常。 

发病率为 1．5％，其中40％是孤立的异常，而 60％伴 

有其他畸形。本组内耳畸形 63耳 中大前庭水管扩 
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图 3 病 例 2的 纯首厕 听 图 

大共 3l耳，占49．2％，其中74．2％为单独大前庭水 

管扩大，25．8％伴其他内耳畸形。双侧 l0例，单侧 3 

例，双耳患病远较单耳多见。发病年龄 38．5％在 5 

岁以下，l2岁以下 占 69．2％，少数单侧性为偶然被 

发现。耳聋程度轻重不一，本组轻度仅 1例，中度及 

中重度 占30．4％，重度及极重度 占65．2％。单侧均 

表现为极重度聋或全聋。 

LVAS的成因 目前仍不清楚。推测 内淋 巴管和 

大前庭水管(VA)在胚胎第五周时发育受到抑制和 

畸变 ，致使 VA停 留于胚胎期的宽大状态 ，且在内耳 

和蛛网膜下腔之间出现异常交通 J。LVAS主要表 

现为先天性或幼儿期的感音神经性聋，多为渐进性， 

本组波动性听力减退占 47．8％，显示为本病的一重 

要特征。患者主诉的听力波动可轻可重，轻者无明 

显原因多于清晨或午睡起床后听力减退 、耳鸣，无头 

晕，多于数天或 1周左右用药后自行恢复；重者可因 

某些致颅 内压增高的诱 因使听力呈骤然下降，甚至 

全聋，常伴眩晕，需药物治疗后恢复或部分恢复。根 

据这一特征提示 ，行颞骨 HRCT检查，绝大多数显示 

VA扩大，使 LVAS确诊。本病症状与梅尼埃病有相 

似之处，但从病史、临床表现及检查仔细分析，不难 

鉴别。LVAS发病 多在幼儿，症状 以进行性 听力下 

降、高频听力损失为主。部分波动性，且可出现骤然 

听力下降，常与轻微头部外伤、导致颅内压增高因素 

有关 ，少数有眩晕 ，多为不稳感 ，颞骨 cT显示 VA扩 

大畸形。梅尼埃病发病多在中年，常与疲劳 、精神因 

素有关 ，症状以反复发作性眩晕为重，听力的波动性 

较轻，听力减退早期多为低频听力损失，颞骨 cT未 

见内耳畸形。 

关于 LVAS导致听力波动性的机理不 明，推测 

可能为：正常狭窄的前庭和耳蜗导水管起着当颅内 

压变化时对耳蜗内压力影响的缓冲作用。当大前庭 

水管扩大，而耳蜗导水管直径正常时，脑脊液压力变 

化易经明显扩大的大前庭水管传至耳蜗，使其各部 

分压力失衡 ，可以直接损伤膜迷路 ，也可造成膜迷路 

破裂，引起 内外淋巴液混合 ，导致耳聋。同时大前庭 

水管扩大畸形常伴有 内淋巴囊及内淋巴管的薄壁囊 

样改变 ，皱纹部缺失，缺乏囊周疏松的血管组织 ，引 

起吸收 、清除、分泌功能不良，导致 内淋 巴大量蓄积 

稀释，遏制血管纹离子泵机制，造成 内耳 电解质失 

衡，有毒代谢产物积聚，内淋巴囊中的高渗成分，经 

连合管返流到蜗管，使耳蜗感音神经上皮损伤，而出 

现高频损害为主的感音神经性聋_4J。这可解释为什 

么头部轻微外伤、乘飞机 、咳嗽、喷嚏等时会突然 出 

现或加重听力障碍。Gussen等-5 J对突发性感音神经 

性聋的颞骨研究指出，连合管与耳蜗基底转连接处 

附近区域对渗透压突变十分敏感，易引起膜和细胞 

的破坏。如 LVAS合并膜迷路畸形、薄弱，则更易发 

生破裂而导致耳聋。 

LVAS除病史、临床症状外 ，听力学检查可了解 

耳聋的性质、程度 、有无波动性及演变情况。诊断主 

要靠颞骨 HRCT或 MRI扫描。CT扫描常采用轴面， 
一 般采用在大前庭水管外 口与后、上半规管总脚联 

线的中点测量大前庭水管 的直径。Wilbrand等 报 

告 ，正常颞骨大前庭水管直径为 0．4—1 mill，如直径 

超过 2 mill，可认为是大前庭水管扩大。本组大前庭 

水管管径 2．5 8 mill。对大前庭水管扩大畸形的患 

者，MRI可提供较大分辨力和膜迷路液体 间隔的定 

界，在 T，w影像上显示后颅窝乙状窦之前和内听道 

之后区域信号明显增强 ，此为内淋巴管和内淋巴囊 

的部位，病变者显示扩张充满液体的内淋巴管和内 

淋巴囊 。有条件者最好同时行 MRI检查。 

LVAS目前尚无确切有效的治疗方法。扩血管 、 

营养神经及促代谢类药物的对症治疗 ，避免头颅外 

伤，预防感冒，避免剧烈的体育活动或升高颅内压的 

活动可减缓听力的发展。有报道行内淋巴囊减压、 

分流术 ，效果不满意⋯。有残余听力者应及早戴助 

听器，但本病多有波动性听力改变，需及时调整助听 

器的输出功率。近年有报道对 LVAS极重度聋幼儿 

选择人工耳蜗植入，可有效改善听力。Fahy等 对 

4例大前庭水管综合征儿童施行人工耳蜗植入，随 

访 1年，听力有很大改善，未出现淋巴漏和手术并发 

症 ，提出大前庭水管综合征并非人工耳蜗植入的禁 

忌症。本组 1例 LVAS语后聋患者施行人工耳蜗植 

人术，术后即能进行一般交谈。 
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反复 以听力减退为主要症状的多发性硬化症一例 
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1 临床资料 

患者，男，2o岁。于 12岁起无明显诱 因突发双耳听力减 

退和双眼视力下降 ，头颅 CT及脑电图检查未发现异常 ，诊断 

为视神经炎 ，经对症治疗双眼视力恢复到 1．5，听力基本恢复 

正常。1988年再度出现听力减退(此次无视力下降)，纯音听 

阈测试双耳语言频 率听阈均值 (erA)47 dB HL；听性脑干反 

应(ABR)检查，双耳反应阈值提高50 dB nHL，各波潜伏期和 

波间期正常。用维生素 Bl、B。 、AlP、肌苷等治疗后听力好 

转。1992年 7月 10日因听力下降加重二十天，再次作纯音 

听阈测试双耳听力明显下降，PTA左耳 83．3 dB HL，右耳 80 

dB HL。ABR检查，双耳阈值明显提高(80 dB nHL)，左耳波 

Ⅲ，波V潜伏期延长，I一Ⅲ、Ⅲ一V、I—V波间期延长；右 

耳波 V潜伏期延长 ，Ⅲ 一V、I—V波 间期延长。给予以上 

治疗后病情逐 渐稳定 ，但表情呆滞 ，反应 较迟钝。佩戴 大功 

率耳背式助听器。1995年 11月因听力下降 8个月，伴反 复 

四肢抽搐 4个月，以“多发性硬化症?继发性癫痫”住神经内 

科。体检查：四肢肌张力正常，双上肢Ⅳ级，双下肢Ⅲ级，腱 

反射活跃，腹壁反射消失，提睾反射消失，巴彬氏征等病理反 

射均阳性。核磁共振(Mm)报告：1、脑实质多发病灶：①多发 

性硬化 ，②多发性梗塞 ；2、豆状核钙化。1995年 12月 30日患 

者病情突然恶化，经抢救无效，于 1996年 1月 2日死亡。 

2 讨论 

多发性硬化症(MS)又名播散性硬化 ，是一种进展缓慢 ， 

加剧与缓解反复交替 的神经系统脱髓鞘疾病。本病的病因 

至今未明。发病年龄多在 2o～40岁之间。女多于男。首发 

l 贵州省人民医院听力康复研究中心(贵阳 550002)； 2 贵阳医 

学院耳鼻咽喉科 

症状主要为视力障碍，运动障碍及感觉异常，听力下降罕见。 

有资料估计此病的听力下降发病率约 3％【l J，本例患者发病 

早期便 以听力下降为首发症状 ，经治疗听力曾恢复正常。而 

后随着病情逐渐发展，再度 出现听力下降 ，并且逐渐加重 ，为 

双侧性 ，直到出现脊髓症状 ，病程长达 8年之久。 

因为 MS只影响中枢神经系统 ，故 ABR波 I多正常。Ro 

binson和 ltu,ig~的研究表明【2J，经l临床证实有脑干损害的 MS 

的患者，51％可见到波V异常。Shanon等 则观察到 MS患 

者 ABR I—V波间期延长，波 Ⅱ和波Ⅳ明显小或消失，同时 

波V变得较宽大。Glasseock等(1979)也发现，MS患者的脑干 

反应显示中枢传导时间异常，他们认为脑干传导时间延长与 

脱髓鞘过程有关。本例在发病早期毫无脑干症状时 ，ABR即 

可出现异常反应。在病变不同阶段应用ABR进行监测，观察 

到 ABR异常逐渐显著，说明患 者病情逐渐加重 。病变范围逐 

渐扩散。因此ABR可为 MS的临床诊断提供一项客观指标。 

由于 M_S lI缶床表现复杂而多变，早期易误诊。有时 CT扫 

描也无法查出 MS的潜在病灶，因此，临床上发现 ABR检测 

两次异常者应做核磁共振 (Mm)检查 。尤其是钆增强 MRI检 

查可发现大多数 以听力减退形式 出现的多发性硬化。如有 

条件还需行耳声发射、言语测听、声导抗等检查，以进一步确 

诊。 
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