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先天性单侧聋患儿 １１２ 例临床资料分析
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１.国家儿童医学中心 /首都医科大学附属北京儿童医院 /儿童耳鼻咽喉头颈外科疾病北京市重点实验室 耳鼻咽喉头颈外科ꎬ
北京 １０００４５
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摘要:目的　 探讨先天性单侧聋(ｓｉｎｇｌｅ￣ｓｉｄｅｄ ｄｅａｆｎｅｓｓꎬ ＳＳＤ)患儿就诊原因 / 发现途径、听力学特点、影像学特点ꎬ归纳总结单

侧聋患儿临床特点及干预策略ꎮ 方法　 回顾性分析 ２０２０ 年 ６ 月至 ２０２２ 年 ６ 月间就诊于北京儿童医院耳鼻喉科诊断为先天

性 ＳＳＤ 患儿的临床资料ꎬ包括患儿一般资料、就诊原因 / 发现途径ꎬ听性脑干反应、纯音测听、耳蜗微音器电位(ｃｏｃｈｌｅａｒ ｍｉｃｒｏ￣
ｐｈｏｎｉｃｓꎬ ＣＭ)、耳声发射(ｏｔｏａｃｏｕｓｔｉｃ ｅｍｉｓｓｉｏｎꎬ ＯＡＥ)、声导抗等检查ꎻ颞骨 ＣＴ 和 / 或内听道 ＭＲＩ 影像学检查ꎬ总结其临床特

点ꎬ并对干预治疗的患儿进行随访ꎮ 结果　 共 １１２ 例患儿纳入本研究ꎬ其中男 ６６ 例、女 ４６ 例ꎻ左耳 ６１ 例、右耳 ５１ 例ꎻ０ ~ １３
岁ꎬ中位数年龄 ４ 岁 ６ 个月ꎻＯＡＥ:聋耳均未引出ꎻＣＭ:３８ 例聋耳可引出ꎻ对侧正常耳 ＯＡＥ、ＣＭ 均正常引出ꎻ声导抗均为 Ａ 型

曲线ꎻ因新生儿听力筛查未通过就诊的患儿比例最高(４１.１％)ꎻ影像学显示结构异常 ７５ 例(６６.９％)ꎬ其中比例最高为单纯蜗

神经孔狭窄 / 蜗神经发育不良 ６２ 例(８２.７％)ꎻＳＳＤ 患儿接受外科干预治疗 ２ 例ꎬ其中不伴蜗神经发育不良行人工耳蜗植入 １
例、伴蜗神经发育不良行骨桥植入 １ 例ꎮ 术后 ６ 个月ꎬ２ 例患儿均方根误差( ｒｏｏｔ￣ｍｅａｎ￣ｓｑｕａｒｅ ｅｒｒｏｒꎬ ＲＭＳＥ)、定位偏侧 ＢＩＡＳ
值均有改善ꎬ声源定位能力提高ꎮ 结论　 先天性单侧聋患儿内耳结构异常比例较高ꎬ以蜗神经孔狭窄 / 蜗神经发育不良多见ꎮ
儿童单侧聋不易被发觉ꎬ应重视新生儿听力筛查与入园听力体检及定期听力检查ꎬ警惕预防潜在的交通事故风险发生ꎮ 针对

当前先天性 ＳＳＤ 干预率极低的现状ꎬ应提高对疾病特点的认识ꎬ给予个体化、科学性干预ꎮ
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Ａｂｓｔｒａｃｔ:Ｏｂｊｅｃｔｉｖｅ　 Ｔｏ ｉｎｖｅｓｔｉｇａｔｅ ｔｈｅ ｃａｕｓｅｓ / ｄｅｔｅｃｔｉｏｎ ｐａｔｈｗａｙｓꎬ ａｕｄｉｏｌｏｇｉｃａｌ ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓꎬ ａｎｄ ｉｍａｇｉｎｇ ｆｅａｔｕｒｅｓ ｏｆ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ
ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｓｉｎｇｌｅ￣ｓｉｄｅｄ ｄｅａｆｎｅｓｓ (ＳＳＤ)ꎬ ａｎｄ ｔｏ ｓｕｍｍａｒｉｚｅ ｔｈｅ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓ ａｎｄ ｉｎｔｅｒｖｅｎｔｉｏｎ ｓｔｒａｔｅｇｉｅｓ. Ｍｅｔｈｏｄｓ　 Ｗｅ ｒｅｔｒｏ￣
ｓｐｅｃｔｉｖｅｌｙ ａｎａｌｙｚｅｄ ｔｈｅ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｄａｔａ ｏｆ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｄｉａｇｎｏｓｅｄ ｗｉｔｈ ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ＳＳＤ ａｔ ｔｈｅ Ｄｅｐａｒｔｍｅｎｔ ｏｆ Ｏｔｏｒｈｉｎｏｌａｒｙｎｇｏｌｏｇｙꎬ Ｂｅｉｊｉｎｇ
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ｍａｒｉｚｅｄ ｔｈｅ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓ ａｎｄ ｆｏｌｌｏｗｅｄ ｕｐ ｔｈｅ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｈｏ ｒｅｃｅｉｖｅｄ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ. Ｒｅｓｕｌｔｓ 　 Ａ ｔｏｔａｌ ｏｆ １１２ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｅｒｅ
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ｉｎｇ ｓｃｒｅｅｎｉｎｇ (４１.１％)ꎻ ７５ ｃａｓｅｓ (６６.９％) ｈａｄ ｓｔｒｕｃｔｕｒａｌ ａｎｏｍａｌｉｅｓ ｓｈｏｗｎ ｂｙ ｉｍａｇｉｎｇꎬ ｗｉｔｈ ｔｈｅ ｐｒｏｐｏｒｔｉｏｎ ｔｈｅ ｈｉｇｈｅｓｔ ｐｅｒｃｅｎｔａｇｅ
ｗａｓ ６２ ｃａｓｅｓ (８２.７％) ｗｉｔｈ ｓｉｍｐｌｅ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｆｏｒａｍｅｎ ｓｔｅｎｏｓｉｓ / ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｄｙｓｐｌａｓｉａꎻ ２ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ＳＳＤ ｕｎｄｅｒｗｅｎｔ ｓｕｒｇｉ￣
ｃａｌ ｉｎｔｅｒｖｅｎｔｉｏｎｓꎬ ｉｎｃｌｕｄｉｎｇ １ ｃａｓｅ ｏｆ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｉｍｐｌａｎｔａｔｉｏｎ ｗｉｔｈｏｕｔ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｄｙｓｐｌａｓｉａ ａｎｄ １ ｃａｓｅ ｏｆ ｂｏｎｅ ｂｒｉｄｇｅ ｉｍｐｌａｎｔａｔｉｏｎ
ｗｉｔｈ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｄｙｓｐｌａｓｉａ. Ｓｉｘ ｍｏｎｔｈｓ ａｆｔｅｒ ｓｕｒｇｅｒｙꎬ ｂｏｔｈ ｃｈｉｌｄｒｅｎ̓ｓ ＲＭＳＥ ａｎｄ ＢＩＡＳ ｉｍｐｒｏｖｅｄꎬ ａｎｄ ｔｈｅ ａｂｉｌｉｔｙ ｔｏ ｌｏｃａｌｉｚｅ ｔｈｅ
ｓｏｕｎｄ ｓｏｕｒｃｅ ｗａｓ ｉｍｐｒｏｖｅｄ. Ｃｏｎｃｌｕｓｉｏｎ　 Ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ＳＳＤ ｈａｖｅ ａ ｈｉｇｈ ｐｒｏｐｏｒｔｉｏｎ ｏｆ ｓｔｒｕｃｔｕｒａｌ ａｂｎｏｒｍａｌｉｅｓ ｏｆ ｔｈｅ ｉｎｎｅｒ
ｅａｒꎬ ｗｉｔｈ ｓｔｅｎｏｓｉｓ ｏｆ ｔｈｅ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｆｏｒａｍｅｎ / ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｈｙｐｏｐｌａｓｉａ ｂｅｉｎｇ ｔｈｅ ｍｏｓｔ ｃｏｍｍｏｎ. ＳＳＤ ｉｎ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｉｓ ｎｏｔ ｅａｓｙ ｔｏ
ｄｅｔｅｃｔꎬ ａｎｄ ａｔｔｅｎｔｉｏｎ ｓｈｏｕｌｄ ｂｅ ｐａｉｄ ｔｏ ｎｅｗｂｏｒｎ ｈｅａｒｉｎｇ ｓｃｒｅｅｎｉｎｇ ａｎｄ ｈｅａｒｉｎｇ ｓｃｒｅｅｎｉｎｇꎬ ａｎｄ ｖｉｇｉｌａｎｃｅ ｓｈｏｕｌｄ ｂｅ ｅｘｅｒｃｉｓｅｄ ｔｏ
ｐｒｅｖｅｎｔ ｔｈｅ ｏｃｃｕｒｒｅｎｃｅ ｏｆ ｐｏｔｅｎｔｉａｌ ｔｒａｆｆｉｃ ａｃｃｉｄｅｎｔ ｒｉｓｋｓ. Ｇｉｖｅｎ ｔｈｅ ｃｕｒｒｅｎｔ ｓｉｔｕａｔｉｏｎ ｔｈａｔ ｔｈｅ ｉｎｔｅｒｖｅｎｔｉｏｎ ｒａｔｅ ｏｆ ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ＳＳＤ ｉｓ
ｅｘｔｒｅｍｅｌｙ ｌｏｗꎬ ｗｅ ｓｈｏｕｌｄ ｉｍｐｒｏｖｅ ｔｈｅ ｕｎｄｅｒｓｔａｎｄｉｎｇ ｏｆ ｔｈｅ ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓ ｏｆ ｔｈｅ ｄｉｓｅａｓｅ ａｎｄ ｐｒｏｖｉｄｅ ｉｎｄｉｖｉｄｕａｌｉｓｅｄ ａｎｄ ｓｃｉｅｎｔｉｆｉｃ
ｉｎｔｅｒｖｅｎｔｉｏｎｓ.
Ｋｅｙ ｗｏｒｄｓ: Ｃｈｉｌｄｒｅｎꎻ Ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｓｉｎｇｌｅ￣ｓｉｄｅｄ ｄｅａｆｎｅｓｓꎻ Ｉｎｎｅｒ ｅａｒ ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎꎻ Ｈｅａｒｉｎｇ ｓｃｒｅｅｎꎻ Ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ

　 　 单侧聋( ｓｉｎｇｌｅ￣ｓｉｄｅｄ ｄｅａｆｎｅｓｓꎬ ＳＳＤ)是指一侧

为重度及以上感音神经性听力损失(在 ０.５、１.０、
２.０、４.０ ｋＨｚ 平均纯音听阈≥７０ ｄＢ ＨＬ)ꎬ健耳平均

纯音听阈≤３０ ｄＢ ＨＬ[１] ꎮ 儿童单侧聋分为先天性

和后天性ꎮ 随着新生儿听力筛查的普及、儿童听

力保健系统的完善极大提高了先天性 ＳＳＤ 的检出

率ꎮ 近几年越来越多研究显示单耳聆听患儿的学

习能力、语言和认知、社交能力及瞬时声源信息的

加工等均低于正常听力人群[２] ꎮ 目前对儿童先天

性 ＳＳＤ 人群的研究及报道相对较少ꎮ 本文对就诊

于我院门诊的先天性 ＳＳＤ 患儿听力学特征、年龄

分布、发现途径、影像学特征、术后随访进行相关

分析ꎬ以分析总结先天性 ＳＳＤ 患儿的临床特征ꎮ

１　 资料与方法

１.１　 一般资料

收集 ２０２０ 年 ６ 月至 ２０２２ 年 ６ 月于北京儿童

医院耳鼻喉科就诊、诊断为先天性单耳重度 /极重

度感音神经性聋患儿的临床资料ꎬ共计 １１２ 例ꎬ
０ ~ １３ 岁ꎬ其中男 ６６ 例、女 ４６ 例ꎬ左耳 ６１ 例、右耳

５１ 例ꎮ 病历资料包括:年龄、性别、聋耳侧别、就诊

原因 /发现途径、听力学检查、影像学检查ꎮ 本研

究由北京儿童医院伦理委员会审议批准通过

[２０２４￣Ｅ￣００７￣Ｒ]ꎮ
１.２　 纳入排除标准

纳入标准:① <１８ 岁ꎻ② 经听力学检查诊断为

一侧为重度及以上感音神经性听力损失(在 ０.５、
１.０、２.０、４.０ ｋＨｚ 平均纯音听阈≥７０ ｄＢ ＨＬ)ꎬ健耳

平均纯音听阈≤３０ ｄＢ ＨＬ[１]ꎮ
排除标准:① 外中耳畸形ꎻ② 因代谢异常、病

毒感染、外伤等原因导致的感音神经性聋ꎻ③ 突发

性耳聋ꎻ④ 听觉系统占位性疾病ꎻ⑤ 智力障碍者ꎻ
⑥ 药物中毒及家族性耳聋遗传史ꎮ

１.３　 辅助检查

１.３.１　 耳科检查

所有患儿均接受常规耳鼻喉科检查ꎬ除外外耳、
中耳病变ꎮ

完善听力学检查:５ 岁以上儿童:纯音测听、声
导抗、听性脑干反应 ( ａｕｄｉｔｏｒｙ ｂｒａｉｎｓｔｅｍ ｒｅｓｐｏｎｓｅꎬ
ＡＢＲ)、畸变产物耳声发射( ｄｉｓｔｏｒｔｉｏｎ ｐｒｏｄｕｃｔ ｏｔｏａ￣
ｃｏｕｓｔｉｃ ｅｍｉｓｓｉｏｎｓꎬ ＤＰＯＡＥ)、耳蜗微音电位(ｃｏｃｈｌｅ￣
ａｒ ｍｉｃｒｏｐｈｏｎｉｃｓꎬ ＣＭ)ꎻ５ 岁以下儿童:小儿行为测

听、ＡＢＲ、ＤＰＯＡＥ、ＣＭ、声导抗ꎮ 部分患儿行声源定

位能力检查( ｒｏｏｔ￣ｍｅａｎ￣ｓｑｕａｒｅ ｅｒｒｏｒꎬ ＲＭＳＥ)ꎮ
１.３.２　 影像学检查:

包括颞骨高分辨 ＣＴ、内听道 ＭＲＩꎮ
蜗神经发育不良影像学诊断标准:①颞骨高

分辨 ＣＴ 上显示骨性内听道横断面最窄处直径

<３ ｍｍ[３] ꎻ②颞骨高分辨 ＣＴ 上显示蜗神经管狭窄

(横断面直径 < １. ５ ｍｍ) 或蜗神经管未发育[４] ꎻ
③内听道中点横断面的 ＭＲＩ 显示蜗神经的直径<
面神经直径ꎬ或在任何断面均未见听神经ꎻ④桥小

脑角处前庭蜗神经直径<１.５ ｍｍ 或<面神经直径

的１.５ 倍[５] ꎮ 以上任何一种情况均属于蜗神经发

育不良[６] ꎮ

２　 结　 果

２.１　 听力学结果

所有患儿双耳外耳道通畅、鼓膜完整、鼓膜标

志清ꎮ
ＡＢＲ:聋耳 ＡＢＲ 阈值均≥８０ ｄＢ ｎＨＬꎬ对侧耳阈

值均≤３０ ｄＢ ｎＨＬꎻＯＡＥ:聋耳均未引出ꎻＣＭ:３８ 例

聋耳可引出ꎻ对侧正常耳 ＯＡＥ、ＣＭ 均可引出ꎻ耳声

导抗:均为 Ａ 型曲线ꎮ
２.２　 患儿年龄分布

１１２ 例患儿年龄段分布及对应人数ꎬ见图 １ꎮ
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图 １　 １１２ 例患儿年龄段分布
Ｆｉｇｕｒｅ １ 　 Ｄｉｓｔｒｉｂｕｔｉｏｎ ｏｆ ａｇｅ ｇｒｏｕｐｓ ａｎｄ ｔｈｅ ｃｏｒｒｅｓｐｏｎｄｉｎｇ

ｎｕｍｂｅｒｓ ｏｆ １１２ ｃｈｉｌｄｒｅｎ

２.３　 患儿就诊原因 /发现途径

患儿就诊原因及发现途径ꎬ见图 ２ꎮ

图 ２　 １１２ 例患儿就诊原因 /发现途径及对应人数
Ｆｉｇｕｒｅ ２　 Ｔｈｅ ｒｅａｓｏｎｓ ｏｒ ｔｈｅ ｒｏｕｔｅ ｏｆ ｄｉｓｃｏｖｅｒｙ ｉｎ １１２ ｃａｓｅｓ

ａｎｄ ｔｈｅ ｃｏｒｒｅｓｐｏｎｄｉｎｇ ｎｕｍｂｅｒ

２.４　 影像学结果

１１２ 例均行影像学检查:７５ 例仅行颞骨 ＣＴ 检

查ꎬ２６ 例仅行内听道 ＭＲＩ 检查ꎬ１１ 例同时行颞骨

ＣＴ＋内听道 ＭＲＩ 检查ꎮ
１１２ 例中ꎬ３７ 例结构正常ꎮ 结构异常 ７５ 例(比

例 ６６.９％)ꎮ 患儿影像学分析ꎬ见图 ３ꎮ

图 ３　 ７５ 例影像学结构异常患儿影像学分析及对应人数
Ｆｉｇｕｒｅ ３　 Ｉｍａｇｉｎｇ ａｎａｌｙｓｉｓ ｏｆ ７５ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ｓｔｒｕｃｔｕｒａｌ ａｂ￣

ｎｏｒｍａｌｉｔｉｅｓ ａｎｄ ｔｈｅ ｃｏｒｒｅｓｐｏｎｄｉｎｇ ｎｕｍｂｅｒ

　 　 单纯表现为蜗孔狭窄 /蜗神经发育不良 ６２ 例

(８２.７％)ꎬ其中 ８ 例同时行颞骨 ＣＴ、内听道 ＭＲＩ 检
查ꎬＣＴ 提示蜗孔狭窄、ＭＲＩ 提示蜗神经未见显示ꎻ
２６ 例仅完善内听道 ＭＲＩꎬ提示蜗神经未见显示ꎬ３１
例仅完善颞骨 ＣＴꎬ提示蜗孔狭窄ꎮ

３ 例患儿耳蜗未发育同时合并蜗神经发育不

良ꎬＣＴ 显示耳蜗未发育ꎬＭＲＩ 提示蜗神经未见

显示ꎮ
２.５　 外科治疗及随访

２ 例接受手术干预的患儿ꎬ除常规听力学及影

像学检查外ꎬ术前术后均接受声源定位测试及言语

空间听觉质量量表－父母版(ＳＳＱ￣Ｐ)问卷调查[７]ꎮ
其中 １ 例不伴蜗神经发育不良行人工耳蜗植

入、１ 例伴蜗神经发育不良行骨桥植入ꎮ 术后 ６ 个

月ꎬ２ 例患儿 ＲＭＳ、ＢＩＡＳ 均有改善ꎬ声源定位能力

提高ꎬ人工耳蜗植入患儿术前术后声源定位测试ꎬ见
图 ４ ꎻＳＳＱ￣Ｐ 中反映声源定位能力(第二部分空间

听力)的评分ꎬ分别由 ３ 分提高至 ６ 分、３ 分提高至 ５
分ꎮ 人工耳蜗植入患儿术后患侧耳平均听阈为

４５ ｄＢ ＨＬꎬ听阈明显改善ꎮ

图 ４　 人工耳蜗植入患儿术前、术后声源定位测试
Ｆｉｇｕｒｅ ４　 Ｐｒｅ￣ ａｎｄ ｐｏｓｔ￣ｓｕｒｇｉｃａｌ ｓｏｕｎｄ ｓｏｕｒｃｅ ｌｏｃａｌｉｚａｔｉｏｎ ｔｅｓｔｉｎｇ ｉｎ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｉｍｐｌａｎｔｓ
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３　 讨　 论

单耳听力异常临床多见ꎬ但儿童单侧聋报道相

对较少ꎮ 本组 １１２ 例患儿听力学检查ꎬ聋耳均提示

重度或极重度感音神经性聋ꎬ对侧耳听阈正常ꎮ 其

中 ３８ 例聋耳 ＣＭ 可引出ꎬ进一步分析 ３８ 例 ＳＳＤ 患

儿影像学ꎬ提示 ８ 例耳蜗结构正常ꎬ３０ 例伴蜗孔狭

窄与蜗神经发育不良ꎮ ７５ 例蜗神经发育不良患儿ꎬ
３０ 例 ＣＭ 可引出ꎬ占比约 ４０％ꎬ提示蜗神经发育不

良合并听神经病可能性ꎬ对于临床干预方案选择及

预后沟通有重要参考价值ꎮ 其余 ４５ 例蜗神经发育

不良患儿 ＣＭ 均未引出ꎬ分析可能原因:合并前庭耳

蜗结构畸形ꎬ耳蜗毛细胞结构或功能存在异常ꎻ其他

原因导致的毛细胞结构或功能异常ꎻ中耳功能发育

不良亦可导致 ＣＭ 缺失[８]ꎮ
先天性 ＳＳＤ 儿童由于健耳听力正常ꎬ其言语功

能多正常ꎬ不易被家长及老师发现ꎬ给疾病早期诊断

及早期干预带来一定困难ꎮ 绝大多数患儿已习惯用

对侧健耳听ꎬ有些患儿甚至对自己的听觉状况全然

不知ꎬ甚至有患儿在骑行中对过往车辆鸣笛声音方

位判断欠佳、导致交通事故就诊ꎬ发现单侧聋ꎮ 分析

１１２ 例确诊先天性 ＳＳＤ 患儿就诊原因、发现途径

(图 ２)ꎬ其中因“新生儿听力筛查未通过”来诊从而

确诊 ＳＳＤ ４６ 例ꎬ所占比例最高约 ４１.１％ꎮ 近年来随

着新生儿听力筛查的大力开展ꎬ越来越多的听力异

常患儿被早期发现ꎬ尤其是单侧听力异常的婴幼儿ꎬ
因此应重视新生儿听力筛查ꎮ 耳声发射、自动听觉

脑干反应和声导抗检查的联合应用可有效提高新生

儿听力障碍筛查的准确率ꎬ有助于早期诊断和

干预[９]ꎮ
本研究仅记录确诊 ＳＳＤ 的当次就医原因ꎬ分析

其余 ６６ 例“因其他原因就诊而确诊 ＳＳＤ”的患儿新

生儿听力筛查情况:４３ 例家长被告知筛查未通过、
但观察患儿对声音反应正常未予重视未做进一步听

力学检查ꎻ１３ 例家长对患儿出生时听力筛查情况记

忆不清ꎻ１０ 例家长表示对此项检查未知晓ꎮ 因此应

加强新生儿听力筛查项目及在人群中的知识普及ꎬ
积极宣传和推广新生儿普遍听力筛查ꎬ向全社会公

众大力宣传新生儿听力筛查的意义ꎬ唤起家长的重

视ꎮ 进一步分析患儿年龄分布(图 １)ꎬ可看出ꎬ<１
岁、３~４ 岁、６ ~ ７ 岁年龄段人数较为集中ꎬ因此说明

入幼儿园或入学体检、定期行听力检查的必要性ꎬ可
弥补各种原因导致的新生儿听力筛查漏诊的听力损

失ꎬ尽早识别先天性 ＳＳＤꎮ
其中 ３ 例患儿因头晕或耳鸣就诊于外院ꎬ查听

力提示一侧重度感音性神经聋ꎬ２ 例按照突聋治疗 １
个月ꎬ头晕及耳鸣好转、听力未见明显好转ꎬ为进一

步明确病情及后续治疗转诊于我科ꎻ另外一人外院

建议直接转诊于我科就诊ꎮ ３ 例儿童年龄分别为 ９
岁、１０ 岁、１２ 岁ꎬ仔细询问病史ꎬ患儿均未自觉短时

间内听力明显异常ꎬ与头晕或耳鸣之前听力感知无

明显变化ꎬ均行颞骨 ＣＴ 提示蜗神经孔狭窄或闭锁ꎬ
我们推断先天性 ＳＳＤ 可能性大ꎮ 因此ꎬ提示我们在

诊疗过程中仔细询问病史的重要性ꎬ要注意突发性

聋与先天性 ＳＳＤ 的鉴别ꎬ以指导治疗ꎮ
儿童单侧聋(ＳＳＤ)发病率为 ０.１％ ~ ３.０％[１０]ꎬ

儿童先天性 ＳＳＤ 最常见的病因是耳蜗神经发育不

良或缺失[１１]ꎮ 有文献报道[１２]ꎬ儿童 ＳＳＤ 中蜗神经

发育异常比例可达 ４８％ꎬ婴幼儿的 ＳＳＤ 接近 １００％
是由于耳蜗神经发育不良ꎮ 儿童先天性 ＳＳＤ 第二

常见原因是巨细胞病毒感染ꎮ 遗传学上ꎬ双侧听力

损失一半以上与遗传因素相关[１３]ꎬ目前为止单侧聋

在遗传方面尚没有确切研究[１４]ꎮ 国内对于儿童先

天性 ＳＳＤ 的流行病学数据未见明确报道ꎮ
本研究纳入门诊先天性 ＳＳＤ 患儿 １１２ 例ꎬ影像

学显示 ３７ 例结构正常ꎬ结构异常 ７５ 例(占 ６６.９％)ꎬ
其中 单 纯 蜗 孔 狭 窄 /蜗 神 经 发 育 不 良 ６２ 例

(８２.７％)ꎬ比例最高ꎬ与既往文献报道类似[１５]ꎮ 近

几年ꎬ逐渐有研究认为蜗神经发育不良是单侧听神

经病的重要病因之一[１６￣１７]ꎮ
本组患儿中ꎬ耳蜗未发育合并蜗神经发育不良

３ 例( ＩＰ￣Ⅰ畸形 ２ 例ꎬＩＰ￣Ⅱ畸形 １ 例)、共同腔 １ 例ꎮ
对于 ＩＰ￣Ⅰ、ＩＰ￣Ⅱ、ＩＰ￣Ⅲ、共同腔、耳蜗未发育这类畸

形ꎬ可引发脑脊液漏和复发性脑膜炎ꎬ具有极高的风

险性[１８]ꎮ 临床医生应警惕脑脊液耳漏ꎬ需告知家长

存在脑膜炎发生的可能性ꎬ脑膜炎一旦发生ꎬ可做到

对疾病的早期识别ꎬ以免贻误治疗ꎮ 有文献报道ꎬ在
儿童中高达 １５％的复发性脑膜炎与内耳畸形有

关[１９￣２１]ꎮ 因此ꎬ儿童 ＳＳＤ 患儿应常规行影像学检查

以明确病因[２２]ꎮ
值得我们关注的是ꎬ有 ３ 例患儿因在道路骑自

行车时对鸣笛声来源定位差而不慎被车辆撞倒发生

交通事故ꎬ寻找原因、经听力检查发现一侧耳全聋ꎬ
仔细询问家长诉患儿平素喜侧耳倾听、日常生活中

对声音来源定位欠佳ꎬ一直未予重视ꎮ ＳＳＤ 患儿由

于不能有效接收需要双耳提供的关于声音信号的时

间、强度和相位的耳际差ꎬ不能对声源进行准确定

位ꎬ在噪声背景下ꎬ声源定位的劣势尤为明显ꎮ 其中

２ 例患儿家长因患儿对声源定位弱、干预意愿强烈ꎮ
完善影像学检查后ꎬ１ 例伴蜗神经发育不良ꎬ行骨桥
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治疗ꎻ１ 例不伴蜗神经发育不良ꎬ行 ＣＩ 治疗ꎮ 术后 ６
个月ꎬ２ 例患儿声源定位能力客观测试及主观问卷

评分较前均有改善ꎮ
目前ꎬ临床上对于儿童先天性 ＳＳＤ 干预率较

低ꎮ 传统观点认为 ＳＳＤ 对患儿日常工作和生活工

作影响小ꎬ不需要干预ꎻ建议保护健耳即可ꎮ 近年

来ꎬ呼吁儿童 ＳＳＤ 需尽早干预ꎬ以免错过语言学习

和教育的关键时期ꎬ避免因声源定位减弱引发的生

活悲剧ꎬ但干预时机尚无明确共识ꎮ 有专家建议ꎬ对
于 ７ 岁以下听觉言语能力处于发育阶段的患儿ꎬ应
建议其尽快干预[２３]ꎻ另有文献报道ꎬ根据已知的人

类言语发育关键期(３.５ 岁)推算ꎬ应该在 ３.５ 岁前对

ＳＳＤ 患儿进行干预[２４]ꎮ ２０２２ 年美国发表的“美国

人工耳蜗植入联盟特别工作组关于儿童单侧聋人工

耳蜗植入的临床评估及管理指南”中指出:①对于

单侧听力损失患儿ꎬ若 ３ 个言语频率的平均值 ＰＴＡ
≥６０ ｄＢＨＬ和 /或助听下言语清晰度<０.６５ꎬ应进行

人工耳蜗植入评估ꎮ ②ＳＳＤ 儿童早期行人工耳蜗

植入被认为是有利因素ꎻ耳聋时间较长的儿童 ＣＩ 受
益可能受影响ꎬ应给予关注[２５]ꎮ

本研究分析了儿童先天性 ＳＳＤ 患儿就诊原因 /
发现途径、影像学特征及术后随访ꎬ得出了一定的规

律和结论ꎬ加深了对儿童先天性 ＳＳＤ 的认识ꎬ但缺

乏对患儿日常生活的资料搜集及长期随访ꎬ具有一

定的局限性ꎮ 我们在以后工作中将进一步完善就诊

患儿的安静及嘈杂环境中言语识别率、声源定位测

试ꎬ完善言语空间听觉质量量表及听觉疲劳评估ꎬ并
进行长期随访以探索变化规律ꎮ

目前儿童先天性 ＳＳＤ 干预率较低ꎬ以期通过多

中心前瞻性研究ꎬ对接受听力干预的患儿进行随访、
评估干预效果ꎬ以探索先天性单侧聋患儿治疗效果

及最佳干预时机ꎬ帮助患儿更好地融入社会ꎬ以期补

充国内在儿童先天性单侧聋研究领域的空缺ꎮ
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ｅｔ ａｌ. Ｔｈｅ ｅｔｉｏｌｏｇｉｃａｌ ｅｖａｌｕａｔｉｏｎ ｏｆ ｓｅｎｓｏｒｉｎｅｕｒａｌ ｈｅａｒｉｎｇ
ｌｏｓｓ ｉｎ ｃｈｉｌｄｒｅｎ[Ｊ] . Ｅｕｒ Ｊ Ｐｅｄｉａｔｒꎬ ２０１９ꎬ １７８(８): １１９５￣
１２０５. ｄｏｉ:１０.１００７ / ｓ００４３１￣０１９￣０３３７９￣８

[１４] Ｐａｕｌ Ａꎬ Ｍａｒｌｉｎ Ｓꎬ Ｐａｒｏｄｉ Ｍꎬ ｅｔ ａｌ. Ｕｎｉｌａｔｅｒａｌ ｓｅｎｓｏｒｉ￣
ｎｅｕｒａｌ ｈｅａｒｉｎｇ ｌｏｓｓ: ｍｅｄｉｃａｌ ｃｏｎｔｅｘｔ ａｎｄ ｅｔｉｏｌｏｇｙ [ Ｊ] .
Ａｕｄｉｏｌ Ｎｅｕｒｏｏｔｏｌꎬ ２０１７ꎬ ２２(２): ８３￣８８. ｄｏｉ:１０.１１５９ /
０００４７４９２８

[１５] Ｓｕｎｗｏｏ Ｗꎬ Ｌｅｅ ＷＷꎬ Ｃｈｏｉ ＢＹ. Ｅｘｔｒｅｍｅｌｙ ｃｏｍｍｏｎ ｒａ￣
ｄｉｏｇｒａｐｈｉｃ ｆｉｎｄｉｎｇ ｏｆ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ ａｍｏｎｇ
ｉｎｆａｎｔｓ ｗｉｔｈ ｐｒｅｌｉｎｇｕａｌ ｓｉｎｇｌｅ￣ｓｉｄｅｄ ｄｅａｆｎｅｓｓ ａｎｄ ｉｔｓ ｃｌｉｎｉ￣
ｃａｌ ｉｍｐｌｉｃａｔｉｏｎｓ [ Ｊ ] . Ｉｎｔ Ｊ Ｐｅｄｉａｔｒ Ｏｔｏｒｈｉｎｏｌａｒｙｎｇｏｌꎬ
２０１８ꎬ １１２: １７６￣１８１. ｄｏｉ:１０.１０１６ / ｊ.ｉｊｐｏｒｌ.２０１８.０７.０１３

[１６] Ｂｏｕｄｅｗｙｎｓ Ａꎬ Ｄｅｃｌａｕ Ｆꎬ ｖａｎ ｄｅｎ Ｅｎｄｅ Ｊꎬ ｅｔ ａｌ. Ａｕｄｉｔｏ￣
ｒｙ ｎｅｕｒｏｐａｔｈｙ ｓｐｅｃｔｒｕｍ ｄｉｓｏｒｄｅｒ (ＡＮＳＤ) ｉｎ ｒｅｆｅｒｒａｌｓ
ｆｒｏｍ ｎｅｏｎａｔａｌ ｈｅａｒｉｎｇ ｓｃｒｅｅｎｉｎｇ ａｔ ａ ｗｅｌｌ￣ｂａｂｙ ｃｌｉｎｉｃ[Ｊ] .
Ｅｕｒ Ｊ Ｐｅｄｉａｔｒꎬ ２０１６ꎬ １７５(７): ９９３￣１０００. ｄｏｉ:１０.１００７ /
ｓ００４３１￣０１６￣２７３５￣５

[１７] Ｗａｒｄ ＫＭꎬ Ｃｏｕｇｈｒａｎ ＡＪꎬ Ｌｅｅ Ｍꎬ ｅｔ ａｌ. Ｐｒｅｖａｌｅｎｃｅ ｏｆ
ｃｏｃｈｌｅａｒ ｎｅｒｖｅ ｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ ａｎｄ ｈｅａｒｉｎｇ ｄｅｖｉｃｅ ｕｓｅ ｉｎ ｃｈｉｌ￣
ｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ｓｉｎｇｌｅ￣ｓｉｄｅｄ ｄｅａｆｎｅｓｓ [ Ｊ] . Ｏｔｏｌａｒｙｎｇｏｌ Ｈｅａｄ
Ｎｅｃｋ Ｓｕｒｇꎬ ２０２３ꎬ １６９(２): ３９０￣３９６. ｄｏｉ:１０.１００２ / ｏｈｎ.
２５５

[１８] 陈敏ꎬ 高军ꎬ 刘薇ꎬ 等. 儿童内耳畸形相关脑脊液耳漏

的影像学特点 [ Ｊ] . 中华耳鼻咽喉头颈外科杂志ꎬ
２０２３ꎬ ５８(５): ４５２￣４５９. ｄｏｉ:１０.３７６０ / ｃｍａ. ｊ. ｃｎ１１５３３０￣
２０２２０５２７￣００３１０
ＣＨＥＮ Ｍｉｎꎬ ＧＡＯ Ｊｕｎꎬ ＬＩＵ Ｗｅｉꎬ ｅｔ ａｌ. Ｉｍａｇｉｎｇ ｅｖａｌｕａ￣
ｔｉｏｎ ｏｆ ｃｅｒｅｂｒｏｓｐｉｎａｌ ｆｌｕｉｄ ｏｔｏｒｒｈｅａ ａｓｓｏｃｉａｔｅｄ ｗｉｔｈ ｉｎｎｅｒ
ｅａｒ ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ ｉｎ ｃｈｉｌｄｒｅｎ[Ｊ] . Ｃｈｉｎｅｓｅ Ｊｏｕｒｎａｌ ｏｆ Ｏｔｏ￣
ｒｈｉｎｏｌａｒｙｎｇｏｌｏｇｙ Ｈｅａｄ ａｎｄ Ｎｅｃｋ Ｓｕｒｇｅｒｙꎬ ２０２３ꎬ ５８
(５): ４５２￣４５９. ｄｏｉ:１０.３７６０ / ｃｍａ. ｊ. ｃｎ１１５３３０￣２０２２０５２７￣
００３１０

[１９] Ｚｗｉｅｒｚ Ａꎬ Ｍａｓｎａ Ｋꎬ Ｂｕｒｄｕｋ Ｐ. Ｒｅｃｕｒｒｅｎｔ ｍｅｎｉｎｇｉｔｉｓ ｉｎ
ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｉｎｎｅｒ ｅａｒ ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ[ Ｊ] . Ｅａｒ Ｎｏｓｅ Ｔｈｒｏａｔ
Ｊꎬ ２０２１ꎬ １００ ( １ ＿ ｓｕｐｐｌ ): ３８Ｓ￣４１Ｓ. ｄｏｉ: １０. １１７７ /
０１４５５６１３２０９２０３９９

[２０] Ｃｈｅｎ Ｂꎬ Ｓｈｉ Ｙꎬ Ｇｏｎｇ Ｙꎬ ｅｔ ａｌ. Ｓｉｍｕｌｔａｎｅｏｕｓ ｒｅｐａｉｒ ｏｆ
ｃｅｒｅｂｒｏｓｐｉｎａｌ ｆｌｕｉｄ ｏｔｏｒｒｈｅａ ａｎｄ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｉｍｐｌａｎｔａｔｉｏｎ ｉｎ
ｔｗｏ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｒｅｃｕｒｒｅｎｔ ｍｅｎｉｎｇｉｔｉｓ ａｎｄ ｓｅｖｅｒｅ ｉｎｎｅｒ

ｅａｒ ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ [ Ｊ] . Ｉｎｔ Ｊ Ｐｅｄｉａｔｒ Ｏｔｏｒｈｉｎｏｌａｒｙｎｇｏｌꎬ
２０１９ꎬ １２４: １４７￣１５１. ｄｏｉ:１０.１０１６ / ｊ.ｉｊｐｏｒｌ.２０１９.０５.０４５

[２１] 陈敏ꎬ 郑军ꎬ 刘薇ꎬ 等. 儿童脑脊液耳漏修补与人工耳

蜗植入同期手术的探讨[ Ｊ] . 中华耳科学杂志ꎬ ２０２０ꎬ
１８(４): ６６３￣６６７. ｄｏｉ:１０. ３９６９ / ｊ. ｉｓｓｎ. １６７２￣２９２２. ２０２０.
０４.００６
ＣＨＥＮ Ｍｉｎꎬ ＺＨＥＮＧ Ｊｕｎꎬ ＬＩＵ Ｗｅｉꎬ ｅｔ ａｌ. Ｓｉｍｕｌｔａｎｅｏｕｓ
ｃｅｒｅｂｒｏｓｐｉｎａｌ ｆｌｕｉｄ (ＣＳＦ) ｏｔｏｒｒｈｅａ ｒｅｐａｉｒ ａｎｄ ｃｏｃｈｌｅａｒ
ｉｍｐｌａｎｔａｔｉｏｎ ｉｎ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ｂｉｌａｔｅｒａｌ ｉｎｎｅｒ ｅａｒ ｍａｌｆｏｒ￣
ｍａｔｉｏｎ[Ｊ] . Ｃｈｉｎｅｓｅ Ｊｏｕｒｎａｌ ｏｆ Ｏｔｏｌｏｇｙꎬ ２０２０ꎬ １８(４):
６６３￣６６７. ｄｏｉ:１０.３９６９ / ｊ.ｉｓｓｎ.１６７２￣２９２２.２０２０.０４.００６

[２２] 胡春燕ꎬ 党攀红ꎬ 张睿ꎬ 等. 儿童单侧感音性听力损失

的听力学及影像学特征 １４９ 例分析[Ｊ] . 山东大学耳鼻

喉眼学报ꎬ ２０２２ꎬ ３６(１): ３１￣３６. ｄｏｉ:１０. ６０４０ / ｊ. ｉｓｓｎ.
１６７３￣３７７０.０.２０２１.４１８
ＨＵ Ｃｈｕｎｙａｎꎬ ＤＡＮＧ Ｐａｎｈｏｎｇꎬ ＺＨＡＮＧ Ｒｕｉꎬ ｅｔ ａｌ. Ａ￣
ｎａｌｙｓｉｓ ｏｆ ａｕｄｉｏｌｏｇｉｃａｌ ａｎｄ ｉｍａｇｉｎｇ ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓ ｏｆ １４９
ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ｕｎｉｌａｔｅｒａｌ ｓｅｎｓｏｒｉｎｅｕｒａｌ ｈｅａｒｉｎｇ ｌｏｓｓ [ Ｊ] .
Ｊｏｕｒｎａｌ ｏｆ Ｏｔｏｌａｒｙｎｇｏｌｏｇｙ ａｎｄ Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌｏｇｙ ｏｆ Ｓｈａｎ￣
ｄｏｎｇ Ｕｎｉｖｅｒｓｉｔｙꎬ ２０２２ꎬ ３６(１): ３１￣３６. ｄｏｉ:１０.６０４０ / ｊ.
ｉｓｓｎ.１６７３￣３７７０.０.２０２１.４１８

[２３] 王梦ꎬ 龚树生. 单侧聋的干预进展[ Ｊ] . 听力学及言语

疾病杂志ꎬ ２０２１ꎬ ２９(６): ６９５￣７００. ｄｏｉ:１０.３９６９ / ｊ. ｉｓｓｎ.
１００６￣７２９９.０６.０２４
ＷＡＮＧ Ｍｅｎｇꎬ ＧＯＮＧ Ｓｈｕｓｈｅｎｇ. Ｉｎｔｅｒｖｅｎｔｉｏｎ ｐｒｏｇｒｅｓｓ
ｏｆ ｕｎｉｌａｔｅｒａｌ ｄｅａｆｎｅｓｓ [ Ｊ] . Ｊｏｕｒｎａｌ ｏｆ Ａｕｄｉｏｌｏｇｙ ａｎｄ
Ｓｐｅｅｃｈ Ｐａｔｈｏｌｏｇｙꎬ ２０２１ꎬ ２９ ( ６): ６９５￣７００. ｄｏｉ: １０.
３９６９ / ｊ.ｉｓｓｎ.１００６￣７２９９.０６.０２４

[２４] 银力ꎬ 高珊仙ꎬ 屠文河ꎬ 等. 单侧聋患者人工耳蜗植入

的进展[ Ｊ] . 听力学及言语疾病杂志ꎬ ２０１７ꎬ ２５(２):
２１０￣２１５. ｄｏｉ:１０.３９６９ / ｊ.ｉｓｓｎ.１００６￣７２９９.２０１７.０２.０２１
ＹＩＮ Ｌｉꎬ ＧＡＯ Ｓｈａｎｘｉａｎꎬ ＴＵ Ｗｅｎｈｅꎬ ｅｔ ａｌ. Ｐｒｏｇｒｅｓｓ ｏｆ
ｃｏｃｈｌｅａｒ ｉｍｐｌａｎｔ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｕｎｉｌａｔｅｒａｌ ｄｅａｆｎｅｓｓ[ Ｊ] .
Ｊｏｕｒｎａｌ ｏｆ Ａｕｄｉｏｌｏｇｙ ａｎｄ Ｓｐｅｅｃｈ Ｐａｔｈｏｌｏｇｙꎬ ２０１７ꎬ ２５
(２): ２１０￣２１５. ｄｏｉ:１０.３９６９ / ｊ. ｉｓｓｎ.１００６￣７２９９.２０１７.０２.
０２１

[２５] Ｐａｒｋ ＬＲꎬ Ｇｒｉｆｆｉｎ ＡＭꎬ Ｓｌａｄｅｎ ＤＰꎬ ｅｔ ａｌ. Ａｍｅｒｉｃａｎ ｃｏ￣
ｃｈｌｅａｒ ｉｍｐｌａｎｔ ａｌｌｉａｎｃｅ ｔａｓｋ ｆｏｒｃｅ ｇｕｉｄｅｌｉｎｅｓ ｆｏｒ ｃｌｉｎｉｃａｌ
ａｓｓｅｓｓｍｅｎｔ ａｎｄ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｏｆ ｃｏｃｈｌｅａｒ ｉｍｐｌａｎｔａｔｉｏｎ ｉｎ
ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ｓｉｎｇｌｅ￣ｓｉｄｅｄ ｄｅａｆｎｅｓｓ[Ｊ] . Ｅａｒ Ｈｅａｒꎬ ２０２２ꎬ
４３(２): ２５５￣２６７. ｄｏｉ:１０.１０９７ / ＡＵＤ.００００００００００００１２０４
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