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　　［摘要］　目的　探讨儿童先天性内耳畸形伴自发性脑脊液耳漏的临床特征、诊断及治疗。方法　
收集我院２０１２—２０２１年９例先天性内耳畸形伴自发性脑脊液耳漏患儿的临床资料，回顾性总结本组病
例的临床表现、辅助检查、治疗及预后等情况。结果　９例患儿均为单侧发病，左耳１例，右耳８例，均
伴发热。部分患儿伴头痛、呕吐、惊厥发作、耳溢液、耳痛等临床症状。听力检查均提示重度以上感音神

经性耳聋，ＣＴ提示内听道底均可见骨质缺损。所有患儿并发细菌性脑膜炎，４例共同腔畸形患儿出现
不同程度脑积水、惊厥持续状态、继发性癫痫、周围性面瘫等并发症。９例患儿均采用经乳突入路的手
术方式行漏口修补。８例患儿一次手术成功，１例患儿因术后２个月复发行二次手术，所有患儿术后随
访３月至２年均无复发。结论　儿童先天性内耳畸形伴自发性脑脊液耳漏常因细菌性脑膜炎相关症状
就诊而发现，及时行听力检查和颞骨高分辨ＣＴ有助于早期诊断；手术治疗是最有效的治疗方法。
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　　脑脊液耳漏是指脑脊液通过硬脑膜和颅底间异常
的骨质缺损所形成的异常通道流入中耳。临床多为继

发性，常由颞骨骨折、慢性化脓性中耳炎、胆脂瘤及手

术等原因引起。儿童自发性脑脊液耳漏临床上较为少

见，无明显外伤史、手术史、肿瘤史，主要原因为先天性

内耳发育畸形［１］。患儿早期临床表现缺乏特异性，诊断

比较困难，容易漏诊或误诊，多因反复发作细菌性脑膜

炎就诊于神经内科而被发现。我科于２０１２—２０２１年共
收治９例自发性脑脊液耳漏住院患儿，经手术治疗患
儿预后均较好。现对９例患儿的临床资料进行回顾性
分析，探讨自发性脑脊液耳漏的临床特征、诊断及治疗

方法，以期为临床诊治提供借鉴。

１　资料与方法

１．１　一般资料
　　共 ９例自发性脑脊液耳漏患儿，年龄 ０．６岁～
１２．８（５．２±４．３）岁，男性８例，女性１例。９例患儿均
为单侧发病，左耳１例，右耳８例。
１．２　临床特征与诊断
１．２．１　症状及并发症　　９例患儿均出现反复发热，
病程５ｄ至５年。４例伴头痛，４例伴喷射性呕吐，２例
伴反复惊厥发作，２例伴意识障碍。此外，均伴有患侧
听力不同程度的下降，伴患耳流出透明清亮液体者

１例，伴患侧耳痛者 ２例，伴闭目困难、口角歪斜者
１例。所有患儿均于神经内科确诊细菌性脑膜炎，经
抗感染治疗病情稳定后转入我科。伴脑积水者 ２例
（年龄分别为１．３岁，５岁），伴继发性癫痫者１例（年
龄为１．３岁），伴周围性面瘫者１例（年龄为１．６岁 ），
伴惊厥持续状态者１例（年龄为０．６岁）。９例患儿均
无头部外伤史及手术史。

１．２．２　辅助检查
１．２．２．１　耳内镜检查 　　４例患侧鼓膜浑浊，标志不

清，５例患侧鼓室内见明显积液，９例患儿患侧鼓膜均
无内陷。

１．２．２．２　听力检查 　　９例患儿患侧均为重度以上
感音神经性耳聋。

１．２．２．３　影像学检查 　　 本研究中９例患儿高分辨
ＣＴ和ＭＲＩ均提示内耳畸形（图１）。其中４例为单侧
共同腔畸形，４例为单侧不完全分隔Ⅰ型（ｉｎｃｏｍｐｌｅｔｅ
ｐａｒｔｉｔｉｏｎｔｙｐｅⅠ，ＩＰⅠ）。１例为双侧内耳畸形，耳漏
侧为ＩＰⅠ，对侧为Ｍｉｃｈｅｌ畸形。
　　９例患儿ＣＴ均提示患侧内听道底可见骨质缺损，
其中４例共同腔畸形，１例单侧ＩＰⅠ，１例双侧内耳畸
形，耳漏侧内听道底缺损尤为明显。

　　９例患儿乳突和或鼓室均存在软组织影，其中６例
软组织影甚至充满乳突和鼓窒腔。９例患儿均存在患
侧耳前庭扩大，但均无耳蜗导水管扩大。其中１例存
在前庭窗囊状扩大。２例患儿头颅ＭＲＩ提示脑积水改
变。１例反复惊厥发作的患儿脑电图显示痫性放电。
１．２．３　诊断　　患儿既往均有细菌性脑膜炎发作病
史，结合耳内镜、听力学检查及影像学检查术前高度怀

疑先天性内耳畸形伴自发性脑脊液耳漏，但儿童术前

不易配合行鼓膜穿刺明确鼓室积液性质，故最终需结

合术中发现确诊。

１．３　手术治疗
　　９例患儿均采用全身麻醉下经乳突入路的手术方
式。术中发现耳漏漏口均位于前庭窗，６例患儿伴镫
骨底板畸形或缺如，均予以去除镫骨后将颞肌肌肉筋

膜修剪为５ｍｍ×５ｍｍ×２ｍｍ小块，逐渐塞入前庭池塞
满，漏口位置采用颞肌肌肉加筋膜哑铃状填塞，外以耳

脑胶加固。其中１例术后复发患儿第二次手术时发现
前庭窗及咽鼓管鼓室口均有漏口，术中以颞肌筋膜哑

铃状填塞，外以骨蜡加固，鼓室内填塞明胶海绵。
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→：示内听道底明显缺损

Ａ：患儿１，右耳共同腔畸形；Ｂ：患儿２，右耳ＩＰⅠ；Ｃ：患儿３，右耳ＩＰⅠ，左耳为Ｍｉｃｈｅｌ畸形

图１　 ３名典型先天性内耳畸形伴自发性脑脊液耳漏患儿颞骨高分辨ＣＴ影像图
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２　结果

　　术后予以患儿三代头孢静脉输注预防感染，甘露
醇静滴３～５ｄ及止血等对症治疗，避免咳嗽、擤鼻涕
及排便等用力。患儿均于术后５天出院，术后１４天抽
取外耳道纱条，抽取时见创面干燥，外耳道均未见液体

流出。

　　８例患儿一次手术成功。１例患儿术后２个月因
右侧鼻腔出现清水样渗液，检测为脑脊液，诊断为脑脊

液耳漏术后复发，行二次手术。经长期随访，９例患儿
术后３个月至２年均无复发。

３　讨论

３．１　先天性内耳畸形伴自发性脑脊液耳漏的发病原因
　　引起自发性脑脊液耳漏的主要原因为胚胎发育异

常导致的先天性内耳畸形［２－３］。目前公认有两种病理

生理学学说，“蛛网膜颗粒论”和“先天性缺陷论”［４］。

由ＧＡＣＥＫ（１９９０年）提出的“蛛网膜颗粒论”学说认
为：由于蛛网膜颗粒异常存留在无静脉窦的颅骨表面，

持续的脑脊液压力直接作用于颅骨，使含有气腔的骨

质（如乳突、筛骨等）更易发生侵蚀，最终导致骨质缺

损、出现脑脊液耳漏。而“先天性骨质缺损学说”则认

为：因胚胎发育异常引起内耳畸形，导致内听道底、镫

骨底板等骨质缺损；长期的颅内压刺激使得内耳压力

增高、膜性结构破坏；在蛛网膜下腔和前庭之间形成病

理性通道，从而出现脑脊液耳漏［５］。本研究中９例患
儿ＣＴ均可见内听道底缺损，术中发现漏口均在前庭
窗；６例伴镫骨底板畸形或缺如；考虑长期脑脊液压力
经内听道底缺损侵蚀前庭窗周围结构，最终形成自发

性脑脊液耳漏。

３．２　先天性内耳畸形伴自发性脑脊液耳漏的诊断与
鉴别诊断

　　儿童先天性内耳畸形伴自发性脑脊液耳漏多为单
侧发病，本组病例显示 ９例患儿均为单侧发病。８例
单侧内耳畸形患儿对侧听力均正常，所以临床上早期

容易漏诊，常因脑膜炎发作首先就诊于儿科。我们查

阅相关的文献报告，并结合本研究９例患儿的临床资
料，建议诊断儿童先天性内耳畸形伴自发性脑脊液耳

漏，需结合病史及辅助检查：①对于脑膜炎发作尤其是
反复发作的患儿，需询问是否有听力下降及外耳道流

出清亮液体的病史。文献报道临床上大约 ６％的细菌

性脑膜炎的患儿 病例反复发作，其中 １％是由内耳畸
形引起的［６］，因此对伴有脑膜炎反复发作的患儿需警

惕先天性内耳畸形导致脑脊液耳漏可能。②耳镜提示
部分患儿鼓室内积液。如患儿配合，术前可行鼓膜穿

刺明确积液性质，但需警惕穿刺引发细菌性脑膜炎发

作风险；注意与分泌性中耳炎鉴别。③听力检查异常，
提示重度或极重度感音神经性聋，也可提示为全聋。

④ 影像学检查：ＣＴ或磁共振提示鼓室腔内有低密度
影及内耳畸形，合并患侧内听道底骨质缺损。⑤部分
患儿可出现脑积水、继发性癫痫、惊厥持续状态以及周

围性面瘫等神经系统并发症。

　　本组９例患儿的临床表现及辅助检查与上述基本
相符。由于患儿不配合，术前未能行鼓室穿刺明确积

液是否为脑脊液。此外，本组病例显示颞骨高分辨ＣＴ
提示耳蜗畸形越严重、伴发的内听道缺损就重，且脑脊

液耳漏伴发细菌性脑膜炎发病的年龄可能越小；更易

出现多个神经系统并发症。

３．３　先天性内耳畸形伴自发性脑脊液耳漏的治疗方法
　　应根据病变部位、骨质缺损范围，选择合适的手术
方式。手术入路包括颅中窝入路、乳突入路以及二者

联合径路［７］，也有部分学者采用耳内镜下经外耳道径

路。颅中窝入路暴露范围最广，适用于可能存在多个

骨质缺损的患者，因接受度及开颅技术的限制，所以目

前开展较少［８］。耳内镜下经外耳道径路视野开阔、创

伤小、术后恢复快，适用于漏口位于前庭窗的患者；但

无法发现和修补视野之外的漏口，此时需行开放入路

探查修补［２，９］。乳突入路适用于缺损位于天盖周围及

后鼓室的患者，修补材料可选取颞肌肌肉、筋膜，辅以

耳脑胶、骨蜡、明胶海绵等。

　　此外，内耳畸形容易合并面神经发育异常。本组
患儿中，１例术前出现面瘫，术中见面神经水平段骨质
缺损，术中应注意保护面神经，必要时可采用面神经监

护仪避免医源性损伤。患儿最常见的漏口位置为前庭

窗镫骨底板周围，故术中应着重探查镫骨底板及其周

围区域，去除镫骨后予以修复材料填塞瘘口。需注意：

简单地将肌肉填塞漏口或前庭窗内，并不能有效闭合

漏口，复发率较高［７］。本组９例患儿均采取乳突入路、
予以去除镫骨后以颞肌肌肉筋膜填塞，外以耳脑胶或

骨蜡加固。８例患儿一次手术成功，１例患儿行二次手
术，所有患儿随访未再复发。

　　综上所述，儿童先天性内耳畸形伴自发性脑脊液

７９４　ｈｔｔｐ：／／ａａｍｍｔ．ｔｍｍｕ．ｅｄｕ．ｃｎ　　 　　　　　　陆军军医大学学报，２０２２，４４（５）



耳漏临床上少见。对于反复细菌性脑膜炎发作的患

儿，若合并鼓室积液、听力异常时需警惕自发性脑脊液

耳漏伴内耳畸形可能。进一步行高分辨 ＣＴ了解有无
内耳畸形、鼓室乳突腔有无软组织影及内听道骨质缺

损情况。如诊断脑脊液耳漏需尽快行漏口修补，多选

择乳突入路，手术治疗效果好。
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