
遗传性耳聋主要有隐

性、显性、伴性染色体遗传

和线粒体母系遗传四种遗传

方式。其中，常染色体隐性

遗传是其中最常见的一种

遗传方式，约占遗传性耳聋

的 80%；其次是显性遗传性

耳聋，约占遗传性耳聋的

15%。线粒体基因 A1555G

突变可导致患者对氨基糖苷

类抗生素敏感，易导致药物

性耳聋，应尽量避免接触庆

大霉素、链霉素等氨基糖苷

类抗生素。

在我国，40% 以上的遗

传性耳聋患者是由 GJB2 或

SLC26A4 基因突变所造成

的，而这两个常见耳聋基

因的绝大部分突变都是以

隐性方式遗传，患者往往

在出生时即具有听力障碍，

且听力损失情况比较严重，

多见于重度、极重度耳聋。

耳聋基因诊断有助于

了解患者及其家属所携带遗

传突变的类型和构成，对以

下三种人群具有特别意义：
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1998 年，我国相关部门机构将 3 月 3 日定为全国爱耳日，经过 18 年活动的开展和普及，目前国际上已

普遍开展这项工作，现已升级成为国际爱耳日。今年爱耳日的主题是关注儿童听力健康，旨在帮助公众了解

儿童听力残疾现状、致病原因、儿童听力残疾预防与康复方法，树立早发现、早干预、早康复的理念，降低

儿童听力残疾的发生率；并唤起全社会对听力障碍儿童的关注、理解和帮助。为此，本报特邀多位耳科疾病

专家介绍儿童听力障碍以及常见耳部疾病的防治现状，分享相关进展。

儿童听力健康关系社会未来
全国爱耳日

三种人群检测耳聋基因  可减少儿童遗传性耳聋
▲ 上海交通大学医学院附属新华医院耳鼻咽喉头颈外科  上海交通大学医学院耳科学研究所  杨涛

常见耳病诊治

慢性中耳炎可致听力下降
甚至颅内外并发症
▲ 上海交通大学医学院附属新华医院耳鼻咽喉头颈外科

    上海交通大学医学院耳科学研究所  杨军 汪照炎 吴皓

慢性中耳炎是由于中耳

腔与外界直接相通而出现的

中耳反复感染，表现为长期

流脓。药物治疗仅能暂时控

制炎症，并不能治愈慢性中

耳炎。而长期慢性炎症可致

听骨链损伤，脓性液体可致

内耳功能损伤，使患者听力

逐渐下降。一些慢性中耳炎

患者听力下降的同时还会伴

有中耳胆脂瘤的形成。由于

胆脂瘤对周围骨质的侵蚀，

严重者可能发生颅内外并发

症，如面瘫、迷路炎甚至脑

膜炎、脑脓肿等。

笔者医院曾对近千例慢

性中耳炎患者统计发现，由

中耳炎引发面瘫后再行手术

治疗的患者通常术后面神经

功能恢复不佳。因此，慢性

中耳炎不可轻视，而现代耳

显微外科有望彻底解决慢性

中耳炎相关问题。

中耳炎的显微手术目的

包括：（1）彻底清除病灶，

获得一个“干耳”；（2）

防止一些中耳炎所致的严重

并发症；（2）期望恢复或

者部分恢复受损听力。

具体手术方法有鼓膜成

形术、保留听骨的完壁式鼓

室 成 形 术 和 采 用 人 工 听 骨

的 开 放 式 鼓 室 成 形 术。 其

中，受损听骨的修复目前多

根 据 术 中 所 见 听 骨 破 坏 程

度，选用不同型号的人工听

骨。为尽量减轻患者的经济

负担，避免两次手术对工作

和生活的影响，国内通常将

清 除 病 灶 和 重 建 听 力 同 时

完成（一期手术）。但对于

部 分 患 者 术 后 听 力 恢 复 仍

不太满意，则需 1 年后再做

二期手术。

慢性中耳炎手术时机的

选择十分关键。对于偶发的

中耳炎症，通常可采取保守

的药物治疗并定期随访。对

于听力较好、单纯鼓膜穿孔，

可 选 择 不 流 脓 时 鼓 膜 成 形

术。对于听力下降较明显，

同时伴有反复感染、流脓，

耳朵难“干”者，不采取手

术治疗很难彻底治愈，此时

只要不是急性炎症期，没有

必要待“干耳”后再手术。

近年来，慢性中耳炎相

关手术技术和应用材料迅速

发展，更加注重恢复中耳腔

的正常生理结构，提高术后

听力水平。对于病变严重及

术前感音神经性耳聋患者，

传 统 手 术 方 式 仅 能 清 除 病

灶，难以恢复听力。随着听

觉植入装置的发展，这部分

患者的听力也能通过手术恢

复。目前的植入装置主要有

两种。

振动声桥  一种中耳植

入式助听设备。植入振动声

桥后，处理器的麦克风可采

集 外 界 和 耳 聋 患 者 自 己 的

声音，编码成精密的电磁信

号， 跨 过 皮 肤 发 送 到 植 入

体， 植 入 体 指 令 漂 浮 质 量

传感器振动，并精准传入内

耳。患者可听到清晰而自然

的声音，助听效果明显好于

传统方法。

骨锚式助听器  一种通

过骨传导治疗耳聋的装置，

需外科手术植入。用于帮助

慢性中耳炎、先天性外耳道

闭锁和单侧耳聋不能使用常

规助听器的患者。其原理是

利用自身的颅骨传导声音，

将声音绕过外耳或中耳听力

障碍部位，通过骨头直接发

送到耳朵的听力部位，产生

清晰声音。

耳显微外科有望彻底解决慢性中耳炎问题

手术时机是关键

新技术助力听力提高
许多聋病发病过

程有遗传因素作用。

欧美的统计表明，每

1000 名新生儿中会有

1 名重度听力丧失患

儿，其中一半属遗传

性耳聋。中国新生儿

中也有类似的听力丧

失比例。在大量迟发

性听力下降患者中，

亦有许多患者由自身

基因缺陷致病，或由

于基因缺陷和多态性

造成对致聋环境因素

易感性增加而致病。

因此，遗传性耳聋的

基因学诊断十分重要。

儿童听力健康及耳聋防治

尊重儿童的听觉言语发育规律  尽早有效干预
▲ 北京协和医院耳鼻咽喉科  高志强

资料显示，重度耳聋在新生儿的发

生率约为 3‰ ~4‰：0~6 岁轻中度耳聋约

占 5‰，多由中耳炎引起。耳聋有多种，

通常按造成耳聋的部位，将其分为传导性

耳聋、感音神经性耳聋以及混合性耳聋。

诊治婴幼儿耳聋推荐三早原则：早

发现、早诊断、早治疗。在聋儿发育的

关键期内，需早干预，充分挖掘聋儿的

残余听力，利用大脑言语中枢尚未定势

的条件，减轻聋儿的残障程度，巩固或

重建聋儿的听觉概念系统。为聋儿创造

和提供与人交往的机会，促使他们早日

回归主流社会。

目前常见的干预措施有气导助听器、

骨导助听器或骨导听力植入（骨桥）、声

桥、人工耳蜗、声电联合刺激（EAS）以

及频率调制（FM）系统。对于小耳畸形、

耳道闭锁和中耳炎等造成的传导性耳聋，

通常采取骨导助听器或骨桥、声桥来干预。

对于重度或极重度感音神经性耳聋，需采

用人工耳蜗干预。对于高频陡降的感音神

经性耳聋，建议使用 EAS。康复学校等机

构在上课时多使用 FM 系统，提高噪声环

境下的言语识别率。

对于双侧听力受损的患儿，需要同

时纠正双侧听力。因为双侧听觉更符合

正常的听觉生理，可产生立体听觉，改

善言语识别率，改善听阈，有利于平衡，

提高声音的定位和定向，关乎孩子的安

全和言语理解。对于双侧耳聋儿童，无

论是助听器 + 助听器、助听器 + 人工耳

蜗、人工耳蜗 + 人工耳蜗，双侧效果一

定大于单侧效果。

儿童刚出生时对声音还不十分敏

感，对 50~60dB（A）的声音，可表

现为睁眼、握拳等，对大声亦有惊跳

反射。约 3 个月时，可转向声源。

对 于 距 耳 60 cm 的

35~40dB（A）较轻声

音作出持续可信的

反应，听到母亲

的声音停止活动，

对不同语调能做出

不同反应。进入有

意识的交流阶段，能喃喃

发出单调音节，7 个月时能发

出“爸爸”“妈妈”等复音。

对 声

音 定 位 能

力 明 显 提

高，可控制

和调节自己的

反应，辨认日常生活中

常见词语。

能 听 懂 简 单

的指令，控制和调

节自己反应的能力

增强。语言进入了

词语组合阶段，能说出

几个词语和自己的名字。

能遵循简单指令，进入早期造句

阶段。会说短歌谣、数数，唱歌，开

始识字。

0~3
个月  

4~7
个月  

8~12
个月  

1~2
岁

2~5
岁

图 1 儿童听力和言语发育阶段

儿 童 处 于

不断生长之中，这

个过程是连续的，也

表现出一定的阶段性。

根据儿童的解剖生理特点

以及生活环境改变等，可将

儿童听力和言语发育划分为

几个阶段（图 1）。

由于婴幼儿及儿童时期

是听觉及言语发育的最佳时

期，此期间发生的耳聋若不及

时发现和治疗，将对患儿今

后的言语发育造成不同程度

的影响。也就是所谓的十

聋九哑，最后的结果就

是脱离主流社会，个

人生活质量差，给

家 庭 和 社 会 造

成负担。

☆具有家族性耳聋病史，又面临婚育抉择的遗传

性耳聋患者或其亲属，推荐在正式生育或结婚前，做

一个常见耳聋基因突变的检查。一旦检查结果证明双

方携带可导致遗传性耳聋的基因突变，可进一步通过

胎儿选择的方法降低出生缺陷的几率。

☆具有遗传性耳聋家族史背景的新生儿。基因诊断

可作为听力筛查的一个有效辅助手段，帮助确诊或预测

潜在的早期听力障碍。

☆母亲或母系家属中有药物性耳聋病史者，建议进

行线粒体基因突变检测。如发现可致聋的突变，应尽量避

免和药物性耳聋相关的一系列氨基糖苷类抗菌药的使用。

制图 / 林丽
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