
出了我们 的 预 料。本 书 中 的 指 南 和 总 结 性 科 学 论

文，反映了这些杰出专家的联合贡献。（论文中我们

对一些标题进行了修改，以反映专家组所推荐的学

术用语，正文中的学术用语没有更改，是按照原稿印

刷的。）
在未来的几年中，我们一定会在“听神经病”的

识别、诊 断、处 理 方 面 知 道 得 更 多。在 这 段 过 渡 期

中，我和Ｓｉｎｉｎｇｅｒ博士希望临床医生能够发现这个

指南不仅对患有这种疾病婴幼儿的识别、诊断方面

有帮助，更重要的是希望它能够启动临床医生与患

儿父母和家庭在选择干预方法上进行对话。
我非常感激Ｙｖｏｎｎｅ　Ｓｉｎｉｎｇｅｒ能够与大家分享

她的 意 见，并 且 指 导 计 划、组 织、完 成 这 次 研 讨 会。
这次研讨会的召开和本书的出版与她的贡献密不可

分。Ｆｅｒｄｉｎａｎｄｏ　Ｇｒａｎｄｏｒｉ对 于 ＮＨＳ　２００８研 讨 会

中举行“会中会”也 给 予 了 不 遗 余 力 的 支 持。Ｖａｌｅ－
ｒｉｅ　Ｈｅｒｎａｎｄｅｚ非凡的组织天赋，细致入微的工作态

度和高尚的品格，使得本次研讨会从一个令人振奋

的想法变为井井有条的现实。Ｊｅｒｒｙ　Ｎｏｒｔｈｅｒｎ以一

个编辑的洞察力为本书的出版提供了专业指导，增

添了智慧。最后，本研讨会的召开、指南的出版得到

了科罗拉多州儿童医院Ｂｉｌｌ　Ｄａｎｉｅｌ儿童听力中心和

Ｋｅｌｌｅｙ家族／Ｓｃｈｌｅｓｓｍａｎ家族苏格兰教派的儿童语

言障碍基金主席（Ｂｉｌｌ　Ｄａｎｉｅｌｓ　Ｃｅｎｔｅｒ　ｆｏｒ　Ｃｈｉｌｄｒｅｎ’ｓ
Ｈｅａｒｉｎｇ　ａｎｄ　Ｋｅｌｌｅｙ　Ｆａｍｉｌｙ／Ｓｃｈｌｅｓｓｍａｎ　Ｆａｍｉｌｙ
Ｓｃｏｔｔｉｓｈ　Ｒｉｔｅ　Ｍａｓｏｎｓ　Ｃｈａｉｒ　ｉｎ　Ｃｈｉｌｄｈｏｏｄ　Ｌａｎｇｕａｇｅ
Ｄｉｓｏｒｄｅｒｓ　ａｔ　Ｔｈｅ　Ｃｈｉｌｄｒｅｎ’ｓ　Ｈｏｓｐｉｔａｌ－Ｃｏｌｏｒａｄｏ）
资 金 支 持。对 于 专 家 组、Ｙｖｏｎｎｅ　Ｓｉｎｉｎｇｅｒ、Ｆｅｒｄｉ－
ｎａｎｄｏ　Ｇｒａｎｄｏｒｉ和我在 儿 童 医 院 的 同 事 们，我 永 远

心存感激。
（倪道凤　译）

婴幼儿听神经病谱系障碍诊断和处理指南

Ｇｕｉｄｅｌｉｎｅｓ　ｆｏｒ　Ｉｄｅｎｔｉｆｉｃａｔｉｏｎ　ａｎｄ　Ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ　ｏｆ
Ｉｎｆａｎｔｓ　ａｎｄ　Ｙｏｕｎｇ　Ｃｈｉｌｄｒｅｎ　ｗｉｔｈ　Ａｕｄｉｔｏｒｙ

Ｎｅｕｒｏｐａｔｈｙ　Ｓｐｅｃｔｒｕｍ　Ｄｉｓｏｒｄｅｒ

１　引言

“听神经病（ａｕｄｉｔｏｒｙ　ｎｅｕｒｏｐａｔｈｙ，ＡＮ）”是近年

见于临床的一个诊断名词，它描述了一种内毛细胞

和听神经突触和／或听神经本身功能不良所致的听

力障碍。不同于典型的感音神经性听力损失（ｓｅｎ－
ｓｏｒｉｎｅｕｒａｌ　ｈｅａｒｉｎｇ　ｌｏｓｓ，ＳＮＨＬ）。ＡＮ的 外 毛 细 胞

功能正常，典型临床表现是言语理解力（ｓｐｅｅｃｈ　ｕｎ－
ｄｅｒｓｔａｎｄｉｎｇ）受损，而 言 语 觉 察 阈（ｓｐｅｅｃｈ　ｄｅｔｅｃｔｉｏｎ
ｔｈｒｅｓｈｏｌｄ，ＳＤＴ）和 纯 音 听 阈（ｐｕｒｅ　ｔｏｎｅ　ｔｈｒｅｓｈｏｌｄ）

可以正常，也 可 以 严 重 受 损。ＡＮ所 影 响 的 是 对 快

速变化声信号 的 处 理，称 之 为 听 觉 时 间 处 理（ａｕｄｉ－
ｔｏｒｙ　ｔｅｍｐｏｒａｌ　ｐｒｏｃｅｓｓｉｎｇ）的能力。

ＡＮ患者听功 能 障 碍 的 临 床 表 现 多 种 多 样：有

的患者听力学测试结果异常，但听力和言语理解几

无困难；有的患者主诉“听到声音，但不知其义，环境

越嘈杂，症状越明显”；有的患者听力呈波动性，“有

些天听得好，有些天听得差”；有些患病儿童或成人，
表现为“功能性聋”。婴幼儿期患病将对其以后的语

言发展和学业成绩产生很大影响。患病婴幼儿的听

功能各具特 点，对 他 们 进 行 听 力 学、言 语 和 语 言 干

预，是一项极 富 挑 战 性 的 任 务。ＡＮ的 后 续 发 展 也

无法通过婴儿期所得听力测试结果进行预测，现行

的“儿童ＳＮＨＬ诊 治 指 南”并 不 能 完 全 能 满 足 婴 幼

儿ＡＮ的特定需要。为满足听力学家和临床医生对

婴幼儿ＡＮ诊断和处理的需求，由听力学家、听觉科

学家和临床医生组成的专家组，经过讨论共同制订

了本指南，以反映当代的临床现实。指南的制定，并
不意图重复或取代现行的婴幼儿ＳＮＨＬ诊断和处

理指南，只是在婴幼儿 ＡＮ方面进行补充。新信息

的出现必将促进新技术和新策略的发展，在此过渡

阶段，本指南为听力学家、临床医生和患儿家庭提供

实践指导。

２　术语

“听 神 经 病 （ａｕｄｉｔｏｒｙ　ｎｅｕｒｏｐａｔｈｙ，ＡＮ）”是

Ｓｔａｒｒ等在１９９６年 首 先 建 议 使 用 的 名 称（Ｓｔａｒｒ　ｅｔ
ａｌ．，１９９６），描述了１０个有特定听力障碍的病例；１０
例中８例患有全身性周围神经病，其听力障碍的特

征是：耳蜗外毛细胞功能正常，耳声发射（ｏｔｏａｃｏｕｓ－
ｔｉｃ　ｅｍｉｓｓｉｏｎｓ，ＯＡＥ）及 耳 蜗 微 音 电 位（ｃｏｃｈｌｅａｒ　ｍｉ－
ｃｒｏｐｈｏｎｉｃｓ，ＣＭ）正常引出，但从第Ⅷ颅神经开始的

听觉通路功能异常，听性脑干反应（ＡＢＲ）无明显分

化的波形或严重异常。
有 些 研 究 者 （Ｂｅｒｌｉｎ　ｅｔ　ａｌ．，２００１ａ；２００１ｂ；

Ｒａｐｉｎ和Ｇｒａｖｅｌ，２００３）对“听神经病”命名不满意，
因为定义“听神经病”的一系列临床测试，并不能直

接证明听神经有功能障碍或属“听神经病变”。事实

上，听神经功能异常的确只占ＡＮ患者中的一部分，
而其他一些病例，如ＯＴＯＦ基因突变患者是内毛细

胞和听神经连接处突触传递障碍，但临床听力学测

试结果和ＡＮ相同（Ｙａｓｕｎａｇａ　ｅｔ　ａｌ．，１９９９；Ｙａｓｕ－
ｎａｇａ　ｅｔ　ａｌ．，２０００）。因此Ｂｅｒｌｉｎ等（２００１ａ，２００１ｂ）
建议用“听觉同步不良”（ａｕｄｉｔｏｒｙ　ｄｙｓ－ｓｙｎｃｈｒｏｎｙ）
命名。

为避免多个命名可能导致的概念混淆，专家研

讨会力图简化专业术语，为这种原因众多、表现不一
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的听觉障碍统一名称。参考各方意见后，一致认为

定 名 为“听 神 经 病 谱 系 障 碍（ａｕｄｉｔｏｒｙ　ｎｅｕｒｏｐａｔｈｙ
ｓｐｅｃｔｒｕｍ　ｄｉｓｏｒｄｅｒ，ＡＮＳＤ）”最 合 适。主 要 理 由 有

三：首先，尽 管“听 神 经 病”（ＡＮ）的 提 法 不 尽 准 确，
但已被专业文献和患儿家长／消费者组织广泛接受，
重新取名更会导致混淆，保留这一名称，可以保持其

连贯性；其次，表达了这类患者的聆听和交流障碍程

度，从轻度（仅在噪声环境下聆听困难）到重度（任何

环境下都听不到），范围宽广；最后，“谱系”一词将疾

病概念延伸，包含病损部位的扩展，而不是单指听神

经。

２００４年，Ｓｔａｒｒ等曾提出将ＡＮ分为两种亚型 ：

Ｉ型（突触前）和Ⅱ型（突触后）（Ｓｔａｒｒ　ｅｔ　ａｌ．，２００４）；

２００８年，他 们 又 提 议 将 ＡＮ 按 病 损 部 位 再 细 分

（Ｓｔａｒｒ　ｅｔ　ａｌ．，２００８），如 只 是 听 神 经 受 累，内 毛 细 胞

和突 触 正 常，称 为“听 神 经 病 变”（ａｕｄｉｔｏｒｙ　ｎｅｒｖｅ
ｄｉｓｏｒｄｅｒ），如果内毛细胞突触病变而听神经正常，称
为“听突 触 病 变”（ａｕｄｉｔｏｒｙ　ｓｙｎａｐｔｉｃ　ｄｉｓｏｒｄｅｒ）。遗

憾的是，目前尚无临床测试方法可以精确地确定病

变部位。专家研讨会认为，上述按亚型或按病变部

位的分类法，显然有助于精确定义本病，开发该分类

系统应是将来努力研究的方向。

３　诊断标准

ＡＮＳＤ的特 点 是 耳 蜗 毛 细 胞（感 音）功 能 正 常

或基本正常，而听神经功能缺失或异常。因此，诊断

ＡＮＳＤ最基 本 的 测 试 组 合 应 包 括 耳 蜗 毛 细 胞（感

音）功能和听神经功能测试两大类。

３．１　诊断ＡＮＳＤ的基本测试项目

３．１．１　耳蜗毛细胞（感音）功能测试　①耳声发射

（ＯＡＥ）对外毛 细 胞 功 能 的 测 试　一 般 采 用 筛 查 型

或诊断 型 耳 声 发 射 仪，进 行 瞬 态 诱 发 性 耳 声 发 射

（ｔｒａｎｓｉｅｎｔ－ｅｖｏｋｅｄ　ＯＡＥｓ，ＴＥＯＡＥ）或畸变产物耳

声发 射（ｄｉｓｔｏｒｔｉｏｎ　ｐｒｏｄｕｃｔ　ＯＡＥｓ，ＤＰＯＡＥ）测 试。

②耳蜗微 音 电 位（ＣＭ）测 试　高 强 度（８０～９０ｄＢ
ｎＨＬ）短声诱 发 ＡＢＲ测 试，插 入 式 耳 机 给 声，用 疏

波和密 波 短 声 分 别 进 行 测 试（Ｓｔａｒｒ　ｅｔ　ａｌ．，２００１；

Ｂｅｒｌｉｎ　ｅｔ　ａｌ，１９９８），还要试行一次捏住给声管的测

试，用以区分所得波形是ＣＭ，还是刺激伪迹（Ｒａｎｃｅ
ｅｔ　ａｌ．，１９９９）。

３．１．２　听 神 经 功 能 测 试　用 高 强 度（８０～９０ｄＢ
ｎＨＬ）短 声 刺 激 诱 发 ＡＢＲ。为 避 免 将ＣＭ 误 认 成

ＡＢＲ波形，刺激 信 号 用 疏 波 和 密 波 分 别 进 行 测 试：

ＣＭ波形随给声 信 号 的 极 性 变 化，而 无 论 是 用 疏 波

声刺 激，还 是 用 密 波 声 刺 激，ＡＢＲ波 形 恒 定 不 变

（Ｂｅｒｌｉｎ　ｅｔ　ａｌ．，１９９８）。

３．２　诊断ＡＮＳＤ的其他测试项目

３．２．１　蹬骨肌反射（声反射）　ＡＮＳＤ患者声反射

消失或反射阈提高（Ｂｅｒｌｉｎ　ｅｔ　ａｌ．，２００５）。目前尚未

建立低月龄婴儿高频（１ｋＨｚ）探测音声反射阈的正

常值范围，因 此 未 列 入 ＡＮＳＤ诊 断 的 必 需 检 测 项

目。然而，一旦有可能，中耳肌反射检测应包含在完

整的测试组合中。

３．２．２　对 侧 噪 声 抑 制 下 的 ＯＡＥ　 ＡＮＳＤ 患 者

ＯＡＥ的 对 侧 噪 声 抑 制 效 应 异 常 （Ｈｏｏｄ　ｅｔ　ａｌ．，

２００３），此测试尚未在临床广泛应用，但它是对ＯＡＥ
作进一步分析的诊断方法，是测试组合可能的候选

项目。

３．３　诊断婴儿ＡＮＳＤ中的特别考虑　ＡＮＳＤ患者

ＴＥＯＡＥ和ＤＰＯＡＥ正常或接近正常。新生儿和低

月龄 婴 儿 耳 道／中 耳 中 的 残 留 物（Ｄｏｙｌｅ　ｅｔ　ａｌ．，

２０００）或分 泌 性 中 耳 炎（ｏｔｉｔｉｓ　ｍｅｉｄａ　ｗｉｔｈ　ｅｆｆｕｓｉｏｎ，

ＯＭＥ）等因素影响ＯＡＥ的测试结果；或者ＯＡＥ原

本可以引出，但随 着 时 间 推 移 而 消 失（Ｓｔａｒｒ　ｅｔ　ａｌ．，

１９９６）；这种情况既不表明患儿的听功能发生改变，
也不意味着ＡＮＳＤ转变为典型性ＳＮＨＬ。

ＣＭ也是一项 反 映 毛 细 胞 功 能 的 有 效 指 标（详

见Ｄｒ．Ｃｏｎｅ关 于 ＯＡＥ和ＣＭ 产 生 部 位 的 讨 论），

ＡＮＳＤ患 者 即 使 ＯＡＥ 消 失，ＣＭ 仍 然 可 以 存 在

（Ｓｔａｒｒ　ｅｔ　ａｌ．，１９９６）。采用插入式耳机，用ＡＢＲ标

准记录方 法，容 易 记 录 到ＣＭ（Ｓｔａｒｒ　ｅｔ　ａｌ．，２００１；

Ｂｅｒｌｉｎ　ｅｔ　ａｌ．，２００３），使用电磁耳罩式耳机（ｅｌｅｃｔｒｏ－
ｍａｇｎｅｔｉｃ　ｃｉｒｃｕｍａｕｒａｌ　ｅａｒｐｈｏｎｅｓ），刺激伪迹会阻碍

ＣＭ的有效记录（Ｓｔｏｎｅ　ｅｔ　ａｌ．，１９８６；Ｂｅｒｌｉｎ　ｅｔ　ａｌ．，

１９９８）。

ＡＮＳＤ患 者 ＡＢＲ显 著 异 常，主 要 表 现 有：①
“平坦”ＡＢＲ，无波形分化；②ＩＩＩ波以前波形存在，随
后波形消失；③同步性差，只在刺激声强度提高后，
才出现潜伏期延长的Ｖ波。

对 新 生 儿 和 低 月 龄 婴 儿 需 要 严 格 控 制 测 试 条

件，确保测试结果准确、有效、没有伪迹干扰。测试

时，婴幼儿需处于安静睡眠状态，即自然睡眠或使用

镇静剂，避免在身体活动和背景噪声产生的伪迹下

进行记录。对不足３６周孕龄患儿的测试结果，解读

时需小心谨慎，最好在数周或数月后重复测试，以确

保结果可靠。有文献报道，部分婴儿可表现为“短暂

性”ＡＮＳＤ（Ｍａｄｄｅｎ　ｅｔ　ａｌ．，２００２；Ｐｓａｒｏｍｍａｔｉｓ　ｅｔ
ａｌ．，２００６；Ａｔｔｉｓ　ａｎｄ　Ｒａｖｅｈ，２００７），推荐经常用测

试组合进行监测，特别在２岁前，以确立稳定不变的

测试结果。
一旦患儿确定为ＡＮＳＤ，应对其进行全面 的 医

学、生长发育和交流能力等方面的评估。

４　推荐的综合性评估

６６ Ｊｏｕｒｎａｌ　ｏｆ　Ａｕｄｉｏｌｏｇｙ　ａｎｄ　Ｓｐｅｅｃｈ　Ｐａｔｈｏｌｏｇｙ　２０１２．Ｖｏｌ　２０．Ｎｏ．１



很 多 评 估 项 目 与 婴 幼 儿 听 力 联 合 委 员 会

（ＪＣＩＨ，２００７）推 荐 给 婴 儿ＳＮＨＬ的 相 似，包 括：①
儿科的生 长 发 育 评 估 和 病 史；②含 耳 蜗 和 听 神 经

ＣＴ、ＭＲＩ影像的 耳 科 学 评 估；③基 因 学 诊 断；④眼

科学评估；⑤神经科学评估周围神经和颅神经功能；

⑥交流能力评估。如果儿科和耳科学评估提示患儿

有潜在的前 庭 功 能 异 常 时（如 眼 震、行 走 发 育 迟 缓

等），应评估前庭功能，但前庭功能检查不作为常规

推荐评估项目。
婴幼儿听觉障碍（包括ＡＮＳＤ）之所以要接受医

学、发育和交流能力的全面评估，主要是因为：①有

助于ＡＮＳＤ病因诊断。病因诊断对预测ＡＮＳＤ是

短暂性的还是永久性的、决定内科还是外科治疗以

及解答患儿 父 母 关 于 疾 病 原 因 的 疑 问 都 十 分 重 要

（Ｍａｄｄｅｎ　ｅｔ　ａｌ．，２００２；Ｐｓａｒｏｍｍａｔｉｓ　ｅｔ　ａｌ．，２００６，

Ａｔｔｉａｓ　ａｎｄ　Ｒａｖｅｈ，２００７）；②ＡＮＳＤ婴幼儿（特别是

ＮＩＣＵ中ＡＮＳＤ患儿）也是其他致残疾病的高危人

群，尽早诊 断 出 生 长 发 育 迟 缓 至 关 重 要；③ＡＮＳＤ
可能附加于其他有特定诊断的周围神经和颅神经疾

病（Ｓｔａｒｒ　ｅｔ　ａｌ．，１９９６）。

ＡＮＳＤ可为单侧，也可为双侧。所有ＡＮＳＤ患

儿，特别是在无相关病史的正常儿中的单侧 ＡＮＳＤ
患者（Ｂｕｃｈｍａｎ　ｅｔ　ａｌ．，２００６）以 及 单 侧 颅 面 部 畸 形

的婴儿中，存在蜗神经缺陷（缺失或小蜗神经）的可

能性（Ｃａｒｖａｌｈｏ　ｅｔ　ａｌ．，１９９９），ＣＴ、ＭＲＩ有 助 诊 断。
早期评估患儿的交流能力，将使其家庭受益。有经

验的言语－语言病理学家和聋儿教育者，可以为语

前交流行为发展提供指导，帮助患儿家庭建立优良

的语言环境。言语－语言病理学家、聋儿教育者和

早期干预专家们还可以帮助父母监测患儿的语言发

育进程，并评估干预措施的效果。

５　推荐的听力学测试组合

ＪＩＣＨ（２００７）所推荐的评估ＳＨＮＬ婴幼儿听功

能和监测听觉发育的听力学测试组合，对ＡＮＳＤ婴

幼儿也是适用的。该组合包括中耳功能、纯音行为

测听、言语接受和言语识别测试。

５．１　耳 镜 检 查、中 耳 声 导 抗 测 试　和 其 它 婴 儿 一

样，ＡＮＳＤ患 儿 也 可 能 伴 有 中 耳 功 能 障 碍、分 泌 性

中耳炎 所 导 致 的 轻 度 传 导 性 听 力 损 失。ＡＮＳＤ患

者镫骨肌反射消失或阈值提高。耳镜检查和鼓室导

抗图是判断中耳功能不良最有帮助的方法。

５．２　根据患儿年龄和发育水平，选用不同的行为测

听方法，如 视 觉 强 化 测 听 法（ｖｉｓｕａｌ　ｒｅｉｎｆｏｒｃｅｍｅｎｔ
ａｕｄｉｏｍｅｔｒｙ，ＶＲＡ）或条件定向反 射（ｃｏｎｄｉｔｉｏｎｅｄ　ｏ－
ｒｉｅｎｔａｔｉｏｎ　ｒｅｆｌｅｘ，ＣＯＲ）测听法。对于低月龄的和发

育迟缓的 婴 儿，还 可 以 用 行 为 观 察 测 听 法（ｂｅｈａｖ－

ｉｏｒａｌ　ｏｂｓｅｒｖａｔｉｏｎ　ａｕｄｉｏｍｅｔｒｙ，ＢＯＡ）观 察 其 对 声 音

的反射性反应。但不应将ＢＯＡ结果视为患儿的听

阈或最低反应水平。

５．３　 言 语 接 受（ｓｐｅｅｃｈ　ｒｅｃｅｐｔｉｏｎ）和 言 语 识 别

（ｓｐｅｅｃｈ　ｒｅｃｏｇｎｉｔｉｏｎ）测 试　对 低 月 龄 婴 儿，可 用 重

复的辅音－元音组合（例如ｂａ－ｂａ，ｇａ－ｇａ）测得反

应阈值。对幼儿，可通过指认身体部位测得言语接

受阈。随着小儿词汇量的发展，言语识别测试可采

用标准化的指图法（ｐｉｃｔｕｒｅ－ｐｏｉｎｔｉｎｇ），即指图词

语 识 别 测 试 法 （Ｗｏｒｌｄ　Ｉｎｔｅｌｌｉｇｉｂｉｌｉｔｙ　ｂｙ　Ｐｉｃｔｕｒｅ
ｌｄｅｎｔｉｆｉｃａｔｉｏｎ，ＷＩＰＩ）（Ｒｏｓｓ和Ｌｅｒｍａｎ，１９７０）；采用

早 期 言 语 感 知 测 试 法 （Ｅａｒｌｙ　Ｓｐｅｅｃｈ　Ｐｅｒｃｅｐｔｉｏｎ
Ｔｅｓｔ）（Ｍｏｏｇ和Ｇｅｅｒｓ，１９９０）或开放式测试。为保

证测试项间的稳定性，建议采用录音材料，而不是真

人发声。只要小儿有能力重复录音材料，就可以进

行上述 测 试。ＡＮＳＤ患 者 在 噪 声 环 境 下 的 言 语 理

解力显著降低，对能配合的患儿，最好进行噪声或竞

争性信息环境中的言语识别测试。

５．４　 耳 声 发 射 采 用 ＴＥＯＡＥ 和／或 ＤＰＯＡＥ　
ＡＮＳＤ患者 的 ＯＡＥ开 始 可 以 引 出，但 以 后 可 能 消

失（Ｓｔａｒｒ　ｅｔ　ａｌ．，２００１；Ｄｅｌｔｅｎｒｅ　ｅｔ　ａｌ．，１９９９）。
言语或类言语信号的皮层听觉诱发电位目前还

不是婴幼儿 ＡＮＳＤ诊 断 的 常 规 方 法。但 这 些 方 法

有希望成为 预 估 ＡＮＳＤ幼 儿 言 语 识 别 能 力 的 临 床

用客观手段（Ｒａｎｃｅ　ｅｔ　ａｌ．，２００２；Ｃｏｎｅ– Ｗｅｓｓｏｎ
ｅｔ　ａｌ．，２００３；Ｐｅａｒｃｅ　ｅｔ　ａｌ．，２００７）。

ＡＮＳＤ婴幼儿应经常接受听力学评估，观 察 他

们对声音的行为反应和听觉发育情况，有的患者的

纯音测试结果会有波动（Ｓｔａｒｒ　ｅｔ　ａｌ．，１９９６；Ｒａｎｃｅ
ｅｔ　ａｌ．，１９９９；Ｒａｎｃｅ　ｅｔ　ａｌ．，２００２）。对那些纯音听

阈稳定提高的患儿，可以考虑验配助听器，以增进其

言语可听度。

６　推荐的放大助听策略

ＳＮＨＬ婴幼儿可以通过电生理方法（例如短声

ＡＢＲ、短纯音 ＡＢＲ和／或 稳 态 诱 发 电 位）推 测 其 听

敏度，尽早验配助听器。但是ＡＮＳＤ婴幼儿无法通

过电生理学方法预估听阈，需要根椐行为反应来考

虑助听器验配。如果反复测试均提示患儿纯音听阈

和言语觉察阈增高，则可考虑验配并试戴助听器。

ＡＮＳＤ患儿的助听器验配策略，除需遵循 已 有

的“婴幼儿助听器验配指南”外（儿科工作组“听障儿

童助听器验配大会”，２００１；美国听力学会儿童助听

方案，２００３），还 应 注 意 以 下 几 点：①一 旦 ＡＮＳＤ婴

幼儿行为测听（ＶＲＡ或ＣＯＲ）提示有纯音听阈或言

语觉察阈提高，就要考虑验配助听器，以该“阈值”或
最低反应水平计算助听器验配的目标增益；②据报

７６听力学及言语疾病杂志２０１２年第２０卷第１期



道，某些诊断 为 ＡＮＳＤ的 患 儿，随 后 听 功 能 有 较 大

的改进，甚至“恢复”（Ｍａｄｄｅｎ　ｅｔ　ａｌ．，２００１；Ｐａｓｒｏｍ－
ｍａｔｉｓ　ｅｔ　ａｌ．，２００６；Ａｔｔｉａｓ　ａｎｄ　Ｒａｖｅｈ，２００７）。因

此，注意随时 用 ＡＢＲ和 条 件 反 射 性 测 听 来 监 测 患

儿的 听 功 能，根 据 需 要 调 整 助 听 方 案。“短 暂 性”

ＡＮＳＤ患 者 的 有 些 高 危 因 素 虽 已 明 确，但 目 前 而

言，所有ＡＮＳＤ儿，不管其原因，都有必要仔细监测

其听功能和对声音的行为反应的变化；③婴幼儿发

育迟缓，条件反射性测听失败，在以下情况下要考虑

采用听觉行为观察法和／或皮层诱发电位测试法，进
行助听器验配：ａ）听敏度明显偏离发育标准；ｂ）通常

大于６月龄。

ＡＮＳＤ患儿 的 时 间 处 理 能 力 或 言 语 时 间 特 征

编码 能 力 降 低（Ｚａｎｇ　ｅｔ　ａｌ．，１９９９；Ｒａｎｃｅ　ｅｔ　ａｌ．，

２００４），导 致 其 言 语 理 解 力 和 纯 音 听 阈 不 成 比 例

（Ｓｔａｒｒ　ｅｔ　ａｌ．，１９９６；Ｒａｎｃｅ　ｅｔ　ａｌ．，１９９９；Ｒａｎｃｅ　ｅｔ
ａｌ．，２００２）。常 规 助 听 器 只 能 改 进 声 音 的 可 听 度，
不能解决时间处理缺陷，因此ＡＮＳＤ患儿助听器的

效果可能较ＳＮＨＬ患儿差。用常规问卷，如婴幼儿

有意义听 觉 整 合 量 表（ｉｎｆａｎｔ－ｔｏｄｄｌｅｒ　ｍｅａｎｉｎｇｆｕｌ
ａｕｄｉｔｏｒｙ　ｉｎｔｅｇｒａｔｉｏｎ　ｓｃａｌｅ，ＩＴ – ＭＡＩＳ，Ｚｉｍｍｅｒ－
ｍａｎ–Ｐｈｉｌｌｉｐｓ　ｅｔ　ａｌ．，２００１）对父母的观察结果进

行调查，有助于评估ＡＮＳＤ患儿的助听器效果。此

外，只要患儿发育程度合适，就应考虑在助听器监测

计划中，增加言语识别测试，包括噪声环境或竞争性

信息下的言语测试。
理论上，任何能够提高信－噪比的方法都可以

提 高 ＡＮＳＤ 患 儿 的 言 语 识 别 和 语 言 学 习 能 力

（Ｈｏｏｄ　ｅｔ　ａｌ．，２００３），所以 在 结 构 性 或 自 然 语 言 学

习活动中，还可以考虑试用调频系统（ＦＭ）。

７　人工耳蜗植入的特别考虑

尽管助听器验配适当，有些ＡＮＳＤ患儿的言语

理解力和语言发育改善还是不尽如人意，这时不论

其行为听阈如何，都应考虑进行人工耳蜗植入。植

入 时，除 了 常 规 的 儿 童 人 工 耳 蜗 植 入 的 标 准 外，

ＡＮＳＤ患儿人工耳蜗植入还应考虑以下几点：①如

前所述，某些患儿有听功能的显著提高甚至“恢复”
的可能，因此需告知其父母：患儿２岁前，听功能还

有自行恢 复 的 可 能，所 以 在 听 力 学 测 试 结 果（ＡＢＲ
和行为听敏 度 估 计）明 确 提 示 为 永 久 性 ＡＮＳＤ（指

ＡＢＲ无变化或未 恢 复）之 前，不 要 考 虑 进 行 人 工 耳

蜗植入。植入年龄推迟到２岁是合适的。但是所有

ＡＮＳＤ患 儿，包 括 那 些 可 能 自 行 恢 复 者，都 必 须 进

行早期干预和语言刺激训练，以防语言发育迟缓；②
术前影像学检查，了解听神经发育是否完好（Ｂｕｃｈ－
ｍａｎ　ｅｔ　ａｌ．，２００６）；③言 语 识 别 能 力 和 语 言 发 育 进

步缓慢的ＡＮＳＤ患儿，不管其纯音听阈和言语觉察

（ｓｐｅｅｃｈ　ｄｅｔｅｃｔｉｏｎ）阈如何，都是人工耳 蜗 植 入 的 候

选对象，植入前须按儿童助听器验配指南的规定，试
戴助听器。

新的研究资料显示：植入前电刺激测试有助于

人 工 耳 蜗 植 入 的 候 选 对 象 挑 选（Ｇｉｂｓｏｎ　ｅｔ　ａｌ．，

２００７）。当前，该项检测还不是人工耳蜗植入的必测

项目。人工耳蜗植入通过刺激听神经同步放电，有

可能改善听觉时间处理能力。例如：很多人工耳蜗

植入者 通 过 电 诱 发 可 获 得 神 经 同 步 放 电 的 ＡＢＲ
（Ｐｅｔｅｒｓｏｎ，ｅｔ　ａｌ．，２００３；Ｓｈａｌｌｏｐ　ｅｔ　ａｌ．，２００３）。此

外，语 言 识 别 依 赖 于 时 间 处 理 能 力，经 过 检 测，

ＡＮＳＤ患儿和ＳＮＨＬ患 儿 人 工 耳 蜗 植 入 后 的 言 语

识别 能 力 相 似（Ｍａｄｄｅｎ　ｅｔ　ａｌ．，２００２；Ｓｈａｌｌｏｐ　ｅｔ
ａｌ．，２００３；Ｒａｎｃｅ　ａｎｄ　Ｂａｒｋｅｒ，２００８）。ＡＮＳＤ患儿

进行人工耳蜗植入时，强烈建议选择有治疗 ＡＮＳＤ
经验的中心就诊。

８　推荐的发展交流能力的康复措施

应告知ＡＮＳＤ患儿家长：最初的评估并不能预

测患儿的听觉能力、言语和交流能力发展的结果，持
续监测患儿的听觉、言语、语言、交流以及全身的发

育情况是最基本的。ＪＣＩＨ（２００７）建议：对所有存在

听力损失的婴 幼 儿，包 括 ＡＮＳＤ儿 童，应 该 以 一 种

公平的方式把各种可供选择的治疗方案及其预期结

果提供给患儿家长，帮助其作出决定。对于大多数

ＡＮＳＤ患儿，结合视觉支持的多系统组合的交流方

式最适合，也就是听觉合并唇读、自然手势、提示性

言语、综 合 沟 通 法、手 语 等。关 于 具 体 采 用 何 种 方

式，需在专家 们 的 参 与 下，最 终 由 ＡＮＳＤ患 儿 家 庭

做出选择。

ＡＮＳＤ患儿一经诊断就需接受早期干预 计 划，

３周岁前每半 年 一 次，评 估 其 语 言、认 知 技 能、听 觉

技能、言语、词汇量和社会－情感发育水平。评估工

具包括听力正常儿童标准化评估工具以及适合测试

患儿言语和 视 觉 语 言 发 展 的 常 模 参 照 型 评 定 工 具

（ＪＣＩＨ，２００７）。

９　新生儿ＡＮＳＤ筛查

专 家 研 讨 会 同 意 婴 幼 儿 听 力 联 合 委 员 会

（ＪＣＩＨ）２００７年形势报告将进入 ＮＩＣＵ的婴儿听力

损失的筛查目标定义扩展到“神经性听力损失”，而

“神经性听力损失”或 ＡＮＳＤ无 法 用 ＯＡＥ筛 出，专

家组还认同ＪＣＩＨ的建议 ，在ＮＩＣＵ住院５天以上

的 婴 儿 必 须 接 受 ＡＡＢＲ 筛 查。正 常 婴 儿 进 行

ＡＮＳＤ筛查问题更 多。通 常 正 常 婴 儿 只 采 用 ＯＡＥ
听力筛查，可以筛出感音神经性听力损失，但ＡＮＳＤ
患儿却可以“通过”ＯＡＥ筛查。即使采用“两 步 法”
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筛查，例如先进行ＯＡＥ初筛，未通过的患儿再用自

动ＡＢＲ（ａｕｔｏｍａｔｅｄ　ＡＢＲ，ＡＡＢＲ）筛 查，ＡＮＳＤ患

儿已经“通 过”ＯＡＥ初 筛，所 以 根 本 没 有 机 会 接 受

ＡＡＢＲ检 查。如 果 初 筛 采 用 ＡＡＢＲ，ＡＮＳＤ 患 儿

“未通过”，也无需ＯＡＥ再筛。
遗传因素可能是正常婴儿患ＡＮＳＤ的病因，有

儿童期听力减退或运动感觉性神经病家族史的新生

儿，必须 接 受 ＡＡＢＲ筛 查。随 着 正 常 婴 儿 ＡＮＳＤ
病例增多，终将强烈推荐对所有新生儿进行 ＡＮＳＤ
筛查，不管是正常新生儿还是 ＮＩＣＵ新生儿。对那

些“通过”新生儿听力筛查的婴儿，应嘱其父母或监

护人继续观察其听觉、言语或语言发育，必要时转诊

进行听力学评估，复查时仅测试ＯＡＥ是不够的，应

包括行为及言语测听、言语识别阈测试（发育情况允

许时）以及鼓室导抗图和中耳镫骨肌反射测试等。

１０　婴儿“短暂性”ＡＮＳＤ监测

“短暂性”ＡＮＳＤ是 指 某 些 初 诊 为 ＡＮＳＤ的 患

儿，听 功 能 自 行 改 善，甚 至 ＡＢＲ结 果“恢 复”正 常

（Ｍａｄｄｅｎ　ｅｔ　ａｌ．，２００１；Ｐａｓｒｏｍｍａｔｉｓ　ｅｔ　ａｌ．，２００６；

Ａｔｔｉａｓ　ａｎｄ　Ｒａｖｅｈ，２００７）。对 已 恢 复 的 病 例，研 讨

会仍推荐按照ＪＣＩＨ　２００７形势报告要求，有规律地

监测患儿各阶段的生长发育情况、听觉技能、家长的

关切 程 度 和 中 耳 功 能。目 前 尚 不 了 解“短 暂 性”

ＡＮＳＤ的 后 续 影 响，关 键 是 对 他 们 的 听 觉、语 言 和

言语发育以及整体发育（运动、认知和社交）情况作

进一步观察，发现语言和言语发育与其年龄不符时，
应当进行言语－语言和听力学评估。

ＪＣＩＨ已经认识到运动感觉性神经病是迟发性

听力损失的高危因素（ＪＣＩＨ，２００７），如弗里德赖希

共济失调（Ｆｒｉｅｄｒｅｉｃｈ　ａｔａｘｉａ）和 进 行 性 腓 骨 肌 萎 缩

症（Ｃｈａｒｃｏｔ– Ｍａｒｉｅ– Ｔｏｏｔｈ　ｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＣＭＴ）。
所以ＪＣＩＨ要求高危因素儿在２４～３０月龄时，至少

接受一次听力学评估。有运动感觉性神经病家族史

的婴儿 有 迟 发 性 ＡＮＳＤ的 可 能，应 作 包 括 ＡＢＲ、

ＯＡＥ、鼓室导抗图和镫骨肌反射的听力学评估。

１１　患儿家庭咨询

ＡＮＳＤ婴幼 儿 的 家 庭 咨 询 是 最 具 挑 战 性 的 问

题，因为根据出生后数月甚至数年的检查结果都无

法 判 断 其 对 随 后 发 育 的 影 响，患 儿 家 长 常 质 疑

ＡＮＳＤ的诊断 究 竟 会 对 小 儿 生 长 发 育 产 生 多 大 影

响。许多ＡＮＳＤ患儿有围产期和出生期并发症，包

括早产、新生儿窒息、感染或其他情况需要新生儿重

症监护，因此ＡＮＳＤ诊断的意义就很难为患儿家长

认同。此时应当有强大的支持体系，包括有同样患

儿的家庭、有经验的临床社会工作专家和家庭顾问

做好患儿家庭咨询工作。
临床工作者 要 灵 活 处 理 ＡＮＳＤ婴 幼 儿 和 其 家

庭的康复问题，整个康复团队，包括家庭在内，如果

发现孩子的言语－语言发育和其年龄不相符合时，
应考虑 是 否 需 要 改 进 康 复 措 施。ＡＮＳＤ患 儿 完 全

有希望成为健康的、充满活力的公民，幸福快乐地生

活，受到成功的教育，寻求令人满意的职业，而这一

目标的实现，离不开临床工作者的支持和帮助。
（李晓璐　译）
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