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【摘要】目的　探讨听神经病（auditory neuropathy，AN）儿童人工耳蜗植入（CI）术后5年内听觉和言语康复效果。

方法　纳入89例内耳结构正常的单侧CI语前聋患儿，根据听力诊断分为AN组（34例）和普通重度或极重度感音神经性听力损

失（sensorineural hearing loss，SNHL）对照组（55例）。由经过统一规范化培训的专业人员采用听觉行为分级标准量表

（CAP）、言语可懂度分级标准量表（SIR）评估听觉言语康复效果。评估时间点为术前及开机后1、3、6、12、18、24、36、48、60个

月。结果　AN组患儿CAP得分在开机后6、12、24、36个月时均显著低于对照组（P<0.05），在术前、开机1、3、18、48、60个月时

无显著差异（P>0.05）。AN组SIR得分仅在开机18个月时显著低于对照组（P<0.05），其余各随访时间两组无显著差异（P>

0.05）。AN组患儿CAP得分在术前与开机1个月、开机1个月与3个月、开机6个月与12个月间有显著差异（P<0.05），而在开

机1年后，各相邻随访时间点间无显著差异（P>0.05）。对于非相邻随访时间点间的比较，开机3年与4年间无显著差异（P>

0.05）。AN组SIR得分在开机6个月与12个月、开机18个月与24个月间有显著差异（P<0.05），其余各相邻随访时间点SIR无

显著差异（P>0.05）。对于非相邻随访时间点的比较，开机1个月与6个月、开机18、24、36、48、60个月内各随访时间点间的差

异均无统计学意义（P>0.05）。结论　CI可有效改善AN患儿的听觉能力和言语能力，且其远期听觉言语康复效果与非AN的

普通SNHL患儿相近。AN患儿CI术后听觉能力在开机1年内快速提升，后期增长趋势减缓；言语可懂度在术后0.5～2年内

快速增长，后期增长趋势减缓。
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【Abstract】Objective To investigate the auditory and speech rehabilitation outcomes in children with auditory neuropathy 

(AN) within 5 years after cochlear implantation (CI). Methods A total of 89 unilateral CI children with prelingual deafness who had 

normal inner ear structures were included in this study, and they were divided into the AN group (34 cases) and the control group (55 

cases) with ordinary severe or very severe sensorineural hearing loss (SNHL) according to the diagnosis of audiology. Auditory and 

speech rehabilitation outcomes were assessed by the same group of uniformly standardized trained professionals using the Categories 

of Auditory Performance (CAP) and Speech Intelligibility Rating (SIR) standard scales. The assessment time points were preoperative 

and 1, 3, 6, 12, 18, 24, 36, 48, and 60 months after CI. Results The CAP scores of the children in the AN group were significantly 

lower than those of the control group at 6, 12, 24, and 36 months after switch-on (P<0.05), and the differences between the two 

groups were not statistically significant at preoperative, and 1, 3, 18, 48, and 60 months after switch-on (P>0.05). Their SIR scores 

were significantly lower than those of the control group only at 18 months after switch-on (P <0.05), and there was no statistically 

significant difference between the two groups at the rest of the follow-up time points (P>0.05). The differences in the CAP scores of 

the AN group were significant (P <0.05) between the preoperative period and 1 month after switch-on, 1 month after switch-on and 3 
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months after switch-on, and 6 months after switch-on and 12 months after switch-on, whereas the differences in the CAP scores 

between the adjacent follow-up time points after 1 year of switch-on were not statistically significant (P>0.05), and for the 

comparisons between the non-adjacent follow-up time points, there was no statistically significant difference between the 3-year after 

switch-on and the 4-year after switch-on (P>0.05). The differences in their SIR scores between 6 months after switch-on and 12 

months after switch-on, and between 18 months after switch-on and 24 months after switch-on were significant (P<0.05), and there 

were no statistically significant differences between the rest of the adjacent follow-up time points (P>0.05), and for the comparisons 

between the non-adjacent follow-up time points, the differences between 1 month after switch-on and 6 months after switch-on, as 

well as between 18, 24, 36, 48, and 60 months the differences between follow-up time points were not statistically significant (P>

0.05). Conclusion CI can effectively improve the auditory and speech abilities of AN children and its long-term auditory- speech 

rehabilitation effect is similar to that of non-AN regular SNHL. The postoperative auditory ability of children with AN after CI 

increased rapidly within 1 year after CI, and then slowed down in the later period; the speech intelligibility increased rapidly within 6 

months to 2 years after CI, and then slowed down in the later period. 

【Key words】Auditory neuropathy; Cochlear implantation; Auditory- speech rehabilitation effects

听神经病（auditory neuropathy，AN）是指一种以内毛

细胞、突触、螺旋神经节细胞和/或听神经本身功能不良所

致的听觉信息处理障碍性疾病［1］。最早于1996年Starr提

出，并认为该疾病是由于第Ⅷ对颅神经受损引起［2］。随

着各国学者对其认识的逐步加深，其命名历经多次演变，

包括听神经疾病（auditory nerve disease）［3］、听同步不良

（auditory dys-synchrony）［4］、听神经病症候群（auditory 

neuropathies）［5］、听神经同步不良（auditory neuropathy 

dys-synchrony）［6］、听 神 经 病/听 同 步 不 良（auditory 

neuropathy/ auditory dys-synchrony）［7］、听神经病谱系障碍

（auditory neuropathy spectrum disorder，ANSD）［8］。2022

年，中国听神经病临床实践指南就使用听神经病这一命

名达成共识［1］。

AN 在新生儿中的患病率为 0.006%～0.039%，以双

侧发病为主［9， 10］。AN患者由于听觉时域处理功能下降，

其临床表现主要为闻其声却不解其义，即听到声音，却无

法理解语义。其听力学特征包括听觉脑干诱发电位

（ABR）无反应或严重异常，而耳声发射（OAEs）和/或耳蜗

微音电位（cochlear microphonic，CM）可引出。现阶段，

AN患者主要的干预手段为验配助听器［11～13］、人工耳蜗植

入（CI）［13～15］、辅助听觉技术［16］、药物治疗［17］、基因治

疗［18］。然而前 4种干预效果具有较大的个体差异，而基

因治疗主要针对特定基因突变有效。本研究旨在探讨

AN患者CI术后长期听觉言语康复效果。

1 资料与方法

1.1 研究对象

本研究共纳入89例单侧CI患儿，纳入标准：（1）语前

聋；（2）术前双侧重度或极重度感音神经性听力损失；

（3）经颞骨CT和内耳MRI提示双侧外、中、内耳结构无异

常；（4）无严重全身性疾病或智力障碍；（5）愿意配合术后

随访。排除标准：（1）蜗后占位或中枢病变；（2）蜗神经发

育不良。

根据听力学诊断结果，分为符合AN诊断标准（ABR

缺失或严重异常，OAE或CM可引出）的AN组，共计 34

例，普通感音神经性听力损失（sensorineural hearing loss，

SNHL）的对照组，共计55例。

AN组男性22例（64.71%），女性12例（35.29%），植入

月龄6～86月，平均28.06±19.71月。32例为双侧发病，占

比 94.12%，2例为单侧发病，占比 5.88%，共计患耳 66耳。

其中，45.45% 的 AN 耳 DPOAE 可引出，77.27% 的 AN 耳

可记录到CM。对照组55例患儿中，男性28例（50.91%），

女性 27例（49.09%）。植入月龄为 7～48月，平均 26.60±

11.19月。两组受试者年龄和性别分布无显著差异。

1.2 测试方法

所有患儿均在术后 1个月开机，开机过程顺利，均未

出现不适表现。本研究采用CAP及SIR量表，由经统一

培训的专业人员通过家长访谈评估患儿听觉及言语能

力，评估时间点为术前及术后开机 1、2、3、6、12、18、24、

36、48、60个月。

CAP量表是对患儿在日常生活中的听觉能力进行评

估，该量表包含8级，得分为0～7分，0分为对环境声或说

话声没有注意；1分为可注意环境声；2分为可对言语声做

出反应；3分为可鉴别环境声；4分为无需借助唇读可分辨

言语声；5分为无需借助唇读可理解常用短语；6分为无需

借助唇读可理解交谈内容；7分为可以和认识的人打电

话［19］。SIR量表将患儿的言语可懂度分为5个等级，得分

1～5分，1分为无法听懂连贯的言语，口语中的词汇不能

被识别，患儿日常交流的主要方式为手势；2分为无法听

懂连贯的言语，当结合谈话情境和唇读线索时，可听懂患

儿言语中的单个词汇；3分为当聆听者了解谈话主题，集

中注意力并结合唇语，可理解患儿连贯的言语；4为即如

果聆听者不熟悉听障人士言语，不需要费力倾听，可理解

患儿连贯的言语；5分为患儿连贯的言语可被所有聆听者
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理解，在日常环境中孩子很容易被理解［20］。

1.3 统计分析方法

使用SPSS 22.0进行统计学分析，对数据进行正态性

检验后，对于服从正态分布的连续性资料进行独立样本 t

检验，对于非正态分布资料或等级资料采用卡方检验、非

参数检验。显著性检验标准为P＜0.05。

2 结果

2.1 AN组与对照组CI术后长期听觉康复效果比较

AN组和对照组患儿CI术后5年CAP得分见图1，两

组患儿均在术后5年内逐渐升高，但AN组整体低于对照

组。组间比较显示（如表 1），两组在开机后 6个月、12个

月、24个月、36个月具有显著差异（P<0.05），在术前、开机

1个月、3个月、18个月、48个月、60个月时差异无统计学

意义（P>0.05）。

2.2 AN组与对照组CI术后长期言语康复效果比较

如图 2所示，AN组与对照组患儿CI术后 5年内SIR

得分均逐渐升高。组间比较显示，AN组得分低于对照

组，其中仅在开机后 18个月时差异具有统计学意义（P<

0.05），其余时间点差异无统计学意义（表2）。

2.3 AN组患儿CI术后长期听觉康复效果

通过对AN组患儿各评估时间点的CAP得分进行两

两比较后可见（表 3），对于相邻的随访时间点间，在术前

与开机1个月、开机1个月与3个月、开机6个月与12个月

间具有显著差异（P<0.05），而在开机 1年后，各相邻随访

时间点间 CAP 得分无显著差异（P>0.05）。在开机 3 年

内，其余各随访时间点间均存在显著差异（P<0.05）。此

外，开机36个月、48个月、60个月两两比较差异均无统计

学意义（P>0.05）。

2.4 AN组患儿CI术后长期言语康复效果

对AN组患儿CI术后各评估时间点SIR得分进行两

两比较后可见（表 4），对于相邻的时间点间，开机 6个月

与12个月间、开机18个月与24个月间具有显著差异（P<

0.05），其余各相邻随访时间点间差异无统计学意义（P>

0.05）。对于非相邻随访时间点间比较可见，从术前到开

机3个月内，以及开机2～5年间，各随访时间点间均无统

计学意义（P>0.05），开机 6个月与 18个月间差异亦不存

在统计学意义（P>0.05），其余各随访时间点间SIR得分均

存在显著性差异（P<0.05）。

图 1　AN组与对照组CI术后5年CAP得分变化情况

表1　AN组和对照组CAP得分比较

开机时间(m)

AN组

对照组

Z

P

M[P25, P75]

M[P25, P75]

术前

0 [0, 1]

0[0, 1]

-0.43

0.966

1

1[1, 2]

1.5[1, 2]

-1.664

0.96

3

2[1, 2]

2[2, 4]

-1.431

0.176

6

3[2, 3]

4[3, 5]

-2.229

0.026*

12

4[2.25, 5]

5[4, 5]

-2.06

0.039*

18

5[2.75, 5.25]

5[5,6.5]

-1.699

0.089

24

5.5[4.75, 7]

7[6, 7]

-2.271

0.023*

36

6[5, 7]

7[7, 7]

-2.874

0.004*

48

7[7, 7]

7[7, 7]

-1.599

0.11

60

7[7, 7]

7[7, 7]

-1.121

0.262

M：中位数；P25：第25百分位数；P75：第75百分位数，*表示P<0.05，下同

图 2　AN组与对照组CI术后5年SIR得分变化情况

表2　AN组和对照组SIR得分比较

开机时间(m)

AN组

对照组

Z

P

M[P25, P75]

M[P25, P75]

术前

1[1, 1]

1[1, 1]

-0.775

0.439

1

1[1, 1]

1[1, 1]

-1.146

0.252

3

1[1, 1]

1[1, 2]

-0.627

0.531

6

1[1, 2]

2[1, 2]

-0.777

0.437

12

2[1.25, 3]

2[2, 3]

-0.384

0.701

18

2[1.5, 3]

3[3, 4]

-3.082

0.003*

24

3[3, 4]

3[3, 4]

-0.635

0.525

36

4[3, 4]

4[3.25, 5]

-1.081

0.323

48

4[4, 5]

5[4, 5]

-0.83

0.477

60

4[4, 5]

5[4, 5]

-1.155

0.332
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3 讨论

AN 的诊断标准主要包括 ABR 缺失或严重异常，

OAE 或 CM 可引出［1］。本研究中 OAE 的引出率为

45.45%，低于 CM 的引出率 77.27%。这与 Mo 等［21］报道

的结果一致。OAE引出率低可能是由于以下原因：（1）受

中耳状况影响［22］。OAE是起源于耳蜗并经听骨链、鼓膜

传递至外耳道而被记录的声音能量［23］。本研究中，在未

记录到DPOAE的36例AN耳中，2耳鼓室图为As型，2耳

为C型，可能降低了DPOAE的引出率。（2）OAE可能对外

毛细胞的损伤更敏感。由于OAE起源于耳蜗外毛细胞，

当外毛细胞存在一定程度损伤时，OAE将无法被记录到。

而CM的80%～85%源于外毛细胞，15%～20%源于内毛

细胞［24］，因此，当患者保留部分内毛细胞功能时，其CM

仍可被记录，尤其是当病变位于突触或突触后时［25］。（3）

AN患者DPOAE的引出率与年龄呈负相关，即其DPOAE

的引出率随年龄的增长而降低［26］。因此，对于AN患者应

联合DPOAE与CM检测，以提高诊断准确性。

单侧AN可表现为一侧耳被诊断为听神经病，而对侧

听力正常或伴感音神经性听力损失，为特殊类型AN［1］。

本研究中单侧AN患儿（2例，5.88%）对侧均为极重度聋，

无听力正常病例，可能与入组样本均需行CI手术的选择

偏倚有关。此比例与文献报道的单侧AN占比（1.31%～

15.22%）相符［8， 9， 27， 28］，进一步支持AN以双侧发病为主的

临床特征。

对于绝大多数AN患者而言，临床听觉干预方式主要

为配戴助听器或植入人工耳蜗［13］。就助听器而言，120例

使用助听器的双侧AN患者言语语言发育 89.2%无明确

获益，5.8%观察到助听器可带来一定程度获益，仅5%的

患者被观察到显著改善［13］。由于助听器无法克服AN患

者的时域/频率分辨缺陷，因此，对于重度或极重度感音神

经性听力损失和/或无法从助听器获益的永久性AN患者

可考虑人工耳蜗植入［1］。

本研究通过CAP和 SIR问卷分析AN患儿CI术后 5

年内听觉言语康复效果，观察到其CI术后听觉言语能力

均有显著改善。术后 5 年时，AN 患儿 CAP 得分从术前

0.50±0.96改善至 6.62±1.12，SIR得分从术前 1.12±0.54改

善至4.29±1.56。这与既往研究一致，Sahwan等［15］通过回

顾33篇既往AN患者CI术后效果相关文献后，观察到AN

患者CAP得分平均值从术前的0.4～2.5分增长至术后4.3

～7.0分，认为AN患者SIR得分可从CI获得显著增益。

本研究发现，AN组患儿CI术后CAP得分在开机3年

内低于对照组，但在开机 4年和 5年时，两组患儿无显著

差异。对于言语能力，AN组患儿CI术后5年内SIR得分

略低于对照组，且随着随访时间延长，两组间差异逐渐扩

大，但差异无统计学意义。肖玲等［29］对 9篇相关文献进

行Meta分析，采用固定效应模型合并相关研究后结果显

示，CI术后AN组和普通SNHL组儿童CAP和SIR均无统

计学差异。类似结果在既往其它研究中亦可被观察

到［13， 15， 29～31］。对于AN患儿，尽管其CI术后早期听觉能

力发育较非 AN 普通 SNHL 患儿缓慢，但到 CI 术后 4 年

表4　AN组患儿各评估阶段SIR得分两两比较结果（P值）

开机时间(m)

1

3

6

12

18

24

36

48

60

术前

0.785

0.131

0.001

<0.001

<0.001

<0.001

<0.001

<0.001

<0.001

1

0.114

0.022

<0.001

0.001

<0.001

<0.001

<0.001

<0.001

3

0.167

<0.001

0.005

<0.001

<0.001

<0.001

<0.001

6

0.014

0.058

0.001

<0.001

<0.001

<0.001

12

0.908

0.001

<0.001

<0.001

<0.001

18

0.004

0.001

<0.001

<0.001

24

0.305

0.023

0.033

36

0.207

0.198

48

0.837

表3　AN组患儿各评估阶段CAP得分两两比较结果（P值）

开机时间（m）

1

3

6

12

18

24

36

48

60

术前

<0.001

<0.001

<0.001

<0.001

<0.001

<0.001

<0.001

<0.001

<0.001

1

0.042

<0.001

<0.001

<0.001

<0.001

<0.001

<0.001

<0.001

3

0.054

0.001

0.004

<0.001

<0.001

<0.001

<0.001

6

0.030

0.023

<0.001

<0.001

<0.001

<0.001

12

0.267

0.007

<0.001

<0.001

<0.001

18

0.192

0.018

0.002

0.001

24

0.262

0.019

0.012

36

0.133

0.094

48

>0.999
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时，AN 患儿 CI 远期获益与非 AN 的普通 SNHL 患儿相

似。提示AN患儿CI术后听觉康复周期较普通SNHL患

儿更长。对于言语能力，AN患儿CI术后获益与非AN的

普通SNHL患者相近。

AN患者CI获益情况与AN病理机制有关［1］。AN的

病变分型包括突触前型（病变部位在内毛细胞）、突触型

（病变部位累及内毛细胞带状突触）、突触后型之树突型

（病变部位累及无髓鞘听神经树突）、突触后型之节细胞

型（病变部位累及神经节细胞）、突触后型之轴突型（病变

部位累及有髓鞘神经轴突）［1］。其中，突触前型/突触型

AN可获得和普通SNHL相似的CI术后获益，相反，突触

后病变的AN患者CI术后效果个体差异较大，但一般较

突触前型或突触型CI获益小［1］。本研究AN组包含不同

病理分型（突触前型、突触型、突触后型），可能是其术后

康复周期较对照组长的主要原因。

此外，听觉是言语产生和语言习得的重要条件。听

觉识别能力与儿童构音语音异常相关［32］ ，即使轻度听力

损失也可显著阻碍婴幼儿言语发育［33］。AN患者由于对

频率和时域的处理能力下降，尽管CI可有助于突触前或

突触型获得和普通 SNHL患者相当的获益，但是对于突

触后病变，其获益程度不一，甚至可出现能听到声音，但

无实用听觉［1］，导致言语可懂度低于普通SNHL患者。但

是由于本研究入组患儿年龄较低，两组患儿言语可懂度

在早期差异较小，随着时间进展，AN组患儿CI术后早期

听觉发育缓慢，言语能力与对照组差异逐渐显现，但随着

听觉功能进一步改善至与对照组水平相近时，其言语可

懂度水平亦与对照组趋近。

本研究通过对各时间点问卷得分情况进行两两比

较，进一步分析 AN 组患儿 CI 术后听觉言语发育规律。

在听觉能力方面，CAP得分表现为较术前有明显改善，且

在开机 1年内增长较快，而在开机 1年后增长较为缓慢，

开机2年后增长趋势进一步减缓，至开机4年时CAP中位

数达 7分。Daneshi等［14］亦观察到AN患儿（平均植入年

龄为 2.7岁）CI术后 1年CAP得分为 1分，术后 2年可达 5

分。Lin等［34］通过对36例平均手术年龄为3.9岁的AN患

儿CI术后进行随访，观察到其术后4年时CAP得分可达6

分。与本研究CAP变化趋势一致。在言语能力方面，本

研究可知，SIR得分在开机 6个月后较术前有显著改善，

其增长趋势在开机0.5～2年内较为快速，在2年时SIR得

分中位数可达 3［3， 4］，开机 2～3年内减缓，开机 3年后

进一步减缓，5年时可达4［4， 5］。类似的趋势在Daneshi

等［14］研究亦被观察到，即AN组患儿SIR得分中位数自术

前 1［1， 1］分到术后 2年时升高至 4［3， 4］分。这一规律

可为未来指导AN患儿CI术后康复提供参考依据。

综上所述，CI干预可有效促进AN患儿听觉及言语功

能发展。与非AN的普通SNHL患儿相比，AN患儿CI术

后5年内可获得与其相似的远期听觉能力获益，且AN患

儿听觉能力改善在开机1年内增长迅速，开机1年后增长

趋势有所减缓。在言语能力方面，相较于非 AN 普通

SNHL患儿，低年龄早期CI植入的AN患儿术后5年言语

清晰度改善与之相似，且AN患儿言语能力改善在开机

0.5～2年内有显著提升，而在开机2年后改善趋势减缓。
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