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梅尼埃病研究进展

肖本杰 庄建华

【摘要】 梅尼埃病是一种原因不明并以内淋巴积水为主要病理学特征的周围性前庭疾病，其发病

原因与病理生理学机制尚未阐明，笔者对其流行病学和病理生理学机制，以及临床特征进行总结，有助

于提高临床医师对该病的认识及深入研究。
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【Abstract】 Ménière's disease is an unexplained peripheral vestibular disease with endolymphatic
hydrops as the main pathological features. Pathogenesis and pathophysiology mechanism are not clear at
present. Summarizing the advances of epidemiology, pathophysiology and clinical manifestations is
conducive to clinicians' understanding and in⁃depth study of the disease.
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梅尼埃病（MD）是一种发病原因及发病机制不

明、以内淋巴积水（EH）为主要病理学特征的内耳病

变，临床主要表现为发作性眩晕、波动性听力下降、

耳鸣和（或）患耳闷胀感［1］。本文拟就近年来有关梅

尼埃病的流行病学、病理生理学机制、相关临床表

现及可能机制的研究进展进行概述。

一、流行病学

目前有关梅尼埃病发病率和患病率的文献报

道在不同地区、国家、人种之间存在较大差异，其总

体发病率 17 ~ 513/10 万［2］。其中，英国为 0.27%［3］；

美国 18 岁以下人群发病率为 9/10 万，≥ 65 岁为

440/10 万［4］。其发病率与年龄呈正相关，即随着年

龄的增加而逐渐升高，高峰发病年龄 61 ~ 70 岁，平

均患病年龄为 40 ~ 50 岁，约 10%的患者首次发病年

龄 ≥ 65 岁，女性明显高于男性［2］。儿童梅尼埃病

的发病率虽然不高，但并不罕见，占所有患病人群

的 0.4% ~ 7.0%，10 岁以上儿童好发，但也有 4 岁即

发病的报道［5⁃6］。曾有文献报道，有 25% ~ 40%的梅

尼埃病患者表现为双侧性［7］，且随着病程的延长双

侧受累比例呈逐渐升高之趋势［8⁃9］。一项 Meta 分析

结果显示，梅尼埃病患者发病 10 年内进展为双耳病

变的比例可达 35%、20 年内约 47% ［9］，其中 5% ~
15%的患者有家族史［9⁃10］。

二、发病机制与病因

梅尼埃病的发病机制较为复杂，受多重因素的

影响。根据近百余年来对其发病原因与病理生理

学机制的研究，共提出近 10 余种学说，如内淋巴机

械阻塞与内淋巴吸收障碍学说、免疫性损害学说、

变态反应学说、自主神经功能紊乱及内耳微循环障

碍学说、解剖因素学说、膜迷路破裂学说，以及钙离

子超载学说等［11⁃12］。这些学说重点阐述梅尼埃病发
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病的病理学特征，即内淋巴积水的形成机制［12］。然

而，通过对人类颞骨及梅尼埃病临床症状的研究发

现，内淋巴积水并非梅尼埃病症状的直接原因，仅

为其组织学标志［13⁃14］。最早提出的耳蜗管前庭膜破

裂（以下简称膜破裂）和钾离子中毒发作理论曾用

于解释梅尼埃病的临床症状，该理论认为梅尼埃病

继发于内淋巴管扩张、膜破裂，导致富钾内淋巴浸

润基底膜表面的毛细胞和第Ⅷ对脑神经，使毛细胞

和脑神经反复暴露于中毒水平的钾离子中，最终引

起阵发性眩晕，以及听觉和前庭功能衰退［15］。直至

近年有关内淋巴流动和梗阻学说的提出，膜破裂理

论受到质疑并被多项研究结果证实膜破裂实际极

少发生［11］。

内耳膜迷路内淋巴的循环方式主要分为辐向

式循环和纵向流动循环两种，前者内淋巴由暗细胞

分泌，再由暗细胞吸收，其内淋巴的循环仅在暗细

胞邻近区域形成局部环流，故椭圆囊和 3 个半规管

内淋巴的循环是以辐向式循环为主；而球囊斑内无

暗细胞，其内淋巴主要来自耳蜗血管纹的分泌，因

此耳蜗和球囊的内淋巴循环是以纵向流动循环为

主［12］。颞骨解剖学研究业已证实，内淋巴积水以内

耳下部（球囊和耳蜗）更为多见，而内耳上部（椭圆

囊和半规管）则十分少见［13⁃14］，进一步验证了引起梅

尼埃病的内淋巴积水可能与纵向循环通路功能障

碍有关，即由耳蜗血管纹及前庭暗细胞产生的内淋

巴经内淋巴管引流至内淋巴囊，并最终在内淋巴囊

内被吸收，如果这一循环过程受阻致纵向循环通路

功能障碍则引起内淋巴积水。另外，前庭导水管扩

大、内淋巴管和（或）内淋巴囊解剖变异，以及乙状

窦畸形、岩骨过度气化等组织结构异常也可能是诱

发内淋巴积水的原因。由颞骨病理学观察可以发

现其内淋巴管峡部明显狭窄［16］，表明内淋巴分泌过

多或吸收障碍均可导致内淋巴积水。综上所述，目

前对梅尼埃病发病机制的研究主要集中于内淋巴

的生成、吸收和流动等方面，但迄今仍未阐明其确

切原因。

内淋巴积水是许多疾病内耳损伤后的共同病

理改变，如大前庭导水管综合征、突发性低频感音

神经性耳聋、耳硬化症、前庭性偏头痛和听神经瘤

等患者均可以出现内淋巴积水的病理改变［17］。然

而，存在内淋巴积水者并非一定具有梅尼埃病的临

床表现，而梅尼埃病患者则大多存在内淋巴积水，

其比例明显高于其他内耳病变或正常人群［2，18］。经

鼓室注射钆对比剂，于 24 小时后进行三维 FLAIR
（3D⁃FLAIR）扫描显示，在诊断为可能的或很可能的

梅尼埃病患者中伴内淋巴积水的比例高达 90%，而

诊断为确定的梅尼埃病患者则无一例外地存在内

淋巴积水［19⁃20］；另外，梅尼埃病患者无症状侧即健耳

发生内淋巴积水率为 44% ~ 75%，提示单侧梅尼埃

病患者健耳亦可受累［21］。此结果已经颞骨病理学

研究证实，即约 30%的单侧梅尼埃病患者存在双侧

内淋巴积水［22⁃23］。在梅尼埃病早中期，患者听力呈

波动性下降，主要因听觉毛细胞在内淋巴积水发生

时受到可逆性损害刺激所致，当这种短暂的可逆性

有害刺激消失后，患者听力可恢复正常［5］。对梅尼

埃病患者进行的颞骨病理学研究表明，其耳蜗中阶

的前庭膜（vestibular membrane）向前庭阶膨胀［1，21］；

但光学显微镜下并未观察到耳蜗感觉毛细胞和神

经支配模式的改变，如此可以解释梅尼埃病患者呈

波动性改变的听力下降症状［4］。另外，与早期梅尼

埃病患者相比，晚期患者内毛细胞和外毛细胞基底

部的传入突触纤维数目明显减少，且长期患病者其

螺旋神经节细胞呈自耳蜗尖部开始退化之趋势［12］，

且呈不可逆性发展［24］。

梅尼埃病的病因错综复杂，晚近研究提示的病

因及病理学进展，包括内淋巴囊、内淋巴管、内淋巴

窦、椭圆囊内淋巴管瓣膜、球囊与耳蜗连接管、骨前

庭导水管的内层前庭弓、半规管等解剖学结构受损

或异常使内淋巴间隙减少；因抗利尿激素、水通道

蛋白、离子通道、肾上腺素和醛固酮等重要激素分

泌水平异常而影响内淋巴稳态；血流动力学（包括

内耳动脉及静脉系统）失衡导致内淋巴生成与吸收

障碍；病毒感染、过敏反应或自身免疫反应引起组

织损伤，以及耳蜗导水管、前庭导水管、中耳肌肉等

压力调节器官功能障碍影响内淋巴流动等［25］。此

外，遗传基因也可能是重要病因之一［26⁃27］。

三、临床表现与可能机制

波动性听力下降、发作性眩晕、耳鸣、耳胀满感

是梅尼埃病的典型临床表现，然而，大多数患者的

症状与体征不典型，尤其在早期，仅表现为其中的

一项或几项症状［3⁃4］。根据最新临床研究，听力过敏

可为首发症状［28］；发作过程中常伴有步态障碍、姿

势不稳、摔倒和恶心呕吐等症状或体征；而反复发

作或前庭功能受损者则多伴发精神心理障碍［29］。

1. 听力受损特征与机制 虽然大多数梅尼埃病

患者均存在听觉和前庭系统内淋巴积水，但仅部分
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患者出现单纯耳蜗或前庭症状，在病变早期以单纯

耳蜗症状更多见，易与其他疾病相混淆而误诊［30］。

患者听力损失程度与眩晕发作有关［31］，已知内耳听

觉的低频感知结构位于耳蜗尖部，而高频感知结构

在耳蜗底部，由于耳蜗尖部的基底膜更宽、更软，内

淋巴积水最初主要形成于耳蜗尖部，听力受损亦大

多自低频听力开始下降，因此低频和中频听力降低

程度可直接反映内淋巴积水之程度［32］。根据队列

研究所示，梅尼埃病患者单纯以波动性低频听力下

降发病者所占比例约为 15%［33］；而大部分梅尼埃病

患者的听力损失程度在发病前的数年已处于波动

状态，随着疾病的进展，其听力不断恶化，最终进展

为永久性耳聋，但一般不会达到全聋［31］。

2. 眩晕发作特征与机制 梅尼埃病患者的眩晕

症状是因内淋巴流动紊乱所引起的患耳感觉传入

功能异常兴奋或被阻断所致，而恶心、呕吐则是由

于前庭功能紊乱的刺激信号经小脑顶核与脑干孤

束核介导引起，约半数以上的患者发病时主要表现

为眩晕伴或不伴耳鸣和患耳闷胀感［34］。早期研究

认为，梅尼埃病眩晕发作的主要病理生理学机制为

膜迷路破裂，使富钾内淋巴进入外淋巴，导致听神

经纤维末梢去极化兴奋而形成病理性放电［34］。然

而，具有明显膜迷路破裂病理改变者仅见于少数梅

尼埃患者的颞骨组织标本［35］，而且对眩晕发作初期

患者的 MRI 检查亦未发现其膜迷路与外淋巴间隙

之间的中阶膜塌陷瓦解［36］。因此认为，可能存在非

膜迷路破裂性眩晕的发作机制，即水或含有各种分

子量的液体在内淋巴间隙中异常流动导致眩晕发

作［34］。Lermoyez 综合征即以耳聋和耳鸣症状之后

方才出现眩晕为临床特征，且眩晕发生后耳聋和耳

鸣症状随之消失，其机制可能与内淋巴自耳蜗向半

规管方向流动时使耳蜗内淋巴积水程度减轻、半规

管⁃椭圆囊内淋巴积水加重有关，此可作为非膜迷路

破裂性眩晕发生机制之佐证［37］。

3. 耳石危象和（或）跌倒发作机制 目前有关耳

石危象（Tumarkin's attacks）的病理生理学机制尚不

十分清楚，鉴于耳石器可因突发性机械刺激而诱发

耳石危象，以及膜迷路切除术后危象即消失的现

象，近期研究认为这种危象可能与椭圆囊和球囊耳

石器病变有关［38］。耳石危象常见于梅尼埃病晚期

患者，其中重症耳石危象发生率仅约 6%，而轻度跌

倒发作（drop attacks）则高达 72%［39］。目前对耳石

危象尚无有效的预防或治疗措施，一般情况下患者

症状可自行缓解。临床观察发现，梅尼埃病患者出

现的听觉过敏、耳石危象、耳鸣等症状均与患耳闷

胀感有关；而耳石危象、行走困难或中至重度耳鸣

则与患者发病期间的焦虑程度相关［39］。

4. 梅尼埃病与全身多系统疾病的关系 梅尼埃

病患者易罹患其他系统性疾病，如变态反应性疾

病、免疫缺陷、自身免疫性疾病或偏头痛等。约有

42%的梅尼埃病患者可同时伴发或并发变态反应性

或自身免疫性疾病，其发生率较普通人群高 14% ~
20%［40］。一般情况下，普通人群偏头痛终身患病率

约为 16%，而梅尼埃病患者则高达正常人群的 2 倍，

而且偏头痛患者尚可同时伴有内淋巴积水［41］，推测

偏头痛与梅尼埃病之间存在某些共同的病理生理

学机制［41⁃42］。

5. 梅尼埃病与精神心理障碍 梅尼埃病反复发

作或听力和（或）前庭功能明显受损的患者易伴发

精神心理障碍，发生率可达 70%［43］；流行病学调查

显示，焦虑虽是影响梅尼埃病患者生活质量的重要

因素［29，44］，但前庭功能障碍才是其真正的影响因素，

而非梅尼埃病本身［29］。

四、小结

梅尼埃病是耳鼻咽喉头颈外科常见并以眩晕

为主要临床表现的疾病，其发病机制的研究进展直

接影响临床诊断与治疗策略，中华医学会耳鼻咽喉

头颈外科学分会公布的《梅尼埃病诊断和治疗指南

（2017）》［1］为临床医师诊断与治疗该病提供了临床

指导。然而，梅尼埃病的病理生理学机制尚未完全

阐明，尚待进一步的基础与临床研究提供更为有力

的证据。
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