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Аннотация. Врожденные дефекты наружного слухового прохода относятся к числу заболеваний, очень 
сложных как в медицинском, так и в реабилитационном плане. Лечение подобных заболеваний по-прежнему 
актуально. Хирургические вмешательства, проводимые для улучшения слуха у пациентов, направлены на решение 
социальной проблемы. Более чем у 95% больных с врожденными аномалиями наружного слухового прохода 
наблюдаются аномалии среднего уха, особенно при врожденных дефектах барабанной перепонки и слуховых 
косточек, реагирующих на систему звукопередачи.
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Abstract. Congenital defects of the external auditory canal are among the diseases that are very complex both in 
medical and rehabilitation terms. Treatment of such diseases is still relevant. Surgical interventions performed to improve 
hearing in patients are aimed at solving a social problem. More than 95% of patients with congenital anomalies of the 
external auditory canal have anomalies of the middle ear, especially with congenital defects of the eardrum and auditory 
ossicles that respond to the sound transmission system.
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актуальность проблемы

Пороки развития уха составляют 50% от всех 
врожденных пороков, встречающихся в ЛОР - 
практике [1]. Распространенность врожденной 
атрезии наружного слухового прохода состав-
ляет 0,83–17,4 на 10 000 новорожденных [2,3,4,5]. 
По данным различных исследователей, данная 
патология встречается с частотой 1 случай на 
10 000–20 000 новорожденных. [6,7]. Частота 
врожденной слуховой атрезии изолированно 
или в сочетании с пороками развития наружного, 
среднего и (редко) внутреннего уха оценивается 
как 1:10 000. Атрезия наружного слухового прохо-

да в большинстве случаев односторонняя, чаще 
поражается правая сторона у мужского пола. Это 
может встречаться как изолированное состояние 
или в сочетании с другими врожденными анома-
лиями или синдромальными расстройствами, та-
кими как синдром Гольденхара, синдром Триче-
ра-Коллинза и трисомия 21 [8,9,10,11].

Согласно эмбриологическим исследованиям, 
наружный слуховой проход, барабанная пере-
понка и цепь слуховых косточек имеют различ-
ное эмбриональное происхождение, возможны 
различные варианты изолированных аномалий 
среднего уха, это и обуславливает частоту встре-
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чаемости изолированных пороков развития [12]. 
Мальформации звеньев слуховой цепи может 
встречаться при интактной барабанной пере-
понке и наружном слуховом проходе: барабан-
ная перепонка и наружный слуховой проход в 
ходе эмбриогенеза развиваются независимо от 
слуховых косточек, из другого источника [13].

Широко признано, что дети с двусторонней 
потерей слуха подвержены повышенному риску 
задержки речи и речевого развития и плохой 
успеваемости [14]. Несколько исследований, 
проведенных с 1980-х годов, показали, что у де-
тей с односторонней потерей слуха также значи-
тельно выше доля академических, социальных и 
поведенческих проблем по сравнению с их свер-
стниками с нормальным слухом [15]. Аудиограм-
мы у пациентов с пороком развитие наружного 
слухового прохода демонстрируют явную кон-
дуктивную тугоухость с воздушно-костным ин-
тервалом (КВИ) 30–60 дБ. [16,17]. Лишь несколько 
исследователей упомянули о слухе у этих паци-
ентов с костной проводимостью [18, 8]. Некото-
рые авторы сообщили, что у этих пациентов слух 
костной проводимости был в пределах нормы, но 
некоторые сообщили, что у них было нарушение 
слуха по типу костной проводимости. Это гово-
рит о том, что если к врожденным аномалиям 
наружного слухового прохода присоединяется 
аномалии среднего и внутренного уха, тогда у па-
циентов может наблюдаться нарушение слуха по 
смешенному и сенсоневральному типу [19 ,20].

Компьютерная томография височной кости с 
высоким разрешением (КТВК) в настоящее время 
является наиболее важным радиологическим те-
стом для стандартной предоперационной оцен-
ки перед атрезиопластикой [8, 12]. Многие авторы 
разработали различные классификации и балль-
ные системы, основанные на данных компьютер-
ной томографии височных костей, для предвари-
тельной оценки прогноза результата операции. 
Среди них классификация R.A. Jahrsdoerfer счи-
тается популярным и оценивается по баллам: 2 
балла – наличие стремени; 1 балл – наличие окна 
преддверия; нормальный размер полости сред-
него уха; нормальное расположение лицевого 
нерва; наличие молоточка и наковальни нор-
мальная пневматизация сосцевидного отростка; 
нормальное наковальне – стременное сочлене-
ние; нормальное окно улитки нормальный вид 

ушной раковины [5,15]. 
Хирургия пороков развития наружного уха 

- одна из самых сложных процедур в отологии, 
поскольку это состояние часто сопровождается 
различными аномалиями височной кости, вклю-
чая аберрантное расположения лицевого нерва, 
деформация косточек, дефект овального окна и 
отсутствием пневматизацией сосцевидного от-
ростка [20]. Повреждение лицевого нерва пред-
ставляет собой серьезный риск при восстанов-
лениях атрезии наружного слухового прохода. 
Расположение лицевого нерва часто изменено, 
что в свою очередь затрудняет диагностику у па-
циентов с атрезией наружного слухового прохо-
да [3,19].

цель исследования 

Повышение эффективности слухоречевой ре-
абилитации пациентов с врожденными аномали-
ями наружного и среднего уха.

Материал и методы исследования 

Обследования проводили в отделении «Пла-
стическая хирургия и оториноларингология» 
Национальном детском медицинском центре и 
в частной клиники “Saomed” за период с 2020 по 
2023 г. В соответствии с поставленными задачами 
было проведено обследование и хирургическое 
лечение 115 пациентов с врожденными порока-
ми развитие наружного уха с сочетанной патоло-
гии среднего уха. 

Больные распределены с учетом их возраста и 
пола: дошкольный (2-6 лет), школьный (7-16 лет) 
и юношеский (16-18 лет) Из таблицы видно, что 
аномалия чаще встречалась у мальчиков (n=67; 
58,3%). Большую часть составили пациенты в воз-
расте от 7 до 16 лет (n=98; 85,3%). 

Соответственно с целью и задачами работы, 
и учитывая вышеизложенные данные, все обсле-
дованные и прооперированные пациенты были 
разделены на две основные группы: 

I группу составили 52 (45,2 %) пациентов, при 
этом отмечалась стеноз перепончато- костного 
отдела наружного слухового прохода или сте-
ноз перенончатого отдела наружного слухового 
прохода и атрезия медиалных (костного) отделов 
наружного слухового прохода, нормальная или 
слегка гипоплазированная барабанная полость, 
деформированные слуховые косточки и хорошо 
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вентилируемый сосцевидный отросток; Кроме 
того, 39 (75 %) пациентов этой группы были боль-
ными с врожденным стенозом наружного слу-
хового прохода, а у 13 (25 %) больных выявлена 
атрезия медиальных отделов наружного слухово-
го прохода. Холестеатома наружного слухового 
прохода и барабанной полости выявлена у 4 (7,7 
%) больных с врожденным стенозом наружного 
слухового прохода.

II группу составили 63 (54,8 %) пациентов, ко-
торое отсутствовал наружный слуховой проход, 
среднее ухо было гипопластично, косточки силь-
но деформированы, кроме того, было выявлена 
торможение пневматизации клеток сосцевидно-
го отростка.

В качестве основного метода исследования 
применялась спиральная компьютерная томо-
графия височных костей с компьютерной томо-
графом Revolution Discovery CT (256-512) в от-
деление лучевой диагностики Национальном 
детском медицинском центре. Исследование 
проведено по программе спирального сканиро-
вания с толщиной среза 0,1 мм (по протоколу для 
навигационной системы). 

Кроме этого, для исследование было включе-
на МРТ головного мозга, для исключить врожден-
ную холестеатому среднего уха. МРТ головного 
мозга проводилась с магнитно-резонансном то-
мографом SIGNA Architect 3Т в отделении луче-
вой диагностики Национальном детском меди-
цинском центре. 

Для создания 3 D моделирование среднего 
уха во всех случаях было использованы програм-
мы RadiAnt DICOM Viewer и Vidar Dicom Viewer. 
Программа RadiAnt DICOM Viewer и Vidar Dicom 
Viewer являет собой программу для просмо-
тра медицинских изображений формата DICOM 
(Digital Imaging and Communications in Medicine). 

Тональная аудиометрия проводилась в соот-
ветствии с общепринятыми клиническими стан-
дартами аудиологами в звукоизолированном 
помещении. Пороги костной проводимости и 
воздушной проводимости определяли на часто-
тах 0,25, 0,5, 1, 2, 4 и 8 кГц.

Результаты тональной пороговой аудиоме-
трии подтвердили наличие у пациентов кондук-
тивной тугоухости с выраженным КВИ, который 
в среднем составлял в I группе 55,7±21,3дБ и II 
группе 57,6± 23,8 дБ.

Результаты исследования и их обсуждение: 

3D-реконструкции цепи слуховых косточек 
могут помочь отохирургам и рентгенологам ви-
зуализировать сложные связанные структуры, а 
также способствовать медицинскому обучению в 
медицинских учреждениях.

Кроме того, объемно-визуализированные (VR) 
изображения являются настоящими 3D, хотя MPR 
показал немного большую точность, чем объем-
но-визуализированные изображения, для пред-
ставления некоторых более мелких структур. 

Хорошо известно, что цепь слуховых косто-
чек, состоящая из молоточка, наковальни и стре-
мени, играет важную роль в звукопроведении. У 
пациента с любой аномальной косточкой будет 
наблюдаться кондуктивной тугоухостью; поэтому 
знание анатомии слуховых косточек имеет боль-
шое значение для постановки соответствующего 
диагноза. Однако сложно полностью продемон-
стрировать косточки на любом обычном аксиаль-
ном или корональном изображении височной 
кости из-за их крошечного размера и чрезвы-
чайной сложности. Клинически врачу очень не-
обходимо трехмерное изображение косточек из 
протокола постобработки на основе HRCT, чтобы 
лучше оценить эти структуры.

Полученные результаты компьютерной томо-
графии до хирургического лечения больных I и 
II-группы, представлены в таблице 1.

Как видно из таблицы, I-группы чаще всего 
было выявлена синостоз молоточка и наковальня 
с отсутствием рукояткой и латерального отрост-
ка молоточка у 21 (40,4%) пациентов, у 11 (21,1%) 
пациентов были выявлены гипоплазия длинного 
отростка наковальни или его отсутствие при на-
личии подвижного стремени.

Из II- группы тоже, чаще было выявлена си-
ностоз молоточка, и наковальня с отсутствием 
рукояткой и латерального отростка молоточка у 
8 (12,7 %) пациентов было выявлена гипоплазия 
стремени. 

Результаты, полученные во время операции, 
не сильно отличались от данных компьютерной 
томографии до операции. Полная сравнительная 
характеристика данных предоперационных КТ 
и интраоперационных находок представлена у 
больных I и II-группы на таблице 2 и 3.

Как видно из таблицы видно, I- группе индиви-
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дуальные особенности структур среднего уха, по 
данным предоперационных КТ височных костей, 
совпадали с интраоперационными находками в 
91 % случаев.

Как видно из таблицы видно, II- группе индиви-
дуальные особенности структур среднего уха, по 
данным предоперационных КТ височных костей, 
совпадали с интраоперационными находками в 
97 % случаев.

Если у пациента была аномалия наковальня, 
стремя деформировано, но движения сохране-
ны, а тимпаналный сегмент лицевого нерва на-
ходится в костном канале, хирургическая тактика 
заключалась в удалении молоточка и наковальни, 
с последующей оссикулопластикой частичным 
тефлоновым протезом (PORP),  который устанав-
ливался между головкой стремени и фрагментом 
аутофасции то пациенту применяли протез. Дис-
тальную часть протеза отграничивали от неотим-
панальной мембраны аутохрящевой пластинкой 
устанавливается его на головку стремени, взятой 
из ушной раковины. Если у больного обнару-
живался дигисценция тимпанального сегмента 
лицевого нерва, то для протеза применяли ау-
тохрящ. У 13 пациентов (22,9%) при гипоплазии 
стремени или его отсутствии и лицевой нерв 
костном канале, тогда исползовали тифлоновый 
протез TORP, когда лицевой нерв решён от кост-
ной стенки тогда использовался аутохрящ в виде 
колумеллы или в виде таблетки устанавливали на 
головку стремени, а головка под фрагментом ау-
тофасции (неотимпанальная мембрана).

I группы  в  ближайшем послеоперацион-
ном периоде порог звукопроведения составил 
25,3±20,7 дБ (р5<0,01 по  отношению  к  доопера-
ционным  показателям),  а  послеоперационный  
КВИ составил 13,1± 21,1дБ (р6<0,05 по отноше-
нию к дооперационным показателям). У паци-
ентов II группы в ближайшем послеоперацион-
ном периоде  порог звукопроведения составил 
27,1±22,4 дБ (р5<0,01 по отношению к доопера-
ционным показателям), а послеоперационном 
периоде КВИ составил 15,5± 21,3дБ (р6<0,05 по 
отношению к дооперационным показателям). 

У  пациентов  I  группы  в  отдаленном после-
операционном периоде порог звукопроведения 
в среднем составил 35,3±21,2 дБ (р5<0,01 по от-
ношению к дооперационным показателям), а  по-
слеоперационный КВИ – 23,2± 21,6дБ (р6<0,001 

по отношению к дооперационным показателям). 
У пациентов II  группы  в  отдаленном  послеопе-
рационном  периоде  порог звукопроведения в 
среднем 33,1± 22,6дБ (р5<0,01 по отношению к 
дооперационным показателям),  а  в  послеопе-
рационном  периоде  КВИ  21,6± 21,8 (р6<0,001  
по отношению к дооперационным показателям). 

При  анализе  результатов  тональной  поро-
говой  аудиометрии  больных  с врожденными 
пороками наружного и среднего уха выявлено 
достоверное снижение степени тугоухости  во  
всех  группах  в  ближайшем  и  отдаленном  по-
слеоперационном периодах.  При анализе усред-
ненного  резидуального  КВИ  в  ближайшем  и 
отдаленном  послеоперационном  периодах  во  
всех  группах  установлено достоверное  сокра-
щение  данного  интервала  по  сравнению  с  до-
операционными показателями. 

Статистическая обработка качественных пока-
зателей  функционального  результата  проопе-
рированных  пациентов. За  отличные  результаты  
в  послеоперационном  периоде  мы  принимали 
значения КВИ < или = 10 дБ; хорошие – КВИ 11–20 
дБ, удовлетворительные – КВИ 21–25 дБ; неудов-
летворительные – КВИ >25 дБ.

Функциональные результаты, которые оцени-
вались по сокращению КВИ, составили в I груп-
пе: в ближайшем послеоперационном периоде 
«отлично» в 11 (23,1%), «хорошо» – в 25 (48,1%), 
«удовлетворительно» – в 15 (28,2 %), «неудовлет-
ворительно» – в 1 (1,6 %) случаях; в отдаленном 
периоде «отличное» – в 9 (17,3%), «хорошо» – в 
19 (36,5 %), «удовлетворительно» – в 16 (30,8 %) и 
«неудовлетворительно» – в 8 (15,4%) случаях. 

Функциональные результаты во II группе в бли-
жайшем послеоперационном периоде «отлично» 
– в 13 (20,6 %), «хорошо» – в 28 (44,4%), «удовлет-
ворительно» – в 20 (31,3%),«неудовлетворитель-
но» – в 2 (3,2%) случаях; в отдаленном периоде 
«отлично» – 11 (17,5 %), «хорошо» – в 22 (34,9 %), 
«удовлетворительно» – в 21 (33,3 %) и «неудовлет-
ворительно» – в 9 (14,3%) случаях.

Статистическая обработка аудиометрических 
показателей выявила, что значения порогов воз-
душного звукопроведения и КВИ в отдаленном 
послеоперационном периоде достоверно отли-
чаются от дооперационных показателей (p<0,05).

При анализе результатов тональной порого-
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вой аудиометрии больных с пороками развити-
ями наружного и среднего уха выявлено досто-
верное снижение степени тугоухости во всех 
группах в ближайшем и отдаленном послеопера-
ционном периодах. 

При анализе усредненного КВИ в ближайшем 
и отдаленном послеоперационном периодах во 
всех группах установлено достоверное сокраще-
ние КВИ по сравнению с дооперационными по-
казателями.

выводы

1. У больных с врожденной атрезией наружно-
го слухового прохода, если имеется врожденная 
фиксация слуховых косточек, их мобилизация не-
большими борами и сохранение слуховых косто-
чек приводит к хорошему функциональному ре-
зультату в послеоперационном периоде. 

2. Если у пациентов выявлена тот или иной тип 
аномалий слуховых косточек и заменить эти ано-
мально измененные косточки искусственными 
протезами, можно восстановить систему звуко-
передачи и сократить кондуктивный компонент 
тугоухости.
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