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Аннотация. Наследственная СНТ обусловлена различными генетическими отклонениями и передаются из 
поколения в поколение.  Следует также отметить, что наследственная потеря слуха бывает синдромальной и не 
синдромальной. Несиндромальная СНТ - это частичная или полная потеря слуха, которая возникает без других 
сопутствующих клинических признаков. При синдромальной потере слуха в дополнение к нарушению слуха или 
глухоте возникают симптомы, затрагивающие другие органы и системы. 
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Abstract. Hereditary SNHL is caused by various genetic abnormalities and is passed on from generation to generation. 
It should also be noted that hereditary hearing loss can be syndromic and non-syndromic. Non-syndromic SNHL is a 
partial or complete hearing loss that occurs without other accompanying clinical signs. With syndromic hearing loss, in 
addition to hearing impairment or deafness, symptoms occur that aff ect other organs and systems..
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торая возникает без других сопутствующих кли-
нических признаков. При синдромальной потере 
слуха в дополнение к нарушению слуха или глу-
хоте возникают симптомы, затрагивающие другие 
органы и системы. В настоящее время известно 
более 400 синдромов, которые включают потерю 
слуха и поражают различные органа и системы 
организма, включая почки, глаза и сердце. Так 
при синдроме Ваарденбурга наблюдается белая 
прядь волос, гетерохромные радужки, широкая 
нижняя челюсть и глухота. Синдром Крузона ха-
рактеризуется косоглазием, при этом наблюдает-
ся сглаженный нос, атрезия хоанн, деформация 
черепа, прогрессирующая СНТ. При синдроме 
Ушера наблюдается основная триада симптомов 
- это пигментный ретинит, атаксия и глухота. Ано-
малия внутреннего уха (Мондини) и зоб встреча-
ется при Синдроме Пендреда. Синдром Альпорта 
вбирает в себя нефритический синдром (проте-

Введение

Сенсоневральная тугоухость (СНТ) это по-
нижение слуха, которая возникает при повреж-
дении волосковых клеток улитки, преддвер-
но-улиткового нерва или центральных отделов 
слухового анализатора. В настоящее время по 
данным ВОЗ более 500 млн людей страдают нару-
шением слуха, а к 2050 году более 900 млн людей 
будут страдать этим заболеванием. 

Причин, способствующих развитию СНТ мно-
жество, основываясь на этиопатогенез развития 
следует выделить основные 3 группы: наслед-
ственная, врождённая и приобретённая. 

Наследственная СНТ обусловлена различны-
ми генетическими отклонениями и передаются из 
поколения в поколение.  Следует также отметить, 
что наследственная потеря слуха бывает синдро-
мальной и не синдромальной. Несиндромальная 
СНТ- это частичная или полная потеря слуха, ко-
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инурия, гематурия, почечная недостаточность), 
СНТ, офтальмологические нарушения.

Наследственная СНТ может быть односторон-
ней или двусторонней, стабильной или прогрес-
сирующей. Кроме того, понижение слуха может 
наблюдаться на различных частотах. Подсчитано, 
что примерно 60-80% врожденных нарушений 
слуха имеют несиндромальное происхождение. 
Распространенность несиндромальной тугоухо-
сти составляет 3-4 случая на 10 000 новорожден-
ных и увеличивается с возрастом. 

Врождённая СНТ развивается у ребёнка в 
утробе матери и этому способствуют различные 
инфекционные заболевания (грипп, корь, красну-
ха, эпидемический паротит, вирус простого гер-
песа), сахарный диабет, приём ото токсичных ан-
тибиотиков, резус конфликт, преждевременные 
роды, низкий вес при рождении, родовые трав-
мы, употребление наркотиков и алкоголя при 
беременности, высокое артериальное давление 
(преэклампсия) беременной. 

Приобретённая СНТ развивается после рожде-
ния ребёнка, основными причинами которого яв-
ляются приём ототоксичных препаратов, череп-
но-мозговые травмы с повреждением структур 
среднего и внутреннего уха (Воронин М.С., 2003), 
аутоимунные болезни, инфекционные болезни 
(менингит, корь, краснуха, грипп, коронавирус), 
длительное воздействие шума, болезни внутрен-
него уха (болезнь Меньера, невринома слухового 
нерва, отосклероз), заболевания почек, болезни 
сердца и сосудов.

Случай из практики

К нам в клинику  INVIVO обратилась больная 
Т.Д. 3 лет. С жалобами на отсутствие слуха и речи. 
Из анамнеза у матери беременность первая, 
роды первые, девочка родилась в срок, вес при 
рождении 3 200гр. При рождении была гипоксия 
плода, но осложнений, требующих реанимаци-
онные вмешательства, не было. Больная опери-
ровалась дважды по поводу трихиаза (врастание 
ресниц внутрь). Ходить начала в 3 года, до этого 
постоянно сидела. При ходьбе часто спотыкается 
и падает. Реакция на громкие звуки не наблюда-
лась с рождения. 

При объективном осмотре: Вес и  рост как у 
годовалого ребёнка: вес 10 кг, рост 80см, имеется 

врождённый парез лицевого нерва слева, корот-
кая шея, сколиоз, расширенная грудная клетка, 
левая нога короче правой, дисплазия тазобе-
дренных суставов.

На компьютерной томографии: Справа шири-
на внутреннего слухового прохода 2.5 мм, улитка 
и полукружные каналы развиты хорошо, отмеча-
ется экссудат в ячейках сосцевидного отростка, 
промонториальная стенка сглажена. Слуховые 
косточки развиты, канал лицевого нерва визуа-
лизируется на всём протяжении. Слева отмеча-
ется аплазия лицевого нерва и узкий внутренний 
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слуховой проход – 2мм, улитка и полукружные 
каналы развиты хорошо.  Слуховые косточки ви-
зуализируются, имеется затемнение (экссудат) в 
области сосцевидного отростка и барабанной 
полости.

При отоскопии: Наружный слуховой проход 
справа и слева широкий, барабанная перепонка 
справа серого цвета, выделений нет. Слева отме-
чается пастозность барабанной перепонки, че-
рез неё просвечивает экссудат. 

Результаты лабораторного генетического  ис-
следования и  имеющийся симптомокомплекс не 
соответствует ни одному известному на настоя-
щее  время синдромальную патологию. 

Клинический диагноз: Двухсторонняя глухота, 
Врождённый парез лицевого нерва слева. Двух-
сторонний экссудативный средний отит. Синдро-
мальная патология неизвестного генеза.

Учитывая объективные данные больной про-
ведена кохлеарная имплантация на правое ухо. В 
ходе операции выявлено, что стенка фаллопиева 
канала буллёзно измененная. Промонториаль-
ная стенка сглажена. Из за наличия хронического 
воспалительного процесса в ухе, было принято 
решение провести одномоментно с кохлеарной 
имплантацией и петрозэктомию, Полость сосце-
видного отростка и барабанная полость затам-
понирована жиром взятым из живота больной. 
Элетрод импланта введен в улитку через круглое 
окно, импеданс со всех электродов в норме, те-
леметрия была зарегистрирована с 14-го  элект-
рода. Рана послойно ушита.

На 10 день после имплантации наблюдалось 
неполное заживление после операционной 
раны, отмечалось расхождение шва на протяже-
нии 0.5см.  Больная из за семейных обстоятельств 
в после операционном периоде наблюдалась у 
ЛОР врача по месту жительства. При повторном 
осмотре спустя 2 месяца после операции наблю-
далась экструзия петли электрода над кожей в 
проекции послеоперационного шва.

Несмотря на это пациентку подключили. Она 
начала ходить на занятия сурдопедагога. Спустя 
месяц после подключения у больной появилась 
реакция на звуки, появились звуки А, О, У, стала 
выговаривать отдельные слова. 

Несмотря на хороший уход за после операци-
онной раной, периодически наблюдалась при-

пухлость вокруг электрода. Через 4 месяца было 
принято решение произвести эксплантацию им-
планта с сохранным электродом внутри улитки.

Выводы

При синдромальной патологии нарушения 
слуха техника и после операционный уход может 
отличаться от стандартной и привычной всем 
нам тактики лечения, чему способствует не толь-
ко анатомические особенности данного пациен-
та, но общее реактивное состояние организма 
пациента.  

Учитывая клинико-анатомические и функцио-
нальные возможности внутреннего уха данного 
пациента, наличие эффекта после подключения 
речевого процессора и желание родителей, пла-
нируется реимплантация больной через год.
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