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Резюме
Цель исследования – анализ спектра и частоты аномалий внутреннего уха у пациентов с врожденными 
нарушениями слуха в Якутии.
Материал и методы. Обследованы 165 пациентов с врожденным нарушением слуха. Все пациенты были 
осмотрены сурдологом, сурдопедагогом, психоневрологом. Всем пациентам проведена рентгеновская 
компьютерная томография (РКТ), в некоторых случаях дополненная магнитно-резонансной томографией 
(МРТ) структур височной кости.
Результаты. Основываясь на современных представлениях об аномалиях внутреннего уха и их класси-
фикации, в настоящем исследовании впервые проведен анализ спектра и частоты аномалий внутреннего 
уха у пациентов с врожденными нарушениями слуха в Якутии. У 16 (9,7%) из 165 пациентов с наруше-
ниями слуха были выявлены аномалии развития внутреннего уха, что соответствует ранее изученным 
выборкам глухих людей в разных странах (от 3 до 35%). Из структур внутреннего уха чаще поражались 
улитка и преддверие. Реже встречались аномалии внутреннего слухового прохода, полукружных каналов 
и водопровода преддверия. В целом спектр аномалий был представлен семью различными мальфор-
мациями. Среди всех аномалий по частоте встречаемости на первом месте была аномалия неполного 
разделения 2 типа (НР‑2, 34,3%), на втором – аномалия неполного разделения 3 типа (НР‑3, 18,7%), 
на третьем – расширение внутреннего слухового прохода и расширение водопровода преддверия 
(по 12,5%). В половине всех случаев (50%) аномалии внутреннего уха встречались в виде комбинаций, 
которые трудно интерпретировать и классифицировать.
Заключение. Анализ спектра и частоты аномалий височной кости в Якутии свидетельствует о том, что 
каждый 10-й пациент с врожденными нарушениями слуха имеет ту или иную мальформацию структур 
внутреннего уха (9,7%) и нуждается в точной и своевременной диагностике с помощью современных 
методов РКТ- и МРТ-визуализации.
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Введение

По данным ВОЗ, около 466 млн человек 
во всем мире имеют нарушения слуха (из  них 
432 млн – взрослых и 34 млн – детей), что состав-
ляет более 5% населения всего мира. По прогно-
зам, к 2050 г. более 900 млн человек будут иметь 

нарушения слуха [1]. Тугоухость и глухота являют-
ся одной из важнейших проблем медицины и вле-
кут за собой множество последствий социального 
и экономического характера [2].

Среди всех нарушений слуха врожденные 
формы являются одними из наиболее тяжелых 
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Abstract
Objective. To analyze the spectrum and frequency of inner ear anomalies in patients with congenital hearing 
impairment in Yakutia.
Material and methods. A total of 165 patients with congenital hearing impairment were surveyed. 
All the patients were examined by an audiologist, an educational audiologist, and a neuropsychiatrist. 
All the patients underwent X-ray computed tomography (X-ray CT) of temporal bone structures (which was 
supplemented by magnetic resonance imaging (MRI) in some cases).
Results. Based on modern ideas about inner ear anomalies and their classification, the authors first analyzed 
the spectrum and frequency of inner ear anomalies in patients with congenital hearing impairment in Yakutia. 
Inner ear malformations were identified in 16 (9.7%) of the 165 patients with hearing impairment, which 
corresponds to that in the previously studied samples of deaf people in different countries (from 3% to 35%). 
Of the inner ear structures, the cochlea and vestibule were more commonly affected. Abnormalities of the 
internal auditory meatus, semicircular canals, and vestibular aqueduct were less common. In general, the 
spectrum of anomalies was represented by 7 different malformations. Incomplete partition type II (IP-II) 
(34.3%) came first in incidence among all the abnormalities. Incomplete partition type III (IP-III) (18.7%) 
ranked second in incidence. The expansion of the internal auditory meatus (12.5%) and vestibular aqueduct 
(12.5%) occupied the third place. Inner ear anomalies occurred as concurrences that are difficult to interpret 
and classify in half (50%) of all the cases.
Conclusion. Analysis of the spectrum and frequency of temporal bone abnormalities in Yakutia suggests that 
every 10 patients with congenital hearing impairment have one or another inner ear structural malformation 
(9.7%) and require accurate and timely diagnosis using up-to-date X-ray CT and MRI techniques.
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состояний, регистрируемых с частотой 1 случай на 
1000 новорожденных [3]. У пациентов с врожден-
ной тугоухостью и глухотой в среднем в 20% слу-
чаев регистрируются аномалии пирамид височ-
ных костей  [4,  5]. На этапе выявления аномалий 
внутреннего уха лучевая диагностика играет ос-
новную роль, поскольку только рентгеновская 
компьютерная томография (РКТ) и магнитно-резо-
нансная томография (МРТ) височных костей могут 
достоверно оценить прижизненную морфологию 
внутреннего уха. В рутинной практике РКТ являет-
ся основным методом диагностики аномалий внут
реннего уха, а  МРТ хорошо дополняет РКТ-диаг
ностику и применяется для детализации строения 
улитки.

В  настоящее время недостаточность зна-
ний о распространенности аномалий внутренне-
го уха обусловливает дальнейшие исследования 
в данном направлении. При этом эпидемиологи-
ческие исследования имеют большое значение 
в дальнейшей разработке методов диагностики, 
коррекции и лечения данной патологии [6, 7]. Для 
корректного описания спектра аномалий внутрен-
него уха возникает необходимость применения 
единой международной классификации. В 1791 г. 
C. Mondini первым описал аномалию, при кото-
рой нашел улитку с завитком в 1,5 оборота и от-
сутствием спиральной костной пластинки, но при 
этом он наблюдал сохранный базальный зави-
ток [8]. С тех пор многими авторами была исполь-
зована неверная трактовка аномалий внутреннего 
уха. Все аномалии ошибочно назывались анома-
лиями Мондини, пока в 1980 г. M.M. Paparella [9] 
и  H.F. Schuknecht [10] подробно не описали эти 
состояния. Первую подробную классификацию 
аномалий внутреннего уха в  1987 г. предложил 
R.K. Jackler, она базировалась на рентгенологи-
ческих данных, совмещенных с эмбриональными 
стадиями развития плода по неделям беремен-
ности [4]. Однако с каждым годом эта классифи-
кация дополняется и расширяется. В настоящее 
время обновленной и  дополненной ее версией 
принято считать классификацию, предложенную 
L. Sennaroglu (первая классификация датируется 
2002 г., последняя – 2017 г.) [11, 12]. В российской 
литературе вопросы классификации аномалий 
внутреннего уха рассматривались В.Е. Кузовко-
вым в 2009 г. [13] и Х.М. Диаб в 2011 и 2012 гг. [14, 
15] при отборе кандидатов на кохлеарную им-
плантацию. Эти авторы рекомендуют использо-
вать классификации R.K. Jackler и  L. Sennaroglu 
как наиболее соответствующие находкам, встре-
чающимся в российской практике. Тем не менее 
одной из первых работ в отечественной литера-
туре, посвященных аномалиям височной кости, 
является исследование Е.И. Зеликович (2004 г.), 
в  котором с  помощью данных компьютерной 

томографии подробно описывается спектр ано-
малий височной кости при нейросенсорной туго
ухости  [16]. В  настоящее время системные, 
структурированные данные по частоте аномалий 
внутреннего уха среди глухих пациентов в России 
отсутствуют.

В  связи с  этим целью настоящего исследо-
вания является анализ спектра и  частоты встре-
чаемости аномалий внутреннего уха у  пациентов 
с  врожденными нарушениями слуха на примере 
Якутии.

Материал и методы

В период с 2010 по 2017 г. на базе Республи-
канской больницы № 1  – Национального центра 
медицины (г. Якутск) и  Республиканской больни-
цы № 2 – Центра экстренной медицинской помо-
щи (г. Якутск) были обследованы 165 пациентов 
с врожденным нарушением слуха. Клинико-демо-
графическая характеристика пациентов представ-
лена в таблице 1.

Пациенты были осмотрены сурдологом, сур-
допедагогом, психоневрологом. Психофизиоло-
гическое исследование слуха было проведено 
с помощью пороговой тональной аудиометрии на 

Таблица 1

Характеристика пациентов

Параметр Число

Пациенты
всего 165
дети 52
взрослые 113

Возраст
средний в целом 33,9 ± 17,3
средний у детей 11,8 ± 3,7
средний у взрослых 44,1 ± 9,9

Пол
мужской 64 (38,8%) 
женский 101 (61,2%)

Проживание
город 112 (67,9%)
село 47 (28,5%)
неизвестно 6 (3,6%)

Национальность
якуты 103 (62,4%) 
русские 39 (23,6%)
другие 19 (11,5%)
неизвестно 4 (2,4%)

Степень потери слуха
III 36 (21,8%)
IV 33 (20%)
глухота 96 (58,2%)
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аппарате Clinical Tonal Audiometer – GSI® 60 (Grason 
Stadler, USA) в калиброванной звукоизолированной 
камере Республиканского сурдологопедического 
центра. Пациентам выполнены функциональные 
методы исследования  – рефлексометрия тимпа-
нометрия (Amplaid, Italy).

Анализ пирамид височных костей проведен на 
4-срезовом компьютерном томографе Somatom 
Sensation 4 (Siemens, Germany) и  64-срезовом 
компьютерном томографе Somatom Difinition AS 
(Siemens, Germany) в  аксиальной проекции, 
с толщиной томографического слоя 1 мм, шаг про-
движения стола 1 мм.

Исследования внутреннего уха осущест-
влялись на магнитно-резонансном томографе 
Magnetom Espree (Siemens, Germany) с напряжен-
ностью магнитного поля 1,5 Т и  магнитно-резо-
нансном томографе Magnetom Avanto (Siemens, 
Germany) с напряженностью магнитного поля 1,5 Т. 
Использовалась изотропная последовательность 
T2 ci3d с толщиной среза 0,6 мм.

Таблица 2

Классификация аномалий височной кости (адаптирована из работ [4, 11, 12])

Тип аномалии Радиологические находки

Внутреннее ухо
Полная аплазия лабиринта 
(аномалия Мишель)

Отсутствие лабиринта

Рудиментарная отоциста Остаток неполной миллиметровой ушной капсулы 
Аплазия улитки Отсутствие улитки
Общая полость Круглая или овальная кистозная структура вместо улитки и преддверия

Гипоплазия улитки Малый размер улитки, имеет четыре типа
Неполное разделение 1 типа Кистовидная улитка
Неполное разделение 2 типа 
(аномалия Мондини)

Кистовидная верхушка улитки

Неполное разделение 3 типа Отсутствие модиолюса, штопорообразная улитка с разделением завитков
Аномалии отверстия улитки Сужение или отсутствие щели улитки

Преддверие и полукружные каналы
Аномалии преддверия Аплазия, гипоплазия и расширение преддверия
Аномалии полукружных каналов Нормальная улитка с аплазией, расширением или гипоплазией полукружных 

каналов

Внутренний слуховой проход

Аномалии внутреннего слухового прохода Нормальная улитка с аплазией, расширением или сужением внутреннего 
слухового прохода

Водопровод улитки и преддверия
Расширенный водопровод преддверия Нормальная улитка с расширенным водопроводом преддверия 
Расширенный водопровод улитки Нормальная улитка с расширенным водопроводом улитки

Преддверно-улитковый нерв
Преддверно-улитковый нерв Гипоплазия или отсутствие нерва на сагиттальном срезе
Улитковый нерв Гипоплазия или отсутствие нерва в передненижней части внутреннего 

слухового прохода на сагиттальном срезе

В своем исследовании мы адаптировали имею
щиеся классификации аномалий височной кости 
[4, 11, 12] (табл. 2).

Настоящая работа была одобрена локаль-
ным этическим комитетом при РБ № 2  – ЦЭМП. 
РКТ- и  МРТ-исследования проведены с  инфор-
мированного письменного согласия пациентов 
(старше 18 лет) и  согласия родителей пациентов 
(младше 18 лет).

Результаты

Всего обследовано 165 пациентов с врожден-
ными нарушениями слуха, разной степени тугоухо-
сти (от III ст. тугоухости до глухоты), проживающих 
в  Якутии. У  16 из 165 пациентов были выявлены 
аномалии развития внутреннего уха, что состави-
ло 9,7%. Из структур внутреннего уха чаще пора-
жались улитка (68,7%) и преддверие (68,7%). Реже 
встречались аномалии внутреннего слухового про-
хода (53,1%), полукружных каналов (50%) и водо-
провода преддверия (43,7%) (табл. 3).
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Таблица 3

Аномалии внутреннего уха у пациентов с врожденными нарушениями слуха

№  Сторона Улитка Преддверие ПКК ВСП ВП

1 R А А А С 2,1 мм А
L А А А С 2,6 мм А

2 R НР‑1 Р 3,7×5,9 мм Норма Норма Норма
L НР‑1 Р 3,8×5,6 мм Норма Норма Р 2,4 мм

3 R НР‑1 Г/п 2,3×3,5 мм А С 3,1 мм Норма
L НР‑2 (Мондини) Р 5,4×8,8 мм Г/п Норма Норма

4 R НР‑2 (Мондини) Р 4,0×5,9 мм Норма Норма Р 3,5 мм
L НР‑2 (Мондини) Р 4,0×6,1 мм Норма Норма Р 3,6 мм

5 R НР‑2 (Мондини) Р 4,2×5,9 мм Норма Норма Р 2,9 мм
L НР‑2 (Мондини) Р 4,1×5,9 мм Норма Норма Р 2,7 мм

6 R НР‑2 (Мондини) Г/п 2,7×4,3 мм А С 2 мм Норма
L НР‑2 (Мондини) Г/п 2,5×4,4 мм А С 3,4 мм Норма

7 R НР‑2 (Мондини) Р 5×8 мм Норма Норма Р 2,5 мм
L НР‑2 (Мондини) Р 5×7 мм Норма Норма Норма

8 R НР‑2 (Мондини) Р 4,4×7,3 мм Д – латеральный полукружный 
канал слит с расширенным 
преддверием

Норма Норма

L НР‑2 (Мондини) Р 3,8×6,8 мм Д – латеральный полукружный 
канал слит с расширенным 
преддверием

Норма Норма

9 R НР‑3 Норма Д – расширение диаметра 
оборотов: лат. – 5,1 мм, верх. – 
6,1 мм, ниж. – 6,7 мм

Д – цилиндрической 
формы 4,2 мм

Норма

L НР‑3 Норма Д – расширение диаметра 
оборотов: лат. – 4,9 мм, верх. – 
5,4 мм, ниж. – 7,1 мм

Д – цилиндрической 
формы 4,6 мм

Норма

10 R НР‑3 Норма Д – расширение диаметра 
оборотов: лат. – 4,8 мм, верх. – 
6,4 мм, ниж. – 5,2 мм

Д – цилиндрической 
формы 3,9 мм

Норма

L НР‑3 Норма Д – расширение диаметра 
оборотов: лат. – 5,2 мм, верх. – 
6,1 мм, ниж. – 5,7 мм

Д – цилиндрической 
формы 3,9 мм

Норма

11 R НР‑3 Г/п 1,9×5,9 мм Д – небольшая деформация 
контуров в виде мелких 
дивертикулов 

Д – цилиндрической 
формы 8,1 мм

Р 2,9 мм

L НР‑3 Г/п 2,3×6,3 мм Д – небольшая деформация 
контуров в виде мелких 
дивертикулов каналов

Д – цилиндрической 
формы 7,7 мм

Р 2,9 мм

12 R Норма Р 4,1×6,4 мм Норма Норма Р 5,4 мм
L Норма Р 4,2×6,8 мм Норма Норма Р 5,7 мм

13 R Норма Норма Норма Норма Р 2 мм
L Норма Норма Норма Норма Р 1,9 мм

14 R Норма Норма Норма Р 8,1 мм Норма
L Норма Норма Норма Р 7,3 мм Норма

15 R Норма Норма Норма Р 8,3 мм Норма
L Норма Норма Норма Р 9,3 мм Норма

16 R Норма Р 5,0×6,8 мм Д – латеральный полукружный 
канал слит с кистозной 
полостью

Р 6,8 мм Норма

L Норма Р 3,0×5,1 мм Р – латеральный полукружный 
канал расширен до 1,8 мм

Р 6,3 мм Норма

Доля 
аномалий 

68,7% 68,7% 50% 53,1% 43,7%

П р и м е ч а н и я :  ПКК – полукружные каналы; ВСП – внутренний слуховой проход; ВП – водопровод преддверия; 
Г/п – гипоплазия; А – аплазия; Р – расширение; С – сужение; Д – деформация. Серым цветом выделены аномалии.
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Аномалия Мишель. У  одного пациен-
та (№ 1) с  диагнозом «двухсторонняя сенсо-
невральная глухота» было выявлено полное 
отсутствие структур внутреннего уха (улитка, 
преддверие, полукружные каналы) с обеих сто-
рон (рис. 1). Дополнительно с обеих сторон сим-
метрично отмечалась гипоплазия внутренних 

слуховых проходов. Водопровод преддверия не 
определялся. С  обеих сторон выявлен расши-
ренный канал лицевого нерва. При этом на при-
цельном МРТ-исследовании мостомозжечковых 
углов с  обеих сторон лицевые нервы опреде-
лялись, а  кохлеовестибулярные нервы  – нет 
(см. рис. 1, а).

Неполное разделение 1  типа (НР‑1). Ано-
малии неполного разделения 1 типа были вы-
явлены у  2 пациентов. У  одного пациента (№ 3)  
с диагнозом «двухсторонняя сенсоневральная глу-
хота» – с правой стороны (с левой стороны было 
неполное разделение 2 типа) (рис. 2), у  другого 
пациента (№ 2) – с обеих сторон. При НР‑1 отме-
чается кистовидно измененная улитка с завитком 
в 1,5 оборота (см. рис. 2). Стоит обратить внима-
ние, что только на МРТ определялось отсутствие 
костной спиральной пластинки между лестницей 
барабана (scala tympani) и лестницей преддверия 
(scala vestibule) в улитке (см. рис. 2, а).

Неполное разделение 2 типа (НР‑2, анома‑
лия Мондини). У 5 пациентов с диагнозом «двух-
сторонняя сенсоневральная глухота» было выяв-
лено неполное разделение 2 типа с обеих сторон 
(№ 4–8). У  одного пациента с  диагнозом «двух-
сторонняя сенсоневральная глухота» имелось не-
полное разделение 2  типа только с  левой сторо-
ны (№ 3) (справа диагностировано НР‑1) (рис. 3). 
В  целом при НР‑2 улитка без кистовидного рас-
ширения, но также имеет неполные 1,5 завитка. 
Основным отличием НР‑2 от НР‑1 является то, что 

при прицельном субмиллиметровом исследовании 
на МРТ присутствует костная спиральная пластин-
ка улитки (см. рис 3, а).

Неполное разделение 3 типа (НР‑3). У 3 па-
циентов (№ 9–11) с диагнозом «двухсторонняя туго
ухость (смешанная, прогрессирующая III–IV ст.)» 
было выявлено неполное разделение 3 типа. 
На  РКТ-исследованиях отмечается характерное, 
трубчатой формы расширение внутренних слухо-
вых отверстий с  обеих сторон. Также отмечается 
штопорообразная деформация улитки. Решетча-
тая костная пластинка между внутренним слуховым 
отверстием и улиткой не определяется (рис. 4).

Расширение водопровода преддверия 
(РВП). У  одного пациента (№ 13) с  диагнозом 
«сенсоневральная тугоухость IV ст.» была выявлена 
изолированная аномалия расширения водопро-
вода преддверия. Для данной аномалии характер-
но расширение более 2 мм в средней части водо-
провода преддверия. У  другого пациента (№ 2), 
с  диагнозом «двухсторонняя сенсоневральная 
глухота», патология сопровождалась НР‑1. У трех 
пациентов с  диагнозом «двухсторонняя сенсо-
невральная глухота» патология сочеталась с НР‑2 

Рис. 1.  Аномалия Мишель:
a – МРТ обеих височных костей: черные закрытые стрелки – отсутствие улиток с  обеих сторон, белые закрытые стрел-
ки – отсутствие преддверий, черные открытые стрелки – область мостомозжечковых углов: отсутствие кохлеовестибулярных 
нервов, нормально развитые лицевые нервы;  б – РКТ обеих височных костей: черные закрытые стрелки – отсутствие улиток 
с обеих сторон, белые закрытые стрелки – отсутствие преддверий, черная головка стрелки – расширенный канал лицевого 
нерва слева (до 3 мм), черные открытые стрелки – суженный внутренний слуховой проход

б

a
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Рис. 3.  Неполное разделение 2 типа:
а  – МРТ левой височной кости: черная закрытая стрелка  – улитка, имеет 1,5 завитка, костная спиральная пластинка 
определяется, белая закрытая стрелка – кистовидная полость преддверия и полукружных каналов, белая головка стрелки – 
лицевой и  кохлеовестибулярные нервы определяются, черная открытая стрелка – внутренний слуховой проход;  б – РКТ 
левой височной кости: черная закрытая стрелка – улитка, имеет 1,5 завитка, белая закрытая стрелка – расширенная полость 
преддверия, слитая с  латеральным полукружным каналом, задний и  передний полукружные каналы присутствуют, черная 
открытая стрелка – внутренний слуховой проход, черная головка стрелки – канал лицевого нерва не изменен

Рис. 2.  Неполное разделение 1 типа:
а – МРТ правой височной кости: черная закрытая стрелка – кистовидная улитка, костная спиральная пластинка между лестни-
цей барабана и лестницей преддверия отсутствует, белая закрытая стрелка – гипоплазия преддверия, белая головка стрелки – 
лицевой нерв определяется, черная открытая стрелка – внутреннее слуховое отверстие, аплазия кохлеовестибулярного нерва; 
б – РКТ правой височной кости: черная закрытая стрелка – кистовидно измененная улитка с завитком в 1,5 оборота, белая 
закрытая стрелка – гипоплазия преддверия, черные открытые стрелки – сужение внутреннего слухового прохода, черная 
головка стрелки – канал лицевого нерва

б

a

б

a
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(№ 4, 5, 7) (рис. 5). У другого пациента (№ 11) с ди-
агнозом «двухсторонняя сенсоневральная глухота» 
патология сопровождалась НР‑3. У  пациента № 12 
с  диагнозом «двухсторонняя тугоухость III ст.» ано-
малия сопровождалась расширением преддверия.

Расширение внутреннего слухового про
хода (ВСП). У двух пациентов (№ 14, 15) с диа-
гнозом «двухсторонняя глухота» при РКТ опре-
делялось расширение ВСП с  обеих сторон 
больше 6 мм (рис. 6). При этом изменений со 
стороны структур внутреннего и среднего уха не 
выявлено.

Аномалия преддверия и полукружных кана‑
лов (АППК). У одного пациента (№ 16) были выяв-
лены аномалии преддверия, полукружных каналов 
(рис. 7). Также отмечалось умеренное расширение 
ВСП. Расширение преддверия наблюдалось с обе-
их сторон, при этом задний и передний ПКК при-
сутствуют, справа латеральный ПКК слит с кистоз-
ной полостью, слева латеральный ПКК расширен. 
С обеих сторон отмечалось расширение внутрен-
них слуховых проходов. Улитка с обеих сторон име-
ла обычные форму и размеры, модиолюс в улитке 
определяется.

Рис. 4.  Неполное разделение 3 типа:
а – РКТ правой височной кости: черная открытая стрелка – расширение внутреннего слухового отверстия трубчатой фор-
мы, черная закрытая стрелка – штопорообразная деформация улитки, белая закрытая стрелка – преддверие;  б – РКТ ле-
вой височной кости: черная открытая стрелка – расширение внутреннего слухового отверстия трубчатой формы, черная за-
крытая стрелка – штопорообразная деформация улитки, белая закрытая стрелка – преддверие;  в – МРТ обеих височных 
костей: черная открытая стрелка – внутреннее слуховое отверстие, черная закрытая стрелка – улитка, основание модиолюса 
не определяется, белая головка стрелки – лицевой и кохлеовестибулярные нервы определяются, белая закрытая стрелка – 
преддверие, не изменено

б

в

a
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Рис. 5.  Неполное разделение 2 типа с расширением водопровода преддверия:
а – РКТ правой височной кости: черная закрытая стрелка – улитка, имеет 1,5 завитка, белая закрытая стрелка – преддверие 
имеет умеренное расширение, белая открытая стрелка – расширенный водопровод преддверия;  б – РКТ левой височной 
кости: черная закрытая стрелка – улитка, имеет 1,5 завитка, белая закрытая стрелка – преддверие имеет умеренное расши-
рение, белая открытая стрелка – расширенный водопровод преддверия

Рис. 6.  Изолированное расширение внутреннего слухового прохода:
а – РКТ правой височной кости: черная открытая стрелка – расширенный ВСП;  б – РКТ левой височной кости черная 
открытая стрелка – расширенный ВСП

б

a

б

a
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Обсуждение

Основываясь на современных представлениях 
об аномалиях внутреннего уха [5, 9, 10] и их клас-
сификации [4, 11, 12], в настоящей работе впер-
вые проведен анализ спектра и частоты аномалий 
внутреннего уха у пациентов с врожденными нару-
шениями слуха в Якутии. Исследование было вы-
полнено на основе данных томографии височных 
костей у пациентов с врожденными нарушениями 
слуха, прошедших аудиологическое обследова-
ние (степень потери слуха – от III ст. тугоухости до 
глухоты).

Из 165 обследованных пациентов (330 ви
сочных костей) с  нарушениями слуха у  16 паци-
ентов (32 височные кости) были выявлены анома-
лии внутреннего уха, что составило 9,7%. Спектр 
аномалий был представлен семью различными 
мальформациями. Среди всех аномалий на пер-
вом месте по частоте встречаемости было НР‑2 
(аномалия Мондини) – 34,3%, на втором месте – 
НР‑3 – 18,7%, на третьем месте – расширение ВСП 
и  водопровода преддверия  – по 12,5%. Спектр 
аномалий внутреннего уха у пациентов с врожден-
ной глухотой в Якутии представлен на рисунке 8.

Проведенное нами исследование впервые 
дает сведения (хотя и минимальные) о частоте ано-

малий внутреннего уха в структуре патологий нару-
шения слуха. Согласно полученным данным, доля 
аномалий внутреннего уха, у пациентов с наруше-
ниями слуха в Якутии частота аномалий внутрен-
него уха составила 9,7%, что мало отличается от 
мировых данных. В ранее опубликованных иссле-
дованиях других авторов доля выявленных случаев 
аномалий внутреннего уха варьирует от 3 до 35%. 
Так, частота аномалий внутреннего уха среди глу-
хих пациентов составляет: в США – 8,8% [17], в Ка-
наде – 35% [5], в Германии – 3% (глухие взрослые), 
12% (глухие дети)  [18], в  Саудовской Аравии  – 
7%  [19]. Относительно низкая частота аномалий 
внутреннего уха в  нашем исследовании может 
объясняться отсутствием распространенных на-
следственных форм, связанных с мальформация-
ми внутреннего уха у пациентов с врожденными на-
рушениями слуха в Якутии. Частота аномалий 9,7% 
свидетельствует о  том, что каждый 10-й пациент 
в Якутии нуждается в диагностике с помощью со-
временных методов визуализации – МРТ и РКТ.

В  настоящей работе мы приводим адапти-
рованный вариант современных классификаций 
аномалий височной кости с учетом тех аномалий, 
которые были выявлены в ходе нашей работы. По-
лученные данные свидетельствуют о том, что есть 

Рис. 7.  Аномалия вестибулярной части внутреннего уха:
а – РКТ правой височной кости: черная закрытая стрелка – улитка, обычной формы, 2,5 завитка, белая закрытая стрелка – 
расширение преддверия, черная открытая стрелка – нормальные каналы внутренних слуховых проходов с  обеих сторон; 
б – РКТ левой височной кости: черная закрытая стрелка – улитка, обычной формы, 2,5 завитка, белая закрытая стрелка – 
преддверие, расширение, больше справа, чем слева, черная открытая стрелка – нормальный канал ВСП

б

a
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НР-3  18,7%
РВП  12,5%

АППК  6,3%

Расширение ВСП  12,5%

Аномалия Мишель  6,3%

НР-1  9,4%

НР-2  34,3%

Без аномалий 90,3% Аномалии 9,7%

Таблица 4

Комбинация аномалий внутреннего уха у пациентов с врожденной глухотой в Якутии

№  Комбинации аномалий Возраст, 
лет Пол

Нацио
наль
ность

Степень потери слуха
Число 

пациен
тов

(n = 165)
%

1 Аномалия Мишель 15 Ж Русская Двухсторонняя сенсоневральная 
глухота 1 0,6

2 НР‑1 5 М Якут Двухсторонняя сенсоневральная 
глухота 1 0,6

3 НР‑1 + НР‑2 52 Ж Якутка Двухсторонняя сенсоневральная 
глухота 1 0,6

4 НР‑2 7 Ж Якутка Двухсторонняя сенсоневральная 
глухота 1 0,6

5 НР‑2 + РВП 4 Ж Русская Двухсторонняя сенсоневральная 
глухота

3 1,938 Ж Русская Двухсторонняя сенсоневральная 
глухота

31 Ж Русская Двухсторонняя сенсоневральная 
глухота

6 НР‑2 + гипоплазия преддверия +  
аплазия ПКК + сужение ВСП 

6 М Якут Двухсторонняя сенсоневральная 
тугоухость IV ст. 1 0,6

7 НР‑3 + расширенный ВСП 9 М Якут Двухсторонняя смешанная тугоухость: 
III ст. справа, IV ст. слева

2 1,2
6 М Якут Двухсторонняя смешанная тугоухость: 

IV ст.
8 НР‑3 + РВП 6 М Русский Двухсторонняя сенсоневральная 

глухота 1 0,6

9 РВП 12 Ж Якутка Двухсторонняя сенсоневральная 
глухота

2 1,2
32 Ж Бурятка Двухсторонняя смешанная тугоухость 

III ст.
10 Расширенный ВСП 54 Ж Русская Двухсторонняя сенсоневральная 

глухота
2 1,2

34 Ж Якутка Двухсторонняя сенсоневральная 
глухота

11 Аномалия вестибулярной части 
внутреннего уха

15 М Якут Двухсторонняя сенсоневральная 
глухота 1 0,6

Всего 16 9,7

Рис. 8.  Спектр и  частота аномалий внутреннего уха у  пациентов с  врожденными нарушениями слуха в  Республике Саха 
(Якутия)
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некоторая неоднозначность при определении ано-
малий по существующим классификациям, когда 
на радиологических срезах визуализируется со-
четание двух и более мальформаций у одного па-
циента. Так, в таблице 4 представлена комбинация 
аномалий внутреннего уха у пациентов с врожден-
ной глухотой в Якутии. Можно заметить, что анома-
лии внутреннего уха достаточно гетерогенны и мо-
гут встречаться в  виде сочетаний. У  8 пациентов 
из 16, что составляет 50% всех наблюдаемых слу-
чаев, аномалии височной кости встречались в виде 
комбинаций. Современные классификации, а так-
же адаптированная нами классификация все же 
нуждаются в доработке.

Среди 8 выявленных комбинаций наиболее 
часто встречалась аномалия Мондини (НР‑2), ко-
торая была выявлена у  6 пациентов. При этом 
у 1 пациента НР‑2 сочеталось с НР‑1, у 3 – с РВП, 
у 1 – со слиянием латерального полукружного ка-
нала с преддверием и еще у 1 – с сужением ВСП 
и  аплазией полукружных каналов. В  случае с  па-
циенткой, у которой с одной стороны было НР‑1, 
а с другой – НР‑2, только МРТ позволила достовер-
но выявить наличие костной спиральной пластин-
ки с одной стороны, что и дало возможность опре-
делить тип аномалии. Следует заметить, что МРТ 
является единственным методом визуализации, 
способным оценить наличие костной спиральной 
пластинки, которая разделяет канал на лестницу 

преддверия и барабанную лестницу. Особенно ак-
туальным это становится при проведении хирурги-
ческого этапа кохлеарной имплантации, которая 
остается одним из основных методов коррекции 
слуха при врожденной тугоухости и глухоте.

Выводы

1. Частота аномалий внутреннего уха у паци-
ентов с  нарушениями слуха в  Якутии составила 
9,7%, что соответствует ранее изученным выбор-
кам глухих людей в разных странах (от 3 до 35%).

2. Спектр аномалий височной кости был пред-
ставлен семью различными аномалиями, среди 
которых наиболее часто встречались неполное 
разделение 2 типа (аномалия Мондини) – 34,3%, 
неполное разделение 3 типа – 18,7%, расширение 
водопровода преддверия  – 12,5% и  расширение 
внутреннего слухового отверстия – 12,5%.

3. Аномалии внутреннего уха в 50% случаев 
встречались в  виде комбинаций, которые труд-
но интерпретировать, что свидетельствует о не-
обходимости доработки современных класси
фикаций.

4.  Полученные данные по спектру и  частоте 
аномалий височной кости могут свидетельствовать 
о  том, что каждый 10-й пациент с  врожденными 
нарушениями слуха в  Якутии нуждается в  точной 
и своевременной диагностике с помощью совре-
менных методов РКТ- и МРТ-визуализации.
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