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Проведен обзор литературы по обоснованию центральных механизмов регуляции патогенетиче-
ских процессов при отосклерозе. В преломлении роли центральной нервной системы в регуляции ос-
новных адаптивно-приспособительных процессов рассмотрены теоретические предпосылки в генети-
ческой теории отосклероза, роли эндокринной и иммунной систем, генез нарушений звуковосприятия 
и нейрорегуляции.
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О значении нервной трофики в возникно-
вении важнейших клинических проявлений 
отосклероза писали еще А. Babinsry (1908) [1], 
В. Escat (1908) [1], W. Alexander (1959). Они вы-
сказывали предположение, что в основе отоскле-
ротического процесса при отосклерозе лежит 
трофоневроз всего органа слуха [1]. По мнению 
А. Gray (1928), отосклероз представляет собой де-
генеративный процесс, поражающий весь орган 
слуха, и зависит от нарушения функции вазомо-
торных механизмов [2, 3].

К. Л. Хилов (1958) впервые высказывал пред-
положение о возможных механизмах централь-
ных нарушений слуха при отосклерозе [4]. Не 
исключая значения факторов наследственно-
сти (K. Е. Kerner, J. Hammershlag, S. T. Albreht, 
В. Ф. Ундриц и др.) и конституциональной непол-

ноценности для патогенеза (А. Schtein, М. Bayer, 
E. H. Weber, В. И. Воячек и др.), К. Л. Хилов (1958) 
предложил рассматривать отосклероз не как изо-
лированное поражение лабиринтной капсулы, 
а как одну из форм кортиковисцеральной пато-
логии с выраженным доминирующим влиянием 
центральной нервной системы [4]. В целях логи-
ческого понимания изложенного далее материала 
приводим дословно предложенные им гипотезы.

1. Отосклероз – это не изолированное пора-
жение лабиринтной капсулы, а дистрофический 
процесс, развивающийся в функционально еди-
ном слуховом органе; вот почему правильнее на-
зывать это заболевание не отосклерозом и не ото-
спонгиозом, а отодистрофией. 

2. Отодистрофия  является,  по-видимому, 
следствием нарушения нормального трофиче-
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ского воздействия коры головного мозга на орган 
слуха. 

3. Вначале нарушение трофической функции 
высших отделов центральной нервной системы 
представляется в виде торможения, вызванного 
отрицательной индукцией, как следствия чрезмер-
ного возбуждения слуховой зоны коры головного 
мозга звуковым раздражителем; позднее же, когда 
слуховая зона сама приходит в состояние торможе-
ния, она воздействует на трофические элементы, 
поддерживая их начальное торможение. 

4. Состояние торможения слуховой зоны об-
условливается ее скрытой, может быть даже и на-
следственной, функциональной неполноценно-
стью – у таких лиц слуховая зона коры головного 
мозга является чрезмерно чувствительной к зву-
ковому раздражителю даже обычной интенсив-
ности, который, перевозбуждая кору мозга, при-
водит ее в состояние торможения. 

5. Одним из наиболее частых факторов, пред-
располагающих к переходу скрытой наследствен-
ной отягощенности слуховой зоны коры мозга в 
явную, считается эндокринное влияние (у жен-
щин это особенно ярко проявляется в некоторых 
фазах полового цикла). 

Выдвинутые К. Л. Хиловым положения бази-
ровались на огромном клиническом материале 
и экспериментальных исследованиях и пред-
ставляли целостный взгляд на формирование 
патоморфологических процессов при отоскле-
розе. Являясь в какой-то степени революцион-
ными, данные гипотезы не нашли в свое время 
научного подтверждения. Но, тем не менее, мы 
посчитали возможным рассмотреть результаты 
некоторых исследований, проведенных в послед-
нее время в интерпретации правомерности нали-
чия центральных механизмов в патогенезе ото- 
склероза.

Механизм сенсоневральной тугоухости у боль-
ных отосклерозом. В соответствии с выраженно-
стью и наличием нарушений звуковосприятия 
при отосклерозе выделяют тимпанальную (фене-
стральную), кохлеарную (ретрофенестральную) 
и смешанную формы. 

Определение формы отосклероза базирует-
ся на функциональных исследованиях слуха у 
больного (проведении тональной аудиометрии с 
определением пороговых значений восприятия 
по кости, оценке костно-воздушного интервала, 
определении порогов разборчивости к УЗВ и на-
личия ФУНГа) [5–8]. Выделение форм отосклеро-
за изначально подразумевает определение пока-
заний к проведению стапедопластики. В данных 
работах акцентируется внимание на малую ре-
зультативность оперативного вмешательства при 
смешанной и кохлеарной формах.

Механизм сенсоневрального компонента ту-
гоухости при отосклерозе является своеобразной 

точкой преткновения мнений различных ученых 
[9–12].

Наличие сенсоневрального компонента при 
кохлеарной и смешанной формах отосклероза 
ранее всегда трактовалось как нарушение в пери-
ферическом отделе звуковоспринимающей части 
органа слуха [10, 12, 13]. Впервые описан случай 
смешанной формы отосклероза F. Siebenmann 
(1911). Он обнаружил гистопатологию внутрен-
него уха у больной отосклерозом. Этот факт на-
толкнул на мысль, что при отосклерозе остеоди-
строфия сопровождается накоплением продуктов 
воспаления в средах внутреннего уха и губитель-
но действует на сенсорные клетки. В дальнейшем 
J. R. Causse (1989) была предложена ферментная 
теория как один из механизмов прогрессирую-
щей нейросенсорной тугоухости при отосклерозе 
[14]. Если следовать данной теории, протеоли-
тические энзимы, которые продуцируют ото-
склеротические очаги, способны повредить вну-
треннее ухо. Распространение энзимов из очагов 
отосклероза в кохлеарные жидкости обнаружены 
при этом и в последующих исследованиях. Так, 
V. Balle, F. J. Linthicum (1984) нашли определен-
ные отношения между объемом энзимной актив-
ности очагов отосклероза и прогрессией нейро-
сенсорной тугоухости [15].

Другая теория заключается в создании веноз-
ных шунтов между мембранными лабиринтами 
и активной отосклеротичной костью. L. Ruedi 
(1969) писал, что заранее существующие капил-
ляры и вены из лабиринта входят в анастомоз с 
сосудами очагов отосклероза [16]. Венозная пере-
груженность в таком случае вызывает кохлеар-
ную гипоксию, а также гибель клеток кортиевого 
органа. H. F. Schuknecht (1985) продемонстри-
ровал гистологически, что структура внутрен-
него уха более часто оказывается под влиянием 
отосклероза в области спиральной связки, кото-
рая представляет область прикрепления между 
звуковым каналом и эндостом [17]. C. Parahy 
(1984) в своем исследовании выявил, что степень 
прогрессирующей сенсоневральной тугоухости 
имеет прямое отношение к степени гианилиза-
ции спиральной связки [18]. По утверждениям 
авторов, гиалинизация случается параллельно с 
активными повреждениями височной кости при 
отосклерозе [19, 20]. Как только эндостальный 
слой вовлекается очагом, гиалинизация может 
распространиться далее в направлении верхуш-
ки улитки вплоть до полной ее облитерации. 
Подтверждением этой теории являются радио-
логические исследования, основанные на прове-
дении компьютерной томографии с высокой сте-
пенью разрешения, которые демонстрировали 
корреляцию выявленных активных очагов отоди-
строфии и показателей тональной аудиометрии 
с оценкой восприятия по кости [21–23]. 
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Но, если принимать только эти теории как 
основополагающие в формировании сенсонев-
ральных изменений при отосклерозе, нельзя от-
ветить на вопрос – почему после проведения ста-
педопластики имеет место не только уменьшение 
костно-воздушного интервала, но и уменьшение 
порогов восприятия звуков по кости. Достоверно 
известно, что нарушения в периферическом отде-
ле слухового анализатора носят необратимый ха-
рактер, тем более что при отосклерозе имеет ме-
сто длительное воздействие токсических веществ 
на орган Корти. Улучшение разборчивости речи, 
выявляемое при функциональном исследовании 
слуха, часто демонстрирует положительную ди-
намику не только на оперированном ухе, но и 
там, где стапедопластика еще не проведена [3, 4, 
7]. Эти явления мы не можем объяснить только 
с позиции патоморфологических процессов, при-
сущих отосклерозу, поскольку гибель сенсорных 
клеток в периферическом отделе слухового ана-
лизатора проходит путем апоптоза и восстанов-
ление их не представляется возможным. Кроме 
того, следует учитывать, что при отосклерозе все 
патологические факторы имеют длительное воз-
действие на рецептурный аппарат улитки.

Тот факт, что после эффективного оператив-
ного вмешательства при отосклерозе на одном 
ухе наблюдается улучшение слуха и на другом, 
К. Л. Хилов в свое время объяснял снятием «тор-
можения» в слуховой зоне головного мозга [4]. 
С. Н. Хечинашвили (1963) трактовал данное яв-
ление как «ослабление патологической импуль-
сации из рецепторных образований внутреннего 
уха на центральные механизмы слухового анали-
затора» [24].

В исследованиях последнего времени можно 
найти подтверждение данного феномена. Так, 
в работах, посвященных анализу аудиологиче-
ских показателей в целях уточнения показаний 
к хирургическому лечению и прогноза функци-
ональных результатов, авторами представлено, 
что у большинства больных выраженный сенсо-
невральный компонент тугоухости носит функци-
ональный (обратимый) характер, что позволяет у 
них улучшить слух за счет не только нормализа-
ции механизма звукопроведения, но и улучшения 
перцепции [6, 7, 13]. Такой механизм, как извест-
но, возможен только за счет других отделов систе-
мы звуковосприятия.

В настоящее время все больше появляется ра-
бот, где авторами рекомендуется проведение опе-
ративного лечения у больных с отосклерозом II 
и III типов [6, 7, 25]. Оценивая результаты стапе-
допластики, авторы приводят данные о положи-
тельной динамике в количественной характери-
стике слуха в диапазоне 2–4 кГц по исследованию 
костной и воздушной проводимости. Улучшение 
показателей не только тонального, но и речево-

го слуха отмечается во всем периоде наблюдения 
продолжительностью до 3 лет. Наибольшие изме-
нения количественных и качественных характе-
ристик слуха наблюдаются в первый месяц после 
операции на стремени, особенно при тимпано-
кохлеарной и кохлеарной формах отосклероза  
[6, 7]. 

Расширился и спектр проводимых диагности-
ческих исследований в период отбора больных 
отосклерозом на оперативное лечение. Более 
широко стали использоваться объективные мето-
ды диагностики акустической рефлексометрии, 
ОАЭ, СВП [26, 27]. Авторы считают недостаточ-
ным базирование показаний к проведению ста-
педопластики только на данных тональной ауди-
ометрии.

Все перечисленное позволяет предполагать 
заинтересованность центральных отделов слухо-
вого анализатора в формировании нарушений 
слуха у больных с отосклерозом.

Генетическая теория формирования ото-
склеротических изменений. В настоящее время 
большинство исследователей придерживаются 
мнения, что отосклероз имеет довольно силь-
ный генетический компонент [28]. Большинство 
исследований на основе семей с отосклерозом 
поддерживают теорию аутосомно-доминантной 
передачи с неполным проникновением [29, 30]. 
Отосклероз оценивается как генетически разно-
родное заболевание и имеет следы дефектов в ше-
сти местоположениях генов в хромосомах и вы-
ражение в 1-м типе коллагенового гена, COL1A1 
[31–33]. Определены локусы, которые чаще всего 
ассоциируются с отосклерозом: OTSC1 в хромо-
соме 15q25–q26, OTSC2 в хромосоме 7q34–q36, 
OTSC3 в хромосоме 6p21.3–p22.3, OTSC4 в хромо-
соме 16q21–q23.2 и OTSC5 в хромосоме 3q22–q24 
[29, 34–36]. 

Особую важность представляет тот факт, что 
эти выведенные локусы включают гены, вовле-
ченные в ферментный биосинтез и метаболизм, в 
процессы иммунной системы, гомеостаз хрящей 
и костей, в подавление роста, а также во внутри-
клеточные связи [33]. Частоты аллелей этого по-
лиморфизма у пациентов с отосклерозом очень 
схожи с теми, что присутствуют у пациентов с 
остеопорозом и нейросенсорной тугоухостью  
[37, 38]. 

Современный взгляд на патогенез многих 
системных, в том числе и генетически детерми-
нированных, заболеваний позволяет рассматри-
вать комплекс патоморфологических нарушений 
у больных отосклерозом с позиции общего систем-
ного заболевания, имеющего преимущественную 
локализацию в области височной кости, но не ис-
ключающий роли центральной нервной системы. 

Биоэлектрическая активность головного 
мозга, исследованная у больных с отосклерозом 
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Электроэнцефалографические исследования, 
проведенные у больных ОС О. В. Румянцевой 
(1964), В. А. Гаевским (1964), предполагали изна-
чально роль коры головного мозга в генезе туго-
ухости при отосклерозе [39, 40]. 

Аналогичные исследования, проводимые и в 
настоящее время, не теряют актуальности [41, 42]. 
В частности, при исследовании Т. А. Шидловской 
и соавт. состояния биоэлектрической активности 
головного мозга по данным электроэнцефало-
графии (ЭЭГ) у больных с различными формами 
отосклероза (тимпанальной, а также с незначи-
тельными и выраженными нарушениями звуково-
сприятия) выявлены соответствующие изменения 
[42]. Причем наиболее яркие нарушения при ЭЭГ 
получены у больных с кохлеарной и смешанной 
формами. Этот факт позволил исследователям вы-
сказать предположение о заинтересованности раз-
личных структур головного мозга у обследованных 
пациентов с отосклерозом, особенно при наличии 
выраженных нарушений звуковосприятия, и учи-
тывать показатели биоэлектрической активности 
головного мозга при предоперационном отборе 
больных и проведении медикаментозной терапии. 

Роль симпатической и парасимпатической 
систем при отосклерозе. О наличии вегетативно-
нервных нарушений при отосклерозе свидетель-
ствуют такие известные симптомы, как отсут-
ствие ушной серы или ее гипосекреция, сухость 
и даже атрофические изменения кожи наружного 
слухового прохода, истончение барабанной пере-
понки, а также угасание вагусного кашлевого 
рефлекса при механическом раздражении слу-
хового прохода. Многими исследователями от-
мечалось улучшение трофических свойств кожи 
наружного слухового прохода у больных отоскле-
розом в случаях положительного функционально-
го результата при стапедопластике [3–5]. 

Общеизвестно, что адаптационно-трофиче-
ская функция симпатической системы в организ-
ме человека является универсальной. Через ее 
посредство центральная нервная система регу-
лирует функциональные свойства всех органов 
и тканей, устанавливая их на оптимальный для 
данных условий уровень [43–46]. 

Великие российские физиологи Л. А. Орбели 
(1882–1958) и А. Г. Гинецинский (1895–1962) 
сформулировали гипотезу об адаптационно-тро-
фической функции симпатической нервной си-
стемы, которая в дальнейшем стала носить на-
звание «феномен Орбели–Гинецинского» [43]. 
Основными положениями предложенной теории 
является то, что «механизм адаптации живого 
организма к определенному виду деятельности 
осуществляется регулирующими воздействиями 
симпатической нервной системы». 

Парасимпатическую систему составляют веге-
тативные волокна, проходящие в составе III, VII, IX 

и X черепно-мозговых нервов. Представительство 
парасимпатической иннервации в височной ко-
сти осуществляется III и VII черепно-мозговых не-
рвов, а также опосредованно можно учитывать и 
IX пару черепно-мозговых нервов. Это дает осно-
вание учитывать непосредственное участие и па-
расимпатической иннервации как составляющей 
вегетативной нервной системы в трофических 
процессах височной кости при отосклерозе. 

Таким образом, непосредственное, даже 
в анатомическом понимании, отношение к тро-
фическим функциям уха имеют и симпатическая, 
и парасимпатическая системы. В изолированном 
понимании своих функций эти системы являют-
ся антагонистами, но в условиях существования 
организма и особенно в критических ситуациях 
эти системы дополняют и координируют свои 
функции [43–46]. В таких случаях, когда один 
орган получает иннервацию от двух отделов ве-
гетативной нервной системы, антагонистические 
свойства этих систем не проявляются, а функции 
их координируются в рамках оптимального усло-
вия существования организма. Причем основную 
работу по координации выполняет центральная 
нервная система [43–46]. 

Этот факт способен объяснить не только на-
личие трофических изменений в височной ко-
сти, присущих отосклеротическому процессу, но 
в большинстве своем аргументировать наруше-
ния липидного и водно-солевого обмена, выяв-
ленные при этом заболевании.

Эндокринная система и отосклероз. Аналогию 
можно провести и в отношении таких известных 
фактов при отосклерозе, как нарушения функции 
щитовидной и паращитовидных желез. Функции 
этих органов находятся под непосредственным 
влиянием нейрогуморальных механизмов и счи-
таются проявлением общей адаптационно-тро-
фической реакции всего организма [45, 47].

Взаимосвязь клинических проявлений ото-
склероза и гормональных изменений исследуется 
и в настоящее время [48]. Основные направления 
касаются исследований эстрогенов и их корреля-
ции с гистологической формой отосклероза. 

Так же активно исследуется влияние парати-
реотропного гормона, поскольку он имеет непо-
средственное отношение к процессу активного 
изменения костных структур. В данном случае мы 
находим данные о повышении уровня алкалино-
вой фосфатазы у больных с длительными клини-
ческими проявлениями отосклероза [49, 50].

Роль иммунной системы. Хоть аутоиммун-
ность и была предложена как одна из возможных 
причин отосклероза, в данных, подтверждающих 
это предположение, имеются достаточно проти-
воречивые суждения [53–57].

Некоторые авторы говорят о повышенных 
уровнях антител к коллагену II типа у пациентов, 
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больных отосклерозом, особенно у тех пациен-
тов, кто болен уже довольно длительное время 
[53, 55, 56]. Другие исследователи, тем не менее, 
не нашли никакой разницы между пациентами, 
больными отосклерозом, и теми, кто им не болен, 
в плане уровней антител к коллагену II типа [54]. 
У животных же моделей ввод искусственного им-
мунитета к коллагену II типа не позволил полу-
чить характерные дистрофические изменения 
костных структур, напоминающие отосклероз в 
области капсулы ушного лабиринта [57]. 

То же самое касается и ассоциации отосклеро-
за с антигеном лейкоцитов человека. По мнению 
некоторых ученых, ассоциация этой системы и 
болезни довольно сомнительна [54]. Тем не ме-
нее изучение взаимодействия между капсулой 
ушного лабиринта и иммунной системой может 
оказаться довольно полезным для будущего пони-
мания отосклероза как системного заболевания. 

Недавно появилась новая область деятельно-
сти, называемая остеоиммунология. В ней ком-
бинируются исследования в области костей и 
иммунной системы [58]. Остеоиммунология ос-
новывается на параллелях, связанных с развити-
ем, механикой и функционированием этих двух 
систем. Это направление перекрестных научных 
исследований гистологических изменений капсу-
лы ушного лабиринта и иммунной системы на се-
годняшний день считается очень перспективным.

Оценка регуляторно-адаптивных механизмов 
у больных отосклерозом. Указания на ведущую 
роль центральной нервной системы в формиро-
вании патофизиологических и морфологических 
изменений можно найти и в работах, посвящен-
ных исследованию адаптивно-приспособитель-

ных систем при отосклерозе [59, 60]. В работах 
демонстрируются факты ухудшения слуха и уси-
ления ушных шумов под воздействием отрица-
тельных эмоций и нервно-психического пере-
напряжения у больных отосклерозом, а также 
проводится анализ вегетативных реакций в за-
висимости от типа личности больных. Изменения 
показателей, характеризующих адаптивно-ком-
пенсаторные механизмы по результатам данной 
работы, находились в прямой зависимости от сро-
ков нарушения слуха и результатов оперативного 
лечения у больных отосклерозом.

Этот факт имеет вполне научное обоснование, 
поскольку в основе адаптивно-компенсаторных 
нарушений могут лежать изменения функцио-
нального состояния центральных отделов слухо-
вого анализатора, которые, в свою очередь, тесно 
связаны с механизмами сетевидной субстракции, 
гипоталамуса и лимбической системы мозжечка.

Заключение. Таким образом, из представ-
ленного анализа роли центральных механизмов 
можно сформулировать предположение, что ото-
склероз представляет специфическое заболева-
ние, представляющее собой не только метаболи-
ческое поражение капсулы ушного лабиринта, но 
и нарушения нейрорегуляторного характера. 

Учитывая взаимодействие всех структур орга-
низма и их содружественную реакцию на дисба-
ланс (либо провоцирующий фактор), дальнейшие 
патогенетические исследования при отосклерозе 
должны учитывать роль центральной нервной 
системы и рассматриваться в целостном пред-
ставлении нарушений при системных и специфи-
ческих заболеваниях, имеющих генетическую де-
терминированность.
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