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Расширение водопровода преддверия (РВП) – 
самая частая мальформация внутреннего уха [1]. 
Двустороннее расширение встречается в 2–6 раз 
чаще, чем одностороннее [1, 2]. Совокупность кли-
нических проявлений, ассоциированных с этой 
патологией, получила название синдрома расши-
ренного водопровода преддверия (СРВП) (в ан-
глоязычной литературе – large vestibular aqueduct 
syndrome или enlarged vestibular aqueduct synd- 
rome).

РВП может быть изолированной аномалией раз-
вития внутреннего уха или входить в состав различ-
ных синдромов. Возможность изолированного РВП 
доказывается работами по изучению эмбриогенеза 
внутреннего уха. Так, G. M. Pyle [3] показал, что в 
процессе эмбриогенеза рост и развитие водопрово-
да преддверия продолжаются в течение всего перио-
да беременности, в то время как развитие остальной 
части лабиринта заканчивается во втором периоде 
гестации.

Среди синдромных поражений, компонентом 
которых является РВП, следует упомянуть синдром 
Pendred, составляющий 10% всех случаев синдром-
ной нейросенсорной тугоухости (НСТ) [4]. Для син-
дрома Pendred характерно сочетание РВП с эутирео-
идным зобом и НСТ. РВП является составной частью 
синдрома Мондини (гипоплазия улитки и расшире-

ние эндолимфатического протока и эндолимфати-
ческого мешка), синдрома Мондини– Александер 
[гипоплазия улитки и (или) вестибулярного отдела 
лабиринта в сочетании с расширением эндолим-
фатического протока] [5], синдрома Jervell, Lange–
Nielsen, где, помимо тугоухости, имеются удлинение 
интервала QT, склонность к синкопам и повышен-
ный риск внезапной кардиальной смерти [6, 7].

В клинике РВП проявляется слуховыми и реже 
вестибулярными нарушениями.

Клинические проявления тугоухости при СРВП 
чрезвычайно вариабельны. Тугоухость может быть 
нейросенсорной или смешанной, со значительным 
кондуктивным компонентом на низких частотах [8]. 
В 81–94% случаев наблюдается двусторонняя НСТ, 
диагностируемая уже при скрининге новорожден-
ных, в 40% случаев – высокой степени. Однако на-
чало, степень, аудиометрические характеристики и 
скорость прогрессирования тугоухости подвержены 
значительным вариациям. Снижение слуха может 
быть стабильным, прогрессирующим или флюктуи-
рующим, причем часто слух при рождении бывает 
нормальным, а затем развивается прогрессирующая 
или флюктуирующая тугоухость. Возможно и вне-
запное развитие тугоухости, спонтанное или после 
минимальной травмы головы, а также после физи-
ческой нагрузки.
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Вестибулярные симптомы наблюдаются менее 
чем в трети случаев и варьируют от тяжелого эпи-
зодического головокружения до время от времени 
возникающей нестабильности, нарушения коор-
динации и равновесия. Ряд больных периодически 
испытывают меньероподобные приступы голово-
кружения, которые сочетаются с флюктуирующей 
тугоухостью [9–11], или напоминают приступы до-
брокачественного пароксизмального позиционного 
головокружения [12]. 

Патофизиология кондуктивной тугоухости при 
СРВП не совсем понятна. По всей вероятности, 
кондуктивный компонент развивается в результате 
оттока звуковой энергии через мобильное «третье 
окно», которым становится расширенный эндолим-
фатический проток [13, 14].

Другие возможные механизмы тугоухости – раз-
рыв мембран, приводящий к нарушению электро-
литного гомеостаза, или патологическая трансмис-
сия колебаний цереброспинальной жидкости на 
внутреннее ухо [15, 16]. A. J. Griffith et al. [17] вы-
сказали мысль, что тугоухость может быть вызвана 
недиагностируемыми аномалиями перепончатого 
лабиринта, радиологическим маркером которых яв-
ляется РВП.

Развитие внезапной, прогрессирующей НСТ по-
сле минимальных травм головы или интенсивных 
физических нагрузок описано в литературе и поро-
дило ряд гипотез. Согласно «теории рефлюкса» при-
чиной тугоухости после травм головы может быть 
заброс гиперосмотического содержимого эндолим-
фатического мешка в общую эндолимфатическую 
циркуляцию [18]. 

Наличие флюктуирующей тугоухости и при-
ступов головокружения у ряда больных с подтверж-
денным РВП позволили предполагать, что одним 
из механизмов развития тугоухости у этой группы 
больных может быть эндолимфатический гидропс. 
Хотя такое предположение является умозрительным 
ввиду отсутствия гистопатологических исследова-
ний при СРВП [19], эта гипотеза не лишена права на 
существование, если учесть имеющиеся результаты 
гистопатологического исследования эндолимфати-
ческого мешка при дисплазии Мондини, получен-
ные R. Gussen [20]. R. Gussen показал, что эндолим-
фатический мешок и эндолимфатический проток 
при синдроме Мондини представляют собой тон-
костенные кистоподобные образования, лишенные 
перисаккулярной сосудистой сети. В костной ткани, 
окружающей эти образования, обнаружены эрозии, 
с большой долей вероятности обусловленные дли-
тельным давлением.

Гидропические изменения неблагоприятно 
влияют на гомеостаз волосковых клеток из-за на-
рушения электролитного баланса внутреннего уха 
и механизмов ионной помпы сосудистой полоски. 
Нарушение функции эндолимфатического мешка 
может также привести к накоплению токсических 
метаболитов в эндолимфе, что нарушает нормаль-
ный иммунный ответ внутреннего уха. Теория ги-
дропса нашла подтверждение в недавних исследо-

ваниях С. Bilgena et al. [19]. На основании данных 
мультичастотной тимпанометрии авторы доказали 
наличие аудиологических признаков гидропса у 
больных с флюктуирующей тугоухостью на фоне 
СРВП и предположили, что одним их компонентов 
патогенеза кондуктивной тугоухости при данной 
патологии может быть ограничение подвижности 
основания стремени.

Диагноз СРВП может быть установлен уже при 
скрининговом исследовании новорожденных. 
Однако эта патология не всегда может быть свое-
временно выявлена. 

При наличии смешанной тугоухости у взрослых 
должен насторожить анамнез тугоухости с детства; 
таким больным необходимо назначать СКТ височ-
ных костей и производить ЭКГ для исключения син-
дрома Jervell, Lange–Nielsen.

При обследовании взрослого больного со сме-
шанной тугоухостью следует проводить дифферен-
циальную диагностику между СРВП, отосклерозом, 
дигисценцией костной стенки верхнего полукруж-
ного канала (синдромом Минора).

Двусторонняя смешанная тугоухость при СРВП 
часто имитирует клинику отосклероза, тем более 
что у этих больных отсутствуют стапедиальные реф-
лексы, что характерно и для отосклероза [21, 22]. 
В случаях неправильного диагноза, когда больные 
подвергаются операции на стремени, хирург риску-
ет столкнуться с таким осложнением, как gusher-
синдром, т. е., получить профузную ликворею через 
перфорированное или удаленное основание стреме-
ни [23, 24] с последующим формированием «мерт-
вого уха». 

Дифференциальная диагностика с дигисценци-
ей костной стенки верхнего полукружного канала 
проводится на основе исследования стапедиальных 
рефлексов, которые при синдроме Минора сохране-
ны [25].

Большое значение в диагностике СРВП имеет 
применение СКТ с высоким разрешением. РВП  – 
наиболее часто обнаруживаемая аномалия при то-
мографическом исследовании височных костей у 
больных НСТ [26]. В настоящее время нет универ-
сальных критериев, позволяющих диагностировать 
расширение водопровода преддверия (ВП) [8], но 
заподозрить эту патологию можно, если ВП шире, 
чем задний полукружный канал [27]. K. Dewan et al. 
[28] предложили в качестве диагностического кри-
терия считать ВП расширенным при его ширине 0,9 
мм в середине и 1,9 мм в области концевых апертур. 
Другие авторы [3, 15] считают ВП расширенным, 
если его ширина составляет 1,5 мм и более по се-
редине между двумя его концами или 2 мм и более 
в самом широком месте либо в области наружной 
апертуры.

Вопрос о лечении СРВП остается открытым. 
Предпринимаемые попытки хирургического лече-
ние РВП путем окклюзии, шунтирования или деком-
прессии эндолимфатического мешка имели неудов-
летворительные результаты от 50 до 100% случаев в 
виде послеоперационного ухудшения слуха [29, 30], 
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что привело к отказу от этих методов. Тем не менее 
имеются сообщения об успешных результатах кох-
леарной имплантации у детей при изолированном 
СРВП [31].

Больным с СРВП рекомендуется избегать травм 
головы, а также ситуаций, связанных с изменением 
давления (полеты, дайвинг), хотя механизм наблю-
даемого ухудшения слуха в этих ситуациях не ясен.
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