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Анатомия и рентгенанатомия водопровода преддверия. 
Внутреннее ухо (лабиринт) анатомически связано как с 
барабанной полостью через овальное окно преддверия и 
круглое окно улитки, так и с задней черепной ямкой через 
водопровод преддверия, водопровод улитки и внутренний 
слуховой проход.

Водопровод преддверия и водопровод улитки обеспе-
чивают регуляцию давления в эндолимфатическом и пе-
рилимфатическом пространствах лабиринта.

Водопровод преддверия начинается внутренней апер-
турой, расположенной в нижних отделах эллиптического 
углубления, кпереди от устья общей ножки заднего и 
верхнего полукружных каналов. Заканчивается водопро-
вод преддверия наружной апертурой, которая открывает-
ся на задней грани пирамиды височной кости кзади от от-
верстия внутреннего слухового прохода и книзу от бороз-
ды верхнего каменистого синуса. Внутри водопровода 
преддверия проходит эндолимфатический проток, кото-
рый формируется из совместного протока эллиптическо-
го и сферического мешочков (ductus utriculosaccularis) и 
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заканчивается резервуаром — эндолимфатическим меш-
ком, который находится в дупликатуре твердой мозговой 
оболочки на задней поверхности пирамиды височной ко-
сти [1, 2]. Таким образом, эндолимфатическая система 
преддверия и улитки связаны между собой и являются 
замкнутым образованием. Эндолимфа течет по эндолим-
фатическому протоку в направлении эндолимфатическо-
го мешка.

Прижизненная визуализация водопровода преддве-
рия стала возможной с внедрением в клиническую прак-
тику компьютерной томографии (КТ). На томограммах 
неизмененный водопровод преддверия (рис. 1) визуализи-
руется в виде узкой линейной щели шириной до 1,5 мм, 
идущей от преддверия к задней грани пирамиды и закан-
чивающийся на ней отверстием, расположенным кзади от 
внутреннего слухового прохода [3, 4].

Синдром расширенного водопровода преддверия 
(СРВП) — достаточно распространенная аномалия кост-
ного лабиринта внутреннего уха, которая приводит к раз-
витию тугоухости различной степени тяжести, обладает 
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большой вариабельностью клинических проявлений, со-
четается с другими заболеваниями и должна распозна-
ваться специалистами. Постановка этого диагноза стала 
возможной благодаря все более широкому использова-
нию КТ височных костей для выявления причин тугоухо-
сти неясного генеза.

Предполагают, что при расширенном эндолимфати-
ческом протоке происходит рефлюкс эндолимфы в улит-
ковый проток, в то время как нормальным считается пе-
ремещение эндолимфы от улиткового и полукружных 
протоков к эндолимфатическому мешку. Причиной сни-
жения слуха могут быть нарушение нормального движе-
ния жидкости в эндолимфатической системе внутреннего 
уха, нарушения водно-электролитного и кислотно-ще-
лочного баланса эндолимфы, приводящие к поврежде-
нию нейроэпителия [3, 5].

Этиология заболевания. СРВП как находка при КТ ви-
сочных костей описывался различными авторами начиная с 
80-х годов прошлого века. Семейное изолированное нару-
шение слуха с расширенным водопроводом преддверия 
было впервые описано в 1996 г. Griffith и соавт. (цит. по [2]).

Впоследствии выяснилось, что СРВП — наследствен-
ное заболевание с аутосомно-рецессивным типом насле-
дования. Причиной является мутация в гене SLC26A4 (ген 
синдрома Пендреда — PDS), который локализован на 
хромосоме 7q22-q31, состоит из 21 экзона и кодирует 
трансмембранный транспортный белок пендрин. Оста-
новка нормального развития уха возникает на 8—9-й не-
деле гестации. Мутации в данном гене могут приводить 
как к изолированной тугоухости (несиндромальная фор-
ма), так и к синдрому Пендреда (тугоухость и эутиреоид-
ный зоб) или к дистальному почечному тубулярному аци-
дозу. Наличие двух мутантных аллелей SLC26A4 коррели-
рует с двусторонним синдромом расширенного водопро-
вода преддверия и синдромом Пендреда, в то время как 
односторонняя аномалия и несиндромальный расширен-
ный водопровод преддверия коррелируют с одной му-
тантной аллелью или мутантные аллели отсутствуют [6]. 
По данным некоторых авторов, присутствие аномального 
аллеля даже в гетерозиготном состоянии ассоциируется с 
более широким водопроводом преддверия и аномальным 
развитием преддверия [7]. СРВП может сочетаться с не-
полным разделением завитков улитки и аномалией Мон-
дини [8—10].

Клиника. Обычно человек уже рождается с расширен-
ным водопроводом преддверия. При этом нарушение слу-
ха при СРВП присутствует с рождения или начинается в 
любом возрасте, чаще в дошкольном, но описаны случаи 
снижения слуха при данном синдроме и после 40 лет. Так-
же при наличии данной аномалии могут сохраняться и 
нормальные пороги слуха [11]. Замечено, что снижение 
слуха может быть спровоцировано небольшой травмой 
головы, изменениями барометрического давления, физи-
ческой нагрузкой, инфекционными заболеваниями, 
стрессом, гипертонической болезнью [3, 4, 8, 10, 12]. На-
рушение слуха может носить сенсоневральный, смешан-
ный или кондуктивый характер. Костно-воздушный раз-
рыв на низких частотах встречается в 80% случаев [13].

Механизм появления на аудиограмме костно-воз-
душного интервала остается неясным. Существует гипо-
теза, что расширенный водопровод преддверия может 
быть причиной костно-воздушного интервала на аудио-
грамме из-за шунтирования (отвода) воздушно проведен-

ных звуков от улитки, что повышает порог слуха для воз-
душно проведенных звуков, а увеличение разницы в им-
педансе между лестницей преддверия и барабанной лест-
ницей улучшает пороги слуха для костно-проведенных 
звуков [14]. Тугоухость при этом синдроме бывает как од-
носторонней, так и двусторонней. Также снижение слуха 
может быть флюктуирующим, прогрессирующим или 
внезапным. У лиц с несиндромальной формой СРВП слух 
более подвержен флюктуации, в ряде случае наблюдается 
спонтанное восстановление слуха.

СРВП — процесс всегда двусторонний, даже при на-
личии анатомической аномалии только с одной стороны. 
Пациенты с односторонним СРВП имеют более высокую 
частоту возникновения снижения слуха на втором ухе, 
чем пациенты с односторонней сенсоневральной тугоухо-
стью без расширенного водопровода преддверия [15]. 
Скорость и степень снижения слуха при СРВП вариабель-
ны и не коррелируют с шириной водопровода преддверия 
[3, 4, 9, 10]. S. Zwang и соавт. [16] не обнаружили корреля-
ции между степенью снижения слуха и шириной внешней 
апертуры водопровода преддверия (в области эндолимфа-
тического мешка). Это подтверждается и другими автора-
ми, которые в то же время отмечают, что расширение во-
допровода в области внутренней апертуры может корре-
лировать с прогрессирующим ухудшением слуха [17].

Диагностика. СРВП часто мимикрирует заболевания 
среднего уха. Известно, что аномальное соединение вну-
треннего уха с подоболочечным пространством головного 
мозга, также как и «третье окно» лабиринта, может давать 
костно-воздушный разрыв на аудиограмме, более выра-
женный на низких частотах. Это явление описано в англо-
язычной литературе как интралабиринтная кондуктивная 
тугоухость, «псевдокондуктивная» тугоухость или «лож-
ная» кондуктивная тугоухость [18]. Поэтому любое сни-
жение слуха, характеризующееся нормальными тимпано-
граммами типа А, наличием акустических рефлексов и 
костно-воздушного интервала, более выраженного на 
низких частотах, должно вызывать подозрение на анома-
лию внутреннего уха. В таких случаях показано проведе-

Рис. 1. Неизмененный водопровод преддверия (стрелка).
Компьютерная томограмма правой височной кости в аксиальной 
проекции.
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ние высокоразрешающей мультиспиральной КТ височ-
ных костей, что позволит избежать эксплоративной тим-
панотомии, проводимой ошибочно по поводу смешанной 
или кондуктивной тугоухости неясного генеза. На КТ 
данный синдром характеризуется расширением водопро-
вода преддверия от 1,5 до 5—6 мм (рис. 2).

При наличии сенсоневральных нарушений слуха не-
ясной этиологии показано выполнение МРТ головного 
мозга и пирамид височных костей. Т2-взвешенные изо-
бражения позволяют отчетливо выявить расширенный 
водопровод преддверия (рис. 3).

При данной аномалии развития необходима кон-
сультация эндокринолога (исследование функции и уль-
тразвуковое исследование щитовидной железы) для вы-
явления синдрома Пендреда, консультация генетика 

(ДНК-диагностика PDS-гена) и консультация нефроло-
га для выявления дистального почечного тубулярного 
ацидоза.

Лечение и реабилитация. В литературе описан единич-
ный случай лечения 12-летнего ребенка из Австралии, ко-
торый внезапно оглох после травмы головы и у которого 
был обнаружен расширенный водопровод преддверия. 
Была проведена терапия стероидами и курс гипербариче-
ской оксигенации с хорошим улучшением порогов слуха 
на аудиограмме [19].

Тактика ведения пациентов с СРВП аналогична так-
тике ведения пациентов с повышенным внутричерепным 
давлением — рекомендуется избегать перепадов давле-
ния, физических нагрузок, занятий спортом, особенно за-
нятий дайвингом. Также рекомендуется бессолевая диета. 
Для реабилитации хронической тугоухости при СРВП ис-
пользуются цифровые слуховые аппараты различной 
мощности. При односторонней глухоте для устранения 
проблем моноурального слуха нами используется система 
CROS. Система состоит из двух устройств. На стороне 
глухого уха применяется устройство в корпусе слухового 
аппарата, которое «собирает» звуки и передает их по бес-
проводной связи на сторону слышащего уха. На стороне 
слышащего уха располагается принимающее устройство 
(слуховой аппарат, но без усиления звуков). Это позволя-
ет пациентам лучше разбирать речь в шумной обстановке. 
При асимметричной потере слуха успешно используется 
система BICROS.

На стороне глухого уха также используется передающее 
устройство в корпусе слухового аппарата. На стороне плохо 
слышащего уха — принимающее устройство, которое также 
работает и как слуховой аппарат (дает усиление звуков).

При двусторонней сенсоневральной глухоте проведе-
ние операции кохлеарной имплантации у пациентов с 
СРВП может осложняться gusher-синдромом.

Приводим несколько собственных клинических на-
блюдений.

1. Пациент А., 14 лет (аудиограмма, рис. 4), наблю-
дается в отделении нефрологии Научного центра здоро-
вья детей с диагнозом: нефротический синдром, дис-
тальный почечный тубулярный ацидоз. Снижение слу-
ха возникло внезапно, без видимых причин, в возрасте 
13 лет 6 мес. На компьютерной томограмме височных 
костей — двустороннее расширение водопровода пред-
дверия (см. рис. 2). Высокоразрешающая МРТ пирамид 
височной кости также выявила широкий водопровод 
преддверия (см. рис. 3). Рекомендовано использование 
системы BICROS.

2. Пациентка П., 6 лет (аудиограмма, рис. 5). Родители 
обратились по поводу впервые случайно замеченного 
снижения слуха на правое ухо. На компьютерной томо-
грамме височных костей — признаки двустороннего син-
дрома расширенного водопровода преддверия. Состояние 
слуха стабильное в течение 5 лет. Рекомендовано исполь-
зование системы CROS.

3. Пациентка С., 18 лет, обратилась с жалобами на 
медленно прогрессирующее снижение слуха, впервые за-
меченное в возрасте 6 лет, и постоянный пульсирующий 
шум в правом ухе (аудиограмма, рис. 6). С 6 лет регулярно 
два раза в год получала курсы консервативного лечения 
сенсоневральной тугоухости в условиях стационара с не-
которым временным улучшением слуха. На компьютер-
ной томограмме височных костей — признаки двусторон-

Рис. 2. Широкий водопровод преддверия (стрелка).
Компьютерная томограмма правой височной кости в аксиальной 
проекции. Пациент А., 14 лет.

Рис. 3. Широкий водопровод преддверия (стрелка).
Магнитно-резонансная томограмма правой височной кости в ак-
сиальной проекции. Пациент А., 14 лет.
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него расширения водопровода преддверия, высокое стоя-
ние луковицы яремной вены справа. Рекомендовано би-
науральное слухопротезирование цифровыми слуховыми 
аппаратами малой мощности.

Заключение. Больным с тугоухостью неясного генеза в 
алгоритм обследования целесообразно включать КТ ви-

сочной кости и МРТ головного мозга. Своевременное вы-
явление изменений структур среднего и внутреннего уха 
позволяет использовать современные методы реабилита-
ции, определить прогноз течения заболевания и избежать 
ненужных диагностических исследований и терапевтиче-
ских процедур.

Рис. 4. Тональная пороговая аудиограмма пациента А., 14 лет.

Рис. 5. Тональная пороговая аудиограмма пациентки П., 6 лет.
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Рис. 6. Тональная пороговая аудиограмма пациентки С., 18 лет.
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