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Определение

• Расстройство слуха, связанное с дисфункцией 
в синапсах между ВВК и слуховым нервом, или 
с дисфункцией самого нерва

• Клинические признаки нормального 
функционирования НВК

• Трудности в понимании речи
• Пороги слышимости чистых тонов и 
обнаружения речи могут варьировать от 
нормальных до тяжелой тугоухости

• Затруднения временной слуховой обработки 
(при быстром изменении сигнала во времени)



Характеристики

• Отсутствие явных нарушений слуха, но 
отклонения в результатах аудиологических 
тестов

• Без жалоб на слух, но с жалобами на плохое 
понимание речи

• Затруднения в шуме
• Слуховые показатели могут быть 
нестабильными

• У детей может быть нарушение речеязыкового 
развития 



• Тональная аудиометрия: от 
нормы до глубокой потери 
слуха с различными 
вариантами 
аудиометрической 
конфигурации

• Авторы представили группу 
из 10 пациентов с данными, 
соответствующими 
патологии VIII нерва

• Признаки нормального 
функционирования 
наружных волосковых 
клеток: наличие ОАЭ и 
микрофонных потенциалов 
улитки

• Признаки патологии 
слуховых проводящих путей 
по данным КСВП: отсутствие 
реакции или значительные 
изменения конфигурации 
ответа

• Расхождения между 
разборчивостью речи и 
результатами тональной 
пороговой аудиометрии



1988: исследование 8 детей



• Ear & Hearing, 1999
• Обследование 20 детей из 

группы риска показало 
бóльшую, чем ожидалось, 
распространенность этой 
патологии у детей – 0,23%

• Вариабельность 
результатов аудиометрии 
и восприятия речи

• У некоторых детей с 
приемлемыми 
результатами тестов 
разборчивости речи 
эффективно 
использование 
звукоусиливающих 
устройств



• Слуховая нейропатия 
нарушает нейронную 
синхронизацию, но не 
влияет на функцию 
усиления внутреннего уха.

• Пациенты слышат, но не 
могут понять речь.

• Психофизические тесты 
указывают, что плохая 
разборчивость речи 
связана с значительными 
нарушениями временной 
обработки.

• Нейронная синхронизация 
важна для слухового 
восприятия, в том числе 
для восприятия речи.



• Обследовано 67 
пациентов

• Большая вариабельность 
результатов:
– Способность обнаружения 

временнЫх изменений
– Возраст начала заболевания
– Наличие периферической 

патологии
– Этиология
– Физиологические реакции
– Поведенческие реакции

• Области поражения:
– Нарушение функции ВВК
– Синапсы между ВК и 

слуховым нервом
– Волокна слухового нерва
– Миелинизация аксонов



• 22 ребенка
• Этиология слуховой 
нейропатии
– Генетические факторы, 
семейный анамнез 
слуховой нейропатии / 
диссинхронии

– Гипербилирубинемия, 
недоношенность, 
ототоксические 
препараты, 
искусственная 
вентиляция легких

– Церебральный паралич



• 2003: описан ген OTOF
– 4 семьи с 2 и более 
детьми



• 2003: Впервые 
использован термин 
"слуховая нейропатия / 
слуховая диссинхрония"



Терминология

• Слуховая нейропатия (Starr, 1996)
• Слуховая диссинхрония (Berlin и соавт., 2001; 
Rapin, Gravel, 2003)

• Расстройства спектра слуховой нейропатии 
(NHS, Комо, 2008)

• Руководящие указания (Guidelines for 
Identification and management of Infants and 
Young Children with Auditory Neuropathy
Spectrum Disorder, Northern, J [ed.] – Hayes, 
Sininger, 2008)



Northern, J – (ed.) – Hayes e Sininger (2008)



Типы

• Тип I – пресинаптический
• Тип II – постсинаптический
• Starr и соавт. (2004)

• Уровень поражения
– Слуховой нерв или ВВК и синапсы

• Патология слухового нерва
• Патология синапсов

• Starr и соавт. (2008)



Терминология

• По‐прежнему используется термин 
"слуховая нейропатия", хорошо знакомый 
пациентам, их семьям и специалистам.

• Слухоречевое расстройство, отличающееся 
разнообразной симптоматикой

• Термин "спектр" позволяет расширить 
концепцию уровней поражения, не 
ограничиваясь собственно слуховым 
нервом



Сложности

• Каждый человек с расстройством спектра 
слуховой нейропатии должен рассматриваться 
индивидуально в связи с большим 
разнообразием симптоматики

• Аудиологические тесты не могут предсказать 
степень затруднений, испытываемых каждым 
отдельным пациентом

• Вмешательство, уместное при несиндромной 
тугоухости, не всегда подходит людям с 
расстройствами спектра слуховой нейропатии



Диагностика
Набор тестов

• Вызванная отоакустическая эмиссия (ВОАЭ)
– Задержанная (ЗВОАЭ) и на частоте продукта искажения 

(ОАЭПИ)
– ОАЭ может отсутствовать из‐за патологии среднего уха, 

особенно у детей
• Уточнение наличия/отсутствия микрофонных 

потенциалов улитки (СМ)
• КСВП в ответ на щелчки интенсивностью 80‐90 дБ нПС

– Раздельная запись в ответ на стимулы переменной 
полярности (сгущение и разрежение)

– Сравнение с результатами, полученными при пережатии 
трубочек внутриушных телефонов







Микрофонные потенциалы улитки



Переменная полярность

Раздельная запись ответов на стимулы разной полярности



КСВП

• Отсутствие ответа: отсутствие волн I, III и V. 
• Наличие ранних волн (I или III): 
микрофонные потенциалы улитки?

• Плохая синхронизация и увеличение 
латентности волны V



Нейропатия или наследственная 
тугоухость?

• Дифференциальная диагностика
• В обоих случаях могут быть микрофонные 
потенциалы улитки

• В обоих случаях могут быть нарушенные 
или частично сохранные ОАЭ

• Нарушения КСВП
• Дополните исследование частотно‐
специфическими КСВП





Рис. 1: Результаты регистрации КСВП в ответ на щелчки (пациент № 1)

С пережатыми трубочками внутриушных телефонов



Рис. 3: Аудиограмма пациента № 1



Дополнительные тесты

• Регистрация акустических рефлексов
– Отсутствуют или нарушены

• У детей младше 6 мес. следует 
использовать зондирующий тон частотой 
1000 Гц



Дополнительные тесты

• Исследование подавления ОАЭ
– Не распространено в клинической практике
– Может быть дополнительным исследованием у 
пациентов с наличием ОАЭ



Подавление ОАЭ

• Уровень стимула 60 дБ УЗД
• Линейные щелчки
• С белым шумом и без шума

– Уровень шума 60 дБ

• Медиальная оливокохлеарная система



Необходимые исследования

• Обследование ЛОР
• Аудиологическое обследование
• Оценка развития
• Генетическое исследование
• Офтальмологическое обследование
• Неврологическое обследование
• Речеязыковое обследование



Звукоусиление

• Данные КСВП непригодны для определения 
необходимого уровня звукоусиления

• Настройки звукоусиления должны 
базироваться на данных тональной 
аудиометрии, речевых тестов и поведенческой 
аудиометрии

• В связи с возможными колебаниями уровня 
слуха необходим постоянный мониторинг

• Использование FM‐систем может оказаться 
эффективным



• 2002, Ear & Hearing
• 18 детей с 
расстройствами 
спектра слуховой 
нейропатии

• Восприятие речи без 
слуховых аппаратов

• Корковые потенциалы, 
связанные с 
событиями (ERP)

• У 50% детей –
нормальные ERP





• 2006
• Отсутствие слухового 
нерва или нарушение 
его функции



Университет Сан‐Паулу
Институт психологии

Ana Claudia de Freitas Martinho (Ана Клаудия де Фрейтас Мартиньо)

Слуховая нейропатия/диссинхрония у детей, 
пользующихся кохлеарными имплантами

2007



• 260 обследуемых
• 85 пользуются 

слуховыми аппаратами
• 49 пользуются 

кохлеарными 
имплантами

• 5% с нормальным 
слухом

• 15% отмечают 
эффективность слуховых 
аппаратов

• 85% отмечают 
улучшение восприятия 
речи с кохлеарными 
имплантами





Всеобщий скрининг слуха 
новорожденных

• Различные протоколы для новорожденных 
с факторами риска и без них

• ОАЭ у детей без факторов риска
• КСВП у детей с факторами риска
• Наличие факторов риска сопряжено с 

высокой вероятностью слуховой 
нейропатии 

• Повторная госпитализация и повторный 
скрининг



СПАСИБО!!
dorislewis@pucsp.br
drlewis@uol.com.br


