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Авторы описывают клинический случай ребенка с синдромом Пфайффера и кондуктивной тугоухостью 
вследствие костной атрезии наружного слухового прохода. Синдром Пфайффера, или акроцефалосин-
дактилия, – это редкая генетическая аномалия, которая наследуется по аутосомно-доминантному типу 
и имеет множество сопутствующих симптомов, например: сращение костей черепа (что вызывает по-
вышенное внутричерепное давление), экзофтальм, узкая верхняя челюсть, нарушение роста и развития 
зубов, косоглазие. У половины детей с такой аномалией наблюдается тугоухость. Пациентам с наруше-
нием слуха требуется аудиологическое обследование для определения степени потери слуха и дальней-
ших реабилитационных мероприятий. Нами была выполнена регистрация коротколатентных слуховых 
вызванных потенциалов по воздушной и костной звукопроводимости пациентке 6 лет с акроцефалосин-
дактилией. Методом реабилитации послужил аппарат костного звукопроведения на бандаже.
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The authors describe the clinical case of a child with Pfeiffer syndrome and conductive hearing loss due to 
external auditory canal bone atresia. Pfeiffer syndrome, or acrocephalosyndactyly, is a rare genetic anomaly 
inherited by the autosomal dominant type, it has many associated symptoms, for example the fusion of skull 
bones, which causes high intracranial pressure, exophthalmos, narrow upper jaw, disorder of growth and 
development of teeth, strabism. Half of the children with this anomaly have hearing loss. The patients with 
impaired hearing need an audiological examination to determine the degree of hearing loss and further 
rehabilitation measures. We have registered short-latency auditory evoked potentials by air and bone sound 
conduction of a 6-year-old patient with acrocephalosyndactyly. The method of rehabilitation was the wrap-
around bone conduction transducer.
Keywords: Pfeiffer syndrome, conductive hearing loss, short-latency auditory evoked potentials (SLAEP).
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Синдром Пфайффера, или акроцефалосин-
дактилия, представляет собой редкую генетиче-
скую аномалию, которая наследуется по аутосом-
но-доминантному типу и встречается у одного из 
100 000 новорожденных [1, 2]. Этиологией син-
дрома являются дефекты в генах FGFR1 и FGFR2, 
которые отвечают за нормальную функцию фи-
бробластов. Патологию сопровождает множество 
сопутствующих симптомов, таких как краниоси-
ностоз, экзофтальм, узкая верхняя челюсть, на-
рушение роста и развития зубов, повышенное 
внутричерепное давление из-за неправильного 
и преждевременного сращения костей черепа, 
косоглазие. Болеют как мальчики, так и девочки 
[2, 3]. Несмотря на тяжесть вышеуказанных сим-
птомов, большинство детей обладают сохранным 
уровнем интеллекта. В 50% случаев наблюдает-
ся тугоухость. Известно, что нарушение слуха у 
детей приводит к недостаточному речевому раз-
витию и, вторично, к замедленному развитию 
интеллекта. Следовательно, детям с нарушением 
слуха требуется аудиологическое обследование 
для определения степени потери слуха и дальней-
ших реабилитационных мероприятий [4, 5].

Приводим собственное наблюдение пациент-
ки с синдромом Пфайффера и задержкой слухоре-
чевого развития.

Больная Е., 6 лет, поступила в отделение вос-
становительного лечения детей с болезнями ЛОР-
органов и челюстно-лицевой области НМИЦ здо-
ровья детей Минздрава РФ. Со слов родителей, 
у ребенка снижение слуха и задержка речевого 
развития. Из анамнеза: ребенок от 1-й беремен-
ности, протекавшей на фоне раннего токсикоза 
средней степени тяжести угрозы прерывания и 

1-х родов. После рождения диагностирован син-
дром Пфайффера. Неоднократно подвергалась 
хирургическим вмешательствам: дистракция ко-
стей черепа, трахеостомия. По заключению ней-
рохирурга сохраняется субкомпенсированная 
гидроцефалия. По месту жительства консульти-
рована сурдологом, однако провести исследова-
ние слуха не удалось из-за беспокойного поведе-
ния пациентки.

Объективно: AD=AS: околоушные области 
не изменены, при пальпации безболезненны. 
Наружный слуховой проход значительно сужен, 
барабанная перепонка не визуализируется, пато-
логического отделяемого нет.

При мультиспиральной компьютерной томо-
графии: костная атрезия наружных слуховых про-
ходов, гипоплазия барабанных полостей и ант-
рума (рис. 1, 2).

Учитывая соматическую отягощенность ре-
бенка и неэффективное сурдологическое обсле-
дование в состоянии сна по м/ж, выполнено 
аудиологическое тестирование в состоянии меди-
каментозного сна, в течение которого проведена 
регистрация коротколатентных слуховых вызван-
ных потенциалов (воздушная и костная) проводи-
мости. При исследовании воздушной проводимо-
сти V пик визуализировался при интенсивности 
стимуляции в 70 дБ с двух сторон, при костном 
проведении – при 20 дБ.

Основываясь на данных анамнеза, объектив-
ного аудиологического обследования и резуль-
татах КТ височных костей, проведено пробное 
слухопротезирование неимплантируемым слухо-
вым аппаратом костного проведения на бандаже, 
после чего было проведено занятие с сурдопеда-

Рис. 1. Стрелкой указана костная атрезия наружного слухово-
го прохода.

Fig. 1. The arrow points to bone atresia of the external auditory 
canal.

 

Рис. 2. Стрелкой указана костная атрезия наружного слухово-
го прохода.

Fig. 2. The arrow points to bone atresia of the external auditory 
canal
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гогом. При использовании аппарата улучшилась 
разборчивость речи, в связи с чем рекомендован 
неимплантируемый аппарат костного звукопро-
ведения для эффективного процесса слухорече-
вой реабилитации (рис. 3).

Особенность данного наблюдения в редко 
встречающемся типе аномалии.

Представленный клинический пример на-
глядно показывает, что детям с врожденными 

аномалиями наружного и среднего уха рекомен-
дуется слухопротезирование неимплантируемы-
ми слуховыми аппаратами костного проведения 
на бандаже ввиду высокой эффективности этого 
вида помощи и отсутствию хирургической трав-
мы для профилактики декомпенсации соматиче-
ской патологии по основному заболеванию.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта ин-
тересов.

Рис. 3. Регистрация коротколатентных слуховых вызванных потенциалов (воздушная и костная) проводимо-
сти.

Fig. 3. Registration of short-latency auditory evoked potentials (air and bone conductivities).
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