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Авторами представлен случай врожденных пороков развития ЛОР-органов у ребенка, в анамнезе кото-
рого отмечен родственный брак родителей. На примере данного ребенка рассмотрены врожденные по-
роки развития, такие как: удвоенный язычок глотки, атрезия хоаны слева, атрезия наружного слухового 
прохода слева, микроофтальмия слева, врожденная двусторонняя глухота. 
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The authors present a case of congenital malformations of ENT organs in children, multiple congenital 
malformations of the nasal cavity, pharynx, ear and eyes (double tongue of the pharynx, atresia of the chianti 
on the left, atresia of the external auditory canal on the left, microphthalmia on the left) and congenital bilateral 
deafness. The peculiarity of this observation is the rarity of cases of many congenital defects of the ENT organs: 
doubled tongue of the pharynx, atresia of the choana on the left, atresia of the external auditory canal on the 
left, congenital bilateral deafness, in the combination of the organ of vision – the eye: microphthalmia on the 
left in a child who has a history of kinship of parents.
Keywords: congenital malformations of ENT organs: doubled tongue of the pharynx, atresia of the chon on the 
left, atresia of the external auditory canal on the left, congenital bilateral deafness of the organ of vision - eye: 
microphthalmia.
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Актуальность. Врожденные пороки занима-
ют в структуре детской заболеваемости и смерт-
ности одно из первых мест. Врожденные пороки 
развития ЛОР-органов у детей, тугоухость, а так-
же пороки развития органов зрения, обусловлен-
ные родственным браком родителей, являются 
одним из актуальных вопросов в Таджикистане. 

В  доступной литературе не удалось найти опи-
сания случаев множества врожденных пороков 
ЛОР-органов в сочетании с пороками развития 
органа зрения у ребенка, в анамнезе которого от-
мечен родственный брак родителей, поэтому счи-
таем целесообразным привести наше наблюдение 
[1–6]. 
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Больной Х., 5 лет, поступил в детское ото-
риноларингологическое отделение Согдийской 
областной больницы 14.03.2018 г. с диагнозом 
множественные врожденные пороки развития по-
лости носа, глотки, уха и глаз (удвоенный язычок 
глотки, атрезия хоаны слева, атрезия наружного 
слухового прохода слева, микроофтальмия сле-
ва) и врожденная двусторонняя глухота. Жалобы 
со слов родителей на отсутствие слуха на обоих 
ушах, отсутствие носового дыхания через левую 
половину носа, удвоение язычка, маленький объ-
ем левого глаза, невнятная речь. 

Из анамнеза выяснилось, что ребенок родил-
ся от четвертой беременности, доношенным, мас-
сой тела 3750 г от родственного брака родителей. 
Роды протекали нормально, ребенок закричал 
сразу, к груди приложен на 4-е сутки. При поступ-
лении общее состояние удовлетворительное. 
Кожа и видимые слизистые оболочки чистые. 
Форма наружного носа не изменена, носовое 
дыхание через левую половину носа отсутствует. 
При передней риноскопии слизистая оболочка 
носовой полости слева отечная, синюшного цве-
та. Носовая перегородка по средней линии. В но-
совом ходе слева имелось большое количество 
слизистого отделяемого. При анемизации слизи-
стой оболочки в задних отделах носовой полости 
слева определялась фронтально расположенная 
мембрана. При зондировании определялась пере-
пончато-костная мембрана, расположенная на 
расстоянии 6 см от преддверия носа. 

Задняя риноскопия и пальцевое исследование 
носоглотки показали, что мембраны полностью 
закрывают носовой ход слева и располагаются 
несколько кпереди от хоан. Раствор метиленово-
го синего, введенного в полость носа, в носоглот-
ку не поступал. На рентгенограмме придаточных 
пазух носа патологических изменений не выявле-
но. При фарингоскопии слизистые носа обычно-

го цвета, отмечается аномалия развития в виде  
удвоения язычка. 

Ушная раковина обычной формы, при отоско-
пии наблюдаются сужение наружного слухового 
прохода и закрытие его перепонкой в костном 
отделе слева. На рентгенограмме сосцевидного 
отростка патологических изменений нет. При 
игровой тональной пороговой аудиометрии уста-
новлена горизонтально-нисходящая конфигу-
рация кривой аудиограммы с двух сторон, а при 
игровой речевой аудиометрии кривая разбор-
чивости была в норме, т. е. разборчивость речи 
достигла 100%. При подаче речи максимальной 
интенсивности разборчивость речи оставалась в 
пределах 100%, что свидетельствует о кондуктив-
ной тугоухости внутриулиткового характера. 

Ребенок консультирован окулистом, при  
осмотре глаз отмечаются асимметрия и умень-
шение объема глазного яблока слева. Окулистом 
установлена микрофтальмия левого глаза. 

Внутренние органы без патологии. Физио-
логические отправления в норме. Больной  Х. 
консультирован психоневрологом, хирургом. 
Неврологический и психический статусы без от-
клонений от нормы; костно-мышечная система 
без изменений. 

Таким образом, проведенное наблюдение 
свидетельствует о наличии множественных врож-
денных пороков: полости носа, глотки, уха и глаз 
(удвоенный язычок глотки, атрезия хоаны слева, 
атрезия наружного слухового прохода слева, дву-
сторонняя тугоухость, микроофтальмия слева)  – 
у ребенка, родители которого состоят в родствен-
ном браке. 

Особенность данного наблюдения заключает-
ся в редкости сочетания множественных пороков 
ЛОР-органов и глаз. 

Авторы заявляют об отсутствии конфлик-
та интересов.
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