
112

ИЗ ПРАКТИКИ

Российская оториноларингология/Russian Otorhinolaryngology

R
os

si
is

ka
ya

 o
to

ri
no

la
ri

ng
ol

og
iy

a

2022;21;3(118)

УДК 616-007.21/.24-053.3-06:616.28-008.14-02-073.756.8
https://doi.org/10.18692/1810-4800-2022-3-112-121

Особенности диагностики и ведения ребенка с CHARGE-синдромом 
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В статье представлено клиническое наблюдение за ребенком 2 лет 3 месяцев с установленным по ре-
зультатам молекулярно-генетической диагностики CHARGE-синдромом, описаны сложности ведения 
этого пациента, которые потребовали мультидисциплинарного подхода и участия врачей различных 
специальностей. Приведены литературные данные с характеристикой симптомов, присущих редко 
диагностируемому генетическому заболеванию – CHARGE-синдрому. Название синдрома строится на 
аббревиатуре терминов, определяющих характерные врожденные пороки развития: С – coloboma – рас-
щепление радужной оболочки глаза, сетчатки, сосудистой оболочки, диска зрительного нерва; H – heart 
defects – аномалии развития сердечно-сосудистой системы; A – atresia of the choanae – атрезия хоан; 
R – retardation of growth and development – отставание в развитии и/или дефицит роста; G – genital 
hypoplasia – аномалии развития половых органов; E – ear malformations – аномалии развития органа 
слуха и равновесия. Особенность представленного клинического случая состоит в необходимости рас-
ширенной диагностики CHARGE-синдрома, проявившегося двусторонней колобомой хориоидеи, дис-
ка зрительного нерва слева, правосторонним парезом лицевого нерва, бульбарно-псевдобульбарными 
расстройствами, крипторхизмом, задержкой роста, психомоторного и психоречевого развития, двусто-
ронней аномалией развития среднего и внутреннего уха (двусторонняя дисплазия полукружных кана-
лов, аплазия преддверно-улитковых нервов), двусторонней сенсоневральной глухотой, мультикистозом 
правой почки. Ребенок – носитель трахеостомы, гастростомы. 
Ключевые слова: CHARGE-синдром, аномалии развития органа слуха, кохлеарная имплантация, туго-
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The article presents a clinical observation of a 27-month-old child with CHARGE syndrome established according 
to the results of molecular genetic diagnostics, describes the difficulties of managing this patient, which required 
a multidisciplinary approach and the participation of doctors of various specialties. The literature data with 
the characteristics of the symptoms inherent in a rarely diagnosed genetic disease—CHARGE syndrome—are 
presented. The name of the syndrome is based on the abbreviation of terms that define characteristic congenital 
malformations: C = coloboma (splitting of the iris, retina, choroid, optic disc); H = heart defects; A = atresia of 
the choanae; R = retardation of growth and development; G = genital hypoplasia; and E = ear malformations. 
The peculiarity of the presented clinical case is the need for an extended diagnosis of CHARGE syndrome 
manifested by bilateral coloboma of the choroid, the optic disc on the left; right-sided hemiparesis of the facial 
nerve; bulbar-pseudobulbar disorders; cryptorchidism; growth retardation, psychomotor and psycho-speech 
development; bilateral anomaly in the development of the middle and inner ear (bilateral semicircular canal 
dysplasia, cochlear-vestibular nerve aplasia); bilateral profound sensorineural hearing loss; multicystic right 
kidney. The child is a carrier of a tracheostomy, gastrostomy.
Keywords: CHARGE syndrome, anomalies in the development of hearing organ, cochlear implantation, hearing 
loss, deafness, computed tomography, MRI.
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CHARGE-синдром объединяет в себе комплекс 
врожденных аномалий развития различных ор-
ганов и их систем, название строится на аббре-
виатуре терминов, определяющих характерные 
пороки развития: С – coloboma – расщепление 
радужной оболочки глаза, сетчатки, сосудистой 
оболочки, диска зрительного нерва; H – heart 
defects – аномалии развития сердечно-сосудистой 
системы;  A – atresia of the choanae – атрезия хоан; 
R – retardation of growth and development – отста-
вание в развитии и/или дефицит роста; G – genital 
hypoplasia – аномалии развития половых орга-
нов; E – ear malformations – аномалии развития 
органа слуха и равновесия. Распространенность 
CHARGE-синдрома в детской популяции составля-
ет 0,1–0,2 : 10 000 живорожденных [1]. Впервые 
CHARGE-синдром описан в 1979 г. B. D. Hall [2] 
и H. M. Hittner с соавт. [3]. В 1998 г. K. D. Blake 
с соавт. [4] предложил разделить клинико-диа-
гностические признаки на 2 группы: основные 
(большие) и второстепенные (малые). К основ-
ным (большим) клинико-диагностическим при-
знакам были отнесены колобома, атрезия хоан, 

аномалия развития органа слуха и равновесия, 
а также пороки развития черепных нервов. Среди 
второстепенных (малых) клинико-диагностиче-
ских признаков CHARGE-синдрома выделены ги-
поплазия гениталий, задержка роста и развития/
умственная отсталость, сердечно-сосудистые ано-
малии, расщелина губы и/или неба, трахеоэзофа-
геальная фистула, характерный лицевой фенотип 
(квадратная форма лица, широкий выступающий 
лоб, широкий корень и кончик носа) в сочетании 
с аномалией развития почек и опорно-двигатель-
ной системы. 

Диагноз CHARGE-синдрома ставится при на-
личии у ребенка трех или четырех основных 
(больших) и трех второстепенных (малых) кли-
нико-диагностических признаков [5].

CHARGE-синдром обусловлен мутациями в 
гене CHD7 (локус 8q12.1), данная мутация выяв-
ляется в 2/3 всех случаев клинически подтверж-
денного CHARGE-синдрома [6]. Синдром насле-
дуется по аутосомно-доминантному типу, чаще 
встречается спорадически, связан с мутациями, 
возникающими de novo [7]. Также описаны слу-
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чаи наследственной внутрисемейной передачи 
синдрома от родителя ребенку [8]. 

CHARGE-синдрому присущи аномалия раз-
вития органов слуха и зрения [9]. Аномалия 
развития наружного и/или среднего и/или вну-
треннего уха (встречается практически в 100% 
случаев) является причиной снижения слуха той 
или иной степени; аномалия развития органа 
зрения (представлена у 80% и более пациентов) 
приводит к нарушению зрения. Аномалия разви-
тия органа слуха и равновесия встречается в виде 
аплазии полукружных каналов, гипоплазии улит-
ки, водопровода преддверия, аномалии строения 
слуховых косточек. Аномалия наружного уха в 
виде чашеобразной деформации, «обрезанного» 
завитка и отсутствия мочки встречается у боль-
шинства детей с диагностированным CHARGE-
синдромом (свыше 90%) [10]. Тугоухость при 
CHARGE-синдроме может быть кондуктивной, 
смешанной и сенсоневральной. Чаще встречается 
смешанная форма тугоухости ввиду сочетанной 
патологии наружного, среднего и внутреннего 
уха [11]. Приблизительно у 40% детей с CHARGE-
синдромом диагностируется снижение слуха IV 
степени и глухота [12]. Кроме того, при CHARGE-
синдроме выявляются различные аномалии раз-
вития черепных нервов, включая гипо/аплазию 
обонятельного тракта, обонятельной луковицы, 
парезы/параличи лицевого нерва, аплазию/ги-
поплазию n. vestibulocochlearis [13].

Поскольку у детей с нарушением зрения при 
CHARGE-синдроме коммуницирование посред-
ством слухового анализатора занимает главен-
ствующее значение, насколько возможно более 
ранняя слухоречевая реабилитация становится 
чрезвычайно актуальной. Кохлеарная импланта-
ция пациентам с подтвержденной сенсоневраль-
ной глухотой, выполненная на ранних сроках, 
благотворно влияет на развитие психоэмоцио-
нальной сферы и позволяет интегрироваться в 
среду слышащих людей [4].

Клиническое наблюдение. Под наблюдением 
в ФГБУ НМИЦО ФМБА России находился маль-
чик С. 2 лет и 3 мес. Из анамнеза известно, что 
ребенок от первой беременности, антенатально 
при УЗИ на 24-й неделе – мультикистозная дис-
плазия правой почки, нефромегалия, на 39-й не-
деле – множественные кистозные образования 
правой почки. Роды первые, через естественные 
родовые пути на 39-й неделе, абсолютно короткая 
пуповина, многоводие, врожденный порок разви-
тия (ВПР) плода. Масса тела при рождении 2810 г, 
оценка по шкале Апгар 7/7 баллов. 

Состояние с рождения – средней степени тя-
жести, «кошачий» крик, правая глазная щель не 
смыкается с рождения, ротаторный нистагм, мут-
ная роговица, гипоплазия нижней челюсти, высо-
кое готическое небо. Дыхательной недостаточно-

сти нет. Гемодинамически стабилен. В возрасте 
5 часов жизни переведен в отделение патологии 
новорожденных с диагнозом: множественные 
врожденные пороки развития (МВПР), синдром 
Лежена? атрезия носового хода справа? врож-
денный гидрофтальм; врожденная катаракта? 
мультикистозная дисплазия правой почки; крип-
торхизм справа; водянка яичка слева, пахово-мо-
шоночная грыжа слева. Через 5 часов от поступле-
ния в отделение отмечалось ухудшение состояния 
за счет дыхательной недостаточности, ребенок 
был переведен в отделение реанимации. При по-
ступлении состояние тяжелое, ребенок интубиро-
ван, переведен на вынужденную искусственную 
вентиляцию легких. Центральная гемодинамика 
оставалась стабильной за счет инотропной под-
держки, со вторых суток жизни – энтеральное пи-
тание через зонд, пища усваивалась. 

В динамике: экстубирован на 8-е сутки жиз-
ни, на 10-е сутки жизни повторно интубирован 
вследствие нарастания дыхательной недостаточ-
ности, на 12-е сутки жизни экстубирован, пере-
веден на NCPAP (непрерывное положительное 
давление в дыхательных путях, подаваемое через 
назальную систему), далее длительно находился 
в кислородной палатке (О2-палатка), сохраня-
лись дыхательные нарушения. На 4-е сутки после 
рождения выполнялась риноскопия: данных об 
атрезии хоан не получено. Ребенок был осмотрен 
генетиком на 5-е сутки жизни: МВПР, CHARGE-
синдром? Взята кровь на кариотип, рекомендо-
вано исследование ДНК методом клинического 
секвенирования экзома (выполнено). Осмотр не-
вролога на 13-е сутки после рождения: несостоя-
тельность 7-го черепного нерва справа, бульбар-
но-псевдобульбарные расстройства в структуре 
недифференцированного генетического синдро-
ма. Осмотр офтальмолога на 15-е сутки жизни: 
колобома хориоидеи правого глаза, колобома 
диска зрительного нерва и хориоидеи левого гла-
за. Лагофтальм справа за счет пареза лицевого 
нерва. На 18-е сутки после рождения выполнена 
компьютерная томография средней зоны лица: 
Conchae bullosae средней носовой раковины сле-
ва. Данных об атрезии носовых ходов, хоан и ВПР 
среднего уха не выявлено. В возрасте 1 мес. и 6 
дней на КТ органов грудной клетки: данных о по-
роках развития бронхов не получено. КТ-картина 
тотального ателектата нижней доли правого лег-
кого. Гиповентиляция средней доли. Локальный 
стеноз среднедолевого бронха справа. В 1 мес. 
и 13 дней выполнена видеоларингобронхоско-
пия: крупные черпаловидные хрящи, складыва-
ется впечатление о наличии ларингомаляции 
3-го типа. В возрасте 1 мес. и 23 дней выполне-
на операция – трахеостомия. Состояние ребенка 
оставалось тяжелым, стабильным. Получал ре-
спираторную поддержку через воронку. Дыхание 
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через трахеостому. Дыхательная недостаточность 
не нарастала. Центральная гемодинамика оста-
валась стабильной без инотропной поддержки. 
Энтеральное питание усваивал в полном объеме, 
через зонд. Стул, диурез – без особенностей.

В возрасте 2,5 месяца для дальнейшего лече-
ния ребенок переведен в отделение патологии. 
Масса тела 4049 г. Состояние тяжелое за счет 
неврологической симптоматики, дыхательных 
нарушений на фоне основного заболевания. 
Выраженная асимметрия лица. Энтеральное 
питание зондовое. Пустышку не сосет. 
Гиперсаливация. Обилие мокроты. Требует ча-
стых санаций трахеобронхиального дерева. 
Дыхание через трахеостому. Проводные хрипы. 
Тоны сердца ясные, ритмичные. Живот мягкий, 
безболезненный. Пальпируется правая почка, 
увеличена в размерах. Паховая грыжа слева вне 
ущемления.

В динамике: состояние оставалось тяжелым 
за счет неврологической симптоматики, дыха-
тельных нарушений. Энтеральное питание зон-
довое, сосательный рефлекс слабый, при попытке 
кормления из рожка не глотает. Учитывая клини-
ческую картину, принято решение о постановке 
гастростомы. В 3 мес. выполнена операция – чрес- 
кожная пункционная гастростомия. В 3 мес. 
19 дней на УЗИ внутренних органов: осмотрены 
печень, желчный пузырь, пилорический отдел же-
лудка, поджелудочная железа, селезенка – без па-
тологии. УЗИ почек: мультикистоз правой почки. 
Пиелокаликоэктазия левой почки. ЭхоКГ в 3 мес. 
19 дней: данных о ВПС нет, открытое овальное 
окно. Рентгенография органов грудной клет-
ки в возрасте 4 мес.: на фоне умеренного взду-
тия определяется усиление легочного рисунка 
в верхних отделах обоих легких. Сердце широко 
прилежит к диафрагме, тень вилочковой железы 
справа. Диафрагма на уровне 8-го межреберья. 
Нейросонография в 3 мес.: УЗ-картина легких ре-
зидуальных изменений головного мозга, без при-
знаков нарушения гемодинамики. 

Консультация генетика в 4 мес. По резуль-
татам молекулярно-генетической диагности-
ки: CHARGE-синдром (мутация в гене CHD7 
p Arg.157) OMIM 214800. Осмотр невролога в 
5 мес.: CHARGE-синдром (генетически подтверж-
денный). МВПР. Выраженный правосторонний 
(периферический) прозопарез. Пирамидная не-
достаточность. Псевдобульбарный синдром. 
Носитель трахеостомы, гастростомы. Темповая 
задержка развития. Перинатальные поражения 
центральной нервной системы (ПП ЦНС) гипо-
ксически-ишемического генеза. Консультация 
офтальмолога в 5 мес.: OD – колобома хориоидеи, 
OS – колобома диска зрительного нерва и хорио-
идеи. Сопутствующий диагноз: OD – кортико-
стероидная офтальмогипертензия. Лагофтальм 

справа за счет пареза лицевого нерва (в струк-
туре синдрома). Вызванные потенциалы, метод 
акустических стволовых вызванных потенциалов 
в 5 мес.: по данным акустических стволовых вы-
званных потенциалов выявлены признаки вы-
раженного двустороннего симметричного сни-
жения функциональной активности нейронов 
спирального ганглия и стволовых слуховых ядер 
с обеих сторон. Полученные данные клинически 
соответствуют двусторонней нейросенсорной ту-
гоухости III–IV степени. 

Выписан из отделения патологии в 5 мес. с диа-
гнозом: CHARGE-синдром (мутация в гене CHD7 
p Arg. 157) OMIM 214800. ВПР: мультикистозная 
дисплазия правой почки. OD – колобома хорио-
идеи, OS – колобома диска зрительного нерва 
и хориоидеи. Лагофтальм справа. Осложнение: 
кортикостероидная офтальмогипертензия – OD. 
Парез лицевого нерва справа. Псевдобульбарный 
синдром. Синдром пирамидной недостаточности. 
ПП ЦНС гипоксически-ишемического генеза: пе-
ривентрикулярной ишемии (ПВ-ишемия), суб-
эпендимальные кисты (СЭК). Ларингомаляция 3-го 
типа. Трахеостомия от 25.03.2019 г. Гастростомия 
от 26.04.2019 г. Паховая грыжа слева. Паховая дис-
топия правого яичка. Нарушение функции слухо-
вого анализатора с двух сторон. Двусторонняя ней-
росенсорная тугоухость III–IV степени?

Впервые полное аудиологическое обследова-
ние проведено в феврале 2020 г. в городском сур-
дологическом центре, когда ребенку был 1 год. 
При обследовании – тимпанограмма типа В с двух 
сторон, регистрация коротколатентного слухово-
го вызванного потенциала (КСВП) AD > 100 дБ, 
AS > 100 дБ, микрофонный потенциал отсут-
ствует, задержанная вызванная отоакустическая 
эмиссия (ЗВОАЭ) не зарегистрирована с двух 
сторон. Диагноз: двусторонняя хроническая сме-
шанная тугоухость IV степени (глухота) в составе 
CHARGE-синдрома, аномалия развития среднего 
и внутреннего уха, резидуально-органическое 
поражение ЦНС, задержка психомоторного раз-
вития, бульбарный, псевдобульбарный синдром, 
расстройство развития рецептивной и экспрес-
сивной речи. Опыт ношения слуховых аппара-
тов с августа 2020 г. (1 год и 4 мес.), постоянно 
использует слуховые аппараты Unitron MAX SP 
FT(20), настроены адекватно, однако слухопроте-
зирование неэффективно. Реакции при стимуля-
ции 80 дБ в речевом диапазоне (РА-5), на белый 
шум 80 дБ у ушной раковины и громкие музы-
кальные игрушки не получены. Проводились ре-
гистрация КСВП и ASSR-тест в слуховых аппара-
тах – достоверных ответов на стимулы 60–70 дБ 
не получено. В настоящее время слуховые аппара-
ты не использует из-за неэффективности.

Сурдопедагог: ребенок вступает в контакт, 
смотрит на лицо инициирующего общение че-
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ловека. Основным средством общения являются 
коммуникативные взгляды, естественные и спе-
циальные жесты (очень ограниченно) и вокали-
зации. Реагирует на вибрацию, как на коммуни-
кативный сигнал. Умеет обращаться за помощью, 
демонстрировать отношение к игре, участвовать 
в знакомой игре, ждать своей очереди. После 
занятий на курсе ранней реабилитации наблю-
дается стабильная положительная динамика в 
коммуникативном и общем развитии. Появились 
первые естественные и специальные жесты. 
Подражание действиям взрослого, частичное, 
устойчивое, самостоятельное; подражание ви-
димой артикуляции отсутствует. Появилась не-
устойчивая двигательная реакция на вибрацию. 
Мелкая и крупная моторика нарушена. Внимание 
устойчивое, кратковременное.

На КТ височных костей (проф. Е. И. Зе-
ликович) от 25.09.2020 г. (эффективная доза 
0,7 мЗв) (рис. 1, 2). Справа нарушена пневма-
тизация части ячеек сосцевидного отростка. 
Наружный слуховой проход имеет обычный диа-
метр. Костное устье слуховой трубы и барабанная 
полость имеют обычную форму, пневматизирова-
ны. Молоточек и тело наковальни сформированы 
правильно. Длинный отросток наковальни, нако-
вальне-стременное сочленение и элементы стре-
мени диспластичны. Отмечаются костная атре-
зия овального окна. Круглое окно сформировано 
правильно. Базальный и апикальный завитки 
улитки диспластичны. Отмечается стеноз и кост-
ная облитерация улиткового поля (невральной 
апертуры улитки). Полукружные каналы не сфор-
мированы. Преддверие сформировано правиль-
но. Внутренний слуховой проход сужен до 1,8 мм. 
Отмечаются стеноз канала лицевого нерва и дис-

топия книзу тимпанальной части. Крупные сосу-
ды без особенностей. 

Слева отсутствует пневматизация ячеек со-
сцевидного отростка. Наружный слуховой про-
ход имеет обычный диаметр. Костное устье 
слуховой трубы и барабанная полость имеют 
обычную форму, пневматизация резко наруше-
на за счет наличия экссудата. Молоточек, тело 
наковальни, длинный отросток наковальни и 
наковальне-стременное сочленение сформиро-
ваны правильно. Арка стремени отчетливо не 
прослеживается. Отмечается костная атрезия 
овального окна. Круглое окно сформировано 
правильно. Базальный и апикальный завитки 
улитки диспластичны. Отмечается костная об-
литерация улиткового поля (невральной апер-
туры улитки). Полукружные каналы не сформи-
рованы. Преддверие сформировано правильно. 
Внутренний слуховой проход сужен до 1,5 мм. 
Канал лицевого нерва имеет обычный диа-
метр, тимпанальная часть дистопирована книзу. 
Крупные сосуды без особенностей. 

На МРТ головного мозга, мосто-мозжечко-
вого угла от 25.09.2020 г. (1,5 Т): МР-картина 
умеренно выраженной смешанной гидроцефа-
лии, варианта синдрома Денди–Уокера, двусто-
ронней аномалии развития внутреннего уха. 
Выявленные изменения, вероятно, соответству-
ют двусторонней аплазии преддверно-улитковых 
нервов (рис. 3, 4).

11.03.2021 г. пациент С. поступил в ФГБУ 
НМИЦО ФМБА России в целях дообследования и 
определения дальнейшей тактики ведения в от-
ношении возможности проведения хирургиче-
ской реабилитации слуха – кохлеарной имплан-
тации.

Рис. 1. Компьютерная томограмма правой височной кости. 
Аксиальная проекция. Внутренний слуховой проход сужен до 
1,8 мм. Отмечаются стеноз и костная облитерация (атрезия) 

невральной апертуры улитки
Fig. 1. Right temporal bone, CT-scan, axial. Narrowing of the 
inner ear canal up to 1.8 mm. Stenosis and bone obliteration of the 

cochlear neural aperture

Рис. 2. Компьютерная томограмма правой височной кости. 
Коронарная проекция. Овальное окно закрыто костной тка-

нью (атрезия). Полукружные каналы отсутствуют
Fig. 2. Right temporal bone, CT-scan, coronal. Oval window is 

closed by bone tissue (atresia). Semicircular canals are absence
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Рис. 3. Компьютерная томограмма левой височной кости. 
Аксиальная проекция. В барабанной полости определяет-
ся экссудат. Внутренний слуховой проход сужен до 1,5 мм. 

Отмечается костная атрезия невральной апертуры улитки
Fig. 3. Left temporal bone, CT-scan, axial. There is an effusion in 
the tympanic cavity. Narrowing of the inner ear canal up to 1,5 mm. 

Stenosis and bone obliteration of the cochlear neural aperture

(воздушное проведение) (рис. 6) V пик не реги-
стрировался вплоть до интенсивности стимула 
100 дБ, костное проведение – V пик не регистри-
ровался вплоть до интенсивности стимула 60 дБ. 

При проведении ASSR-теста были зареги-
стрированы пороги ответа на уровнях 90–100 дБ 
на основных частотах (рис. 7), на основании ко-
торых были рассчитаны предполагаемые пороги 
слуха пациента С (рис. 8).

Консультация сурдопедагога: нарушение 
общего психического и физического развития в 
результате множественных ВПР (нарушение слу-
ха, зрения, задержка речевого развития (ЗРР) и 
задержка психического развития (ЗПР). Потеря 
слуха граничит с глухотой.

Данные МРТ 1.5 Тесла были пересмотрены 
профессором рентгенологом Е. И. Зеликович: 
установлена аплазия преддверно-улитковых нер-
вов. На основании проведенных аудиологиче-
ских и лучевых методов диагностики врачебной 
комиссией сделано заключение о нецелесообраз-
ности проведения кохлеарной имплантации дан-
ному ребенку. 

Обсуждение
Прогнозирование эффективности кохле-

арной имплантации у пациентов с CHARGE-
синдромом – трудная задача вследствие гетеро-

Рис. 4. МРТ в режиме Т2. С обеих сторон структуры внутреннего уха представлены улиткой и преддверием. Полукружные ка-
налы отсутствуют. Основание модиолюса резко уплотнено, утолщено. Внутренний слуховой проход резко сужен, кохлеарная 

порция преддверно-улиткового нерва не прослеживается
Fig. 4. MRI, T2 protocol. Visualization of the inner ear: cochlear and vestibule. Semicircular canals are absence. Basis of the modiolus is 

thicken. Inner canal is highly narrowed, cochlear portion as a part of cochlear-vestibular nerve isn’t visible

Рис. 5. Регистрация ЗВОАЭ слева и справа (не зарегистрирована) пациента С.
Fig. 5. TOAE (didn’t register), both ears, patient S.

В отделении сурдологии и слухоречевой реа-
билитации пациенту С. выполнено расширенное 
аудиологическое обследование: тимпанограмма 
типа В с двух сторон, ЗВОАЭ не зарегистрирова-
на с двух сторон (соотношение сигнал-шум имеет 
отрицательную корреляцию) (рис. 5). 

При проведении регистрации КСВП с исполь-
зованием диагностического сигнала Chirp-LS 
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Рис. 6. Регистрация КСВП (Chirp-LS), воздушное проведение пациента С.
Fig. 6. Short-latency auditory evoked potentials (Chirp-LS) registration, insert phones, patient S.

Рис. 7. ASSR-тест пациента С.
Fig. 7. Auditory steady state response(ASSR)-test, patient S.

генности признаков, представленных в структуре 
синдрома. Сама по себе операция предполагает 
определенные сложности и несет значимые ри-
ски вследствие анатомических особенностей 
строения внутреннего уха. Во всех исследова-
ниях, оценивающих эффективность кохлеарной 
имплантации на пред- и послеоперационном эта-

пах, сообщалось об улучшении аудиологических 
показателей. Однако эффективность кохлеарной 
имплантации у детей с CHARGE-синдромом была 
ниже в сравнении с ее эффективностью у детей, не 
имевших в диагнозе данного синдрома [14, 15]. 

При гипо/аплазии слухового нерва эффек-
тивность слухоречевой реабилитации после 
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кохлеарной имплантации низкая, поскольку не 
происходит истинной электрической стимуля-
ции слухового нерва [16]. Так как в норме диа-
метр внутреннего слухового прохода составляет 
3–5 мм (в зависимости от возраста), выявлен-
ный на КТ височных костей узкий внутренний 
слуховой проход является показанием для про-
ведения МРТ головного мозга и слуховых нервов. 
Окончательное решение о потенциальной эффек-
тивности кохлеарной имплантации следует рас-
сматривать после проведения МРТ, в идеале МРТ 
3 Тесла, Т2 взвешенные изображения, режим fat 
spin-echo косо-сагиттальная проекция, перпенди-
кулярно к оси внутреннего слухового прохода [19]. 

Ряд исследователей предполагает, что в слу-
чае выявления аплазии слухового нерва на пред-
операционном этапе диагностики стволомоз-
говая имплантация является методом выбора в 
ведении подобных пациентов. По мнению других 
ученых, у данной категории пациентов на первом 
этапе целесообразна кохлеарная имплантация, 

Рис. 8. Предполагаемые пороги слуха пациента С.
Fig. 8. Estimated hearing thresholds, patient S.

поскольку некоторые дети после КИ способны 
различать слова и фразы как в закрытом, так и в 
открытом выборе, что, в свою очередь, позволяет 
избежать проведения нейрохирургической опе-
рации [18].

Предоперационная МРТ-диагностика ис-
ключительно важна для пациентов с CHARGE-
синдромом. Диалог с врачом-рентгенологом и 
точная оценка состояния слухового нерва при су-
жении внутреннего слухового прохода позволят 
избежать ненужного (кохлеарная имплантация 
при аплазии кохлеарной порции преддверно-
улиткового нерва) или нецелесообразного и опас-
ного (стволомозговая имплантация при гипопла-
зии кохлеарной порции преддверно-улиткового 
нерва) хирургического вмешательства и поможет 
спрогнозировать и разработать программу реа-
билитации ребенка. 

Авторы заявляют об отсутствии конфлик-
та интересов.
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