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Слепоглухота – это редкое заболевание, при котором у человека сочетаются потеря слуха с потерей 
зрения, что ведет к снижению доступа, как к слуховой, так и к визуальной информации. Причин для 
возникновения слепоглухоты много: наследственные синдромы/расстройства (CHARGE-синдром, син-
дром Ашера, синдром Дауна), заболевания, возникшие до родов (цитомегаловирус, гидроцефалия, ми-
кроцефалия) и др. В статье представлен клинический случай пациента 11 лет с диагнозом: двусторон-
няя сенсоневральная тугоухость IV степени, состояние после кохлеарной имплантации справа в 2012 г. 
Ретинопатия недоношенных 5-й степени, тотальная отслойка сетчатки с выраженной внутриретиналь-
ной пролиферацией. ДЦП. Гипергомоцистеинемия. Митохондриальная дисфункция. Непереносимость 
казеина. Персистирующая вирусная инфекция ВПГ 6-го типа, ВЭБ. Авторами был показан метод на-
стройки процессора системы кохлеарной имплантации (КИ) у слепоглухого ребенка с помощью оценки 
порогов восприятия звуков на различных речевых частотах (500–4000 Гц), чем является регистрация 
стационарных слуховых потенциалов (ASSR – Auditory Steady State Response) на акустические стимулы, 
подаваемые через громкоговорители к активированному процессору кохлеарной имплантации.
Ключевые слова: кохлеарная имплантация, речевой процессор, сенсоневральная тугоухость, ретино-
патия недоношенных, ASSR.
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Deafblindness is a rare disease in which a person has a combination of hearing loss and vision loss, resulting 
in reduced access to both auditory and visual information. There are many reasons to occur of deafblindness: 
hereditary syndromes/disorders (CHARGE syndrome, Usher’s syndrome, Down’s syndrome), diseases that 
occurred before childbirth (cytomegalovirus, hydrocephalus, microcephaly), etc. The article presents a clinical 
case of an 11-year-old patient with a diagnosis of severe bilateral sensorineural hearing loss, condition after 
cochlear implantation on the right in 2012. Retinopathy of prematurity of the 5th degree, total retinal detachment 
with severe intraretinal proliferation. Infantile cerebral palsy. Hyperhomocysteinemia. Mitochondrial 
dysfunction. Casein intolerance. Persistent viral infection of Herpes Simplex Virus (HSV) type 6, Epstein–Barr 
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virus (EBV). The authors showed a method for fitting the cochlear implant (CI) processor in a deaf-blind child 
by assessing the thresholds for perceiving sounds at different speech frequencies (500 Hz–4,000 Hz), which is 
the registration via Auditory Steady State Response (ASSR) to acoustic stimuli delivered through loudspeakers 
to an activated cochlear implant processor.
Keywords: cochlear implantation, speech processor, sensorineural hearing loss, retinopathy of prematurity, 
ASSR.
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Введение
Сенсоневральная тугоухость (СНТ) – это за-

болевание, при котором происходит поражение 
слухового анализатора от волосковых клеток до 
центральных отделов [1].

К патологическим состояниям перинаталь-
ного периода, оказывающим негативное воздей-
ствие на слуховую функцию новорожденного, от-
носят гипоксию (оценка по шкале Апгар не более 
6 баллов за 5 минут, необходимость респиратор-
ной поддержки, признаки церебральной ише-
мии), гипербилирубинемию. Как правило, эти 
дети находятся на лечении в отделении реани-
мации и интенсивной терапии новорожденных. 
Особое внимание стоит уделять состоянию слухо-
вой функции у детей, родившихся раньше срока 
(гестационный возраст 32 недели и менее, очень 
низкая масса тела – менее 1500 г), по мере раз-
вития ребенка происходит созревание слуховых 
проводящих путей. Однако в связи с общей незре-
лостью недоношенного, множественной сопут-
ствующей патологией и длительным периодом 
выхаживания часто реализуются патологические 
факторы, перечисленные выше [2].

Ретинопатия недоношенных (РН) – вазо-
пролиферативное заболевание глаз недоношен-
ных детей, в основе которого лежит незрелость 
структур глаза, в частности сетчатки, к моменту 
преждевременного рождения ребенка. В основе 
клинических проявлений РН лежит нарушение 
нормального васкулогенеза сетчатки, который 
начинается на 16-й неделе внутриутробного раз-
вития и завершается лишь к моменту планового 
рождения ребенка (40 недель гестационного воз-
раста). Практически все дети, родившиеся рань-
ше срока, имеют офтальмоскопические отличия 
от доношенных детей. На глазном дне недоно-
шенных (в норме) всегда выявляются аваскуляр-
ные зоны на периферии сетчатки, причем их 
протяженность тем больше, чем меньше гестаци-
онный возраст (ГВ) ребенка на момент осмотра. 
Наличие аваскулярных зон на периферии глазно-
го дна не является заболеванием, проявлением 
РН, это лишь свидетельство недоразвития сетчат-
ки, незавершенности васкуляризации и, соответ-
ственно, возможности развития ретинопатии в 
дальнейшем.

Слепота и слабовидение вследствие ретино-
патии недоношенных доминируют в структуре 
причин нарушения зрения с детства как в разви-
тых, так и в развивающихся странах, несмотря на 
все достижения науки и практической медици-
ны. При относительно стабильных показателях 
частоты преждевременных родов в год (от 5 до 
12%) повышается выживаемость новорожден-
ных с экстремально низкой массой тела (ЭНМТ) 
при рождении, в связи с чем существенно меня-
ется структура выживших недоношенных детей. 
При переходе здравоохранения РФ на междуна-
родные стандарты выхаживания и регистрации 
новорожденных (масса тела при рождении от 500 
г и срок гестации от 22 недель) ситуация усугу-
бляется тем, что у данного контингента младен-
цев РН не только возникает чаще, но и протекает 
тяжелее [3].

Актуальность проблемы обусловлена тем, что 
потребность в общении является базовой потреб-
ностью развития человека. При коррекции речи у 
детей с нарушениями слуха и зрения возникают 
трудности: отсутствие или слабость звуковых сти-
муляций речевых зон мозга; более замедленное 
и индивидуальное развитие речи, обусловленное 
патологией слуховых восприятий. 

Обучение слепоглухого ребенка ориентиров-
ке и передвижению охватывает многие сферы 
развития и учит не только физически передви-
гаться в окружении, но также помогает разви-
тию мышления и восприятия ребенка. Развитие 
баланса, физической силы, функциональных 
движений, социального взаимодействия, комму-
никации и представлений о физическом окруже-
нии – это только некоторые примеры возможных 
позитивных достижений при обучении [4].

Настройка процессора системы кохлеарной 
имплантации (КИ) с формированием программы 
восприятия звуковой информации у пациентов, 
перенесших операцию КИ, критически важна для 
эффективной реабилитации и развития навыков 
звуковосприятия и речи в послеоперационном 
периоде.

Стационарные слуховые потенциалы, ASSR-
тест – это слуховой ответ мозга на частотно-
специфические стимулы, который позволяет 
объективно оценить слуховую чувствительность 
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у индивидуумов с нормальным слухом и с раз-
личной степенью и конфигурацией тугоухости 
[5, 6].

Регистрацию ASSR осуществляли при помо-
щи системы регистрации слуховых вызванных 
потенциалов Нейро-Аудио (производитель  – 
Нейрософт, Россия). Установку электродов про-
водили по стандартной схеме: заземляющий 
электрод (нижняя область лба), центральный  – 
на границе волосистой части лба по средней 
линии, отрицательные электроды – на сосцевид-
ных отростках. Подачу стимула осуществляли в 
свободном звуковом поле. Звуковую стимуля-
цию проводили при помощи мультимедийной 
акустической системы 2.0 SVEN® SPS-608, рас-
положенной на расстоянии 1 м от микрофона 
речевого процессора. Во время проведения ре-
гистрации ASSR в свободном звуковом поле ис-
пытуемый находился в состоянии спокойного 
бодрствования. Начальный уровень стимуляции 
составлял 50 децибел относительно исходного 
уровня звукового давления (дБ УЗД) на стан-
дартных несущих частотах 500, 1000, 2000 и 
4000 Гц [7].

Клинический случай. Родители ребенка М., 
11 лет, в ноябре 2021 г. обратились к врачу сур-
дологу-оториноларингологу НИИ педиатрии и 
охраны здоровья детей ФГБНУ РНЦХ им. акад. 
Б.  В.  Петровского с жалобами на регресс разви-
тия слухоречевых навыков, ухудшение реакции 
ребенка на звуки, отказ ребенка использовать 
речевой процессор системы кохлеарной имплан-
тации. 

Анамнез заболевания. Ребенок с рождения 
болен и находится под наблюдением у сурдоло-
га, педиатра, невролога и генетика с диагнозом: 
«Глухота бинаурально. Состояние после кохлеар-
ной имплантации справа в 2012 г. Ретинопатия 
недоношенных 5-й степени, тотальная отслой-
ка сетчатки с выраженной внутриретинальной 
пролиферацией. ДЦП. Гипергомоцистеинемия. 
Митохондриальная исфункция. Непереносимость 
казеина. Персистирующая вирусная инфекция 
(ВПГ 6-го типа, ВЭБ)». В двухмесячном возрасте 
проведено оперативное лечение по поводу рети-
нопатии недоношенных, в 2012 г. справа проведе-
на кохлеарная имплантация. Ребенок регулярно 
проходит реабилитацию.

Анамнез жизни. Ребенок от 2-й беремен-
ности, протекавшей на фоне угрозы прерыва-
ния беременности. Вторые преждевременные, 
оперативные роды в 33 недель. Соматический 
анамнез: «Острые респираторные инфекции 
(редко), задержка речевого развития, ДЦП. 
Наследственность по слуху не отягощена. 
Аллергологический анамнез не отягощен».

При осмотре. Справа ушная раковина пра-
вильной формы, заушная область – послеопе-

рационный рубец без особенностей. Под кожей 
пальпируется имплант округлой формы, непод-
вижный, безболезненный, кожа над ним не из-
менена. Наружный слуховой проход широкий, 
свободный, барабанная перепонка серая, опозна-
вательные знаки четкие. Слева ушная раковина 
правильной формы, заушная область не измене-
на. Наружный слуховой проход широкий, свобод-
ный, барабанная перепонка серая, целая, опозна-
вательные знаки четкие.

Описание реакции пациента при включенном 
речевом процессоре: ребенок испытывает дис-
комфорт, пытается снять речевой процессор, не 
проявляет интереса к звуковым сигналам.

Диагностика. Традиционный тест регистра-
ции электрически вызванного потенциала дей-
ствия слухового нерва (ЕСАР) для создания на-
строечной карты процессора провести не удалось 
ввиду особенностей развития слухового нерва, 
характерных для данного заболевания. В связи с 
тем что у ребенка не выработана условно двига-
тельная реакция на звуковой раздражитель, про-
вести тональную пороговую аудиометрию в сво-
бодном звуковом поле также было невозможно, 
затрудняло проведение новой сессии настройки 
речевого процессора. В связи с этим ребенку была 
проведена регистрация стационарных слуховых 
потенциалов (ASSR) в свободном звуковом поле 
в РП системы кохлеарной имплантации справа. 
С  учетом результатов исследования проведена 
коррекция параметров настройки звукового про-
цессора. При активации новой программы на-
стройки процессора ребенок дискомфорта на зву-
ки не испытывал.

Динамика и исходы. Ребенок после новой сес-
сии настройки речевого процессора далее про-
должил получать слухоречевую реабилитацию в 
полном объеме.

Результат слухоречевой реабилитации через 
месяц оценивали родители ребенка и педагоги 
(учитель-дефектолог, логопед, педагог-психолог). 

По наблюдениям родителей. Негативных ре-
акций на громкие звуки нет. Речевой процессор 
носит постоянно, не срывает. Значительно увели-
чилось количество вокализаций. Также увеличи-
лось расстояние, с которого ребенок стал реаги-
ровать на голос.

Заключение педагогов. Границы слухового 
восприятия значительно расширились. Стал реа-
гировать на знакомые звуки с расстояния 2–3 м. 
Часто демонстрирует реакции на акустические 
стимулы. Реагирует на гремящие звуки (ксило-
фон, барабан, маракасы): 30 см – стучит руками, 
ищет источник звука, 3 м – замирает, улыбается 
на звук. Когда слышит музыкальные произведе-
ния: 30 см – ищет руками источник звука, нахо-
дит на ощупь и переключает на любимую музыку, 
3 м – может локализовать источник звука повер-
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нуться к нему, замереть, стучать по парте, рас-
качивается в такт, улыбаться, протягивать руки 
вперед, но не идет искать источник звука (заня-
тия за партой). Может точно повторять ритми-
ческий звук за педагогом. Различает и узнает пе-
дагогов по голосу. Появились новые звуки. Чаще 
стал петь. Двигается в сторону говорящего (заня-
тия на ковре), иногда не сразу, так как старается  
узнать голос человека, понять – хочет ли он с ним 
общаться. При этом в сторону звучащего предме-
та начинает движение быстрее (занятия на ков-
ре). В направлении движения не ошибается. На 
обращенную речь реагирует замиранием, улыб-
кой, но непостоянно, как и на неречевые звуки. 
Сам не пользуется словесной речью, но произво-
дит многочисленные вокализации. Дискомфорт 
или неудовлетворенные потребности выражает 
криком. Прислушивается к речи педагога при ма-
нипуляции с предметами, прижимает говоряще-
го к своему уху с КИ. После настройки от ноября 
2021 г. два раза говорил: «Дааааай, мне, мне!» – 
это было к случаю. Данные получены методом 
наблюдения коррекционных педагогов школы, к 
которой прикреплен ребенок, для прохождения 
образовательной программы.

Заключение
Маленьким детям и/или начинающим поль-

зователям системы КИ, а также пациентам с со-
четанными глубокими нарушениями, которые не 
могут предоставить устойчивую обратную связь, 
можно предложить альтернативный метод – это 
регистрацию стационарных слуховых потенциа-
лов (ASSR) в свободном звуковом поле. 

Данный метод показал эффективность при 
невозможности проведения традиционного теста 
регистрации электрически вызванного потенци-
ала действия слухового нерва ввиду особенно-
стей развития нервной ткани.

Уникальным свойством данного метода диа-
гностики является возможность оценки целост-
ности системы КИ, начиная с микрофона про-
цессора (восприятие тональных сигналов), 
заканчивая структурами слухового анализатора, 
генерирующими стационарные слуховые потен-
циалы. Таким образом, метод позволяет оценить 
функционирование системы «процессор – им-
плант – слуховой нерв – генератор ответа ASSR 
(в зависимости от значений модуляции)».

Авторы заявляют об отсутствии конфлик-
та интересов. 
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