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Клинический случай пациента с расширенным водопроводом преддверия
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Расширенный водопровод преддверия — это аномалия развития внутреннего уха, проявляющаяся сен-
соневральной тугоухостью и вестибулярными расстройствами чаще всего в раннем возрасте. Нередко 
при данной патологии наблюдается кондуктивный компонент тугоухости по данным аудиометрии. 
В  таких случаях синдром расширенного водопровода преддверия маскируется под заболевания сред-
него уха, в  частности под отосклероз. Существует несколько теорий происхождения кондуктивного 
компонента тугоухости при данной аномалии развития, основные рассмотрены в этой статье. Выявить 
расширенный водопровод преддверия на этапе предоперационного обследования пациента позволяет 
выполнение мультиспиральной компьютерной томографии височных костей, которую оториноларин-
голог должен уметь оценивать самостоятельно, обращая внимание на все структуры височной кости, в 
том числе на увеличение переднезаднего размера водопровода преддверия более 1,5 мм. Своевременное 
выявление расширенного водопровода преддверия позволит избежать ненужного хирургического вме-
шательства и сопряженных с ним осложнений в виде gusher-синдрома и вестибулярных расстройств.
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Case report of patient with enlarged vestibular aqueduct
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Enlarged vestibular aqueduct is an anomaly of the inner ear development, which is manifested by sensorineural 
hearing loss and vestibular disorders most often at an early age. It is not uncommon for this pathology to 
have a conductive component of hearing loss on audiometry. In such cases, the dilated vestibule syndrome 
masquerades as middle ear disease, particularly otosclerosis. There are several theories of the origin of the 
conductive component of hearing loss in this developmental anomaly, the main ones are discussed in this article. 
Multispiral computed tomography (MSCT) of temporal bones, which an otorhinolaryngologist should be able 
to evaluate independently, paying attention to all structures of the temporal bone, including an increase in the 
anteroposterior size of the vestibular aqueduct of more than 1.5 mm, allows detecting an enlarged vestibular 
aqueduct at the stage of preoperative examination of the patient. Timely detection of the enlarged vestibular 
aqueduct will allow avoiding unnecessary surgical intervention and associated complications in the form of 
gusher syndrome and vestibular disorders.
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Водопровод преддверия — это канал височ-
ной кости, соединяющий преддверие и заднюю 
черепную ямку. Он содержит эндолимфатиче-
ский проток, который заканчивается эндолимфа-
тическим мешком. 

С расширением водопровода преддверия 
могут быть связаны как слуховые, так и вести-
булярные нарушения. Впервые расширенный 
водопровод преддверия был обнаружен Mondini 
в 1791  г. при диссекции височной кости [1]. Он 
описал специфический порок развития улитки: 
неполная перегородка улитки (гипопластиче-
ский модиолус), укороченный улитковый про-
ток с уплощенной улиткой, расширенное пред-
дверие, широкие маленькие или отсутствующие 
полукружные каналы, кистоподобный эндолим-
фатический мешок, расширенный водопровод 
преддверия (РВП). Улитка вместо обычных 2,5 
завитка имела неполное разделение на завитки, 
с наличием четко выраженного базального завит-
ка и второго объединенного завитка — среднего с 
апикальным. Эмбриологически это соответствует 
нарушению развития на седьмой неделе беремен-
ности. 

Впервые о симптомах, напоминающих бо-
лезнь Меньера, при наличии РВП сообщили 
Valvasori и Clemis, 1978 [2, 3]. Они обнаружили 
взаимосвязь между РВП и потерей слуха, когда 
выявили РВП в 50 случаях из 3700 томограмм. Из 
этих 50 случаев большинство имели врожденную 
тугоухость и многие — вестибулярные симптомы. 
Диаметр РВП в исследовании составлял от 1,5 до 
8,0 мм. Аномально увеличенным считался перед-
не-задний размер более 1,5 мм. Авторы также от-
мечали, что в большинстве случаев заболевание 
является двусторонним и, как правило, в семье 
отсутствуют случаи тугоухости. 

Возраст выявления тугоухости при синдроме 
РВП варьирует от новорожденности до зрело-
го [4]. Однако чаще всего пациентами являются 
дети или подростки с сенсоневральной тугоухо-
стью. По разным данным, существует определен-
ная вариабельность аудиологических показате-
лей рассматриваемого заболевания [2, 4–7]. РВП 
сопровождается характерными клиническими 
проявлениями, включающими флюктуирующую 
(а иногда и прогрессирующую) сенсоневральную 
тугоухость и вестибулярный синдром. Но также 
могут наблюдаться кондуктивная или смешан-
ная тугоухость с выраженным костно-воздушным 
интервалом в области низких частот, не сопро-
вождающаяся патологическими изменениями 
при проведении тимпанометрии [5] или при вы-
полнении диагностической ревизии барабанной 
полости [1, 8–10]. Случаи РВП с кондуктивной 
тугоухостью могут имитировать заболевания 
среднего уха, что требует проведения их диффе-
ренциальной диагностики [11].

Предложено множество различных гипотез 
того, как РВП приводит к снижению слуха. 

1. Теории возвратного давления/повреж-
дения давлением: Valvasori и Clemis, 1978 [2], и 
позже Райли, 1998 [12] предположили, что кон-
дуктивный компонент тугоухости объясняет-
ся возвратным потоком перилимфатической и 
эндолимфатической жидкости. Это приводит к 
снижению подвижности подножной пластинки 
стремени. В  качестве доказательства отмечает-
ся повышенная частота встречаемости gusher-
синдрома и oozing-синдрома, возникающих при 
вскрытии внутреннего уха при стапедотомии 
или кохлеостомии у данных пациентов [9, 13]. 
Однако это можно объяснить и большей часто-
той сопутствующего недоразвития завитков улит-
ки, наблюдаемой у пациентов с РВП. Кроме того, 
акустические рефлексы могут оставаться сохран-
ными, что не соответствует фиксации стремени. 
Так, некоторые работы демонстрируют наличие 
акустических рефлексов при РВП. Считается, что 
рефлексы отсутствуют при истинном заболева-
нии среднего уха, вызывающем кондуктивную 
тугоухость. Поэтому акустическая импедансо-
метрия с регистрацией акустических рефлексов 
может рассматриваться как один из методов диф-
ференциальной диагностики РВП [11]. Тем не ме-
нее эта теория не объясняет высокую частоту сен-
соневральной тугоухости при РВП. Lemmerling, 
1997 [14], предположил, что РВП позволяет боль-
шим колебаниям внутричерепного давления по-
вреждать внутреннее ухо опосредованно через 
расширенный водопровод преддверия. Это может 
объяснить, почему при черепно-мозговой травме 
часто наблюдается потеря слуха. Okamoto, 1998 
[15], в аналогичной аргументации считает, что 
повышенное давление повреждает волосковые 
клетки.

2. Теория электролитного дисбаланса: Jackler, 
1989 [5], предположил, что нарушается гомеоста-
тическая функция эндолимфатического мешка, 
его расширение приводит к электролитному дис-
балансу и избыточному образованию токсиче-
ских продуктов распада, повреждающих внутрен-
нее ухо. Он выдвинул гипотезу о том, что большие 
объемы эндолимфы могут перегружать ионный 
насосный механизм сосудистой полоски. В каче-
стве доказательства он приводит работу Gussen, 
1980 [16], в которой показано, что гистологиче-
ская структура мешка и протока в случаях РВП 
явно аномальна: имеет тонкостенные кистопо-
добные изменения и уплощенный эпителий. Эту 
теорию поддерживают и некоторые другие иссле-
дователи [17, 18].

3. Теория гиперосмолярного рефлюкса: тео-
рия, несколько схожая с теорией электролит-
ного дисбаланса, была предложена Schuknecht, 
1980 [19], а также Levenson, 1989 [17], и Okamoto, 
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1998 [15]. Данные авторы отмечают, что эндо-
лимфа, которая, как известно, является гиперос-
молярной, может обратно забрасываться через 
расширенный эндолимфатический проток и по-
падать в просвет улитки, приводя к поврежде-
нию сенсорных структур. В качестве аргумента 
против этой теории можно привести результаты 
МРТ-исследования, показавшего, что объем и ин-
тенсивность сигнала эндолимфатического мешка 
изменяются динамически и независимо от слуха 
в случаях РВП. Предположительно интенсивность 
сигнала эндолимфатического протока и мешка 
коррелирует с гиперосмолярностью. Однако это 
исследование имело малую выборку и включало 
только двух пациентов [20].

4. Теория фиксации стремени: Shirazi, 1994 
[18], опубликовал статью о пациенте, которому 
было проведена ревизионная тимпанотомия по 
поводу смешанной тугоухости, выявившая фик-
сация стремени. Попытка стапедотомии была 
прервана из-за возникшего gusher-синдрома, 
а  послеоперационная компьютерная томогра-
фия показала наличие РВП. Talbot, 1994 [21], 
представил четырех пациентов с Х-сцепленной 
врожденной смешанной тугоухостью, РВП и 
фиксацией стремени. Трое из них перенесли 
операцию на стремени с интраоперационным 
gusher-синдромом. Однако у этих трех пациен-
тов имелись и другие аномалии внутреннего уха, 
включая гипоплазию улитки, отсутствие модиолу-
са и расширенный внутренний слуховой проход. 
В отличие от этого, Govaerts, 1999 [9], исследовал 
три уха с РВП и обнаружил нормальную подвиж-
ность цепи слуховых косточек, но отрицатель-
ный симптом передачи давления с подножной 
пластинки стремени на окно улитки. Mamikoglu, 
2000 [10], сообщает об исследовании ребенка с 
РВП и обнаружении интактной, подвижной цепи 
слуховых косточек. 

5. Теория деформации цепи слуховых косто-
чек: Nakashima, 2000 [22], на основании аудио-
грамм, показавших, что пороги воздушного 
проведения у пациентов с РВП были ниже по 
сравнению с пациентами с отосклерозом, пред-
положили, что костно-воздушный разрыв на-
блюдаемый в некоторых случаях, обусловлен 
деформацией косточек. Они приводят результа-
ты исследования височной кости, показавшие  
38%-ную частоту деформации косточек у пациен-
тов с РВП [23]. 

6. Синдром третьего окна. Уже почти сто лет 
назад Tullio, 1929, описал физиологические ре-
зультаты создания «третьего окна» в полукруж-
ных каналах голубей [24]. Третье окно — это 
любое аномальное отверстие во внутреннем ухе, 
за исключением нормального окна преддверия 
(первое окно) и окна улитки (второе окно). РВП 
может выступать в качестве третьего подвижного 

окна во внутреннем ухе, что приводит к костно-
воздушному разрыву на низких частотах [11, 25]. 
Аномальное отверстие в костном лабиринте сме-
щает гидродинамический баланс системы и при-
водит к отводу звуковых волн за пределы улитки. 
Кроме того, снижение податливости системы 
позволяет усилить костную проводимость, что 
приводит к характерной смешанной тугоухости, 
наблюдаемой во многих случаях. При исследо-
вании вестибулярных миогенных вызванных по-
тенциалов при других поражениях третьего окна, 
таких как дегисценция верхнего или заднего 
полукружного канала, выявляется аналогичная 
характерная реакция, как и при РВП, а именно 
повышенная амплитуда ответа при пониженной 
громкости звука [26]. Однако эта теория не объ-
ясняет ухудшения слуха, наблюдаемого у многих 
пациентов с течением времени.

Пациентам с тугоухостью неясного генеза 
в алгоритм обследования целесообразно вклю-
чать мультиспиральную компьютерную томо-
графию (МСКТ) височной кости и магнитно-ре-
зонансную томографию (МРТ) головного мозга. 
Своевременное выявление изменений структур 
среднего и внутреннего уха позволяет использо-
вать современные методы реабилитации, опре-
делить прогноз течения заболевания и избежать 
ненужных диагностических исследований и тера-
певтических процедур [27]. 

Кроме того, целесообразно проводить кон-
сультации смежных специалистов, таких как 
генетик, эндокринолог, нефролог, так как РВП 
может сочетаться с различной соматической па-
тологией. Так, мутации в гене SLC26A4 могут 
вызывать синдром Пендреда, а также не синдро-
мальную рецессивную глухоту (DFNB4) [28]. РВП 
также может быть ассоциирован с дистальным 
почечным тубулярным ацидозом [29, 30], син-
дромом Ваарденбурга [31], Х-сцепленной врож-
денной смешанной глухотой, Talbot [21, 32], 
брахиооторенальным синдромом [33, 34], отофа-
циоцервикальным синдромом [35] и синдромом 
Нунан [36, 37].

РВП дает неблагоприятный прогноз в отно-
шении слуха. Стоит ожидать, что слух может по-
степенно или скачкообразно ухудшаться с годами 
[31]. Тактика ведения пациентов с синдромом 
РВП аналогична тактике ведения пациентов с по-
вышенным внутричерепным давлением  — ре-
комендуется избегать перепадов давления, фи-
зических нагрузок, занятий спортом, особенно 
занятий дайвингом. Также рекомендуется бес-
солевая диета. Для реабилитации хронической 
тугоухости при синдроме РВП используются 
цифровые слуховые аппараты различной мощно-
сти [27]. Бывают случаи двусторонней врожден-
ной глухоты с синдромом РВП, которые корректи-
руются кохлеарной имплантацией. 
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Рис. 1. Тональная пороговая аудиометрия. Двусторонняя смешанная тугоухость 3-й степени 
Fig. 1. Tone threshold audiometry. Bilateral mixed hearing loss, grade 3
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Рис. 2. МСКТ левой височной кости. На изобр. 1, 2 представлена аксиальная проекция, на изобр. 3, 4 — фронтальная проекция, на 
изобр. 5, 6 — сагиттальная проекция. На изобр. 1, 3, 5 в точках пересечения прямых линий находится расширенный водопровод 
преддверия. На изобр. 2, 4, 6 отмечены размеры водопровода преддверия, полученные при измерении на одном уровне в трех вза-
имно перпендикулярных проекциях. На изобр. 1, 3 определяется дегисценция костной стенки, разделяющей луковицу внутренней 

яремной вены (отмечена желтой окружностью) и водопровод преддверия (отмечен красной пунктирной окружностью)
Fig. 2. MSCT of the left temporal bone. Pictures 1, 2 show an axial projection; pictures 3, 4, frontal projection; pictures 5, 6, sagittal 
projection. In pictures 1, 3, 5, at the points of intersection of straight lines, there is an enlarged vestibular aqueduct. Pictures 2, 4, 6 indicate 
the dimensions of the vestibular aqueduct, obtained by measuring at one level in three mutually perpendicular projections. Pictures 1, 3 
determine the dehiscence of the bone wall, separating the bulb of the internal jugular vein (marked with a yellow circle) and the vestibular 

aqueduct (marked with a red dotted circle)
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Рис. 3. МСКТ правой височной кости. На изобр. 1, 2 представлена аксиальная проекция, на изобр. 3, 4 — фронтальная про-
екция, на изобр. 5, 6 — сагиттальная проекция. На изобр. 1, 3, 5 в точках пересечения прямых линий находится расширенный 
водопровод преддверия. На изобр. 2, 4, 6 отмечены размеры водопровода преддверия, полученные при измерении на одном 

уровне в трех взаимно перпендикулярных проекциях
Fig. 3. MSCT of the right temporal bone. Pictures 1, 2 show an axial projection; pictures 3, 4, frontal projection; pictures 5, 6, sagittal 
projection. In pictures 1, 3, 5, at the points of intersection of straight lines, there is an enlarged vestibular aqueduct. Pictures 2, 4, 6 

indicate the dimensions of the vestibular aqueduct, obtained by measuring at one level in three mutually perpendicular projections

Рис. 4. 3D-реконсрукция МСКТ черепа. Картина расширения наружной апертуры водопровода преддверия с обозначением раз-
меров

Fig. 4. 3D-reconstruction of MSCT of the skull. Picture of the expansion of the external aperture of the vestibular aqueduct with size 
designation
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Описание клинического случая. В июле 2023 г. 
в ФГБУ «Санкт-Петербургский научно-исследо-
вательский институт уха, горла, носа и речи» 
Минздрава России обратилась пациентка Х., 
35 лет, с диагнозом направившего учреждения 
«отосклероз» для проведения хирургического ле-
чения. Пациентка предъявляла жалобы на сни-
жение слуха на оба уха, больше на правое, перио- 
дический шум в ушах смешанного характера. 
Жалоб со стороны вестибулярного анализатора 
не предъявляла. Из анамнеза: жалобы беспоко-
ят около 4 лет, после последней беременности и 
родов (всего 4 беременности, трое родов), слух 
снижался постепенно. Хронические и острые за-
болевания уха отрицает, семейный анамнез не 
отягощен. Из соматической патологии имеется 
хронический гастрит. Остальные системы орга-
нов без особенностей. У отца пациентки снижение 
слуха. Отоскопическая картина была нормаль-
ной. Акустическая импедансометрия была про-
ведена на импедансном аудиометре GSI TympStar. 
Исследование проводилось по стандартной мето-
дике с регистрацией тимпанометрической кри-
вой на частоте 226 Гц, акустических мышечных 
рефлексов при ipsi- и contra-стимуляции в диа-
позоне 500–2000 Гц и многочастотной тимпано-
метрии. На правом ухе была зарегистрирована 
тимпанограмма типа C, с показателями интра-
тимпанального давления — 185. Акустические 
мышечные рефлексы не регистрировались при 
показателях интратимпанального давления 
«значение», однако при изменении значений на 
–20  daPa были зарегистрированы низкоампли-
тудные рефлексы. Тональная аудиометрия соот-
ветствовала смешанной форме тугоухости 2-й 
степени слева, 3-й степени справа (рис. 1). При 
исследовании камертоном 128 Гц латерализация 
звука при определении опыта Вебера распростра-
нялась в правое ухо, пробы Ринне и Федериччи 
отрицательны с обеих сторон, опыт Желле также 
отрицательный с обеих сторон. Пациентка имела 
протокол описания МСКТ височных костей не-
дельной давности, согласно которому отсутство-
вала патология среднего и внутреннего уха. 

В связи с тем что снимки МСКТ височных ко-
стей предоставлены не были, пациентке была за-
ново проведена МСКТ височных костей. По дан-
ным компьютерной томографии (КТ) (рис. 2, 3) 
и виртуальной КТ-эндоскопии среднего уха 
(рис.  4)  — картина расширения водопровода 
преддверия лабиринта с обеих сторон, с наличи-
ем дегисценции стенки, отделяющей водопровод 
преддверия лабиринта и дивертикул высоко рас-
положенной луковицы левой внутренней ярем-
ной вены. КТ-признаков острых воспалительных 

и деструктивных изменений височных костей, 
очагов деминерализации костной капсулы лаби-
ринта, асимметрии внутренних слуховых прохо-
дов не выявлено. Учитывая находки КТ пациентке 
выставлен диагноз «синдром расширенного водо-
провода преддверия с двух сторон, двусторонняя 
смешанная тугоухость 3-й степени». Пациентка 
направлена на амбулаторное лечение по месту 
жительства к сурдологу для решения вопроса о 
слухопротезировании, рекомендовано проведе-
ние магнитно-резонансной томографии височ-
ных костей тонкими срезами оценки размеров 
водопровода преддверия лабиринта и эндолим-
фатического мешка. 

 
Заключение
Имея абсолютно разное происхождение и 

патофизиологические механизмы, отосклероз 
и РВП могут клинически проявляться схоже. 
Дифференциальная диагностика этих заболева-
ний должна проводиться на основании анализа КТ 
височных костей, акустической импедансометрии 
и тональной пороговой аудиометрии. При нали-
чии смешанной тугоухости у пациентов с РВП пре-
имущественно страдают низкие частоты. 

Проведение стапедопластики при РВП не по-
казано, так как приводит к интраоперационному 
развитию gusher-синдрома, что впоследствии мо-
жет привести к развитию сенсоневральной тугоу-
хости и вестибулярных расстройств.

Авторы заявляют об отсутствии конфлик-
та интересов.

Рис. 5. КТ-эндоскопия правой барабанной полости. Конфи-
гурация слуховых косточек не нарушена

Fig.  5. CT endoscopy of the right tympanic cavity. Configuration 
of the auditory ossicles is not disturbed
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