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РЕЗЮМЕ. У роботі наведено огляд наукових джерел, які стосуються вроджених вад розвитку зовнішнього 
вуха, що включають в себе зміну розміру, положення, структури вушної раковини тощо.

Мета – дослідити механізм формування вад розвитку зовнішнього вуха, їх класифікацію і методи діагностики 
та лікування.

Матеріал і методи. У роботі використані бібліосистематичний та аналітичний методи пошуку та аналізу на у-
кової інформації, отриманої з доступних наукових публікацій. 

Результати. Вроджені вади розвитку можуть бути складними і різноманітними, їх уніфікації приділена знач-
на увага. У статті описані типові вади горбків, комбіновані вади, їх класифікація за тяжкістю і локалізацією. Висвіт-
лено широкий спектр клінічних та інструментальних методів дослідження, які використовують для діагностики 
вад слуху, а також методи лікування вад вуха.

Висновки. Вади розвитку органа слуху – це складна патологія, що потребує ретельної уваги та високої квалі-
фікації лікаря. Лікування пацієнтів з цією патологією є складним, багатоетапним та дороговартісним. Проведення 
імплантаційного протезування може забезпечити пацієнтам повноцінний слух.

КЛЮЧОВІ СЛОВА: вади розвитку; зовнішнє вухо; середнє вухо; завитки; класифікація; протезування.

Вступ. За даними ВООЗ, близько 15 % дітей на-
роджуються з аномаліями розвитку. Вроджені ва-
ди розвитку – це стійкі порушення структури, функ-
ції або метаболізму, які виникають внутрішньо-
утробно внаслідок порушень розвитку зародка, 
плода або, іноді, після народження дитини – як на-
слідок порушення подальшого формування органів.

Враховуючи складний ембріологічний розви-
ток вуха, ці вади можуть стосуватися його окремих 
частин або виникати в різних комбінаціях. Вади 
зов нішнього вуха включають в себе зміну розміру, 
положення, структури вушної раковини, анотію, 
антеріоризацію вушної раковини, привушні додат-
ки, вушні пазухи та нориці. Зовнішній слуховий хід 
(ЗСХ) може бути апластичним (атрезованим) або 
гіпопластичним.

Зовнішнє вухо формується на 5-у тижні розвит-
ку ембріона. За даними Helms (1994), вади зовніш-
нього вуха часто проявляються без вад середньо-
го або внутрішнього вуха, і навпаки. Це пояснюєть-
ся різним розвитком ембріогенезу [9]. Ishimoto et 
al. (2005) вважали, що при певних вадах вушної 
раковини у 6–33  % є додаткові вади кісточок, у 
6–15 % – вади круглого і овального вікна, у 15 % – 
пневматизація соскоподібного відростка, у 36 % – 
вада ходу лицевого нерва та у 42 % – вади ЗСХ [10]. 

Внутрішнє вухо формується на 4 тижні внут-
рішньоутробного розвитку. За даними Marangos 
(2002), можуть виникати вади овального і, рідше, 
круглого вікна [30]. Найчастіше це відбувається че-
рез зупинку чи порушення ембріонального розвит-
ку. Трапляються аплазія, гіпоплазія та вади лабі-
ринту і сенсорних шляхів. Водопровід присінка 
може бути вузьким або розширеним (Sennaroglu, 

Saatci, 2002) [40]. Внутрішній слуховий хід може 
мати вади, зокрема, артерії, нерви (особливо ли-
цевий нерв) – можуть бути зміщені (Swartz, Faerber, 
1985) [45].

Комбінована вада вуха, відома як вроджена 
атрезія вуха (вади зовнішнього та середнього 
вуха з атрезією ЗСХ), трапляється в 1:10  000–
1:15  000  новонароджених (Ishimoto et al., 2005; 
Klaiber, Weerda, 2002); у 15–20 % випадків спосте-
рігаються двобічні вади [10].

Епідеміологія
За даними Thorn (1994), частота вад вуха 

складає 1:3800 серед  вад новонароджених [47]. 
Час тота вад розвитку зовнішнього вуха – 1:6000 
(Brent, 1999), виражені вади розвитку трапляються 
в 1:10  000–1:20  000 новонароджених (Weerda, 
2004), дуже тяжкі вади або аплазія – в 1:17 500 но-
вонароджених. Поширеність мікротії складає 
3:10 000 (Schloss, 1997) [39].

У 58–61 % випадків вади зовнішнього і серед-
нього вуха стосуються правої сторони, із них 70–
90 % – однобічні (Weerda, 2004; Swartz, Faerber, 1985; 
Thorn, 1994) [52]. Вади можуть бути і двобічними 
(Marangos, 2002; Sennarogl) [30, 40].

Етіологія 
Приблизно 30 % випадків вроджених вад асо-

ціюються з синдромами, які включають ще й інші 
вади або втрату функціональності органа чи систе-
ми органів. Зокрема, відомі наступні генетичні син-
дроми, при яких спостерігаються вроджені вади 
вуха: отофасціальний дизостоз (синдром Трічера-
Колінса, синдром Гольденхара), черепно-лицевий 
дизостоз (синдром Крузона, синдром Аперта), 
отопервікальний дизостоз (синдром Кліппель-
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Фейля, синдром Вільдерванка), отоскелетний ди-
зостоз (синдром Ван-дер-Хуве Де Клейна, синдром 
Альберса-Шенберга), хромосомні синдроми (три-
сомія 13 хромосоми – синдром Патау, трисомія 
18  хромосоми – синдром Едвардса, трисомія 
21 хромосоми – синдром Дауна, 18q синдром). 

Існують несиндромні вади вуха. До них нале-
жать лише аномалії вуха без жодних інших вад. 
Jahrsdoerfer Kim (2004) припускає високу ймовір-
ність частоти спонтанних генних мутацій в гене-
тично обумовлених вадах (синдромних і несин-
дромних) [16]. 

Уроджені вади у 90 % мають автосомно-реце-
сивний і у 1  % – X-зв’язаний тип успадкування 
(Thorn, 1994) [47]. 

Набуті вади виникають унаслідок негативно-
го впливу екзогенних чинників протягом вагіт-
ності: інфекції (вірусу Коксакі, краснухи, цитоме-
галовірусу, ЕСНО-вірусу тощо), опромінення, хі-
мічних речовин (хініни, цитостатики, антибіотики), 
несумісності за резус-фактором, гіпоксії (Thorn, 
1994) [47]. За даними Katzbach et al. (2006), факто-
рами ризику є кровотеча І триместру вагітності та 
порушення метаболізму (наприклад, цукровий 
діабет (ЦД)) [20]. 

Існує кілька варіантів класифікації вад вуха:
–  класифікація за Weerda (2004) – включає 

вади вушної раковини та ЗСХ [39]; 
–  класифікація за Altmann (1955) – включає 

вроджені вади внутрішнього вуха [2]; 

– класифікація за Kösling (1997) – включає ізо-
льовані вади середнього вуха [25];

– класифікації за Marangos (2002), Sennaroglu, 
Saatci (2002), Jackler et al. (1987), Jackler, De La Cruz 
(1989) – включають вади внутрішнього вуха [30, 40, 
13].

До вад вушної раковини відносять, зокрема, 
вушні нориці та вушні кісти. Найчастіше вперше 
кісти та нориці виявляють, коли виникає їх запа-
лення. Верхні шийні нориці та нориці вуха є по-
двоєнням ЗСХ унаслідок зміни першої зябрової 
щілини. Нориці та кісти вистелені плоскоклітин-
ним епітелієм, а їх найчастішою локалізацією є 
передвушна та ділянка навколо ніжки завитка 
вушної раковини (Weerda, 2004) [39]. 

Розрізняють такі типи кіст та нориць:
Тип I – це «подвоєння» ЗСХ, яке вистелене шкі-

рою, йде паралельно до нього і закінчується сліпо 
вище лицевого нерва чи латеральніше від нього. 
Найчастіше трапляються в завушній ділянці. 

Типу II – це істинні подвоєння ЗСХ, вистелені 
шкі рою і часто мають хрящ. Такі кісти та нориці мо-
жуть: 

– сліпо закінчуватись у перехідній ділянці між 
хрящовою та кістковою частинами ЗСХ;

–  відкриватися в ділянці передньої частини 
musculus sternocleidomastoideus.

На рисунку 1 зображено ембріологічні періо-
ди розвитку вушної раковини і відображення її 
горбиків (Weerda, 2004) [39].

Рис. 1. Розвиток вушної раковини.

38 днів 49 днів 91 день

Зустрічаються різні деформації, які виникають 
унаслідок охоплення одного чи кількох горбків. 

У таблиці 1 представлено деякі типові вади 
горбків:

Зі збільшенням ступеня дисплазії зростає 
тяжкість вад (Weerda, 2004) [39]. 

Існує кілька класифікацій вад ЗСП. За Weerda 
et al., 2004 [39] розрізняють: 

– стеноз ЗСХ типу А – помітне звуження ЗCХ 
по всій довжині;

– стеноз ЗСХ типу В – характеризується част-
ковим розвитком ЗCХ з повною атрезією в меді-
альній частині;

– стеноз типу C включає повну кісткову атре-
зію ЗСХ.

Завдяки тісному взаємозалежному розвитку 
ЗСХ та середнього вуха можуть виникати комбі-
новані вади, які називаються вродженою атрезі-
єю. Altmann (1955) виділив їх в окрему класифіка-
цію [2]. Описано три ступені тяжкості (рис. 2):

Вади І ступеня – легка деформація, невеликі 
деформації ЗСХ, нормальна або дещо гіпоплас-
тична барабанна порожнина, деформовані слухо-
ві кісточки і добре пневматизований соскоподіб-
ний відросток.

Вади ІІ ступеня – помірна деформація; сліпе 
закінчення ЗСХ або відсутній ЗСХ, вузька бара-
банна порожнина, деформація та фіксація слухо-
вих кісточок, зменшення пневматизації клітин со-
скоподібного відростка.
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Таблиця 1. Типові вади горбків (Weerda, 2004)

Залученість 
горбиків

Вада Схема Вигляд

1 2 3 4
Горбик 1, або гор-
бик 2, або  
в поєднанні → пе-
редня частина моч-
ки вуха → козелок 
→ ніжка завитка

Мочка вуха розді-
лена на 2 частини, 
можливе зміщення 
її до щоки; козелок 
дефомований або 
відсутній; можлива 
атрезія ЗСХ

Горбик 2 
→ ніжка завитка 
→ козелок

Стеноз або атрезія 
ЗСХ; втрата верх-
ньої частини та 
ніжки завитка

Горбик 2, 3, 4 Атрезія або стеноз 
ЗСХ, деформація 
верхньої половини 
вушної раковини

Горбик 3 
→ передня частина 
завитка 
→ трикутна ямка 
→ ніжка притиза-
витка

Чашкоподібне вухо 
типу І та ІІ  
(за Танзер), втрата 
передньої частини 
завитка

Горбики 3, 4, роз-
щелина → верхня 
частина завитка

Конусоподібна де-
формація завитка
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1 2 3 4
Горбики 3, 4 Чашкоподібне вухо 

ІІІ типу, «мушлепо-
дібне вухо» (недо-
статність верньої та 
краніо-дорзальної 
частин вушної рако-
вини, мікротія ра-
ковинного типу

Горбики 2, 3, 4, 5 Мікротія «мочково-
го типу», «арахісо-
подібне» вухо, мі-
кротія ІІІ, залишко-
вий рудимент ниж-
ньої частини вуш-
ної раковини

Горбики 4, 5 → низ-
хідний завиток 
→ нижча човнопо-
дібна ямка 
→ миска раковини

Горбок Дарвіна, 
додаткові складки 
(вухо Сталя), висту-
паюча або відсутня 
середня частина 
завитки

Горбики 5, 6 → 
мочка вуха

Колобома (попере-
чна щілина)

Продовження табл. 1
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Рис. 2. Типи вроджених вад ЗСХ (А, В, С) (Weerda, 2004) [39].

Продовження табл. 1

1 2 3 4
Горбик 6, → мочка 
вуха

Деформована або 
відсутня мочка вуха

Горбики 1–6 Анотія, повна  
відсутність  
рудиментів вушної 
раковини

Вади ІІІ ступеня – виражені деформації; ЗСХ 
відсутній, середнє вухо гіпопластичне, а слухові 
кісточки суттєво деформовані; повна відсутність 
пневматизації соскоподібного відростка.

Вади середнього вуха можуть бути ізольова-
ними та поєднаними.

Kösling et al. (1997), Müller (1991) виділяють 
три ступені тяжкості ізольованих вад середнього 
вуха:

Легкі вади – нормальна конфігурація бара-
банної порожнини + дисплазія слухових кісточок.

Помірні вади – гіпоплазія барабанної порожни-
ни + рудиментарні або апластичні слухові кісточки.

Тяжкі вади – апластична або щілиноподібна 
барабанна порожнина [26, 31].

У 10–47  % випадків тяжкі вади середнього 
вуха (іноді з вадами ЗСХ) можуть поєднуватися з 
вадами внутрішнього вуха, особливо в поєднанні 

Тип А Тип B Тип C
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з мікротією (Swartz, Faerber, 1985; Ishimoto et al., 
2005) [45], [10].

За класифікацією Кеслінга (Kösling et al., 1997) 
ізольовані вади слухових кісточок відносять до 
легкої групи і описують як «малі» вади середнього 
вуха [31].

Для діагностики вад слуху використовують 
широкий спектр клінічних та інструментальних 
методів дослідження. 

Аудіометрія – найважливіше функціональне 
дослідження для пацієнтів з вушними вадами. Фі-
зіологічні дослідження для дітей до 3-х років 
включають тимпанометрію, отоакустичну емісію 
(ОАЕ) і слухові викликані потенціали. Для дітей 
старшого віку використовують традиційну тоталь-
ну або поведінкову аудіометрію. У дітей малого 
віку та у хворих з множинними вадами для точнос-
ті слід провести повторне дослідження (Weerda, 
2004; Klaiber, Weerda, 2002; Katzbach et al., 2006) 
[52, 24, 20].

Генетичний аналіз рекомендують для пацієн-
тів щодо аутосомно-рецесивного чи Х-зв’язаного 
рецесивного захворювання (гетерозиготне тесту-
вання) (Lehnhardt, Koch, 1994; Katzbach et al., 2006; 
Aretz et al., 2006) [20, 3].

Клінічні обстеження (новонароджені з дефор-
мацією вуха повинні пройти дослідження череп-
но-лицевих структур. Виконується ретельне обсте-
ження черепа, обличчя, шиї щодо пропорцій об-
личчя, конфігурації, симетрії, прикусу, жувального 
апарату, ковтання, сенсорних функцій, мовлення, 
голосу). Виконують ретельне дослідження функ-
цій середнього вуха. Крім огляду вух звертають 
увагу на анатомічні особливості, що можуть поста-
вити під загрозу успішного проведення операції 
(аденоїди, виражене викривлення перегородки 
носа, наявність розщелини піднебіння тощо).

Зідно з Schüller, Stenvers і Maier, традиційна 
рентгенографія має невелику цінність у діагнос-
тиці вад вуха. Комп’ютерна томографія з високою 
роздільною здатністю  (high-resolution computer 
tomography (HRCT) за допомогою чіткого зобра-
ження кісткових структур корисна для відобра-
ження змін зовнішнього вуха, ЗСХ, середнього 
вуха і соскоподібного відростка. Також можна ви-
значити певні анатомічні особливості при плану-
ванні кохлеарної імплантації (КІ) (Weerda, 2004; 
Kösling et al., 1997; Siegert et al., 1996; Greess et al., 
2002) [52, 26, 42, 7].

Магнітно-резонансна томографія (МРТ) під-
ходить для відображення перетинчастого лабі-
ринту, нервових структур внутрішнього слухово-
го ходу, мосто-мозочкового кута. МРТ – єдиний 
метод демонстрації присінково-завиткового нер-
ва водночас із оцінкою внутрішньочерепних сег-
ментів лицевого нерва. 

Існують певні ознаки вад вуха, які можна вия-
вити на комп’ютерній томограмі. Наприклад, пору-
шення аерації барабанної порожнини, вади ЗСХ, 
деформація слухових кісточок, коваделко-стре-
мінцеві з’єднання, гіпоплазія барабанної порожни-
ни, стеноз/оклюзія овального та круглого вікна, 
неповний розвиток завитки (у нормі 2,5  оберта), 
дисплазія присінка, аномальний хід великих судин 
основи черепа та лицевого нерва.

З метою оцінки можливості виконання у па-
цієнта реконструктивного хірургічного втручан-
ня на середньому вусі розроблена КТ шкала се-
реднього вуха (табл. 2). Пацієнтів з однобічною 
вродженою атрезією і балом 8 чи більше вважа-
ють придатними кандидатами до операції, з дво-
бічним ураженням вух і балом 5 чи менше – не 
розглядаються для операції (Jahrsdoerfer et al., 
1992) [16].

Таблиця 2. КТ шкала середнього вуха  
(Jahrsdoerfer et al., 1992) [16]

Параметри скроневої кістки Бали
Наявне стремінце 2 
Відкрите овальне вікно 1 
Просвіт середнього вуха 1 
Хід лицевого нерва 1 
Молоточково-коваделковий комплекс 1 
Пневматизація соскоподібного відростка 1 
Коваделково-стремінцеве з’єднання 1 
Кругле вікно (відкрите) 1 
Вигляд зовнішнього вуха 1 
Максимальний бал 10

Лікування вад вуха включає в себе комбіно-
вану реконструкцію вродженої атрезії вушної ра-
ковини і вираженої мікротії. Наприклад, для паці-
єнтів з мікротією ІІІ ступеня і вродженою атрезією 
вуха проводиться операція, яка включає в себе 
вилучення аутогенного хряща, виготовлення та 
імплантацію каркасу вушної раковини. Барабанна 
перетинка і ЗСХ виготовляються зазделегідь і 
зберігаються в підшкірній кишені. У ході наступ-
ного етапу виконується підйом нового каркасу, 
який комбінується з операцією з приводу атрезії, 
з використанням барабанної перетинки та ЗСХ. 
На третьому етапі виконується поглиблення по-
рожнини раковини, відкривається ЗСХ і закрива-
ється шкірним трансплантатом. При поєднанні 
пластики вушної раковини та функціональної хі-
рургії середнього вуха додаткові операції не по-
трібні. Префабрикація ЗСХ та барабанної пере-
тинки (створення їх зі зроблених на замовлення 
тканин для використання в реконструктивній хі-
рургії) дають достовірні та бажані результати. 

Для відновлення та покращення слухової 
функції використовують системи імплантаційного 
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протезування: імпланти кісткової провідності 
(BAHA і Bonebridge; BB) та імпланти активного се-
реднього вуха (Vibrant Soundbridge; VSB), які сти-
мулюють воскові клітини равлика та КІ, що стиму-
люють нервові структури. Усі системи імплантацій-
ного слухопротезування дають бажані результати 
пацієнтам із приглухуватістю. 

Висновки. 1. Вади розвитку органа слуху – це 
складна патологія, що потребує пильної уваги та 
високої кваліфікації лікаря.

2. Лікування таких пацієнтів є складним, бага-
тоетапним та дороговартісним.

3. Завдяки можливості проведення імпланта-
ційного слухопротезування вдається забезпечи-
ти пацієнтам повноцінний слух, що сприяє їх інте-
грації в суспільстві. 
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CONGENITAL DEFECTS OF DEVELOPMENT OF THE ORGAN OF HEARING
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SUMMARY. The work provides an overview of scientific sources related to congenital malformations of the external 
ear, which include changes in the size, position, structure of the auricle, etc.

The aim – to investigate the mechanism of formation of malformations of the external ear, their classification and 
methods of diagnosis and treatment.

Material and Methods. The work uses bibliographic and analytical methods of searching and analyzing scientific 
information obtained from available scientific publications.

Results. Congenital malformations can be complex and diverse, and considerable attention is paid to their unifica-
tion. The article describes typical hump defects, combined defects, their classification by severity and localization. A 
wide range of clinical and instrumental research methods used to diagnose hearing defects, as well as methods of treat-
ing ear defects, are covered.

Conclusions. Defects in the development of the organ of hearing are a complex pathology that requires careful 
attention and a highly qualified doctor. Treatment of patients with this pathology is complex, multi-stage and expensive. 
Implant prosthetics can provide patients with full hearing.
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