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Представлен редкий клинический случай врожден-
ной аномалии развития внутреннего слухового прохода 
с наличием ликворно-перилимфатической фистулы. 
Заболевание у пациента 15 лет протекает под маской 
отосклероза. Однако традиционно применяемая при 
отосклерозе операция на стремени в данном случае 
неизбежно приведет к внезапному, фонтанирующему 
истечению ликвора из окна преддверия. Подобное 
интраоперационное осложнение носит название пери-
лимфатического gusher (фонтан)-синдрома. Пациентам 
с врожденной перилимфатической фистулой операция 
на стремени противопоказана, поскольку она не только 
не решает проблему нарушения слуха, но и может при-
вести к менингиту, глухоте, а также тяжелой вестибуло-
патии в послеоперационном периоде. Единственным 
методом, позволяющим на дооперационном этапе 
достоверно различить отосклероз и врожденную ано-
малию развития внутреннего слухового прохода с лик-
ворно-перилимфатической фистулой, является ком-
пьютерная томография. В статье показаны возможно-
сти компьютерной томографии височных костей и 
эффективность использования компьютерного томо-
графа GE Healthcare c уникальным пространственным 
разрешением GSI детекторов в дооперационной диаг-
ностике и предупреждении тяжелого осложнения.

Ключевые слова: компьютерная томография ви соч-
ных костей, ликворно-перилимфатическая фистула, 

gusher-синдром, отосклероз, внутренний слуховой про-
ход, анкилоз стремени.

***

We present a rare case of congenital malformations of 
the internal auditory canal with the presence CSF-
perilymphatic fistula. The fistula occurring clinically under 
the mask of otosclerosis. However, traditionally used in 
otosclerosis surgery on the stapes in this case will inevita-
bly lead to a sudden expiration of CSF from the window of 
the vestibule. Such intraoperative complication is called 
perilymphatic gusher (fountain) syndrome. Patients with 
congenital perilymphatic fistula surgery on the stapes con-
traindicated because it not only solves the problem of 
hearing impairment, but can lead to meningitis, deafness, 
and severe dizziness in the postsurgery period. The only 
method that before surgery allows to reliably distinguish 
between otosclerosis and congenital malformation of the 
internal auditory canal with CSF-perilymphatic fistula, is 
computed tomography. The article shows possibilities of a 
CT of the temporal bone and the efficiency of use of GE 
Healthcare CT with unique spatial resolution of GSI detec-
tors in the preoperative diagnosis and prevent severe com-
plications.

Key words: computed tomography of the temporal 
bone, cerebrospinal-perilymphatic fistula, gusher syndrome, 
otosclerosis, internal auditory canal, stapes ankylosis.
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Вве де ние 
В последние годы с развитием микрохирургии 

уха все более широкое распространение у боль-

ных с признаками анкилоза стремени получает 

слухулучшающая операция – стапедопластика. 

Наиболее часто стапедопластика применяется при 

отосклерозе, распространенность которого в по-

пуляции составляет приблизительно 1% [1]. Реже 

причиной анкилоза стремени и показанием к опе-

ративному вмешательству становятся врожденные 

аномалии развития структур среднего уха.

Тяжелым интраоперационным осложнением 

стапедопластики может стать внезапно возникаю-

щее профузное, фонтанирующее истечение жид-

кости из окна преддверия, которая заполняет по-

лости среднего уха и наружный слуховой проход. 

Это осложнение носит название стапедиальный 

или перилимфатический gusher-синдром (“stapes 

gushersyndrome”, “perilymphatic gusher”, “staped-

ectomy gusher”) [2–6].

Gusher-синдром является крайне редким 

осложнением стапедопластики, частота которого 

не превышает 0,3% [3] Однако отохирурги, встре-

чавшие в своей практике подобное осложнение, 

характеризуют его как драматическую или даже 

катастрофическую интраоперационную проблему, 

резко меняющую весь ход проводимой операции 

[3, 4]. Фонтанирующее истечение ликвора чревато 

в дальнейшем развитием длительных вестибуляр-

ных нарушений, бактериального менингита, про-

грессирующего снижения слуха на оперированное 

ухо вплоть до глухоты. 

Выявить это потенциально опасное состояние 

у больного с анкилозом стремени на доопераци-

онном этапе и тем самым предотвратить тяжелое 

ятрогенное осложнение позволяет компьютерная 

томография височных костей (КТ ВК) [4, 6–8].

Представляем собственное клиническое наблю-

дение больного с врожденной ликворно-перилим-

фатической фистулой.

Пациент В., 15 лет, обратился к сурдологу в связи 

с прогрессирующим снижением слуха на оба уха.

Из анамнеза известно, что тугоухость возникла без 

видимой причины и была впервые обнаружена в воз-

расте около 7 лет. При первом обследовании в этом 

возрасте была установлена двусторонняя кондуктивная 

тугоухость II степени с нормальными порогами слуха 

по костному звукопроведению и большим костно-воз-

душным интервалом на аудиограмме на обоих ушах. 

Тимпанограммы при этом были типа А (по классифика-

ции Джергера), что свидетельствовало о нормальной 

подвижности структур среднего уха. В возрасте 9 лет 

ребенок был впервые протезирован слуховыми аппара-

тами заушного типа. Однако снижение слуха постепенно 

прогрессировало и при обследовании в возрасте 15 лет, 

по данным тональной пороговой аудиометрии, была 

установлена двусторонняя смешанная тугоухость IV сте-

пени (рис. 1). Тимпанограммы остались без изменений. 

В связи с неясностью причины тугоухости, ее прогресси-

рованием и подозрением на смешанную форму отоскле-

роза для оценки возможности восстановления слуха 

оперативным путем ребенок был направлен на КТ ВК.

При проведении высокоразрешающей КТ ВК (Disco-

very 750 HD GE Healthcare) шагом 0,625 мм с последую-

щим выполнением мультипланарных реконструкций 

были  выявлены двусторонние симметричные измене-

ния, включающие расширение внутреннего слухового 

прохода в области дна до 7 мм с отсутствием костной 

стенки между дном и базальным завитком улитки на 

участке 4 мм (рис. 2). Модиолюс и костная спиральная 

пластика не прослеживались. Отмечалось значительное 

неравномерное расширение преддверия и полукруж-

ных каналов с наличием множественных мелких дивер-

тикулоподобных выпячиваний перепончатого лабирин-

та в костную капсулу, свидетельствующих о повышен-

ном давлении в лабиринте (рис. 3). Также отмечали 

расширение лабиринтной части канала лицевого нерва 

(рис. 3, б).

Изменений в строении слуховых косточек и окон ла-

биринта, а также очагов отосклероза в височной кости 
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Рис. 1. Тональная пороговая аудиограмма. Двусторонняя смешанная тугоухость IV степени.

Рис. 2. Компьютерные томограммы правой височной кости. Взаимодополняющие аксиальная (а) и коронарная (б) 
проекции. Сообщение между расширенным внутренним слуховым проходом и базальным завитком улитки – ликвор-
но-перилимфатическая фистула (стрелка). Отсутствуют модиолюс и костная спиральная пластинка.

а б

Рис. 3. Компьютерные томограммы правой височной кости. Взаимодополняющие аксиальная (а) и коронарная (б) 
проекции. Расширение преддверия и полукружных каналов с наличием множественных дивертикулоподобных выпя-
чиваний. Расширение лабиринтной части канала лицевого нерва (стрелка).

а б
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выявлено не было, что позволило исключить отосклероз 

и врожденную аномалию развития среднего уха.

По результатам КТ было сделано заключение о нали-

чии у пациента двусторонней врожденной аномалии 

развития дна внутреннего слухового прохода с наличи-

ем фистулы между арахноидальным пространством 

и полостями внутреннего уха, сопровождающейся рез-

ким повышение давления в лабиринте.

Вмешательство на стремени пациенту противопо-

казано, поскольку неизбежно приведет к развитию ста-

педиального gusher-синдрома.

Пациенту было предложено продолжить использо-

вание слуховых аппаратов на фоне динамического на-

блюдения сурдологом с обсуждением возможности 

проведения в перспективе, при дальнейшем прогресси-

ровании тугоухости, кохлеарной имплантации.

Обсуждение
В начале 70-годов прошедшего века W.E. Nance 

и соавт. выявили, что стапедиальный gusher-син-

дром развивается на операции у пациентов муж-

ского пола с врожденной Х-сцепленной прогрес-

сирующей тугоухостью, которая клинически про-

текает под маской отосклероза [2]. Позже 

в 90-годы было доказано, что врожденная Х-сцеп-

ленная тугоухость ассоциируется с геном POU3F4 

(DFN3) [6].

В основе патогенеза gusher-синдрома лежит 

аномалия развития дна внутреннего слухового 

прохода, при которой отсутствует костная стенка, 

в норме разделяющая базальный завиток улитки 

и внутренний слуховой проход. При этом церебро-

спинальная жидкость из полости черепа беспре-

пятственно устремляется в перилимфатичские 

пространства внутреннего уха, приводя к значи-

тельному повышению давления в лабиринте. 

Повышенное давление перилимфы в лабиринте, 

с одной стороны, ограничивает движения поднож-

ной пластинки стремени, что вызывает анкилоз 

стремени и кондуктивный компонент возникаю-

щей тугоухости. С другой стороны, развивающий-

ся перилимфатический гидропс вызывает про-

грессирующее поражение невральных структур 

слухового анализатора и как следствие – развитие 

сенсоневрального компонента нарушения слуха 

[4, 9]. В результате у больных развивается сме-

шанная тугость, которую в детском возрасте по 

клинико-аудиологической картине наиболее часто 

расценивают как аномалию развития слуховых 

косточек (врожденная тугоподвижность стреме-

ни), а у взрослых пациентов – как отосклероз. 

Ошибочный диагноз приводит пациентов 

с Х-сцепленной смешанной тугоухостью на опера-

ционный стол, а операция на стремени является 

пусковым моментом развития gusher-синдрома 

[2–4, 9].

Исключить подобный драматический вариант 

развития событий и предотвратить тяжелое 

ятрогенное  осложнение позволяет КТ ВК, прово-

димая больным с тугоухостью на дооперацион-

ном этапе . 

Патогномоничным КТ-признаком стапедиаль-

ного gusher-синдрома является расширение дна 

внутреннего слухового прохода с отсутствием 

костной стенки между дном и базальным завитком 

улитки. Эти изменения отчетливо прослеживаются 

в аксиальной (см. рис. 2, а) и коронарной проек-

ции (см. рис. 2, б) и являются взаимодополняю-

щими. Кроме того, на томограммах хорошо вид-

но, что расширению подвергается и лабиринтная 

часть канала лицевого нерва, начинающаяся в 

области дна (см. рис. 3, а). Аномальное строение 

внутреннего слухового прохода при gusher-синд-

роме часто сочетается с аномалиями развития 

внутреннего уха: диспластичным строением 

улитки , отсутствующим модиолюсом (см. рис. 2, а, 

б) и широким водопроводом преддверия.

Совокупность перечисленных КТ-симптомов, 

главным из которых является первый, указываю-

щий на наличие фистулы между арахноидальным 

пространством головного мозга и перилимфати-

ческим пространством внутреннего уха, с уверен-

ностью позволяет врачу-рентгенологу поставить 

диагноз аномалии развития внутреннего слухово-

го прохода с угрозой развития стапедиального 

gusher-синдрома при вмешательстве на стреме-

ни. Рентгенолог должен предупредить пациента 

и лечащего врача, что операция на стремени про-

тивопоказана.

Именно это и было сделано в обсуждаемом 

клиническом наблюдении. В настоящее время 

таким  пациентам рекомендуется использование 

слуховых аппаратов. При развитии глухоты пока-

зана кохлеарная имплантация.

Заключение
Предоперационная подготовка больных с кли-

ническими проявлениями отосклероза или вро-

жденным анкилозом стремени должна включать 

КТ ВК, поскольку данный метод позволяет не толь-

ко установить непосредственную причину нару-

шений слуха, но и своевременно выявить патогно-

моничные признаки одного из самых серьезных 

противопоказаний к операции на стремени – вро-

жденной ликворно-перилимфатической фистулы, 

или gusher-синдрома.
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