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врожденные пороки сердца (впс) составляют 1/3 всех врожденных пороков развития и являются одной из основных 
причин младенческой смертности. Нарушение слуха встречаются как часть синдромов, ассоциированных с впс, так-
же патология слухового анализатора может быть последствием различных этапов реабилитации кардиопатологии. 
в настоящий момент отсутствуют систематические исследования слуха у детей с кардиологическими заболевания-
ми. обследовано 396 пациентов в возрасте от 2 дней до 8,5 месяца: в основную группу с впс вошли 96 пациентов, 
а 300 детей без впс составили группу сравнения. всем детям проведен аудиологический скрининг новорожденных, 
младенцы с подозрением на патологию слуха по результатам скрининга проходили комплексное аудиологическое об-
следование. в группе с впс патология слуха обнаружена у 29 % детей, в том числе сенсоневральная тугоухость (сНт) 
у 12 %. а в группе сравнения 3,6 % младенцев имели снижение слуха, сНт определена у 1 %. анализ факторов риска 
по тугоухости определил наиболее патогенные факторы формирования тугоухости у детей с впс. также анализ пока-
зал, что структура факторов риска по тугоухости и глухоте различна между группой детей с впс и группой контроля. 
в группе с впс отмечается слуховая нейропатия, для выявления которой необходимо проводить аудиологический 
скрининг, основанный на регистрации коротколатентных вызванных потенциалов, а не только на регистрации отоаку-
стической эмиссии. У одного ребенка с впс обнаружена отсрочено сформировавшаяся сНт, для выявления которой 
требуется длительный мониторинг слуха.

Ключевые слова: врожденный порок сердца; отделение интенсивной терапии новорожденных; тугоухость; отоаку-
стическая эмиссия; слуховые вызванные потенциалы.
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Congenital heart disease (CHD) is 1/3 of all congenital malformations and one of the main causes of infant mortality. 
Hearing loss may be part of syndromes associated with CHD, or the hearing pathology can be a consequence of the various 
stages of rehabilitation of underlying pathology. Currently, there isn’t any data on the systematic study of hearing impair-
ment in children with congenital cardiac pathologies. Three hundred and six patients aged 2 days to 8.5 months were 
examined: 96 patients were included in the main group with CHD, and 300 children without CHD made up a comparison 
group. All children underwent newborn hearing screening. Infants with suspected hearing pathology were tested with a 
comprehensive audiological examination. In the CHD group hearing impairment was detected in 29% of children, inclu-
ding sensorineural hearing loss (SNHL) in 12%. And in the comparison group, 3.6% of infants had a hearing loss, SNHL was 
defined in 1%. Analysis of the data revealed the most significant risk factors for hearing impairments in children with CHD 
and it had showed the difference in the structure of the risk factors between the both groups. In the study group was 
registered a case of auditory neuropathy spectrum disorders. This case illustrated the importance of conducting hearing 
screening by means of click-evoked auditory brainstem responses and not only of registration of otoacoustic emissions. 
One child with CHD was found to have delayed SNHL, which requires long-term monitoring of hearing in children with 
cardiopathology.

Keywords: congenital heart disease; neonatal intensive care unit; hearing loss; hearing impairment; otoacoustic emission; 
brainstem auditory evoked potential.
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Распространенность двусторонней тугоухости 
среди всех новорожденных составляет 2–3 случая 
на 1000 родов [2, 3, 13, 16]. Среди детей, находивших-
ся на лечении в отделениях интенсивной терапии но-
ворожденных, патология слуха встречается у 20–40 
на 1000 младенцев. В течение первых лет жизни слух 
теряют еще 1–2 ребенка из 1000 [4, 9, 18]. Частота 
встречаемости врожденных пороков сердца (ВПС) 
оценивается как 8–13 случаев на 1000 новорожден-
ных, из них 4 случая приходится на сложные поро-
ки сердца [1, 5, 6, 10]. Нарушение слуха может быть 
частью синдромов, ассоциированных с ВПС. Приме-
рами таких синдромов являются CHARGE-синдром, 
синдром Джервелл – Ланге – Нильсена, триада Грегга 
(врожденная краснуха) [14, 17, 20].

Частота встречаемости врожденной патологии 
слуха наблюдается в 60 % случаев при синдроме 
Грегга [15]. Нарушения слуха отмечаются до 90 % 
случаев у детей с CHARGE-синдромом [7, 11, 12]. 
У пациентов с синдромом Нунана выявляется туго-
ухость разной степени [19, 20].

Патология слухового анализатора может быть 
последствием различных этапов реабилитации ос-
новной патологии у младенцев с ВПС. Нарушения 
слуховой функции, как правило, связаны с дыха-
тельной недостаточностью, в том числе стойкой 
легочной гипертензией, экстракорпоральной мем-
бранной оксигенацией, а также с нарушением кро-
вообращения. Кроме того, причинами тугоухости 
у данной группы пациентов могут быть ятроген-
ные факторы, такие как искусственная вентиляция 
легких, использование ототоксических лекарств, 
длительное зондовое питание [8, 15, 17]. В связи 
с тяжелым состоянием детям с ВПС неонатальный 
скрининг слуха часто не проводится. Учитывая от-
сутствие данных о систематическом исследовании 
слуха у детей с кардиологическими патологиями, 
представляется целесообразным провести деталь-
ное изучение состояния слуховой функции у мла-
денцев с данной патологией.

Цель исследования —  установление частоты 
встречаемости нарушений слуха и определение 
наиболее значимых факторов риска возникновения 
тугоухости у новорожденных и детей раннего воз-
раста с ВПС.

пАЦиенты и МетоДы
Обследовано 396 пациентов в возрасте от 2 дней 

до 8,5 месяца. В основную группу вошли 96 паци-
ентов с ВПС, а 300 детей без ВПС составили группу 
сравнения. Все младенцы находились на лечении 
в отделении патологии новорожденных перинаталь-
ного центра Санкт-Петербургского государствен-
ного педиатрического медицинского университета, 
средний возраст обследованных в основной груп-
пе составил 46 ± 42 дня, а в группе сравнения — 
38 ± 35 дней. В качестве скринингового метода 
обследования слуха проводилась регистрация за-
держанной вызванной отоакустической эмиссии 
(ОАЭ). Если регистрация ОАЭ не соответствовала 
норме при первичном тестировании, то скринин-
говое обследование повторялось перед выпиской 
из стационара. На базе сурдологического кабинета 
оториноларингологического отделения для мла-
денцев, не прошедших скрининг, проводилось рас-
ширенное аудиологическое обследование, которое 
включало в себя ЛОР-осмотр, высокочастотную 
тимпанометрию, регистрацию ОАЭ, регистрацию 
коротколатентных слуховых вызванных потенциа-
лов (КСВП).

Пороки сердца, диагностированные у детей ос-
новной группы, приведены в табл. 1.

результАты и обсу ж Дение
Из 396 младенцев на этапе первичного скринин-

га ОАЭ отсутствовала у 91 ребенка: 48 (50 %) детей 
с ВПС и 43 (14,3 %) ребенка группы сравнения.

По результатам углубленного диагностическо-
го обследования в группе с ВПС патология слу-
ха обнаружена у 28 детей (29 %): 13 младенцев 

Изолированные врожденные пороки сердца Количество детей (доля от общего количества)

Дефект межжелудочковый перегородки (ДМЖП) 38 (40 %)
Открытый артериальный проток (ОАП) 30 (31 %)
Дефект межпредсердной перегородки (ДМПП) 15 (16 %)
Коарктация аорты (КА) 14 (15 %)
Гипоплазия дуги аорты 14 (15 %)
Атриовентрикулярный канал (АВК) 8 (9 %)
Транспозиция магистральных сосудов (ТМС) 7 (8 %)
Другие врожденные пороки сердца 23 (24 %)

Таблица 1
встречаемость врожденных пороков сердца, n = 96
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с кондуктивной тугоухостью, 3 случая смешанной 
тугоухости и 12 детей с сенсоневральной тугоухо-
стью (СНТ). У 2 детей с ВПС, которые благопо-
лучно прошли скрининг слуха, впоследствии была 
диагностирована СНТ (1 ребенок со слуховой ней-
ропатией и 1 младенец с отсроченной формой СНТ 
I–II степени). У ребенка со слуховой нейропатией 
отсутствовали основные факторы риска, обусловли-
вающие данную патологию, а именно: недоношен-
ность, нео натальная гипербилирубинемия, асфик-
сия в родах. В группе сравнения снижение слуха 
было выявлено у 11 детей (3,6 %): 6 детей с кондук-
тивной тугоухостью, 2 случая смешанной тугоухо-
сти и у 3 младенцев определена СНТ.

У обследованных отмечались факторы риска 
по тугоухости, перечисленные в Письме Мин-
здравсоцразвития России от 01.04.2008 № 2383-РХ 
«О проведении универсального аудиологического 
скрининга детей первого года жизни в родовспо-
могательных учреждениях, детских поликлиниках 

и центрах реабилитации слуха». Перечень факто-
ров риска, ассоциированных с врожденной туго-
ухостью, был представлен факторами, характерны-
ми для детей, находящихся на лечении в отделении 
патологии новорожденных с кардиопатологиями: 
изолированный порок сердца, нарушение крово-
обращения, оперативные вмешательства. Наиболее 
часто встречающимися факторами риска, общими 
для всех младенцев, оказались: недоношенность, 
внутриутробные инфекции, низкая масса тела, низ-
кая оценка по шкале Апгар и гипербилирубинемия.

Анализ факторов риска по тугоухости показал, 
что частоты встречаемости различных патогенных 
факторов отличались между группой детей с ВПС 
и группой сравнения (рис. 1). При этом в среднем 
на одного новорожденного приходилось по 5 факто-
ров как в группе детей с ВПС, так и в группе сравне-
ния (данные для 215 детей представлены на рис. 2).
Количество патологических факторов у каждого 
из обследованных детей варьировало от 0 до 12.
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рис. 1. частота встречаемости факторов риска у младенцев основной группы и группы сравнения: 1 — вуи, 2 — недоношен-
ность, 3 — низкая масса, 4 — низкая Ао на 1', 5 — низкая Ао на 5', 6 — ивл, 7 — гипербилирубинемия, 8 — челюстно-
лицевые аномалии, 9 — генетические синдромы, 10 — ототокс. а/б, 11 — петл. диур., 12 — зондированное питание, 
13 — O2-поддержка, 14 — нарушение кровообращения, 15 — оперативное вмешательство, 16 — впс

рис. 2. распределение количества патологических факторов, приходящихся на одного ребенка
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рис. 3. распределение количества патологических факторов, приходящихся на одного ребенка с нарушением слуха
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рис. 4. относительные частоты встречаемости факторов риска у детей (а) с сенсоневральной тугоухостью; (б) с кондуктивной 

тугоухостью: 1 — вуи, 2 — недоношенность, 3 — масса < 2500 г, 4 — низкая Ао на 1', 5 — низкая Ао на 5', 6 — ивл, 7 — ги-
пербилирубинемия, 8 — генетические синдромы, 9 — оперативное вмешательство, 10 — ототокс. а/б, 11 — петл. диур., 
12 — зондированное питание, 13 — O2-поддержка
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Анализ распределения факторов риска по туго-
ухости среди детей с патологией слуха показал, что 
среднее число неблагоприятных факторов, приходя-
щихся на одного слабослышащего ребенка с ВПС, 
возрастает до 6,5 (рис. 3). Таким образом, можно 
предположить, что патологическое воздействие 
на слуховую систему усиливается при одновремен-
ном воздействии нескольких факторов, в том числе 
реабилитационных мероприятий у детей с ВПС.

Статистический анализ данных, проводимый не-
зависимо для детей с кондуктивной и сенсоневраль-
ной тугоухостью, позволил выявить наиболее значи-
мые факторы риска возникновения патологии слуха. 
У детей с сенсоневральной тугоухостью наиболее 
часто встречающимися факторами риска в группе 
сравнения оказались факторы риска, характерные 
для глубоконедоношенных детей, а именно: недоно-
шенность, внутриутробные инфекции, низкая масса 
тела при рождении и др.; для детей с ВПС —  реани-
мационные мероприятия (длительное пребывание 
на искусственной вентиляции легких), примене-
ние ототоксических препаратов, зондовое питание 
(рис. 4, а). Кондуктивная тугоухость в основном 
была связана с недоношенностью и длительным 
зондовым питанием (рис. 4, б).

Важно отметить, что 46 % новорожденных 
с ВПС, у которых была норма слуха в неонатальном 
периоде, не явились на повторное диагностическое 
исследование слуха, что затрудняет изучение отсро-
ченного влияния ВПС и его лечения на слуховую 
функцию.

вывоДы
Первичный аудиологический скрининг 

не прошли 50 % детей с ВПС и 14,3 % младенцев 
группы сравнения. В группе с ВПС патология слу-
ха обнаружена у 28 детей (29 %), при этом в груп-
пе сравнения снижение слуха выявлено у 11 детей 
(3,6 %). Доля сенсоневрального компонента среди 
младенцев с ВПС составила 12 %; в группе срав-
нения —  1 %.

Структура наиболее часто встречающихся фак-
торов риска по тугоухости и глухоте различна меж-
ду группой детей с ВПС и группой сравнения.

У одного ребенка с ВПС (1 %) выявлена слуховая 
нейропатия, что диктует необходимость проведения 
аудиологического скрининга в данной группе детей, 
основанного на регистрации КСВП. У одного ре-
бенка с ВПС (1 %) выявлена отсрочено сформиро-
вавшаяся сенсоневральная тугоухость.

Часть детей с ВПС, особенно со сложными по-
роками, требует многоэтапного лечения. Это в свою 
очередь диктует необходимость длительного на-
блюдения за состоянием слуховой функции у таких 

детей с целью выявления отсроченной тугоухости 
и проведения эффективных реабилитационных мер 
по устранению ее последствий.
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