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Несмотря на успехи современной медицинской науки, мощный арсенал диагностической техники 
(включающий нейрофизиологические методы и нейровизуализацию), постановка диагноза при кохле-
овестибулярных нарушениях, как правило, зависит от личного опыта врача и он ставится на основании 
результатов клинического обследования и симптоматических критериях. Учитывая сложность выявле-
ния идиопатической болезни Меньера, в данной работе обсуждается ряд коморбидных и сопряженных 
состояний, сопровождающихся низкочастотной нейросенсорной потерей слуха. Ввиду многообразия 
причин развития тугоухости указанного типа делается акцент на целесообразности расширения обсле-
дования пациентов данной категории.
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Despite the successes of modern medical science, a powerful arsenal of diagnostic techniques (including 
neurophysiological methods and neuroimaging), the diagnosis for cochleovestibular disorders usually depends 
on the personal experience of the doctor and is based on the results of a clinical examination and symptomatic 
criteria. Given the complexity of identifying idiopathic Meniere’s disease, this paper discusses a number of 
comorbid and conjugate conditions accompanied by low-frequency sensorineural hearing loss. Due to the 
variety of causes of the development of this type of hearing loss, emphasis is placed on the expediency of 
expanding the examination of patients in this category.
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По данным зарубежных и отечественных экс-
пертов, и по сей день неизвестны причины от 25 
до 30% всех известных заболеваний [1]. В на-
стоящей работе не планировалось всестороннее 
освещение проблем диагностики упомянутых 
ниже нозологий. Даже при полисимптомной кли-
нической картине установить диагноз кохлео-
вестибулярного расстройства не всегда просто. 
При вариантах атипичных проявлений, моносим-
птомного протекания заболевания диагностиче-
ские сложности возрастают. Но для определения 
правильного лечебного алгоритма имеет боль-
шое значение выбор оптимального направления 
диагностического поиска в каждом конкретном 
случае. В предлагаемом обзоре литературных ис-
точников сделан акцент на вопросы тугоухости, 
в  первую очередь – низкочастотную сенсонев-
ральную. 

Самой известной представительницей, ре-
гулярно показывающей такой вариант ухудше-
ния слуховой функции, на настоящем этапе раз-
вития оториноларингологии по праву является 
болезнь Меньера (БМ). Принято считать, что 
впервые БМ была описана французским врачом 
Проспером Меньером в 1861 г. [2]. Среди из-
вестных личностей признаки БМ, по различным 
описаниям симптомов, встречались у Мэрилин 
Монро, Чарльза Дарвина, Мартина Лютера, Юлия 
Цезаря, Джонатана Свифта и Варлама Шаламова. 
Известно, что американскому космонавту Алану 
Шепарду, участвовавшему в высадке на Луну, де-
лали операцию для устранения болезни Меньера, 
после чего он смог выполнить запланированный 
полет.

Вместе с этим, несмотря на длительное вре-
мя ее изучения, и в настоящее время диагноз БМ 
зависит от личного опыта конкретного врача и 
ставится исключительно на основе результатов 
клинического обследования и симптоматических 
критериях [3, 4]. Считается, что на начальных 
этапах развития БМ одним из самых надежных 
ее отличительных признаков является низкоча-
стотная сенсоневральная потеря слуха, особенно, 
если она односторонняя (в том числе прогресси-
рующая или флюктуирующая): аудиометриче-
ское обследование считается «ключом к диагно-
стированию» БМ [5]. 

Указанный момент весьма важен, так как яв-
ляется фактом, что болезнь только в 40,5% случа-
ев БМ начинается с трех классических симптомов 

(вращательное головокружение, снижение слуха, 
тиннитус). В 19,8% – с двух одновременных сим-
птомов, наиболее распространенной парой явля-
ется потеря слуха и шум в ушах [6]. Сообщается 
о развитии кохлеарной формы БМ до 54,4% ее 
развития. Понятно, что аудиологическое тестиро-
вание должно всегда проводиться у больных, у ко-
торых подозревается БМ или в тех случаях, когда 
эпизоды вестибулярной дисфункции сопровожда-
ются слуховыми симптомами [7]. 

Этапно можно вспомнить популярную ла-
тинскую поговорку: Qui bene interrogat, bene 
daignoscit; qui bene diagnoscit, bene curat (кто хо-
рошо расспрашивает – хорошо ставит диагноз; 
кто хорошо ставит диагноз – хорошо лечит). 
Однако то или иное хирургическое пособие (ве-
стибулярная нейрэктомия, хирургия эндолимфа-
тического мешка, лабиринтэктомия) показано 
лишь 15% пациентов с БМ.

В настоящей работе, обсуждая определенный 
тип тугоухости и понимая сложность выявления 
идиопатической БМ, рассмотрим ряд коморбид-
ных и сопряженных состояний.

На основании клинических признаков, без ка-
кого-либо золотого стандарта, выставляется диа-
гноз не только БМ, но и вестибулярной мигрени 
(ВМ) [6, 8]. 

Подчеркивается их трудное дифференци-
альное разделение. До сих пор отсутствуют аб-
солютные диагностические, патогномоничные 
исследования, которые могли бы надежно раз-
делить эти нозологии. Естественно, пациенты с 
БМ и больные с ВМ должны лечиться по-разному. 
Улучшение диагностики для постановки верного 
диагноза при этих двух патологиях должно умень-
шить количество врачебных ошибок [9]. Однако 
в целом ряде исследовательских работ показано, 
что во многих случаях нет принципиальных те-
стовых различий между пациентами не только 
с БМ, с ВМ [10, 11], но и пациентами, которые 
одномоментно соответствуют принятым в на-
стоящее время диагностическим критериям для 
БМ и для ВМ [12]. Предлагается к обсуждению 
целесообразность использования нового диагно-
стического понятия БМ/ВМ (болезнь Меньера/ 
вестибулярная мигрень).

Среди патогенетических теорий причин раз-
вития ВМ спазм внутренней слуховой артерии 
был одним из первых предложенных объясне-
ний [13]. Обусловлен он участием тригемино-со-

Список сокращений
БМ – болезнь Меньера
ВМ – вестибулярная мигрень
ДППГ – доброкачественное пароксизмальное пози-

ционное головокружение
НПФОЛ – невоспалительная перилимфатическая 

фистула окна лабиринта

ИОСНТ – идиопатическая острая сенсоневральная 
тугоухость

СВГ – синдром внутричерепной гипотензии
SP – суммационный потенциал
AP – потенциал действия
МРТ – магнитно-резонансная томография
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судистой системы. Логично ожидать изменений 
в  состоянии слухового анализатора. Тем более 
что для выявления ВМ предлагается во главе угла 
ставить не само наличие вестибулярных симпто-
мов, а проведение «поддиагностики» мигрени, ос-
нованной на автоматизированном анализе анам-
нестических данных, включая жалобы пациента 
[14]. Подобное мнение оппонируется работами, 
показывающими, что ВМ и БМ не могут надеж-
но дифференцироваться даже передовым стати-
стическим анализом на основе симптомов  [15]. 
Также обращает на себя мнение R. Gürkov с соав-
торами, что кохлеарные симптомы не исключи-
тельны только для БМ, могут иметь место во вре-
мя приступов ВМ, а результаты вестибулярного 
тестирования не требуются ни для диагноза ВМ, 
ни для диагноза БМ [16].

Вместе с этим данные у разных авторов отно-
сительно развития тугоухости и ее типа при ВМ 
различаются. Одни считают, что при ВМ нару-
шения слуха, тем более характерные, отсутству-
ют [17, 18]. Другие выявляли при ВМ, как и при 
мигрень-ассоциированных состояниях, низкоча-
стотную перцептивную потерю слуха [19]. Третьи 
сообщают о нередком выявлении у пациентов с 
ВМ (до 11–18% случаев) перцептивной тугоухо-
сти в низкочастотном диапазоне [20]. В одной из 
недавних работ рассказывается о фиксации при 
ВМ более высоких слуховых порогов на низких 
частотах и в случаях, не достигающих критериев 
потери слуха [21].

Следует отметить, что БМ и ВМ могут сосу-
ществовать почти в трети случаев [22]. При этом 
было сообщено, что невропатологи диагностиру-
ют ВМ у 82% пациентов с головокружением и го-
ловной болью, но только 64,5% отоларингологов 
решили бы так же. Фактически много специали-
стов (14,5% невропатологов и 19% отоларинго-
логов) заявили, что они никогда не лечили па-
циента с ВМ [23]. Параллельно много экспертов 
полагают, что мигрени, головокружение, ДППГ и 
БМ являются звеньями спектра одного и того же 
процесса, различающегося только по серьезности 
симптомов [24]. Высказана гипотеза, что водянка 
лабиринта является следствием внутреннего уш-
ного повреждения из-за ВМ, а БМ и ВМ, возмож-
но, имеют общее генетическое основание [25]. 
Предлагается объяснение влияния высокого эн-
долимфатического давления на слух [26] и, кон-
кретно, низкотоновой составляющей тугоухости, 
что связывается с влиянием давления на базиляр-
ную мембрану, которой присуща определенная 
жесткость, больше к вершине, которая тонотопи-
чески кодирует низкотоновые звуки меньше, чем 
в других сегментах улитки [27].

Среди предлагаемых к обсуждению в насто-
ящее время терминов обращаем внимание на 
новое понятие «кохлеарной мигрени», проявля-

ющейся длительной, односторонней, колеблю-
щейся тугоухостью с задействованием и низких 
частот, без головокружения, объясняемой кох-
леарной дисфункцией периферической слуховой 
системы, как у пациентов с ВМ [28–30]. 

Относительно идиопатической острой сен-
соневральной тугоухости (ИОСНТ) напомним 
только, что первопричина ухудшения слуха иден-
тифицируется лишь в 10–15% случаев и спонтан-
ное восстановление может произойти в течение 
первых двух недель [31–33]. При этом такой по-
ложительный исход возможен максимум у 65% 
пациентов [34, 35] и более низкие частоты имеют 
лучший прогноз для восстановления [36]. Следует 
учитывать, что у пациентов, на аудиограммах ко-
торых присутствует глубокая потеря слуха, более 
вероятно в 3,89 раза разовьется и вестибулярная 
дисфункция, чем у тех, кто имел низкочастотную 
тугоухость [37]. 

Интересно, что идиопатическая внезапная 
перцептивная тугоухость низкого тона без голо-
вокружения имеет высокую склонность к реци-
дивам, если имеются повышенные отношения 
суммационного потенциала (SP) и потенциала 
действия (AP), зарегистрированные электрокох-
леографией [4]. Этот момент согласовывается с 
тем, что в ряде случаев ИОСНТ пациенты в конеч-
ном счете заболевают типичной или атипичной 
формой БМ. При этом эндолимфатическая водян-
ка методом контрастной МРТ часто выявляется 
не только при БМ, но и при ИОСНТ [38]. Вместе 
с этим острое низкочастотное понижение слуха, 
как единственный симптом, не предсказывает 
БМ [39].

К проблемной для диагностики патоло-
гии относятся невоспалительные перилимфа-
тические фистулы окон лабиринта (НПФОЛ). 
Вариабильность симптомокомплекса НПФОЛ 
очень широкая. Первые признаки НПФОЛ могут 
быть исключительно слуховыми, но могут быть 
представлены только вестибулярными отклоне-
ниями. Нередкую клиническую схожесть НПФОЛ 
и БМ отмечает ряд авторов, подчеркивая чрезвы-
чайно трудную дифференциальную диагностику 
этих патологий [40, 41]. Отдельные из них счита-
ют, что НПФОЛ, как правило, пропускаются или 
не диагностируются вовсе. Потеря слуха является 
основным симптомом НПФОЛ, и, как правило, 
выявляется низкочастотная сенсоневральная ту-
гоухость [42].

Еще одной болезнью с меньероподобными 
симптомами и нередким появлением низкоча-
стотной сенсоневральной тугоухости является 
синдром внутричерепной гипотензии (СВГ), пер-
вично описанный Schaltenbrand в 1938 г. [43]. Для 
СВГ в настоящее время тоже нет никакого един-
ственного диагностического исследования с вы-
соким уровнем чувствительности, позволившего 
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бы исключить этот синдром. Соответственно, 
СВГ плохо диагностируется [43–46]. Вместе с 
этим оториноларингологам целесообразно знать 
об этой патологии, так как уменьшение давления 
цереброспинальной жидкости через проходимый 
кохлеарный акведук или через дно внутреннего 
слухового канала может закончиться развитием 
эндолимфатической водянки [47, 48]. 

 Конечно, не у всех пациентов с СВГ возника-
ет эндолимфатический гидропс. Это может быть 
объяснено высокой вариабельностью анатомии 
кохлеарного акведука [49]. Точные механизмы 
развития такой вторичной эндолимфатической 
водянки неизвестны [50]. Подобная водянка не-
редко приводит к низкочастотной перцептивной 
тугоухости [51, 52]. Следовательно, пациентам 
с подозрением на БМ стоит рекомендовать рас-
ширенное нейрорадиологическое обследование 
в целях исключения СВГ [53–55]. 

 При длительном изучении состояния паци-
ентов, у которых была выполнена стапедэктомия 
по поводу отосклероза на предмет развития у них 
вторичного эндолимфатического гидропса, ис-
пользовали низкочастотную перцептивную туго-
ухость в качестве маркера гидропса вторичной 
природы, что предполагает проведение аналогии 
с обсуждаемой темой [56–59]. 

Вышеизложенный вариационный ряд в доста-
точной мере показывает полиморфизм патоло-
гий и многообразие причин, сопровождающих-
ся развитием низкочастотной сенсоневральной 
тугоухости, и остающуюся на настоящий момент 
насущную необходимость поиска новых исследо-
вательских методов/тестов, расширения аудио-
логического обследования больных с кохлеове-
стибулярными расстройствами. 

Авторы заявляют об отсутствии конфлик-
та интересов. 
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