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Реферат. Введение. Одним из основных клинических проявлений альфа-маннозидоза является патоло-
гия органа слуха различной формы и степени выраженности. Основным методом коррекции нарушений 
слуха у пациентов с альфа-маннозидозом является использование технических средств реабилитации. 
На протяжении всего периода слухоречевой реабилитации для детей с альфа-маннозидозом необходимы 
специализированная помощь и поддержка. Цель исследования. Оптимизировать тактику слухорече-
вой реабилитации пациентов детского возраста с тугоухостью, ассоциированной с альфа-маннозидозом. 
Пациенты и методы. В исследовании на базе ФГБУ НМИЦО ФМБА России приняли участие 7 пациен-
тов. В рамках данного исследования был проведен анализ результатов комплексной слухоречевой реа-
билитации. Результаты. При анализе результатов комплексной слухоречевой реабилитации отмечены 
статистически значимое улучшение восприятия и разборчивости речи в различных акустических обста-
новках, появление вокализации, формирование словарного запаса, выработка условно-рефлекторной 
двигательной реакции (УРДР) на звук, улучшение ориентации в пространстве. Обсуждение. Для эффек-
тивной реабилитации пациентов с альфа-маннозидозом необходим комплексный подход, включающий 
медицинское наблюдение, индивидуальные программы реабилитации, постоянную поддержку специ-
алистов.
Ключевые слова: альфа-маннозидоз, сенсоневральная тугоухость, смешанная тугоухость, качество жиз-
ни, слухоречевая реабилитация
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Abstract. Introduction. One of the main clinical manifestations of alpha-mannosidosis is hearing impairment 
of varying forms and severity. The main method of correcting hearing impairment in patients with alpha-
mannosidosis is the use of technical means of rehabilitation. Throughout the entire period of auditory and 
verbal rehabilitation for children with alpha-mannosidosis, specialized care and support is needed. Objective. 
Тo optimize the tactics of auditory and verbal rehabilitation of pediatric patients with hearing loss associated 
with alpha-mannosidosis. Patients and methods. 7 patients took part in the study on the basis of the Center 
for Otorhinolaryngology of Russia. As part of this study, an analysis of the results of comprehensive auditory 
and verbal rehabilitation was carried out. Results. Analysis of the results of comprehensive auditory and 
verbal rehabilitation revealed statistically significant improvements in speech perception and intelligibility 
in various acoustic environments, the emergence of vocalization, vocabulary development, the development 
of a conditioned motor response (CMR) to sound, and improved spatial orientation. Discussion. Effective 
rehabilitation of patients with alpha-mannosidosis requires a comprehensive approach, including medical 
monitoring, individualized rehabilitation programs, and ongoing specialist support. 
Keywords: alpha-mannosidosis, sensorineural hearing loss, mixed hearing loss, quality of life, auditory and 
verbal rehabilitation
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Введение
Альфа-маннозидоз — это редкое генетиче-

ски обусловленное заболевание из группы лизо-
сомальных болезней накопления, обусловленное 
недостаточностью кислой альфа-маннозидазы 
вследствие мутаций гена MAN2B1 и характеризую-
щееся мультисистемным поражением, связанным 
с прогрессирующим нарушением метаболизма 
олигосахаридных цепей гликопротеидов, которые 
накапливаются в лизосомах и приводят к необра-
тимому нарушению функции клеток. Заболевание 
встречается с частотой 1:500000/1:1000000 насе- 
ления. 

Клинические проявления при альфа-манно-
зидозе достаточно разнообразны и затрагивают 
различные системы организма. В настоящее вре-
мя предложены три клинических типа течения 
заболевания [1–7]. 1-й тип: легкая форма, первые 
клинические проявления отмечаются в возрасте 
после 10 лет, без аномалий скелета, характерно 
медленное прогрессирование; 2-й тип: умерен-

ная форма, клинические проявления отмечаются 
в возрасте до 10 лет, характерно развитие анома-
лий скелета и медленное прогрессирование; 3-й 
тип: тяжелая форма, характерно быстрое про-
грессирование заболевания, может заканчиваться 
внутриутробной гибелью плода или ранней дет-
ской смертностью вследствие прогрессирующего 
поражения ЦНС или инфекции. Большинство па-
циентов относятся к клиническому типу 2. Одним 
из первых симптомов на ранней стадии данного 
заболевания является прогрессирующее снижение 
слуха по сенсоневральному и смешанному типу 
средней и тяжелой степени, которое часто ослож-
няется рецидивирующим экссудативным средним 
отитом. Внешний вид пациента при альфа-манно-
зидозе представлен на рис. 1, а в возрасте 1,5 года), 
1, б (в возрасте 3,5 года), 1, в (в возрасте 16 лет) для 
просмотра изменений фенотипических призна-
ков, изменяющихся в зависимости от возраста.

Развитие речи детей с альфа-маннозидозом 
начинается в более позднем периоде, чем у их 
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сверстников, они имеют скудный словарный запас 
и дефект речи. Нарушение слуховой функции еще 
больше отягощает речевое развитие пациентов 
данной группы. Также сопутствующими проявле-
ниями альфа-маннозидоза являются нарушение 
психических функций, умственная отсталость, 
нарушение моторного развития за счет аномалий 
развития черепа и поражений опорно-двигатель-
ного аппарата. Данные клинические проявления 
замедляют диагностику и реабилитацию пациен-
тов с альфа-маннозидозом.

Недостаточность своевременной диагностики 
и реабилитации, в свою очередь, ведет к развитию 
сенсорной депривации, замедлению умственного 
развития ребенка, уменьшению уровня реализа-
ции образования, ухудшению качества жизни.

Цель исследования
Оптимизировать тактику слухоречевой реа-

билитации пациентов детского возраста с туго-
ухостью, ассоциированной с альфа-маннозидозом.

Пациенты и методы исследования
В данном исследовании участвовали 7 па-

циентов: 5 мальчиков и 2 девочки с нарушением 
слуха, ассоциированным с альфа-маннозидозом 

в  возрасте от 4 до 17 лет. Каждому пациенту на 
базе ФГБУ НМИЦО ФМБА России было проведе-
но комплексное аудиологическое обследование 
[7–9], включавшее как объективные методы об-
следования: акустическую импедансометрию, ре-
гистрацию ЗВОАЭ, КВСП, в том числе и с костным 
телефоном, ASSR-тест, так и субъективные (пси-
хоакустические) методы диагностики: тональную 
пороговую аудиометрию, игровую аудиометрию, 
а также комплексное оториноларингологическое 
обследование, включающее: отовидеоэндоско-
пию, риновидеоэндоскопию с визуализацией но-
соглотки, фарингоскопию.

По результатам проведенного аудиологическо-
го обследования у 6 детей выявлена двусторонняя 
сенсоневральная тугоухость, у 1 ребенка  — сме-
шанная форма тугоухости, связанная с рецидиви-
рующими экссудативными средними отитами, из 
них 1 пациент проходит лечение методом шунти-
рования барабанной полости при помощи тим-
паностомических шунтов длительного ношения. 
Распределение пациентов по степени тугоухости 
представлено в табл. 1. У 3 пациентов ранее был 
опыт моноурального, бинаурального слухопроте-
зирования, все дети и их родители отмечали не-
достаточную разборчивость речи, дискомфорт на 

Рис. 1. Внешний вид пациента В., в возрасте 1,5 года (а); 3,5 года (б); 16 лет (в) при альфа-маннозидозе
Fig. 1. Appearance of patient V., aged 1.5 years old (а); 3.5 years old (б); 16 years old (в) with alpha-mannosidosis

а)                                                                                б)                                                                               в)

Таблица 1
Данные обследования пациентов (n = 7, 14 ушей)

Table 1
Patient examination data (n = 7, 14 ears)

Степень тугоухости AD (правое ухо) AS (левое ухо) Всего (AD+AS)

I – – –

II 3 3 6

III 3 3 6

IV 1 1 2

Глухота – – –
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громкие звуки, в шумных акустических обстанов-
ках при использовании слуховых аппаратов.

Акустическая коррекция слуха проводилась 
в соответствии с клиническими рекомендациями 
«Сенсоневральная тугоухость у детей» [10] и вклю-
чала выбор типа и мощности слухового аппарата 
в зависимости от степени снижения слуха, из-
готовление индивидуального ушного вкладыша, 
измерение RECD — разницы между ответами СА 
в реальном ухе и стандартной калибровочной ка-
мере объемом 2 см3 (куплере), которая имеет вы-
сокую вариабельность в зависимости от возраста, 
строения наружного слухового прохода, наличия 
патологии среднего уха, и собственно настрой-
ку слуховых аппаратов с учетом этих значений 
[11–17]. Оценка адекватности настройки слуховых 
аппаратов и эффективности слухопротезирова-
ния включала верификацию выходных параме-
тров слуховых аппаратов с использованием ана-
лизатора слуховых аппаратов Affinity Compact 
(Interacoustics), сурдопедагогического тестиро-
вания, включающего формирование контакта 
с ребенком, определение эмоциональной сферы, 
средств общения, моторной сферы, психофизи-
ологических процессов (внимание, восприятие, 
память, мышление, речь), слуховое восприятие, 
проверку звукопроизношения, диагностику им-
прессивной речи [18–25], речевой аудиометрии 
в свободном звуковом поле при помощи клиниче-
ского аудиометра АС 40 (Interacoustics) и громко-
говорителя ALS7 (Interacoustics), были использо-
ваны «тестовые таблицы односложных слов для 
тестирования детей» (в тишине и на фоне шума 
при соотношении сигнал/шум 6 дБ) [26, 27], анке-
тирование (шкала PEACH была применена у детей 
в возрасте от 2 до 6 лет, заполнялась согласно на-
блюдению родителей за слухоречевым развитием 
детей; опросник LIFE был проведен у детей стар-
ше 6 лет, заполнялся ими самостоятельно в зави-
симости от индивидуальных ощущений в различ-
ных акустических ситуациях в школе).

Результаты
Для акустической коррекции слуха во всех слу-

чаях применялось бинауральное слухопротезиро-
вание заушными цифровыми многоканальными 
слуховыми аппаратами мощностью, соответству-
ющей степени снижения слуха. Таким образом 

3  ребенка были слухопротезированы слуховыми 
аппаратами средней мощности, 3 детей  — мощ-
ными слуховыми аппаратами, 1 ребенок — сверх-
мощными слуховыми аппаратами (табл. 2).

Каждому ребенку по индивидуальному слеп-
ку наружного слухового прохода изготавливались 
индивидуальные ушные вкладыши. Обычно вы-
бор формы и материала индивидуального ушно-
го вкладыша зависит от возраста и степени сни-
жения слуха, но, учитывая особенности течения 
заболевания альфа-маннозидоза (а именно ре-
цидивы экссудативного среднего отита, что часто 
требует установки тимпаностомических трубок), 
важной частью ушного вкладыша является вен-
тиляционное отверстие. Для изготовления ин-
дивидуальных ушных вкладышей во всех случаях 
был использован твердый материал — Premium 
FotoTec. 

До настройки слуховых аппаратов 6 детям 
было выполнено измерение RECD [14–17], 1 ре-
бенок на момент акустической коррекции слуха 
проходил лечение методом шунтирования бара-
банной полости при помощи тимпаностомиче-
ских шунтов длительного ношения с двух сторон, 
в  связи с чем измерение RECD не проводилось. 
Для расчета целевого усиления слуховых аппа-
ратов использовалась формула DSL v.5 [11, 28]. 
Первичная настройка проводилась с учетом ин-
дивидуальных значений RECD и акустических па-
раметров слуховых аппаратов (рис. 2).

Для объективной оценки соответствия вы-
ходных характеристик слухового аппарата расчет-
ным кривым 4 пациентам была выполнена вери-
фикация настроек слуховых аппаратов методом 
измерения в реальном ухе в анализаторе Affiniti 
Compact [12, 14–17], а 4 пациентам — с помощью 
измерения в стандартной калибровочной каме-
ре объемом 2 см3 [12, 14, 15, 17]. Для верификации 
настроек слуховых аппаратов использовался те-
стовый сигнал ISTS, для оценки соответствия рас-
четных кривых и выходного уровня усиления про-
водилось измерение на уровнях интенсивности 
55, 65, 75 и 90 дБ (рис. 3).

Одному пациенту оценка настройки слуховых 
аппаратов методом измерения в реальном ухе не 
проводилась ввиду лечения экссудативного сред-
него отита с применением тимпаностомических 
трубок в барабанной полости. Настройка слухо-

Таблица 2
Распределение используемых слуховых аппаратов по мощности (n = 7, 14 ушей)

Table 2
Distribution of hearing aids used by power (n = 7, 14 ears)

Заушный цифровой многоканальный слуховой аппарат (мощность) AD (правое ухо) AS (левое ухо) Всего (AD+AS)

Слуховой аппарат средней мощности 3 3 6

Слуховой аппарат мощный 3 3 6

Слуховой аппарат сверхмощный 1 1 2
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Рис. 2. Результат первичной настройки слуховых аппаратов пациента Р., 6 лет
Fig. 2. The result of the initial fitting of hearing aids for patient R., 6 years old

Рис. 3. Результат верификации настроек слуховых аппаратов 
пациента А., 4 года с двусторонней сенсоневральной тугоухо-

стью II степени с помощью измерения в куплере
Fig. 3. The result of verification of the hearing aid settings of 
patient A., 4 years old with bilateral sensoneural hearing loss of the 

2 degree using measurements in a coupler

вых аппаратов проводилась по усредненным зна-
чениям с последующей коррекцией настройки по 
результатам сурдопедагогического тестирования.

В рамках данного исследования 4 пациентам в 
возрасте 10–17 лет (2 из которых имеют сенсонев-
ральную тугоухость II степени, 2 — сенсоневраль-
ную тугоухость III степени) для оценки эффек-
тивности слухопротезирования была проведена 
речевая аудиометрия в свободном звуковом поле. 

Проводилось сравнение данных до и после ис-
пользования технического средства реабилита-
ции (первичная настройка, через 1 месяц и 3 ме-
сяца использования), в тишине и на фоне шума 
при соотношении сигнал/шум 6 дБ. В качестве 
речевого материала были использованы «русские 
речевые тесты» [26, 27], состоящие из однослож-
ных слов для тестирования детей, определялся 
процент правильно воспроизведенного речевого 
материала при предъявлении 10 слов на уровне 
65 дБ УЗД. На рис. 4 представлены результаты ре-
чевой аудиометрии в свободном звуковом поле до 
и после акустической коррекции слуха, в тишине 
и в шумной обстановке при соотношении сигнал/
шум 6 дБ.

Результаты речевой аудиометрии в свободном 
звуковом поле (рис. 4) распределились следую-
щим образом: среднее значение разборчивости 
речи при интенсивности сигнала 65 дБ УЗД в ти-
шине до настройки СА составило 12,5%, в то вре-
мя как при использовании слуховых аппаратов, 
настроенных согласно особенностям нарушений 
слуха каждого пациента, увеличилось восприятие 
и разборчивость речи до 72,5%. При проведении 
исследования в шумной обстановке восприятие и 
разборчивость речи до слухопротезирования со-
ставило 0%, после первичной настройки — 37,5%. 
При использовании слуховых аппаратов в течение 
1 месяца отмечено статистически значимое улуч-
шение восприятия и разборчивости речи в тиши-
не и на фоне шума — 85 и 67,5%, после исполь-
зования слуховых аппаратов в течение 3 месяцев 
сохраняется тенденция к улучшению разборчиво-
сти речи — 97,5 и 82,5% соответственно.
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В процессе слухоречевой реабилитации паци-
ентов детского возраста, значимую роль играют 
поддержка и наблюдение сурдопедагога [21, 29, 
30]. В первые дни использования технического 
средства реабилитации, несмотря на то что ребе-
нок уже воспринимает звуки, он продолжает ис-
пользовать навыки, сформированные в условиях 
нарушения слуха.

Ввиду возрастных особенностей, нарушения 
слухового опыта и психоречевого развития 3 па-
циентам в возрасте 4, 6 и 12 лет для оценки эффек-
тивности слухопротезирования было проведено 
сурдопедагогическое обследование (рис. 5).

В процессе первичной диагностики сурдопе-
дагогом до использования технического средства 
реабилитации детей с альфа-маннозидозом от-
мечались нарушение восприятия окружающих 
звуков и речи, эпизодическая реакция на звуки 
(стук, звонок), голос, собственное имя, рече- 
языковое развитие либо не сформировано, либо 
сформировано неадекватно возрасту, поведен-
ческие реакции являются примитивными, непо-
средственными, часто не соответствуют социаль-
но принятым стандартам, отмечались нарушение 
восприятия устной речи, нечеткость собственной 
речи с выраженным дефектом, нарушение памяти, 
скудность словарного запаса. Также были выявле-
ны характерные аспекты, затрудняющие процесс 
реабилитации пациентов данной группы, а имен-
но: быстрая утомляемость, что приводит к нару-
шению координации внимания, нестабильности 
эмоционального состояния, были отмечены сла-

бость артикуляционного аппарата, нарушение об-
щей и мелкой моторики. 

При последующем наблюдении за пациента-
ми среднее время использования слуховых аппа-
ратов, по данным Data Logging, составляет у 3 па-
циентов 8 часов, у 4 — 13 часов.

В период динамического наблюдения у детей 
отмечены улучшение восприятия звуков и речи, 

Рис. 4. Результаты разборчивости речи (%) при проведении речевой аудиометрии в свободном звуковом поле до и после акусти-
ческой коррекции слуха, в тишине и в шумной обстановке при соотношении сигнал/шум — 6дБ: 

1 — разборчивость речи до слухопротезирования; 2 — разборчивость речи сразу после слухопротезирования; 3 — разборчивость речи через 1 мес. 
регулярного использования слуховых аппаратов; 4 — разборчивость речи через 3 мес. регулярного использования слуховых аппаратов

Fig. 4. Results of speech intelligibility (%) when conducting speech audiometry in a free sound field before and after acoustic hearing 
correction, in quiet and in a noisy environment with a signal-to-noise ratio of 6 dB: 

1 — speech intelligibility before hearing aids; 2 — speech intelligibility immediately after hearing aids; 3 — speech intelligibility after 1 month of regular use 
of hearing aids; 4 — speech intelligibility after 3 months of regular use of hearing aids

12,5

0

37,5

72,5

85

67,5

97,5

82,5

Тишина                   Шум

Рис. 5. Процесс сурдопедагогической оценки эффективности 
слухопротезирования пациента Д., 12 лет

Fig. 5. The process of deaf-pedagogical assessment of the 
effectiveness of hearing aids for patient D., 12 years old
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появление вокализации, формирование словар-
ного запаса, выработка условно-рефлекторной 
двигательной реакции (УРДР) на звук, улучшение 
ориентации в пространстве. 

Также для оценки эффективности слухопроте-
зирования детей в реальной жизни применялись 
анкеты: шкала PEACH и опросник LIFE. 3 паци-
ентам в возрасте 4, 6 и 12 лет анкетирование про-
водилось при помощи шкалы PEACH, родителям 
было рекомендовано наблюдать за слуховым по-
ведением детей и заполнять анкету в соответствии 
с полученными данными. В анкете представлены 
различные акустические ситуации, с которыми 
встречается ребенок в повседневной жизни. При 
регулярном использовании слуховых аппаратов у 
детей родителями было отмечено улучшение ре-
акции на звуки и речь, формирование навыков ло-
кализации звуков, фокусировки внимания. 

Для оценки эффективности настройки слу-
ховых аппаратов и качества жизни у 4 пациентов 
в возрасте 10–17 лет было предложено заполнить 
опросник LIFE. Все дети отметили улучшение 
разборчивости речи, восприятия окружающих 
звуков как в тихой, так и в шумной обстановке, 
уменьшение дискомфорта на громкие звуки и в 
шумных акустических ситуациях.

У детей младшего школьного и подросткового 
возраста отмечены улучшение восприятия устной 
речи, формирование четкости и ритмикоинтона-
ционной структуры собственной речи, улучшение 
памяти и интеллектуального развития, увеличе-
ние словарного запаса.

Эффективность слухопротезирования изуча-
ется в динамике, повторная консультация сурдо-
педагога и настройка слуховых аппаратов в рам-
ках данного исследования проводятся через 1, 
3 и 6 месяцев. В настоящее время все пациенты, 
состоящие под наблюдением группы специали-
стов в ФГБУ НМИЦО ФМБА России, находятся на 
разных этапах реабилитации, полученные нами 
результаты изучаются в динамике.

Обсуждение
Нарушение слуха у пациентов с альфа-ман-

нозидозом встречается примерно в 97% случаев. 
У  большинства пациентов данной категории за 
счет частых рецидивов заболеваний уха, горла и 
носа диагностика патологии слуха была отсроче-
на, что способствовало прогрессированию нару-
шений слухового и речевого развития. 

Ввиду особенностей течения заболевания 
у  пациентов с альфа-маннозидозом, таких как: 
прогрессирующее снижение слуха, рецидивиру-
ющие экссудативные отиты, частые респиратор-
новирусные инфекции, задержка слухоречевого 
развития, нарушение психических функций, ум-
ственная отсталость, нарушение моторного раз-
вития, своевременная диагностика и определение 

методов реабилитации является основной зада-
чей специалистов для формирования слухорече-
вого и психоэмоционального развития пациентов 
с альфа-маннозидозом. 

Диагностика пациентов с альфа-маннозидо-
зом должна включать объективные и субъектив-
ные методы диагностики, такие как: акустическая 
импедансометрия, тональная пороговая аудиоме-
трия, регистрация задержанной вызванной ото-
акустической эмиссии, регистрация слуховых вы-
званных потенциалов различных классов (КСВП, 
ASSR-тест). Также важно помнить, что большую 
роль в реабилитации детей с альфа-маннозидозом 
играют не только совместная работа врача-сурдо-
лога и сурдопедагога, но и наблюдение врача ото-
риноларинголога ввиду рецидивирующих воспа-
лительных процессов ЛОР-органов. 

Полученные результаты слухопротезирования 
пациентов с альфа-манноидозом демонстрируют 
улучшение восприятия звуков и речи, разборчиво-
сти речи в тихой и шумной обстановке, появление 
вокализации, улучшение качества собственной 
речи, увеличение и формирование словарного 
запаса, улучшение ориентации в пространстве, 
даже в сложных акустических обстановках. Также 
со стороны родителей было отмечено появление 
желания у детей к регулярному использованию 
слуховых аппаратов. Объективная оценка соот-
ветствия реального усиления слухового аппарата 
в реальном ухе расчетным параметрам позво-
лила при необходимости провести коррекцию 
настроек слуховых аппаратов, что дало лучший 
результат слухоречевой реабилитации. А также 
не стоит забывать о необходимости учитывать 
индивидуальные особенности анатомического 
строения наружного слухового прохода и особен-
ности течения заболевания альфа-маннозидоза 
при изготовлении ИУВ для обеспечения более 
качественной акустики и использования слуховых 
аппаратов. 

При проведении диагностики сурдопедагогом 
у детей с альфа-маннозидозом было отмечено, 
что данная группа пациентов относится к группе 
соматически и физически ослабленных и входит 
в категорию «часто болеющий ребенок», из-за 
этого наблюдаются частая заложенность носа, 
затруднение носового дыхания, постоянно от-
крытый рот, что, в свою очередь, провоцирует 
слабость мимической мускулатуры, недоразвитие 
органа артикуляции — гипоконус малоподвижен, 
круглая мышца рта ослаблена, страдают губные и 
губно-зубные звуки. 

За счет анатомических особенностей черепа и 
скелета у детей с альфа-маннозидозом ослаблена 
общая и мелкая моторика, отмечается нарушение 
осанки. Снижение слуха, затрудняющее иденти-
фикацию звуков, в сочетании с моторной недо-
статочностью провоцирует смешение звуков (м, 
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п, б), происходит оглушение звонких согласных и, 
как следствие, формируются множественные фо-
нетические замены — слуховая и моторная недо-
статочность. Поэтому формирование артикуляци-
онного уклада затягивается до 2–3 месяцев, а его 
автоматизация — до года. 

Детям данной группы требуется постоянная 
помощь в процессе деятельности, они быстро 
устают, слабо удерживают внимание, у них сни-
жен эмоциональный фон, за счет чего плохо пере-
ключаются виды деятельности вплоть до отказа. 
Требуются постоянная стимулирующая поддерж-
ка, эмоциональная помощь. Слуховая и моторная 
ослабленность требует больше усилий, много-
кратных повторений как со стороны ребенка, так 
и от сурдопедагога. Таким образом, сопровожде-
ние сурдопедагога детей с альфа-маннозидозом 
оказывает воздействие на все когнитивные навы-
ки — зрительные, слуховые, моторные.

Комплексная слухоречевая реабилитация по-
зволила расширить слуховые возможности у де-
тей с нарушением слуха, ассоциированным с аль-
фа-маннозидозом, и улучшить качество их жизни. 

Выводы
На данном этапе у наблюдаемых нами пациен-

тов отмечались следующие особенности.
При настройке слухового аппарата важно учи-

тывать возраст, психоэмоциональное развитие, 
анатомо-физиологические особенности пациен-
та, форму и степень нарушения слуховой функции.

При сравнении результатов речевой аудиоме-
трии до и после электроакустической коррекции 
с использованием слуховых аппаратов отмечается 
улучшение восприятия и разборчивости речи.

В процессе слухоречевой реабилитации паци-
ентов детского возраста необходимы сопровожде-
ние и регулярное наблюдение сурдопедагога.
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