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Врожденные пороки развития органа слуха встречаются с частотой от 1–2 
на 500 (легкие аномалии) до 1–2 на 10 000 (тяжелые аномалии) новорожденных, 
до 15 % из них – наследственные, до 10% – двусторонние. Аномалии первой жа-
берной щели, из которой преимущественно развиваются структуры наружного 
уха, хоть и являются достаточно редким пороком развития (менее 10 % всех жа-
берных аномалий), могут представлять существенную проблему дифференциаль-
ной диагностики. Чаще всего такие аномалии клинически проявляются по типу 
периаурикулярной кисты, свищевого хода или удвоения наружного слухового про-
хода. Встречаются как изолированные аномалии развития какого-либо из отделов 
органа слуха, так и синдромальные. В статье описано собственное наблюдение 
врожденной аномалии наружного слухового прохода у ребенка (по типу удвоения 
наружного слухового прохода) и вторичной холестеатомы на этом фоне. Данный 
случай интересен тем, что у пациентки имелась множественная врожденная па-
тология: боковые кисты шеи с двух сторон, по поводу которых она была проопе-
рирована ранее, и удвоение наружного слухового прохода, – гораздо более редкая 
патология первой жаберной щели. При этом разница по времени, когда проявились 
и были выявлены данные аномалии, составила почти 10 лет. 

Ключевые слова: наружный слуховой проход, врожденный порок развития, хо-
лестеатома.
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A RARE CASE OF A CONGENITAL ANOMALY 
OF THE EXTERNAL EAR – REDUPLICATION 

OF THE EXTERNAL AUDITORY CANAL

Congenital malformations of the hearing organ occur with a frequency of 1–2 per 500 (mild 
anomalies) to 1–2 per 10 000 (severe anomalies) newborns. Up to 15 % of them are heritable 
and up to 10 % are bilateral. Anomalies of the first branchial cleft from which the structures 
of the external ear predominantly develop, are quite rare malformations (less than 10 % 
of all gill anomalies), but can present a significant problem of differential diagnosis. Most 
commonly, these anomalies manifest clinically as periauricular cysts, fistulous or reduplication 
of the external auditory canal. There are both isolated congenital anomalies of any of the parts 
of the hearing organ and syndromal ones. This article describes our own observation 
of a congenital anomaly of the external auditory canal in a child (a type of reduplication 
of the external auditory canal) and secondary cholesteatoma on this background. This case 
is interesting because the patient had multiple congenital anomalies: branchial cysts on both 
sides for which she had been operated on earlier and reduplication of the external auditory 
canal, a much rarer pathology of the first branchial cleft. At the same time, the difference 
in time when these anomalies manifested and were detected was almost 10 years. 

Key words: external auditory canal, congenital anomaly, cholesteatoma.
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Эмбриогенез органа слуха весьма 
сложен, как в отношении его отдель-

ных структур, так и в отношении источни-
ков их развития. Так, известно, что наруж-
ный слуховой проход (НСП) развивается 
из персистирующего остатка I жаберной 
щели; ушная раковина – из шести возвы-
шений аурикулярных бугорков в хвосто-
вом (каудальном) конце I жаберной щели, 
при этом верхние три расположены на I 
(мандибулярной) жаберной дуге, другие 
три – ниже, на II (гиодной) дуге. Из эпите-
лия первого жаберного кармана образует-
ся покров слизистой оболочки слуховой 
трубы и барабанной полости. Слуховые 
косточки имеют двойное происхождение: 
головка молоточка, тело наковальни – 
из I жаберной дуги, в то время как рукоят-
ка молоточка, длинный отросток наковаль-
ни, головка и ножки стремени – из II, под-
ножная пластинка стремени – производ
ное костного лабиринта. Внутреннее ухо 
развивается из слухового пузырька, кото-
рый формируется путем погружения части 
эктодермы (слуховой пластинки) в мезодер-
му, при этом перепончатый лабиринт имеет 
эктодермальное происхождение, костный – 
мезодермальное. Такое многообразие 
источников происхождения структурных 
компонентов органа слуха, безусловно, 
является причиной нередких врожден-
ных аномалий. Кроме того, в филогене- 
тическом отношении самым «молодым» 
является наружное ухо, самым «старым» – 
внутреннее, в частности, задний отдел лаби-
ринта, что сказывается на частоте анома-
лий развития разных отделов уха: наиболее 
часто встречается врожденная патология 
наружного уха, затем – среднего, а во внут
реннем ухе чаще встречаются врожденные 
аномалии улитки. Встречаются как изоли-
рованные аномалии развития какого-либо 
из отделов органа слуха, так и синдро-
мальные, например, при синдромах Ко-
нигсмарка, Тричера Коллинза, Голденха-
ра, Видервана, Менде, Гречча, Мебиуса, 

Эннера, Нагера. Врожденные пороки раз-
вития органа слуха встречаются с частотой 
от 1‒2 на 500 (легкие аномалии) до 1–2 
на 10 000 (тяжелые аномалии) новорож-
денных, до 15 % из них – наследственные, 
до 10 % – двусторонние [1, 3].

Эмбриологически различают три важ-
ных шага к правильному формированию 
наружного уха из первой и второй жабер-
ных дуг и первой жаберной щели: удлине-
ние, облитерация и реканализация. Сбой 
на одном или нескольких этапах этого 
процесса приводит к развитию аномалии 
наружного уха. Если первая жаберная 
щель не удлиняется, то не формируется 
НСП (аплазия). Если вентральная щель 
не зарастает, происходит либо его удвое-
ние, либо удвоение и атрезия (при после-
дующей невозможности реканализации). 
Если НСП не реканализируется, то форми-
руется его атрезия или стеноз [8]. Клиниче-
ски это определяется как различного вида 
врожденные деформации ушной ракови-
ны, периакрикулярные кисты, врожденные 
«ушные придатки», атрезии или удвоение 
НСП, сопровождающиеся хроническим 
гнойным отделяемым из уха, отеком или 
персистирующим свищом в околоушной 
области или на боковой поверхности шеи, 
как у взрослых, так и у детей. 

В клинической практике проявления 
аномалий развития первой жаберной 
щели Work и Proctor (1963) разделяют 
на два типа. 

Тип I: исключительно эктодермального 
происхождения в виде удвоения пере-
пончатой части наружного слухового про-
хода. Свищевой ход или пазуха остаются 
поверхностными по отношению к лицево-
му нерву и могут располагаться параллель-
но НСП и заканчиваться слепo на уровне 
мезотимпанума или открываться в пред-
ушной области.

Тип II: смешанного экто-мезодермаль-
ного происхождения в виде удвоения НСП. 
Свищи и кисты располагаются позади или 
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ниже угла нижней челюсти. Аномалия дан-
ного типа также прилежит к лицевому 
нерву и околоушной железе, что необхо-
димо учитывать при хирургическом вме-
шательстве. Данный вид аномалий встре-
чается чаще [6–8].

В научных источниках описаны также 
отдельные случаи ассоциации аномалий 
первой жаберной щели и вторичной хо-
лестеатомы на данном фоне [5, 8, 9]. Хо-
лестеатомы представляют собой ороговев-
шие эпидермальные кисты среднего уха, 
сосцевидного отростка или наружного слу-
хового прохода, которые классически опи-
сываются как круглая «жемчужная» масса 
из эпидермальных клеток, скоплений ке-
ратина, кристаллов холестерина, ассоции-
рованная с костной эрозией. Холестеатомы 
могут быть классифицированы как врож-
денные или приобретенные, последние 
встречаются чаще. Факторы риска при-
обретенной холестеатомы включают ре-
цидивирующий острый средний отит, хро-
нический гнойный эпитимпано-антральный 
гнойный средний отит, экссудативный сред-
ний отит и др. Врожденная холестеатома 
происходит из сместившихся зачатков эпи-
дермиса, может локализоваться в любой 
части височной кости, иметь или не иметь 
связь с барабанной полостью. Общим 
для обоих видов холестеатом является 
то, что они развиваются в замкнутом 
пространстве, неуклонно прогрессируют 
и разрушают окружающую костную ткань. 
H. Schuknecht еще в 1974 году класси- 
чески охарактеризовал холестеатому как 
«кожу в неположенном месте» [4]. При этом 
манифестировать холестеатома может как 
в детском возрасте, так и у взрослых.

Приводим собственное наблюдение 
врожденной аномалии НСП у ребенка. 

Девочка 10 лет обратилась в УЗ «3-я го-
родская детская клиническая больница 
г. Минска» 21.02.23 с жалобами на на-
сморк. Амбулаторно получала лечение 
по поводу острого двустороннего верхнече-

люстного синусита, на фоне лечения отме-
чалась положительная динамика. При конт
рольном осмотре ЛОР-врачом в правом 
наружном слуховом проходе обнаружено 
образование (инородное тело?), которое 
амбулаторно удалить не удалось, ребенок 
направлен на госпитализацию. 

При поступлении в ЛОР-отделение 
предъявляла жалобы на насморк, со сто-
роны уха жалоб не было. При осмотре 
в правом ухе на передненижней стенке 
наружного слухового прохода – образова-
ние (инородное тело?) белого цвета, час
тично обтурирующее наружный слуховой 
проход, при исследовании которого пугов-
чатым зондом ребенок отмечает болез-
ненность. Барабанная перепонка на ви-
димом участке не изменена. Носовое ды-
хание умеренно затруднено, слизистая 
оболочка полости носа гиперемирована, 
отечна, слизистое отделяемое в общих но-
совых ходах. Другие ЛОР-органы – без па-
тологии. На шее с обеих сторон в верхней 
трети послеоперационные рубцы, без вос-
паления. Регионарные лимфоузлы не уве-
личены. Из анамнеза известно, что ре- 
бенок перенес хирургическое лечение – 
удаление кисты шеи справа в 1,5 года, 
а в 2 года – иссечение свища на шее 
слева. Выставлен диагноз: Острый двусто-
ронний верхнечелюстной синусит (рентге-
нограмма околоносовых пазух от 17.02.23). 
Образование (инородное тело?) наружно-
го слухового прохода справа? Пациентка 
госпитализирована в ЛОР-отделение. Ла-
бораторные показатели на момент поступ
ления были в пределах нормы. Аудиологи-
ческое обследование 22.02.23 – в норме 
с обеих сторон. В ЛОР-отделении пациент-
ка получала противовоспалительное лече-
ние по поводу острого синусита. Удалить 
образование (инородное тело?) путем про-
мывания наружного слухового прохода 
или при помощи инструментов не удалось. 

Учитывая наличие болезненного плотно 
фиксированного образования в правом 
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наружном слуховом проходе, обтурирую-
щего его просвет, которое не удавалось 
удалить ни путем промывания наружного 
слухового прохода, ни инструментально, бо-
лезненность данных манипуляций для па-
циентки, было принято решение об удале-
нии или биопсии патологического субстрата 
под наркозом под контролем микроскопа. 
При отомикроскопии обнаружены обиль-
но слущивавщиеся белесые массы в про-
свете костного отдела наружного слухо- 
вого прохода, после удаления которых 
выяснилось, что имеющееся образова-
ние проникает в глубжележащие ткани 
в области нижней стенки костной части 
наружного слухового прохода, в связи 
с чем полностью удалить его эндаурал- 
ьно не представлялось возможным. Ба-
рабанная перепонка интактна. Удаленные 
массы сданы на гистологическое иссле-
дование.

Учитывая отомикроскопические наход-
ки, с целью дополнительного обследования 
27.02.23 ребенку выполнена КТ лицевого 
черепа и височных костей. По данным КТ: 

в нижней стенке костной части правого 
НСП определяется дефект, продолжающий-
ся в костный канал диаметром 4–6 мм 
и протяженностью 11 мм, заканчивается 
в области медиальной части правой око-
лоушной слюнной железы, заполнен суб-
стратом плотностью 46HU. В самой наруж-
ной части правого НСП по задней нижней 
стенке определяется структура размером 
1,5*2*1мм. НСП слева нормального вида. 
Заключение: КТ-картина поражения пра-
вого НСП может соответствовать ано- 
малии развития первой жаберной щели 
по типу удвоения НСП и вторичной холе-
стеатоме на этом фоне. Полученные дан-
ные следует интерпретировать с учетом 
результатов биопсии, также целесообраз-
но проведение МРТ. Пневматизация ячеек 
сосцевидных отростков, барабанных по-
лостей не нарушена. Минимальное утол-
щение слизистой оболочки околоносовых 
пазух. Искривление носовой перегород-
ки (рисунок 1). 

Гистологическое заключение подтвер-
дило наличие роговых масс в материале. 

Рисунок 1. КТ-исследование пациентки (коронарная проекция). 
В костной части правого наружного слухового прохода визуализируется 

дефект в виде костного канала (отмечен стрелкой)
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Учитывая результаты дообследова-
ния, выставлен заключительный диагноз: 
Острый двусторонний верхнечелюстной 
синусит, реконвалесцент. ВПР: аномалия 
развития первой жаберной щели по типу 
удвоения наружного слухового прохода, 
вторичная холестеатома. Искривление но-
совой перегородки. 

По окончании курса противовоспали-
тельного лечения и купирования реактив-
ных явлений в правом НСП девочка выпи-
сана из ЛОР-отделения с рекомендацией 
консультации челюстно-лицевого хирурга. 

Описанная аномалия относится к ано-
малии первой жаберной щели II типа 
(по Work-Proctor, 1963) – удвоение НСП 
и вторичной холестеатомы на этом фоне. 
Аномалии первой жаберной щели – отно-
сительно редкие врожденные пороки раз-
вития головы и шеи, составляющие менее 
10% всех жаберных аномалий. Аномалии 
второй жаберной щели (врожденные бо-
ковые кисты шеи) встречаются, как пра-
вило, чаще [1,7]. Данный случай интере-
сен тем, что у пациентки имелась множе-
ственная аномалия развития жаберного 
аппарата: аномалия вторых жаберных ще-
лей (с двух сторон) – боковые кисты шеи, 
по поводу которых она была проопериро-
вана ранее (по данным анамнеза), а также 
удвоение НСП, – гораздо более редкая па-
тология первой жаберной щели. При этом 
разница по времени, когда проявились 
и были выявлены данные аномалии, со-
ставила почти 10 лет. Таким образом, на-
рушения эмбриогенеза могут проявлять-
ся в любом возрасте, под «маской» хро-
нических заболеваний и даже опухолей. 
Комплексный подход к диагностике позво-
лит установить правильный диагноз и вы-
брать адекватное лечение.
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