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Ключевые слова

· нарушения слуха
· тугоухость
· реабилитация
· слухопротезировние
Список сокращений

ВОЗ – Всемирная организация здравоохранения 

ВУЗД90 – выходной уровень звукового давления при входном уровне звукового давления, равном 90 дБ

Гц – герц

дБ – децибел

ИПРА – индивидуальная программа реабилитации/абилитации 

КСВП – коротколатентные слуховые вызванные потенциалы

КИ – кохлеарный имплант

КТ (МСКТ) – (мультиспиральная) компьютерная томография 

МКБ 10 – международная классификация болезней 10-го пересмотра

МРТ – магнитно-резонансная томография 

МСЭ – медико-социальная экспертиза
ОАЭ – отоакустическая эмиссия

ПЦР – полимеразная цепная реакция

СА – слуховой аппарат
СМСИ – стволомозговой слуховой имплант

СНТ – сенсоневральная (нейросенсорная) тугоухость

ТСР – технические средства реабилитации
ЦМВИ – цитомегаловирусная инфекция

ЦНС - центральная нервная система
ASSR - стационарные слуховые вызванные потенциалы 
Термины и определения

Абилитация (реабилитация) - система лечебно-психолого-педагогических мероприятий, направленных на адаптацию ребенка с нарушениями развития к жизни.
Долингвальная тугоухость – снижение слуха, приобретенное до овладения речью.
Заболевание спектра аудиторных нейропатий (Auditory neuropathy spectrum disorder – ANSD, аудиторная нейропатия, слуховая нейропатия) – полиморфные изменения, отражающие патологическое состояние слуховой системы, включая сенсорные элементы (внутренние волосковые клетки), синапсы, слуховой нерв, структурные элементы ствола мозга, при котором регистрируются отоакустическая эмиссия (ОАЭ) и/или микрофонный потенциал улитки (МПУ), при этом коротколатентные слуховые вызванные потенциалы (КСВП) отсутствуют или значительно изменены.

Индивидуальная программа реабилитации/абилитации (ИПРА) - разработанный на основе решения уполномоченного органа (федерального государственного учреждения медико-социальной экспертизы) комплекс оптимальных мероприятий для (ре)абилитации пациента-инвалида. Включает медицинскую, профессиональную, социальную (ре)абилитацию и психологическую помощь.

Кондуктивная тугоухость – снижение слуха, обусловленное нарушением в звукопроводящих отделах слуховой системы - в наружном слуховом проходе, среднем ухе, перилимфе внутреннего уха.
Кохлеарная имплантация – современный медико-технико-педагогический метод (ре)абилитации глухих детей и взрослых с использованием системы кохлеарного импланта. Включает 3 этапа: 1) диагностическое обследование и отбор пациентов на операцию; 2) хирургическая операция введения носителя электродов в улитку; 3) послеоперационная слухоречевая (ре)абилитация. Также под термином «кохлеарная имплантация» может подразумеваться только хирургическая операция вживления внутренней части кохлеарного импланта. 
Кохлеарный имплант (система кохлеарной имплантации, КИ) – электронное устройство, позволяющее людям с двухсторонней глухотой или глубокой потерей слуха слышать окружающие звуки и речь. КИ состоит из внутренней части, имплантируемой в ухо и стимулирующей слуховой нерв (включает приемник,  цепочку активных электродов, заземляющий электрод), и внешней части, располагающейся на ухе/голове пациента (включает речевой процессор, микрофон, передатчик, блок питания). КИ передает звуки и речь в слуховую систему глухого человека посредством электрической стимуляции слухового нерва. 

Коротколатентные слуховые вызванные потенциалы (КСВП) – объективный (независящий от реакций обследуемого) метод исследования слуха, основанный на регистрации биоэлектрических потенциалов головного мозга в ответ на звуковую стимуляцию. Один из основных методов исследования слуха у детей раннего возраста. 

Нейросенсорная тугоухость (сенсоневральная тугоухость, перцептивная тугоухость) – нарушения слуха, обусловленные поражением звуковоспринимающих структур слуховой системы от слуховых рецепторов улитки (волосковых клеток) до корковых центров.
Отоакустическая эмиссия (ОАЭ) – объективный (независящий от реакций обследуемого) метод исследования слуха, основанный на регистрации акустического ответа улитки при звуковой стимуляции. Один из основных методов как скрининговых, так и диагностических исследований слуха.
Перилингвальная тугоухость – снижение слуха, приобретенное в период овладения речью в возрасте 2-5 лет.

Позднооглохшие дети –  пациенты с постлингвальной тугоухостью (возникшей после 5-7 лет).

Постлингвальная тугоухость – снижение слуха, приобретенное после овладения речью (после 5-7 лет).

Психолог – специалист, который проводит консультирование детей и их близких по вопросам психологического развития ребенка, детско-родительских отношений, существующих психологических проблем, связанных с принятием диагноза, адаптации к слуховым аппаратам и др.; выполняет психодиагностическое  тестирование; осуществляет работу, направленную на нормализацию психического здоровья пациентов. В образовательных учреждениях данную работу проводит педагог‑психолог; в медицинских учреждения – медицинский психолог. В документе в дальнейшем используется термин психолог.
Ранооглохшие пациенты – пациенты с долингвальной или перилингвальной тугоухостью (возникшей до 5-7 лет).

Реабилитация – см. абилитация.
Речевой процессор (аудиопроцессор) – внешняя часть системы кохлеарной имплантации.
Семейно-центрированный подход к (ре)абилитации ребенка с нарушением слуха – подход, основанный на максимальном вовлечении семьи в программу помощи ребенку.
Слуховой аппарат (СА) – устройство, которое усиливает звуки и речь, позволяющее слышать людям со сниженным слухом. 

Слухоречевая (ре)абилитация – система лечебно-психолого-педагогических мероприятий, направленных на адаптацию ребенка с нарушениями слуха к жизни, прежде всего, посредством развития у него слуха и речи с использованием современных медико-технических методов. 
Стволомозговая слуховая имплантация – современный медико-технико-педагогический метод (ре)абилитации глухих детей и взрослых с использованием системы стволомозгового (СМСИ) импланта. Включает 3 этапа: 1) диагностическое обследование и отбор пациентов на операцию; 2) хирургическая операция введения носителя электродов в кохлеарные ядра мозга; 3) послеоперационная слухоречевая (ре)абилитация. Также под термином «стволомозговая имплантация» может подразумеваться только хирургическая операция вживления внутренней части стволомозгового импланта. 
Стволомозговой слуховой имплант (СМСИ) - электронное устройство, позволяющее людям с двусторонней глухотой вследствие повреждения слухового нерва, аномалии или полной оссификации улитки слышать окружающие звуки и речь. СМСИ внедряется в кохлеарные ядра ствола мозга (выше слухового нерва) и стимулирует их. Внешняя часть СМСИ такая же, как у КИ, внутренняя часть отличается формой носителя электродов.
Учитель-дефектолог – педагог, занимающийся обучением, воспитанием, развитием детей с различными нарушениями развития. Как синонимы используются также термины «специальный» педагог, «коррекционный» педагог. Учителя-дефектологи специализируются на работе с детьми с определенными нарушениями и в зависимости от профиля их подготовки выделяют: учитель-дефектолог (сурдопедагог), учитель-дефектолог (тифлопедагог), учитель-дефектолог (олигофренопедагог), учитель-дефектолог (логопед). С детьми с нарушением слуха обычно занимается учитель-дефектолог (сурдопедагог). С детьми с небольшим снижением слуха, а также с детьми, длительное время использующих КИ и владеющих связной речью, может заниматься логопед, который должен пройти дополнительное обучение по коррекционной работе с детьми с нарушением слуха. В документе используются как синонимы термины – учитель-дефектолог (сурдопедагог), сурдопедагог.
Тональная пороговая аудиометрия – инструментальный метод исследования состояния слуха пациентов, оценивающий пороги слуха на звуки разных частот при воздушной и костной проводимости. 

Тоно-речевая диссоциация – несоответствие разборчивости речи тональным порогам слуха у пациента (разборчивость ниже, чем ожидаемая в соответствии с аудиограммой). Характерна для пациентов с поражением центральных отделов слуховой системы. 

Тугоухость – форма снижения слуха различной степени, при которой поражаются какие-либо участки звукопроводящего и/или звуковоспринимающего отделов слуховой системы, начиная от структур наружного уха и заканчивая корковым представительством в височной доле коры головного мозга.

1. Краткая информация

1.1 Определение

Тугоухость – форма снижения (вплоть до утраты) слуха, при которой поражаются какие-либо из участков звукопроводящего и/или звуковоспринимающего отделов слуховой системы, начиная от структур наружного уха и заканчивая корковым представительством в височной доле коры головного мозга. Выделяют кондуктивную тугоухость (обусловлена поражением звукопроводящих отделов слуховой системы); нейросенсорную (сенсоневральную) тугоухость (обусловлена поражением звуковоспринимающих отделов слухового анализатора); смешанную тугоухость (одновременное сочетание кондуктивной и нейросенсорной тугоухости) [1, 2].

1.2 Этиология и патогенез

Кондуктивная тугоухость – полиэтиологическое патологическое состояние, обусловленное нарушением в звукопроводящих отделах слуховой системы (в наружном слуховом проходе, среднем ухе, перилимфе внутреннего уха). Наличие данной патологии ослабляет передачу звуковой волны к сенсорным элементам органа Корти. Причинами стойкой кондуктивной тугоухости являются: атрезия (врожденная или приобретенная) наружного слухового прохода; врожденные пороки развития наружного, среднего уха; острые и хронические заболевания наружного, среднего уха; отосклероз; травмы наружного, среднего уха; опухоли наружного, среднего уха, другое [1].

Нейросенсорная тугоухость – полиэтиологическое патологическое состояние, которое может быть как самостоятельным заболеванием, так и вторичным проявлением коморбидной патологии. Патоморфологическим субстратом нейросенсорной тугоухости является количественный дефицит сенсорных (волосковых клеток) и невральных элементов на различных уровнях слухового анализатора, начиная от периферического участка, улитки, и заканчивая слуховой корой височной доли полушарий мозга. Повреждение чувствительных структур улитки является основным морфофункциональным условием развития нейросенсорной тугоухости вплоть до полной глухоты. К числу значимых этиологических факторов развития хронической нейросенсорной тугоухости относятся: генетические факторы, врожденные пороки развития внутреннего уха, вирусные и инфекционные заболевания, использование ототоксических препаратов, травма (акустическая, механическая, баротравма), новообразования слуховой системы и др. [1, 2].

Основные причины возникновения стойкой тугоухости у детей можно объединить в две большие группы: наследственные (генетически детерминированные, семейные) и ненаследственные (экзогенные). По времени возникновения нарушения слуха могут быть врожденными, перинатальными (фактор воздействует на организм эмбриона, плода и новорожденного) и приобретенными.

К основным факторам возникновения стойкой врожденной, перинатальной тугоухости относят [1-3]: 
· наличие ближайших родственников, имеющих нарушения слуха с детства
· наличие синдромов или генетических заболеваний, ассоциированных с нарушениями слуха

· аномалии ушной раковины, слухового прохода, другие челюстно-лицевые аномалии (за исключением ушных привесков, изолированной расщелины верхней губы) 
· внутриутробные инфекции (цитомегаловирусная инфекция, краснуха, токсоплазмоз, сифилис)
·  пребывание в отделении реанимации и интенсивной терапии новорожденных более 48 часов 
· недоношенность 32 недели и менее или очень низкая масса тела (менее 1500 г) при рождении
· гипербилирубинемия в неонатальном периоде с уровнем билирубина в крови, требующего заместительного переливания крови

· перинатальная асфиксия, гипоксия

· тяжелое гипоксически-ишемическое/геморрагическое поражение центральной нервной системы (церебральная ишемия II-III степени, внутрижелудочковое кровоизлияние III-IV степени, перивентрикулярная лейкомаляция); ДЦП, органическое поражение ЦНС; нейродегенеративные заболевания 
· лечение ребенка лекарственными препаратами с потенциальным ототоксическим действием

· экстракорпоральная мембранная оксигенация 

При наличии определенных факторов риска ежегодная проверка слуха у ребенка должно осуществляться до возраста 3-4 лет, даже если по данным аудиологического скрининга новорожденных определена норма слуха. К данным факторам риска относят [2, 3]: 
· наличие ближайших родственников, имеющих нарушения слуха с детства
· наличие синдромов или генетических заболеваний, ассоциированных с нарушениями слуха

· пребывание и лечение в отделении патологии новорожденных более 48 часов (в т.ч. гестационный возраст 32 недели и менее; масса тела при рождении 1500 г и менее; длительная респираторная поддержка)

· гипербилирубинемия (с уровнем билирубина требующим заместительного переливания крови)
 

· внутриутробные инфекции (цитомегаловирусная инфекция, краснуха, токсоплазмоз, сифилис)

· экстракорпоральная мембранная оксигенация

Изменения генотипа являются причиной нарушений слуха у примерно 70% детей с врожденной и доречевой тугоухостью, причем в 70-85% случаев это - несиндромальные формы. Наиболее часто встречаются мутации в гене GJB2, которые приводят к врожденной двусторонней несиндромальной нейросенсорной тугоухости и глухоте. Ранее такие дети составляли группу неясной этиологии, поскольку у большинства из них не отягощен семейный анамнез и отсутствуют другие факторы риска по тугоухости. Среди синдромов, сочетающихся с врожденной тугоухостью, чаще всего встречаются синдром Пендреда (ген SLC26A4), синдром Ушера IIA типа (ген USH2A), бранхио-ото-ренальный синдром (ген EYA1), синдром Ваарденбурга и другие [2, 4].

Самой частой ненаследственной причиной врожденной тугоухости на сегодняшний день считается врожденная цитомегаловирусная инфекция (ЦМВИ), которая выявляется у 1-2% новорожденных в общей популяции и у 25% недоношенных. В 10-15% случаев врожденная ЦМВИ протекает в манифестной форме, приводя у 30-40% детей к возникновению стойкой тугоухости. Однако 85‑90% случаев врожденной ЦМВИ характеризуется бессимптомным течением, частота развития стойкой тугоухости в этой группе составляет 5-10%. Врожденная ЦМВИ является причиной возникновения как врожденной (10% от всех врожденных факторов нарушений слуха), так и отсроченной тугоухости (35% от всех отсроченных факторов нарушений слуха). Другие внутриутробные инфекции в настоящее время гораздо реже являются причиной врожденных нарушений слуха (краснуха – успешная иммунизация; токсоплазмоз, сифилис – своевременное выявление и лечение). Нет убедительных данных о роли герпетической инфекции в развитии врожденной тугоухости [2, 6-8]. 

К причинам приобретенной тугоухости в детском возрасте относятся заболевания наружного и среднего уха, в том числе бессимптомно протекающие негнойные отиты (экссудативные отиты), менингит, вирусные детские инфекции, применение ототоксических препаратов (антибиотики аминогликозидного ряда, петлевые диуретики, противоопухолевые препараты – производные платины, нестероидные противовоспалительные препараты и др.), травмы головы, нейродегенеративные заболевания, которые требуют своевременного аудиологического обследования, лечения и (ре)абилитации. 
1.3 Эпидемиология

Тугоухость является самой частой врожденной сенсорной патологией. На 1000 здоровых новорожденных приходится рождение 2-3 детей с патологией слуха, из которых 1 имеет глухоту. В первые несколько лет жизни распространенность стойких нарушений слуха у детей увеличивается до 3-4 на 1000 детей. В структуре врожденных нарушений слуха около 80‑85% составляют случаи нейросенсорной тугоухости [2].
1.4 Кодирование по МКБ 10

Н90 – кондуктивная и нейросенсорная потеря слуха

Н90.0 –
кондуктивная потеря слуха двусторонняя

Н90.1 –
кондуктивная потеря слуха односторонняя с нормальным слухом на противоположном ухе

Н90.2. –
кондуктивная потеря слуха неуточненная
Н90.3 –
нейросенсорная потеря слуха двусторонняя

Н90.4 –
нейросенсорная потеря слуха односторонняя с нормальным слухом на противоположном ухе

Н90.5 –
нейросенсорная потеря слуха неуточненная

Н90.6 –
смешанная кондуктивная и нейросенсорная тугоухость двусторонняя

Н90.7 –
смешанная кондуктивная и нейросенсорная тугоухость односторонняя, с нормальным слухом на противоположном ухе

Н90.8 –
смешанная кондуктивная и нейросенсорная тугоухость неуточненная
Н91 - другая потеря слуха

Н91.0 –
ототоксическая потеря слуха

Н91.2 –
внезапная идиопатическая потеря слуха

Н91.3 –
мутационная глухота, не классифицированная в других рубриках

Н91.8 –
другие уточненные потери слуха

Н91.9 –
потеря слуха неуточненная

1.5 Классификация

1. По степени тяжести (усредненный порог слышимости воздушного звукопроведения на частотах 500, 1000, 2000 и 4000 Гц):

I степень – 26-40 дБ;

II степень – 41-55 дБ;

III степень – 56-70 дБ;

IV степень – 71-90 дБ;

глухота – 91 дБ и более.
2. По времени возникновения: 
· Врожденная 
· тугоухость, выявленная с момента рождения
· тугоухость, обусловленная патологическим генотипом, независимо от сроков выявления; 

· отсроченная

· тугоухость, выявленная после подтвержденного исходно нормального слуха по результатам объективной аудиологической диагностики при отсутствии установленной причины возникновения тугоухости;

· приобретенная

· возникшая в результате установленной причины при исходно нормальном слухе
3. По характеру течения:

· стабильная;

· прогрессирующая;

· флюктуирующая;

· с улучшением.

4. По остроте заболевания:

· внезапная (идиопатическая) – развивается в срок до 12 часов
· острая – развивается в течение 1-3 суток и сохраняется до 1 месяца от начала заболевания

· подострая – 1-3 месяца от начала заболевания;

· хроническая (стойкая) – более 3 месяцев или отсутствие анамнестических данных о начале заболевания.

5. По срокам речевого развития:

· доречевая (долингвальная – до овладения речью, до 2-х лет);

· послеречевая (постлингвальная – после овладения речью, после 5 лет);
· перилингвальная (в период овладения речью от 2 до 5 лет).
6. Классификация по уровню локализации в слуховом анализаторе патологического процесса:
· кондуктивная тугоухость – вызвана нарушением звукопроведения (патологический процесс локализуется в наружном слуховом проходе, среднем ухе, перилимфе внутреннего уха);

· нейросенсорная тугоухость – вызвана нарушением звуковосприятия (патологический процесс локализуется в улитке (в органе Корти), спиральном ганглии, слуховом нерве, подкорковых и корковых отделах слуховой системы); 

· слуховая нейропатия (заболевание спектра аудиторных нейропатий) – нарушения, выделяемые из структуры нейросенсорной тугоухости, вызванные патологией сенсорных элементов (внутренних волосковых клеток), синапсов, слухового нерва, структурных элементов ствола мозга;

· смешанная – вызвана нарушением звукопроведения и звуковосприятия.
2. Диагностика тугоухости, медицинские показания и противопоказания к применению методов диагностики

Задачами диагностического аудиологического обследования является определение состояния слуховой функции для каждого уха. При выявлении патологии слуха определяется тип и степень тугоухости, конфигурация аудиограммы в зависимости от частоты, анализируются факторы риска возникновения тугоухости, решается вопрос о необходимости коррекции снижения и выбирается способ коррекции, определяется дальнейшая тактика (ре)абилитации, назначаются дополнительные обследования и последующие встречи.

Выбор тестов для обследования полностью зависит от возраста и уровня развития обследуемого ребенка.

0-6 месяцев: основными методами обследования слуха в этом возрасте являются объективные методики: регистрация коротколатентных слуховых вызванных потенциалов (КСВП), запись частотно-специфичных вызванных потенциалов (стационарные слуховые вызванные потенциалы, ASSR, или КСВП при стимуляции тональными посылками, Chirp-тонами), импедансометрия с высокочастотным зондирующим тоном, регистрация вызванной отоакустической эмиссии (ОАЭ). Данные поведенческой аудиометрии позволяют уточнить частотно-специфическую информацию об порогах слуха младенца и служат для перекрестной проверки с данными электрофизиологических исследований [9].  
6 месяцев - 3 года: равноправно используются как объективные (КСВП, ASSR, импедансометрия, ОАЭ), так и субъективные методы исследования слуха (в зависимости от возраста и уровня развития ребенка используются оценка безусловно-ориентировочных реакций, аудиометрия со зрительным подкреплением, игровая аудиометрия), сурдопедагогическое тестирование. Обязательно проводится сопоставление результатов разных методик. При наличии расхождения между полученными данными проводятся дополнительные, повторные обследования.
старше 3 лет: тональная пороговая аудиометрия проводится по методике, соответствующей уровню развития ребенка (со зрительным подкреплением, в игровой форме или по стандартной методике). Для оценки функционального состояния среднего уха и улитки проводится импедансометрия и регистрация ОАЭ. Регистрация КСВП и ASSR используется для уточнения данных тональной пороговой аудиометрии в основном у детей младше 6 лет. При необходимости проводится речевая аудиометрия в формате закрытого или открытого выбора в зависимости от речевого развития ребенка. 
Программа универсального аудиологического скрининга новорожденных 
и детей 1-го года жизни
С целью раннего выявления врожденной тугоухости рекомендовано проведение аудиологического скрининга всем новорожденным в первые дни жизни [2, 3, 10]. Рекомендованным стандартом для детей, родившихся доношенными, является:

1. Скрининговое исследование слуха у всех новорожденных в возрасте до 1 месяца;

2. Подтверждающая аудиологическая диагностика детей, выявленных аудиологическим скринингом, в возрасте до 3 месяцев (2 этап скрининга);

3. Начало индивидуальной программы помощи детям с подтвержденной тугоухостью в возрасте до 6 месяцев.

В России программа универсального аудиологического скрининга новорожденных и детей 1-го года жизни реализуется с 2008 года на государственном уровне [11-13]. Протокол программы предписывает на 1-м этапе проведение всем новорожденным регистрацию ОАЭ на 3-4-е сутки жизни в родильном доме. В случае, если ребенок переводится в отделение патологии новорожденных, 1-й этап скрининга проводится при выписке из этого отделения. В случае отсутствия четкого ответа на одно или оба уха ребенку проводят повторную регистрацию ОАЭ в поликлинике в 1 месяц. Также в поликлинике проходят 1‑й этап скрининга дети, у которых отсутствуют данные о проведении аудиологического скрининга, не проходившие скрининг в родильном доме и дети, рожденные вне родовспомогательного учреждения. По результатам тестирования в поликлинике дети с отсутствием четкого ответа на одно или оба уха направляются на 2-й этап в специализированные сурдологические центры/кабинеты для проведения расширенного аудиологического обследования в возрасте до 3 месяцев. Также на 2-м этапе должны быть обследованы дети с факторами риска по тугоухости вне зависимости от результатов 1-го этапа. 

Детям, находившимся в палатах интенсивной терапии более 48 часов, рекомендуется при наличии технической возможности аудиологический скрининг с использованием регистрации КСВП для выявления/исключения слуховой нейропатии (заболеваний спектра аудиторных нейропатий) [2, 3, 13]. 

Необходимо направление на аудиологическое обследование независимо от результатов 1-го этапа скрининга детей со следующими факторами риска по тугоухости и глухоте [2, 3, 13, 14]: 

1. Наличие ближайших родственников, имеющих нарушения слуха с детства;

2. Синдромы, ассоциированные с нарушением слуха;

3. Челюстно-лицевые аномалии (за исключением ушных привесков, изолированной расщелины верхней губы);

4. Внутриутробные инфекции (ЦМВИ, краснуха, токсоплазмоз, сифилис);

5. Пребывание в отделении реанимации и интенсивной терапии новорожденных более 48 часов;

6.  Недоношенность 32 недели и менее или очень низкая масса тела (менее 1500 г) при рождении;

7. Тяжелая гипербилирубинемия (требующая заместительного переливания крови);

8. Тяжелое гипоксически-ишемическое/геморрагическое поражение центральной нервной системы (ЦНС);

9. Применение ототоксических препаратов.

Все родители должны получать информацию в письменной форме о ключевых этапах развития у ребенка слуха, речи и языка, а также информацию о факторах риска развития прогрессирующей или отсроченной тугоухости. В случае возникновения задержки развития слуха, речи или языка ребенка на любом этапе он должен быть направлен на соответствующее возрасту исследование слуха. 
2.1 Жалобы и анамнез

Основными признаками стойкой тугоухости является отсутствие или сомнительная реакция ребенка на окружающие звуки и речь, задержка развития понимания речи окружающих и собственной устной речи у ребенка. Для тугоухости, развившейся после формирования устной речи, характерен распад речи (отсутствие новых слов, ухудшение звукопроизношения вплоть до полного исчезновения устной речи при потере слуха до 5 лет). Дети старшего возраста могут отмечать снижение слуха, нарушение разборчивости речи, шум в ушах. 

Среди данных анамнеза особое внимание стоит уделять состоянию слуха у ближайших родственников, течению беременности, гестационному возрасту на момент родов, особенностям течения родов, массе тела при рождении, оценке по шкале Апгар, течению перинатального периода, наличию инфекционных и соматических заболеваний, в том числе рецидивирующих заболеваний среднего уха в раннем возрасте, диспансерному наблюдению у других специалистов.
2.2 Физикальное обследование

· Рекомендовано проведение осмотра ЛОР-органов, в том числе отоскопии.
Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – IV)
Комментарии: выявление заболеваний ЛОР-органов позволяет предположить причину нарушения слуха и определяет тактику диагностики и реабилитации. Физикальное обследование позволяет исключить нарушение звукопроведения по причине обтурации или стеноза/атрезии слухового прохода. Следует при проведении общего осмотра обращать внимание на особенности лицевого скелета для выявления синдромов, связанных с нейросенсорной тугоухостью.
2.3 Лабораторные диагностические исследования

· Рекомендуется молекулярно-генетическое исследование на мутации в гене GJB2 всем детям с несиндромальной двусторонней СНТ любой степени для подтверждения или исключения наследственного характера заболевания [2, 4].

Уровень убедительности рекомендаций - В (уровень достоверности доказательств 3)

2.4 Инструментальные диагностические исследования

· Рекомендуется проведение аудиологического скрининга, основанного на регистрации ОАЭ, всем новорожденным перед выпиской из родильного дома  и/или в поликлинике в срок до 1 месяца жизни [2, 3].
Уровень убедительности рекомендаций - А (уровень достоверности доказательств 1)

Комментарии: рекомендуется проведение аудиологического скрининга детям, у которых отсутствуют данные о его проведении, в возрасте до 3 месяцев жизни. При обращении в более поздние сроки в связи сомнительной реакцией ребенка на звуки рекомендуется направление на полное аудиологическое обследование в специализированные центры. 
Рекомендуется при наличии технической возможности проведение аудиологического скрининга, основанного на регистрации КСВП, всем новорожденным, находившимся в отделении реанимации и интенсивной терапии более 48 часов, перед выпиской из медицинского учреждения. При отсутствии технической возможности регистрация КСВП у этих детей должна проводиться в сурдологическом центре (кабинете)  [2, 3, 15, 16]. 
Уровень убедительности рекомендаций - А (уровень достоверности доказательств 1)

Комментарии: в данной популяции новорожденных высокий риск развития слуховой нейропатии (заболеваний спектра аудиторных нейропатий), при которых аудиологический скрининг, основанный на регистрации ОАЭ, нечувствителен.

Уровень убедительности рекомендаций - В (уровень достоверности доказательств 3)

Комментарии: в популяции новорожденных высокого риска вероятно развитие отсроченной или прогрессирующей тугоухости.
· Рекомендуется проведение регистрации КСВП в сурдологическом центре (кабинете) детям, выявленным на 1-м этапе универсального аудиологического скрининга новорожденных, детям в возрасте до 3 лет с факторами риска по тугоухости, детям в возрасте до 3 лет с задержкой развития для оценки функционального состояния слуховых проводящих путей [2, 3, 11, 12, 16].
Уровень убедительности рекомендаций - А (уровень достоверности доказательств 1)

Комментарии: Регистрация КСВП является одним из основных методов оценки слуховой функции у детей раннего возраста. Исследование проводится по воздушной и при необходимости по костной проводимости [1, 2, 17].
· Рекомендуется проведение регистрации стационарных стволомозговых слуховых вызванных потенциалов (ASSR) или КСВП на частотно-специфические стимулы с целью уточнения порогов слуха во всем речевом диапазоне частот [1, 2, 16, 17].

Уровень убедительности рекомендаций - В (уровень достоверности доказательств 2)

Комментарии: регистрация ASSR или КСВП на частотно-специфические стимулы проводится для детей раннего возраста с целью получения частотно-специфичной информации в речевом диапазоне частот. 
Метод регистрации ASSR не может использоваться изолировано и этому методу всегда предшествует запись КСВП на щелчок. 
Регистрация ASSR не используется (является неинформативной) у детей с подтвержденным диагнозом слуховая нейропатия (диагностика слуховой нейропатии основывается на данных регистрации КСВП, ОАЭ, микрофонного потенциала улитки) [1, 18].
· Рекомендуется проведение регистрации ОАЭ (задержанной вызванной ОАЭ и/или ОАЭ на частоте продукта искажения) с целью оценки функции улитки [1, 2, 16, 17].

Уровень убедительности рекомендаций - В (уровень достоверности доказательств 2)

Комментарии: регистрация ОАЭ проводится для топической диагностики, а также с целью получения более подробной частотно-специфичной информации, дополняя данные регистрации КСВП при стимуляции щелчком.

· Рекомендуется проведение импедансометрии (тимпанометрии и акустической рефлексометрии) [1, 2, 17]. 

Уровень убедительности рекомендаций - В (уровень достоверности доказательств 3)

Комментарии: у детей в возрасте до 6 месяцев тимпанометрия проводится с использованием высокочастотного зондирующего тона (обычно 1000 Гц). 
· Рекомендуется проведение тональной пороговой аудиометрии со зрительным подкреплением детям в возрасте от 6 месяцев до 2 лет [1-3, 19].

Уровень убедительности рекомендаций - В (уровень достоверности доказательств 4)

Комментарии: Исследование повторяется на частотах 250-4000 Гц. Пороги измеряются для каждого уха отдельно, возможно исследование по костной и воздушной проводимости.
· Рекомендуется проведение тональной пороговой аудиометрии в игровой форме детям в возрасте от 2 до 5 лет [1, 2]. 

Уровень убедительности рекомендаций - В (уровень достоверности доказательств 4)

Комментарии: Пороги определяются на частотах 125-8000 Гц для каждого уха отдельно. Исследование проводится по воздушной и костной проводимости.

· Рекомендуется проведение тональной пороговой аудиометрии по стандартной методике для детей старше 5 лет [1, 2, 20]. 

Уровень убедительности рекомендаций - В (уровень достоверности доказательств 3)

Комментарии: пороги определяются на частотах 125-8000 Гц для каждого уха отдельно. Исследование проводится по воздушной и костной проводимости. При необходимости проводится аудиометрия в расширенном частотном диапазоне до 16-20 кГц (в т.ч. с целью мониторинга ототоксичности, оценки воздействия шума на орган слуха и др.). 

· Рекомендуется проведение речевой аудиометрии в тишине и на фоне шумовой помехи детям старше 5 лет [1, 21, 22].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – IV)
Комментарии: речевое тестирование обеспечивает информацию о порогах восприятия и разборчивости речи. Выявление тоно-речевой диссоциации может быть проявлением центральных слуховых расстройств. Это позволяет уточнить диагноз и разработать программу (ре)абилитации, а также оценить эффективность (ре)абилитации.
· Рекомендуется проведение надпороговой аудиометрии (установления порогов дискомфорта, тестов по выявлению центральных слуховых расстройств: диагностика нарушений временной, частотной разрешающей способности и др.) детям старше 7 лет. [1, 21, 23].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – IV) 
Комментарии: используется для определения уровня поражения слухового анализатора. Выявление расстройств центрального отдела слухового анализатора влияет на тактику диагностики и (ре)абилитации. 
2.5 Иные диагностические исследования

· Рекомендуется проведение магнитно-резонансной томографии (МРТ) височных костей в трех проекциях и компьютерной томографии (КТ) височных костей для исключения пороков развития и объемных образований наружного, среднего и внутреннего уха, слухового нерва, мосто-мозжечкого угла [2, 24-28].
Уровень убедительности рекомендаций - В (уровень достоверности доказательств 3)
Комментарии: методы трехмерной визуализации являются основными в диагностике пороков развития слухового аппарата, требующих особой программы (ре)абилитации. 

· Рекомендовано проведение видеоэндоскопического обследования ЛОР-органов 
Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – IV)
Комментарии: выявление заболеваний ЛОР-органов позволяет предположить причину нарушения слуха и определяет тактику диагностики и (ре)абилитации. Видеоэндоскопия позволяет провести осмотр под увеличением и задокументировать результаты обследования, в том числе с целью сравнения с аналогичными данными в динамике после проведенного лечения. Выполняется в случае необходимости детального осмотра ЛОР-органов, при недостаточности физикального осмотра [2, 29, 30].
· Рекомендовано проведение оценки слухоречевого, когнитивного и коммуникативного развития ребенка с нарушением слуха. Оценку слухоречевого развития ребенка проводит сурдопедагог с использованием одного или нескольких опросников. Опросники должны соответствовать возрасту, уровню развития ребенка и цели тестирования, возможно применять следующие шкалы [31-33]: 
· Оценка слухового поведения ребенка раннего возраста (LittlEARS)

· Шкала «Уровни развития слухового восприятия у ребенка с нарушением слуха»
· Шкала «Уровни разборчивости речи ребенка с нарушением слуха»
· PEACH (Родительские наблюдения за слухоречевым развитием ребенка)
· Макартуровский опросник для оценки лексического развития
Сурдопедагогическое тестирование включает оценку слухового восприятия звуков речи у ребенка с использованием метода наблюдений и формализованных тестов батареи тестов «Оценка слухоречевого развития ребенка с КИ/СА» (EARS), а также речевого, языкового и коммуникативного развития ребенка [31, 32].
Оценку общего развития ребенка, в том числе когнитивного, коммуникативного, проводится специалистом (предпочтительно психологом), для этой цели возможно использовать нижеперечисленные анкеты: 

· Шкала KID для оценки развития ребенка до 16 месяцев [34]
· Шкала RCDI-2000 для оценки развития ребенка от 1 года 2 месяцев до 3 лет 6 месяцев [35]
· Анкета M-CHAT для детей в возрасте от 16 до 30 месяцев, направленная на оценку способов коммуникации и взаимодействия [36]

· тест Векслера для оценки уровня интеллектуального развития детей старше 4 лет
· матрица Равена для оценки уровня интеллектуального развития детей старше 5 лет
Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств IV)
Комментарии: Для выявления дополнительных нарушений развития ребенка и построения индивидуальной программы слуховой (ре)абилитации рекомендуется использование одного или нескольких опросников и тестов. Результаты оценки в дальнейшем могут быть использованы при динамическом наблюдении пациента для оценки эффективности слуховой (ре)абилитации.
· Рекомендовано консультирование ребенка врачом-педиатром, при необходимости другими специалистами (неврологом, офтальмологом, генетиком, кардиологом, нефрологом, психологом, психиатром и другими) для выявления дополнительных нарушений развития, влияющих на эффективность (ре)абилитации ребенка с нарушением слуха. 
Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств IV)
Комментарии: 40% детей с нарушением слуха имеют дополнительные расстройства, влияющие на эффективность его (ре)абилитации [37, 38]. Программа (ре)абилитации ребенка с нарушением слуха должна быть комплексной и учитывать различные потребности ребенка.

3. Лечение

3.1 Консервативное лечение

· Рекомендовано консервативное лечение стойкой (хронической) тугоухости [39]

Уровень убедительности рекомендаций - С (уровень достоверности доказательств IV

Комментарии: в случае, если стойкие нарушения слуха носят кондуктивный или смешанный характер и являются результатом патологических состояний ЛОР‑органов, то лечение в первую очередь должно быть направлено на их купирование или возможную коррекцию. Для этого используются медикаментозное лечение, методы физиотерапевтического лечения, а также манипуляции и процедуры, которые проводятся в ЛОР-кабинете [40-43]. Особое внимание следует уделять негнойному (экссудативному) среднему отиту (ЭСО, синонимы: секреторный средний отит, негнойный средний отит), наиболее частому заболеванию среднего уха в педиатрической популяции, который диагностируется у 50‑60% детей в возрасте до 6 лет. ЭСО сопровождается снижением слуха, но нередко протекает без другой клинической симптоматики и часто не диагностируется своевременно. Диагноз ЭСО основывается на данных отоскопии, тимпанометрии, эндоскопии носоглотки, по показаниям выполняются лучевые методы исследования. После проведённого лечения обязателен аудиологический контроль, включающий тимпанометрию и тональную пороговую аудиометрию. Для детей раннего возраста и тех пациентов, у которых невозможно проведение тональной пороговой аудиометрии, проводится регистрация слуховых вызванных потенциалов по воздушной и костной проводимости. При неэффективности медикаментозного лечения, особенно при хроническом или рецидивирующем ЭСО, предлагается хирургическое лечение [44-49]. 

Эффективность консервативного лечения изолированной хронической СНТ у детей не доказана [2]. В случае, если тугоухость обусловлена отосклерозом, то консервативное лечение может быть назначено в активной фазе заболевания [30, 39, 50]. При наличии сопутствующего заболевания, ребёнок диспансерно наблюдается профильным специалистом, лечение его проводится согласно соответствующим стандартам оказания помощи.
3.2 Хирургическое лечение

При неэффективности консервативных методов лечения кондуктивной и смешанной тугоухости для санации очагов хронической инфекции прибегают к хирургическим операциям на ЛОР органах (аденотомия, тонзиллотомия, тонзиллэктомия, риносептопластика, тимпаностомия и т.д.). При наличии у ребёнка врождённых пороков развития челюстно-лицевого скелета, рекомендовано наблюдение челюстно-лицевого хирурга и своевременная хирургическая коррекция (урано-, хейло- ринопластика и т.д.). Хирургические методы лечения (слухоулучшающие операции) применяются при ряде заболеваний слухового анализатора, сопровождающихся кондуктивной или смешанной тугоухостью. При наличии врожденных пороков развития наружного и среднего уха выделяются два направления: функциональная (слухоулучшающая) и эстетическая коррекция. Также к хирургическим методам лечения относятся хирургический этап установки имплантируемого слухового аппарата костного звукопроведения, импланта среднего уха, кохлеарного и стволомозгового имплантов.
· Рекомендуется проведение слухоулучшающих операций при хронических средних отитах, адгезивных средних отитах, тимпаносклерозе и др. [51. При односторонних аномалиях развития наружного и среднего уха с нормальным слухом на здоровой стороне вопрос слухулучшающих мероприятий может быть отложен до 10-12-летнего возраста ребенка. При двустороннем заболевании показана ранняя коррекция (с первых месяцев жизни) при помощи аппаратов костного звукопроведения на мягком бандаже. Начиная с возраста 5 лет, появляется возможность имплантации аппаратов костного звукопроведения как альтернатива использования неимплантируемых костных слуховых аппаратов. В дальнейшем необходимо сделать выбор между применением имплантируемых/неимплантируемых систем костного звукопроведения, импланта среднего уха и выполнением реконструкции наружного слухового прохода и барабанной полости. При обнаружении холестеатомы или стойкого рецидивирования воспалительного процесса в стенозированном наружном слуховом проходе каналопластика выполняется в любом возрасте [42, 44, 52-57].
Уровень убедительности рекомендаций – B (уровень достоверности доказательств III)
Комментарии: полиморфизм нарушений в системе звукопроведения, развивающийся при хронических средних отитах, адгезивных средних отитах, тимпаносклерозе, определяет разнообразие методик хирургической реконструкции. Известны различные классификации тимпанопластики (оссикулопластики) в зависимости реконструкции слуховой цепи. Для оссикулопластики рекомендованы как аутотрансплантаты (аутонаковальня, аутохрящ и аутокость), так и протезы в зависимости от предпочтений хирургов. Показания и противопоказания для проведения этих методик, типы и варианты и этапы операций подробно представлены в клинических рекомендациях по тимпаносклерозу [52].
· Рекомендуется проведение операции установки имплантируемого слухового аппарата костного звукопроведения при стойкой кондуктивной тугоухости [58].
Уровень убедительности рекомендаций – B (уровень достоверности доказательств III)
Комментарии: показания – двусторонняя стойкая кондуктивная тугоухость с порогами слуха по костной проводимости не более 40 дБ при невозможности использования слухового аппарата воздушного проведения. Противопоказания: наличие сопутствующих патологий, препятствующих проведению хирургического лечения, возраст до 5 лет.
· Рекомендуется проведение операции установки импланта среднего уха в случае двусторонней кондуктивной, нейросенсорной или смешанной тугоухости [2, 59].

Уровень убедительности рекомендаций – B (уровень достоверности доказательств III)

Комментарии: показания – невозможность использования слухового аппарата воздушного проведения; стабильная слуховая функция в течение 24 месяцев; потеря слуха не более 55 дБ на 500 Гц и не более 75 дБ на частотах 2‑4 кГц; отсутствие обострения воспалительного процесса в среднем ухе. Противопоказания: наличие сопутствующих патологий, препятствующих проведению хирургического лечения, возраст до 5 лет.
· Рекомендуется проведение операции установки кохлеарного импланта при двусторонней нейросенсорной тугоухости IV степени и глухоте [2, 17, 31]. 

Уровень убедительности рекомендаций – B (уровень достоверности доказательств III)
Комментарии: показания – 
· Хроническая двусторонняя сенсоневральная тугоухость IV степени со средними порогами слуха 80 дБ и более в диапазоне частот 500-4000 Гц по данным комплексного обследования слуха, включая данные регистрации КСВП.
· Пороги слухового восприятия в свободном звуковом поле при использовании оптимально подобранных слуховых аппаратов (бинауральное слухопротезирование), превышающие 55 дБ на частотах 2-4 кГц.
· Отсутствие выраженного улучшения слухового восприятия речи от применения оптимально подобранных слуховых аппаратов при высокой степени двусторонней нейросенсорной тугоухости по крайней мере, после пользования аппаратами в течение 3–6 месяцев согласно заключению сурдопедагогической комиссии.
Абсолютные противопоказания для проведения кохлеарной имплантации:
· Полная аплазия внутреннего уха (аномалия Michel).
· Полная облитерация улитки.
· Наличие тяжелых соматических, неврологических и психических заболеваний, препятствующих проведению хирургической операции под общей анестезией, использованию КИ и послеоперационной слухоречевой реабилитации. 
Относительные противопоказания для проведения кохлеарной имплантации:
· Отсутствие мотивации, социально-психологических возможностей для длительного реабилитационного процесса у пациента (родителей, законного представителя или доверенного лица пациента).
· Частичная облитерация улитки (по решению врачебной комиссии центра, который проводит хирургическое лечение).
· Аномалии развития улитки и слухового нерва (по решению врачебной комиссии центра, который проводит хирургическое лечение).
· Острые или хронические воспалительные заболевания ЛОР-органов в стадии обострения.
· Ретрокохлеарная патология (по решению врачебной комиссии центра, который проводит хирургическое лечение).
· Хроническая двусторонняя сенсоневральная тугоухость IV степени (глухоты) на одном ухе и тугоухостью  II-III степени на втором ухе (по решению врачебной комиссии центра, который проводит хирургическое лечение  и сурдопедагогическому заключению).

Показания для проведения двусторонней (билатеральной) кохлеарной имплантации:
I.          Показания для одномоментной двусторонней (билатеральной) кохлеарной имплантации - хроническая двусторонняя нейросенсорная тугоухость IV степени и глухота после перенесенного менингита (с предоставлением выписки из стационара) и по решению врачебной комиссии центра, который проводит хирургическое лечение.
II.        Показания для последовательной двусторонней (билатеральной) кохлеарной имплантации:
· Хроническая двусторонняя нейросенсорная тугоухость IV степени и глухота при наличии рентгенологических признаков оссификации/облитерация улитки вследствие перелома височных костей и отосклероза по решению врачебной комиссии центра, который проводит хирургическое лечение.
· Комбинированные или изолированные аномалии развития внутреннего уха по решению врачебной комиссии центра, который проводит хирургическое лечение. При указанных аномалиях развития внутреннего уха количество клеток спирального ганглия уменьшено, односторонняя кохлеарная имплантация может быть недостаточной для достижения удовлетворительного эффекта слухоречевой реабилитации.
· Наличие у пациента нарушений зрения (слабовидящие и слепые) для обеспечения лучших возможностей ориентации в пространстве и восприятия речи в шуме, поскольку у этих пациентов нет возможности воспринимать речь слухо-зрительно.

· Наличие положительной динамики формирования слуха и речи, успешной социальной адаптации, активно проводимой психолого-педагогической реабилитации после односторонней кохлеарной имплантации при высокой мотивации пациентов и их родителей (законных представителей, доверенных лиц) на основании заключения врачебной комиссии центра, выполняющего хирургическое лечение. При этом объем выполнения последовательной билатеральной кохлеарной имплантации не должен превышать 15% от годового объема оказания данного вида медицинской помощи в учреждении. 
· Рекомендуется рассмотрение врачебной комиссией вопроса о проведении операции установки стволомозгового импланта при двусторонней глухоте, обусловленной: повреждением слуховых нервов (пациенты с нейрофиброматозом 2 типа, после черепно-мозговых травм); значительной или полной оссификацией улиток; аплазией слуховых нервов или улиток [31, 60, 61]. 

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств IV)
Комментарии: показания – двухсторонняя глухота, обусловленная повреждением слуховых нервов (пациенты с нейрофиброматозом 2 типа, после черепно-мозговых травм); значительной или полной оссификацией улиток; аплазией слуховых нервов или улиток. Противопоказания: наличие сопутствующих патологий, препятствующих проведению хирургического лечения; отсутствие мотивации к проведению операции и послеоперационной слухоречевой (ре)абилитации, социально-психологических возможностей для длительного (ре)абилитационного процесса у пациента, родителей, членов семьи или опекунов пациента.
· Рекомендуется проведение неврологического, офтальмологического и при необходимости другого лечения в программе комплексной (ре)абилитации при наличии у ребенка дополнительных нарушений (по назначению соответствующих специалистов).

· Целесообразность проведения эстетической коррекции при наличии врожденных пороков развития наружного и среднего уха и возраст её проведения решается индивидуально и зависит от того, одно- или двусторонним является процесс, выраженности психосоциальных нарушений, степени микротии, а также выбранного способа лечения. При одностороннем пороке операция выполняется в возрасте старше 10 лет после завершения роста здоровой ушной раковины для сохранения симметрии. При двусторонней патологии операция может быть выполнена в 8-9 лет. Возможно также создание съемной ушной раковины на имплантируемых опорах или имплантируемых магнитных фиксаторах. Следует помнить, что реконструктивно-пластические операции, направленные на формирование ушной раковины и наружного слухового прохода, восстановление структур среднего уха, являются технически сложными и не всегда приносят ожидаемый эстетический и функциональный результат [44, 54, 55, 57, 62, 63].

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств IV)
Комментарии: своевременное лечение дополнительных заболеваний у ребенка с нарушением слуха повышает эффективность его слухоречевой (ре)абилитации. 
4. Реабилитация

После выявления патологии слуха по результатам диагностического обследования определяется тактика ведения пациента (индивидуальная программа помощи для пациента). (Ре)абилитационные мероприятия могут включать: различные виды слухопротезирования (коррекцию слуховой функции); сурдопедагогическую и психологическую помощь ребенку; информационную и психологическую поддержку семьи и ребенка; социальную поддержку ребенка; диспансерное наблюдение. При оформлении инвалидности составляется ИПРА (индивидуальная программа реабилитации/абилитации) с указанием (ре)абилитационных мероприятий и технических средств реабилитации (ТСР). Индивидуальная программа помощи должна начинаться сразу после выявления нарушения слуха у ребенка.

4.1. Коррекция нарушенной слуховой функции с помощью технических средств реабилитации
· Рекомендовано для коррекции нарушенной слуховой функции использование технических средств реабилитации, которые можно подразделить на [1, 31, 32, 60-66]:

· слуховые аппараты (СА) воздушного проведения;
· СА костного проведения (имплантируемые или неимплантируемые); 
· импланты среднего уха; 
· кохлеарные импланты (КИ); 
· стволомозговые слуховые импланты (СМСИ)
· системы CROS/BiCROS;
· вспомогательные слуховые устройства
Использование имплантируемых устройств рассмотрено в разделе 3.2 «Хирургическое лечение».
Уровень убедительности рекомендаций – В (уровень достоверности доказательств III)
Рекомендовано слухопротезирование при наличии у ребенка двусторонней хронической тугоухости со средними порогами слуха (на частотах 500, 1000, 2000 и 4000 Гц) по воздушной проводимости на лучше слышащем ухе более 40 дБ [2]. При наличии двусторонней хронической тугоухости I степени (средний порог слуха 26‑40 дБ) на лучше слышащем ухе (или обоих ушах) и при корригируемой односторонней тугоухости показано проведение дополнительного обследования (речевое тестирование, психолого-педагогическая оценка), а также пробное слухопротезирование с применением СА и/или FM-систем с комплексной оценкой эффективности (см. ниже), по результатам которой принимается окончательное решение о целесообразности слухопротезирования в каждом конкретном случае. В случае некорригируемой односторонней тугоухости (глухоты) может быть рекомендовано использование FM-систем с приемником, совмещенным со СА открытого типа (без дополнительного усиления), размещаемым в нормально слышащем ухе, либо системы CROS (контралатеральной передачи сигнала) [32,  67].
Противопоказания к слухопротезированию:

· Острое снижение слуха, которое может свидетельствовать об остром заболевании или обострении хронического заболевания, требующем тщательной диагностики и лечения иными методами.

· При протезировании СА воздушного звукопроведения: гнойно-воспалительные заболевания наружного или среднего уха в стадии обострения, которые могут быть усугублены обтурацией наружного слухового прохода ушным вкладышем.
· В ряде случаев заболевания, сопровождающиеся тяжелыми головокружениями, могут являться противопоказанием к слухопротезированию.
Уровень убедительности рекомендаций – B (уровень достоверности доказательств III)

Комментарии: процедура слухопротезирования СА воздушного звукопроведения содержит следующие этапы, которые подробно рассмотрены ниже:

1) Выбор мощности и модели (технических характеристик) СА; 

2) Изготовление индивидуального ушного вкладыша для заушных моделей СА; корпуса для внутриушных моделей СА;

3) Измерение параметров реального уха. Рекомендовано измерение разницы между реальным ухом и куплером (RECD) при слухопротезировании ребенка.
4) Первичная настройка СА и верификация параметров настройки СА;

5) Валидация параметров настройки СА.

Выбор модели СА:

Рекомендуется использование моделей СА, имеющие следующие характеристики: 
· цифровая обработка сигнала;

· компрессия в широком динамическом диапазоне (WDRC);

· возможность компьютерного программирования согласно аудиограмме;

· возможность использования независимых расчетных формул, рекомендованных для детского слухопротезирования (DSL v.5, NAL NL2); 
· возможность применения для настройки результатов измерений в реальном ухе;

· наличие системы подавления обратной связи;

· наличие цифрового шумоподавления;

· при наличии крутонисходящих и нестандартных аудиограмм наличие не менее 6-8 частотных полос для селективной регулировки усиления;
· наличие каналов компрессии, оптимальное количество которых выбирается индивидуально исходя из рельефа аудиограммы, типа, степени тугоухости, возраста ребенка и других факторов;

· наличие функции понижения частоты (функция частотной транспозиции, нелинейной частотной компрессии и т.п.) для детей с высокой степенью тугоухости/крутонисходящей, обрывистой аудиограммой;

· наличие адаптивной направленности микрофона (с возможностью переключения в режим всенаправленного микрофона);

· возможность сопряжения с беспроводными аксессуарами, включая FM-системы;
· дополнительные возможности для детей раннего и дошкольного возраста: блокировка батарейного отсека, детский рожок, световая индикация включенного аппарата и др.
Выбор мощности аппарата производится индивидуально на основании степени тугоухости и особенностей аудиометрической кривой. 
· Тип СА по месту расположения на теле человека (внутриканальный, внутриушной, заушный, с выносным ресивером): выбор зависит от данных аудиологического обследования, требуемого усиления (выходной мощности); возраста пациента; формы и размеров наружного слухового прохода; возможностей и потребностей пациента, наличия эффекта окклюзии и опыта использования ТСР, эстетических предпочтений и др. Для детей предпочтительными являются СА заушного типа, однако для детей старше 16 лет в ряде случаев врачом-сурдологом могут быть выбраны СА другого типа расположения [68].

· Монауральное или бинауральное слухопротезирование: использование двух СА при отсутствии противопоказаний рекомендовано всем детям с двусторонней тугоухостью, независимо от симметричности потери слуха за исключением особых случаев (напр., ухудшение разборчивости речи при бинауральном восприятии по сравнению с результатами монаурального восприятия). 
Слухопротезирование заушными СА должно проводиться только с использованием индивидуального ушного вкладыша .

В соответствии с Приказом Министерства здравоохранения РФ № 178н от 09 апреля 2015 г «Об утверждении Порядка оказания медицинской помощи населению по профилю «сурдология-оториноларингология» в перечень оборудования сурдологического кабинета должен входить комплект СА для пробного слухопротезирования. Пробное слухопротезирование проводится в сурдологическом кабинете для принятия решения о целесообразности слухопротезирования детей с относительными показаниями (I степень тугоухости или односторонняя тугоухость), а также для детей с IV степенью, глухотой перед операцией КИ. Результаты подбора СА должны быть зафиксированы в медицинской документации пациента. При назначении ТСР следует указывать в заключении технические характеристики оптимально подобранного ТСР. 

Настройка СА и верификация параметров коррекции:
Настройка СА начинается с внесения в программу настройки данных тональных порогов слуха (не менее 2 частот); результатов измерения разницы между реальным ухом и куплером, RECD (при наличии). При использовании данных аудиометрии по слуховым вызванным потенциалам (КСВП, ASSR) для оценки порогов слуха следует использовать поправочные коэффициенты. У детей со слуховой нейропатией результаты электрофизиологического тестирования (объективной аудиометрии) используются только для постановки диагноза; тональные пороги слуха, показания к слухопротезированию, выбор типа, мощности аппарата и параметров его первичной настройки определяются по данным тональной пороговой аудиометрии, проводимой в соответствии с уровнем развития ребенка (со зрительным подкреплением, игровой или стандартной форме). Настройка СА детям должна проводиться только по международным расчетным формулам DSL v.5 или NAL-NL2.
Рекомендовано при наличии технической возможности проведение электроакустической верификации выходных параметров и функций СА. Для верификации используется измерение выходных характеристик СА в куплере, на основании которого получают прогнозируемый выходной уровень СА в реальном ухе (после измерения RECD; предпочтительный метод, особенно у детей до 3 лет), либо измерение выходного уровня слухового аппарата в реальном ухе – REAR. При электроакустической верификации производится измерение выходных характеристик СА при входных уровнях 55 дБ, 65 дБ и 75 дБ, а также уровня насыщения (ВУЗД 90). Для этой процедуры требуется система для измерений в реальном ухе (анализатор слуховых аппаратов). В соответствии с Приказом МЗ РФ № 178н от 09 апреля 2015г. «Об утверждении Порядка оказания медицинской помощи населению по профилю «сурдология-оториноларингология» в перечень оборудования сурдологического центра должен входить анализатор слуховых аппаратов. Процедуру верификации целесообразно проводить после каждой настройки или ремонта СА, изготовления новых индивидуальных ушных вкладышей, изменения акустической конфигурации СА. 

Оценка функционального усиления проводится посредством измерения тональных порогов слуха с СА на частотах 250, 500, 1000, 2000, 4000 Гц в звуковом поле и соотнесения с порогами слуха без СА. При бинауральном слухопротезировании исследование проводится отдельно для левого и правого СА. Данная оценка позволяет оценить восприятие в СА тихих звуков разных частот, однако она не может использоваться как единственный метод верификации настроек параметров усиления СА воздушного звукопроведения. Данный метод особенно рекомендуется применять при невозможности проведения электроакустической верификации, а именно для аппаратов костного звукопроведения, различных типов слуховых имплантов. 
Основные этапы настройки и верификации СА должны быть отражены в медицинской документации пациента. 

· Рекомендуется слухопротезирование СА костной проводимости (неимплантируемые на оголовье/мягкой ленте) детям до 5 лет. Показания к использованию имплантируемых СА костного звукопроведения приведены в разделе 3.2.
Уровень убедительности рекомендаций – B (уровень достоверности доказательств III)
Комментарии: показания – стойкая кондуктивная или смешанная тугоухость с порогами слуха по костной проводимости не более 40 дБ и/или невозможность использования СА воздушного проведения (полная атрезия наружного слухового прохода, частичная атрезия наружного слухового прохода в сочетании с микротией/анотией, злокачественный наружный отит, хронический гнойный средний отит в дооперационном периоде с рецидивирующим течением, после радикальных санирующих операций и т.п.).

· Оценка эффективности слухопротезирования и программы (ре)абилитации. Она проводится регулярно не реже 1 раза в 6 месяцев с использованием следующих методов: 

· Аудиологические методы:

· оценка тональных порогов слуха с СА или слуховыми имплантами в звуковом поле для каждого уха
· оценка восприятия речи методом речевой аудиометрии с СА или слуховыми имплантами в звуковом поле для детей старше 5 лет  при достаточном уровне развития речи (формат тестирования – открытый или закрытый выбор слов – зависит от уровня развития речи у ребенка); используются речевые тесты как в тишине, так и на фоне шумовой помехи. 
· Анкетирование родителей/опекунов/ребенка/педагогов. 

Сурдопедагог проводит оценку слухового и слухоречевого развития ребенка с ТСР, используя методы наблюдения, тестирования и анкетирования родителей. Для этой цели используются анкеты, приведенные в разделе 2.2, а также опросник: [31, 32]:
· шкала слуховой интеграции
· Для оценки уровня развития слухоречевых навыков у ребенка с ТСР используются формализованные тесты батареи тестов «Оценка слухоречевого развития ребенка с КИ/СА» (EARS).
Комментарии: при валидации обязательно использование нескольких методов - одного или двух аудиологических, одной из анкет и сурдопедагогического тестирования. Результаты оценки фиксируются в медицинской документации пациента. Критерии эффективности слухопротезирования: положительная динамика в слуховом и речевом/коммуникативном развитии ребенка, увеличение процента разборчивости слов в тишине (при возможности проведения тестирования). 
При неудовлетворительных результатах валидации проводится анализ возможных причин низкой эффективности (ре)абилитации (анализируется диагностический этап; определение тактики лечения; выбор технического средства для коррекции слуховой функции; оперативный этап, если он проводился; настройка выбранного устройства; психолого-педагогическая работа и др.). По возможности эти причины минимизируются или устраняются. После этого проводится повторная валидация через 1-3 месяцев. Основные внесенные изменения и результаты повторной валидации фиксируются в медицинской документации пациента.

Уровень убедительности рекомендаций – C (уровень достоверности доказательств IV)
· Вспомогательные устройства для слабослышащих/глухих пациентов: 

· персональные и коллективные FM-системы
· индукционные системы
· цифровые системы (выносные микрофоны, беспроводные стримеры)

· телефонные аппараты со встроенным усилителем сигнала
· телевизор для приема программ со скрытыми субтитрами (с телетекстом) – для детей, владеющих навыком беглого чтения)
· различные вибрационные, световые, вибрационно-световые сигнализаторы звука

· телефоны с текстовым выходом – для детей, владеющих навыком беглого чтения
Уровень убедительности рекомендаций – C (уровень достоверности доказательств IV)
Комментарии: при выборе СА должна рассматриваться возможность использования FM-систем. Все дети, использующие СА/КИ/СМСИ (или рассматривающиеся как кандидаты на слухопротезирование) являются потенциальными кандидатами на использование вспомогательных слуховых технологий. Особую актуальность данные технологии приобретают у детей школьного возраста, а также у детей с высокой степенью тугоухости, при слуховой нейропатии, центральных слуховых расстройствах. Выбор вспомогательного слухового устройства производится индивидуально в зависимости от возраста ребенка, степени тугоухости, способа его слухопротезирования и типа СА, речевого процессора. При сопряжении устройства со СА, речевым процессором необходима настройка исходной программы, позволяющей автоматически начать прием сигнала от передатчика при его включении. Одним из ключевых факторов успешности применения вспомогательных слуховых устройств является осведомленность педагогов о правилах эксплуатации и их мотивированность. Необходима электроакустическая верификация индивидуальной FM-системы для оценки качества ее функционирования.
Начальный этап слухопротезирования и адаптация к ТСР

Необходимо предоставить родителям исчерпывающую информацию по уходу и использованию ТСР в устной и письменной форме.
На этапе адаптации необходимо участие сурдопедагога для оценки слуховых реакций ребенка на звуки без и с ТСР, развитии слухового восприятия и речи у ребенка, выявлении проблем использования ТСР ребенком, обучения родителей развития слуха и речи у ребенка с ТСР в домашних условиях. Необходимо тесное взаимодействие специалистов между собой, с родителями, их информирование о предстоящих этапах программы помощи, вовлечение семьи в процесс (ре)абилитации ребенка с нарушением слуха. Дальнейшая программа (ре)абилитации разрабатывается и осуществляется мультидисциплинарной командой специалистов с активным участием семьи.
Временные сроки этапа слухопротезирования и адаптации к СА/КИ: при составлении программы (ре)абилитации пациента определяется индивидуальный график последующих посещений специалистов. 

После первичной настройки, в период адаптации к СА (обычно в течение 1-3 месяцев) проводится не менее 1-4 повторных консультации сурдолога, сурдопедагога, включающих оценку эффективности слухопротезирования (валидацию), выявление проблем использования СА, при необходимости коррекцию настроек СА по результатам валидации, а также по результатам наблюдений родителей и специалистов за реакциями ребенка. Периодичность повторных настроек определяется в каждом случае индивидуально в зависимости от возраста ребенка, диагноза, типа аппарата и других факторов. В течение первых двух лет использования СА рекомендован контроль настроек не реже одного раза в 3 месяца. После достижения оптимальной настройки осуществляется повторное наблюдение врачом‑сурдологом. Основные результаты консультаций фиксируются в медицинской документации пациента. Частота наблюдения индивидуальна и зависит от возраста ребенка, уровня развития слуховых и речевых навыков, сопутствующей патологии. Рекомендовано 1 раз в 3 месяца для детей до 2 лет, 1 раз в 6 месяцев до 6-7 лет, далее – 1‑2 раза в год. Детям-пользователям СА/КИ показано диспансерное наблюдение врача-оториноларинголога и врача сурдолога-оториноларинголога. 
4.2. Психолого-педагогическая помощь детям с нарушением слуха 

· Рекомендована психолого-педагогическая помощь: всем детям с нарушениями слуха, в том числе на этапе диагностики (для оценки уровня развития слуха и речи, подтверждения степени тугоухости), до начала слухопротезирования, в его процессе, в период адаптации к СА/КИ/СМСИ, показаны консультации и коррекционно-развивающие занятия с сурдопедагогом, логопедом и психологом с использованием семейно-центрированного подхода; детям с долингвальной и перилингвальной тугоухостью показаны занятия по развитию слухового восприятия с СА/КИ/СМСИ, развитию/коррекции устной речи, коммуникативных навыков и других психических функций; детям с постлингвальной тугоухостью показаны занятия по развитию слухового восприятия с использованием ТСР и формированию компенсаторных стратегий поведения в сложных акустических условиях; всем детям показана оценка эффективности слухопротезирования сурдопедагогическими методами; показаны консультации сурдопедагога и психолога родителям ребенка, другим члена семьи, заботящимся о ребенке, и опекунам, по вопросам, связанным с повышением эффективности использования ТСР, психологической поддержке ребенка, включая обучение близких ребенка навыкам общения с ребенком с нарушением слуха, в том числе, с использованием альтернативных средств коммуникации (при необходимости), воспитания и развития ребенка в ежедневных ситуациях общения, обучения ребенка, самостоятельным занятиям по развитию слухового восприятия и устной речи у ребенка с СА/КИ/СМСИ. У детей до 3-летнего возраста желательно обеспечить непрерывность сурдопедагогических занятий в сурдологических центрах, центрах реабилитации или детских образовательных учреждениях [31, 69-72].

Уровень убедительности рекомендаций - С (уровень достоверности доказательств IV).

Комментарии: психолого-педагогическая помощь ребенку с нарушением слуха включает:

· оценку уровня слухоречевого развития на этапе диагностики тугоухости;

· адаптацию ребенка к ношению СА/КИ/СМСИ и восприятию звуков/речи в ТСР;

· помощь сурдопедагога сурдологу-протезисту в определении оптимальных параметров настройки СА/КИ/СМСИ при первичном протезировании, при коррекции настройки и замене СА/КИ/СМСИ, создании условий для постоянного использования ТСР ребенком;

· развитие/восстановление слухового восприятия звуков и речи с помощью СА/КИ/СМСИ у ребенка после слухопротезирования на коррекционно-развивающих занятиях с сурдопедагогом/логопедом;

· развитие/коррекцию устной речи, языковой системы, коммуникативных навыков и других высших психических функций у ребенка с СА/КИ/СМСИ с учетом дополнительных первичных нарушений развития, выявленных у ребенка на коррекционно-развивающих занятиях с сурдопедагогом/логопедом;
· сурдопедагогическую оценку эффективности слухопротезирования и использования ребенком ТСР для развития слухового восприятия и устной речи, в том числе в ежедневных ситуациях, выявление проблем использования СА/КИ/СМСИ и помощь в решении этих проблем;

· предотвращение и коррекцию вторичных нарушений развития психических функций у ребенка со снижением слуха;

· формирование у ребенка с нарушением слуха компенсаторных стратегий поведения при восприятии речи в сложных акустических условиях;

· психологическую помощь ребенку с нарушением слуха, обучающемуся в различных образовательных условиях (в коррекционных и общеобразовательных);

· психологическую поддержку и помощь близким ребенка в умении принимать информированное решение по вопросам (ре)абилитации, развития, обучения воспитания ребенка с нарушением слуха;
· консультирование близких ребенка по вопросам ухода и использования ТСР, повышения эффективности использования ТСР для развития у ребенка слухоречевого восприятия, устной речи, коммуникативных и других навыков, вопросам коммуникации с ребенком, включая, при необходимости, альтернативные средства коммуникации, вопросам развития и обучения ребенка во время ежедневных дел, созданию благоприятных условий для развития речи у ребенка с нарушенным слухом;

· обучение близких ребенка самостоятельным занятиям по развитию слухоречевого восприятия, устной речи, коммуникативным навыкам у ребенка с СА/КИ/СМСИ в домашних условиях.
Дети с долингвальной и перилингвальной тугоухостью разного типа и степени, использующие СА всех типов (в том числе при замене СА), а также КИ/СМСИ:

· Коррекционно-развивающие занятия с сурдопедагогом и логопедом (развитие слухового и слухо-зрительного восприятия речи у ребенка с СА/КИ/СМСИ; определение оптимальных параметров настройки и режимов использования ТСР; развитие и коррекция произносительной стороны устной речи, языковой системы, речевых коммуникативных навыков; оценка эффективности слухопротезирования сурдопедагогическими методами; обучение ребенка и его родителей/опекунов использованию и уходу за ТСР; консультирование родителей/опекунов ребенка по вопросам, связанным с повышением эффективности использования ТСР; при необходимости обучение ребенка и его родных использованию альтернативных средств коммуникации) – 1-5 раз в неделю в течение 1-7 лет в зависимости от степени снижения слуха и типа ТСР;
· Консультации и занятия с психологом по развитию и коррекции у ребенка различных психических функций (мышление, память, внимание, эмоционально-волевые процессы и др.), формированию у ребенка компенсаторных стратегий поведения, речевых коммуникативных навыков; консультирование родителей/опекунов ребенка по вопросам, связанным с развитием, обучением, воспитанием, психологической поддержкой ребенка с нарушением слуха - 1-50 консультаций/занятий (по рекомендации педиатра, врача-сурдолога и сурдопедагога);

· При организации на базе сурдологического центра курсов слухоречевой реабилитации детей с ТСР в структуре курсов должны быть предусмотрены занятия по музыкальной стимуляции, а также групповые занятия с детьми по развития слуха, речи, речевых коммуникативных навыков в промежутках между индивидуальными занятиями с сурдопедагогом и логопедом.
Дети с постлингвальной тугоухостью разного типа и степени, использующие СА всех типов (в том числе при замене СА), а также КИ/СМСИ:

· Консультации и занятия с сурдопедагогом (адаптация ребенка к восприятию звуков и речи с помощью СА/КИ/СМСИ, развитие слухового и слухо-зрительного восприятия речи с ТСР, определение оптимальных параметров настройки и режимов использования ТСР, оценка эффективности слухопротезирования сурдопедагогическими методами, обучение ребенка и родителей/опекунов уходу и использованию ТСР) – 1-100 занятий в зависимости от степени снижения слуха и типа ТСР;
· Консультации психолога (коррекция психологических последствий снижения слуха у ребенка; формирование у ребенка компенсаторных стратегий поведения; консультирование родителей/опекунов ребенка по вопросам, связанным с развитием, обучением, воспитанием, психологической поддержкой ребенка с нарушением слуха, эффективной коммуникацией с ребенком в ежедневных ситуациях) – 1-10 консультаций (по рекомендации врача-сурдолога и сурдопедагога). 
5. Профилактика и диспансерное наблюдение

· Рекомендовано диспансерное наблюдение пациента с подтвержденной тугоухостью врачом‑сурдологом по месту жительства [1, 2]. 
Уровень убедительности рекомендаций - С (уровень достоверности доказательств IV)
Комментарии: на протяжении всего (ре)абилитационного процесса пациент, его родственники и другие лица, помогающие пациенту пользоваться слуховым аппаратом или слуховым имплантируемым устройством, должны получать постоянную профессиональную поддержку. Рекомендуемая частота повторных диагностических обследований, тестирований состояния и коррекций параметров настройки слуховых аппаратов, аудиопроцессора КИ при отсутствии жалоб у пациента [31, 73, 74]:

· первый год после слухопротезирования/имплантации – 2-4 раза в год; 
· 2-3 год после слухопротезирования/имплантации – 2 раза в год; 
· далее – 1-2 раза в год. 

Для пациентов с односторонней тугоухостью/глухотой, а также при тугоухости, не требующей слухопротезирования, необходимо проводить динамическое наблюдение за слуховой функцией, развитием языка и речи каждые 6 месяцев до достижения ребенком возраста 3-х лет, далее — 1-2 раза в год.

Для пациентов особых групп (с аномалией развития улитки, слухового нерва, других структур височной кости, с оссификацией улитки, со слуховой нейропатией, с сопутствующими нарушениями, с длительным периодом глухоты, потерявшие слух после черепно-мозговой травмы и другими осложнениями), у которых могут возникать проблемы на разных этапах кохлеарной имплантации, может использоваться индивидуальный график тестирования состояния  и коррекции настройки процессора КИ [71, 72]. 

Рекомендуемая частота повторных диагностических обследований, коррекций настроек аудиопроцессора СМСИ [31]:

· 1 и 2 год после имплантации – 3-4 раза в год; 
· далее –2 раза в год. 

Срок пользования слуховыми аппаратами согласно приказу Министерства труда и социальной защиты РФ от 24 мая 2013 года № 215н «Об утверждении сроков пользования техническими средствами реабилитации, протезами и протезно-ортопедическими изделиями до их замены» составляет не менее 4 лет; срок пользования ушным вкладышем индивидуального изготовления для слухового аппарата не менее 1 года; телевизором для приема программ со скрытыми субтитрами – 7 лет; телефона с текстовым выходом – 5 лет; сигнализатором звука – 5 лет, срок пользования речевым процессором КИ согласно Приказу МЗ РФ № 178н от 09 апреля 2015 г. «Об утверждении Порядка оказания медицинской помощи населению по профилю «сурдология-оториноларингология» составляет не менее 5 лет.

Ремонт ТСР осуществляется бесплатно в период гарантийного обслуживания ТСР

Замена ТСР осуществляется на основании заявления в случае:

· истечения установленного срока пользования;

· невозможности осуществления ремонта или необходимости досрочной замены, что необходимо подтверждать заключением медико-технической экспертизы;

· по медицинским показаниям при ухудшении порогов слуха, которые не компенсируются имеющимся СА.

Критерии оценки качества медицинской помощи 
	№

	Критерии качества
	Уровень убедительности рекомендаций 
	Уровень достоверности доказательств

	1. 
	Сбор анамнеза и жалоб
	C
	IV

	2. 
	Проведение отоскопия
	C
	IV

	3. 
	Проведение аудиологического обследования с использованием методов, соответствующих возрасту, уровню развития ребенка (тональная пороговая аудиометрия в стандартном диапазоне частот, импедансометрия, регистрация КСВП, ASSR, ОАЭ, речевая аудиометрия)
	В 
	 III

	4. 
	Проведение дополнительного аудиологического обследования: тональная пороговая аудиометрия в расширенном диапазоне частот, надпороговые тесты (по показаниям) 
	C
	IV

	5. 
	Проведение видеоэндоскопическое обследование ЛОР-органов (по показаниям)
	C
	IV

	6. 
	Проведение дополнительных методов диагностики: КТ, МРТ,  молекулярно-генетического тестирования (по показаниям). 
	В
	III

	7. 
	Определение показаний к коррекции нарушенной слуховой функции методом традиционного или имплантационного слухопротезирования
	В 
	III

	8. 
	Проведение (ре)абилитационных мероприятий 
	C
	IV

	9. 
	Проведение оценки эффективности (ре)абилитации
	C
	IV

	10. 
	Динамическое наблюдение сурдолога 
	C
	IV
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Приложение А1. Состав рабочей группы
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Приложение А2. Методология разработки клинических рекомендаций

На сегодняшний день в мировой практике принято стандартизировать подходы к диагностике, лечению и реабилитации того или иного заболевания для улучшения качества оказания помощи. Несмотря на общий код диагноза Н90.3 по МКБ-10 у взрослых и детей, методология диагностики и реабилитации нарушений слуха у детей и взрослых кардинально различается, поэтому рекомендации по реабилитации хронической тугоухости представлены отдельно для взрослой возрастной категории.

Целевая аудитория данных клинических рекомендаций:

· Сурдологи-оториноларингологи (в соответствии с приказом МЗ №700н от 07.10.15 «О номенклатуре специальностей специалистов, имеющих высшее медицинское и фармацевтическое образование»).
· Сурдологи-оториноларингологи и сурдологи-протезисты (в соответствии с приказом МЗ №1183н от 20.12.2012 ред. От 01.08.2014 «Об утверждении Номенклатуры должностей медицинских работников»).
· При выявлении нарушений слуха врачи оториноларингологи в соответствии с порядком оказания помощи по профилю «Оториноларингология» должны направлять пациентов в сурдологическую службу.

Методология разработки клинических рекомендаций основана на первоначальном составлении по схеме, основанном на клиническом опыте, современном состоянии проблемы и актуальных нормативных правовых актах, с последующим ежегодным обсуждением в профессиональной среде и внесении добавлений и изменений по результатам резолюций конференций и национальных конгрессов в случае их утверждения в Министерстве здравоохранения.

Кратность пересмотра – 1 раз в 3 года

Таблица П1 – Уровни достоверности доказательств
	Уровень достоверности
	Тип данных

	I
	Большие двойные слепые плацебоконтролируемые исследования, а также данные, полученные при мета-анализе нескольких рандомизированных контролируемых исследований.

	II
	Небольшие рандомизированные и контролируемые исследования, при которых статистические данные построены на небольшом числе больных.

	III
	Нерандомизированные клинические исследования на ограниченном количестве пациентов.

	IV
	Выработка группой экспертов консенсуса по определѐнной проблеме.


 Таблица П2 – Уровни убедительности рекомендаций
	Уровень убедительности
	Степень убедительности доказательств
	Соответствующие виды исследований

	А
	Доказательства убедительны: есть веские доказательства предлагаемому утверждению
	· Высококачественный систематический обзор, мета-анализ.

· Большие рандомизированные клинические исследования с низкой вероятностью ошибок и однозначными результатами.

	В
	Относительная убедительность доказательств: есть достаточно доказательств в пользу того, чтобы рекомендовать данное предложение
	· Небольшие рандомизированные клинические исследования с неоднозначными результатами и средней или высокой вероятностью ошибок.

· Большие проспективные сравнительные, но нерандомизированные исследования.

· Качественные ретроспективные исследования на больших выборках больных с тщательно подобранными группами сравнения.

	С
	Достаточных доказательств нет: имеющихся доказательств недостаточно для вынесения рекомендации, но рекомендации могут быть даны с учетом иных обстоятельств
	· Ретроспективные сравнительные исследования.

· Исследования на ограниченном числе больных или на отдельных больных без контрольной группы.

· Личный неформализованный опыт разработчиков.


Порядок обновления клинических рекомендаций.
Механизм обновления клинических рекомендаций предусматривает их систематическую актуализацию – не реже чем один раз в три года или при появлении новой информации о тактике ведения пациентов с данным заболеванием. Решение об обновлении принимает МЗ РФ на основе предложений, представленных медицинскими некоммерческими профессиональными организациями. Сформированные предложения должны учитывать результаты комплексной оценки лекарственных препаратов, медицинских изделий, а также результаты клинической апробации. 

Приложение А3. Связанные документы

1. Порядок оказания медицинской помощи по профилю «сурдология-оториноларингология»: Приказ Министерства здравоохранения РФ от 9 апреля 2015 года N178н «Об утверждении Порядка оказания медицинской помощи населению по профилю сурдология-оториноларингология».

2. Порядок оказания медицинской помощи по профилю «оториноларингология»: Приказ Министерства здравоохранения РФ от 12 ноября 2012 г. N 905н «Об утверждении Порядка оказания медицинской помощи населению по профилю оториноларингология». 
3. Приказ Министерства труда и социальной защиты РФ и Министерства здравоохранения РФ от 10 июня 2021 г. N 402н/631н "Об утверждении перечня медицинских обследований, необходимых для получения клинико-функциональных данных в зависимости от заболевания в целях проведения медико-социальной экспертизы"
4. Приказ Министерства труда и социальной защиты РФ от 24 мая 2013 года № 215н «Об утверждении сроков пользования техническими средствами реабилитации, протезами и протезно-ортопедическими изделиями до их замены».
5. Приказ Минтруда России от 05.03.2021 N 106н "Об утверждении перечня показаний и противопоказаний для обеспечения инвалидов техническими средствами реабилитации" (Зарегистрировано в Минюсте России 10.06.2021 N 63842).
6. Сенсоневральная тугоухость у детей: клинические рекомендации. Министерство здравоохранения РФ, 2021. 

7. Отосклероз: клинические рекомендации. Министерство здравоохранения РФ, 2016.
8. Тимпаносклероз: клинические рекомендации. Министерство здравоохранения РФ, 2016.

9. Письмо Министерства здравоохранения и социального развития РФ от 01.04.2008 г. № 2383-РХ «О проведении универсального аудиологического скрининга детей первого года жизни».
10. Реабилитация пациентов после кохлеарной имплантации: клинические рекомендации. Министерство здравоохранения РФ, 2015.
Приложение Б. Алгоритмы ведения пациента
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Схема слухопротезирования
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Приложение В. Информация для пациентов, родителей, опекунов
Информация для родителей: нормальное слухоречевое развитие; 

причины, признаки приобретенной и отсроченной тугоухости

Этапы нормального слухоречевого развития ребенка раннего возраста:

· 0-3 мес. вздрагивает от громких звуков.

· 1-3 мес. оживляется на голос матери.

· 4 мес. поворачивает голову в сторону звучащей игрушки или голоса.

· 2-4 мес. гулит. 

· 6 мес. гуление переходит в лепет (появление слогов ба, па, ма).

· 6-8 мес. появляется новый (эмоциональный) лепет, например, на появление родителей.

· 8-10 месяцев появляются новые слоги.

· 10-12 мес. понимает простые просьбы (Где мама? Где мячик?).

· 12 мес. появляются первые слова.

· 18-24 мес. появляется простая (двусложная фраза)

В возрасте 10-14 месяцев ребёнок: знает, как его зовут; понимает слово «нет»; понимает и выполняет несложные просьбы; повторяет простые одно- и двухсложные слова; говорит «мама», «папа» и ещё около десятка слов, обычно существительных (их звучание отличается от нормативного); подражает звукам животных и звукам разных предметов.

В 2 года ребёнок: обладает запасом в 200 – 300 слов; пользуется в речи двух-, трёхсловными словосочетаниями и предложениями; любит, когда ему читают и рассматривает иллюстрации; называет предметы, изображённые на картинках; хорошо знает своё имя, произносит его; пользуется словами «да», «нет», «ещё»; выражает просьбу словами, а не только жестами; использует существительные в разных падежах (то есть с разными окончаниями); согласует предмет и действие («машина едет», «я хочу»).

Слух не всегда остается нормальным и со временем может ухудшаться. Успешно пройденный в неонатальном возрасте аудиологический скрининг не является гарантией нормального слуха в последующем. 

Причины возникновения тугоухости у детей могут быть разнообразными: травмы головы (перелом височных костей, основания черепа); бактериальные, вирусные заболевания (менингит, энцефалит и др.); использование ототоксических препаратов; частые заболевания наружного, среднего уха; нейродегенеративные заболевания; наличие генетически обусловленной тугоухости у родственников; врожденные внутриутробные инфекции (цитомегаловирусная инфекция, ЦМВИ); отягощенный перинатальный анамнез (длительная респираторная поддержка, глубокая недоношенность менее 32 нед., экстракорпоральная мембранная оксигенация и др.).  

Если Ваш ребенок перенес менингит, травму головы, получал ототоксические препараты, часто болеет отитами, то обратитесь к специалисту, врачу-сурдологу, проверьте слух Вашего малыша.

Дети группы риска: с врожденной ЦМВИ, рожденные до 32‑й недели гестации, перенесшие длительную респираторную поддержку, ЭКМО, имеющие генетически обусловленную тугоухость у родственников, должны находиться под динамическим наблюдением врача-сурдолога с обследованием 1-2 раза в год до возраста 3‑4 лет.
Не всегда снижение слуха у ребенка возникает как следствие явной причины. В ряде случаев снижение слуха развивается постепенно, вначале не привлекая внимание.

Родителям и специалистам (педиатрам, оториноларингологам, неврологам, логопедам и др.) следует сохранять настороженность и, если ребенок имеет задержку речевого развития, плохо реагирует на звуки, плохо понимает обращенную речь, то необходимо направить такого ребенка на диагностическое сурдологическое обследование.

Причинами проведения диагностического обследования у ребенка раннего возраста являются:

· Отсутствие реакции на звук, нестабильная реакция, реакция только на громкие звуки

· Отсутствие лепета или лепет скудный, монотонный. 

· Развитие речи не соответствует возрастной норме. Первые слова появляются после 2 лет, первые фразы после 2,5 лет.

· Плохое понимание обращенной речи, простых просьб.

· Сопровождение речи жестом облегчает ее понимание ребенком.

· Ребенок лучше понимает речь, если подойти ближе, говорить громче, если ребенок видит лицо говорящего.

· Ребенок часто переспрашивает, 

· Ребенок внимательно смотрит на лицо собеседника.

Информация для родителей по использованию и адаптации к слуховым аппаратам у детей раннего возраста

1. Как правильно надеть СА:

· Выключенный СА разместите на ухе ребенка.

· Введите ушной вкладыш в слуховой проход, оттягивая ушную раковину кзади. Добейтесь надлежащего расположения вкладыша в ухе. 

· Включите СА, убедитесь в отсутствии свиста. Если свист возникает, откорректируйте положение вкладыша или обратитесь к врачу-сурдологу-оториноларингологу).

2. Как правильно снимать СА:

· Выключите СА, не снимая с уха.

· Осторожно извлеките ушной вкладыш из уха за трубку.

· Уберите СА в футляр.
3. Как заменить элемент питания (батарейку):

· Используйте только те элементы питания, которые предназначены для СА; не используйте элементы питания с истекшим сроком годности.

· Храните элементы питания при комнатной температуре в недоступном для ребенка месте. Производите их замену в тот момент, когда ребенок этого не видит. Обучать ребенка самостоятельной замене элементов питания следует в возрасте старше 7-8 лет.

· Для замены элемента питания полностью откройте батарейный отсек и извлеките израсходованный элемент.

· Снимите наклейку с новой батарейки. Подержите новую батарейку на воздухе 1-2 минуты.

· Поместите элемент питания в аппарат в том положении, которое указано в инструкции по эксплуатации.

· Закройте батарейный отсек до конца и убедитесь, что СА включился и работает.

4. Как проверить работает ли СА?
· 1 способ: включите СА, зажмите его между ладоней. Характерный свист свидетельствует о том, что СА работает.

· 2 способ: поднесите СА к своему уху (не вводя вкладыш в свой слуховой проход) и послушайте звучание своего голоса. Если Вы слышите усиление своего голоса и/или свист, то аппарат работает. Если Вы не слышите звука, то замените батарейку. Если слышен сплошной шум, резко искаженный звук, то обратитесь к специалисту.
5. Как ухаживать за ушным вкладышем:

Частота чистки вкладыша: 1-2 раза в неделю (или чаще, по мере загрязнения).

Материалы для ухода: контейнер для очистки, растворы (пена, таблетки) для очистки, груша для продувания, кисточки для чистки, чистящие влажные салфетки, леска для трубочки, очищающий спрей.

Уход:

· Аккуратно отсоедините трубочку, соединяющую ушной вкладыш и СА, от рожка СА.

· Промойте ушной вкладыш в проточной воде.

· Поместите ушной вкладыш в стакан с мыльным раствором или раствором для чистки вкладышей. Оставьте их на 30-40 минут.

· Извлеките вкладыш из раствора, промойте его в проточной воде, тщательно протрите поверхность и продуйте трубку-звуковод с помощью груши. Если вкладыш имеет вентиляционное отверстие, продуйте его и проверьте, что нет остатков влаги.
· Никогда не вставляйте ватные палочки, зубочистки или другие острые предметы в ушной вкладыш. Используйте для этого специальные кисточки или леску.

· Перед тем, как присоединить трубку и вкладыш к СА необходимо проверить, что они абсолютно сухие (влага блокирует прохождение звука в ухо) и соответствуют друг другу (правый вкладыш и аппарат помечены маркерами красного цвета, левые – синими).

· Для ежедневного ухода за вкладышем можно использовать очищающий спрей или влажные салфетки.

6. Как ухаживать за СА, сушка СА:

Для сушки СА можно использовать капсулы (срок полезного действия до 4 месяцев) или электрическую сушильную камеру. Сушить аппарат рекомендовано не реже 1 раза в неделю, а также каждый раз после дождя, активного потоотделения, случайного попадания влаги.

При использовании капсулы необходимо полностью открыть батарейный отсек, извлечь элемент питания, отсоединить ушной вкладыш от аппарата и поместить СА с полностью открытым батарейным отсеком и капсулу в плотно закрывающуюся емкость. Оставить на 6-8 часов. Извлечь аппарат, соединить с ушным вкладышем, вставить элемент питания.

При использовании электрической сушильной камеры аппарат помещается в нее в таком же виде, закрывается крышкой, камера включается на заданный таймером период.

Категорически запрещено пытаться сушить СА иными способами (с использованием фена для волос, СВЧ- и духовых печей, отопительных устройств и т. п.). Это приведет к выходу СА из строя.

7. Как приучить ребенка к СА:

· Чтобы приучить ребенка к вкладышу, за несколько дней до надевания СА вкладывайте днем в уши ребенку небольшие ватные тампоны.

· Для облегчения установки вкладыша в ухо смажьте вкладыш детским кремом.

· Первое время, если ребенок утром капризничает, немного подождите, пока он успокоится, покормите, поиграйте с ним и, когда настроение у него улучшится, наденьте СА.

· Надев ребенку СА, говорите с ним негромко, растягивая слова, словно напевая, улыбайтесь, радуясь, что он слышит. Дайте ему послушать разные звуки, поиграть в игрушки и предметы, которые издают звуки при движении (погремушки, колокольчики, связки ключей, музыкальную шкатулку и др.)- Включите радио, с выразительной мимикой скажите ребенку: «Ой, слышишь – музыка. Ля-ля-ля».

· Первое время надевайте ребенку легкую шапочку, которая не позволит ему снять СА. Детям постарше можно надевать бандану, чтобы лучше удерживать СА на голове при движениях.

· Используйте специальные детские крепления для СА (кольца, шнурки-фиксаторы). Они лучше удержат СА на ухе, не упадут на пол, и ребенок случайно не наступит на них.

8. Как развивать у ребёнка умение слышать:

· Надевайте СА ребенку в выключенном состоянии. Включив СА, улыбнитесь и позовите ребенка несколько раз по имени. Произнесите несколько раз «па-па-па», привлекая внимание ребенка к вашему лицу и его уху: «Ты слышишь? Да, молодец!».
· При адаптации ребенка к СА старайтесь избегать слишком громких, резких звуков. Они могут испугать ребенка, вызвать неприятные ощущения, и он может отказаться носить СА.

· Произнося «па-па-па», покажите ребенку, что он не слышит, когда вы выключаете СА. Это помогает ребенку быстрее осознать звуки и их связь с СА.

· Негромко постучите по столу несколько раз, привлекая внимание ребенка к движению, покажите ему на свое ухо, скажите: «Я слышу здорово!» Попросите его постучать по столу, подставьте свое ухо, слушая вместе с ним, скажите: «Здорово! Я слышу!» Делайте это с радостной мимикой — она понятна ребенку и вызывает его интерес к слушанию. Так же проделайте с другими звуками — поскребите по столу, пошуршите полиэтиленовым пакетом, покашляйте, почмокайте, погремите ключами и т. п. Дети, которые без СА не слышали этих звуков, в СА начинают их слышать, что вызывает их удивление. Главное, чтобы ваша мимика показывала, что их интересно слушать! Делайте это сначала только тогда, когда в комнате тихо, потому что ребенок с нарушенным слухом плохо воспринимает звуки в шуме.

· Ребенку с большой потерей слуха легче всего научиться обнаруживать наличие или отсутствие звука. Поэтому для развития слушания сначала лучше подходят звуки, которые можно самим «включить/выключить». Например, постучать по столу, включить/выключить воду, не сильно позвенеть ложкой в стакане, покашлять, произнести «па-па-па» и др.

· Все время слушайте-играйте вместе с ребенком с разными звуками, помня, что первое время он должен услышать звук несколько раз, чтобы осознать его. Сначала надо также привлекать его зрительное внимание к звуку. Постепенно, по мере накопления у ребенка опыта слушания, он будет реагировать на все большое число разных звуков. Делайте все весело, превратите слушание в забавную игру! Ребенок должен увидеть по вашей мимике, как это весело и интересно!

· Очень важно научить ребенка откликаться на свое имя. Когда вы учите ребенка откликаться на имя, то зовите его несколько раз, пока он не оглянулся. Если он оглянулся, то похвалите его и обязательно сделайте с ним что-то вместе: поиграйте с ним, поцелуйте, дайте что-нибудь, поведите его мыть руки и др. Нужно, чтобы он понял, что, когда он слышит этот звук и оглядывается, происходит что-то важное для него.

· Говоря что-либо ребенку, повторяйте это слово или фразу 2-3 раза. В первый раз ребенок просто слышит какой-то звук, но не успевает его проанализировать. Однако начнет внимательнее слушать, и после повторения уже сможет запомнить слово. Если он не взял нужного предмета, не выполнил действия после повторения, произнесите слово или фразу еще раз, сопровождая сказанное жестом, чтобы облегчить ребенку понимание. Используйте жесты только после того, как вы 2 раза произнесли слово или фразу. Постепенно, по мере развития у ребенка умения слышать и понимать слова, он уже не будет нуждаться в постоянном повторении.

· При общении с малышом всегда делайте паузу между своими репликами, чтобы он мог вам ответить, даже если пока не говорит.

· Старайтесь вызвать возбуждение, смех ребенка. Это поможет ему услышать свой голос и стимулирует его произносить звуки. Поощряйте все вокализации ребенка, отвечая на них. Это способствует развитию у него использованию голоса для общения. 

· Если ребенок старше 2 лет и еще не произносит звуков, стимулируйте его это делать, положив руку малыша на свое горло, когда вы говорите. Ребенок почувствует при этом вибрацию. Затем вторую руку ребенка положите на его горло, чтобы он попытался произнести что-либо, контролируя свои ощущения с помощью руки. Похвалите и порадуйтесь вместе с ним за попытку произнести что-то голосом. Если он молчит, покажите на свое ухо и огорчитесь: «Я не слышу тебя. А-а-а, не слышу». Произнося звук, ребенок слышит себя, и у него возрастает голосовая активность – интонированный крик, лепет. Он начинает «играть» голосом, развивая голос и артикуляторные движения.

Информация для родителей детей-кандидатов 

на кохлеарную имплантацию

В каких случаях ребенку рекомендуется сделать кохлеарную имплантацию?

	Кохлеарную имплантацию делают детям с двусторонней  глухотой или 4 степенью тугоухости (рис.1). 

В последние годы расширяются показания для проведения кохлеарной имплантации, и ее могут рекомендовать ребенку с остаточным слухом. При этом ребенку не помогают современные правильно подобранные и настроенные слуховые аппараты, потому что у него повреждена большая часть волосковых клеток в улитке.
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Рисунок 1. Зона аудиограмм, при которой ребенку рекомендуется кохлеарная имплантация


Решение о целесообразности проведения операции ребенку принимает специальная комиссия в центре кохлеарной имплантации по данным комплексного обследования. 

Чем отличается кохлеарный имплант от слухового аппарата?

Слуховой аппарат просто усиливает звуки и передает их к барабанной перепонке. Кохлеарный имплант преобразует звуки в последовательность электрических импульсов, которые стимулируют слуховой нерв с помощью электродов в улитке.  

Как устроен кохлеарный имплант?

Кохлеарный имплант (КИ) состоит из 2-х частей – внутренней и внешней (рис.2).
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	Рисунок 2. Внешняя и имплантируемая части кохлеарного импланта. Расположение внешней части КИ на голове ребенка


Кохлеарный имплант (КИ) состоит из 2-х частей – внутренней и внешней (рис.2). Внутренняя часть имплантируется в ухо во время операции.  После операции она находится под кожей головы и не видна. Внешняя часть включает аудиопроцессор с микрофоном, батарейный отсек и передатчик, который удерживается на голове над имплантированной частью КИ с помощью магнита. В большинстве моделей КИ внешняя часть похожа на слуховой аппарат-заушину, которая надевается на ухо и не видна, если прикрыта волосами. 

Есть модели КИ, в которых все компоненты внешней части расположены в одном корпусе (рис.3). 
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	Рисунок 3. Моноблочная модель КИ


Для маленьких детей созданы специальные модели внешней части (рис.4), которые прикрепляются к одежде ребенка. 
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	Рисунок 4. Детские модели внешней части КИ


Внешняя часть снимается во время сна или купания, как обычный слуховой аппарат. Есть модели КИ, внешнюю часть которых можно не снимать во время купания. Источником питания КИ служат заменяемые батарейки, как в слуховых аппаратах, или перезаряжаемые аккумуляторы. Процессор КИ управляется с помощью регуляторов, расположенных на процессоре во внешней части  или с помощью пульта дистанционного управления.

Как работает кохлеарный имплант?

Микрофон внешней части КИ улавливает звуки и речь и передает их в аудиопроцессор (рис.5). Аудиопроцессор КИ преобразует звуки и речь в последовательность слабых электрических импульсов и передает их с помощью передатчика и приемника под кожей головы к электродам в улитке. Эти импульсы стимулируют слуховой нерв, который передает эти импульсы в слуховые центры мозга. Слуховые центры мозга воспринимают эти импульсы как речь, музыку, звуки.
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Рисунок 5. Как работает кохлеарный имплант

Как проводится операция кохлеарной имплантации? 

Операция проводится под общим наркозом и длится от 40 мин. до 1,5 час. Это операция на ухе, а не на мозге, поэтому ее выполняет ЛОР-хирург в ЛОР-клинике. Большинство пациентов, в том числе и дети, после окончания действия наркоза в этот же день могут вставать, общаться. На следующий день после операции ребенок может самостоятельно двигаться почти без ограничений. Через 7-10 дней у ребенка снимают повязку на голове, выписывают из больницы и он может вернуться к обычной жизни, в том числе посещать детский сад или школу.

На каком ухе проводится операция?

Из-за высокой стоимости КИ операция, как правило, проводится на одном ухе. Обычно операцию проводят на хуже слышащем ухе, для того чтобы ребенок мог продолжать носить слуховой аппарат на другом ухе. В некоторых случаях операция выполняется на лучше слышащем ухе. Например, если у ребенка есть аномалия или оссификация  (окостенение) улитки, или если ребенок старше 5-ти лет не слышит с рождения,  а слуховой аппарат носил только на одном ухе. В последние годы в части случаев детям проводят кохлеарную имплантацию на обоих ушах.    

Какие возможные отрицательные последствия операции? 

Риск от операции кохлеарной имплантации сопоставим с риском обычных хирургических операций на среднем ухе, проводимых под общим наркозом. В числе наиболее часто встречающихся возможных осложнений - головокружение, нарушение равновесия, боль, чувство онемения вокруг импланта, задержка заживления раны, временное изменение вкуса. Эти ощущения быстро проходят. 

Возможные при операциях на среднем ухе повреждения лицевого нерва при кохлеарной имплантации встречаются крайне редко, что связано с высокой квалификацией хирургов, проводящих эти операции. 

КИ изготовлены из биосовместимых материалов, и случаи отторжения имплантированной части КИ практически не встречаются. 

Каков срок использования кохлеарного импланта

КИ предназначен для пожизненного использования. Фирмы производители дают гарантию на внутреннюю часть на 10 лет, но это не значит, что после этого срока он сломается. Это связано с тем, что эта технология появилась не так давно и системы КИ постоянно совершенствуются. Есть пациенты, использующие КИ более 25 лет.

Элементы внешней части (кабели, микрофон, аудиопроцессор) периодически выходят из строя и подлежат замене. При поломке внутренней части (случается редко) проводится повторная операция и замена неисправной внутренней части. В настоящее время правительство РФ выделяет средства на плановую замену процессора КИ через каждые 5 лет всем пациентам.

Нужно ли делать повторные операции по мере роста ребенка? 

Дети, даже имплантированные в возрасте до 1 года, не нуждаются в повторных операциях, потому что внутреннее ухо, в которое вводится цепочка электродов, к моменту рождения уже сформировано и больше не растет.
Нужно ли делать повторную операцию, если будут разработаны более современные модели КИ? 

Разработчики постоянно совершенствуют КИ, но наибольшие изменения происходят в его внешней части. Поэтому некоторые новые модели внешних частей КИ могут использоваться со старой моделью имплантированной части. Многим пациентам заменяют старую внешнюю часть КИ на более современную. Разрабатываются и новые модели внутренней имплантируемой части. Они устанавливаются новым пациентам. При желании пациента и рекомендации специалистов пациенту могут заменить внутреннюю часть на более современную модель.

Кто платит за кохлеарный имплант и операцию?

Операция кохлеарной имплантации относится к высокотехнологичным методам лечения. Правительство РФ выделяет средства на покупку кохлеарных имплантов, операцию и послеоперационную слухоречевую реабилитацию, включающую настройку процессора КИ и занятия по развитию слуха с КИ.

Когда ребенок слышит после операции?

После операции ребенок не слышит. Он может слышать, только когда подключается речевой процессор КИ, находящийся во внешней части. Он подключается через 3-4 недели после операции, когда полностью заживет послеоперационная рана. 

Маленькие дети, которые не носили слуховой аппарат (или носили его непостоянно, их не научили слушать со слуховым аппаратом), первые 1-2 недели могут не реагировать на звуки. Постепенно у ребенка появляются реакции на громкие звуки, потом на голос и другие звуки. В этом ребенку помогают родители, которые постоянно привлекают внимание ребенка к разным звукам, вызывают у него интерес к ним. Через 2-6 мес. у детей  развивается способность узнавать и понимать некоторые слова и предложения. Ранооглохшие дети и подростки учатся слышать с КИ, понимать речь и говорить более 5 лет. Это связано  с развитием у детей системы родного языка – накоплением словарного запаса, формированием грамматических представлений.  Для этого с ребенком должны ежедневно заниматься педагоги и родители. Развитие понимания речи и собственной речи у ребенка с врожденной глухотой зависит от многих факторов: возраста имплантации, возраста слухопротезирования и постоянного использования слуховых аппаратов до имплантации, наличия дополнительных нарушений, наличия у ребенка навыков слушания со слуховыми аппаратами и умения говорить на момент имплантации, наличия у родителей опыта обучения ребенка слушать и говорить, настройки процессора КИ, методики развития слуха и речи с КИ и др. 

Ребенок быстрее научается слышать и узнавать окружающие бытовые звуки, поэтому важно привлекать к ним внимание ребенка, помогать ему понять, что происходит, когда он их слышит, реагировать на них. 

Ребенок с КИ воспринимает музыку, особенно быстро он научается узнавать  ритм мелодии. С последними моделями КИ многие дети играют на музыкальных инструментах, танцуют, поют. 

Когда ребенок с КИ будет понимать речь и говорить?

Ребенок через несколько дней или несколько недель после включения процессора КИ начинает реагировать на окружающие звуки, голос. Длительность периода, в течение которого у ребенка развивается умение слышать звуки и речь составляет 6-18 мес. Она зависит  от того, когда ребенок потерял слух, носил ли он постоянно слуховой аппарат, занимались ли с ним развитием слуха, причины потери слуха, настройки процессора КИ, методики слухоречевой реабилитации после имплантации и других причин. Но чтобы ребенок смог понимать речь других людей, он должен узнать значение многих слов, узнать правила их соединения в предложения, произносить слова и предложения. Это занимает у ребенка с нормальным слухом 5-7 лет. Ребенок, который до имплантации совсем не понимал речь других людей слухо-зрительно и не говорил, через 1 год после имплантации начинает понимать простые просьбы и говорить отдельные слова и немного простых предложений. У ребенка, который немного понимал речь, читая с губ, и слушая слуховым аппаратом, понимание речи развивается быстрее. Темпы развития понимания речи и собственной речи у каждого ребенка различны и зависят от многих причин. Наиболее важными являются возраст имплантации, уровень развития остаточного слуха и речи у ребенка на момент имплантации, интенсивность занятий с родителями и педагогами после имплантации, наличие у ребенка дополнительных нарушений, методика развития речи. Огромную роль играет активное участие родителей в развитии у ребенка с КИ умения слушать и говорить во время ежедневных дел.

Дети, которые носили до операции слуховой аппарат, сначала плохо узнают знакомые слова и звуки с КИ, потому что они звучат не так как в слуховом аппарате. Родители не должны волноваться, если с КИ ребенок сначала не узнает слова, которые он узнавал со слуховым аппаратом. Через 1-2 недели после занятий ребенок начинает не только узнавать с КИ знакомые слова, но и быстро учится узнавать новые слова и звуки.

Если ребенок старше 5 лет с врожденной глухотой не пользовался слуховым аппаратом, не говорит и общается с помощью дактильно-жестовой речи, то его возможности научиться понимать речь и говорить ограничены. Однако при регулярных занятиях по развитию слухового восприятия окружающих звуков и речи ребенок с КИ научается узнавать не только окружающие звуки, что повышает его безопасность и способность ориентироваться в окружающей обстановке, но и может научиться понимать часто используемые слова и фразы слухо-зрительно в обычных ситуациях общения и общаться с помощью ограниченного числа слов и фраз. Ребенок с КИ слышит свой голос и его легче научить говорить. У говорящих подростков после кохлеарной имплантации в процессе занятий по развитию произношения речь становится более внятной и естественно звучащей. 

Как часто нужно приезжать в центр кохлеарной имплантации?

Обычно в первый  раз ребенок с родителями приглашается в центр кохлеарной имплантации для проведения операции кохлеарной имплантации. В некоторых случаях родители сначала приезжают  в центр для проведения диагностического обследования слуха у ребенка и получения рекомендации о проведении кохлеарной имплантации.  После операции ребенок с родителями приезжают в центр через месяц для прохождения первого курса реабилитации - подключения процессора КИ, занятий по развитию слухового восприятия с КИ. Затем ему рекомендуется в течении 2-х лет приезжать на коррекцию настройки речевого процессора КИ каждые 6 мес. Впоследствии рекомендуется проверять процессор и параметры настройки ежегодно или по мере возникновения каких-либо проблем использования КИ. В настоящее время оборудованием для  проверки и настройки процессоров КИ оснащены некоторые региональные сурдологические центры.

Может ли ребенок с КИ пользоваться телефоном?

Пациенты с КИ пользуются телефоном, в том числе и мобильными. Большинство позднооглохших пациентов могут понимать речь по телефону через 1-3 мес. после пользования КИ. Иногда им требуется повторение. Ранооглохшие дети научаются это делать по мере развития у них понимания речи на слух.

Можно ли заниматься спортом после кохлеарной имплантации?

С КИ можно вести обычную жизнь и заниматься спортом, в том числе плаванием, избегая видов спорта, связанных с ударами по голове. Процессор КИ надо оберегать от ударов, влаги, пыли, также как слуховой аппарат. В последних моделях КИ можно плавать, не снимая внешнюю часть, используя обычно при этом специальный чехол.

Можно ли летать на самолете с КИ?

Пациенты могут летать на самолете, рекомендуется выключать процессор КИ, как и другие электронные устройства на время взлета и посадки. 

Можно ли проводить медицинские процедуры с КИ?

С КИ можно проводить большинство медицинских процедур – рентген, электрокардиографию (ЭКГ), электроэнцефалографию (ЭЭГ), ультразвуковую диагностику и др. При проведении процедур рекомендуется выключать и снимать внешнюю часть КИ. Есть ограничения для проведения магнитно-резонансной томографии (зависит от модели КИ) и некоторых видов магнитно- и электротерапии. Некоторые современные модели КИ позволяют проводить пациенту магнитно-резонансную томографию, не вынимая магнит имплантированной части. Информацию о проведении медицинских процедур с конкретной моделью КИ предоставляют специалисты центра кохлеарной имплантации. Пациенты с КИ рожают детей как обычные люди.

Где учатся дети с кохлеарными имплантами?

Дети с КИ  посещают разные образовательные учреждения. Дети до 3-х лет занимаются в группах раннего развития и группах кратковременного пребывания в массовых и коррекционных детских садах. Дети дошкольного возраста посещают детские сады для детей с нарушенным слухом, логопедические детские сады, массовые детские сады. Дети школьного  возраста посещают школы для детей с нарушенным слухом, коррекционные классы в общеобразовательных школах, общеобразовательные школы. Во всех случаях необходимо, чтобы ребенок постоянно носил КИ и регулярно занимался с сурдопедагогом/логопедом, а также с родителями по заданиям педагога развитием слуха и речи с использованием современного «слухового» метода.

Выбор оптимального образовательного учреждения для каждого ребенка зависит от нескольких основных факторов: возраста ребенка, возраста кохлеарной имплантации, уровня развития у него слуховых и речевых навыков, наличия коррекционных учреждений в месте проживания ребенка, наличия у ребенка дополнительных нарушений, участия родителей в слухоречевой реабилитации ребенка. Этот вопрос полезно обсудить со специалистами центра кохлеарной имплантации. 

Какая последовательность действий необходима для проведения ребенку операции кохлеарной имплантации?

1) Для проведения ребенку операции кохлеарной имплантации родители ребенка должны обратиться в региональный (городской, областной или краевой) сурдологический центр, где ему должны оформить документы, необходимые для оказания высокотехнологичной медицинской помощи (ВМП). В случае подтверждения врачом диагноза, при котором рекомендуется кохлеарная имплантация,  ребенку оформляются документы для получения талона на оказание ВМП (квота). Врач-сурдолог центра может сам рекомендовать пациенту проведение кохлеарной имплантации.

2) Родители ребенка должны обратиться с документами для получения талона на оказание ВМП в региональный орган управления здравоохранения (департамент/комитет/управление здравоохранения). В некоторых регионах заведующий сурдоцентра сам направляет документы в департамент/комитет здравоохранения.

3) Региональный орган управления здравоохранения на основании этих документов оформляет талон на ВМП, в котором будет определено учреждение для проведения  операции. Родители ребенка могут сами выбрать центр, в котором ему будет проведена операция. Для этого они должны написать заявление. Желание родителей/пациента является определяющим.

4) Талон на оказание ВМП размещается на сайте мониторинга высокотехнологичной медицинской помощи, который является единым для органа управления здравоохранения региона и центра кохлеарной имплантации, в котором будет проводиться операция ребенку.

5) Ребенок с родителями приглашается центром кохлеарной имплантации на операцию. При этом необходимо привезти результаты стандартных анализов для проведения хирургической операции. Обычно в центре ребенку проводят несколько дополнительных обследований перед операцией.

6) При отсутствии сурдологического центра и врача-сурдолога по месту проживания ребенка родителям необходимо обратиться к лор-врачу поликлиники для получения информации о порядке оказания высокотехнологичной медицинской помощи в регионе. Они также могут обратиться в центр кохлеарной имплантации за консультацией и выбирать медицинское учреждение, в котором будет проводиться операция.

Приложение Г. Анкеты, опросники, шкалы 
Анкета для родителей «Оценка слухового поведения детей раннего возраста» (LittlEARS)
Инструкция для заполнения анкеты родителями

Заполните, пожалуйста, анкету. 

1.  Все ответы должны быть отмечены в графе «Ответ» пометкой «ДА» или «НЕТ». 

· Вы отмечаете «ДА», если Вы уже видели такую реакцию ребенка, хотя бы один раз.

· Вы отмечаете «НЕТ», если Вы никогда не видели такую реакцию ребенка или не уверены, как ответить на этот вопрос.
2.  Для детей в возрасте до 6-ти месяцев нужно заполнять анкету до вопроса №14. Для детей более старшего возраста нужно заполнять всю анкету, т.к. они могут проявлять слуховые реакции на разные вопросы анкеты.

Для оценки динамики слухового развития ребенка анкету нужно заполнять с интервалом 1 мес.
ФИ ребенка _____________________________ Возраст _______ Дата рождения _________ 

Дата заполнения __________ Диагноз _____________________________________________

Без слухового аппарата/ в слуховом аппарате /КИ (Правое/Левое ухо)

Если в СА/КИ, то с какого возраста носит СА/КИ_________________________

	
	Реакция ребенка на звуковые сигналы
	Ответ
	Варианты ответов

	1
	Реагирует ли Ваш ребенок на знакомый голос?
	◘  Да

◘ Нет
	Улыбается; смотрит на говорящего; возбужденно лепечет.

	2
	Прислушивается ли ребенок к говорящему человеку?  
	◘  Да

◘ Нет
	Слушает; ждет и слушает; долго смотрит на говорящего.

	3
	Когда кто-то говорит,  поворачивает ли ребенок голову в его сторону? 
	◘  Да

◘ Нет
	

	4
	Любит ли ребенок звучащие или музыкальные игрушки?
	◘  Да

◘ Нет
	Игрушки-пищалки, погремушки, музыкальные шкатулки.

	5
	Ищет ли ребенок говорящего человека, если малыш не видит его? 
	◘  Да

◘ Нет
	

	6
	Слушает ли малыш приемник/ магнитофон, когда его включают?
	◘  Да

◘ Нет
	Слушает: поворачивает голову в сторону звука, внимательно слушает; смеется, напевает, приплясывает.

	7
	Реагирует ли Ваш ребенок на удаленные звуки?
	◘  Да

◘ Нет
	Например: откликается, если Вы его позвали из другой комнаты

	8
	Перестает ли Ваш ребенок плакать, если Вы заговорите с ним, а он Вас не видит?
	◘  Да

◘ Нет
	Вы пытаетесь успокоить ребенка ласковым голосом, спеть колыбельную, так, чтобы он Вас не видел.

	9
	Пугается ли ребенок, когда слышит рассерженный голос?
	◘  Да

◘ Нет
	Напрягается и начинает плакать.

	10
	Узнает ли ребенок звуки,  постоянно  сопровождающие его дома? 
	◘  Да

◘ Нет
	Будильник; колыбельная песенка;  звук, льющейся воды в ванной.

	11
	Ищет ли Ваш ребенок звук, который идет слева/справа или сзади от него?
	◘  Да

◘ Нет
	Вы зовете его или говорите что-то; лает собака и пр., а ребенок ищет и находит источник звука.

	12
	Реагирует ли ребенок на свое имя?
	◘  Да

◘ Нет
	

	13
	Ищет ли малыш источник звука, расположенный наверху или внизу? 
	◘  Да

◘ Нет
	Часы на стене; предмет, упавший на пол.

	14
	Если Ваш малыш в плохом настроении, может ли его успокоить или развеселить музыка?
	◘  Да

◘ Нет
	

	15
	Слушает ли ребенок телефон и, возможно,  узнает, что кто-то говорит?
	◘  Да

◘ Нет
	Когда звонит бабушка или папа ребенок берет трубку и «слушает».

	16
	Реагирует ли ребенок на музыку ритмичными движениями?
	◘  Да

◘ Нет
	Ребенок двигает ножками и ручками в ритм музыке от радио или магнитофона   

	17
	Знает ли ребенок звуки, которые связаны с определенными предметами или событиями?
	◘  Да

◘ Нет
	Например, ребенок слышит звук машины и смотрит на улицу; слышит звук льющейся воды и бежит в ванну.

	18
	Реагирует ли ребенок на простые требования?  
	◘  Да

◘ Нет
	«Стой», «нельзя», «не трогай», «подожди», «дай».

	19
	Прекращает ли ребенок свои действия в ответ на Ваше требование «нельзя»?  
	◘  Да

◘ Нет
	Ребенок, не видя Вас, прекращает свои действия после слова «нельзя», произнесенного строгим голосом.

	20
	Знает ли малыш имена членов семьи?
	◘  Да

◘ Нет
	Смотрит (показывает) в сторону человека на вопрос: «Где папа?  Где ...?

	21
	Имитирует ли малыш произносимые Вами звуки, когда Вы его просите? 
	◘  Да

◘ Нет
	«а-а-а», «о-о-о»,  «па-па-па» …

	22
	Выполняет ли ребенок простые просьбы?
	◘  Да

◘ Нет
	Выполняет простые просьбы – «Иди сюда»,  «Дай чашку», «возьми куртку»

	23
	Понимает ли ребенок простые вопросы?
	◘  Да

◘ Нет
	«Где мишка?», «Где папа?»

	24
	Приносит ли ребенок нужный предмет по Вашей просьбе?
	◘  Да

◘ Нет
	

	25
	Имитирует ли ребенок звуки и слова, которые Вы произносите?
	◘  Да

◘ Нет
	«Скажи: ав-ав»,  «Скажи: ки-са»

	26
	Сопровождает ли ребенок свои действия с игрушками адекватными звуками?
	◘  Да

◘ Нет
	С кошкой – «мяу», с собакой – «ав-ав», с машиной – «р-р-р-р, би-би».

	27
	Знает ли ребенок звукоподражания животных?
	◘  Да

◘ Нет
	Кошка – «мяу», собака – «ав-ав», 
корова – «му-у», курица –«ко-ко-ко»

	28
	Пытается ли ребенок имитировать окружающие звуки?
	◘  Да

◘ Нет
	Звуки животных, сирены машины, бытовых электроприборов

	29
	Может ли ребенок правильно повторить за вами последователь-ность коротких и длинных слогов?
	◘  Да

◘ Нет
	«па-па-пааа»

	30
	Правильно ли выбирает ребенок названный предмет из нескольких предметов? 
	◘  Да

◘ Нет
	Вы играете с ним с игрушками и просите дать вам «мышку»/«большую собаку» (на столе при этом разные игрушки/две собаки разного размера).

	31
	Пытается ли ребенок напевать, когда слышит песенку?
	◘  Да

◘ Нет
	Например, когда Вы напеваете колыбельную песенку.

	32
	Произносит ли малыш определенные слова, когда вы его просите?
	◘  Да

◘ Нет
	Например: «Скажи: пока-пока, бабушке».

	33
	Любит ли малыш, когда Вы ему читаете книжку?
	◘  Да

◘ Нет
	Он слушает, когда вы читаете ему книжку или рассказываете  по книге с картинками.

	34
	Выполняет ли ребенок сложную (многоступенчатую)  просьбу?
	◘  Да

◘ Нет
	Например, «Возьми свои сапоги и иди сюда».

	35
	Пытается ли ребенок подпевать, когда слышит знакомую песенку?
	◘  Да

◘ Нет
	Колыбельную, детскую или популярную песню.


Оценивается количество ответов «ДА» ________ .   Максимальный балл –  35.

Анализ ответов анкеты для родителей 

«Оценка слухового поведения детей раннего возраста»
Идея анкеты состоит в том, что слуховые реакции ребенка развиваются в соответствии с возрастом. У ребенка с нарушенным слухом слух начинает развиваться после того, как ему надели СА/КИ. И с этого момента начинает отсчитываться его «слуховой возраст». 

Оценка «слухового возраста»:
1.  У нормальнослышащих детей «слуховой возраст» соответствует возрасту ребенка.

2.  У детей с КИ (или СА) «слуховой возраст» соответствует длительности периода после первой настройки КИ (или СА). 

В табл. 1 представлены значения среднего ожидаемого и минимального  «слухового возраста» детей с нормальным слухом в возрасте от рождения до 24 месяцев.
После заполнения анкеты родителями у ребенка получается суммарное число баллов, которое сравнивается с данными таблицы.  

Табл. 1. Средние ожидаемые и минимальные значения «слухового возраста» для детей (слуховое развитие в зависимости от возраста ребенка)

	Возраст (мес.)
	Ожидаемый балл
	Минимальный показатель
	Возраст (мес.)
	Ожидаемый балл
	Минимальный показатель

	0- <1

1- <2

2- <3

3- <4

4- <5

5- <6

6- <7

7- <8

8- <9

9- <10

10- <11

11- <12
	3

5

7

9

11

13

15

17

18

20

21

23
	0

0

1

3

5

7

8

10

12

13

15

16
	12-<13

13-<14

14-<15

15-<16

16-<17

17-<18

18-<19

19-<20

20-<21

21-<22

22-<23

23-<24
	24

25

26

27

28

29

30

31

32

32

33

33
	17

19

20

21

22

23

24

24

25

26

26

27


Анкета «Шкала слуховой интеграции» (ШСИ)
ФИ ребенка ______________________________ Возраст _______ Дата рождения ________ 

Дата 1-ой настройки СА/ КИ/СМСИ _________________    Дата ____________

Анкета оценивает эффективность использования ребенком СА/КИ при общении в ежедневных ситуациях на основании наблюдений родителей и педагогов, занимающихся с ребёнком. У каждого вопроса отметьте соответствующую цифру. 

Оценка (0-4): 0=никогда; 1=редко (>25%); 2=иногда (>50%); 3=часто (>75%); 4 = всегда.  

У каждого вопроса отметьте соответствующую цифру. В вопросах 1 и 2 нужно ответить на основной и дополнительные вопросы. 

	№
	Вопросы
	

	1. 
	Просит ли ребёнок одеть СА/КИ или надевает его сам без напоминания?  

Носит ли ребёнок СА/КИ постоянно (когда не спит) БЕЗ сопротивления?

Влияет ли ношение СА/КИ на использование ребёнком голоса?                  
	0-1-2-3-4

0-1-2-3-4

0-1-2-3-4

	2. 
	Регулярно ли ребёнок сообщает, что что-то не так или огорчается, если СА/КИ не работает по какой-либо причине? 

Произносит ли ребёнок слоги или последовательности слогов, которые воспринимаются как «речь»?             
	0-1-2-3-4

0-1-2-3-4

	3. 
	Регулярно ли ребёнок реагирует на своё имя в тишине, когда его зовут, и он не видит этого (без зрительной подсказки)?     
	0-1-2-3-4

	4. 
	Регулярно ли ребёнок реагирует на своё имя, произнесённое в шуме, когда его зовут, и он не видит этого (только на слух)?                 
	0-1-2-3-4

	5. 
	Регулярно ли ребёнок реагирует на окружающие звуки в доме (звонок в дверь, телефон) без специального побуждения и подсказок?
	0-1-2-3-4

	6. 
	Реагирует ли ребёнок сам на звуки в новой обстановке (в магазине, на прогулке, в гостях), спрашивая "Что это?" или вопросительно смотрит на вас.
	0-1-2-3-4

	7. 
	Считаете ли вы, что ребёнок может узнавать звуки, которые являются частью привычной жизни дома, например звонок в дверь, телефон?
	0-1-2-3-4

	8. 
	Различает ли ребёнок двух говорящих по голосам (маму и папу)?  
	0-1-2-3-4

	9. 
	Различает ли ребёнок речевые и неречевые звуки на слух? Например, кто-то говорит  за его спиной, а ребенок при этом спрашивает: "Что?"
	0-1-2-3-4

	10. 
	Узнает ли ребёнок ваше эмоциональное состояние только по голосу (гнев, возбуждение, тревогу), не видя вас?
	0-1-2-3-4


Общее количество баллов: _____________ / 40

1. Показатель потребности ребёнка носить СА/КИ (вопросы 1-2): ___________

2. Показатель спонтанных реакций ребёнка на звуки (вопросы 3-6): _________

3. Показатель узнавания окружающих звуков (вопросы 7-10): _________

Анкета «Шкала использования устной речи» (ШИУР)

ФИ ребенка _____________________________ Возраст _______ Дата рождения _________ 

Анкета оценивает использования ребенком КИ/СА голоса и речи при общении в ежедневных ситуациях на основании наблюдений родителей и педагогов, занимающихся с ребёнком. 

Оценка (0-4): 0=никогда; 1=редко (>25%, в остальных случаях использует бытовые жесты, жесты глухих,, дактиль); 2=иногда (>50%, в остальных случаях использует жесты, дактиль, рисунки); 3=часто (>75%); 4 = всегда.  У каждого вопроса отметьте соответствующую цифру. 

	№
	Вопросы
	

	1. 
	Ребенок использует голос для привлечения к себе внимания других людей?
	0-1-2-3-4

	2. 
	Ребенок использует голос (устную речь) в процессе общения?
	0-1-2-3-4

	3. 
	У ребенка изменяется голос, речь в зависимости от ситуации и сообщения?
	0-1-2-3-4

	4. 
	Ребенок старается сам использовать для общения с родителями (братьями, сестрами, бабушкой, дедушкой) только речь, если тема разговора известна или близка им?    
	0-1-2-3-4

	5. 
	Ребенок старается сам использовать для общения с родителями (братьями, бабушкой и др.) только речь, если тема разговора им неизвестна?

	0-1-2-3-4

	6. 
	Ребенок старается сам использовать речь (а не жесты, дактиль, рисунки) при общении со слышащими людьми?
	0-1-2-3-4

	7. 
	Ребенок старается сам использовать речь (а не жесты, рисунки) для общения с незнакомыми людьми, чтобы получить то, что он хочет?  
	0-1-2-3-4

	8. 
	Понимают ли речь ребёнка люди, которые с ним незнакомы?
	0-1-2-3-4

	9. 
	Ребенок старается сам ещё раз объясниться с помощью устной речи (а не жестами, рисунками), если его не поняли люди, которые хорошо его знают?     
	0-1-2-3-4

	10. 
	Ребенок старается сам еще раз объясниться с помощью устной речи (а не жестами, дактилем, рисунками), если его не поняли люди, которые его не знают?   
	0-1-2-3-4


Общее количество баллов: _____________ / 40

Вопросы делятся на 3 группы (вопросы 4-10 рассчитаны для детей старше 2-х лет):

1. Показатель контроля голоса (вопросы 1-3): _______ 

2. Показатель произнесения речевых звуков (вопросы 4-8): ________

3. Показатель ведущей стратегии общения (вопросы 9-10):_______

Усовершенствованная шкала 

«Уровни развития слухового восприятия» (CAP)

	Уровень
	Описание

	Уровень 0
	Нет реакции на окружающие звуки

	Уровень 1
	Обнаруживает некоторые окружающие звуки

	Уровень 2
	Реагирует на речь, голос

	Уровень 3
	Узнает некоторые окружающие звуки

	Уровень 4
	Понимает некоторые слова, когда они дополняются словами звукоподражаниями, например: «Дай мне машину, би-би»/ «где собака, ав-ав?»

	Уровень 5
	Понимает простые обиходные фразы только на слух

	Уровень 6
	Понимает некоторые слова без дополнительных звукоподражаний, например: «Дай мне машину»/ «где собака?»

	Уровень 7
	Правильно отвечает на простые вопросы, например: «что это?»

	Уровень 8
	Понимает речь знакомого собеседника в диалоге

	Уровень 9
	Понимает речь незнакомого собеседника в диалоге

	Уровень 10
	Понимает рассказы, слушая их в аудиозаписи 

	Уровень 11
	Разговаривает по телефону со знакомыми людьми

	Уровень 12
	Разговаривает по телефону с незнакомыми людьми


Усовершенствованная шкала «Уровни разборчивости устной речи ребенка 

с нарушенным слухом»

	Уровень
	Описание

	00
	Ребенок при общении не пользуется голосом или использует крик и редкие гласноподобные звуки.

	0
	Ребенок произносит отдельные слоги и цепочки слогов при общении. 

	1
	Ребенок пытается использовать неразборчивые слова. Уточняет артикуляцию при помощи взрослого. 

	2
	Ребенок пользуется связной речью, но она неразборчива. Речь разборчива в отдельных словах, если видна артикуляция ребенка и известна тема беседы.

	3
	Ребенок пользуется связной речью, которая понятна человеку, имеющему опыт восприятия речи глухих людей, если он сконцентрирован на слушании и видит артикуляцию ребенка и знает тему беседы.

	4
	Ребенок пользуется связной речью, которая понятна человеку, имеющему опыт восприятия речи глухих людей. Слушателю не требуется очень концентрироваться на слушании.

	5
	Ребенок пользуется связной речью, которая понятна любому человеку. Речь ребенка понятна всем окружающим в разных ежедневных ситуациях.


M-CHAT
Модифицированный скрининговый тест на аутизм для детей раннего возраста (The Modified Checklist for Autism in Toddlers (M-CHAT); Robins, Fein, Barton, 1999)

Инструкция: пожалуйста, оцените, насколько приведенные ниже высказывания характеризуют Вашего ребенка. Постарайтесь ответить на каждый вопрос. Если данное поведение проявлялось редко (Вы видели это всего один или два раза), отметьте, что ребенку это не свойственно.

	1
	Нравится ли Вашему ребенку играть в игры, когда его раскачивают на колене? 
	Да
	Нет

	2
	Проявляет ли Ваш ребенок интерес к другим детям? 
	Да
	Нет

	3
	Любит ли Ваш ребенок лазить, карабкаться, забираться на предметы и вверх по лестнице? 
	Да
	Нет

	4
	Любит ли Ваш ребенок играть в прятки? 
	Да
	Нет

	5
	Нравится ли Вашему ребенку играть «понарошку», например, как будто он говорит по телефону, заботится о кукле или повторяет какое-то другое поведение?
	Да
	Нет

	6
	Использует ли Ваш ребенок указательный палец, чтобы указать или попросить что-либо? 
	Да
	Нет

	7
	Использует ли Ваш ребенок указательный палец, чтобы указать или проявить интерес к чему-либо? 
	Да
	Нет

	8
	Играет ли Ваш ребенок с маленькими игрушками (например, машинкой или кубиками) по назначению, или только кусает, бросает и крутит их? 
	Да
	Нет

	9
	Приносит ли иногда Ваш ребенок что-нибудь показать Вам (родителю)? 
	Да
	Нет

	10
	Смотрит ли Ваш ребенок Вам в глаза в течение более чем одной -двух секунд? 
	Да
	Нет

	11
	Кажется ли Вам, что Ваш ребенок чрезмерно чувствителен к шуму? (например, затыкает уши?) 
	Да
	Нет

	12
	Отвечает ли Ваш ребенок улыбкой, когда видит Ваше лицо или в ответ на Вашу улыбку? 
	Да
	Нет

	13
	Подражает ли Ваш ребенок Вам? (например, если вы сгримасничаете, будет ли Ваш ребенок имитировать Ваше лицо?) 
	Да
	Нет

	14
	Отзывается ли Ваш ребенок на имя, когда вы зовете его/ее? 
	Да
	Нет

	15
	Если Вы указываете на игрушку, находящуюся на другой стороне комнаты, посмотрит ли Ваш ребенок на нее? 
	Да
	Нет

	16
	Умеет ли Ваш ребенок ходить? 
	Да
	Нет

	17
	Смотрит ли Ваш ребенок на вещи, если Вы сами смотрите на них? 
	Да
	Нет

	18
	Любит ли Ваш ребенок производить необычные движения пальцами близко к его/ее лицу? 
	Да
	Нет

	19
	Пытается ли Ваш ребенок привлечь Ваше внимание к тому, чем он/она занимается? 
	Да
	Нет

	20
	Казалось ли Вам когда-нибудь, что Ваш ребенок глухой? 
	Да
	Нет

	21
	Понимает ли Ваш ребенок, о чем говорят окружающие? 
	Да
	Нет

	22
	Смотрит ли иногда Ваш ребенок в никуда, бродит ли без цели? 
	Да
	Нет

	23
	Проверяет ли Ваш ребенок реакцию на Вашем лице, если сталкивается с чем-то незнакомым?
	Да
	Нет


Инструкция по интерпретации M-CHAT
Ребенок не проходит тест при двух или более несовпадающих ответах на критические вопросы или трех несовпадающих ответах на любые вопросы. Ответы «Да»/«Нет» преобразуются в «прошел»/«не прошел». Ниже перечислены ответы, соответствующие коду «не прошел» по каждому вопросу M-CHAT. Жирный заглавный шрифт относится к критическим вопросам.

	1. Нет  
	6. Нет
	11. Да
	16. Нет  
	21. Нет

	2. НЕТ  
	7. НЕТ
	12. Нет
	17. Нет  
	22. Да

	3. Нет
	8. Нет
	13. НЕТ
	18. Да  
	23. Нет

	4. Нет
	9. НЕТ
	14. НЕТ  
	19. Нет
	

	5. Нет
	10. Нет
	15. НЕТ  
	20. Да
	


Не все дети, которые не прошли тест M-CHAT, удовлетворяют критериям для диагностики заболеваний из спектра аутизма. Однако детям, которые не прошли тест, требуются углубленное обследование врачом и обязательное направление на проверку развития к специалисту.
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