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Аннотация
В статье приведен краткий литературный обзор, посвященный врожденной холесте-
атоме височной кости. Представлены возможные теории развития данной патологии. 
Освещены критерии диагностики врожденной холестеатомы и проведен сравнитель-
ный анализ характеристик различных инструментальных методов исследования в ее 
верификации. Рассмотрены вопросы хирургической тактики ведения пациентов с дан-
ным заболеванием.

Сделано заключение, что в связи с редкой встречаемостью врожденной холестеато-
мы височной кости, присутствием различных теорий ее этиологии, отсутствием четких 
критериев определения и диагностики данная патология требует дальнейших иссле-
дований для установления полной природы заболевания и выявления групп риска его 
возникновения.
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Abstract
This article provides a brief literature review on congenital cholesteatoma of the temporal bone. 
Existing theories describing the development of this pathology are analysed. The diagnostic 
criteria of congenital cholesteatoma are presented, along with a comparative analysis of the 
characteristics of various instrumental research methods used in the verification of this disease. 
Issues involved with the surgical management of such patients are considered. 

A conclusion is made that, due to the rare occurrence of the congenital cholesteatoma of the 
temporal bone, diverse theories of its etiology, the lack of clear criteria for its diagnostics, this 
pathology requires further research to elucidate the nature of the disease and identify the risk 
groups of its occurrence.
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Холестеатома — опухолевидное образова-
ние, представляющее собой эпидермальную 
кисту, которая является результатом агрессив-
ного роста ороговевающего плоскоклеточного 
эпителия [1–3].

В настоящее время принято классифициро-
вать холестеатому височной кости на врожден-
ную (первичную), приобретенную (вторичную), 
которая развивается вследствие врастания 
эпидермиса наружного слухового прохода в ба-
рабанную полость через перфорацию бара-
банной перепонки, и ятрогенную (третичную), 
вызванную механическим переносом клеток 
эпидермиса [4].

Врачам-клиницистам как взрослого, так 
и детского звена в своей практике чаще всего 
приходится встречаться с вторичной формой 
холестеатомы, являющейся осложнением хро-

нического эпитимпано-антрального гнойного 
среднего отита [5]. По этой причине насторо-
женность в отношении первичной формы холе-
стеатомы низкая, что может привести к поздней 
ее диагностике с развитием интра- и экстракра-
ниальных осложнений или отсутствием вери-
фикации данного заболевания, которая отра-
жается на ее статистических показателях.

Годовая заболеваемость холестеатомой ви-
сочной кости составляет 3 на 100 000 детей, из 
них на врожденную форму приходится 10–28% 
случаев. Отмечается выраженное преобла-
дание пациентов мужского пола и чаще вери-
фицируется у детей в возрасте от 4,5–5 лет 
[5–8]. Однако в литературе имеются сообщения 
о врожденной холестеатоме височной кости, 
диагностированной у пациентов различных 
возрастных групп [9, 10]. К примеру, E. Sepehri 
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и M. Unge (2018) описали случай врожденной 
холестеатомы сосцевидного отростка у 87-лет-
ней женщины [9]. H.S. Cho et al. (2016) в своем 
ретроспективном исследовании хирургическо-
го лечения врожденной холестеатомы у 93 де-
тей с 1997 по 2012 г. отметили выраженную тен-
денцию роста данной патологии [11].

Причины возникновения врожденной холе-
стеатомы височной кости до сих пор не уста-
новлены, однако существует ряд теорий, объ-
ясняющих возможные процессы ее развития.

Одна из теорий, предложенная в 1854 г. 
R. Remak, предполагает, что дермоиды и дру-
гие опухолеподобные образования этой груп-
пы являются волосяными фолликулами или их 
зачатками, дислоцировавшимися во время эм-
брионального гистогенеза [12].

Согласно исследованию L. Ruedi (1978), су-
ществует теория эпителиальной миграции че-
рез микроперфорации барабанной перепонки 
плода (вследствие воспаления или других при-
чин), которые бесследно заживают в постна-
тальной жизни [13]. Дальнейшие исследования 
выявили, что кератиноциты без сопутствующе-
го воспалительного процесса фокально рас-
плавляют базальную мембрану и внедряются 
в субэпителиальное пространство. В после-
дующем эти клетки ороговевают и могут дать 
начало образованию холестеатомы в барабан-
ной полости [14].

По данным K. Aimi (1983), внедрение эпителия 
наружного слухового прохода внутрь барабан-
ной полости может происходить до окончания 
формирования фиброзного кольца [15].

C. Northrop et al. (1986), изучая кадаверные 
височные кости новорожденных на наличие че-
шуйчатых клеток амниотической жидкости в ба-
рабанной полости, отметили у некоторых из них 
жизнеспособность и возможность образовы-
вать кератин. Данные клетки, по его мнению, 
являются причиной образования врожденной 
холестеатомы среднего уха [16].

Существует теория образования врожденной 
холестеатомы височной кости вследствие на-
рушения слияния 1–2-й жаберных дуг во время 
развития плода [17, 18], из их мезодермы так-
же формируются структуры височной кости, 
в частности цепь слуховых косточек. Таким об-
разом, отклонение в эмбриогенезе может при-
вести к развитию сочетанных ушных патологий, 
что подтверждается научными работами, опи-
сывающими случаи врожденной холестеатомы 
в сочетании с врожденной аномалией развития 
височной кости [19–21]. К примеру, K. Bhavana 

(2017) в своей работе указал на случаи вро-
жденной атрезии наружного слухового прохо-
да, сочетанной с врожденной холестеатомой 
среднего уха [22].

В исследованиях на эмбриональных височных 
костях R.W. Teed (1936) обнаружил эпидермоид-
ное образование между медиальной поверхно-
стью передне-верхнего квадранта барабанной 
перепонки и тимпанальным устьем слуховой 
трубы у плодов 22-й недели гестации [23]. Позже 
L. Michaels (1986) подтвердил наличие подобно-
го образования в среднем ухе у плодов; по его 
данным, они наблюдались до 33-й недели вну-
триутробного развития [24]. Впоследствии были 
описаны случаи обнаружения его у детей после 
рождения, но достоверных данных о возможности 
кератинизации клеток эпидермоидного образова-
ния и дальнейшего превращения в холестеатому 
получено не было [25–27]. Однако M. J. Levenson 
(1986) отметил, что в подавляющем большинстве 
наблюдений первичная холестеатома среднего 
уха располагается за переднее-верхним квадран-
том барабанной перепонки, что частично подтвер-
ждает данную теорию [28]. Преобладание данной 
локализации врожденной холестеатомы барабан-
ной полости впоследствии отмечалось и други-
ми исследователями [7, 29]. Стоит отметить, что 
данная теория является наиболее популярной на 
сегодняшний день.

M. Tos (2000), анализируя имеющиеся тео-
рии, приходит к выводу, что ни одна из них не 
может достоверно подтвердить врожденную 
этиологию холестеатомы височной кости. По 
его мнению, первичная холестеатома формиру-
ется после рождения вследствие воспалитель-
ных процессов в среднем ухе, которые приво-
дят к ретракции натянутой части барабанной 
перепонки с последующей инвагинацией оро-
говевающего эпителия в барабанную полость. 
Отличает ее от приобретенной холестеатомы 
то, что впоследствии барабанная перепонка 
восстанавливается благодаря высокому репа-
ративному потенциалу детского организма. При 
дальнейших осмотрах барабанная перепонка 
выглядит интактной, что, по мнению автора, со-
здает заблуждение клиницистов о врожденной 
этиологии холестеатомы височной кости [8].

Однако в 2001 г. H. Kojima et al. подтвердили 
различия в строении ДНК врожденной и при-
обретенной холестеатомы среднего уха. Было 
выявлено, что теломеры ДНК врожденной хо-
лестеатомы короче приобретенной, теломе-
ры последней соответствовали нормальному 
эпидермису наружного слухового прохода. Это 
указывает на более раннюю закладку клеток 
врожденной холестеатомы и свидетельствует 
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в пользу теории эмбрионального образования 
холестеатомы височной кости [29].

B. A. Jennings et al. (2017 г.) в своем обзоре пы-
тались выявить возможные связи возникнове-
ния врожденной холестеатомы височной кости 
с различными геномными аномалиями. Авторы 
приходят к выводу, что в настоящее время не-
возможно выявить определенные генетические 
факторы, подтверждающие данную связь. Од-
нако частое сочетание врожденной холесте-
атомы височной кости и генетических заболе-
ваний: синдромов Дауна, Тернера, аномалий 
развития различных отделов черепа; а также 
описанные случаи семей с несколькими поко-
лениями, страдающими врожденной холесте-
атомой височной кости, и выявление данного 
заболевания у моно- и дизиготных близнецов, 
делают вероятным в дальнейшем идентифици-
ровать гены врожденной холестеатомы [30].

Классификация врожденной холестеатомы 
височной кости вследствие ее редкой встречае-
мости, отсутствия четких критериев и различий 
в локализации с приобретенной холестеатомой 
височной кости в настоящее время отсутствует. 
По этой причине используются классификации, 
разработанные в первую очередь для приобре-
тенной формы холестеатомы среднего уха.

W. P. Potsic et al. (2002) выделяют 4 этапа раз-
вития врожденной холестеатомы среднего уха:

• 1 этап: холестеатома ограничивается одним 
квадрантом барабанной полости, отсутству-
ет поражение оссикулярной цепи и распро-
странение холестеатомы в сосцевидный от-
росток височной кости;

• 2 этап: холестеатома распространяется за 
пределы одного квадранта барабанной по-
лости, отсутствует поражение оссикулярной 
цепи и распространение холестеатомы в со-
сцевидный отросток височной кости;

• 3 этап: холестеатома поражает цепь слухо-
вых косточек при отсутствии распростране-
ния в сосцевидный отросток височной кости;

• 4 этап: холестеатома распространяется в со-
сцевидный отросток височной кости.

В исследовании данных авторов выявлена 
положительная корреляционная связь между 
стадией заболевания и вероятностью послео-
перационного рецидива холестеатомы средне-
го уха. К примеру, резидуальная холестеатома 
среднего уха диагностирована в 13% случаев 
при I стадии и в 67% на IV стадии [7].

В последнем совместном заявлении European 
Academy of Otology and Neurootology / Japan 

Otological Society от 2017 г. для холестеатомы 
натянутой части барабанной перепонки, вто-
ричной холестеатомы перфорации натянутой 
части барабанной перепонки, а также для вро-
жденной холестеатомы среднего уха были вы-
делены следующие стадии:

• 1 стадия: холестеатома, локализованная 
в барабанной полости;

• 2 стадия: холестеатома, вовлекающая два 
и более отдела височной кости, где выделяют 
труднодоступные отделы (S) (протимпанум 
и тимпанальный синус), барабанная полость 
(T), аттик (A), сосцевидный отросток (M);

• 3 стадия: холестеатома с экстракрани-
альными осложнениями (паралич мими-
ческой мускулатуры, фистула лабиринта, 
лабиринтит, заушный/скуловой/шейный аб-
сцесс, заушный свищ, разрушение стенки 
наружного слухового прохода, адгезивный 
отит — тотальная адгезия натянутой части 
барабанной перепонки, разрушение крыши 
барабанной полости);

• 4 стадия: холестеатома с интракраниаль-
ными осложнениями (субдуральный/эпиду-
ральный абсцесс, абсцесс головного мозга, 
менингит, тромбоз сигмовидного синуса, ме-
нингоцеле) [3].

При этом данная этапная система STAM не 
распространяется на холестеатому пирамиды 
височной кости.

M. J. Levenson и соавт. (1986) обозначают 
врожденную холестеатому среднего уха как 
новообразование перламутрово-белого цвета, 
располагающееся медиальнее неизмененной 
барабанной перепонки с интактной натяну-
той и ненатянутой ее частями, при отсутствии 
в анамнезе заболевания у пациента отореи, 
перфорации барабанной перепонки, предыду-
щих отологических процедур, атрезии наруж-
ного слухового прохода, интрамембранозной 
и гигантской холестеатомы, при этом преды-
дущие истории развития у пациента острого 
среднего отита не являются причиной исклю-
чения данной патологии [28]. A. J. Gulya (2010), 
в отличие от M. J. Levenson, верифицирует вро-
жденную холестеатому среднего уха при отсут-
ствии в анамнезе заболеваний пациента остро-
го среднего отита и наличие предшествующих 
операций, в том числе шунтирования барабан-
ной перепонки [31].

Стоит отметить, что не все авторы придержива-
ются данных критериев по отношению к врожден-
ной холестеатоме височной кости. Например, 
M. Sanna et al. (2011) отдельно выделяют холесте-
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атому пирамиды височной кости, которая по сво-
ей природе чаще всего является врожденной [32]. 
Появление врожденной холестеатомы пирамиды 
височной кости объясняется сохранением экто-
дермального зачатка в пирамиде височной кости 
или в среднем ухе, имеет тенденцию к прогрес-
сирующему росту и при массивном распростра-
нении может привести к костной эрозии верхушки 
пирамиды височной кости с развитием вне- и вну-
тричерепных осложнений [33].

В литературе также имеются немногочислен-
ные сообщения о локализации холестеатомы 
в толще барабанной перепонки. H. H. Ching 
et al. (2017) в своей работе пришли к выводу, что 
данную форму можно отнести к врожденной хо-
лестеатоме, так как в большей части описанных 
случаев пациенты имели неповрежденную ба-
рабанную перепонку, в анамнезе отсутствовали 
заболевания среднего уха и отохирургические 
вмешательства. Также отмечалась положи-
тельная связь между возрастом детей и разме-
ром образования. Наличие данных о развитии 
холестеатомы из эпидермиса латеральнее фи-
брозного кольца свидетельствовало о низкой 
частоте распространения холестеатомы на 
структуры барабанной полости, что делает ее 
прогностически благоприятной [34].

Касаясь вопросов диагностики, стоит отме-
тить, что для данной формы холестеатомы 
характерно бессимптомное течение. Таким 
образом, обследование пациентов зачастую 
происходит на этапе появления осложнений, 
таких как тугоухость, парез мимической муску-
латуры, вестибулопатия, интра- и экстракрани-
альные осложнения [3, 11, 35, 36].

B. E. Mostafa et al. (2018) в своей работе отме-
чают, что наиболее частой первичной жалобой 
пациента является снижение слуха — 60% 
случаев [6]. Пациент поздно отмечает данное 
изменение, так как кариозно-деструктивные 
изменения звукопроводящей системы средне-
го уха под воздействием медленно растущей 
врожденной формы холестеатомы и последу-
ющее снижение слуха происходят постепенно, 
также сказывается молодой возраст пациента 
[37]. Вторым по частоте первичным проявле-
нием врожденной холестеатомы среднего уха 
является парез (паралич) мимической муску-
латуры вследствие сдавления холестеатомой 
лицевого нерва. Жалобы на головокружение, 
периодическую головную боль, тинитус также 
могут быть манифестацией врожденной холе-
стеатомы височной кости. [3, 35, 36].

К современным методам диагностики холе-
стеатомы височной кости относят отомикроско-

пию, компьютерную томографию (КТ) височных 
костей, магнитно-резонансную томографию 
(МРТ) среднего уха в DWI режиме.

Рутинная отомикроскопия позволяет верифи-
цировать врожденную холестеатому среднего 
уха как новообразование перламутрово-бело-
го цвета, чаще располагающееся медиальнее 
передне-верхнего квадранта неизмененной ба-
рабанной перепонки [7, 28, 29]. Вторым по рас-
пространенности является расположение холе-
стеатомы медиальнее задне-верхнего квадранта 
сохранной барабанной перепонки [7, 38].

Компьютерная томография височных костей 
долгое время остается методикой выбора диа-
гностики как врожденной, так и приобретенной 
холестеатомы [39]. Она незаменима для распо-
знавания деструктивных изменений структур 
височной кости и определения расположения 
новообразования, что позволяет выбрать наи-
более оптимальную тактику хирургического ле-
чения [40, 41].

Для более точной диагностики врожденной 
холестеатомы височной кости в наши дни все 
шире применяется МРТ среднего уха. В стан-
дартных режимах холестеатома визуализирует-
ся как гипоинтенсивное образование в T1 и ги-
перинтенсивное образование в T2 по сравнению 
с головным мозгом [41, 42]. На диффузно-взве-
шенных изображениях (DWI) холестеатома вы-
глядит более ярко, чем другие патологические 
ткани, вследствие своей масляной консистен-
ции, ограничивающей диффузию воды. По дан-
ным J. P. Vercruysse et al. (2006) методика имеет 
чувствительность 81% и специфичность 100% 
[43]. Ложноотрицательные результаты можно по-
лучить при размерах врожденной холестеатомы 
менее 5 мм. Не эхопланарные диффузно-взве-
шенные изображения (non-EPI DWI) позволяют 
визуализировать холестеатому >2 мм и, в свою 
очередь, имеют чувствительность 90%. 

В настоящее время обсуждается во-
прос о возможности использования DWI-
PROPELLER — методики с большим контрастом 
и разрешающей способностью в диагностике 
холестеатомы. С ее помощью можно визуали-
зировать образование менее 3 мм, однако дли-
тельная экспозиция, приводящая к появлениям 
артефактов движения, ставит под вопрос ее 
эффективность по сравнению с non-EPI DWI. 
Методика отсроченных постконтрастных T1 
взвешенных изображений основана на том, что 
холестеатома не поглощает контрастное веще-
ство и выглядит на томограммах менее ярко, 
чем слизистая, фиброзная, опухолевая или 
грануляционная ткань. Она имеет высокую чув-
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ствительность — 90% и специфичность 100% 
при холестеатоме >3 мм, однако данное иссле-
дование непрактично в рутинной практике из-за 
длительности экспозиции. Однако оно может 
применяться в спорных случаях при рецидивах 
холестеатомы височной кости [39, 41, 43].

Лечение врожденной холестеатомы височной 
кости заключается в ее радикальном хирурги-
ческом удалении. Преобладание заболевания 
среди детской популяции накладывает необ-
ходимость выбора хирургической методики, 
позволяющей не только полностью удалить 
образование, но и максимально сохранить це-
лостность анатомических структур височной 
кости [36, 38, 44–47].

B. E. Mostafa et al. (2018) по результатам вы-
полненных исследований пришли к выводу, 
что цели оперативного вмешательства долж-
ны быть расставлены следующим образом: 
во-первых, стоит уделить внимание полному 
удалению матрикса холестеатомы и детальной 
ревизии среднего уха и других пораженных хо-
лестеатомным процессом областей височных 
костей, во-вторых, сохранить и восстановить 
функцию лицевого нерва при его поражении, 
и только в-третьих сохранить и улучшить слух, 
которым можно, по мнению авторов, прене-
бречь при необходимости более полной сана-
ции височной кости [36].

В ходе анализа литературы были выявле-
ны разночтения некоторых авторов по поводу 
необходимого объема оперативного вмеша-
тельства при врожденной форме холестеатомы 
височной кости. Так, в ряде статей отражаются 
мнения исследователей, что «закрытые» тех-
ники (с сохранением задней стенки слухового 
прохода) должны являться операцией выбора 
для пациентов детского возраста [38, 44]. В ка-
честве аргументов приводятся следующие по-
ложения: височная кость пациентов находится 
еще в стадии роста и формирования, наличие 
трепанационной полости создает определен-
ные трудности в качестве жизни ребенка (дли-
тельный период заживления после операции, 
постоянный уход за трепанационной полостью, 
необходимость избегать воздействия воды), 
данная техника имеет меньшие потенциалы 
дальнейшего восстановления слуха [45–47]. 
V. Darrouzet et al. (2002) в своем исследовании 
выявили, что только у 6,9% пациентов после 
проведенных операций по «закрытому» типу 
по поводу врожденной холестеатомы впослед-
ствии необходимо было проведение радикаль-
ных общеполостных операций на среднем ухе 

[38]. Однако по данным других авторов, рециди-
вы более часты и составляют 13–44% случаев 
[47, 48]. M. Tos в своих работах утверждал, что 
нет большой разницы со стороны возможного 
рецидива холестеатомы височной кости при 
«закрытых» и «открытых» методиках ее хирур-
гического лечения [49].

Н. В. Завадский (2006) сформулировал аб-
солютные показания к открытой методике хи-
рургического лечения холестеатомы височ-
ной кости: распространенная холестеатома, 
агрессивный инвазивный рост холестеатомы, 
единственно слышащее ухо, на котором необ-
ходима операция, отказ больного от повторной 
плановой операции при возможном рецидиве 
холестеатомы [50].

Y. Morita et al. (2017), анализируя случаи ре-
цидива врожденной холестеатомы височной 
кости, приходят к выводу, что частота их разви-
тия зависит больше от стадии распространения 
холестеатомы в височной кости, а не от мето-
дики оперативного вмешательства. Поэтому 
важно своевременно выявить патологический 
процесс, а вмешательство должно подбирать-
ся индивидуально, учитывая не только необ-
ходимость полной санации височной кости,  
но и наименьший травматизм для ребенка [47].

В последнее время стали появляться данные 
о возможностях применения эндоскопических 
оперативных вмешательств для лечения холе-
стеатомы среднего уха. Трансканальная эндо-
скопическая отохирургия (TEES) минимизирует 
операционные повреждения височной кости, 
а различные углы обзора эндоскопа позволяют 
провести ревизию труднодоступных отделов 
височной кости, что может снизить вероятность 
резидуальной холестеатомы [51, 52]. J. H. Park 
et al. (2018), применяя TEES при лечении детей 
с врожденной холестеатомой среднего уха, от-
метили рецидив образования в последующем 
только у 4% пациентов [51].

Заключение
Таким образом, в связи с редкой встречае-

мостью врожденной холестеатомы височной 
кости, присутствием различных теорий ее этио-
логии, отсутствием четких критериев опреде-
ления и диагностики данная патология требует 
дальнейших исследований для установления 
полной природы заболевания и выявления 
групп риска его возникновения, что позволит 
в дальнейшем разработать детальные алго-
ритмы диагностики и лечения пациентов с вро-
жденной холестеатомой височной кости.
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