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ЗАНЯТИЕ 1  

ИСТОРИЯ РАЗВИТИЯ СЛУХА И РЕЧИ У НЕСЛЫШАЩИХ ДЕТЕЙ.   
Армин Лёве, немецкий сурдопедагог, одним из первых обратившийся к проблеме  раннего развития речи и слуха у маленьких детей в домашних условиях. По его мнению ,   историю развития слуха и обучения неслышащих детей, основанную на использовании словесной речи, можно разделить на шесть периодов.
  Первый период  с 1550 по 1750г. – это единичные попытки использовать  остаточный слух при обучении.

  Второй период  -  начало Х1Х века

  Третий период – конец Х1Х – начало ХХ века

  Четвертый период – с 1930 по 1960 г.

   Пятый период -  с 1960 г.

   Шестой период – с 1990г.
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ПЕРВЫЙ ПЕРИОД.

  Самые первые попытки обучить глухих детей устной речи  произошли в Испании ХУ1 века: Педро Понсе де Леон (1508-1584) и Рамирес де Каррион (1579-1652) занимались обучением устной речи небольших групп глухих детей и достигли значительных успехов, причем последний упоминал о важной роли остаточного слуха.  Во Франции работали Якоб Родригес Перейра (1715-1780) и Р.Эрно (1740-1800).Они оба уделяли внимание остаточному слуху своих учеников. Так Перейра исследовал слух  и разделил учеников на три группы по слуху, на занятиях использовал трубку для усиления звука. Эрно также пытался оживить и усилить чувство слуха, используя систему слуховых упражнений со слуховой трубой. Результаты их работы считаются очень хорошими. Считают, что успеху способствовали идеальные условия обучения:мало учеников, дети были из образованных семей, заинтересованных в обучении детей, обучение длилось много лет, была создана речевая среда.
ВТОРОЙ ПЕРИОД   начало Х1Х века
Французский врач Жан Марк Гаспар Итар (1774-1838) работал в Парижском институте глухих, проводил занятия по развитию остаточного слуха:

-использовал моносенсорный подход (детям завяывали глаза);

- дети на слух различали колокольчик, барабан, флейту,а также речевые сигналы – гласные, согласные, слоги;

- учитывались индивидуальные возможности детей, их потеря слуха, упражнения были индивидуальными;

- если дети не различали речь на слух, то переходили к слухо-зрительному восприятию;

- использовалась слуховая трубка для восприятия своей и чужой речи;

- проводились ритмико-музыкальные занятия.

  Однако результаты достигнуты не были, поскольку отсутствовала речевая среда. Вся учебная работа в институте основывалась на письменной речи и жестах, обучение устной речи в институте не предусматривалось. Развитие слухового восприятия и использование жестовой речи, как доказано современной наукой, исключают друг друга.

ТРЕТИЙ ПЕРИОД  конец Х1Х-начало ХХвека
Виктор Урбанчич (1847-1921) Вена, Фридрих Бецольд (1842-1908) Мюнхен, Карл Кройсс (1861-1945) Вюрцбург.
      В.Урбанчич работал со школьниками, только моносенсорно( зрительное восприятие речи исключалось).Предполагал, что слуховыми упражнениями можно улучшить поврежденный слух. Достиг хороших результатов.

  Врач Ф.Бецольд отрицал возможность «вернуть слух из ничего».Считал свои успехи и успехи Урбанчича результатом того, что детей учили пользоваться имеющимися у них остатками слуха для восприятия устной речи. Было введено понятие  развитие

остаточного слуха . Бецольд  описал, что многие из его учеников  имеют знпчительные остатки слуха и могут овладеть устной речью на основе слухового восприятия. После этого в Германии сначала появились «слуховые классы, а потом и первые школы для слабослышащих. В отличие от Урбпнчича Бецольд работал с группой детей  и учебный материал дети воспринимали слухозрительно.
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 К.Кройсс работал по методике Бецольда и написал книгу о методике проведения занятий  по развитию слуха. В ней он попытался дать научное обоснование развития слухового восприятия у детей  нарушенным слухом. 
   В начале ХХ века еще не было слуховых аппаратов, поэтому предполагают, что ученики Бецольда были слабослышащими, обучавшиеся в школе для глухих, и именно они были особенно успешны в обучении речи. Однако  и это было большим достижением для детей со сниженным слухом.

ЧЕТВЕРТЫЙ ПЕРИОД – развитие слуха в школе с 1930 по 1960 г.

  Густав Барци (1890-1964) Венгрия, Эрнст Бири (р.1904-?) Швейцария, Эрвин Кери(1897-1988) Германия, Эрик Веденберг (1905-?) и др.

 Г.Барци развивал слух путем говорения на ухо детям, считавшимся глухими, его дети овладевали удовлетворительно звучащей устной речи. Также работал  Артур Керн (1902-1988) в Германии. Это были последние сурдопедагоги, которые работали без технических средств, т.к. их еще не было. Его ученики Э.Керн, Э.Бири, Э.Веденберг работали позже, тогда уже появилась возможность развивать слух с помощью технических средств. Однако их позиция по поводу использования звукоусиливающей аппаратуры, слуховых аппаратов сило отличаась от современных представлений. 

  Э.Керн считал, что СА(слуховой аппарат) должен использоваться глухим ребенком только для восприятия нормативной устной речи учителя, но никак нельзя разрешать глухим детям слушать их собственную не очень качественную речь.

 Э.Веденберг давал ребенку СА только после того, как этот ребенок начанал внятно произносить  многословные предложения.В то же время  именно Веденберг начал заниматься со своим маленьким сыном развитием слуха и речи в раннем возрасте и стал новатором раннего развития слуха у детей.

      В 50е годы развитие слуха у ребенка считалось задачей школьного обучения:

 с 1го по 3год обучения ребенка в школе развитие слуха  проводилась на «голое ухо»
и ребенок слушал только идеальные образцы речи сурдопедагога.

 с 4го по 6 класс – использовалась звукоусиливающая аппаратура коллективного пользования на классных занятиях, в классе ребенок уже слушал и свою речь , и речь педагога.

 с7го по 9 год обучения : постепенный переход к индивидуальному слуховому аппарату, восприятие своей речи и речи окружающих.

     При этом развитие устной речи было главным, а развитие слуха – вспомогательным. В отличие от тех лет сейчас развитие слухового восприятия стало принципом обучения, который должен реализовываться во всех видах школьных занятий. Сейчас считают, что ошибкой было то, что развитие слухового восприятия  начиналось с восприятия речи других людей, а восприятие своей речи исключалось. Поскольку восприятие собственной речи имеет важное значение для развития слухового восприятия даже у слышащих детей,  и безусловно у глухих.

  Развитие слуха начиналось только в школе и были упущены возможности сензитивного периода раннего возраста. Глухие дети обучались в школах-интернатах, и вследствие  этого их речевая среда была обедненной
.
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ПЯТЫЙ ПЕРИОД  -1960 – 1990г.

Ирена Эвинг(1883-1959), Александр Эвинг (1896-1980)-Англия,  Антониус Ван Уден(1912-?) -  Нидерланды,  Армин Лёве (1922-2001)-Германия,   Э.И.Леонгард – Россия.
       В 50е годы в обучении глухих сохранялись старые подходы «школьного обучения»,Те, кто обучал слабослышащих – считали, применение звукоусиливающей аппаратуры помогает  при обучении чтению с губ. Однако к концу 50х годов появились идеи раннего развития речи у маленьких детей. В 1958 г. Армин Лёве                                                                                                                         ввел раннее развитие речи у маленьких детей с нарушением слуха в домашних условиях. В России в 60е г. начала работать Э.И.Леонгард, создавшая свой метод обучения, в основе которого лежит идея «материнской школы», в Сербии в 50е годы появился «верботональный метод» , разработанный П.Губериной (Хорватия).

    Развитие слухового восприятия, считавшееся задачей школьного обучения, стало задачей раннего дества. Раннее развитие слуха у детей использует большую пластичность детского мозга, обеспечивает синхронность между взаимно обусловленными сферами развития, сохранить естественное звучание голоса. 

  Основной задачей прежней школьной системы было устранение(коррекция) последствий тяжелого нарушения слуха. В то время задача раннего развития слуха состоит в том,, чтобы вообще не допустить отягчающих последствий, возникающих в результате нарушенного слуха. Школьное развитие слуха реабилитировало, а раннее развитие слуха направлено на обеспечение полноценного развития сходного с развитием нормально слышащего ребенка.
ШЕСТОЙ ПЕРИОД – с1990г.

С начала 60х годов благодаря методу раннего развития слуха и появлению все более качественной звукоусиливающей аппаратуры коллективного пользования и качественных слуховых аппаратов стало  больше удовлетворительных результатов. У детей с тяжелым поражением слуха, в том числе глухих, передовым сурдопедагогам в сотрудничестве с семьей ребенка удавалось добиться хороших результатов по формированию устной речи и развитию слуха. Однако в целом проблема обучения глухих детей устной речи оставалось нерешенной. .

    В 80е годы появляется метод кохлеарной имплантации. Сначала имплантировали взрослых позднооглохших, в 90е годы стали имплантировать и детей. В России первая экспериментальная операция была проведена в 1991 году, единичные имплантации стали проводиться в конце 90х годов в Москве и Петербурге, а с 2007 года начала действовать программа, которая сделала кохлеарную имплантацию доступной.

Появление этой технологии означало новый период в обучении речи и развитии слуха для глухих. Использование кохлеарного импланта глухим с раннего детства позволяет формировать словесную речь ребенка естественным образом, так, как это происхоит и нормально слышащего ребенка. Однако сложность состоит в том, что после кохлеарной имплантации развитие слуха и речи не происходит самопроизвольно, Глухому ребенку требуется многолетнее сурдопедагогическое сопровождение, постоянная работа семьи, и только тогда достигается оптимальный результат.

    Есть небольшое количество глухих с нарушениями  в области слухового нерва, которых нельзя обеспечить кохлеарным имплантом. Но для них уже существуют стволо-мозговой импланты (СМИ).  В России первые две имплантации  СМИ были проведены в 2014 г.
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   Современная сурдопедагогика считает, что развитие слуха ребенка должно начинаться с момента обнаружения снижения слуха. Если слух снижен с рождения, а сейчас можно установить снижение слуха через несколько дней после рождения, то ребенок уже в 2, 3, 4, месяца должен быть обеспечен двумя хорошо подобранными СА, и в дальнейшем может быть имплантирован,  если есть такая необходимость, что зависит от остаточного слуха. Только раннее развитие слуха, которое происходит при активном участии семьи, приводит к высоким результатам. Если семья не готова к многолетней постоянной работе по развитию слуха и речи , то высоких результатов ждать не приходится. Задача раннего (настолько рано, насколько возможно) развития слуха состоит в том, чтобы не допустить отягчающих последствий, возникающих в результате нарушенного слуха. Раннее развитие слуха направлено на обеспечение возможностей полноценного развития. Наблюдения показали, что в Европе 75% слабослышащих и 10% глухих по аудиометрическим данным детей могут посещать массовую  школу, где в отличие от коррекционных школ есть нормальная речевая среда.
   Раннее развитие слуха нужно, чтобы:

1. Использовать специфику фаз развития мышления, большую пластичность детского

мозга. Пластичность – компенсаторные и преобразующие возможности детского мозга больше, чем в более  поздние  периоды жизни. Развитие слуха подчиняется ограниченному во времени процессу созревания и обучения. В первые месяцы после рождения, в течение первого года жизни и немного позже происходят важные процессы созревания слухового пути и слуховых центров, что является необходимым для нормального слухового восприятия. Эти процессы проходят под воздействием специфических нейротропных гормонов роста. Созревание состоит в том, что увеличивается «дендритовое дерево» нервных клеток в мозгу и количество синаптических связей, происходит миелинизация слуховых путей. Причем 70-75% синапсов генетически обусловлены, 25% синапсов образуются под влиянием слуховой стимуляции. Недостаток синапсов может пополниться  в течение 2-4 года жизни, а позже только частично. Нейротропные гормоны роста перестают вырабатываться вероятно уже к концу первого года.
2. Оптимальный период развития может закончиться в конце первого года жизни.

      Существуют оптимальные периоды (сензитивные) повышенной речевой 

      готовности. Есть ограниченный период времени, критический период, во время 

      которого педагогические меры к глухим детям ведут к формированию способности 

      слухового восприятия (функциональный слух). Этот период длится до окончания    

      восьмого месяца жизни. Предполагается, что благодаря пластичности детского 

      мозга, с помощью ранних упражнений с использованием остаточного слуха, можно    

      передать большой объем речевой информации. При этом в коре формируются
      структуры для анализа  речи  и речепроизводства. Критической фазой считается 

      период до 18 месяцев и до этого времени возможно улучшение слухового 

      восприятия. Проблемы возникают из-за недостатка входящей слуховой 

      информации в критической фазе.

3. Необходимо достичь синхронности между различными и взаимно обусловленными 

сферами развития. Детское развитие протекает в различных параллельно идущих

и связанных друг с другом областях. Например, моторное развитие, развитие слуха  и зрения, речи, социальное развитие. Если в одной из областей появляется та или
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 иная потребность, то она часто нуждается в готовности, которая сформировалась в другой сфере. В случае несинхронности развития разных сфер, ребенок, чтобы удовлетворить потребность, вынуждать искать альтернативные пути. Например, если ребенок не говорит и не может выразить свои желания словом, то он выражает их вспышкой гнева: криком, слезами, наачинает кусаться и т.п. То есть нарушаются основы социального поведения.
4. Речевой голос может приобрести неустранимые изменения. Было проведено 
исследование, которое показало,  что голос годовалого ребенка с нарушением слуха еще остается нормальным. Постепенное онемение наступает после 18 месяцев, если не было ранней слухоречевой поддержки. Далее уже нельзя вернуть имевшееся естественное качество голоса. Также  в эксперименте было показано, что внятность речи ребенка, протезированного в первые полгода жизни превосходит внятность речи детей, протезированных в любом более старшем возрасте.

5. Треть нарушений слуха в раннем возрасте протекает прогредиентно. Сейчас 
считают, что генетически обусловленное снижение слуха составляет 50%. При генетических нарушениях – 1/3 нарушений проявляется при рождении, а 2/3 – это прогредиентные  (проявляются не сразу, слух может постепенно ухудшаться). И если эти дети на первом и втором году жизни имеют легкую (или среднюю) тугоухость. В течение второго года жизни или позже дети могут оглохнуть постепенно или это может произойти внезапно. Постепенное снижение слуха возможно и при негенетических нарушения слуха. Например, после краснухи у матери вначале у ребенка может быть небольшое снижение слуха, а затем  слух ухудшается. При раннем слухопротезировании дети с прогрессирующей тугоухостью могут получить стимуляцию ухатогда, когда они еще хорошо слышат. Нельзя упускать время, иначе возможны последствия, которые будет невозможно исправить.

6. Раннее слухопротезирование, имплантация при хорошем сурдопедагогическом  
сопровождении, раннее развитие слуха и речи позволит подготовить  многих детей к обучению в массовой школе. Самое важное – обеспечение детей СА и начало развитие слуха и речи в первое полугодие жизни.

7. Экономические расчеты, сделанные в Германии, показали, что расходы, которые 

необходимы для раннего распознавания снижения слуха, ранней диагностики, ранней помощи значительно ниже, чем расходы, которые затем возникают при отсутствии такой программы.
    Таким образом в настоящее время сурдопедагогика способна дать шанс полноценного развития многим детям с нарушенным слухом, предлагая программу раннего слухопротезирования и имплантации и раннего развития слухового восприятия. Заранее неизвестно на каких детей эта поддержка окажет особенно хорошее влияние.  Поэтому необходимо дать шанс всем новорожденным с нарушением слуха. Намеченная цель обозначается как АБИЛИТАЦИЯ, и только потом, если ее нельзя достичь, она станет РЕАБИЛИТАЦИОННОЙ  или КОРРЕКЦИОННОЙ.
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ЗАНЯТИЕ  2

АБИЛИТАЦИЯ  И  РЕАБИЛИТАЦИЯ.  СКРИНИНГОВЫЕ  И ДИАГНОСТИЧЕСКИЕ  ОБСЛЕДОВАНИЯ  СЛУХА  
  Главная проблема детей со сниженным слухом то, что они не слышат или плохо слышат речь окружающих. Значит у них плохо развивается или совсем не развивается собственная речь и понимание речи других людей, в свою очередь отсутствие речи не только не позволяет общаться с окружающими, но и вызывает множество  вторичных нарушений – мышления, восприятия, памяти, внимания, воображения, эмоционально-волевых процессов и даже моторного развития ребенка.   Часто нарушения слуха бывают врожденными или возникают в раннем детстве на первом году жизни (долингвально). Таких детей надо научить слышать, понимать речь, говорить и преодолеть задержку в развитии множества других функций. Таких детей абилитируют. 

  АБИЛИТАЦИЯ – формирование, развитие таких функций, которые у ребенка не были сформированы, система лечебно-педагогических мероприятий, направленных на адаптацию к жизни ребенка с нарушениями развития.

  РЕАБИЛИТАЦИЯ – процесс восстановления уже имевшейся, утраченной функции, адаптация к жизни человека, утратившего какую-либо функцию, включая восстановление этой функции.

   Современные слуховые аппараты (СА) и кохлеарные импланты (КИ) обеспечивают даже глухому с большой потерей слуха возможность слышать речевые и неречевые звуки. Однако надев СА или КИ в первый раз глухой будет воспринимать хаос звуков и совсем не будет понимать речь. Чтобы ребенок со сниженным слухом научился говорить, мог понимать обращенную к нему речь  нужно много времени и труда различных специалистов.
АБИЛИТАЦИЯ (РЕАБИЛИТАЦИЯ) включает:

1. Развитие навыков общения – способности взаимодействовать с окружающими, используя любые формы общения.

2. Развитие слухового восприятия окружающих  звуков и речи с помощью СА или КИ – способности обнаруживать, различать и опознавать неречевые звуки; речевые сигналы – фонемы, слоги, слова, фразы; формирование слуховых образов речевых сигналов, развитие слухового внимания и слухо-речевой памяти.
3. Развитие языковой системы: овладение словарем (лексика), звуковым составом (фонетика), правилами изменения слов (морфология), правилами соединения слов в предложения(синтаксис), правилами использования языковых средств для общения

4. Развитие устной речи – умение говорить, строить свое высказывание, держать в памяти необходимую для этого информацию (о значениях слов, правилах их изменения и соединения в предложения, программах артикуляции звуков, слов, фраз).
5. Развитие мышления и других психических функций (памяти, внимания, эмоциально-волевых процессов, социальных и двигательных(крупная и мелкая моторика) навыков.
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  У маленьких детей все эти навыки развиваются параллельно и взаимосвязано, поэтому с самого начала работа производится во всех направлениях. Очень важно учить глухих навыкам общения, часто бывает, что глухой в той или иной степени владеющий связной речью не использует ее для общения.
  Сегодня целью абилитации ребенка с нарушенным слухом должно быть развитие способности понимать речь, говорить и общаться с помощью речи на уровне, приближенном к уровню ребенка с нормальным слухом. Благодаря этому ребенок интегрируется в слышащее общество, может учиться со слышащими, расширяются его возможности получения профессии и работы.

 Для полноценной абилитации необходимо:

-  раннее выявление и диагностика нарушения слуха;

-  медицинская помощь, если есть необходимость;

-  раннее бинауральное слухопротезирование (в 2 – 6месяцев), затем, при необходимости кохлеарная имплантация (в возрасте до полутора лет);
-  регулярная проверка слуха, т.к.бывает слух снижается и требуется перенастройка или замена СА;

- многолетние занятия с сурдопедагогом по развитию слуха, устной речи, мышления;

-  обучение  родителей умению развивать у ребенка слух, мышление, понимание устной речи, говорение во время ежедневных дел.

  Помимо родителей и сурдопедагога в абилитации и реабилитации участвуют лор-врач, сурдолог, аудиолог, невролог, логопед социальный работник.

 Важнейшее значение для  абилитации имеет раннее выявление снижения слуха и его ранняя диагностика. В настоящее время существуют объективные аппаратные методы исследования слуха, которые позволяют в первые дни после рождения определить снижение слуха и установить диагноз.
ДИАГНОСТИЧЕСКИЕ И СКРИНИНГОВЫЕ ИССЛЕДОВАНИЯ СЛУХА

  Диагностические и скрининговые исследования слуха отличаются своими целями и содержанием.

ДИАГНОСТИЧЕСКИЕ исследования проводятся при наличии жалоб у пациента, их цель – точная диагностика нарушения слуха.

СКРИНИНГОВЫЕ исследования – это быстрое обследование слуха у больших групп людей с целью выявления людей с подозрением на наличие нарушений слуха. Если выявляется снижение слуха, пациента направляют на диагностическое обследование.

    В скрининговых обследованиях нуждаются следующие группы:

1. новорожденные для максимально раннего выявления врожденной глухоты и тугоухости;

2. дети дошкольного возраста – у маленьких детей часто бывают воспаления среднего уха, которые могут привести к кондуктивной тугоухости. Внимания требуют и дети с речевыми расстройствами, так как установлено, что у 30% таких детей есть небольшие нарушения слуха;
3. дети школьного возраста. У детей с проблемами в обучении также часто выявляются небольшое снижение слуха или центральные расстройства слуха;

4. взрослые, работающие на шумных и вредных производствах (влияние шума, вибрации, химических веществ);

5. пожилые люди – возрастные изменения слуха.
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  При проведении скрининговых исследований слуха используются и объективные , и субъективные методы:

1. Тональная аудиометрия (взрослые)

2. Анкетирование (взрослые, родители детей)

3. Непроизвольные и ориентировочные поведенческие реакции на звуки (новорожденные)

4. Регистрация вызванной отоакустической эмиссии (ВОАЭ)

5. Импедансометрия (тимпанометрия и акустический рефлекс)

6. Регистрация слуховых вызванных потенциалов (КСВП)

   Для скрининговых исследований  созданы скрининговые аудиометры, позволяющие быстро оценивать воздушные пороги слуха на речевых частотах (500-4000гц).
   С 1996 года по 2008 год в России аудиологический скрининг новорожденных проводился с помощью звукореактотеста. Это прибор, который подавал тоны частотой 500, 1000, 2000, 4000гц и шум с разной интенсивностью в свободном звуковом поле. При обследовании новорожденных регистрировали непроизвольные и ориентировочные реакции на тестовые сигналы уровнем 90 и 65дб.
    С 2008 года метод  скрининга с помощью звукореактотеста в России был  заменен объективным методом  -  регистрацией вызванной отоакустической эмиссии, который проводится в родильном доме на третий день после рождения. Проводит обследование медсестра, ответ состоит в ответе: тест пройден (слух в норме)
                                                            тест не пройден ( есть снижение слуха).

Полный аудиологический скрининг новорожденных состоит из 3 этапов:

1й этап проводится в роддомах у всех новорожденных в возрасте 3-4 дней с помощью 

              регистрации ВОАЭ;

2й этап проводится в детских поликлиниках у части детей в возрасте 4-6 недель  с 

              помощью  ВОАЭ( это дети ,которые не прошли тест в роддоме, дети совсем не 
              обследованные и дети, имеющие факторы риска по тугоухости)

3й этап проводится в сурдологическом центре с помощью регистрации ВОАЭ и КСВП для         

              детей, имеющих положительные результаты обследования на 2м этапе, а также 

              всех детей, имеющих факторы риска по тугоухости.

Факторы риска по тугоухости и глухоте:
-  наследственность

-  наследственная синдромальная патология

-  инфекционные и вирусные заболевания матери во время беременности

-  токсикоз беременности
-  гипоксия плода

-  асфиксия новорожденного

-  недоношенность или переношенность

-  очень низкая масса тела, менее 1500г

-  врожденная патология челюстно-лицевого скелета

- внутричерепная родовая травма

- тяжелые поражения центральной нервной системы

-  выраженная гипербилирубинемия

- препараты с ототоксическим действием
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ЗАНЯТИЕ  3

СКРИНИНГОВЫЕ  МЕТОДЫ  ИССЛЕДОВАНИЯ СЛУХА  НОВОРОЖДЕННЫХ.  ДИАГНОСТИКА
  У взрослых обследование слуха проводится обычно с помощью тональной аудиометрии, занимает 30-40 минут, требует большого внимания. Детям раньше диагноз ставили только в 2-3 года. Сейчас существуют аппаратные методы исследования, позволяющие проверить слух ребенка на первом году жизни и даже сразу после рождения. Но все равно диагностика слуха ребенка остается непростой задачей.
В результате диагностического обследования необходимо:

1. исключить или подтвердить наличие нарушений слуха

2. определить степень снижения слуха

3. определить тип нарушения слуха

4. получить аудиограмму, чтобы подобрать и настроить СА

5. выявить у ребенка дополнительные нарушения нервной системы, которые часто встречаются у детей с патологией слуха

    Диагностика взрослых основана на обследовании субъективными и объективными методами, которые позволяют получить всесторонние данные о слухе.

    Диагностика детей до года основана на обследовании объективными аппаратными методами и на сопоставлении их результатов, что тоже позволяет получить всесторонние знания о слухе ребенка. Объективные методы регистрируют реакции разных отделов слуховой системы на звуки с помощью специальных приборов.
     Результаты этих исследований не зависят от обследуемого. Поэтому этими методами обследуют тех, у кого невозможно получить надежные результаты с помощью обычной тональной аудиометрии. Эти же методами иногда обследуют и взрослых  пациентов, например всех кандидатов на кохлеарную имплантацию.
   Объективные методы исследования дополняют друг друга. Обычно диагностика типа нарушения слуха, величины снижения слуха основывается на сопоставлении результатов обследования несколькими методами. Результаты разных объективных методов взаимно дополняют друг друга и позволяют установить диагноз ребенку в раннем возрасте, подобрать слуховые аппараты или  имплантировать его и начать развитие слуха и устной речи в самом раннем возрасте.
     К объективным (физиологическим) методам оценки слуха относятся:

       -  ИМПЕДАНСОМЕТРИЯ, которая оценивает состояние структур среднего уха;

       -  ВЫЗВАННАЯ  ОТОАКУСТИЧЕСКАЯ  ЭМИССИЯ – оценивает состояние 

          волосковых клеток (части рецепторов улитки);
       -   СЛУХОВЫЕ ВЫЗВАННЫЕ ПОТЕНЦИАЛЫ МОЗГА (компьютерная

            аудиометрия)  оценивают проведение возбуждения в слуховые центры мозга.

ИМПЕДАНСОМЕТРИЯ

-  оценивает состояние среднего уха

-  диагностирует кондуктивную тугоухость, позволяет определять характер нарушения
    (повреждение косточек, отосклероз, отиты и т.д.)

-  быстрый (5-10 мин.) и безопасный. 
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Недостатки: -   не позволяет определить степень потери слуха, получить аудиограмму;

                      -   изолированное использование не позволяет  диагностировать сенсо-

                          невральную тугоухость, слуховую нейропатию, центральные

                          расстройства слуха (ЦРС)

Используют два вида акустической импедансометрии:

-  тимпанометрия

-  акустическая рефлексометрия

ТИМПАНОМЕТРИЯ –измерение акустического сопротивления  при изменении давления воздуха в наружном слуховом проходе с помощью миниатюрного насоса позволяет оценить подвижность барабанной перепонки и давление в полости среднего уха.

На экране прибора получают соответствующие графики, по форме которых можно определить характер нарушения в среднем ухе (см. рис.)

 АКУСТИЧЕСКАЯ  РЕФЛЕКСОМЕТРИЯ  
  Акустический рефлекс (АР) – сокращение стременной (стапедиальной) мышцы в среднем ухе при действии сильных звуков (защитный рефлекс). При этом фиксируются косточки среднего уха, изменяется плоскость движения стремени и ослабляются колебания, передаваемые в улитку. Это защищает от повреждения волосковые клетки улитки.
Оценивают порог возникновения  АР на тоны 500, 1000, 2000, 4000гц. Порог АР дает приблизительную информацию о порогах чувствительности и порогах дискомфорта. При нормальном слухе порог возникновения рефлекса составляет 80-90дб. При тугоухости  1-2 степени порог АР – 100-120дб. При тугоухости  3-4 степени и глухоте  АР не регистрируется.
  При наличии ФУНГ порог АР понижается до 60дб. Обычно пороги АР на 20-25дб ниже порогов дискомфорта. Все эти данные могут использоваться при настройке СА у маленьких детей.

РЕГИСТРАЦИЯ  ВЫЗВАННОЙ  ОТОАКУСТИЧЕСКОЙ  ЭМИССИИ (ОАЭ)

    Вызванная отоакустическая эмиссия  - это очень слабый звук, возникающий в наружном слуховом проходе в результате сокращения  наружных волосковых клеток.
Этот звук регистрируется с помощью высокочувствительного микрофона. Сокращения волосковых клеток могут возникать как самопроизвольно, так и под действием звуковой стимуляции. Этот метод выявляет нарушения слуха и оценивает состояние рецепторных наружных волосковых клеток, используется для диагностики слуховой нейропатии. Метод простой,  быстрый (5-10 минут), выявляет даже небольшое снижение слуха, используют, начиная с 3 дня жизни.
    Метод не позволяет определить снижение слуха и получить аудиограмму. Тип нарушения слуха невозможно определить без данных других объективных методов.

    Отоакустическая эмиссия регистрируется у детей с нормальным слухом через  несколько дней после рождения.  Отсутствует при потере слуха более 20дб как при патологии внутреннего, так и при патологии среднего уха. При патологии внутреннего уха  ОАЭ  не регистрируется, потому что повреждены внутренние волосковые клетки и  эмиссия не  возникает. При патологии среднего уха ОАЭ возникает, но не регистрируется в наружном слуховом проходе, так как из-за плохой подвижности барабанной перепонки

слабый сигнал ОАЭ туда не проходит. Результаты видны на мониторе прибора.
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РЕГИСТРАЦИЯ   СЛУХОВЫХ  ВЫЗВАННЫХ  ПОТЕНЦИАЛОВ  МОЗГА

Компьютерная аудиометрия по слуховым вызванным потенциалам мозга является основным методом выявления нарушений слуха и определения степени снижения слуха у маленьких детей, в том числе у новорожденных. Используется в диагностических и скрининговых обследованиях слуха.  Метод позволяет определить степень снижения  слуха, пороги чувствительности. В некоторых странах компьютерная аудиометрия используется в роддомах для выявления новорожденных с нарушениями слуха.
Также метод используется для диагностики проведения возбуждения в слуховые центры мозга; для диагностики слуховой нейропатии и центральных расстройств слуха в совокупности с данными других методов. Метод основан на том , что под действием звукового раздражения в разных структурах слуховой системы возникают электрические потенциалы. Можно зарегистрировать несколько типов слуховых вызванных потенциалов мозга:
-  коротколатентные стволомозговые слуховые вызванные потенциалы мозга (КСВП);

-  среднелатентные слуховые вызванные потенциалы мозга (ССВП);

-  длиннолатентные(корковые) слуховые вызванные потенциалы мозга;

- стационарные слуховые потенциалы или потенциалы на частотно-модулированные тоны (ССП/ASSR).

  В настоящее время используют два вида потенциалов  - коротколатентные (КСВП) и стационарные  (ССП/ASSR) потенциалы.

  КСВП –электрические потенциалы, возникающие в разных отделах ствола мозга в ответ на звук. Он состоит из 5-7 пиков, которые отражают активность разных отделов слуховой системы ( слухового нерва, кохлеарных ядер и других структур  до промежуточного мозга. КСВП регистрируются в ответ на очень тихие звуки, близкие к порогам взрослого человека. 
  Метод КСВП объективно оценивает степень снижения слуха, состояние периферического и центрального отделов слуховой системы. Позволяет диагностировать сенсоневральную тугоухость, слуховую нейропатию, невриному слухового нерва и центральные нарушения слуха в совокупности с данными других методов (ОАЭ, импедансометрия, тональная аудиометрия), хорошо оценивает пороги слуха, но не очень хорошо оценивает пороги слуха на низких частотах. Позволяет определить степень снижения слуха (см. рис).
   При исследовании стационарных потенциалов  по результатам оценки реакций мозга на звуки  прибор автоматически строит аудиограмму – график предполагаемых порогов слуха, позволяет оценить остаточный слух при больших слуховых потерях,но недостаточно точен при оценке небольших и средних потерь слуха.
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ЗАНЯТИЕ 4

СОВРЕМЕННЫЕ ТЕХНОЛОГИИ СЛУХОРЕЧЕВОЙ АБИЛИТАЦИИ И РЕАБИЛИТАЦИИ ДЕТЕЙ С НАРУШЕНИЯМИ СЛУХА

      В настоящее время благодаря развитию техники и медицины расширился арсенал методов реабилитации неслышащих, сегодня возможно:
-   выявить и диагностировать нарушение слуха у ребенка в первые дни жизни;

-   слухопротезировать ребенка в первые месяцы жизни, при необходимости в дальнейшем  имплантировать на первом году жизни;

-   обеспечить ребенку возможность постоянно слышать речь окружающих взрослых и свой голос с помощью эффективных слуховых аппаратов и кохлеарных имплантов.

       Благодаря этому создаются потенциальные условия ля нормального развития речи детей с нарушениями слуха в наиболее сенситивный период.
        Все методы реабилитации можно разделить на:

1. МЕДИЦИНСКИЕ МЕТОДЫ

-  консервативное лечение (медикаментозное, физиотерапия)

-  хирургические методы (слухоулучшающие и слухосохраняющие операции, кохлеарная имплантация)
2. ТЕХНИЧЕСКИЕ МЕТОДЫ

-   слухопротезирование аналоговыми и цифровыми слуховыми аппаратами

-   кохлеарная имплантация
3. ПСИХОЛОГО-ПЕДАГОГИЧЕСКИЕ МЕТОДЫ

- развитее у детей слуха, речи, мышления и других психических функций, эти методы необходимы при использовании любых медицинских и технических методов реабилитации.
4. СОЦИАЛЬНЫЕ МЕТОДЫ  - направлены на социализацию неслышащего ребенка    

и его интеграцию в общество, чтобы он мог получить образование и работу. Все вышеперечисленные методы работают на социализацию и интеграцию. К этим же методам можно отнести законодательную базу, обеспечивающую бесплатное предоставление детям слуховых аппаратов (СА) и кохлеарных имплантов (КИ), а также их замену(один раз в 2 – 4 – 5лет), возможность выбора родителями глухого ребенка типа образовательного учреждения.

    Для эффективной абилитации ребенок с нарушенным слухом нуждается в:

1. раннем (2-3 мес.) выявлении и диагностике нарушения слуха;

2. лечении нарушения слуха, патологии нервной системы и др. нарушений;

3. раннем бинауральном слухопротезировании слуховыми аппаратами ( в возрасте 2-4 мес.)

4. регулярном контроле слуха (раз в 6 мес.), потому что у многих детей слух ухудшается в первые годы жизни и им требуется перенастройка или замена слухового аппарата.
5. проведении кохлеарной имплантации, если у ребенка большая потеря слуха ( в возрасте 10-18 месяцев)

                                               - 14 –

6. занятиях с сурдопедагогом, логопедом, психологом по развитию разных навыков (слухового восприятия, языка, речи, коммуникации и т.д.)

7. родители ребенка нуждаются в психологической поддержке и обучении развитию у ребенка слуха, коммуникативных навыков, мышления, речи и др. во время ежедневных дел и совместных игр.

   Таким образом  в настоящее время  комплексная медико-технико-педагогическая помощь ребенку с нарушением слуха в раннем возрасте  становится семейно-центрированной, вся ее тяжесть ложится на семью, но к сожалению не всякая семья к этому готова.
     Комплексная помощь глухому ребенку и его семье должна:

-   максимально рано обеспечить ребенку возможность воспринимать звуки и речь с помощью эффективного слухопротезирования;

-   создать оптимальные для данного ребенка условия для развития различных навыков (слухового и зрительного восприятия, коммуникации, речи, моторики, самообслуживания, мышления  и др.;)

-    улучшить качество жизни ребенка и его семьи благодаря использованию СА или КИ и психолого-педагогической поддержке.

     Дети с нарушением слуха раннего возраста могут  получать помощь в разных учреждениях. Комплексная помощь оказывается в реабилитационных центрах слуха и речи, детских сурдоцентрах. Здесь дети могут получить следующую помощь: диагностика, лечение, слухопротезирование, коррекционно-развивающие занятия, консультации родителей. В центрах раннего вмешательства могут провести оценку уровня развития ребенка, диагностику дополнительных нарушений, коррекционно-развивающие занятия, также здесь осуществляется психолого-педагогическая поддержка и обучение родителей. Отдельные виды помощи детям с нарушенным слухом оказываются в коррекционных детских садах(коррекционно-развивающие занятия с сурдопедагогом – с 2 лет, консультация родителей, в логопедических детских садах, в группах раннего развития (общеразвивающие занятия), в сурдокабинетах (слухопротезирование).

     Однако потенциальные возможности нормального речевого, а значит и общего психического развития и последующей интеграции в среду слышащих людей у ребенка с КИ или с СА могут не реализоваться, и часто не реализуются. Возможность развития у ребенка слуха и речи определяется тем:

     -  насколько рано у ребенка будут обнаружено нарушение слуха;

     - насколько рано ребенок будет слухопротезирован или при необходимости имплантирован;

     - успешность слухопротезирования и имплантации зависит от адекватности сурдопедагогической реабилитации, как в дооперационный, так и в послеоперационный период, от отношения и работы семьи.

       Несмотря на все достижения современной медицины и техники слухоречевая реабилитация ранооглохших детей занимает много лет (более 5-7 лет). Это значит, что ребенок нуждается в профессиональной поддержке весь дошкольный период и значительную часть школьного, а в семейной поддержке намного дольше.

   У ребенка с нормальным  слухом процесс развития системы родного языка и устной речи протекает в течение 5 – 7 лет. Но ребенок со сниженным слухом, даже протезированный на первом году жизни все равно потерял значительную, иногда и основную часть сенситивного периода для развития речи и слуха,  И его речевое развитие будет проходить с нарушениями и задержкой. Эффективность слухопротезирования и особенно кохлеарной имплантации существенно зависит от послеоперационной
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 слухоречевой реабилитации. Но далеко не всегда в эту реабилитацию бывают включены родители и близкие ребенка, да и помощь квалифицированного сурдопедагога не всегда бывает доступна постоянно.  Медицинские и технические аспекты абилитации и реабилитации ранооглохших в настоящее время решены, но их эффективность в России остается еще достаточно низкой из-за отставания развития инфраструктуры, реализующей инновационные методы реабилитации, и из-за недостатка квалифицированных кадров сурдологов, аудиологов, сурдопедагогов.

                                   МЕДИЦИНСКИЕ  МЕТОДЫ

       Медицинские методы подразумевают два вида помощи:

-  хирургическое лечение
-  консервативное лечение

   В основном медицинские методы реабилитации используются при лечении кондуктивной тугоухости. При различной патологии наружного и среднего уха эффективно применяется медикаментозное, физиотерапевтическое и хирургическое лечение.

    Медикаментозное лечение предполагает санацию верхних дыхательных путей, удаление серной пробки, лечение катаральных воспалений среднего уха, евстахиита, острого гнойного воспаления среднего уха, хронических воспалений среднего уха. В результате острого или хронического воспаления среднего уха как осложнение может возникнуть мастоидит(воспаление сосцевидного отростка), лабиринтит, паралич лицевого нерва. Все эти заболевания требуют медикаментозного и физиотерапевтического лечения. Отосклероз на ранних стадиях иногда поддается медикаментозному лечению, которое может приостановить процесс или даже немного улучшить слух. Проводится лечение заболеваний придаточных пазух носа, которые могут провоцировать воспаление в среднем ухе. Иногда встречаются аллергические хронические воспаления или микологические (грибковые) поражения уха, которые требуют противоаллергической или противогрибковой терапии и физиотерапии.  Лечение аденоидов может быть и консервативным, и хирургическим (удаление аденоидов).
     Хирургическое лечение. Все операции делятся на слухоулучшающие и слухосохраняющие. 
      Слухосохраняющие операции предотвращают угрозу развития тугоухости при прогрессирующем течении хронических гнойных отитов, при которых могут постепенно развиваться деструктивные процессы, ведущие к снижению слуха. Иногда воспалительный процесс при хроническом гнойном отите может переходить на стенки барабанной полости и во внутреннее ухо. Слух в случае таких операций обычно не улучшается, но сохраняется на предоперационном уровне.
      Слухоулучшающие операции – это может быть удаление грануляций, полипов, спаек, отечной слизистой оболочки. Все это улучшает условия оттока патологического содержимого из уха и проникновения лекарственных веществ. Удаление аденоидов, хирургическое восстановление поврежденной барабанной перепонки (тимпанопластика). Можно заменить поврежденные слуховые косточки среднего уха протезом, восстановить подвижность подножной пластинки стремени при отосклерозе (мирингопластика, стапедопластика). Мирингопластика – реставрационно-пластическая операция, реконструкция барабанной полости. При отосклерозе в 87%-90% эффективные операции, достигается «положительная» социальная пригодность слуховой функции.
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   К слухоулучшающим операциям относятся операции по исправлению врожденных уродств наружного и среднего уха. Врожденные уродства уха встречаются 1-2 на 10000 населения. Ежегодно рождаются до 500 детей с врожденными уродствами. Это бывает: отсутствие барабанной перепонки, отсутствие барабанной полости, узкое устье слуховой трубы, изменения слуховых косточек, заросшие лабиринтные окна, отсутствие и уродства ушной раковины, заращение наружного слухового прохода. Уродства бывают легкой, средней, тяжелой формы. Общего мнения относительно сроков операции нет. Если уродство 2х стороннее, то считают, что операцию надо проводить в дошкольном возрасте в 2-3года, или в 4-5 лет. Если уродство одностороннее, то нет общей точки зрения, надо ли оперировать, но если надо – в возрасте не старше 14 лет.
   Лечение сенсоневральной тугоухости.

    При хронической сенсоневральной тугоухости поврежденные волосковые клетки не восстанавливаются. Лечение направлено на сохранение остатков слуха, поскольку у многих может происходить прогрессирующее снижение слуха. Лечение – прием препаратов и проведение процедур, улучшающих кровообращение улитки, питание волосковых и нервных клеток, устранение интоксикации.
   При острой сенсоневральной тугоухости, возникающей при нарушении кровообращения, гипоксии, интоксикации, лечение, предпринятое в первые часы заболевания, у части пациентов может восстановить слух. Лечение также направлено на улучшение кровообращения улитки, снятия интоксикации, улучшение питания волосковых  и нервных клеток. У детей раннего возраста, как правило, невозможно определить момент начала заболевания, поэтому у них острая сенсоневральная тугоухость может сначала быть незамеченной и перейти в хроническую.
     Хирургическое вмешательство осуществляется при кохлеарной и стволомозговой имплантациях. С помощью хирургической операции вводится цепочка электродов во внутреннее ухо или в продолговатый мозг для того, чтобы заменить отсутствующие волосковые клетки или поврежденную часть слухового нерва.

  К хирургическим методам лечения тугоухости относится имплантация различных имплантируемых моделей слуховых аппаратов.

   Лечение слуховой нейропатии.

        Это порок развития слуховой системы и нарушение ее созревания, Возможности лечения ограничены.

    Лечение центральных расстройств слуха

       Используют препараты и процедуры, улучшающие кровообращение и питание нервных клеток, Возможности лечения ограничены, однако реабилитационные занятия по развитию процессов слухового анализа могут значительно уменьшить проявления центральных расстройств слуха.
     В настоящее время исследуются возможности разработки новых перспективных методов лечения нарушений слуха:

  -  использование стволовых клеток для  регенерации погибших волосковых клеток;

  -  использование КИ для подведения лекарств в улитку – для  уменьшения травматизации улитки при операции кохлеарной имплантации; для стимуляции роста отростков нервных клеток слухового нерва к электродам КИ, стимуляции регенерации наружных волосковых клеток;  стимуляции роста окончаний слухового нерва с помощью нейротрофинов.
  -  генная инженерия – замена в половых клетках мутированных генов, вызывающих разные генетические нарушения слуха.
