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Резюме
Актуальность. Краниофациальная микросомия – собирательное определение, объединяющее врожден-
ные патологии органов, развивающихся из I и II жаберных дуг. Однако принадлежность различных врож-
денных патологий к данному заболеванию остается спорной. По этой причине нет стандартизированных 
показаний к срокам и методам лечения. 
Материалы и методы. В данной работе проанализированы результаты обследований 89 детей и под-
ростков от 1 до 18 лет с синдромами краниофациальной микросомии, проведенных с 2011 по 2021 год.
Результаты. Пациенты разделены на группы по степени тяжести их патологии и возрасту. В зависимости 
от варианта фенотипа, были предложены различные методы лечения. 
Выводы. На основании нашего и мирового опыта, а также учитывая анатомические и функциональные измене-
ния у детей и подростков с синдромами краниофациальной микросомии, возникает актуальность создания схе-
мы для построения индивидуальных, мультидисфиплинарных алгоритмов лечения данной категории пациентов.
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Abstract
Relevance. Craniofacial microsomia is a collective definition combining congenital pathologies of organs developing 
from the first and second branchial arches. However, the affiliation of various congenital pathologies to this disease 
remains controversial. For this reason, there are no standardized indications for the timing and methods of treatment.
Materials and methods. This paper analyzes the results of examinations conducted from 2011 to 2021in 89 
children and adolescents from 1 to 18 years with craniofacial microsomia.  
Results. Patient groups were allocated according to the pathology severity and their age, and were offered vari-
ous treatments depending on the phenotype variant.
Conclusions. Based on international and our experience and considering the anatomical and functional chang-
es in children and adolescents with craniofacial microsomia, creating a scheme for developing a customized 
multidisciplinary algorithm to treat these patients becomes relevant.
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АктуАльность
Частота рождаемости детей с синдромами кранио-

фациальной миркосомии, по данным зарубежных авто-
ров, составляет 1:3000 – 1:5000 новорожденных [1-4].

В литературе используются различные термины для 
пациентов с недоразвитием различных структур лица, 

происходящих из I и II жаберных дуг [3-7], включая: ото-
мандибулярный дизостоз, окулоаурикуловертебраль-
ный синдром [8], гемифациальную микросомию, син-
дром Гольденхара. Однако термин «краниофациальная 
миркосомия» (КФМ) наиболее корректный и охватыва-
ет наиболее широкий симптомокомплекс. Не существу-
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ет диагностического критерия для постановки диагноза 
КФМ. Однако большинство пациентов имеют недораз-
витие нижней челюсти, верхней челюсти, уха, орбиты, 
мягких тканей лица и (или) лицевого нерва. Для оценки 
степени тяжести синдрома наиболее распространена 
классификация OMENS+ (аббревиатура обозначений 
пороков развития органов: O – orbit, M – mandible, 
E – ear, N – nerve, S – soft tissues), модифицированная 
до «фенотипического метода оценки КФМ» (Phenotypic 
Assessment Tool for Craniofacial Microsomia – PAT-CFM), 
для упрощения в использовании (Birgfeld C.B., Heike C.L., 
Saltzman B.S. и др., 2016) [9-11].

Необходимо учитывать поражение не только органов 
головы и шеи, но и врожденную патологию других орга-
нов, связанную с краниофациальной миркосомией [11].

Исторически, пациенты с КФМ, у которых имел-
ся эпибульбарный липодермоид и позвоночные 
аномалии, были отнесены к синдрому Гольденхара 
(Goldenhar) [12]. Однако экстракраниальные находки 
не ограничиваются этой классической триадой, и не-
которые клиницисты рекомендовали прекращение ис-
пользование этого термина [13-15].

Остаются неоднозначными вопросы включения в 
краниофациальную микросомию изолированной ми-
кротии, поперечной расщелины лица и предушных при-
датков (при отсутствии других симптомов), что затруд-
няет определение статистики, диагностику и выработку 
алгоритмов лечения. При краниофациальной микросо-
мии встречается двустороннее поражение, поэтому не-
обходимо проводить тщательную дифференциальную 
диагностику с другими схожими челюстно-лицевыми 
дизостозами – синдромами Тричера-Коллинза-Франче-
скетти, CHARGE, Нагера, секвенцией Пьера Робена, так 
как от этого зависит корректность проводимого лече-
ния. Например, при секвенции Пьера Робена определя-
ется тенденция к росту нижней челюсти, которая не от-
мечается при КФМ. Поэтому ряд авторов склоняется к 
нецелесообразности проведения компрессионно-дис-
тракционного остеогенеза у пациентов с КФМ, кроме 
как по жизненным показаниям [11].

В исследовании 755 лиц с КФМ обструктивное ноч-
ное апноэ наблюдалось в 17,6% случаев, что состав-
ляет от 2% до 4% всей популяции [16]. В той же самой 
группе у 13,5% пациентов отмечалось затруднение гло-
тания на уровне рта и глотки. Данные результаты име-
ли прямо пропорциональную взаимосвязь с нараста-
нием степени тяжести патологии по классификации 
Pruzansky [17]. Авторы связывают это с функциональ-
ными и структурными нарушениями глотки, гортани 
или пищевода; недоразвитием нижней челюсти и/
или пониженной иннервацией жевательных и глоточ-
ных мышц. Кроме того, наличие расщелины губы и/
или неба (наблюдаемые в 15,9% случаев у пациентов 
с К.Ф.М.) и аномалий языка [18-20] могут также повли-
ять на процесс кормления.

По данным исследования 39 пациентов в Египте от 
2021 г. [21], правостороннее поражение было отмече-
но у 19 пациентов (48.7%), левостороннее – у 9 (23%), и 
у 11 – двустороннее (28.3%). Соотношение мальчиков 
и девочек по полу было 1:1.4 соответственно. У боль-
шинства пациентов определялась нормальная орбита 
(64%), умеренно гипоплазированная нижняя челюсть 
с функционирующим височно-нижнечелюстным су-
ставом (58% с типом M1 или M2a), нормальное функ-
ционирование лицевого нерва (82%) и минимальная 
или средней степени гипоплазия мягких тканей (52%). 

У большинства пациентов отмечалась деформация 
ушной раковины (E3: 44%, E2: 14%).

В зарубежной литературе рекомендован мульти-
дисциплинарный, этапный подход к лечению пациен-
тов с КФМ.

Цель исследования – на основании данных про-
спективного анализа пациентов с синдромами крани-
офациальной микросомии выявить варианты их фено-
типа и проследить зависимость методов лечения от 
симптомокомплекса.

МАтЕРИАлЫ И МЕтоДЫ ИсслЕДоВАнИЯ
Был проведен проспективный анализ данных ос-

новного и дополнительного методов обследований 94 
пациентов в возрасте от 1 до 18 лет, находившихся на 
стационарном обследовании и лечении на кафедре дет-
ской челюстно-лицевой хирургии МГМСУ им. А.И. Ев-
докимова с 2011 по 2021 год. Составлены фотопрото-
колы. Проведено изучение заключений специалистов, 
у которых пациенты состоят на учете, заключений 
педиатров. Проводились и проанализированы резуль-
таты УЗИ височной и щечной областей, МРТ ВНЧС и 
шейного отдела позвоночника, миография, МСКТ ЧЛО, 
МСКТ грудной клетки. Из 94 обследованных пациен-
тов 15 поступили с предварительным диагнозом «син-
дром Тричера-Коллинза-Франческетти», 12 пациентов 
(13%) – с диагнозом «синдром Гольденхара», осталь-
ные – с «синдромом гемифациальной микросомии». 
На этапах обследования у 10 из 15 пациентов диагноз 
«синдром Тричера-Коллинза-Франческетти» был изме-
нен на «синдром краниофациальной миркосомии, дву-
стороннее поражение», остальные 5 обследованных 
были исключены из основной группы.

Оставшимся в основной группе 89 пациентам был 
установлен диагноз «синдром краниофациальной 
миркосомии». Проведена дифференциальная диагно-
стика данных 89 пациентов с 6 другими пациентами, 
не вошедшими в исследование, у которых были диа-
гностированы синдромы: CHARGE (у 2 пациентов), 
Пьера-Робена (2 пациента), Нагера (1 пациент) и Голь-
ца (1 пациент).

Все дети с синдромом краниофациальной микросо-
мии из основной группы исследования были разделе-
ны на подгруппы, в зависимости от степени тяжести их 
заболевания, на основании классификации OMENS+.

В зависимости от сочетания и степени выраженно-
сти симптомов для пациентов разных подгрупп были 
разработаны различные схемы комплексного, поэтап-
ного лечения.

РЕЗультАтЫ ИсслЕДоВАнИЯ
По классификации OMENS+, распределение пациен-

тов по степени тяжести их симптомов было следую-
щее (табл. 1).

Особый интерес представляло распределение па-
циентов по сочетанию степени выраженности сим-
птомов, которое не соответствовало прогнозируемым 
результатам.

Так, с крайне тяжелой формой выраженности син-
дромов краниофациальной микросомии M3 E3 S3 
было выявлено всего 5 пациентов.

У пациентов с аплазией ветви нижней челюсти и 
аплазией ушной раковины, атрезией наружного слухо-
вого прохода, распределение по степени выраженно-
сти атрофии мягких тканей было следующим:
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M3E3 So – 0 человек,
M3 E3 S1 – 1 человек (1%),
M3 E3 S2 – 1 человек (1%).
С аплазией ветви нижней челюсти (M3) отмечено 15 

пациентов из 89 (16,9%). Среди них ни у одного пациен-
та не встречалось случая, когда при тотальной аплазии 
ветви и атрофии мягких тканей ушная раковина была 
бы полностью сохранена. Не встречалось и пациентов, 
у которых бы при патологии «M3» отсутствовала бы 
атрофия мягких тканей. Распределение по симптомам 
у этой группы пациентов было следующим (табл. 2).

При анотии с атрезией наружного слухового прохо-
да (выявленной у 41 пациента, 46%) нулевая степень 
выраженности других симптомов (M0 E3 S3) была у 8 
пациентов (9%).

Распределение по другим симптомам было следу-
ющим (табл. 3).

Необходимо отметить, что далеко не у всех детей 
клинико-рентгенологическая картина соответствова-
ла предварительно поставленному диагнозу, как и со-
четание симптомокомплексов не всегда было класси-
ческим. Так у нескольких пациентов с односторонним 
недоразвитием челюсти и мягких тканей отмечалась 
двусторонняя тугоухость, а при двустороннем недо-

развитии нижней челюсти встречалось поражение 
ушной раковины, мягких тканей и мимической муску-
латуры только с одной стороны.

При проведении осмотра и дополнительных обсле-
дований, помимо основных симптомов, у пациентов 
было выявлено: у 14 пациентов (15,7%) – гипопла-
зия скуловых костей, у 1 (1%) – раздвоение языка, у 
2 (2%) – парез мягкого нtба, у 1 (1%) – гипоплазия со-
сцевидного отростка, у 3 (1%) – дисфункция ВНЧС.

У 1 пациентки была тератома щtчной области, рас-
полагавшаяся соответственно срытой косой расщели-
не лица, продолжавшейся из полной поперечной рас-
щелины.

У некоторых из пациентов с легкой степенью вы-
раженности заболевания при дополнительном обсле-
довании выявлялась деформация шейного отдела по-
звоночника, соответствующая более тяжелой форме 
заболевания.

При сборе анамнеза жизни у 13 пациентов (15%) 
была диагностирована врожденная деформация по-
звоночника, у 9 (10%) – патология грудной клетки, 
ребер и конечностей, у 5 (6%) – патология мочевыде-
лительной системы, 1 (1%) – удвоенная селезенка, 1 
(1%) –деформация надгортанника, у 1 (1%) – астения 

симптом (степень) / Symptom (degree) 0 1 2 3
O (orbit) 38 (42,7%) 16 (18,0%) 20 (22,5%) 15 (16,9%)

M (mandible) 21 (23,6%) 26 (29,2%) 24 (27,0%) 18 (20,2%)
E (ear) 17 (19,1%) 12 (13,5%) 12 (13,5%) 48 (54,0%)

N (nerve) 29 (32,6%) 15 (16,9%) 20 (22,5%) 25 (28,1%)
S (soft tissues) 24 (27,0%) 34 (38,2%) 12 (13,5%) 19 (21,3%)

C (cleft) 61 (68,5%) 10 (11,2%) 11 (12,4%) –

Таблица 1. Распределение пациентов (в чел.) по симптомам (OMENSC) и степени выраженности патологии (0-3)
Table 1. Distribution of patients (in people) by symptoms (OMENSC) and severity of pathology (0-3)

кол-во пациентов / Number of patients

комбинации 
симптомо-комплексов 
Symptoms’ combinations

0 1 (1%) 2 (2%) 3 (3%)
M3E3 So M3 E1 S1 M3 E1 S3 M3 E0 S1
M3 E0 S3 M3 E2 S2
M3 E1 S0 M3 E2 S3
M3 E1 S2 M3 E3 S1
M3 E2 S0 M3 E3 S2
M3 E2 S1

Таблица 2. Распределение симптомокомплексов по частоте встречаемости 
у пациентов с аплазией ветви нижней челюсти (человек)

Table 2. Distribution of signs and symptoms by occurrence rate in patients with mandibular ramus aplasia (in people)

кол-во пациентов / Number of patients

комбинации 
симптомо-комплексов 
Symptoms’ combinations

0 1 (1%) 2 (1%) 3 (3%) 6 (7%) 8 (9%)
M3E3 So M0 E3 S1 M1 E3 S2 M2 E3 S3 M1 E3 S1 M2 E3 S1
M3 E3 S3 M1 E3 S0 M0 E3 S3

M2 E3 S0
M3 E3 S1
M3 E3 S2 

Таблица 3. Распределение симптомокомплексов по частоте встречаемости у пациентов с аплазией 
ушной раковины и атрезией наружного слухового прохода (человек)

Table 3. Distribution of signs and symptoms by occurrence rate in patients with auricular aplasia and atresia 
of the external auditory canal (in people)
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трахеи, у 1 (1%) – атрезия хоан, у 3 (3%) – атрезия пи-
щевода, у 3 (3%) – атрезия ануса.

По результатам основного и дополнительного обсле-
дования были выработаны алгоритмы лечения, осно-
ванные на степени выраженности разных симптомов 
их сочетании, сроках развития зубочелюстной системы 
и функциональных. В большинстве случаев требовался 
индивидуальный подход. Так компрессионно-дистрак-
ционный остеогенез в дошкольном возрасте (2 года) 
был проведен только одному пациенту с ночным об-
структивным апноэ, по функциональным показаниям. 
В случае тотальной аплазии ветви нижней челюсти M3 
проводилось временное эндопротезирование, для про-
филактики вторичных деформациях. А в большинстве 
случаев средней степени недоразвития нижней челю-
сти M2 проводился либо компрессионно-дистракци-
онный остеогенез в возрасте 7-12 лет с последующей 
ортогнатической операцией в возрасте 16 лет, либо 
только ортогнатическая операция при M1.

Сроки проведения реконструкции ушной раковины 
также зависели от степени ее поражения и сочетания 
с остальными симптомами. При легкой и средней сте-
пени деформации E1 и E2, чаще всего выраженной в 
виде «складывающейся» ушной раковины, начало ле-
чения было в 6 лет. При E3 и отсутствии или слабой 
степени выраженности других симптомов возраст 
реконструкции был обусловлен результатами морфо-
метрии грудной клетки. При выраженной гипоплазии 
костей лицевого черепа и мягких тканей предвари-
тельно создавалась костная и мягкотканная опора, с 
целью профилактики дистопии реконструированной 
ушной раковины по мере роста ребенка.

ВЫВоДЫ
1. В результате проспективного анализа пациентов 

с синдромами краниофациальной микросомии было 
выявлено, что чаще всего встречались степени выра-
женности симптомов: O0, M1, E3, N0, S1 и C0.

При аплазии ветви нижней челюсти (отмеченной у 
15 человек) чаще всего встречалась комбинация сим-
птомов M3 E0 S1.

При микротии 3 степени (аплазии ушной раковины 
и атрезии наружного слухового прохода, выявленной у 
41 человека (46,1%)) чаще всего встречались комбина-
ции: M1 E3 S1, M2 E3 S1 и M0 E3 S3.

Тяжелая форма заболевания M3 E3 S3 была выяв-
лена суммарно у 5 пациентов.

2. Среди обследованных пациентов большое коли-
чество детей имело аплазию скуловых костей, а неко-
торые из них – парез мягкого неба. Среди сопутствую-
щей патологии, помимо деформации шейного отдела 

позвоночника, часто встречалась патология грудной 
клетки и ребер, раннее поражение ЦНС в результате 
гипоксии плода в анамнезе (с нормальным дальней-
шим ростом и развитием ребенка), атрезии различных 
отделов желудочно-кишечного тракта. 

3. Учитывая большое количество скрытых симпто-
мов, выявляемых при дополнительном обследова-
нии, все пациенты с синдромами краниофациальной 
микросомии требуют тщательного комплексного об-
следования и мультидисциплинарного подхода к лече-
нию. Данным детям рекомендовано проведение таких 
обследований, как: УЗИ височной области, УЗИ жева-
тельных мышц, МРТ шейного отдела позвоночника и 
ВНЧС, МСКТ ЧЛО, МСКТ грудной клетки, аудиометрия.

4. Сроки и последовательность лечения должны быть 
обусловлены степенью выраженности и сочетанием 
всех симптомов в комплексе, сроками развития зубоче-
люстной системы и всего организма в целом, а также со-
пряженным мнением всех специалистов, участвующих в 
реабилитации детей с краниофациальной микросомией.

ЗАключЕнИЕ
Из полученных результатов исследования следует, 

что аплазия ушной раковины преобладает над всеми 
остальными симптомами, что подтверждает данные 
литературы. Среди пациентов, обращающихся с жало-
бами на асимметрию лица, обусловленную недораз-
витием зубочелюстной системы, довольно большое 
количество детей с нормальной или незначительно 
деформированной ушной раковиной.

Учитывая разнообразие и большое количество вы-
явленных симптомов, стоит пересмотреть описанные 
симптомокомплексы синдромов краниофациальной 
микросомии, так как статистическое исследование 
присутствия пороков развития мочевыделительной и 
опорно-двигательной систем у детей и подростков без 
краниофациальной микросомии не проводилось.

На сегодняшний день не существует комплексного 
многопрофильного алгоритма реабилитации пациен-
тов с синдромами краниофациальной микросомии 
в России, что значительно снижает качество жизни 
таких детей. Данная патология преимущественно 
входит в компетенцию челюстно-лицевого хирурга, 
однако пациенты с «синдромами I и II жаберной дуги» 
нуждаются в комплексном, многопрофильном обсле-
довании и командном подходе при составлении ал-
горитма многолетней и многоэтапной реабилитации. 
По нашему мнению, в такую команду специалистов 
должны входить: медицинский генетик, челюстно-ли-
цевой хирург, ортодонт, оториноларинголог, сурдолог, 
офтальмолог, невролог, хирург-ортопед и педиатр.
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