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АННОТАЦИЯ
Актуальность. Бранхио-ото-ренальный синдром (Синдром Мельника – Фрейзера) – редкий синдром, который 
характеризуется потерей слуха, аномалиями почек и наличием бранхиогенной кисты (свища). В статье описан 
клинический случай мальчика с бранхио-ото-ренальным синдромом, чья клиническая картина была не типична. 
Материалы и методы. Пациент поступил с острым воспалением, с жалобами на потерю слуха и наличие 
свищевого хода в правой позадичелюстной области. После купирования острого воспаления и проведения 
необходимых методов исследования пациенту было выполнено хирургическое вмешательство с целью иссе-
чения свищевого хода и верификации диагноза. Был проанализирован путь пациента от первого обращения 
к врачу по месту жительства до постановки диагноза в нашей клинике. На основании анализа результатов, 
полученных в данном клиническом случае, был предложен оптимальный вариант тактики диагностики и 
лечения пациентов с синдромом Мельника – Фрейзера.
Заключение. Для постановки правильного диагноза «бранхио-ото-ренальный синдром» необходимы тща-
тельный сбор анамнеза, клинический осмотр, привлечение мультидисциплинарной команды. При таком 
подходе пациент получит полный объем лечения с сохранением качества жизни. 
Ключевые слова: врожденные кисты и свищи шеи, боковая киста шеи, брахио-ото-ренальный синдром, ис-
сечение свища.
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ABSTRACT
Relevance. Branchio-oto-renal syndrome (also known as Melnick-Fraser syndrome) is a rare syndrome character-
ized by hearing loss, renal malformations and branchial cyst (fistula) association. The article describes a clinical 
case of a boy with an atypical clinical picture of branchio-oto-renal syndrome.
Material and methods. The patient was admitted to our clinic with acute inflammation, complaints of hearing loss 
and a fistulous tract in the right retromandibular region.
Results. After the acute inflammation resolution and necessary investigations, the patient underwent a fistulec-
tomy for diagnosis verification. We analyzed the patient routing from the first presentation to the patient's GP to 
the final diagnosis in our clinic. Based on this clinical case result analysis, we offered optimal diagnosis and treat-
ment tactics for patients with Melnick-Fraser syndrome.
Conclusion. Correct branchio-oto-renal syndrome diagnosis requires careful history taking, clinical examination 
and multidisciplinary team involvement. This approach will allow the patient to receive a full range of treatments 
with quality-of-life preservation.
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ВВЕДЕНИЕ

Боковой (бранхиогенный) свищ является врож-
денной аномалией развития жаберного аппарата, к 
которому относятся жаберные карманы, дуги и щели 
(рис. 1). В норме в процессе эмбриогенеза жаберные 
щели должны облитерироваться, но, если этого не 
происходит, образуется свищ или киста, в зависимо-
сти от того, замкнуто образование или нет [1]. Дан-
ная патология составляет около 1,4% от всех заболе-
ваний челюстно-лицевой области.

Боковые свищи принято делить на полные и не-
полные, неполные, в свою очередь, – на внутрен-
ние и наружные. Бранхиогенные свищи могут 
иметь различные ходы и расположения. Это зави-
сит от того, какая жаберная щель не облитерирова-
лась. Несмотря на тот факт, что боковая киста – за-
болевание врожденное, манифестация может быть 
в раннем детском возрасте и позже. Это связано 
с медленным ростом образования. Свищ же чаще 
имеет вторичный характер, образуясь после на-
гнаивания кисты. 

Для постановки диагноза необходимы данные 
жалоб, анамнеза, клинического осмотра, дополни-
тельных методов исследований (УЗИ, МРТ, МСКТ 
с фистулографией и др.). Дифференциальная диа-
гностика проводится с лимфатической мальформа-
цией боковой поверхности шеи, опухолями шеи и 
околоушной слюнной железы, срединными киста-
ми и свищами (при нетипичном расположении), 
специфическими инфекционными процессами в 
области шеи. 

Лечение боковых кист и свищей – хирургические. 
Проводится иссечение свищевого хода или удале-
ние кисты.

Бранхиогенные кисты и свищи могут быть как 
изолированными, так и синдромальными. Бран-
хио-ото-ренальный синдром (синдром Мельни-
ка – Фрейзера) – аутосомно-доминантное заболе-
вание, симптомами которого являются врожденные 
бранхиогенные свищи и кисты, нарушение слуха и 
аномалии почек. Распространенность данного забо-
левания – 1/40 000 детей [3]. Диагноз ставится на ос-
новании больших и малых критерией: необходимо 
выявить три больших критерия, или два больших и 
два малых критерия, или два больших у пробанда и 
один большй у его родственника (табл. 1).

Цель исследования 
В данной статье продемонстрирован клиниче-

ский случай пациента с бранхио-ото-ренальным 
синдромом.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Пациент М., 6 лет, обратился на консультацию с 
жалобами на наличие свищевых ходов в правой по-
задичелюстной области, на передней поверхности 
шеи справа от срединной линии, гнойное отделяе-
мое из правого наружного слухового прохода, сни-
жение слуха справа. 

Из анамнеза заболевания: со слов мамы, с начала 
2020 года у ребенка появились боли и выделения из 
правого уха. Лечились амбулаторно («Кандибиотик» 
в ухо, «Флемоксин Солютаб» внутрь, промывание 
ушей, сложные капли в ухо). Лечение без положи-
тельной динамики. В связи с сохранением болевого 
синдрома, сохранением повышенной температу-
ры тела госпитализирован в лор-отделение РДКБ с 
27.10.2020 по 05.11.2020 с диагнозом «хронический 
правосторонний гнойный средний отит, обостре-
ние». Проведены симптоматическая и антибакте-
риальная терапия («Кламосар», «Цефтриаксон»), 
ежедневные перевязки. Рекомендована по оконча-
нии лечения повторная госпитализация для хирур-
гического вмешательства в объеме аденэктомии. 
С 15.11.2020 по 18.11.2020 находился в этом же отде-
лении для проведения хирургического вмешатель-
ства в объеме аденэктомии. В послеоперационном 
периоде получал противовоспалительную и анти-
бактериальную терапии. 01.03.2021 выполнена ре-
визия наружного слухового прохода в условиях ЭТН.

Периодически наблюдалось гноетечение из правой 
ушной раковины и свищевого хода. В декабре 2021 
года проводилось хирургическое вмешательство под 
ЭТН в объеме вскрытие свища по месту жительства. 

Из анамнеза жизни: ребенок от второй беременно-
сти, первых родов. Родоразрешение оперативное. Бе-
ременность протекала на фоне токсикоза, анемии. Вес 
3446 г, рост 53 см. После рождения ребенка при УЗИ 
выявлено расширение левой лоханки и мочеточника. 
Инфекции мочевой системы не отмечено. Консульти-
рован урологом в ЛГКБ, рекомендовано хирургическое 
вмешательство. 20.07.2015 – 10.08.2015. Поставлен ди-
агноз «гиперактивный мочевой пузырь». Двусторон-
ний пузырно-мочеточниковый рефлюкс в анамнезе. 
Рефлюкс-нефропатия обеих почек. Хронический пи-
елонефрит, стойкая ремиссия. Состояние после эндо-
скопической коррекции рефлюкса с обеих сторон.

При внешнем осмотре (рис. 1) конфигурация лица 
изменена за счет умеренного отека правых около-
ушно-жевательной, поднижнечелюстной областей. В 
правой позадичелюстной области определялся сви-
щевой ход размерами 1 х 2 см, с гнойным отделяемым 
желто-белого цвета, кожный покров по краям свища 
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гиперемирован, отечен, с мацерациями. Свищевой 
ход на передней поверхности шеи находился правее 
срединной линии, был закрыт, на его месте опреде-
лялся рубец размерами 1 х 1 см, нормотрофический, 
без признаков воспаления вокруг. AD: ушная ракови-
на анатомически правильной формы, пальпация со-
сцевидного отростка, ушной раковины, козелка без-
болезненна. Наружный слуховой циркулярно сужен 
за счет отека, инфильтрации кожи больше в костной 
части, заполнен слизисто-гнойным отделяемым. Не-
отимпанальная мембрана обозрима не полностью, 
инфильтрирована. Правые поднижнечелюстные и 
околоушно-жевательные лимфатические узлы увели-
чены, размерами 1,5 х 1,5 см, слабо болезненны при 
пальпации, не спаяны с окружающими тканями, мяг-
ко-эластической консистенции. Открывание рта сво-
бодное, безболезненное, в полном объеме. 

При передней риноскопии: слизистая полости 
носа бледно-розовая, влажная, без патологическо-
го отделяемого. Перегородка носа ближе к средней 
линии, нижние носовые раковины не увеличены, 
патологического отделяемого на момент осмотра в 
носовых ходах нет. Носовое дыхание не затруднено. 
Носоглотка: свод свободен, устья слуховых труб кон-
турируют, свободны, без отделяемого. В полости рта 

слизистая оболочка бледно-розового цвета, умерен-
но увлажнена. Зубы санированы. Воспалительных 
или патологических элементов не обнаружено.

Принято решение о госпитализации пациента в ста-
ционар в отделение детской челюстно-лицевой хирур-
гии для дообследования, снятия острого воспалитель-
ного процесса и выбора тактики дальнейшего лечения. 

РЕЗУЛЬТАТЫ

Начато консервативное лечение, которое за-
ключалось в антибактериальной и противовоспа-
лительной терапии («Цефтриаксон», «Анальгин», 
«Супрастин»). Проведена совместная консультация 
с врачом-оторинолариноголом. По заключению спе-
циалиста пациенту был назначен препарат «Комби-
нил» – в правое ухо два раза в день (полное ухо на 
15-20 минут) – 7 дней.

За две недели острый воспалительный процесс 
снят. Проведена серия дополнительных методов ис-
следований. Заключение бактериологического ис-
следования мазка из уха: Turicella otitidis, отсутству-
ют категории чувствительности к антибиотикам. 
Заключение цитологического исследования: гной-
ный хронический воспалительный процесс. Заклю-

Рис. 1. Внешний вид пациента  
при госпитализации 

Fig. 1. View of the patient  
on admission

Рис. 2. 3D-реконструкция  
МСКТ пациента 

Fig. 2. Patient’s 3D CT scan

Рис. 3. Введение силиконового материала  
в просвет свищевого хода для его визуализации 

Fig. 3. Silicon insertion into the fistula  
for visualization

Рис. 4, 5. Этапы удаления образования 
Fig. 4, 5. Fistulectomy stages

Рис. 6. Макропрепарат 
свищевого хода 

Fig. 6. Fistula specimen

Рис. 7. Внешний вид пациента 
при выписке 

Fig. 7. View of the patient 
on discharge
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чение МСКТ с фистулографией: свищ мягких тканей 
правой подчелюстной и околоушно-жевательной об-
ластей. Дефект передней стенки костной части на-
ружного слухового прохода справа. Аномалия разви-
тия С1 позвонка (рис. 2).

Дальнейший этап лечения заключался в хирурги-
ческом вмешательстве в объеме иссечения свище-
вого хода.

Под ЭТН и местной анестезией произведено два 
окаймляющих разреза вокруг свищевого хода в 
правой позадичелюстной области (рис. 3). Тупым 
путем выделен передний участок свищевого хода 
длиной 2 см, идущий к задней части образования. 
Задняя часть свищевого хода отличалась от перед-
ней хрящевидной утолщенной стенкой, длина 4 см 
(рис. 4, 5). Тупым путем выделен весь свищ и удален. 

С помощью нейронавигации ветви лицевого нерва 
были выделены, отведены. Рана послойно ушита, 
установлен дренаж. Асептическая повязка. Гемостаз 
по ходу операции.

С помощью микроскопического ассистирования 
произведена ревизия правого наружного слухового 
прохода, дефектов кожи или височной кости нет. Вы-
явлено диффузное воспаление наружного слухового 
прохода. Медикаментозная обработка. 

Материал отдан на гистологическое исследова-
ние. Макропрепарат представлял собой вскрытое 
округлое кистозное образование размерами 4 х 1,5 х 
1 см. Стенка кистозного образования серовато-бу-
рого цвета, хрящевидной плотности, толщиной до 
0,2 см, внутренняя поверхность шероховатая, бурого 
цвета. Отдельно фрагмент кожи с язвенным дефек-

Жалобы
Complaints

Есть острое воспаление?
Is acute inflammation present?

Иссечение образования с последующим гистологическим исследованием
Lesion excision and histology

При подтверждении диагноза бранхиогенная киста
If the diagnosis of branchiogenic cyst is confirmed

Совместная консультация с врачами следующих специальностей: 
челюстно-лицевой хирург, оториноларинголог, нефролог и генетик

Joint consultation with the following specialists: maxillofacial surgeon, ENT specialist, nephrologist, geneticist

При подтверждении бранхио-ото-ренального синдрома пациент ставится на диспансерный учет 
у данных врачей до достижения 18 лет. Явка 1 раз в полгода

If the branchio-oto-renal syndrome is confirmed, the patient is subject to regular medical check-ups 
with the above specialists every six months till 18 years of age

Противовоспалительная, антибактериальная, 
десенсибилизирующая терапия

Anti-inflammatory, antibiotic 
or desensitizing therapy

Наличие свищевого хода в предушной, 
позадичелюстной областях или на боковой 

поверхности шеи
Preauricular, retromandibular or branchial cleft fistula

Да
Yes

Дополнительные методы исследования: 
УЗИ области интереса, МСКТ с фистулографией

Additional investigations: US of the area in question, 
CT scan with fistulography

Нет
No

Рис. 8. Предлагаемый алгоритм диагностики и лечения пациентов с бранхиогенными кистами и свищами 
Fig. 8 The proposed algorithm for diagnosis and treatment of patients with branchiogenic cysts and fistulae
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том в центре размерами 2 х 1 х 0,1 см, лимфатиче-
ский узел 1,3 х 0,8 х 0,5 см бурого цвета, на разрезах 
зернистого вида (рис. 6).

Микроскопическое описание: среди фиброзной тка-
ни определяется кистозная полость, стенка которой 
представлена плотной волокнистой соединительной 
тканью с участками гиалиноза, выстланная уплощен-
ным многослойным плоским ороговевающим эпи-
телием и включением придатков кожи. На большем 
протяжении киста окружена хрящевой тканью. Лоскут 
кожи со сформированным свищевым ходом. Лимфати-
ческий узел нормального гистологического строения. 

Заключение гистологического исследования: 
бранхиогенная киста (боковая киста шеи).

Послеоперационный период проходил без осо-
бенностей. Дренаж удален на следующий день. На 
9-е сутки после операции сняты швы, пациент был 
выписан в удовлетворительном состоянии (рис. 7).

ОБСУЖДЕНИЕ

На основании жалоб, анамнеза, клинико-рентге-
нологических данных можно сделать вывод, что у 
данного пациента бранхио-ото-ренальный синдром, 
так как присутствуют снижение слуха справа, боко-
вой свищ и аномалии почек – три больших критерия.

В данном клиническом случае картина бокового сви-
ща в стадии обострения была смазана из-за наличия 
воспаления в области наружного слухового прохода. По 
всей видимости, опираясь на данные клинического ос-
мотра и МСКТ с фистулографией, боковой свищ у маль-
чика происходит из первого жаберного кармана. 

Отдельное внимание обращает на себя длитель-
ный путь пациента от первого обращения до попада-
ния к нам и оказания специализированной помощи. 
Скорее всего, это связано с низкой осведомленно-
стью в регионах о данной патологии.

Пациенты с бранхио-ото-ренальным синдро-
мом требует к себе особого подхода. Оптимальный, 
на наш взгляд, вариант ведения данных пациентов 
представлен на схеме (рис. 8).

В первую очередь при наличии жалоб на свищ в поза-
дичелюстной, предушной областях, а также на боковой 
поверхности шеи у ребенка необходимо снять острое 
воспаление при его наличии. Алгоритм обследования 
должен включать в себя ультразвуковое исследование, 
после стихания острого воспалительного процесса вы-
полнение МСКТ с фистулографией для определения 
локализации и протяженности свищевого хода. По-
сле иссечения образования и подтверждения диагноза 
«бранхиогенная киста» должны быть проведены кон-
сультации или расширенный консилиум с врачами сле-
дующих специальностей: челюстно-лицевой хирург, 
генетик, нефролог и оториноларинголог. Такой меж-
дисциплинарный подход позволит оценить все аспек-
ты здоровья пациента и не упустить симптомов данной 
патологии. В дальнейшем пациент должен состоять на 
диспансерном учете у данных специалистов с явкой на 
осмотр раз в полгода до достижения 18 лет.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Бранхио-ото-ренальный синдром – редкое гене-
тическое заболевание, в симптомы которого входят 
потеря слуха, аномалии почек и бранхиогенные сви-
щи и кисты. Пациенты, обращающиеся к врачу с на-
личием свищевого хода или образования на боковой 
поверхности шеи или в предушной области, требуют 
к себе внимательного обращения, тщательного сбо-
ра анамнеза и физикального осмотра для избегания 
диагностических ошибок, удлинения лечения. Паци-
енты с данным синдромом нуждаются в диспансер-
ном наблюдении у врачей разных специальностей 
до достижения 18 лет.
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