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АННОТАЦИЯ
Актуальность. Спорадический синдром Нунан характеризуется мутацией гена PTPN11, приводящей к наруше-
нию структуры соединительной ткани, провоцируя разнообразные проявления, в том числе и ородентальные. 
Описание клинического случая. В статье представлены выписки из истории болезни 14-летнего пациента с 
синдромом Нунан, обратившегося за медицинской помощью с диагнозом «обострение хронического гене-
рализованного пародонтита». Авторами осуществлен двухэтапный комплекс лечебных мероприятий и до-
стигнут приемлемый результат; определена сопутствующая ородентальная симптоматика и проанализиро-
ваны результаты ортопантомографии челюстей и денситометрии костной ткани. Для пациента разработана 
персонифицированная программа, а единственно возможным и эффективным вариантом для ее качествен-
ного проведения стал этап ремиссии хронического генерализованного пародонтита и условия седации. По-
сле выполнения всего комплекса заявленных мероприятий на этапе ремиссии (профессиональная гигиена 
рта, шинирование зубов ортодонтическим ретейнером, закрытый кюретаж, пластика уздечки нижней губы) 
в качестве модели диспансерного наблюдения выбран диспансерный осмотр один раз в квартал. 
Заключение. Пациенты с наследственной патологией, в том числе с синдромом Нунан, имеют выраженные 
ородентальные проявления. Данный тип патологий диктует специфику методов лечения с комплексным 
подходом, своевременной диагностикой и совместным участием как врачей общей практики, так и врачей-
стоматологов. С учетом особенностей подобных пациентов необходима разработка персонифицированных 
программ, из которых вытекает продолжительность и результативность выбранных тактик лечения в усло-
виях анестезиологического пособия или седации. 
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ABSTRACT
Relevance. Mutations in the PTPN11 gene, a hallmark of Noonan syndrome, disrupt the normal development of 
connective tissue structure, resulting in a range of manifestations, including orodental abnormalities.
Clinical case description. This article presents a medical record of a 14-year-old patient diagnosed with Noonan 
syndrome who sought medical assistance due to exacerbated chronic generalized periodontitis. The authors imple-
mented a two-stage treatment approach, resulting in satisfactory outcomes. They identified concurrent orodental 
symptoms and conducted analyses of orthopantomography and bone densitometry for both jaws. A personalized 
treatment schedule was devised, emphasizing the necessity for the patient's chronic periodontitis to be in a state 
of remission and the utilization of sedation for effective management. Following the implementation of a planned 
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series of therapeutic interventions during the remission stage, including professional oral care, teeth splinting with 
orthodontic retainers, nonsurgical root debridement, and mandibular labial frenuloplasty, quarterly follow-up as-
sessments were chosen as the preferred monitoring method.
Conclusion. Patients with hereditary pathologies, such as Noonan syndrome, often exhibit significant orodental 
manifestations. Addressing such conditions necessitates specific treatment techniques that integrate a compre-
hensive approach, timely diagnostics, and collaboration between general practitioners and dentists. Given the 
unique needs of these patients, it is essential to develop personalized treatment protocols tailored to their indi-
vidual requirements, including the duration and efficacy of chosen treatments, as well as considerations for anes-
thesia or sedation care.
Key words: Noonan syndrome, hereditary diseases, pediatric dentistry
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АКТУАЛЬНОСТЬ 

Спорадический синдром Нунан характеризуется му-
тацией гена PTPN11, приводящей к нарушению струк-
туры соединительной ткани, провоцируя разнообраз-
ные проявления [1-3], в том числе и ородентальные. 
Впервые о наличии у пациента признаков синдрома 
Нунан упомянул было в 1883 году доктором Kobylinski, 
а как наследственное заболевание его описал Ostave 
Crouzon в 1912 году. Специфичные признаки называ-
ли еще Hypertelorism with Turner Phenotype – гипер-
телоризм с фенотипом Тернера [4]. Эпоним «синдром 
Нунан» был введен в 1971 году на симпозиуме, посвя-
щенном вопросам кардиоваскулярной патологии по-
сле ряда работ кардиолога-педиатра Jacqueline Noonan, 
в которых описан фенотип детей с врожденным поро-
ком сердца, имевших характерные черты лица, дефор-
мации грудной клетки и невысокий рост. 

В настоящее время установлено, что носительство 
гена при синдроме Нунан происходит без изменения 
признака во всех последующих поколениях, однако 
встречаются еще и спорадические формы синдро-
ма. Заболевание характеризуется преимуществен-
но аутосомно-доминантным типом наследования, 
с частотой встречаемости у новорожденных любого 
пола 1:8000 – 1:10000, у мальчиков – 1:16000 [5-7].

В половине случаев синдрома Нунан обнаружива-
ется мутация гена PTPN11 (12q24.13) кодирующего 
нерецепторную фосфотирозинфосфатазу SYP-2. Син-
дром относится к RAS-патиям – классу наследствен-
ных заболеваний, имеющих в основе нарушение 
регуляции проведения внутриклеточного сигнала 
по Ras/MAPK-пути. Данный путь является одним из 
решающих, поскольку регулирует такие важные про-
цессы, как клеточный цикл, рост и дифференциация 
клетки, а мутации приводят к нарушению структуры 
соединительной ткани, костей и хрящей [7-9]. 

Манифестация клинических признаков происхо-
дит сразу после рождения и достигает максимума 
к 3-4 годам. Клинические признаки специфичны и 
очень заметны [10, 11]. При этом краниостеноз со 
срастанием костей черепа по венечному или стре-
ловидному шву является основным симптомом (до 
4,8% всех случаев краниосиностозов). 

Существующие «Федеральные клинические ре-
комендации по диагностике и лечению синдрома 
Нунан» отмечают, что низкорослость является об-
щим проявлением синдрома и встречается прак-
тически всегда [2]. Основным признаком синдрома 
также является типичное лицо, черты которого хо-
рошо узнаваемы. Большинство исследователей от-
мечают макроцефалию, гипертелоризм, проптоз, 
экзофтальм, треугольную форму лица, антимонго-
лоидный наклон глазных щелей, низко посажен-
ные мясистые уши с наклоном назад, перепончатую 
шею (pterygium coli), клювовидный нос («клюв по-
пугая»), микрогнатию [5-14]. Рентгенографическое 
исследование выявляет у пациентов краниосино-
стоз, патологическое строение черепа, выраженные 
пальцевидные вдавления (так называемый «череп, 
избитый полицейским») [5, 7].

Внутриротовые проявления отличаются разно-
образием патологии прикуса в вертикальной или 
трансверзальной плоскости; некоторые авторы ука-
зывают на высокую распространенность открытого 
прикуса по сравнению с общей популяцией. Отме-
чаются макроглоссия, врожденная расщелина твер-
дого или мягкого неба, «готическое небо»; короткая 
верхняя губа или ее врожденная расщелина; аден-
тия, макродентия, аномалия формы или задержки 
прорезывания зубов; аплазия или гипоплазия эмали 
и дентина [9, 11].

Таким образом, в своей клинической работе мы не-
редко консультируем пациентов с ородентальными 
проявлениями наследственной патологии и на при-
мере клинического случая демонстрируем этапы пер-
сонифицированной программы для пациента Я., 14 
лет, с синдром Нунан (Q87.1) (рис. 1). Информирова-
ние согласие на фотосъемку от родителей получено.

ОПИСАНИЕ КЛИНИЧЕСКОГО СЛУЧАЯ

Родители пациента Я., 14 лет обратились в клинику 
(АО «Детская стоматологическая поликлиника №9», г. Ка-
зань) с жалобами на сильные боли в полости рта, гни-
лостный запах изо рта и подвижность зубов. 

Анамнез жизни. Ребенок от первой беременности, 
протекавшей с угрозой прерывания на раннем сроке. 
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Роды первые на сроке 35-36 недель, путем кесарева 
сечения (преждевременные роды, слабость родовой 
деятельности). Закричал сразу. Вес при рождении 
3240 г, рост 52 см. Вскармливание – искусственное 
с рождения. Диагноз на пятый день жизни – цере-
бральная ишемия II степени, внутрижелудочковое 
кровоизлияние I степени, постнатальная пневмония, 
дыхательная недостаточность I степени, стигмы ди-
зэмбриогенеза, недоношенность, отечный синдром. 
В последующем проведена трахеостомия, диагно-
стированы лейкомаляция, перинатальная патология 
ЦНС в форме диффузной мышечной гипотонии с 
отставанием психомоторного развития (поражения 
головного мозга в форме гипертензионно-гидроце-
фального синдрома); постнатальная дистрофия по 
типу гипотрофии II степени; ишемическое пораже-
ние ЦНС; эпилепсия; хронический трахеоканюляр; 
умеренно выраженный стеноз легочной артерии; 
открытое овальное окно; вторичная миокардиоди-
строфия; врожденная ларингомаляция. 

Молекулярно-генетический анализ образца ДНК 
методом прямого автоматического секвенирова-
ния кодирующей последовательности экзонов 3 и 
13 гена РТРN11 показал большинство мутаций гена 
РТРN11, ответственно за синдром Нунана. Установ-
лена 1-я группа инвалидности. 

Анамнез стоматологический. Год назад пациенту 
была проведена санация рта с лечением кариеса ден-
тина (К02.1) зубов 2.6., 4.2. и хронического фиброзного 
пульпита (К04.0) зубов 1.1, 1.2; удалением по поводу 
хронического периодонтита (К04.5) зубов 1.6, 3.6, 6.5, 
6.4, 7.5, 7.4. в условиях анестезиологического пособия. 

На момент первичного обращения в нашу клини-
ку ребенок был эмоционально лабилен, отмечалось 
настороженное поведение к действиям врача, сто-
матофобия. В ходе консультации и первичного ос-
мотра были выявлены:

– микростомия (Q18.5), макроглоссия (Q38.2), вы-
сокое небо (Q38.5);

– аномалии формы зубов (К00.2), несовершенный 
амелогенез зубов жевательной группы (эмаль мато-
во-белого цвета, с утратой блеска) (К00.50), отсут-
ствие физиологической стираемости бугров;

– хронический генерализованный пародонтит 
(К05.3) в стадии обострения (боль в полости рта, тем-
пература тела 38 0С, подвижность зубов II-III степе-
ни; резкая отечность десневого края и альвеолярного 
отростка, кровоточивость III степени (спонтанная), 
десневые сосочки гиперемированы, бочкообразной 
конфигурации, в области 3.1 и 4.1 с участками не-
кроза; пародонтальные карманы с гнойным экссуда-
том; поддесневые зубные отложения) (рис. 2);

– мукогингивальные аномалии, в том числе ко-
роткая сильная высокоприкрепленная уздечка ниж-
ней губы (Q38.0);

– ортодонтические аномалии на фоне деформа-
ции лицевого скелета, в том числе прогнатия, ми-
крогения, открытый прикус (К07.0-3).

Для пациента была разработана персонифициро-
ванная программа, требовался большой объем ра-
боты в условиях седации, но оказать помощь все же 
было необходимо в момент первичного обращения. 
Было принято решение о проведении первого этапа, 
включающего:

– временное шинирование зубов пятого сегмента 
ортодонтическим ретейнером; однако ребенок пло-
хо сидел, и мы смогли зашинировать лишь зубы 3.1, 
4.1, 4.2, 4.3 (рис. 3);

– назначение антипротозойной терапии (тинидо-
зол 1 таблетка 2 раза в день, курс 7 дней) и апплика-
ций антисептика (хлоргексидина биглюконат 0,05% 
5-10 мл с экспозицией 1-3 мин 2-3 раза в сутки, курс 
6 дней). 

Также было выдано направление на проведение 
рентгенологического обследования (ортопантомо-
грамма) и денситометрии костной ткани. 

Рентгенологическое обследование ребенок пере-
нес хорошо, но постоянно двигался, поэтому снимок 
получился несколько некачественный, динамически 
нерезкий (рис. 3), однако и он позволил определить 
косвенные признаки: 

– незавершенного апексогенеза и незавершенно-
го процесса формирования пародонта, с расширени-
ем периодонтальных щелей и усеченностью высоты 
межзубных перегородок;

– несовершенного дентиногенеза, с укорочением 
корней фронтальной группы зубов;

– остеопароза с неструктурностью и разряжением 
трабекулярного рисунка альвеолярной части тела и 
ветви нижней челюсти;

– деформации области углов нижней челюсти;
– сужения зубных рядов, тесного положения зу-

бов, супраположения клыков без места.
Денситометрия костной ткани определила низкое 

(Critical) содержание минеральных элементов для 
детей данного возраста при росте 130 см и весе 31 
кг (рис. 4).

Второй этап персонифицированной программы 
включал пародонтологическое лечение с последую-
щей консультацией врача стоматолога-терапевта (по 
поводу зубов 1.1, 1.2.) и ортодонта. А единственно 
возможным и эффективным вариантом для ее каче-
ственного проведения на данном этапе могли быть 
лишь условия седации (так как анестезиологическое 
пособие уже было применено год назад и делать 
второй раз наркоз из-за стоматологических вмеша-
тельств было нежелательно). При этом лечение в ус-
ловиях седации подразумевало наличие хроническо-
го генерализованного пародонтита (К05.3) в стадии 
ремиссии (рис. 5) и включало профессиональную ги-
гиену рта; шинирование зубов (ортодонтический ре-
тейнер Ormco 0,16 х 0,16) (рис. 6), закрытый кюретаж 
и пластику уздечки нижней губы (рис. 7).

После выполнения всего комплекса заявленных 
мероприятий пациент был поставлен на диспансер-
ный учет, ему и его родителям были даны рекомен-
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Рис. 1. 
Пациент Я. , 

14 лет. 
Синдром Нунан

Fig. 1. 
Male patient Ya., 

age 14, 
with Noonan 

syndrome

Рис. 2. Пациент Я. , 14 лет. Синдром 
Нунан. Состояние рта на момент 

обращения. Диагноз: хронический 
генерализованный пародонтит 

(стадия обострения)

Fig. 2. Male patient Ya., age 14, 
with Noonan syndrome. Oral condition 

at initial presentation: diagnosis 
of exacerbated chronic periodontitis

Рис. 3. Пациент Я. , 14 лет. 
Синдром Нунан. ОПТГ

Fig. 3. Male patient Ya., age 14, 
with Noonan Syndrome. 

Orthopantomography (OPG)

Рис. 4. 
Пациент Я. , 14 лет. 

Синдром Нунан. 
Денситометрия 
костной ткани

Fig. 4. 
Male patient Ya., 

age 14, 
with Noonan Syndrome. 

Bone densitometry

Рис. 5. Пациент Я. , 14 лет. Синдром Нунан. 
Состояние рта на момент введения в седацию. 
Диагноз: хронический генерализованный 

пародонтит (стадия ремиссии)

Fig. 5. Male patient Ya., age 14, with Noonan 
Syndrome. Oral condition prior to sedation. 

Diagnosis: chronic periodontitis (in remission)

Рис. 6. Пациент Я. , 14 лет. 
Синдром Нунан. 

Этап шинирования зубов 
в условиях седации

Fig. 6. Male patient Ya., age 14, 
with Noonan Syndrome. 
Splinting under sedation

Рис. 7. Пациент Я. , 14 лет. 
Синдром Нунан. Этап пластики 

уздечки нижней губы 
в условиях седации

Fig. 7. Male patient Ya., age 14, 
with Noonan Syndrome. Mandibular 
labial frenuloplasty under sedation

дации по послеоперационному уходу за полостью 
рта и индивидуальной гигиене, выданы направле-
ния на консультацию эндокринолога и ортопеда, а в 
качестве модели диспансерного наблюдения выбран 
диспансерный осмотр один раз в квартал.

ОБСУЖДЕНИЕ

На основании диагностических данных пациен-
ту Я., 14 лет, была диагностирована множественная 

ородентальная патология, в том числе и хрониче-
ский генерализованный пародонтит (К05.3), воз-
можно, с агрессивным или быстропрогрессирующим 
течением, тип С. Такой пародонтит у нашего паци-
ента можно рассматривать как мультифакториаль-
ную патологию, наследуемую и проявляющуюся при 
наличии средовых факторов (неудовлетворительная 
гигиена рта, наличие мукогингивальных и ортодон-
тических аномалий, несовершенный дентиногенез, 
остеопароз) или как микропризнак генетической 
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СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ

патологии – синдрома Нунан. Настораживает, что 
у пациента ранее были диагностированы лейкома-
ляция и ларингомаляция, при этом известно, что 
маляции (malacia) – это аномальное размягчение 
какой-либо части органа или ткани. В нашем случае 
маляция костной ткани возможно будет являться од-
ним из основных средовых факторов для развития 
и прогрессирования хронического пародонтита на-
ряду с другой стоматологической патологией, что, 
безусловно, потребует особого внимания от нас как 
от стоматологов, а установленный уровень диагно-
стических показателей будет использован в качестве 
исходных материалов.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Пациенты с наследственной патологией, в том числе 
с синдромом Нунан, имеют выраженные ороденталь-
ные проявления. Данный тип патологий диктует спец-
ифику методов лечения с комплексным подходом, 
своевременной диагностикой и совместным участием 
как врачей общей практики, так и врачей-стоматоло-
гов. С учетом особенностей для подобных пациентов 
необходима разработка персонифицированных про-
грамм, из которых вытекает продолжительность и ре-
зультативность выбранных тактик лечения в условиях 
анестезиологического пособия или седации. 
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