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Реферат
Синдромы I и II жаберных дуг, именуемые челюстно-лицевыми дизостозами, сопро­

вождаются поражением височно-нижнечелюстного сустава (ВНЧС). Краниофациальная 
микросомия — одна из разновидностей челюстно-лицевых дизостозов, которая имеет ряд 
особенностей, связанных с клиническими проявлениями, учет которых необходим при ди­
агностике и лечении таких пациентов. Степень гипоплазии нижней челюсти при этой пато­
логии может варьировать от 0 до 3, и она обратно пропорциональна целостности суставно­
го диска со стороны поражения. Повышенная механическая нагрузка на здоровый сустав 
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приводит к его дисфункции и дислокации суставного диска со здоровой стороны. Помимо 
гипоплазии костных структур, краниофациальная микросомия сопровождается субатрофи­
ей жевательных мышц, что в сумме приводит к нарушению прикуса и миодинамического 
равновесия. Перед составлением плана лечения необходимо тщательное изучение состоя­
ния ВНЧС с обеих сторон с применением мультиспиральной компьютерной томографии 
(МСКТ) и магнитно-резонансной томографии (МРТ). Подход к лечению должен быть ин­
дивидуальным, комбинированным, поэтапным, основанным на степени выраженности сим­
птомокомплекса.

Ключевые слова: краниофациальная микросомия, компьютерная томография, маг­
нитно-резонансная томография, височно-нижнечелюстной сустав.
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Abstract
Syndromes of I and II gill arches called maxillofacial dysostoses are accompanied by damage 

of temporomandibular joint (TMJ). Craniofacial microsomia is one of the of maxillofacial 
dysostoses. This syndrome has a number of features associated with clinical manifestations which 
should be taken into account at steps of the diagnosis and treatment of such patients. The degree 
of mandibular hypoplasia in this pathology can vary from 0 to 3, and it is inversely proportional 
to the integrity of the articular disc on the side of the lesion. An increased mechanical load on a 
healthy joint leads to its dysfunction and dislocation of the articular disc at the healthy side. In 
addition to hypoplasia of bone structures, craniofacial microsomia is accompanied by subatrophy 
of masticatory muscles and that in couple leads to malocclusion and myodynamic imbalance. 
Before drawing up a treatment plan it is necessary to study the state of the TMJ on both sides 
using multislice computed tomography (MSCT) and magnetic resonance imaging (MRI). The 
approach to treatment should be individual, combined, staged, based on the severity of the 
symptom complex.

Key words: Craniofacial Microsomia, Computed Tomography, Magnetic Resonance 
Imaging, Temporomandibular Joint.
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Актуальность
Существует огромное количество ис­

следований височно-нижнечелюстного 
сустава (ВНЧС) у лиц различных возрас­
тов в норме, при юношеских и старческих 
изменениях, нарушении прикуса, адентии, 
мышечных дисфункциях, травмах и т. д. 
Однако до сих пор достаточно не изучено 
состояние ВНЧС у контингента населения 
с врожденным недоразвитием одной или 
обеих ветвей нижней челюсти. Данная па­
тология встречается при нарушении мор­
фогенеза из хряща Меккеля и характери­
зуется возникновением челюстно-лицевых 
дизостозов. Одним из синдромов данной 
группы является краниофациальная ми­
кросомия (синонимы — гемифациальная 
микросомия, синдром Гольденхара) [8, 9]. 
Гипоплазия нижней челюсти и жеватель­
ных мышц приводит к нарушению миоди­
намического равновесия и прикуса, что не 
может не сказываться на состоянии ВНЧС 
с условно здоровой стороны (при односто­
роннем поражении). Помимо эстетических 
жалоб, пациенты с краниофациальной ми­
кросомией испытывают нарушение функ­
ций внешнего дыхания и пережевывания 
пищи. Лечение таких пациентов должно 
быть персонифицированным, основанным 
на степени выраженности врожденной па­
тологии [1, 8].

Цель: провести многофакторный 
анализ научной литературы, посвящен­
ной состоянию височно-нижнечелюст­
ного сустава у пациентов с краниофаци­
альной микросомией.

Результаты 
и их обсуждение
Многие авторы указывают на необ­

ходимость оценки состояния ВНЧС у 

пациентов с краниофациальной микро­
сомией при выборе тактики, последова­
тельности и возраста лечения [1, 8, 10, 
12]. Степень гипоплазии ветви нижней 
челюсти оценивается по классификаци­
ям Pruzansky, Kaban:
	—	 1 степень — ветвь нижней челюсти 

и суставная ямка височной кости 
уменьшены в размере при сохране­
нии анатомических структур;

	—	 2 а степень — ветвь нижней челю­
сти, суставной отросток и суставная 
ямка деформированы, но ВНЧС 
сохраняет свои функции. Дефицит 
жевательной мускулатуры;

	—	 2 б степень — недоразвитие и де­
формация мыщелка и суставной 
ямки височной кости с отсутствием 
функции ВНЧС.

	—	 3 	 степень — ветвь нижней челюсти, 
мыщелок, суставная ямка височ­
ной кости отсутствуют, т. е. ВНЧС 
как анатомическое образование не 
сформирован [1, 8, 10, 12]. 
Данные классификации до сих пор 

применяются в клинической практике, 
однако не подходят для описания всего 
симптомокомплекса заболевания. Самая 
современная и актуальная на сегодняш­
ний день классификация OMENSplus 
[11], охватывающая основные интра­
краниальные изменения: O — orbit (ор­
бита), М  — mandible (нижняя челюсть), 
E — ear (наружное ухо), N — nerve (ли­
цевой нерв), S — soft tissues (мягкие тка­
ни), plus — дополнительные симптомы 
(расщелины лица, деформация шейного 
отдела, предушные придатки, эпибуль­
барные липодермоиды). Степени выра­
женности патологии обозначены цифра­
ми от 0 до 3. В данной классификации 
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состояние нижней челюсти оценивается 
следующим образом:
	—	 М0 — отсутствие поражения.
	—	 М1 — недоразвитие челюсти и су­

ставной ямки с короткой ветвью 
нижней челюсти.

	—	 М2a — нарушение формы и укоро­
чение ветви (суставная ямка имеет 
правильную позицию по сравнению 
с противоположной стороной).

	—	 М2b — нарушение формы и укоро­
чение ветви (суставная ямка распо­
ложена ниже, медиальней и кпереди 
с выраженной гипоплазией сустав­
ного отростка нижней челюсти).

	—	 М3 — аплазия ветви нижней че­
люсти и суставной ямки (аплазия 
ВНЧС).
Так как описание состояния ВНЧС 

и нижней челюсти по классификаци­
ям OMENS и Pruzansky практически 
идентично, допустимо двоякое обозна­
чение.

При изучении литературы, посвя­
щенной состоянию ВНЧС пациентов с 

синдромом краниофациальной микро­
сомии, выявлены только 2 публикации, 
исследования в которых подкреплены 
статистическими данными и результа­
тами дополнительных (лучевых) мето­
дов исследования — мультиспиральной 
компьютерной томографии (МСКТ) 
и магнитно-резонансной томографии 
(МРТ) [10, 12].

В 2004 г. Katai N. и соавт. описали 
состояние элементов ВНЧС и их взаи­
модействие у 10 пациентов в возрасте 
от 6 до 14 лет с синдромом краниофа­
циальной микросомии. Из них 5 нахо­
дились на ортодонтическом лечении с 
применением функциональных аппара­
тов. Ни одному из пациентов на момент 
исследования хирургическое лечение не 
проводилось. Результаты исследования 
являются уникальными и представлены 
в таблицах 1–3 [12].

Результаты данного исследования 
показывают, что при тяжелой форме ги­
поплазии нижней челюсти (III степень) 
суставной диск ВНЧС со стороны пора­

Таблица 1

Положение мыщелкового отростка у пациентов с гемифациальной микросомией  
в положении с закрытым ртом

Возраст Сторона 
поражения

Степень  
гипоплазии  

нижней  
челюсти  

по Pruzansky

Положение мыщелкового отростка

Здоровая сторона Пораженная сторона

12 лет 5 мес левая I концентрическое концентрическое

11 лет 4 мес правая I концентрическое переднее

9 лет правая I концентрическое за пределами суставной 
ямки

12 лет 5 мес левая I концентрическое концентрическое

15 лет правая IIA концентрическое концентрическое

7 лет 1 мес правая IIA концентрическое переднее

7 лет левая IIA концентрическое заднее

7 лет 9 мес левая IIB переднее за пределами  
суставной ямки

12 лет 8 мес левая III концентрическое концентрическое

10 лет 10 мес правая III концентрическое переднее
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Таблица 2

Состояние суставного диска у пациентов с гемифациальной микросомией
 в положении с закрытым ртом

Степень  
гипоплазии  

нижней  
челюсти  

по 
Pruzansky

Положение диска Конфигурация диска

Здоровая  
сторона Пораженная сторона Здоровая  

сторона
Пораженная 

сторона

I центральное центральное двояковогнутый двухплоскостной

I заднее передняя дислокация двухплоскостной полукруглый

I заднее заднее двояковогнутый двухплоскостной

I заднее отсутствие двояковогнутый отсутствие

IIA заднее центральное двояковогнутый двояковогнутый

IIA заднее заднее двояковогнутый двояковогнутый

IIA заднее центральное двояковогнутый двухплоскостной

IIB заднее отсутствие двояковогнутый отсутствие

III центральное отсутствие двояковогнутый отсутствие

III заднее отсутствие двояковогнутый отсутствие

Таблица 3

Состояние суставного диска у пациентов с гемифациальной микросомией 
в положении с открытым ртом

Степень  
гипоплазии  

нижней  
челюсти  

по 
Pruzansky

Положение диска Конфигурация диска

Здоровая  
сторона Пораженная сторона Здоровая  

сторона
Пораженная 

сторона

I заднее — двояковогнутый —

I заднее заднее двояковогнутый двояковогнутый

I заднее заднее двояковогнутый двухплоскостной

I заднее отсутствие двояковогнутый отсутствие

IIA заднее заднее двояковогнутый двухплоскостной

IIA заднее заднее двояковогнутый двояковогнутый

IIA заднее заднее двояковогнутый двухплоскостной

IIB заднее отсутствие двояковогнутый отсутствие

III заднее отсутствие двояковогнутый отсутствие

III заднее отсутствие двояковогнутый отсутствие
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жения отсутствует, в то время как при 
легкой форме (I степень) он полностью 
сохранен и в ряде случаев не изменен, 
а при средней (II) степени поражения 
дислоцирован либо отсутствует. Резуль­
таты исследования здоровой стороны 
показали, что во всех случаях на здоро­
вой стороне определялось заднее поло­
жение суставного диска ВНЧС.

В 2018 г. Galea C.J. с коллегами 
опубликовали исследование, в котором 
описаны различия состояния ВНЧС 
при разных вариантах челюстно-лице­
вых дизостозов — синдроме Тричера — 
Коллинза — Франческетти, гемифациаль- 
ной микросомии, около-аурикуло-вер­
тебральной ассоциации, синдроме Hal­
lermann — Streiff и синдроме Нагера. 
Авторы указывают на различные по­
казания для выбора тактики лечения в 
зависимости от вида патологии. Основ­
ным критерием дифференциальной ди­
агностики челюстно-лицевых дизосто­
зов, по данным исследования, являются 
результаты мультиспиральной компью­
терной томографии [10]. 

В 2018 г. Birgfeld C.B. в соавтор­
стве с Heike C. опубликовали обзорное 
исследование, в котором было проана­
лизировано 146 источников литерату­
ры, посвященных краниофациальной 
микросомии. Авторы указывают на 
отсутствие тенденции к росту нижней 
челюсти при данном заболевании, в то 
время как при секвенции Пьера Робе­
на такой потенциал в зонах роста сох­
ранен [8].

В современной литературе начали 
появляться публикации о целесообраз­
ности персонифицированного подхо­
да к лечению, зависящего от степени 
тяжести врожденной патологии [1, 8]. 
Необходимо принимать во внимание 
нецелесообразность проведения ран­
них операций при сохранности основ­
ных элементов ВНЧС. Одновременно 
с этим несвоевременное реконструк­
тивно-восстановительное лечение при 
отсутствии дистальной опоры нижней 

челюсти приводит к серьезным вторич­
ным деформациям [8].

Метод хирургического восстанов­
ления нижней челюсти при краниофа­
циальной микросомии остается 
спорным. Ряд авторов склоняются к 
одномоментному восстановлению су­
ставной ямки и мыщелкового отростка 
аутотрансплантантатами. При этом су­
ществует риск возникновения костного 
анкилоза, так же как и при некорректном 
проведении компрессионно-дистракци­
онного остеогенеза (КДО) [8]. Мнения о 
показаниях к проведению КДО при кра­
ниофациальной микросомии различны.  
С одной стороны, коллеги не рекомен­
дуют применение данного метода при 
незначительных деформациях нижней 
челюсти в связи с неоправданностью 
дополнительных хирургических этапов 
[3, 5, 8]. С другой — при наличии доста­
точного количества собственной кост­
ной ткани лучшая тактика — ее сохра­
нение и остеогенез [3, 5]. Исследования 
указывают на улучшение положения 
суставного диска с условно здоровой 
стороны при выборе данного метода ле­
чения [12]. Однако в тяжелых случаях, 
когда ветвь нижней челюсти представ­
лена культей, остеотомированный фраг­
мент может оказаться слишком мал, 
что приведет к его лизису и серьезным 
послеоперационным осложнениям [8]. 
При таких клинических ситуациях не­
обходимо восстановление дистальной 
опоры нижней челюсти и создание ус­
ловий для нормализации миодинамиче­
ского равновесия и прикуса, а также для 
профилактики вторичных деформаций 
[1, 6]. По показаниям при выраженной 
аплазии ветви нижней челюсти приме­
няется метод временного эндопротези­
рования [6, 7].

Ряд авторов предлагает лечение кра­
ниофациальной микросомии с приме­
нением костно-мягкотканных васкуля­
ризированных аутотрансплантатов [2]. 
Данный метод позволяет одномомент­
но возместить как костный, так и мяг­
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котканный дефект. Однако после опера­
ции требуются корригирующие этапы, 
а при малой и средней степени выра­
женности симптомов это травматичное, 
длительное и высокотехнологичное 
вмешательство не оправдано [8].

У детей до 16 лет рост зубочелюст­
ной системы продолжается, в связи с 
чем лечение должно быть комбиниро­
ванным и поэтапным. По показаниям 
у детей применяются ортодонтические 
конструкции, частично восстанавлива­
ющие положение нижней челюсти за 
счет фиксации нижнего зубного ряда в 
правильном положении и развития мы­
шечной «памяти». При данном методе 
лечения авторы указывают на уменьше­
ние степени дислокации суставного дис­
ка с условно здоровой стороны.  [12].

Единогласно коллеги сходятся во 
мнении о необходимости проведения 
ортогнатической операции в возрас­
те после 15–16 лет. По показаниям во 
время данного вмешательства исполь­
зуются аутотрансплантаты или эн­
допротезы. Как правило, данное вме­
шательство является завершающим 
этапом восстановления костной части 
зубочелюстной системы. Все последу­
ющие процедуры проводятся по эсте­
тическим показаниям [1, 4, 8].

В литературе не найдены исследо­
вания, посвященные изучению состоя­
ния ВНЧС с условно здоровой стороны 
при синдроме краниофациальной мир­
косомии в разные возрастные периоды, 
а также изменения, происходящие на 
различных этапах лечения данного за­
болевания.

Заключение
При пороках развития органов, 

формирующихся из I и II жаберных дуг, 
нарушается миодинамическое равно­
весие в результате гипоплазии мыщел­
кового отростка, ветви нижней челю­
сти, субатрофии жевательных мышц, 
нарушения прикуса. Для объективной 
оценки данного явления, составления 

прогнозов и плана лечения необходи­
мо обследование костных и мягкоткан­
ных структур, влияющих на функции 
ВНЧС, осуществляющих процесс пе­
режевывания пищи, а также функцию 
внешнего дыхания, зависящую от про­
света дыхательных путей. Синдром кра­
ниофациальной микросомии имеет ряд 
отличительных признаков, влияющих 
на тактику лечения пациентов. Прежде 
чем выбирать методы и сравнивать ре­
зультаты различных хирургических 
подходов к лечению, необходимо все­
стороннее изучение состояния ВНЧС у 
этой группы пациентов при различных 
степенях тяжести заболевания с исполь­
зованием современных методов лучевой 
диагностики – МСКТ и МРТ.
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