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Relevance. Crouzon syndrome is a craniostenosis due to combination of cranial bones hypoplasia and premature ectocranial sutures 

fusion resulting in deformation of cerebral and facial cranium. Deformations of facial cranium are responsible for exophthalmos and 

corneoconjunctival xerosis and can lead to spontaneous eyeball dislocation. Clinical case description. The clinical case of bilateral 

eyeball dislocation in a patient (right eye at the age of 1 year 2 months, left — at 1 year 4 months) due to untimely original reconstruc-

tive surgery is presented. The blepharorrhaphy and osteotomy of cranio-orbital-zygomaxillary complex with installation of two distrac-

tion correction instruments on maxillary bone and two on frontal bone, distance osteogenesis, fronto-temporal region remodelling 

were performed at the age of 3 years 2 months. Conclusion. Crouzon syndrome is incurable illness that demands timely functional 

and cosmetic correction. Prognosis for this disease is unfavourable. These days the child is 8 years old: physical development delay 

and mental retardation progression as well as psychoneurological disorders are recorded. 

Key words: clinical case, Crouzon syndrome, eyeball dislocation, blepharorrhaphy, osteotomy, distance osteogenesis.
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Обоснование. Синдром Крузона — краниостеноз, обусловленный сочетанием недоразвития костей черепа и пре-
ждевременным зарастанием черепных швов, что проявляется изменением формы мозгового и лицевого черепа. 
Развитие деформаций лицевого скелета при данном заболевании обусловливает развитие экзофтальма, рого-
вично-конъюнктивального ксероза и может привести к спонтанному вывиху глазных яблок из орбит. Описание 

клинического случая. Представлен клинический пример двустороннего вывиха обоих глазных яблок у пациентки 
(правого — в возрасте 1 года 2 мес, левого — в 1 год 4 мес) в связи с несвоевременной первоначальной рекон-
структивной операцией. В 3 года 2 мес выполнены блефарорафия, остеотомия лобно-орбито-скуло-верхнече-
люстного комплекса с установкой двух коррекционно-дистракционных аппаратов на верхнюю челюсть и двух — на 
лобную кость, дистракционный остеогенез, ремоделирование лобно-височных областей. Заключение. Синдром 
Крузона — неизлечимое заболевание, требующее своевременной функциональной и косметической коррекции. 
Прогноз заболевания неблагоприятный. В настоящее время ребенку 8 лет: отмечаются выраженная задержка 
физического развития и дальнейшее прогрессирование умственной отсталости, а также психоневрологических 
нарушений. 
Ключевые слова: клинический случай, синдром Крузона, вывих глазного яблока, блефарорафия, остеотомия, дис-
тракционный остеогенез.
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ОБОСНОВАНИЕ
Генетические заболевания в последнее время ста-

новятся серьезной проблемой современного мира. 
По данным Всемирной организации здравоохранения, 
6% детей страдают наследственными заболевания-
ми. Синдром Крузона — краниостеноз, обусловленный 
сочетанием недоразвития костей черепа и преждев-

ременным зарастанием черепных швов, что проявля-
ется изменением формы мозгового и лицевого чере-
па. Частота заболевания оценивается как 1:10 000 
новорожденных. Синдром Крузона составляет около 
4,8% всех случаев краниосиностозов [1–3]. Патология 
впервые описана французским педиатром О. Крузоном 
(Ostave Crouzon) в 1912 г. [4].

Редкие болезни
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К синдрому Крузона приводят мутации в гене рецеп-
тора фактора роста фибробластов-2 (fibroblast growth 
factor receptor, FGFR) [5–8].

Заболевание наследуется по аутосомно-доминантно-
му или аутосомно-рецессивному типу. Тщательное обсле-
дование на этапе планирования беременности позволя-
ет повысить шанс рождения здорового малыша [5, 9, 10]. 

Генетические нарушения происходят в сперматозои-
дах и яйцеклетках здоровых родителей [7, 11]. 

К факторам, способствующим развитию болезни, 
относятся наличие патологии в семейном анамнезе, 
возраст отца старше 60 лет в период зачатия ребенка 
[5, 12–14]. 

Основным этиопатогенетическим фактором синдро-
ма Крузона является нарушение структуры соединитель-
ной ткани, костей и хрящей [5]. 

Клинические признаки синдрома Крузона весьма 
специфичны: они становятся заметными сразу после 
рождения. Выраженность проявлений достигает своего 
максимума к 3–4 годам [2, 15, 16]. 

Основной симптом болезни — краниостеноз, при 
котором прочно срастаются кости черепа по венечному 
или стреловидному шву. При этом рост головы останав-
ливается, и внешний вид ребенка приобретает харак-
терные черты: дистальный прикус, большое расстояние 
между глазами, клювовидный нос, низкое расположение 
ушей, выступающий большой язык, укороченная и низко 
расположенная губа, недостаточное смыкание челю-
стей, редкие кривые зубы, неполное смыкание зубов, 
высокое и узкое твердое нёбо, выступающий вперед 
подбородок, также имеет место расщелина твердого 
нёба и язычка [2, 5, 17–21]. 

Другие возможные виды деформации черепной 
коробки:
• скафокефалия — ладьевидная форма головы с удли-

ненным низко посаженным черепом и узким лбом;
• брахикефалия — короткоголовость или слишком 

широкая голова при укороченной длине черепа;
• дефект Kleeblattschadel — гидроцефалоидная дефор-

мация черепа в форме трилистника.
Синдром Крузона — неизлечимое заболевание, 

требующее функциональной и косметической коррек-
ции, которая достигается лишь оперативным путем. 
Хирургическое вмешательство направлено на восста-
новление формы черепа и устранение синостозов. Такие 
операции проводятся до остановки роста черепной 
коробки, начиная с рождения [2]. 

Представляем клинический случай синдрома Крузона 
со своевременно установленным диагнозом и поздно 
выполненной хирургической коррекцией.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР
О пациенте

Представлен клинический пример пациентки Б., 
8 лет. Дата рождения — 17.01.2011.

Из анамнеза известно, что ребенок от 1-й беремен-
ности, протекавшей на фоне эутиреоза (struma I–II сте-
пени), острой респираторной инфекции в 39 нед. Роды 
первые, срочные, в головном предлежании при сроке 
гестации 41 нед. Оценка по шкале APGAR — 7–8 баллов. 
Масса тела при рождении — 4150 г, длина тела — 54 см, 
окружность головы — 39 см, окружность груди — 37 см. 

Из роддома девочка переведена в ГУЗ «Детская 
городская больница № 4» г. Саратова (мама отказалась 
от ребенка), где находилась до трехмесячного возраста, 
затем — в ГУЗ «Марксовский дом ребенка психоневро-
логический» Саратовской области.

С 4 лет пациентка находится в ГБУ СО «Орловский 
детский дом-интернат для умственно отсталых детей».

Перенесенные заболевания: церебральная ишемия 
2-й степени, родовая травма шейного отдела спинно-
го мозга (дислокация С1–С2), неонатальная желтуха, 
отек диска зрительных нервов, врожденная аномалия 
мочевыводящих путей (подозрение на удвоение почек), 
инфекция мочевых путей, постнатальная гипотрофия 
1-й степени. Во время пребывания в доме ребенка: 
ежемесячно острые респираторные инфекции, острый 
ларинготрахеобронхит, острый гнойный конъюнктивит, 
двусторонний тубоотит, хронический отит.

Физикальная диагностика

У ребенка при рождении множественные стигмы 
эмбриогенеза: 
• череп деформирован («башенный череп») за счет сра-

щения черепных швов;
• лицо уплощенное; 
• лоб высокий, деформированный;
• нос — уплощенная переносица;
• глаза — двусторонний экзофтальм; 
• ушные раковины — диспластичные;
• гипоплазия нижней челюсти;
• большой язык, рот приоткрыт. 

Физиологические отправления не контролирует. 
Отмечаются дневное и ночное недержание мочи, энко-
през.

Физическое развитие низкое, резко дисгармонич-
ное: масса тела — 12 250 г, рост — 93 см, окружность 
головы — 52 см, окружность груди — 52 см.

Нервно-психическое развитие низкое, резко дисгар-
моничное, положительной динамики в нервно-психиче-
ском развитии с возрастом не отмечается.

Обследования и консультации

Нейросонограмма от 24.03.2011: дилатация боко-
вых желудочков и 3-го желудочка. Лентикулостриарная 
васкулопатия легкой степени.

Эхокардиография (ЭхоКГ) от 26.01.2011: врожден-
ный порок сердца, вторичный дефект межпредсердной 
перегородки (диаметр, d, 0,7 см). Размер правого желу-
дочка на верхней границе нормы. Аномальная хорда 
в левом желудочке.

ЭхоКГ от 23.06.2012: вторичный дефект межпред-
сердной перегородки (d 0,5 см). Размеры полостей в нор-
ме. Аномальная хорда в левом желудочке. 

ЭхоКГ от 07.05.2013: данных за врожденный порок 
сердца не выявлено. Открытое овальное окно — d 
0,36 см.

Генетик (18.02.2011; 07.02.2014): черепно-лицевой 
дизостоз (синдром Крузона), кариотип 46, ХХ.

Окулист (03.05.2011): экзофтальм обоих глаз.
Аудиоскрининг в роддоме (21.01.2011): левое и пра-

вое ухо не слышат.
Сурдолог (07.05.2013): на момент осмотра данных за 

нарушение функций слуха не выявлено.
Отоларинголог (02.03.2011; 07.05.2013; 07.02.2014): 

неполная атрезия левой хоаны.
Невролог (02.03.2011; 07.05.2013): врожденная гене-

тическая патология; черепно-лицевой дизостоз (синдром 
Крузона); энцефалопатия; задержка этапов развития. 

Психиатр (07.05.2013): выраженная задержка психо-
речевого развития.

Кардиолог (16.05.2012; 11.08.2012): врожденный 
порок сердца; дефект межпредсердной перегородки, 
НК0. 31.05.2013: МАРС; открытое овальное окно.
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Эндокринолог (16.05.2012): недостаточность питания 
неуточненная.

Дифференциальная диагностика

Проводился дифференциальный диагноз с други-
ми синдромальными краниосиностозами: синдромом 
Альперта, отличительным признаком которого явля-
ется полная синдактилия кистей и стоп; синдромом 
Пфайффера с типичными пороками развития конеч-
ностей, такими как широкие большие пальцы рук и ног, 
синдактилией и брахидактилией; синдромом Джексона–
Вейса, одним из характерных признаков которого явля-
ются утолщение и девиация больших пальцев стоп; син-
дромом Карпентера, типичными признаками которого 
являются полисиндактилия стоп, ожирение, низкий рост.

Клинический диагноз

Основной диагноз: Врожденная генетическая пато-
логия. Черепно-лицевой дизостоз (синдром Крузона), 
кариотип 46, ХХ. Двусторонний экзофтальм, неполная 
атрезия левой хоаны, двусторонняя сенсоневральная 
тугоухость. 

Сопутствующий диагноз: Энцефалопатия уточненная. 
Родовая травма шейного отдела спинного мозга, дис-
локация С1–С2. Врожденный порок сердца, вторич-
ный дефект межпредсердной перегородки (d 0,7 см). 
Аномальная хорда левого желудочка. Тимомегалия I сте-
пени. Пупочная грыжа. Постнатальная гипотрофия I сте-
пени. Транзиторная дисплазия тазобедренных суставов.

Основной диагноз в возрасте 4 лет при перево-
де в детский дом: Врожденная генетическая патоло-
гия. Черепно-лицевой дизостоз (синдром Крузона). 
Вывих глазных яблок. Состояние после блефарорафии. 
Неполная атрезия левой хоаны. Атрофия зрительных 
нервов.

Сопутствующий диагноз: Энцефалопатия уточненная. 
Малая аномалия развития сердца (открытое овальное 
окно). Дисплазия тазобедренных суставов. Выраженная 
задержка физического и нервно-психического развития 
(низкое, резко дисгармоничное).

Медицинские вмешательства

В возрасте 1 года 2 мес на фоне острой респира-
торной вирусной инфекции произошел вывих правого 
глазного яблока (рис. 1).

Проведен консилиум в клинике глазных болезней 
ФГБОУ ВО «Саратовский ГМУ им. В.И. Разумовского». 
Поставлен диагноз: «Вывих правого глазного яблока, 

экзофтальм обоих глаз». Назначено консервативное 
лечение. Оперативное вмешательство невозможно вви-
ду тяжелого состояния ребенка по основному заболева-
нию и по заключению анестезиолога.

Через 2 мес (в 1 год 4 мес) произошел вывих левого 
глазного яблока (рис. 2).

Проведен повторный консилиум в клини-
ке глазных болезней ФГБОУ ВО «Саратовский ГМУ 
им. В.И. Разумовского». 

Локальный статус (status localis): Оба глазных ябло-
ка значительно выступают из орбит. Все мягкие тка-
ни ущемлены, гиперемированы, с синюшным оттенком. 
Роговица тусклая, серого цвета на протяжении всей ее 
толщи, глубокие среды не видны. Реакции на свет нет. 

Диагноз уточненный: Двусторонний экзофтальм по 
типу вывиха обоих глазных яблок. Ксероз. Атрофия зри-
тельных нервов. 

Рекомендации:
• хирургическому вмешательству и оперативному лече-

нию не подлежит;
• постоянное применение антибактериальных препа-

ратов в виде инстилляций и мази;
• кератопротекторы на фоне общего лечения по назна-

чению педиатра и невролога.
Осмотрена детским челюстно-лицевым хирургом 

3-й клинической больницы имени Р.В. Миротворцева 
ФГБОУ ВО «Саратовский ГМУ имени В.И. Разумовского» 
Минздрава России. Диагноз: Прогрессирование ксероф-
тальма и конъюнктивита.

Заключение: выполнение реконструктивной опера-
ции — сшивание век в условиях клиники хирургии дет-
ского возраста невозможно из-за отсутствия оборудова-
ния и опыта проведения таких операций.

В 3 года 2 мес проведена операция в отделении 
челюстно-лицевой хирургии ФГБУ «Российская детская 
клиническая больница» (Москва). 18.03.2014 выпол-
нена блефарорафия; 21.03 и 24.03.2014 — повтор-
ная блефарорафия в связи с несостоятельностью швов. 
30.04.2014 — расхождение шва на правом веке.

Операция: остеотомия лобно-орбито-скуло-верхне-
челюстного комплекса с установкой двух коррекционно-
дистракционных аппаратов (КДА) на верхнюю челюсть 
и двух КДА — на лобную кость, дистракционный остеоге-

Рис. 1. Пациентка Б. в возрасте 1 года 2 мес: вывих правого 
глазного яблока

Fig. 1. Patient B, 1 year 2 months: right eyeball dislocation

Рис. 2. Пациентка Б. в возрасте 1 года 4 мес: вывих обоих 
глазных яблок

Fig. 2. Patient B, 1 year 4 months: both eyeballs dislocation
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нез. На 21-е послеоперационные сутки отмечен перелом 
скуловой кости. 21.04.2014 по срочным показаниям 
выполнены мобилизация верхней челюсти и установка 
RED-аппарата. 30.04.2014 закончена дистракция. 

06.05.2014 произошла дестабилизация RED-аппарата 
с пролапсом скуловой кости (раскрутился аппарат). 
Выполнена рефиксация аппарата, начато вытяжение 
релапса. 08.05.2014 закончена дистракция по поводу 
релапса. 26.05.2014 возник повторный релапс, выполне-
на рефиксация. Удаление аппаратов КДА со свода чере-
па, ревизия лобной области с устранением назальной 
ликворореи, ремоделирование лобно-височных областей 
(протокол операции 224). В связи с тяжестью состояния 
ребенок переведен в реанимационное отделение. 

Течение послеоперационного периода было гладкое. 
Проводилась необходимая симптоматическая терапия; 
профилактика внутричерепной гипертензии в раннем 
послеоперационном периоде. 

С 27.06.2014 по 13.08.2014 — плановая госпитали-
зация для контроля состояния: подтверждена стабилиза-
ция состояния (рис. 3).

В настоящее время девочке 8 лет, живет в Орловском 
доме-интернате (рис. 4).

Нервно-психическое развитие соответствует V груп-
пе развития:
• разумному контакту не доступна, но возможен 

поверхностный вербальный контакт;
• обращенную речь слушает, понимает минимум на 

примитивном бытовом уровне;
• знает свое имя, но не всегда реагирует на него;
• положительно реагирует на ласковый тон голоса 

взрослого и звучащие предметы, поворачивает голо-
ву в сторону источника звука; 

• самостоятельной речи нет, лепечет, характер лепета 
непроизвольный; 

• положительно реагирует на тактильные ощущения;
• контакт с детьми и взрослыми пассивный; 
• сенсорными навыками не владеет;
• к игрушкам стала проявлять более стойкий интерес: 

удерживает длительное время в руках, исследует, 
ощупывает игрушку, производит с ней простые мани-
пуляции; 

• восприятие не сформировано из-за патологии раз-
вития глаз; 

• внимание на уровне кратковременного сосредото-
чения;

• мыслительные функции и функции памяти выявить не 
удается из-за отсутствия речи и непонимания словес-
ных инструкций; 

• ориентировка всех видов нарушена;
• познавательная деятельность снижена;
• мимика крайне бедная, однообразная, улыбка неадек-

ватная; 
• эмоциональная сфера стабильно устойчивая, преоб-

ладает положительное настроение и поведение.
Общая моторика ограничена: самостоятельно сидит; 

переворачивается, ползает; стоит с поддержкой и у опо-
ры; ходит с поддержкой и направлением движения в про-
странстве взрослым; девочка двигательно расторможе-
на, на одном месте долго не удерживается; в манеже 
постоянно передвигается на ощупь, переползает через 
других воспитанников, ощупывает их.

Культурно-гигиеническими навыками и навыками 
самообслуживания не владеет, полностью обслуживает-
ся персоналом учреждения. 

Физиологические отправления не контролирует.

Рис. 3. Пациентка Б. после операции в возрасте 3 лет 8 мес

Fig. 3. Patient B, 3 years 8 months, after surgery

Рис. 4. Пациентка Б. в возрасте 8 лет

Fig. 4. Patient B, 8 years
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Хронология развития болезни, ключевые события 
для пациентки Б. представлены на рис. 5.

Прогноз

Прогноз при синдроме Крузона неоднозначный. Он 
зависит от выраженности деформации черепа и состоя-
ния мозговой ткани. Первоначальная реконструктивная 
операция проводится на первом году жизни. По мере 
роста ребенка она дополняется новыми вмешательства-
ми на костях и мягких тканях лица.

Даже при поддерживающей терапии в полном объ-
еме у больных прогрессирует расходящееся косоглазие, 
развиваются глухота и гипоплазия лица. Причинами 
инвалидности являются нарушения зрения и слуха, а так-
же умственная отсталость. Со временем дефекты костей 
становятся все более выраженными.

В связи с несвоевременной первоначальной рекон-
структивной операцией (3 года 2 мес) у данного ребенка 
развились двусторонний вывих глазных яблок, ксероти-
ческие изменения со стороны роговицы; наблюдается 
дальнейшее прогрессирование умственной отсталости 
и психоневрологических нарушений. Прогноз заболева-
ния неблагоприятный.

ОБСУЖДЕНИЕ
Синдром Крузона, обусловленный мутацией в гене 

FGFR2, проявляется изменениями формы костей моз-
гового и лицевого черепа вследствие их недоразвития 
и преждевременного зарастания черепных швов. Когда 
в одной родительской хромосоме присутствует мути-
ровавший ген, дети не всегда наследуют заболевание: 
в таких семьях риск рождения ребенка с синдромом 
Крузона составляет 50% [5, 9, 10]. Известны случаи 
ненаследственного характера заболевания, развивше-
гося на фоне спонтанной мутации в гене. Чаще всего 
такие нарушения встречаются по отцовской линии [7, 
11]. 

K. Reddy и соавт. [16] описали 4 пациентов в воз-
расте от 2 до 9 лет с «отсроченным голокалвариальным 
синостозом». G. Cinalli и соавт. [22] изучили нейрохи-
рургические осложнения синдрома Крузона у 68 паци-
ентов и выявили прогрессирующую гидроцефалию, 
межпозвоночную грыжу, сирингомиелию и остановку 
дыхания. Дополнительными признаками были синдак-
тилия пальцев, атрезия хоан, сколиоз, лордоз, мигрень 
и акантоз. При пальпации определялись уплощенные 
края швов.

Поражение органа зрения проявляется первичным 
или вторичным экзофтальмом, расходящимся косоглази-
ем, нистагмом, гипертелоризмом, эктопией, колобомой 
и мегалокорнеа. У 80% больных выявляют частичную 
атрофию зрительного нерва, до 6–7-летнего возраста 
значительно снижается острота зрения, а затем стаби-
лизируется [17, 23, 24]. 

Нарушения слуха вплоть до полной глухоты происхо-
дит при поражении пирамиды височной кости, фиксации 
и деформации слуховых косточек. Характерно, что при 
этом не наблюдается нарушения вестибулярного аппа-
рата. У больных изменяется форма внутреннего слухово-
го канала, понижается звуковая проводимость костей, 
развивается атрезия внешнего слухового хода. Иногда 
может наблюдаться нарушение обоняния. Тяжелая 
деформация лицевых костей сопровождается нарушени-
ем носового дыхания. У новорожденных детей возможно 
появление ночного апноэ [25, 26]. 

Поражения нервной системы — умственная отста-
лость, задержка речи, судороги, нарушение интеллек-
та — сохраняются на протяжении всей жизни, затрудняя 
межличностное общение в социуме [25].

Нередко деформация черепа сочетается с ано-
малиями отдельных структур опорно-двигательного 
аппарата — межпозвоночных сочленений, крупных 
суставов конечностей: локтевого, плечевого и колен-
ного [25].

Дифференциальный диагноз проводят с синдро-
мом Аперта, Сетре–Чотзена, Пфайффера, Карпентера 
и краниостенозом, микроцефалией, опухолями голов-
ного мозга [12, 19, 27–29]. Описаны случаи сочетания 
синдрома Крузона с врожденными пороками сердца 
[30].

Синдром Крузона с черным акантозом является 
очень редкой, клинически гетерогенной формой фацио-
краниостеноза с крузоноподобными проявлениями 
в виде преждевременного синостоза черепных швов 
(синдром Крузона) и черного акантоза. По оценкам, рас-
пространенность достигает порядка 1:1 000 000 ново-
рожденных. Менее 70 случаев заболевания были опи-
саны в медицинской литературе на настоящий момент. 
Соотношение девочек/мальчиков — 2,4/1 [26, 31, 32]. 
Синдром Крузона с черным акантозом характеризует-
ся изменениями со стороны лица и черепа. При этом 
некоторые исследователи отмечают, что данная форма 
заболевания протекает в целом тяжелее и характери-
зуется повышенной частотой осложнений. Так, атрезия 

Рис. 5. Пациентка Б., 8 лет: хронология развития болезни, ключевые события

Fig. 5. Patient B, 8 years: illness timeline, key points

Постановка
 клинического диагноза —

апрель 2011 г.

Вывих правого
глазного яблока —

март 2012 г.

Вывих левого
глазного яблока —

май 2012 г.

Блефарорафия —
март 2014 г. 

Повторная блефарорафия в связи 
с несостоятельностью швов —

март–апрель 2014 г.

Остеотомия, 
дистракционный остеогенез, 

ремоделирование
лобно-височных областей — 

апрель–май 2014 г.

Прогрессирование умственной 
отсталости, психоневрологических 

нарушений

0 мес 1 год 2 мес 1 год 4 мес 3 года 2 мес 8 лет
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хоан в случае синдрома Крузона с черным акантозом 
регистрируется почти у половины больных. Кроме того, 
у пациентов наблюдаются сильно выраженные кожные 
нарушения — гиперкератоз (разрастание бородавок, 
гипертрофия кожи), а также обнаруживают бархатистую 
гиперпигментацию кожи (черный акантоз) в течение пер-
вого десятилетия жизни, в основном в складках на шее, 
подмышечных впадинах, веках, периоральной, паховой 
и перианальной областях, невусы (родинки), часто раз-
виваются гипертрофические слабопигментированные 
рубцы и шрамы [26, 31, 32]. 

Диагностика синдрома заключается в тщательном 
визуальном осмотре больного, проведении рентге-
нологического и молекулярно-генетических исследо-
ваний. Диагностика патологии включает следующие 
методики:
• общий осмотр позволяет обнаружить характерные 

признаки синдрома;
• сбор семейного анамнеза: выявление случаев забо-

левания в роду;
• рентгенологическое исследование: оценка формы 

черепа и наличия сращений швов; расширение ямок 
гипофиза, уплощение глазницы со своеобразными 
вдавлениями;

• магнитно-резонансная или компьютерная томогра-
фия: гиперостозы, аномалии слуховых косточек, 
отсутствие полости среднего уха; опущение миндалин 
мозжечка;

• генетическое обследование и молекулярная диагно-
стика методом полимеразной цепной реакции: выяв-
ление мутации в экзонах 7 и 9 гена 10-й хромосомы;

• осмотр офтальмологом: определение остроты зре-
ния, рефрактометрия;

• консультация ЛОР-врача и аудиометрия;
• работа с психотерапевтом или неврологом: опреде-

ление уровня психического развития больного [31].
Для поддержания жизни больных на оптимальном 

уровне проводят симптоматическую терапию и хирурги-
ческое лечение. Хирургическое вмешательство направ-
лено на восстановление формы черепа и устранение 
синостозов, что позволяет снизить уровень внутриче-
репного давления, исправить костно-мышечные дефор-
мации и предотвратить дальнейшее прогрессирование 
психоневрологических нарушений. Для этого раскрыва-
ют рано заращенные швы черепа и исправляют форму 
лица. В настоящее время в хирургическую практику вне-
дряются дистракционные методики коррекции деформа-
ций лицевых костей с помощью специальных аппаратов 
для смещения участка черепа и исправления костных 
дефектов [2, 32–38]. 

Своевременно выполненная временная блефарора-
фия позволяет избежать повторного вывиха глазного 
яблока, предотвращая тем самым серьезные ксеротиче-
ские изменения со стороны роговицы, и успешно провести 
жизненно необходимые корригирующие операции [17].

Ежегодное увеличение числа пациентов с различ-
ными формами краниосиностозов, вторичными дефор-
мациями, развившимися в результате методологически 
неверно проведенного хирургического лечения, а также 
большое число послеоперационных осложнений дела-
ют проблему лечения таких больных весьма актуаль-
ной. Особую сложность представляет лечение пациен-
тов с синдромальными краниосиностозами вследствие 
большой вариативности клинических проявлений забо-
левания [19, 39].

Мультидисциплинарный подход с рождения подразу-
мевает совместную работу педиатров, черепно-лице-

вых пластических хирургов, нейрохирургов, отоларин-
гологов, офтальмологов, ортодонтов, анестезиологов, 
психологов, логопедов и генетиков [39, 40]. 

Прогноз при синдроме Крузона зависит от выра-
женности черепной деформации и состояния мозговой 
ткани. Первоначальная реконструктивная операция про-
водится на первом году жизни, и по мере роста ребенка 
дополняется новыми вмешательствами на костях и мяг-
ких тканях лица.

В представленном клиническом случае у ребенка 
с периода новорожденности выявлены характерные для 
синдрома Крузона проявления черепно-лицевого дизо-
стоза с поражением зрительного, слухового анализаторов 
на фоне общей соматической патологии с явным общим 
физическим и психоэмоциональным недоразвитием. 

В связи с особенностями соматического и социаль-
ного статуса ребенка первоначальная реконструктивная 
операция деформации черепа проведена несвоевре-
менно, что привело к развитию двустороннего вывиха 
глазных яблок, ксеротических изменений со стороны 
роговицы, дальнейшему прогрессированию умственной 
отсталости, а также психоневрологических нарушений.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Синдром Крузона возникает достаточно редко, про-

текает тяжело и сопровождается аномальным пре-
ждевременным заращением швов между черепными 
и лицевыми костями. Раннее закрытие черепных швов 
способствует ограниченному объему черепа и измене-
нию формы головы. 

Порок сопровождается выраженной гипоплазией 
средней трети лица с очевидным окулярным проптозом. 
Значительный проптоз может осложниться кератитом: 
у отдельных пациентов экзорбитизм настолько силь-
ный, что может произойти вывих глазных яблок. 

В представленном клиническом случае несвоев-
ременное проведение первоначальной реконструк-
тивной операции привело к двустороннему вывиху 
глазных яблок, ксеротическим изменениям со стороны 
роговицы. 
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