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Клинические рекомендации




Врожденные аномалии костей черепа и лица, врожденные костно-мышечные деформации головы и лица 
Кодирование по Международной статистической
классификации болезней и проблем, связанных со здоровьем: Q75.0/Q67.2/Q67.3/Q75.3/Q75.1/Q75.4/Q87.0/Q75.5/Q75.8/Q75.9/Q67.0/ Q67.1/Q67.4/Q75.2 








Краткая информация по заболеванию или состоянию (группы заболеваний или состояний)
Определение заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний)
Дисплазия - общее название последствий неправильного формирования в процессе эмбриогенеза и постнатальном периоде отдельных частей, органов или тканей организма; изменения размера, формы и строения клеток, тканей или органов.
Краниосиностоз - это процесс преждевременного слияния швов черепа. Краниостеноз - конечный результат этого процесса. Различают краниосиностозы простые, когда поражается один шов, и сложные, когда поражаются сразу несколько швов. Если поражены все черепные швы, то речь идет о пансиностозе.
Диагноз краниостеноз является клиническим и устанавливается на основании визуального осмотра, антропометрических и рентгенологических данных. Аномальная форма черепа (тригоноцефалия, скафоцефалия, плагиоцефалия, брахицефалия, оксицефалия) определяется типом краниосиностоза и зависит от того, какие именно швы подверглись преждевременному синостозированию. При этом синостозирование одноименных швов, но произошедшее в разные сроки, может вызвать различные типы деформаций черепа. Краниосиностозы делятся на изолированные или несиндромальные (деформации мозгового отдела черепа) и синдромальные (наряду с краниостенозом имеются и другие дефекты морфогенеза).
Синдром Treacher Collins — вид комплексного черепно-челюстно-лицевого дизостоза, характеризующегося недоразвитием нижней и средней зон лица, краниосиностозом. Альтернативные названия: Franceschetti, Franceschetti-Klein, Franceschetti-Zwahlen-Klein, мандибулофациальный дизостоз.
Гемифациальная микросомия (hemifacial microsomia — HFM) - термин, использующийся для идентификации деформаций лица, связанных с нарушением развития первых и вторых пар жаберных дуг, характеризующихся недоразвитием одной половины лица. Альтернативные названия: отокраниостеноз, черепно-лицевая микросомия, латеральная фациальная дисплазия, синдром первой и второй пары жаберных дуг, окулоаурикуловертебральная дисплазия или синдром Goldenhar.
Орбитальный гипертелоризм (ОГ) – термин, обозначающий черепно-лицевую дисплазию, характеризующуюся ненормально широким расстоянием между глазницами за счет увеличения элементов решетчатого лабиринта.
Особенности кодирования заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний) по Международной статической класификации болезней и проблем, связанных со здоровьем
Q75.0 Краниосиностоз
Q67.2 Долихоцефалия
Q67.3 Плагиоцефалия
Q75.3 Макроцефалия
Q75.1 Краниофациальный дизостоз
Q75.4 Челюстно-лицевой дизостоз
Q87.0 Синдромы врожденных аномалий, влияющих преимущественно на внешний вид лица
Q75.5 Окуломандибулярный дизостоз
Q75.8 Другие уточненные пороки развития черепа и лица
Q75.9 Врожденная аномалия развития костей черепа и лица неуточненная
Q67.0 Асимметрия лица
Q67.1 Сдавленное лицо
Q67.4 Другие врожденные деформации черепа, лица и челюсти
Q75.2 Гипертелоризм

Классификация заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний)

Анатомо-топографическая классификация краниостенозов (по Tessier) [1]

A. Изолированный дизморфизм свода черепа
B. Симметричный орбито-краниальный дизморфизм
            1. Тригоноцефалия
            2. Акроцефалия
            3. Брахицефалия без телеорбитизма
            4. Брахицефалия с эурипрозопией и телеорбитизмом
C. Асимметричный орбито-краниальный дизморфизм (плагиоцефалия)
            1. Простое вертикальное расхождение глазниц
            2. Плагиоцефалия без телеорбитизма
            3. Плагиоцефалия с телеорбитизмом
D. Группа Saethre-Chotzen
E. Группа Crouzon
            1. Обычный Crouzon
            2. Верхний Crouzon
            3. Нижний Crouzon
            4. Трехдольчатый Crouzon
F. Группа Apert
            1. Гиперакроцефалия Apert
            2. Гипербрахицефалия Apert
            3. Pfeiffer
            4. Трехдольчатый Apert
            5. Carpenter

Диагноз орбитальный гипертелоризм является клиническим и устанавливается на основании визуального осмотра, антропометрических и рентгенологических данных. Объективной количественной оценкой орбитального гипертелоризма, по которой устанавливают его степень, является измерение межорбитального расстояния (МОР). Тип орбитального гипертелоризма определяется разницей измерений между МОР в начале верхней трети глазниц и МОР между серединой передних слезных гребней [1,7].
Таблица 1. Классификация орбитального гипертелоризма [1]
	Степень и тип
	Измерительные показатели

	ОГ I степени 1-ого типа
	МОР между серединой передних слезных гребней – 30-34 мм
МОР между внутренними краями глазниц на уровне начала верхней трети глазниц - не более 34 мм

	ОГ I степени 2-ого типа
	МОР между серединой передних слезных гребней – 30-34 мм
МОР на уровне начала верхней трети глазниц – 35-39 мм

	ОГ II степени 1-ого типа
	МОР между серединой передних слезных гребней - 35-39 мм
МОР на уровне начала верхней трети глазниц - не более 39 мм

	ОГ II степени 2-ого типа
	МОР между серединой передних слезных гребней - 35-39 мм
МОР на уровне начала верхней трети глазниц - 40-44 мм

	ОГ III степени 1-ого типа
	МОР между серединой передних слезных гребней - 40 мм
и более, МОР в области начала верхней трети глазниц
не превышает этот показатель более чем на 4 мм

	ОГ III степени 2-ого типа
	МОР между серединой передних слезных гребней - 40 мм и
более, МОР в начале верхней трети глазниц превышает
первый показатель на 5 мм и более



Медицинская реабилитация, медицинские показания и противопоказания к применению методов реабилитации
· Всем пациентам, перенесшим хирургическое лечение, рекомендуется проведение реабилитационных мероприятий целью которых является полное социальное и физическое восстановление пациента [57].
Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств - 4)
Комментарии: хирургическое лечение пациентов с черепно-лицевыми дизостозами является основополагающим, но только комплексная, своевременно и планомерно осуществляемая специализированная помощь пациентам с врожденными пороками развития костей черепа позволяет обеспечить оптимальный анатомический и функциональный эффект лечения и полную реабилитацию. Регулярность наблюдений пациентов позволяет контролировать качество проводимого лечения на протяжении всего периода реабилитации и вносить коррективы в план ведения пациента в соответствии возникшими изменениями.
Специфической реабилитации по поводу, описываемых патологий, не предусмотрено. Для оказания комплексной помощи и обеспечения полной реабилитации пациентов с краниосиностозами необходима скоординированная работа команды специалистов: челюстно-лицевого хирурга, нейрохирурга, невропатолога, офтальмолога, педиатра, оториноларинголога, генетика, ортодонта, анестезиолога, логопеда. Реабилитационные мероприятия проводятся исходя из конкретных клинических симптомов (неврологических, офтальмологических, логопедических и т.д.) и подлежат рассмотрению в соответствующих клинических рекомендациях.
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