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Резюме 

Краниосиностоз (КС) представляет собой серьезную патологию, которая не только 

влияет на внешний вид ребенка и его дальнейшую социальную адаптацию, но также 

может привести к тяжелым последствиям - повышение внутричерепного давления 

(ВЧД), задержка умственного развития, нарушения со стороны органов зрения. При 

том, что встречаемость данной черепно-лицевой аномалии достаточно велика – 

наблюдается у 1 из 2000-2500 новорожденных, своевременно распознать ее не всегда 

удается, а различные способы хирургического лечения на сегодняшний день носят 

противоречивый характер и требуют дальнейшего усовершенствования. В работе 

рассмотрены наиболее актуальные практические вопросы диагностики и 

хирургического лечения детей с КС с учетом последних научных данных. 

Представлены возможности пре- и постнатальной диагностики КС. Рассмотрены 

подходы к определению показаний к хирургическому лечению. Представлены новые 

модальности в лечении: краниальное ортезирование, 3D-моделирование.  
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КС представляет собой преждевременное 
закрытие одного или нескольких швов 
мозгового черепа, приводящее к дефор-
мации и десинхронизации роста черепа, 
а затем к дефициту объема его полости по 
отношению к интенсивно развивающе-
муся мозгу ребенка [1]. КС может возни-
кать как часть наследственного синдрома 
или как изолированный дефект - несин-
дромальный краниосиностоз (НеКС) [5, 
6, 7].  КC называется «простым», когда 
поражается только один шов, и «слож-
ным», когда поражаются сразу несколько 
швов [5, 12, 14]. Данная патология встре-
чается примерно у одного из 2000-2500 
новорожденных [1], что делает ее второй 
по частоте черепно-лицевой аномалией 
после орофациальных расщелин [2]. По 
разным данным НеКС составляет 80-85 
% всех случаев данной патологии [18, 19]. 
При этом сагиттальный шов поражается 
в 40–60 % случаев, коронарный - в 20–30 
% и метопический - менее чем в 10%; ис-
тинный лямбдоидный синостоз встреча-
ется крайне редко (около 1 %) [18, 20, 25, 
26]. Синдромный КС наблюдается реже – 
1 на 20 000 новорожденных, хотя было 
выявлено более 200 синдромов с КС [6, 
11, 29]. Самые частые синдромы, сопро-
вождающиеся КС – Крузона и Апера [29].  
При КС несоответствие между вместимо-
стью черепной коробки и объемом голов-
ного мозга приводит к повышению внут-
ричерепного давления (ВЧД), возникно-
вению синдрома краниоцеребральной 
диспропорции и возможной задержке 
умственного развития вследствие атро-
фии коры головного мозга [1]. Возможна 
задержка развития моторики, а у детей 
более старшего возраста выражены про-
блемы с обучением и речью [5, 30]. В ча-
сти случаев также могут присутствовать 
различные аномалии развития зубов и 
зубочелюстной системы, сопровождаю-
щиеся косметическими дефектами [11, 
18]. В дальнейшем это может неблаго-
приятно сказаться на социальной адапта-
ции ребенка и снизить его уровень каче-
ства жизни [30]. Сочетание КС с гидроце-
фалией (ГЦ) встречается у 5-10 % пациен-

тов [15]. Диагноз КС является клиниче-
ским и устанавливается на основании ви-
зуального осмотра, антропометрических 
и рентгенологических данных [1, 14].  Ле-
чение КС хирургическое, его однозначно 
необходимо проводить как можно 
раньше для улучшения прогнозов и каче-
ства жизни детей [1, 3, 15, 31]. Цель иссле-
дования – поиск и анализ литературы, 
посвященной проблеме диагностики и 
лечения КС у детей. Задачи: выявить 
наиболее характерные клинические при-
знаки КС у детей, определить значимость 
различных методов диагностики КС, изу-
чить варианты хирургического лечения 
КС у детей. 
Этиология НеКС неизвестна, в большин-
стве случаев это состояние носит спора-
дический характер [5, 18]. Однако выде-
ляют потенциальные факторы риска, та-
кие как ненормальное положение плода 
или пренатальное воздействие тератоге-
нов (курение матери, прием противоэпи-
лептических препаратов во время бере-
менности) [19, 20]. Синдромальные 
формы вызываются генными мутаци-
ями, хромосомными поломками, дей-
ствием факторов внешней среды [6, 11, 
29]. В некоторых случаях КС может быть 
следствием гидроцефалии, устраненной 
шунтирующей операцией [15]. Часто у 
детей наблюдается отставание прироста 
окружности головы, раннее закрытие 
швов и родничков [1, 2,]. Аномальная 
форма черепа определяется типом КС и 
зависит от того, какие именно швы под-
верглись преждевременному синостози-
рованию [1, 18, 22]. При скафоцефалии 
наблюдается преждевременное сраста-
ние сагиттального шва. Нарушение роста 
черепа в ширину компенсируется чрез-
мерной длиной черепа (долихоцефалия). 
Обычно наблюдается у недоношенных 
детей [2, 20]. Плагиоцефалия – описа-
тельный термин, означающий асиммет-
рию черепа или искривленную его форму 
независимо от этиологии [13, 22]. Такая 
форма черепа появляется при односто-
роннем коронарном синостозе, деформа-
ции головы плода вследствие ее сдавле-
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ния в утробе, деформации головы мла-
денца из-за вынужденного положения 
головы во время сна или при нейромы-
шечных дисфункциях [22, 25]. Тригоно-
цефалия возникает в результате прежде-
временного срастания метопического 
шва. Задняя часть головы широкая, а лоб 
узкий и заостренный, имеет треугольную 
форму. Орбиты аномально близки друг к 
другу (гипотелоризм) [5, 14]. Брахицефа-
лия возникает при преждевременном 
сращении обоих коронарных швов, что 
характеризуется преобладанием попе-
речных размеров над продольными. Лоб 
и затылочная часть уплощены, лобная 
кость вытянута в вертикальном направ-
лении. Орбиты аномально разделены, на 
рентгенограммах высокие надглазнич-
ные края образуют характерный знак Ар-
лекина [5, 15].  
В клинической картине зачастую сложно 
увидеть признаки увеличения ВЧД. 
Наиболее часто повышенное ВЧД встре-
чается у детей с поражением более од-
ного шва [2, 4, 18]. У некоторых пациен-
тов имеются атрофия и отек диска зри-
тельного нерва, а также рентгенологиче-
ские признаки повышенного ВЧД, од-
нако последние не всегда являются до-
стоверными. Наличие папиллярного 
отека надежно указывает на повышенное 
ВЧД, но его отсутствие не исключает 
внутричерепную гипертензию (ВЧГ), по 
крайней мере, у детей в возрасте до 8 лет 
[4, 31]. В случаях несвоевременной диа-
гностики КС проявляется ВЧГ, которая 
сопровождается головными болями, рво-
той, застойными явлениями на глазном 
дне, что может привести к слепоте, также 
появляются заметные на обзорных рент-
генограммах «пальцевые вдавления» [5, 
20, 31]. Кроме того, у пациентов с КС 
встречаются различные формы косогла-
зия и непаралитический птоз верхнего 
века [2, 31].  
Гидроцефалия является сопутствующим 
заболеванием, одной из причин возник-
новения которой рассматривается нару-
шение оттока венозной крови вследствие 
компрессии венозных синусов. Наличие 
прогрессирующей гидроцефалии при КС 

сопровождается дополнительным повы-
шением ВЧД, что усугубляет клиниче-
ские проявления заболевания [15]. Важ-
ное значение имеет пренатальная диа-
гностика с применением минимально 
инвазивных диагностических методик 
(УЗИ плода, МРТ плода), а также инва-
зивных технологий (амниоцентез и биоп-
сия ворсинок хориона) [3, 5]. Диагноз 
возможен уже после первого триместра, 
устанавливается он на основании выяв-
ления деформации черепа плода или при 
обнаружении признаков генетической 
патологии [4, 16]. Подтверждение диа-
гноза проводится при помощи 3D УЗ-ска-
нирования [1, 2].  
Однако КС чаще диагностируется на пер-
вом году жизни [5, 14, 15, 25]. Во время 
осмотра черепа при наличии его нестан-
дартной формы, особенно в сочетании с 
аномалиями развития зубов, зубоче-
люстной системы и дополнительными 
дизморфизмами лица, орбиты и конеч-
ностей, необходимо заподозрить нали-
чие КС у ребенка [1, 4, 15]. Также опреде-
ляют наличие кривошеи [25]. Любые 
шовные выступы, размер, форма и 
напряжение родничков, их раннее за-
крытие, перемещение (смещение вперед) 
также должны быть оценены [1, 5]. Объ-
ективным и стандартизированным мето-
дом является определение различных 
краниофациальных показателей, таких 
как окружность головы, линейные изме-
рения при помощи краниального цир-
куля — продольный и поперечный раз-
меры черепа, косые диаметры (левый и 
правый), высота черепа, а также вычис-
ление следующих параметров: краниаль-
ный индекс и индекс асимметрии [2, 26]. 
При подозрении на синдромальный ха-
рактер патологии необходимо направить 
ребенка на консультацию к генетику для 
определения наследственного характера 
КС [5, 7, 29]. Офтальмологическое обсле-
дование может показать косоглазие или 
папиллярный отек [1, 16, 25]. Инструмен-
тальное подтверждение диагноза прово-
дится при помощи нейросонографии с 
визуализацией швов, позволяющей диф-



Научный вестник Омского государственного медицинского университета 

108 

 

ференцировать приобретенные дефор-
мации [1, 31]. УЗИ проводится только в 
случаях с открытыми родничками [1, 4, 
5].  
Наиболее информативным методом лу-
чевой диагностики является компьютер-
ная томография (КТ) с трехмерной (3D) 
реконструкцией. С помощью этого ме-
тода можно оценить состояние всех швов, 
а также мозга на наличие структурных 
аномалий (например, вентрикуломега-
лии и агенезии мозолистого тела) [1, 16, 
23]. КТ позволяет проводить различные 
краниометрические измерения, что дает 
возможность объективно оценивать эф-
фективность лечения [1, 23]. По сравне-
нию с КТ обычная рентгенография менее 
точна при визуализации черепных швов 
и в настоящее время не используется для 
диагностики КС [5, 20, 23]. 
Лечение пациентов с КС хирургическое. 
Абсолютным показанием к хирургиче-
скому лечению являются симптомы ВЧГ, 
а наличие деформации черепа, вызываю-
щей косметический дефект – относитель-
ное [1, 3, 16, 17]. Однако в большинстве 
случаев хирургическое лечение прово-
дится по профилактическим показа-
ниям, когда еще нет признаков ВЧГ, но 
существует риск ее развития в дальней-
шем [17, 24]. У детей до 12 месяцев кости 
черепа еще достаточно эластичные и мо-
гут быть реконструированы путем нане-
сения запилов [24]. В старшем возрасте, 
когда кости черепа становятся толще, 
устранить деформацию можно, лишь 
прибегнув к краниопластике [3, 4, 27]. 
Оптимальным сроком лечения детей яв-
ляется возраст от 6 до 12 месяцев [1, 2]. 
Еще одним аргументом в пользу проведе-
ния раннего оперативного вмешатель-
ства является риск развития задержки 
интеллектуального развития [1, 30]. 
Также существует ряд противопоказаний 
к хирургическому лечению. Абсолютно 
противопоказаны хирургические вмеша-
тельства при наличии сопутствующих тя-
желых пороков развития и летальных 
синдромов. Относительно противопока-
заны вмешательства у пациентов с вто-

ричными КС, связанными с поражени-
ями головного мозга или с первичными 
аномалиями формирования костной 
ткани [4, 17, 28]. В таком случае, а также 
в случае отказа родителей от операции, 
прибегают к использованию краниаль-
ных ортезов (КО) [8, 9, 10]. Эффектив-
ность КО как самостоятельного метода 
лечения требует дальнейшего изучения 
отдаленных результатов. Чаще КО ис-
пользуются в качестве послеоперацион-
ного дополнительного терапевтического 
лечения [9]. 
В настоящее время широко распростра-
ненным методом является коррекция 
всего свода черепа. Самые последние ме-
тоды используют эндоскопические про-
цедуры и костные дистракторы [2, 3, 4]. 
Эндоскопические методы включают уда-
ление фрагментов костей черепа поло-
сами. После вмешательства для компен-
сации зоны ремоделирования применя-
ется КО [8, 9, 10]. Однако полученный ли-
нейный дефект ни анатомически, ни 
функционально не является аналогом 
нормального шва, так как там нет ростко-
вой зоной [1, 14]. Поэтому метод может 
осложниться быстрым зарастанием или 
увеличением дефекта в размерах по типу 
растущего перелома и формированием 
псевдоэнцефалоцеле [2, 16]. Оба эти ис-
хода приведут к ухудшению качества 
жизни пациента при полном или частич-
ном отсутствии результата лечения [16]. 
При скафоцефалии морфологические ре-
зультаты лучше после более обширных 
процедур [1, 2]. У детей старшего воз-
раста массивные затылочные бугры мо-
гут быть удалены хирургическим путем 
[1, 16]. При тригоноцефалии большин-
ство хирургов отдает предпочтение 
лобно-орбитальной модернизации. Ис-
пользование линейных сутурэктомий в 
этом случае является нецелесообразным 
[1, 4, 16]. После бифронтальной трепана-
ции черепа новый лоб восстанавливается 
с помощью лобной или теменной кости. 
Латеральные края орбиты выносятся 
вперед и наружу. При этом гипертело-
ризм корректируется самопроизвольно с 
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течением времени после удаления сино-
стозированного шва [25, 31]. Данный ме-
тод может осложниться височным запа-
дением [31].  
Хирургическое вмешательство при пла-
гиоцефалии направлено на устранение 
лобной и орбитальной асимметрии [13, 
22]. Двусторонняя коррекция орбиталь-
ного края необходима практически во 
всех случаях. Если височные области вы-
пуклые, это должно быть исправлено пу-
тем перемещения заднего края лобного 
лоскута назад [22]. При брахицефалии 
хирургическая коррекция заключается в 
бифронтальной трепанации черепа с ре-
моделированием лба и выдвижением 
надглазничного края примерно на 1,5 см 
[18, 25]. 
В последние годы с ростом доступности 
технологий ЗD-печати широкое распро-
странение получило изготовление анато-
мических моделей [21, 24]. Проектирова-
ние линий остеотомии на изготовленной 
модели позволяет минимизировать раз-
меры постоперационных костных дефек-
тов, сократить количество используемых 
фиксирующих имплантатов, а также 
улучшить косметические результаты ле-
чения [16].  
Таким образом, в настоящее время про-
блемы диагностики связаны в большей 
мере с недостаточной осведомленностью 
педиатров и детских неврологов о данной 
патологии. Клинические признаки тре-

буют подтверждения лучевыми мето-
дами исследования. Основной метод ле-
чения - хирургический, вид оператив-
ного вмешательства зависит от формы 
КС. Хирургическое лечение сопровожда-
ется в 10-15 % случаев осложнениями - 
быстрое зарастание костного дефекта, 
увеличение дефекта в размерах, ущемле-
ние мозговой ткани в области костного 
дефекта с последующим формированием 
псевдоэнцефалоцеле. В настоящее время 
остаются нерешенными вопросы относи-
тельно возраста ребенка, наиболее под-
ходящего для хирургического вмеша-
тельства, влияние последнего на рост ко-
стей черепа в разных возрастах и влия-
ние позднего хирургического лечения на 
психосоциальные аспекты жизни ре-
бенка. Всё также актуален вопрос разра-
ботки оптимального хирургического 
вмешательства, так как существующие 
методики лечения не всегда приводят к 
хорошим результатам, а количество па-
циентов с различными видами КС еже-
годно увеличивается. Еще одним важ-
ным вопросом, требующим изучения, яв-
ляется эффективность использования КО 
как самостоятельного метода лечения. 
Также недостаточно изучены особенно-
сти ведения таких пациентов в послеопе-
рационном периоде, особенности соци-
альной адаптации и оценка качества 
жизни.  
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