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Аннотация
Актуальность. Пациенты с ородентальной патологией наследственного генеза (геномные, хромосомные, генные мутации), 

а также с многофакторной симптоматикой составляют пусть не многочисленную, но устойчивую группу в составе человече‑
ских популяций. Сегодня активно обсуждаются вопросы разнообразия симптомокомплекса наследственной патологии, при 
этом клинические наблюдения за такими пациентами расширяют теоретические и практические знания врачей различных 
специальностей. Синдром Крузона относят к наследственным моногенным заболеваниям (носительство гена происходит без 
изменения признака во всех последующих поколениях), он отличается очень яркой ородентальной симптоматикой и требует 
комплексного подхода в лечении с участием как врачей общей практики, так и врачей-стоматологов. 

Цель исследования — определение основной ородентальной симптоматики синдрома Крузона у детей и особенностей 
курации на этапах оказания стоматологической помощи. 

Материалы и методы: было проведено комплексное обследование и лечение пациента с диагнозом «синдром Крузона»; 
все клинические мероприятия проводились на базе ГАУЗ ДСП № 5; ГАУЗ ДРКБ МЗ РТ (г. Казань). 

Результаты: представлен клинический случай пациента с синдромом Крузона, демонстрирующий результаты курации 
на этапах оказания стоматологической помощи. С учетом выявленных особенностей пациента, важной является правильная 
постановка медико-генетического и стоматологического диагнозов, из которых вытекает продолжительность лечения и резуль‑
тативность выбранной тактики. Специфической особенностью пациента, влияющей на успешность лечения, является наличие 
психологически мотивированной готовности к большому объему стоматологической реконструктивной работы, а также отсут‑
ствие фобий перед действиями врача-стоматолога. 

Выводы: лечение пациентов с синдромом Крузона требует комплексного подхода, зависит от правильно поставленного 
диагноза, планирования комплексного лечения, его выполнения и мотивации самого пациента и его родителей.

Ключевые слова: синдром Крузона, наследственные заболевания, детская стоматология, медицинская генетика, ане-
стезилогическое пособие
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Annotation
Relevance. Patients with hereditary ordental pathology of hereditary origin (genomic, chromosomal, gene mutations), as well as 

with multifactorial symptoms, constitute, albeit not a large, but stable group in the composition of human populations. Today, the issues 
of the diversity of the symptom complex of hereditary pathology are being actively discussed, while clinical observations of such 
patients expand the theoretical and practical knowledge of doctors of various specialties. Cruson’s syndrome is classified as a hereditary 
monogenic disease (the carriage of a gene occurs without a change in the trait in all subsequent generations), it is distinguished by 
very bright orodental symptoms and requires an integrated approach to treatment, with the participation of both general practitioners 
and dentists. 

The aim of the study was to determine the main ordental symptoms of Cruson’s syndrome in children and the peculiarities of 
supervision at the stages of dental care. 

Materials and methods: a comprehensive examination and treatment of a patient with a diagnosis of Cruson’s syndrome was 
carried out; all clinical events were carried out on the basis of GAUZ DSP No. 5; GAUZ DRKB MH RT (Kazan). 

Results: a clinical case of a patient with Cruson’s syndrome is presented, demonstrating the results of supervision at the stages of 
dental care. Taking into account the identified characteristics of the patient, it is important to correctly formulate medical-genetic and 
dental diagnoses, from which the duration and effectiveness of the chosen treatment tactics follow. A specific feature of the patient that 
affects the success of treatment is the presence of a psychologically motivated readiness for a large volume of dental reconstructive 
work, as well as the absence of phobias in front of the actions of a dentist. 

Conclusions: the treatment of patients with Cruson syndrome requires an integrated approach, depends on the correct diagnosis, 
the planning of complex treatment, its implementation and the motivation of the patient and his parents.
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Сегодня активно обсуждаются вопросы разноо‑
бразия симптомокомплекса при различных наслед‑
ственных заболеваниях, при этом клинические 
наблюдения за такими пациентами расширяют тео‑
ретические и практические знания врачей различных 
специальностей. Многие наследственные заболевания 
имеют очень яркую ородентальную симптоматику, 
также как и многие стоматологические заболевания 
ассоциируются с наследственной патологией. Все это 
требует комплексного подхода в лечении с участием, 
в том числе, и врачей-стоматологов [1]. 

В своей клинической работе мы нередко консуль‑
тируем пациентов с наследственными заболеваниями. 
Данная статья посвящена именно им — нашему 
маленькому пациенту с синдромом Крузона.

В 1912 г. французский педиатр Ostave Crouzon 
впервые описал это наследственное моногенное 
заболевание (носительство гена происходит без изме‑
нения признака во всех последующих поколениях) 
с аутосомно-доминантным или аутосомно-рецес‑
сивным типом наследования и частотой встречае‑
мости 1:10000 новорожденных (4,8% всех случаев 
краниосиностозов) [2-5]. 

Мутации в гене рецептора фактора роста фибробла‑
стов – 2 (fibroblast growth factor receptor, FGFR) [6-10] 
приводят к нарушению структуры соединительной 
ткани, костей и хрящей. Манифестация клинических 
признаков происходит сразу после рождения и дости‑
гает максимума к 3–4 годам. Клинические признаки 
специфичны и очень заметны [2, 4, 11]. При этом 
краниостеноз со срастанием костей черепа по венеч‑
ному или стреловидному шву является основным 
симптомом данной наследственной патологии. 

Внешний вид ребенка имеет характерные черты: 
– гипертелоризм;
– экзофтальм;
– наружное косоглазие;
– проптоз;
– преждевременный синостоз черепных швов;
– клювовидный нос (так называемый «клюв 

попугая»);
– прогения (выраженный подбородок), открытый 

прикус, микрогнатия;
– высокое готическое небо;
– врожденная расщелина твердого и мягкого неба, 

врожденная расщелина верхней губы;
– короткая верхняя губа,
– макроглоссия;
– адентия;
– зубы неправильной формы («рыбьи зубы»);
– макродентия;
– низкое расположение ушей.
Простая рентгенография выявляет:
– краниосиностоз,
– патологическое строение черепа,

– выраженные пальцевидные вдавления (так назы‑
ваемый «череп, избитый полицейским») [2, 4, 12, 13].

На примере клинического случая демонстриру‑
ются этапы и результаты комплексного лечения паци‑
ента с синдромом Крузона, находящегося на динами‑
ческом наблюдении. Информированное согласие на 
фотосъемку от родителей получено.

Пациент М., 3 года, впервые обратился за стома‑
тологической помощью в ГАУЗ ДСП № 5 (г. Казань) 
(рис. 1).

Этапный эпикриз
Ребенок от 2-й беременности. Беременность про‑

текала на фоне частых ОРВИ с угрозой прерывания 
в I триместре. Плановые оперативные роды на 41 
неделе (тазовое предлежание, крупный плод). Вес 
при рождении 4250 грамм, длина тела 56 см. Оценка 
по шкале Апгар 8 баллов. В связи с дыхательными 
нарушениями на 2-е сутки ребенок был переведен 
в  палату интенсивной терапии, на 5-е сутки — 
в  отделение патологии новорожденных ГАУЗ ДРКБ 
МЗ РТ (г. Казань). Через 10 дней выписан домой.

Психомоторное развитие: 
– неуверенно удерживает голову с 3-х месяцев;
– начал переворачиваться со спины на живот 

с 5  месяцев;
– начал садиться с 5,5 месяцев;
– встает у опоры, стоит, держась у опоры, с  8  месяцев.
Аллергологический анамнез не отягощен.
С рождения у ребенка деформация черепа, харак‑

терная для синдромального краниостеноза, экзоф‑
тальм, гипоплазия затылочной области, затруднение 
носового дыхания во время ночного сна.

25.08.16 г. при СКТ головного мозга и костей 
черепа визуализирован 2-х-сторонний синостоз лямб‑
довидного шва.

16.09.16 г. при ликвородинамическом исследо‑
вании определено истощение резерва краниоверте‑
бральных объемных соотношений.

Консультирован в нейрохирургии ФГАУ НИИ 
нейрохирургии им. Н. Н. Бурденко (г. Москва). 
Заключение: показана госпитализация в 1-е детское 
отделение для хирургического лечения (остеотомия 
костей теменно-заты‑
лочной области, рекон‑
струкция костей черепа).

2 1 . 11 . 2 0 1 6  г.  — 
30.11.2016 г. стацио‑
нарное лечение.

22.11.2016 г. прове‑
дена остеотомия костей 
т е м е н н о - з ат ы л оч н о й 
области с использованием 
аллотрансплантантов.

28.11.2016 г. выпол‑
нена краниография.

Рис. 1. Пациент М., 3 года. 
Синдром Крузона

Fig. 1. Patient M., 3 years old. 
Cruson’s Syndrome 
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Верифицированный диагноз: Синдромальная 
форма краниостеноза — Синдром Крузона? Сино‑
стоз лямбдовидного шва. Сложная дефомация черепа. 
Состояние после реконструкции черепа с использо‑
ванием аллотрансплантантов: выписан в удовлет‑
ворительном состоянии под наблюдение педиатра, 
невропатолога, нейрохирурга по месту жительства.

18.01.2017 г. — оформлена инвалидность.
22.11.16 – 30.03.17 г. — проведено дистракци‑

онное лечение.
30.03.2017 г. в ФГАУ НИИ нейрохирургии 

им. Н. Н. Бурденко (г. Москва) проведено удаление 
дистракторов. Синдромальная форма краниостеноза 
Синдром Крузона? Пансиностоз. Сложная дефор‑
мация черепа. Даны рекомендации. 

27.04.2017 г. Консультирован неврологом. Диа‑
гноз: последствия перинатального поражения цен‑
тральной нервной системы, врожденный порок 
развития черепа. Синдром Крузона в форме желу‑
дочковой гидроцефалии, мышечной дистонии. Дано 
направление в ГАУЗ ДБ № 8 (г. Казань).

2.08.2017 г. консультирован генетиком ГАУЗ ДРКБ 
МЗ РТ (г. Казань). Заключение: Q 87.8 Черепно-
лицевой дизостоз Крузона, аутосомно-доминантная 
неомутация. Диагноз подтвержден молекулярно-гене‑
тическим исследованием. Рекомендовано: наблю‑
дение невролога, челюстно-лицевого хирурга и ней‑
рохирурга.

27.11.2017 г. консультирован ЛОР-врачом ГАУЗ 
ДРКБ МЗ РТ (г. Казань). Диагноз: Аллергический 
ринит, аденоиды I степени.

8.12.2017 г. Консультирован челюстно-лицевым 
хирургом ГАУЗ ДРКБ МЗ РТ (г. Казань). Диагноз: 
Синдром Крузона, недоразвитие верхней челюсти 
альвеолярного отростка, сужение нижнего зубного 
ряда. Даны рекомендации.

Таким образом, на момент обращения в ГАУЗ ДСП 
№ 5 (г. Казань) у пациента диагностированы:

– синдром Крузона;
– аномалии развития средней зоны лица;
– последствия перинатального поражения цен‑

тральной нервной системы;
– диффузная мышечная гипотония;
– пирамидная недостаточность в нижних конеч‑

ностях;
– аллергический ринит;
– аденоиды I степени;
– инфекция мочевыводящих путей;
– открытое овальное отверстие;
– дополнительное (или ложное) хорда левого 

желудочка;
– регургитация I степени, пролапс митрального 

клапана.

Стоматологический диагноз на момент обращения:
– острейший множественный кариес (7.5, 8.5);
– осложненный кариес (5.4, 5.2, 5.1, 6.1, 6.2, 6.4);
– короткая уздечка языка;
– хронический генерализованный катаральный 

гингивит;
– аномалия формы зубов;
– аномалия прикуса и зубных рядов на фоне 

деформации лицевого скелета.
Ребенок эмоционально лабилен — отмечается 

настороженное поведение к действиям врача, сто‑
матофобия. Требовался большой объем реконструк‑
тивной работы детского врача-стоматолога и врача-
хирурга в условиях общего обезболивания. 

Единственно возможный эффективный вариант 
лечения зубов у детей с подобной патологией 
может проводиться в условиях анестезиологиче‑
ского пособия в соответствии с Приказом МЗ РФ 
от 12.11.2012 г. № 909н «Об утверждении Порядка 
оказания медицинской помощи детям по профилю 
«анестезиология и реаниматология» [14].

В результате проведения стоматологического 
обследования данного пациента было принято 
решение о проведении тотальной санации рта в усло‑
виях анестезиологического пособия на базе кафедры 
стоматологии детского возраста в условиях ГАУЗ 
ДРКБ МЗ РТ (г. Казань) (рис. 2–4). 

Тотальная санация рта в условиях общего наркоза 
включала следующие мероприятия:

Рис. 2. Пациент М., 3 года. Синдром Крузона. Введение в наркоз
Fig. 2. Patient M., 3 years old. Cruson’s Syndrome. 

Introduction to anesthesia

Рис. 3. Пациент М., 3 года. 
Синдром Крузона.  

Этап эндоканального лечения 
6.1, 6.2 зубов в условиях 

анестезиологического пособия
Fig. 3. Patient M., 3 years old. 

Cruson’s Syndrome. 
Endocanal treatment 

stage 6.1, 6.2 teeth under 
conditions of anesthesia

Рис. 4. Пациент М., 3 года. 
Синдром Крузона. Завершение 

реставрационного 
протокола в условиях 

анестезиологического пособия
Fig. 4. Patient M., 3 years 
old. Cruson’s Syndrome. 

Completion of the restoration 
protocol under the conditions 

of anesthetic treatment
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– лечение кариеса временных зубов; для рестав‑
рации зубов использовался композитный материал 
Estet.

– пульпотомия временных зубов, с наложением 
изолирующей прокладки из стеклоиономерного 
цемента (IRM), с последующей реставрацией ком‑
позитами (SDR, Estet).

– пульпэктомия временных зубов и пломбирование 
корневого канала пастой Vitapex, с наложением изо‑
лирующей прокладки из стеклоиономерного цемента 
(IRM), с последующей реставрацией композитами 
(SDR, Estet).

Одновременно с тотальной санацией рта нашему 
пациенту была проведена пластика уздечки языка 
(стандартная методика с использованием резорби‑
руемого шовного материала).

По нашему мнению, представляет интерес ОПТГ 
и нативные фото пациента через два года после 
тотальной санации рта (рис. 5–8) — наш мальчик 
вырос, привык к посещению врача-стоматолога, 
активно идет на контакт и выполняет вместе с роди‑
телями все рекомендации врачей. Его стоматологи‑
ческий статус удовлетворителен, полость рта саниро‑
вана. С течением времени пациент будет направлен 
к ортодонту для начала ортодонтической коррекции 
зубочелюстной аномалии.

Заключение
Пациенты с ородентальной патологией наслед‑

ственного генеза (геномные, хромосомные, генные 
мутации), а также с многофакторной симптоматикой 
составляют пусть не многочисленную, но устой‑
чивую группу в составе человеческих популяций. 
Данный тип патологий диктует специфику методов 
лечения подобных заболеваний. Прежде всего — это 
комплексность подхода, в котором в обязательном 
порядке участвуют врачи общей практики наряду 
с врачами-стоматологами. Критически важной, 
с  учетом особенностей выделенной группы паци‑
ентов, является правильная постановка медико-
генетического и стоматологического диагнозов, 
из которых вытекает продолжительность и резуль‑
тативность выбранной тактики лечения. Еще одной 
специфической особенностью пациентов, влияющей 
на успешность лечения, является наличие у них пси‑
хологически мотивированной готовности к большому 
объему стоматологической реконструктивной работы, 
а также отсутствием фобий перед действиями врача-
стоматолога.

Выводы: лечение пациентов с синдромом Крузона 
требует комплексного подхода, зависит от правильно 
поставленного диагноза, планирования комплексного 
лечения, его выполнения и мотивации самого паци‑
ента и его родителей.

Рис. 5. Пациент М., 5 лет. Синдром Крузона. ОПТГ, через 2 года
Fig. 5. Patient M., 5 years old. Cruson’s Syndrome. OPTG, after 2 years

Рис. 6. Пациент М., 5 лет. 
Синдром Крузона

Fig. 6. Patient M., 5 years 
old. Cruson syndrome

Рис. 7. Пациент М., 5 лет. 
Синдром Крузона. 

Состояние нижней 
челюсти после тотальной 

санации, через 2 года
Fig. 7. Patient M., 5 years old. 

Cruson’s Syndrome. 
The condition of the lower jaw 

after total sanitation, after 2 years

Рис. 8. Пациент М., 5 лет. Синдром Крузона. 
Состояние верхней челюсти после 
тотальной санации, через 2 года

Fig. 8. Patient M., 5 years old. Cruson’s Syndrome.The condition 
of the upper jaw after total rehabilitation, after 2 year
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