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АННОТАЦИЯ 
Черепно-лицевая микросомия (ГФМ) является второй по частоте врожденной аномалией лица после расщелины 

губы и неба. Авторы в хронологическом порядке представили обзор существующих, наиболее часто используемых 
классификаций по данным литературы. В основном, создание множества классификаций была связана с 
полиморфизмом клинических проявлений гемифациальной микросомии, их использованием при планировании 
и оценке результатов хирургических методов лечения. Представленные выше классификации, по общему мнению, 
не являются совершенными при выборе метода лечения и оценке их результатов. Анализ клинического материала 
показал наибольшую частоту обращений с I типом - гипопластическим височно-нижнечелюстным суставом -70 
(60%). Значительное большинство из них составили больные в возрасте 13-18 лет-36 больных. Тип IIа  установлен 
-у 20 больных (17,25). Тип IIb -у 17 (14,6%), Тип III - у9 (7.8%), Тип IV – у 3больных (2,6%). Для определения протоколов 
хирургического лечения показательна классификация Прузанского, позже модифицированной Кабаном Л.Б.
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ABSTRACT
Craniofacial microsomia (CFM) is the second most common congenital facial anomaly after cleft lip and palate. Based on 

a review of the literature, the authors present a chronological overview of the existing and most frequently used classification 
systems. The development of numerous classifications has primarily been associated with the pronounced polymorphism 
of clinical manifestations of hemifacial microsomia, as well as their application in surgical treatment planning and outcome 
assessment. According to the general consensus, the classifications presented above are not fully adequate for selecting 
optimal treatment strategies or for evaluating treatment outcomes. Analysis of the clinical material demonstrated the 
highest frequency of presentations with type I involvement - characterized by a hypoplastic temporomandibular joint - 
observed in 70 patients (60%). The majority of these patients were aged 13 -18 years (36 patients). with type IIa 20 patients 
-17.2%. With type IIb - 17 (14,6%), type III-9 patients (7.8%), type IV -3 patients (2,6%). For the determination of surgical 
treatment protocols, the Pruzansky classification, later modified by L. B. Kaban, is considered particularly informative..
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Черепно-лицевая микросомия (ЧЛМ) явля-
ется второй по частоте врожденной аномали-
ей лица после расщелины губы и неба и воз-
никает в результате порока развития первой 
и второй жаберных дуг. [ 2 ]

Гемифациальная микросомия (ГФМ) - вто-
рой по распространенности врожденный 
порок развития черепно-лицевой области 
после расщелины губы и нёба. Считается, что 
она возникает из-за 1-й и 2-й внутриутробных 
жаберных дуг. Многие эксперты считают, что 
ГФМ является врожденной, а не наследствен-
ной, поскольку у большинства больных нет 
семейного анамнеза этого заболевания. Она 
также известна как краниофациальная микро-
стомия с поражением черепа. [4,25] 

 Клинические проявления ЧЛМ представ-
ляют собой широкий и сложный спектр.  Это 
проявляется переменной гипоплазией орбит, 
нижней челюсти, уха, лицевого нерва и при-
легающих мягких тканей.  У 90% пациентов 
имеется односторонняя или гемифациальная 
микросомия, а у 10% - двусторонняя.  Гипо-
плазия нижней челюсти (ГНЧ) обычно явля-
ется самым ранним и наиболее очевидным 
признаком CFM. В медицине классификации 
предназначены для точного и надежного опи-
сания всех анатомических и структурных ком-
понентов, установления прогноза и опреде-
ления направления лечения. Классификации 
универсальным образом должны быть полез-
ны для облегчения общения между медицин-
скими работниками и для формулирования 
протоколов управления. Во многих ситуаци-
ях, особенно при черепно-лицевой микросо-
мии, существует множество различных клас-
сификаций, которые не достигают этой цели. 
На самом деле, когда существует так много 
классификаций, можно сделать вывод, что нет 
четкой, которая бы достигала всех этих целей 
и определяла бы протокол лечения.

По мнению Kawamoto H.K., с соавт., ГФМ 
(2009) имеет различные фенотипы и не-
сколько названий, такие как гемифациальная 
микросомия (ГФМ), гемигнатия, отоманди-
булярный дизостоз, латеральная лицевая дис-
плазия, аурикулобранхиогенная дисплазия и 
синдром микротии [12]. 

Так как ГФМ означает нарушение структуры 
первой и второй жаберных  дуг, она в основ-
ном включает одностороннюю гипоплазию 

мыщелка и ветви нижней челюсти , линей-
ные и объёмные изменения  формы и разме-
ров верхней челюсти, поражения лицевого и 
тройничного нервов, аномалии наружного и 
среднего уха, жевательных мышц и мягких тка-
ней [12,22,13 ]. 

Для точной диагностики пациентов с ГММ 
необходим соответствующий метод класси-
фикации. ГММ, например, часто путают с ге-
мимандибулярной гипоплазией. В отличие 
от тенденции к рецидиву асимметрии при 
длительном наблюдении после ранних вме-
шательств, таких как ДОГ у растущих детей с 
ГММ, в некоторых отчетах описана удивитель-
ная послеоперационная стабильность, не-
смотря на схожий фенотип [19,20]. 

Мы в хронологическом порядке провели 
обзор существующих, наиболее часто исполь-
зуемых классификаций по данным литерату-
ры. В основном, создание множества клас-
сификаций было связано с полиморфизмом 
клинических проявлений гемифациальной 
микросомии, их использованием при плани-
ровании и оценке результатов хирургических 
методов лечения. Представленные классифи-
кации, по общему мнению, не являются совер-
шенными при выборе метода лечения и оцен-
ке их результатов. Многие учёные отмечают, 
что наиболее полной. но трудоёмкой являет-
ся классификация OMENS. Для определения 
протоколов хирургического лечения пока-
зательна классификация Прузанского, позже 
модифицированной Кабаном L. B.. 

Гемифациальная микросомия проявляется 
аномалиями, включая короткую ветвь, отсут-
ствие мыщелка, аномальный наклон, искри-
вленный подбородок и асимметрию лица. 
Изучение литературных источников послед-
них лет показали, что основным в комплексе 
лечения грубых форм дефектов и деформа-
ций является хирургическое вмешательства 
в области нижней челюсти, направленные на 
выполнение задачи: восстановление формы и 
функции нижней челюсти.  

Многие исследования дистракционного 
остеогенеза были опубликованы за послед-
ние 20 лет, но без долгосрочного наблюдения.  
При данной патологии клинически отмеча-
ются структурно-морфологические наруше-
ния костей лицевого скелете. Однако не все 
авторы отмечают отличные и удовлетвори-
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тельные результаты. Практически отсутству-
ют сведения о среднесрочных и отдалённых 
результатах, а имеющиеся являются неутеши-
тельными. Мы поставили перед собой задачу: 
в хронологическом порядке провести анализ 
имеющихся классификаций гемифациальной 
микросомии, которые лежат в основе диагно-
стики патологических процессов у данной 
категории больных при планировании этапов 
лечения    

В 1963 г. Longacre et al. [17] предложили 
описательную классификацию, основанную 
на одно- или двустороннем поражении на-
ружного уха и наличии или отсутствии дефор-
мации лица. Два года спустя Grabb WC (1965) 
предложил анатомическую классификацию, в 
которой он установил шесть групп, основан-
ных на сочетании наружного уха, среднего 
уха, нижней челюсти, верхней челюсти, скуло-
вой кости, височной кости и ротовой полости. 
[8 ]  

Pruzansky S. (1969) сообщил о системе гра-
дации прогрессирующей недостаточности 
нижней челюсти: степень I— меньшая ниж-
няя челюсть, чем сохранившаяся нормаль-
ная сторона; степень II -на пораженной ниж-
ней челюсти; мыщелок, ветвь и сигмовидная 
вырезка различимы, но сильно искажены по 
размеру и форме ; и степень III- пораженная 
нижняя челюсть сильно деформирована, по-
теря или агенезия ветви, мыщелка и ВНЧС.[23]

Converse J. M, Coccaro P. J, Becker M., Wood-
Smith D. (1973) выявили широкий спектр ана-
томических изменений, которые они раздели-
ли на четыре группы. Первые три группы были 
основаны на результатах исследования уха и 
нижней челюсти, тогда как четвертая включа-
ла поражение мягких тканей лица и костей, [5 
]

Edgerton M. T., Marsh J. L. (1977) описали че-
тыре клинические группы в зависимости от 
доминирующего типа дисплазии: I — нижне-
челюстная; II: черепно-лицевые мягкие ткани; 
III, аурикулярный; и IV, составная деформация. 
[6]

Первая фенотипическая классификация, 
описанная Tenconi R., Hall B. D. (1983) пред-
ставила и объединила глазные и экстракра-
ниальные признаки, такие как глазные дер-
моиды, микрофтальм, дефекты конечностей и 
позвоночные, сердечные или почечные ано-

малии. [26]
  Каламкаров Х.А. с соавт. (1981) [1] по этио-

логии все деформации черепа и челюстно-ли-
цевой области подразделяют на следующие 
группы:        

I. Врожденные деформации.
1)Вызванные воздействием тератогенных 

факторов: расщелины; дискрании резкого 
типа; краниодизостозы, дизостозы, синдромы 
1й-2й- жаберных дуг; дисплазии челюстей; фа-
комотозы; врожденные эндокринные пораже-
ния.

2) Доказанные хромосомные болезни.
II. Приобретенные деформации.
1.Эндокринные и обменные;
2.Вызванные функциональными изменени-

ями;
3.Посттравматические.
4.Вызванные воспалительными и инфекци-

онными агентами;
5.Вызванные облучением.
По характеру местных измененный, приво-

дящих к развитию деформаций, их подразде-
ляют на первично- и вторично-костные, а по 
локализации – на зубо-альвеолярные, гнати-
ческие и общечерепные. Вне зависимости от 
этиологии изменения пропорции лицевого 
черепа может происходить в различных его 
параметрах-по высоте, ширине и в сагиталь-
ном направлении. Отклонения от нормы мо-
гут касаться величины, формы и положения 
челюстей и их взаимоотношения. Однако, по 
нашему мнению, приведенные этиологиче-
ские факторы деформаций рассмотрены в 
отдельности, будто между ними нет взаимос-
вязи и взаимообусловленности.   Х.А. Каламка-
ров выделяет три большие группы аномалий 
развития   зубочелюстной системы: аномалии 
развития зубов, аномалии развития челюстей, 
сочетанные аномалии зубов и челюстей. При 
этом автор признает, что представления о не-
ограниченных возможностях ортодонтиче-
ского лечения научно не обоснованы. 

 Lauritzen C., Munro I. R., Ross R.B.  (1985) [16 
] и Munro I. R. 1987 [21]   описали схему хирур-
гической и анатомической классификации, 
разделенную в соответствии со скелетной де-
формацией, но основанную на соображениях 
лечения. Эта классификация определяется 
тем, является ли скелет полным (тип I) или не-
полным (типы II-V), находится ли окклюзион-
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ная плоскость на одном уровне (тип Ia) или 
наклонена (типы Ib-V) и вовлечена ли орбита 
(тип IV и V) 

G. V. Kruchinskii  (1987,1990) [14,15] На ос-
новании многолетних наблюдений за 393 
больными считает возможным выделить 5 
типов среди различных форм синдрома жа-
берных дуг 1 и 2. Для синдрома жаберных 
дуг 1 характерны два типа: нижнечелюстной 
тип и мандибуло-аурикулярный тип. Первый 
односторонний и встречается очень редко, 
последний встречается чаще и может быть 
односторонним или двусторонним. Для син-
дрома жаберных дуг 1 и 2 характерны три 
типа: аурикулярный, нижнечелюстно-лице-
вой и аурикулярный, и черепно-лицевой, 
суставно-аурикулярный. Аурикулярный тип 
характеризуется в основном выраженными 
аномалиями улитки и слуха, встречается наи-
более часто и также бывает двусторонним. 
При челюстно-лицевом и ушном типах бо-
лее выражены поражения как улитки и слуха, 
так и костей лицевого скелета. Встречается 
часто и бывает односторонним. При череп-
но-лицевом, суставном и аурикулярном типе 
наиболее тяжело сочетаются дефекты улитки, 
основания черепа, височной кости, лицевого 
скелета, отсутствие ветви и мыщелкового от-
ростка нижней челюсти, а также гипоплазия 
мягких тканей лица. Системные дисплазии 
лица, челюстей и улитки сочетаются с поро-
ками других, часто отдаленных, систем. лице-
вой скелет, отсутствие ветви и мыщелкового 
отростка нижней челюсти, а также гипопла-
зия мягких тканей лица. Системные дисплазии 
лица, челюстей и улитки сочетаются с поро-
ками других, часто отдаленных, систем. лице-
вой скелет, отсутствие ветви и мыщелкового 
отростка нижней челюсти, а также гипопла-
зия мягких тканей лица. Системные дисплазии 
лица, челюстей и улитки сочетаются с порока-
ми других, часто отдаленных, систем. 

Самая последняя описательная классифи-
кация была разработана Vento А.Р. et al. в 1991 
году  с использованием буквенно-цифровой 
системы кодирования для классификации 
пациентов на основе тяжести деформации в 
различных анатомических структурах. В нем 
использовалась аббревиатура OMENS-O, из-
менение орбиты; М, деформация нижней че-
люсти; E, деформация уха; N, поражение [28]

Позже эта классификация была изменена 
Kaban L. B, et al. (1998) [11]  Они установили 
следующую классификацию: тип I, все компо-
ненты нижнечелюстного и височно-нижне-
челюстного суставов присутствуют и имеют 
нормальную форму, но в различной степе-
ни гипопластичны; тип IIa, нижнечелюстная 
ветвь, мыщелок и височно-нижнечелюстной 
сустав присутствуют, но гипопластичны и име-
ют аномальную форму; тип IIb, ветвь нижней 
челюсти гипопластична и заметно аномальна 
по форме и расположению, располагается 
медиально и спереди и не имеет сочленения 
с височной костью; и тип III, нижнечелюстная 
ветвь, мыщелок и височно-нижнечелюстной 
сустав отсутствуют, а латеральная крыловид-
ная мышца и височная мышца, если они есть, 
не прикреплены к остатку нижней челюсти. 
Модификация, сделанная Kaban, внесла яс-
ность, отвечая на вопрос : является ли височ-
но-нижнечелюстной сустав функциональным 
(тип IIa) или дисфункциональным (тип IIb). Хотя 
это важный вывод с описательной точки зре-
ния, между группами нет различий в управле-
нии.

Тип I Нормальная нижняя челюсть.
Тип IIA. Нижняя челюсть и суставная ямка 

маленькие.
Тип IIA Короткая ветвь, суставная ямка в 

анатомически приемлемом положении
Тип II B Короткая ветвь, ВНЧС смещен книзу, 

медиально и кпереди с гипоплазией мыщелка
Тип III Полное отсутствие ветви, суставной 

ямки и ВНЧС.
По мнению Alexander J, Gougoutas (1997), 

за возможным исключением схемы OMENS, 
не обладают гибкостью и универсальностью, 
необходимой для классификации всех по-
тенциальных фенотипов этого сложного рас-
стройства. Авторы предлагают краткую фор-
му клинической оценки с использованием 
модифицированной версии системы, чтобы 
продвигать использование системы OMENS, 
чтобы помочь в оценке пациентов с гемифа-
циальной микросомией и помочь в обмене 
данными между академическими учреждени-
ями.  Позднее Alexander J, Gougoutas, Davinder 
J Singh, с коллегами (2007) [3] отмечали, что к 
основным признакам относят односторон-
нюю гипоплазию черепно-лицевого скелета 
и окружающих его мягких тканей. Для клас-
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сификации этого спектра было разработано 
множество схем. Одна из самых последних 
систем классификации, система OMENS, оце-
нивает пять клинических проявлений геми-
фациальной микросомии в соответствии с 
тяжестью дисморфии по шкале от 0 до 3: ор-
битальная асимметрия, гипоплазия нижней 
челюсти, деформация уха, дисфункция нервов 
и недостаточность мягких тканей. Система 
OMENS представляет собой наиболее пол-
ную, универсальную, объективную и легко 
адаптируемую попытку клинической клас-
сификации гемифациальной микросомии на 
сегодняшний день. Авторы предлагают крат-
кую форму клинической оценки с использо-
ванием модифицированной версии системы, 
чтобы продвигать использование системы 
OMENS, чтобы помочь в оценке пациентов с 
гемифациальной микросомией и помочь в об-
мене данными между академическими учреж-
дениями. Аббревиатура «OMENS» включает 
O-орбиту, M-нижнюю челюсть, E-Ear, N-нерв и 
S-мягкую ткань. Впоследствии в эту классифи-
кацию в период с 1995 по 2007 год был внесен 
ряд поправок, чтобы учесть открытие внече-
репных структур с добавлением + к OMENS, 
теперь OMENS + и графической форме для 
облегчения стандартизации, передачи, обу-
чения и исследований. Графическая форма 
OMENS+ была дополнительно изменена в 
2011 году.  Однако большинство комментато-
ров выразили опасения по поводу трудоем-
кости и времени, требуемых этой классифика-
цией, но признали огромное преимущество 
клинической тщательности, особенно для 
более легкого и методичного планирования 
лечения. 

                              Классификация OMENS
А. Орбита
O0 нормальный
O1 Малый размер
O2 Плохое положение
O3 Небольшой размер и неудачное распо-

ложение
B. Нижняя челюсть (и ВНЧС)
M0 Нормальная нижняя челюсть — тип I
M1 Нижняя челюсть и суставная ямка ма-

ленькие - Тип IIA
M2A Короткая ветвь, суставная ямка в ана-

томически приемлемом положении - тип IIA
M2B Короткая ветвь, ВНЧС смещен книзу, 

медиально и кпереди с гипоплазией мыщелка 
— Тип II B

M3 Полное отсутствие ветви, суставной 
ямки и ВНЧС — тип III

С. Ухо
Аномалии уха можно разделить на наруж-

ную, среднюю/атрезию и наличие остатков 
жаберных дуг/синусовых ходов.

Система Макса и Мермена используется в 
OMENS.

E0- нормальное ухо
E1-легкая гипоплазия и чашевидная форма 

со всеми присутствующими структурами
Е2- отсутствие наружного слухового про-

хода с вариабельной гипоплазией раковины
E3-неправильное положение дольки с от-

сутствием ушной раковины
D. Лицевой нерв-седьмой черепной нерв
N0 Нет поражения лицевого нерва
N1 Поражение верхнего лицевого нерва 

(височно-скуловой нерв)
N2 Вовлечение нижнего лицевого нерва 

(щечного, нижнечелюстного, шейного)
N3 Поражены все ветви лицевого нерва
NB Также могут быть поражены подъязыч-

ный (N XII) и тройничный (N-V) нервы.
E. Недостаточность мягких тканей
S0 в норме — нет явного дефицита мягких 

тканей или мышц
S1 легкая-минимальная недостаточность 

подкожной/мышечной ткани
S2 Умеренная — между двумя крайними 

значениями S1 и S3.
S3 Тяжелая недостаточность мягких тканей 

из-за подкожной и мышечной гипоплазии

Однако большинство комментаторов вы-
разили опасения по поводу трудоемкости и 
времени, требуемых этой классификацией, но 
признали огромное преимущество клиниче-
ской тщательности, особенно для более лег-
кого и методичного планирования лечения

На основании анатомического поражения 
нижней челюсти лучше всего подходит и по-
казала наибольшую практическую полезность 
классификация, описанная Pruzansky и позже 
модифицированная Kaban. Важно определить 
анатомическую деформацию нижней челю-
сти, чтобы приступить к оперативному лече-
нию.

Huisinga-Fischer С.E. с коллегами (2001) [9] 
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поставили перед собой цель разработать бо-
лее совершенную систему черепно-лицевой 
классификации костных деформаций у паци-
ентов с гемифациальной микросомией, чем 
существующие. Она должна была включать де-
формацию черепно-лицевого скелета, кроме 
нижней челюсти. Система «Оценка деформа-
ции нижней челюсти» (MDS), Система «Оценка 
деформации черепа» (CDS), Система «Оценка 
черепно-лицевой деформации» (CFDS) — это 
три разработанные системы классификации, 
основанные на трехмерной компьютерной 
томографии (3D КТ) реконструкции. Размер 
и форма черепно-лицевых структур у 34 де-
тей, 25 с гемифациальной микросомией и 9 с 
минимальной дисплазией или травмой, были 
определены по данным компьютерной то-
мографии с использованием сегментации и 
рендеринга трехмерных изображений.  Новая 
CFDS (=CDS + MDS) обеспечивает адекват-
ную основу для оценки костных структур с 
использованием трехмерного изображения 
и демонстрирует высокую корреляцию с из-
вестной системой классификации Прузанско-
го/Кабана.

Jose Rolando Prada Madrid, M.D., et al. (2010) 
[18] для определения протоколов лечения, 
основанных на степени недостаточности 
костной ткани, присутствующей в организ-
ме, ветвь, и височно-нижнечелюстной сустав, 
представили новую классификацию, основан-
ную на классификации Прузанского, позже 
модифицированной Кабаном L. B. . [2] 

              
Новая классификация

Тип I - Гипопластический височно-нижне-
челюстной сустав

Тип IIа - гипоплазия и аномальная форма 
ветви нижней челюсти, мыщелка и височ-
но-нижнечелюстного сустава

IIb - нижнечелюстная ветвь гипоплазиро-
вана и заметно аномальна по форме и распо-
ложению, будучи медиальной и передней

Тип III - Отсутствие ветви нижней челюсти
Тип IV - Гипоплазия тела нижней челюсти
Согласно классификации Кабана, отсут-

ствие ветви с гипоплазией тела нижней челю-
сти или без нее относится к типу III. Это может 
привести к путанице, потому что лечение за-
висит от того, присутствуют ли изменения или 
деформации тела нижней челюсти. С практи-

ческой точки зрения предложена модифика-
ция классификации Кабана L. B, оставив тип 
III для отсутствия ветви и включив тип IV для 
наличия гипоплазии тела нижней челюсти, 
связанной с отсутствием ветви, поскольку для 
этого требуется другой метод .

Jason D Wink , Jesse A Goldstein, J Thomas 
Paliga,  et al. (2014) [10] исследовали гемифаци-
альную микросомию с помощью трехмерной 
компьютерной томографии и модификации 
Кабана классификации Прузанского, чтобы 
определить ее связь с традиционной оценкой 
и ее воспроизводимость среди оценщиков. 
Был проведен ретроспективный обзор всех 
пациентов с диагнозом гемифациальная ми-
кросомия. Трехмерные компьютерные томо-
графические изображения были рассмотре-
ны экспертами-оценщиками -шестнадцатью 
черепно-лицевыми хирургами со средним 
стажем 15,5 лет и оценены в соответствии с 
пониманием классификацию Прузанского в 
модификации Кабана L. B. Клиническая шка-
ла Кабана-Прузанского регистрировалась во 
время первоначального клинического про-
явления, а собственная шкала разделяла по-
пуляцию на легкую (0-I), среднюю (IIA) и тяже-
лую (IIB-III) формы. Эти два стандарта и оценки 
оценщиков сравнивались. Коэффициент 
Флейсса использовалась для оценки межэкс-
периментальной изменчивости (p < 0,05). Со-
рок один пациент соответствовал критериям 
включения, а у 38 была документально под-
тверждена клиническая оценка по шкале Ка-
бана-Прузанского. Были опрошены (от 6 до 38 
лет). Удовлетворительная межэкспертная вос-
производимость была обнаружена среди всех 
экспертов (коэффициент Флейсса = 0,238). 
При сравнении классификации оценщиков, 
основанной на трехмерной компьютерной 
томографии, с клиническими баллами Каба-
на-Прузанского, среднее совпадение соста-
вило 39,17 ± 8,83 процента (среднее значение 
ĸ = 0,257 ± 0,147) (p = 0,90). 

При сравнении классификации Jordan 
W Swanson , Brianne T Mitchell , Jason A Wink 
с соавт. (2016) [24,10] отмечают что  системы 
классификации деформации нижней челюсти 
при черепно-лицевой микросомии (ЧЛМ), ос-
нованные на обычных рентгенограммах, пока-
зали низкую воспроизводимость результатов 
среди черепно-лицевых хирургов. Они разра-
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ботали и утвердили классификацию на основе 
трехмерной КТ (3dCT), которая коррелирует 
признаки деформации с хирургическим лече-
нием. ЧЛМ деформации нижней челюсти были 
классифицированы как нормальные (T0), лег-
кие (гипопластические, вероятно, лечились с 
помощью ортодонтии или ортогнатической 
хирургии; T1), умеренные (вертикальная не-
достаточность ветви, вероятно, лечились 
дистракционным остеогенезом; T2) или тяже-
лые (ветви рудиментарны или отсутствуют). с 
адекватным или неадекватным костным запа-
сом тела нижней челюсти; T3 и T4, вероятно, 
обработаны реберно-хрящевым транспланта-
том или свободным малоберцовым лоскутом 
соответственно). 3dCT-сканы лица пациентов 
ЧЛМ были рандомизированы, а затем класси-
фицированы черепно-лицевыми хирургами. 
Попарное согласие и κоэффициент Флейсса 
использовались для оценки межэкспертной 
надежности. Авторы обзора продемонстри-
ровали существенную межэкспертную надеж-
ность со средней парной согласованностью 
83,0 ± 7,6% (κ = 0,64) для различения дефор-
маций, требующих реконструкции трансплан-
татом или лоскутом (T3). и Т4) от других. Пред-
ложенная классификация, разработанная для 
эпохи 3dCT, демонстрирует улучшенный кон-
сенсус в отношении стратификации тяжести 
деформации нижней челюсти и типа опера-
тивного лечения.

  По данным Roland F. et.al.  (2019). [7] ши-
рокий спектр аномалий гемифациальной 
микросомии затрудняет систематическую 
и инклюзивную классификацию. Они пред-
ложили нозологическую систему, в которой 
каждая буква аббревиатуры O.M.E.N.S. указы-
вают на одно из пяти основных проявлений 
ГФМ: О-для орбитального искажения; М- для 
гипоплазии нижней челюсти; Е - для аномалий 
уха; N - для вовлечения нервов; и S - для дефи-
цита мягких тканей. Система O.M.E.N.S. легко 
адаптируется для хранения, поиска и стати-
стического анализа данных. Ретроспективное 
исследование 154 пациентов с верхнечелюст-
ной микросомией, классифицированных по 
системе O.M.E.N.S., подтвердило представле-
ние о том, что в основе аномалий лежит де-
формация нижней челюсти. Статистический 
анализ продемонстрировал положительную 
связь между гипоплазией нижней челюсти и 

тяжестью поражения глазницы, ушной рако-
вины, нервной системы и мягких тканей. Это 
исследование не подтвердило ранее сообща-
ющееся преобладание пола или односторон-
нести. Анализ статистической корреляции 
не смог обосновать синромальную сущность 
варианта Гольденхар. Их анализ показал, что 
небная девиация вероятно вызвана мышеч-
ной гипоплазией, а не слабостью конкретного 
черепного нерва. 

Xiaohui QIU, Xianxian YANG, Haisong XU, 
(2020) [29] попытались дать объективную 
оценку гемифациальной микросомии (ГФМ), 
как врожденной черепно-лицевой аномалии, 
характеризующейся односторонней диспла-
зией нижней челюсти. В настоящее время 
наиболее распространенной описательной 
классификацией гемимандибулярной микро-
сомии (ГММ), используемой в клинической 
практике, является классификация Прузан-
ского, включающая только деформацию ниж-
ней челюсти. Хотя для ГФМ было предложено 
несколько систем классификации, количе-
ственная классификация еще не предложена. 
Целью этого исследования было предложить 
количественную классификацию ГФМ в соот-
ветствии с объемом нижней челюсти на по-
раженной стороне.  Для этого были включены 
пациенты с ГФМ с января 2017 г. по январь 
2018 г., и было измерено отношение A/U (объ-
ем пораженной стороны/объем непоражен-
ной стороны). Авторы предложили классифи-
кацию ГФМ (классификация объема нижней 
челюсти, MVC) по соотношению A/U и срав-
нили новую систему классификации с клас-
сификацией Прузанского с помощью тестов 
согласованности и корреляции.  Заключение. 
Количественная классификация ГФМ, осно-
ванная на соотношении A/U, может служить 
надежным оценочным показателем для па-
циентов с ГФМ и может предоставить новый 
эталонный показатель для определения пла-
на лечения. и <0,73 — тяжелая; взвешенное 
значение каппа классификаций Прузанского 
и MVC составило 0,616 (p <0,01). Заключение. 
Количественная классификация ГФМ, осно-
ванная на соотношении A/U, может служить 
надежным оценочным показателем для па-
циентов с ГФМ и может предоставить новый 
эталонный показатель для определения пла-
на лечения. и <0,73 — тяжелая; взвешенное 
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значение каппа классификаций Прузанского 
и MVC составило 0,616 (p<0,01). Заключение. 
Количественная классификация ГФМ, осно-
ванная на соотношении A/U, может служить 
надежным оценочным показателем для паци-
ентов с ГФМ и может предоставить новый эта-
лонный показатель для определения плана 
лечения.

Xue X, Liu Z, Wei H (2023) предлагают клас-
сификацию дисков ВНЧС, определяемой по 
четырем типам: D0 — нормальный размер и 
форма диска; D1 - деформация диска с доста-
точной длиной для покрытия (реконструиро-
ванного) мыщелка; D2 - деформация диска с 
недостаточной длиной для покрытия (рекон-
струированного) мыщелка; и D3 - отсутствие 
явного наличия диска. Кроме того, данная 
классификация диска положительно корре-
лировала с классификацией нижней челюсти. 
В данном исследовании предложен диагно-
стический критерий OMENS+D, подтверж-
дающий предположение о том, что развитие 
ветви нижней челюсти, уха, мягких тканей и 
диска ВНЧС, как гомологичных и смежных тка-
ней, в одинаковой степени нарушено у паци-
ентов с ГФМ. [30  ]  Tuin AJ, Tahiri Y, Paine KM с 
соавт. (2015) отмечают,что  структуры, в основ-
ном развившиеся из первой жаберной дуги 
(глазница, нижняя челюсть и мягкие ткани), 
связаны по степени тяжести с структурами в 
основном происходящие из второй жабер-
ной  дуги (лицевой нерв и ухо).[27]

Цель данной статьи — обзор литературы и 
обобщение соответствующей информации об 

клинической картине для выбора оптималь-
ных сроков и метода лечения. 

Всего за 2012-2024 годы в клинике детской 
челюстно-лицевой    хирургии, поликлинике 
ортодонтии и зубного протезирования ТГСИ 
были обследованы 136 детей. Из них 116 де-
тей обратились с жалобами на односторон-
нее недоразвитие лица. У всех обратившихся 
отмечались признаки гипоплазии НЧ на фоне 
ГФМ. В зависимости от обусловленности ГНЧ 
синдромом Гольденхара, больные были раз-
делены на 2 группы.

Обследование больных проводилось по 
обращаемости. Все больные были обследо-
ваны в спорадических случаях и находились 
на различных этапах соматического и местно-
го лечения. Первичные данные для исследо-
вания больных были взяты из амбулаторных 
карт, фотографий и диагностических модели.                     

В 1 группу были включены 67 больных ГНЧ 
без клинических проявлений синдрома Голь-
денхара, 2 группу – 49 больных ГНЧ с клиниче-
скими проявлениями синдрома Гольденхара. 
Контрольную группу составили 20 практиче-
ски здоровых детей без признаков ГНЧ.

По возрасту все больные распределили на 
3 группу: 

первая группа – до 6 лет- молочный прикус 
– дошкольный период, составили 22 больных.   
Вторая группа – 7-12 лет- смешанный прикус 
школьный, предпубертатный период, состоя-
ла из 47 детей.  Третью группу – в возрасте 13-
18 лет- постоянный прикус- школьный, пубер-

Таблица 1. Распределение обратившихся больных с гипоплазией нижней
челюсти по возрасту и полу (с 2012-2024 гг.)

№
Возраст-

ные
группы

Больные без 
синдромов Вс

ег
о

% Больные
с синдромами Вс

ег
о

% Итого %

м д м д
1 1-6 лет 4 4 8 6,9 7 7 14 12,1 22 19,0
2 7-12 лет 13 10 23 19,8 8 16 24 20,7 47 40,5
3 13-18 лет 12 24 36 31,0 5 6 11 9,5 47 40,5

татный период, составили 47детей. (табл. №1).
Из таблицы видно, что больные 1 группы 

обращались чаще. Анализ гендерного состава 
указывает на то, что значительное большин-
ство из них составили больные в возрасте 

13-18 лет-36 больных, затем 7-12 лет-23, чаще 
девочки-38. Больные в возрасте до 6 лет- все-
го 8 чел. Разницы по полу не было выявлено. 
При анализе сроков обращения и начала ор-
тодонтического лечения больных 2 группы 
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выявлены следующие различия - чаще обра-
щались дети в возрасте 7-12 лет-24 больных, 
3-6 лет- 14, 13-18 лет-11 чел. Большинство об-
ратившихся во 2 группе также были девочки. 

Большинство родителей детей 1 группы 
отмечали, что местные клинические признаки 
у больных были замечены в возрасте старше 
10-11 лет в виде одностороннего недораз-
вития лица, и функциональных нарушений. В 
анамнезе отмечается их обращения за специ-
ализированной стоматологической и педи-
атрической помощью по месту проживания.  
У детей 2 группы с синдромами Гольденхара 

признаки болезни были диагностированы 
при рождении. Большинство из них были на-
правлены в нашу клинику с родильных домов 
и поэтому они находились на диспансерном 
наблюдении у педиатра нашей клиники.  При 
первичном осмотре детей гипоплазия ниж-
ней челюсти наблюдалась у 100% пациентов. 
с левосторонним преобладанием (60%). У17 
больных отмечались односторонние анома-
лии наружного уха (частичная или полная 
анотия с атрезией слухового прохода, или ми-
кротия). (см. рис. №1)  

Глазные аномалии были замечены у 3 с 

Рис. 1. На фотографии (А) у больной Х.Н. 7 лет с синдромом Гольденхара видны анотия 
с атрезией слухового, гипоплазия НЧ IIБ.  На фотографии (Б) у больного А.А. 5 лет отме-
чается макростомия с латерогнатией влево, гипоплазия НЧ IIБ. На фотографии (В)-эпи-

бульбарный дермоид.

эпибульбарными дермоидными кистами) и 
у 100 % были пороки развития в виде более 
низкого расположения орбиты на стороне не-
доразвития, антимонголоидный разрез глаз, 
эпикант. Паралич лицевого нерва наблюдался 
у 2 больных. Также были описаны расщелина 
губы/нёба (у 3), преаурикулярные метки (у18) 
и макростомия – в 5 случаях. 

Многосрезовая томография   была более 
эффективнее, чем другие виды лучевой ди-
агностики, так как она позволяла выявить 
патологические изменения не только челю-
стей, но и других костей лицевого скелета, 
как наружного носа, так и перегородки (у 
100% в различных её отделах) и его прида-
точных пазух. Таким образом у 11 больных 
был диагностирован гемисинусит, в 2 случаях 
односторонний гайморит, у 4 больных -пан-
синусит. В своих исследованиях при изуче-
нии данной патологии мы воспользовались 
классификацией Pruzansky S. (1969) в моди-
фикации Kaban L. (1998) в дальнейшей моди-

фикации Jose Rolando Prada Madrid, M.D., et al. 
(2010), котoрые разделили III  группу на 2 – III- 
IV группы. Анализ частоты выраженности ги-
поплазии НЧ и  ВНЧС свидетельствуют о том, 
что в большинстве случаев был диагностиро-
ван I тип – что 60,4 %, далее по убывающей II 
A тип - 17,2 %, II Bтип- 14,6%, и  III тип был ди-
агностирован у 5,2 % , IV тип- у 2,6% больных, 
обратившихся в клинику.(см.табл. №2)

Результаты анализа у больных в 2 группе 
показали приблизительно равную частоту об-
ращения с относительно легкими формами 
ГНЧ, преимущественно I-II Б типов.(см.табл.2)

Анализ частоты диагностированной 
гипоплазии НЧ   по типам 

Тип I - Гипопластический височно-нижне-
челюстной сустав -70 (60%). При данном типе 
гипоплазии отмечалась незначительная гипо-
плазия ветви и девиация нижней челюсти.  

Тип IIа - гипоплазия и аномальная форма 
ветви нижней челюсти, мыщелка и височ-
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но-нижнечелюстного сустава-20 (17,3).
Тип IIb - нижнечелюстная ветвь гипоплази-

рована и заметно аномальна по форме и рас-
положению, будучи медиальной и передней. 
– 17 (14,6%).

Тип III - Отсутствие ветви нижней челюсти-9 
(7.8%).

Тип IV - Гипоплазия тела нижней челюсти -3 
(2,6%) 

Все пациенты были взяты на диспансер-
ный учет. С учётом возраста и типа гипо-
плазии на первом этапе им планировалось 

амбулаторное ортодонтическое лечение. 
Предварительно необходимо изучить фак-
торы, нарушающие прогрессивное ремоде-
лирование костной ткани с привлечением 
смежных специалистов-педиатров. Сроки и 
этапы проведения оперативного вмешатель-
ства, с целью ликвидации деформаций, реша-
лись ортодонтом, хирург-стоматологом, пе-
диатром, анестезиологом после завершения 
лечения и развития ребёнка в зависимости от 
результатов ортодонтического лечения.  

Таблица 2. Частота обращений больных  с гипоплазией нижней (по классификации 
Pruzansky  - Kaban (1998) в модификации Jose Rolando Prada Madrid, M.D., et al. (2010) с 

2012  по 2024 годы

Количество 
обращений

Типы гипоплазии нижней челюсти
Всего %

I % IIA % IIB % III % IV %
Количество 
больных без 
синдромов

56 48,3 8 6,9 2 1,7 1 0,9 - - 67 57,8

Количество 
больных с 

синдромами
14 12,1 12 10,3 15 12,9 5 4,3 3 49 42,2

Итого 70 60,4 20 17,2 17 14,6 9 7,8 3 2,6 116 100

Рис. 2. МСКТ больных с гипоплазией нижней
челюсти 
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Выводы: 
1. Клинические проявления гемифациаль-

ной микросомии представляют собой широ-
кий и сложный спектр. К основным признакам 
относят одностороннюю гипоплазию череп-
но-лицевого скелета и окружающих его мяг-
ких тканей. 

2. Различные системы, разработанные для 
классификации клинических признаков геми-
фациальной микросомии, не обладают гибко-
стью и универсальностью, необходимой для 
классификации всех потенциальных феноти-
пов этого сложного расстройства.

3. Использование мультисрезовой компью-
терной томографии в диагностике подчерки-
вает неточность и изменчивость традицион-
ных систем классификации. Результаты ставят 
под сомнение точность и воспроизводимость 
современной клинической парадигмы, указы-
вая на необходимость дальнейшего пересмо-
тра классификаций гемифациальной микро-
сомии.

4. Представленные выше классификации, 
по общему мнению, не являются совершенны-
ми. Мы не можем также утверждать, что клас-
сификация Прузанского S. в модификации 
Kaban L.B. полностью подходит для выбора 
метода лечения.
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