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Лечение детей с синдромом Пьера Робена 

Аннотация

Введение. Частота рождаемости детей с синдромом Пьера Робена по данным различных авторов со-
ставляет от 1:8500 до 1:30000 новорождённых. Нарушение акта глотания может приводить к аспирации 
пищи, слюны, а также содержимого желудка при срыгивании, что влечёт за собой тяжёлые аспираци-
онные пневмонии. Синдром обструктивного апноэ (СОА) для таких детей является жизнеугрожающим 
состоянием и может быть причиной смерти ребёнка от асфиксии. Не считая высокой смертности, СОА 
приводит к гораздо более быстрому, чем у взрослых, развитию кардиопатологии, возникновению си-
стемной гипертензии малого круга кровообращения, обостряет и утяжеляет течение многих соматиче-
ских заболеваний; при отсутствии своевременного и должного лечения вызывает задержку умственно-
го и физического развития ребёнка, патологические изменения его личности и характера. Материалы 
и методы. Компрессионно-дистракционный остеосинтез применён у 80 детей с синдромом Пьера Робена 
в возрасте от 4 дней до 1 года, из них с тяжелой степенью синдрома обструктивного апноэ было 48,8 % 
(39) детей, со средней – 35 % (28), с лёгкой – 16,3 % (13). Предоперационное обследование включало стан-
дартный комплекс обследований и консультаций специалистов. В качестве специального проводилось 
рентгенологическое обследование: компьютерная томография черепа и шеи, фиброфаринголарингоско-
пия, консультация ЛОР-врача для уточнения уровня обструкции верхних дыхательных путей и исключе-
ния заболеваний и пороков развития носа, глотки, гортани и трахеи, которые могут являться причиной 
затруднённого прохождения воздуха через верхние дыхательные пути и также обуславливать наличие 
обструктивных нарушений дыхания (детям, находящимся на интубационной трубке, эти исследования 
не проводятся). Выполнялась фотодокументация, фиксировались клинические проявления обструктив-
ных нарушений дыхания во сне на фото- и видеокамеру. Использовался регулярный забор газов кро-
ви, мониторинг насыщения крови кислородом с помощью пульсоксиметра. Выполнялось полисомно-
графическое обследование, которое позволяет наиболее точно и наиболее полно определить характер 
и степень тяжести СОА по множеству показателей. Применялись накостные и наружные стержневые 
компрессионно-дистракционные аппараты марок КОНМЕТ, KLS Martin, Synthes. Результаты. Хороший 
результат получен у 90 % (72), удовлетворительный – у 6,3 % (5), отрицательный – у 3,8 % (3) пациентов.

Ключевые слова: синдром Пьера Робена; синдром обструктивного апноэ; компрессионно-дистрак-
ционный остеосинтез; компрессионно-дистракционный аппарат; недоразвитие нижней челюсти; дети;  
новорожденные.
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Treatment of children with Pierre Robin Syndrome

Abstract

Introduction. Incidence of Pierre Robin sequence (PRS) according to different studies varies from 1:8500 
to 1:30000 newborns. Swallowing dysfunction may lead to aspiration of food, saliva and gastric content, 
resulting in severe aspirational pneumonia. Obstructive sleep apnea (OSA) may be a life threatening condition 
for children with PRS and may cause death by asphyxia. Average mortality rate for PRS according to different 
studies is approximately 16 % and varies depending on several factors: number of patients in studies, severity 
of the condition, diagnostic methodologies and presence of associated syndromes in maxillofacial region. 
Mortality rate in severe PSR (especially associated PSR) is 41.4 %. Aside from high mortality, OSA contributes 
to the development of cardiovascular disease including pulmonary hypertension, which progresses more 
rapidly than in adults. OSA exacerbates existing comorbidities; in the absence of timely treatment sleep 
apnea leads to learning impairment and behavioral problems, developmental delay, failure to thrive. Methods.  
80 children with PSR aged between 4 days and 1 year have undergone compression-distraction osteosynthesis 
(CDO). 48.8 % (39) of children were diagnosed with severe degree of OSAS, 35 % (28) had moderate degree, 
16.3 % (13) had mild degree. Pretreatment diagnostics included standard set of examinations and specialist 
consultations. Special diagnostics included CT of head and neck, fiberoptic nasopharyngoscopy, examination 
by ENT specialist for the assessment of the degree of upper airways obstruction and exclusion of pathologies 
and anomalies of nasal cavity, pharynx, larynx and trachea, which also may be the cause for reduced airflow 
and upper airway obstruction (intubated children haven’t undergone these examinations). Photographs were 
taken and videos of clinical manifestations of airway obstruction during sleep were recorded. Blood gas 
tests were regularly taken; blood oxygenation levels were measured with a pulse oximeter. Polysomnography 
was performed, which allows for accurate and comprehensive evaluation of severity of OSA based 
on multiple parameters. Extra-cortical and external compression-distraction devices (CONMET, KLS Martin, 
Synthes) were used. Results. Good outcome was achieved in 90 % (72), satisfactory in 6.3 % (5) and negative  
in 3.8 % (3) of cases.

Key words: Pierre Robin syndrome; obstructive sleep apnea syndrome; compression-distraction 
osteosynthesis; mandible hypoplasia; children; newborns.
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Поскольку наличие синдрома Пьера Робена 
клинически значимо не только в периоде ново-
рождённости, но и до 6 месяцев жизни, а в не-
которых случаях вплоть до годовалого возраста, 
то в данной работе возрастные категории ново-
рождённых и детей от 1 месяца до года для удоб-
ства будут обозначаться единым термином «мла-
денцы» или «дети».

Характеристика синдрома Пьера Робена
Синдром Пьера Робена – это врождённый по-

рок развития, проявляющийся тремя обязатель-
ными признаками: расщелина нёба, недоразви-
тие нижней челюсти, глоссоптоз – «западение, 
запрокидывание» языка [1]. Учитывая, что неред-
ко имеет место установление врачами диагноза 
синдрома Пьера Робена без наличия расщелины 
нёба [2], важно понимать, что синдром Пьера Ро-
бена без расщелины нёба быть не может (то есть 
без расщелины нёба ̶ это уже не синдром Пьера 
Робена). 

Частота рождаемости детей с таким синдро-
мом по данным различных авторов составляет 
от 1:8500 до 1:30 000 новорождённых [1, 3–5]. 

Основной проблемой при синдроме Пьера Ро-
бена у новорождённых являются обструктивные 
нарушения дыхания, обусловленные недоразви-
тием нижней челюсти, из-за которого весь ком-
плекс мягких тканей дна полости рта вместе 
с языком смещён кзади по направлению к задней 
стенке глотки, в результате чего корень языка 
сужает или вовсе перекрывает просвет верхних 
дыхательных путей (рис. 1):

Симптомокомплекс таких нарушений дыхания 
называется синдромом обструктивного апноэ 
во сне. Согласно международному признанному 
определению, синдром обструктивного апноэ во 
сне (СОА) – это состояние, при котором во время 
сна возникают повторяющиеся эпизоды остано-
вок дыхания с частотой 5 и более эпизодов в час 
и длительностью 10 секунд и более при сохраня-
ющихся дыхательных усилиях и сопровождаю-
щиеся падением уровня кислорода в крови [6, 7].

Описанные выше критерии границы нормы 
и патологии, а также степеней тяжести каса-
ются только взрослых пациентов. В отношении 
детей ситуация с классификацией степеней тя-
жести до сих пор остается неопределённой. Боль-
шинство исследователей предлагают считать 
для детского возраста верхней границей нормы 
индекс дыхательных расстройств (ИДР, количе-
ство эпизодов нарушений дыхания в час), равный 
1 эпизоду в час [8, 9], что подтверждается стати-
стическими экспериментальными исследовани-
ями [10]. По данным мировой и отечественной 
литературы, единое мнение о количественных 
критериях и характеристиках степеней тяжести 
синдрома обструктивного апноэ во сне у детей 
до настоящего время пока не выработано [11, 12], 
поэтому оценка тяжести течения синдрома об-
структивного апноэ во сне проводится по клини-
ческим критериям в сочетании с полисомногра-
фическими показателями нарушения дыхания 
во сне. 

Тяжесть синдрома у новорождённых с син-
дромом Пьера Робена может быть такова, что 
обструктивные нарушения дыхания могут воз-
никать даже в состоянии бодрствования, вплоть 
до полной невозможности дыхания в связи с пол-
ным перекрытием просвета верхних дыхатель-
ных путей корнем языка. В связи с этим в нашей 
работе мы используем термин синдром обструк-
тивного апноэ.

Клиническая классификация степеней тяже-
сти СОА у детей, приведённая в Международной 
классификации расстройств сна, также отлича-
ется от таковой для взрослых и имеет следую-
щий вид (табл. 1).

Актуальность проблемы
У младенцев с синдромом Пьера Робена ча-

сто имеется синдром обструктивного апноэ 
за счёт частичного или полного перекрытия 
просвета верхних дыхательных путей корнем 
языка, смещенным кзади из-за недоразвития 
нижней челюсти. Наличие СОА у младенцев 
может быть причиной смерти от асфиксии [6]; 
нарушение акта глотания может приводить 
к аспирации пищи, слюны, а также содержимо-
го желудка при срыгивании [13], что влечёт за 
собой тяжёлые аспирационные пневмонии. СОА 
для таких детей является жизнеугрожающим  

Введение

Рисунок 1. Схема анатомо-функциональных нарушений при синдроме 
Пьера Робена. Недоразвитие нижней челюсти и смещение языка кзади 
показаны горизонтальной стрелкой. Сужение просвета верхних дыха-
тельных путей на уровне корня языка указано вертикальной стрелкой.
Figure 1. Anatomical and functional disorders in Pierre Robin syndrome. 
Underdevelopment of the lower jaw and posterior displacement of the tongue 
are shown by a horizontal arrow. Narrowing of the upper airways lumen 
at tongue root is shown by a vertical arrow.
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с синдромом Пьера Робена являлись перевод 
ребёнка в положение «на животе» с установкой 
назогастрального зонда для полноценного корм-
ления [18, 29̶32]; применение различных вну-
триротовых устройств-обтураторов, нёбных пла-
стин, челюстных шин, воздуховодов и так далее 
[14, 33̶49]; дыхание под постоянным положи-
тельным давлением [50̶52]. 

Из хирургических методов используются: тра-
хеостомия, глоссохейладгезия или глоссопексия 
[32, 53̶65]; поднадкостничная мобилизация 
мышц дна полости рта [66̶68]; транспозиция пе-
редней части жевательной мышцы (m. masseter) 
с тела нижней челюсти в область её ветви [69]; 
вытяжение нижней челюсти грузом на проволо-
ке [70, 71, 72, 73].

Перечисленные методы имеют ряд недостат-
ков – высокую травматичность, нефизиоло-
гичность, низкую результативность и недоста-
точную надёжность полученного результата. 
Некоторые методы сложны в исполнении, боль-
шинство из них значительно усложняют лечение 
больного и ухудшают качество его жизни. Неко-
торые из них могут быть применимы в качестве 
временной меры на время подготовки ребёнка 
к более радикальному лечению. Трахеостомия, 
несмотря на то что является самым эффектив-
ным из перечисленных методов, не решает про-
блему и не является лечением заболевания, и по 
современным представлениям это инвалидизи-
рующее оперативное вмешательство, резко ухуд-
шающее качество жизни больного.

Указанные отрицательные стороны перечис-
ленных методов явились предпосылкой к приме-
нению в лечении СОА у младенцев с синдромом 
Пьера Робена компрессионно-дистракционного 
остеосинтеза – метода, обладающего одновре-
менно малой травматичностью, физиологично-
стью, высокой эффективностью и надёжностью, 
достаточной простотой исполнения, низким  

состоянием и может быть причиной смерти ре-
бёнка от асфиксии [14, 15, 16]. 

Средняя смертность при синдроме Пьера Ро-
бена, по мнению различных авторов, составляет 
около 16 % и колеблется в зависимости от коли-
чества пациентов в исследованиях, методов их 
учёта, распределения их по группам тяжести, ас-
социации синдрома Пьера Робена с другими син-
дромальными поражениями челюстно-лицевой 
области. Так, при тяжёлой степени (и/или нали-
чии ассоциированного синдрома Пьера Робена) 
смертность достигает 41,4 % [17, 18]. 

Не считая высокой смертности, СОА приво-
дит к гораздо более быстрому, чем у взрослых, 
развитию кардиопатологии, возникновению си-
стемной гипертензии малого круга кровообра-
щения [19 2̶4]. Синдром обструктивного апноэ 
обостряет и утяжеляет течение многих сомати-
ческих заболеваний; при отсутствии своевре-
менного и должного лечения вызывает задерж-
ку умственного и физического развития ребёнка  
[12, 25, 26], патологические изменения его лично-
сти и характера [11, 27]. 

Актуальность вопроса иллюстрируют данные 
Национального института здоровья США1, сви-
детельствующие, что каждый час от синдрома 
внезапной смерти погибает 1 ребёнок и от син-
дрома внезапной смерти гибнет больше детей 
в возрасте от 1 до 6 месяцев, чем от других при-
чин, вместе взятых; а также данные совместного 
исследования Датского центра медицины сна, 
Университета Копенгагена и Датского институ-
та правительственных исследований, показыва-
ющие, что смертность пациентов с СОА в 7 раз 
выше по сравнению с контрольной группой [28].

Длительное время традиционными консер-
вативными методами лечения СОА у детей  

1 National Heart, Lung and Blood Institute Fact Book: Fiscal Year 1993. URL: 
https://babel.hathitrust.org/cgi/pt?id=umn.31951d02747700b&view=1up&seq
=13&skin=2021 (дата обращения 26.08.21)

Таблица 1. Клиническая классификация степеней тяжести СОА у детей.
Table 1. Severity classification of obstructive sleep apnea (OSA) in children

Степень Клиническая картина

Лёгкая Случаются периодические эпизоды апноэ, проходящие самостоятельно. Нет существен-
ных осложнений, сопутствующих симптомов, выраженной гипоксии или гиперкапнии.

Средняя Имеет место несколько пролонгированных эпизодов апноэ, прекращающихся только 
после энергичной стимуляции ребёнка. Во время сна регистрируется умеренная гипоксия 
без гиперкапнии. Симптомы мешают нормальной жизненной активности.

Тяжёлая Имеется одно или более из следующего: 
а) апноэ прекращаются только после сердечно-лёгочных реанимационных мероприятий;
б) имеет место повторение пролонгированных (более 20 секунд) апноэ;
в) имеются тяжёлые осложнения, такие как недостаточность правых отделов сердца,  
хроническая гиперкапния и тяжёлая гипоксия;
г) невозможность самостоятельного дыхания через естественные дыхательные пути.
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процентом осложнений и хорошей степенью 
улучшения качества жизни больного.

Впервые в России метод компрессионно-дис-
тракционного остеосинтеза у младенцев с син-
дромом Пьера Робена был применен проф.  
В. В. Рогинским в 1998 г. в ГБУЗ «Детская город-
ская клиническая больница св. Владимира ДЗМ». 
В дальнейшем метод компрессионно-дистрак-
ционного остеосинтеза в лечении СОА у детей 
с синдромом Пьера Робена получил признание 
и активно используется в нашей стране для ле-
чения таких детей. Несмотря на это, в отече-
ственных публикациях на данную тему коли-
чество прошедших лечение детей с синдромом 
Пьера Робена обычно невелико. В отечественной 
литературе лишь небольшое количество работ 
содержат сведения о конкретных показаниях 
к применению компрессионно-дистракционного 
остеосинтеза у младенцев с СОА, обусловлен-
ным наличием синдрома Пьера Робена, недоста-
точно широко представлены работы, в которых 
разработаны алгоритм и тактика лечения таких 
больных (включающие в себя характер предопе-
рационной подготовки, ведение больного в по-
слеоперационном периоде до и после начала 
дистракции). Различаются методики операций, 
принципы использования аппаратов, характери-
стики самого процесса дистракции – скорость, 
ритм, сроки её начала, длительность ретенцион-
ного периода. Также по данным литературы раз-
личаются сроки, количество этапов и методики 
выполнения уранопластики у детей с синдромом 
Пьера Робена.

Соответственно, настоящая статья посвящена 
устранению вышеописанных пробелов в про-
блематике хирургического лечения младенцев 
с синдромом Пьера Робена.

В отделении челюстно-лицевой хирургии 
ГБУЗ «Детская городская клиническая больница 
св. Владимира ДЗМ» выработан алгоритм лече-
ния детей с синдром Пьера Робена:

1. Компрессионно-дистракционный остео-
синтез нижней челюсти.

2. Уранопластика.
3. Ортодонтическое лечение.
Отделение имеет большой опыт применения 

компрессионно-дистракционного остеосинтеза 
у детей синдромом Пьера Робена (80 детей – пе-
редовой опыт в мире) с высоким процентом хо-
роших результатов. С 1998 г. по 2020 г. компрес-
сионно-дистракционный остеосинтез применён 
у 80 детей с синдромом Пьера Робена в возрас-
те от 4 дней до 1 года (76 детей – до 6 месяцев,  

Результаты

4 – с 6 месяцев до 1 года). С тяжёлой степенью 
синдрома обструктивного апноэ было 48,8 %  
(39 детей), со средней – 35 % (28), с лёгкой –  
16,3 % (13). 40 % детей (32 ребёнка) поступало 
переводом из других лечебных учреждений  
(в том числе из родильных домов) непосредс- 
твенно в отделение реанимации на интубацион-
ной трубке в связи с полной невозможностью са-
мостоятельного дыхания. Для оценки результа-
тов применялись следующие критерии (табл. 2):

Хороший результат получен у 90 % (72 ребён-
ка), удовлетворительный – у 6,3 % (5), отрицатель-
ный – у 3,8 % (3). У одного ребёнка отрицательный 
результат был связан с грубой сопутствующей 
неврологической патологией, двое детей умерли 
в послеоперационном периоде от тяжёлой сопут-
ствующей сердечно-лёгочной патологии.

В отношении отдалённых результатов можно 
сказать, что при катамнестическом наблюдении 
детей с синдромом Пьера Робена у всех детей со-
хранялись достигнутые окклюзионные соотно-
шения и, соответственно, ни у кого из детей не 
отмечалось обструктивных нарушений дыхания, 
и ни один ребёнок с синдромом Пьера Робена не 
обращался к нам повторно.

Всем детям после 1 года проведена одноэтап-
ная (устранение расщелины и твёрдого, и мяг-
кого нёба одномоментно) уранопластика в моди-
фикации клиники (разработчики – А. Л. Иванов,  
Л. В. Агеева). В дальнейшем все дети наблюда-
лись у ортодонта, особенно учитывая то, что по-
сле уранопластики нередко отмечается отстава-
ние роста верхней челюсти.

По теме статьи опубликовано 14 работ, в том 
числе кандидатская диссертация (С. А. Дубин, 
2006) и докторская диссертация (Д. Ю. Комеля-
гин, 2006). Получен патент № 2289343 «Способ 
устранения СОА у новорождённых детей, обу-
словленного недоразвитием нижней челюсти». 

Таблица 2. Критерии оценки результатов лечения.
Table 2. Outcome evaluation criteria

Результат Критерии

Хороший • полное устранение клинических 
проявлений СОА;

• восстановление нормального 
соотношения челюстей.

Удовлет-
воритель-
ный

• перевод тяжёлой или среднетя-
жёлой степеней СОА в лёгкую 
степень (случаев перевода тяжё-
лой в среднетяжёлую не было);

• восстановление нормального 
соотношения челюстей.

Отрица-
тельный

• степень СОА после лечения  
не изменилась.
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Показания и практическое применение ком-
прессионно-дистракционного остеосинтеза 

Показаниями к применению компрессион-
но-дистракционного остеосинтеза у детей с син-
дромом Пьера Робена являются: 

 — тяжёлая и средняя степени СОА;
 — невозможность самостоятельного питания 
у новорождённых при лёгкой степени СОА.

Важно отметить, что метод компрессион-
но-дистракционного остеосинтеза не имеет воз-
растных противопоказаний.

Оперативное вмешательство у детей с синдро-
мом Пьера Робена и наличием СОА выполняется 
после проведения необходимой предоперацион-
ной подготовки. Операция проводится под эндо-
трахеальным наркозом. Интубация трахеи у дан-
ных больных может представлять значительные 
трудности. Поэтому при трудностях интубации 
её следует проводить с помощью тонкого брон-
хофиброскопа, который возможно ввести в ин-
тубационную трубку. При отсутствии тонкого 
фиброскопа возможно использование более тол-
стого вместе с проводником, в качестве которого 
может выступать ангиографическая струна или 
тонкий катетер [74].

Для выполнения компрессионно-дистракци-
онного остеосинтеза необходимо использова-
ние компрессионно-дистракционных аппаратов 
(КДА). Возможно использование как наружных 
стержневых (рис. 2), так и накостных (рис. 3) аппа-
ратов. В отделении челюстно-лицевой хирургии 
ГБУЗ «Детская городская клиническая больница 
св. Владимира ДЗМ» применяются компрессион-
но-дистракционные аппараты марок КОНМЕТ, 
KLS Martin, Synthes.

Накостные аппараты с наружным расположе-
нием приводного винта зарекомендовали себя 
наилучшим образом при использовании у мла-
денцев, поскольку при использовании таких 
аппаратов легче и проще уход за аппаратом; 
аппарат не мешает ребёнку удобно находиться 
в кровати; не цепляется за бельё; вероятность 
воспалительных процессов в области приводно-
го винта аппарата значительно меньше по срав-
нению с таковой в области стержней наружно-
го аппарата (частые воспалительные процессы 
в области стержней отрицательно сказываются 
на формировании регенерата и фиксации аппа-
рата в кости); от стержней на коже в щёчной об-
ласти остаются грубые дополнительные рубцы; 
стержневой компрессионно-дистракционный 
аппарат (9 граммов) почти в 4 раза тяжелее на-
костного аппарата (2,5 грамма), что имеет важ-
ное значение при установке их у новорождён-
ных; расположение приводного винта в полости 
рта при использовании внутриротовых аппара-
тов значительно осложняет процесс кормления 
и затрудняет уход за аппаратами, очень мешает 
ребёнку (приводя к повышенной саливации), уве-
личивает вероятность воспалительных явлений 
в области аппаратов. 

В настоящее время врачи отделения челюст-
но-лицевой хирургии ГБУЗ «Детская городская 
клиническая больница св. Владимира ДЗМ» от-
казались от использования стержневых компрес-
сионно-дистракционных аппаратов. Необходимо 
отметить, что неудобством применения накост-
ных аппаратов является дополнительная опера-
ция под общим обезболиванием с целью их уда-
ления.

Описание хода оперативного вмешательства 
(при использовании накостных аппаратов)

Из поднижнечелюстного доступа послой-
но скелетируется ветвь, угол и тело нижней 
челюсти. Позади и ниже мочки уха выпол-
няется горизонтальный разрез кожи длиной  
5–7 мм для создания контрапертуры, далее  

Рисунок 2. Ребёнок с установленным стержневым компрессионно-дис-
тракционным аппаратом.
Figure 2. A child with a rod compression-distraction device installed

Рисунок 3. Ребёнок с установленным накостным компрессионно- 
дистракционным аппаратом.
Figure 3. A child with an external compression-distraction device installed
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тупым путём москитом создается канал в основ-
ную рану. Канал должен обязательно проходить 
через мышечные слои, поскольку проведение его 
только лишь через подкожно-жировую клетчат-
ку значительно увеличит вероятность воспали-
тельного процесса в области аппарата, так как 
подкожно-жировая клетчатка является плохим 
барьером для микроорганизмов из внешней сре-
ды на пути к корпусу аппарата, который нахо-
дится внутри тканей. Контрапертуру следует на-
кладывать таким образом, чтобы при выведении 
через нее приводного винта аппарата место сое-
динения винта с корпусом было скрыто внутри 
созданного канала в мягких тканях (рис. 4).

В основную рану вводится аппарат с выведени-
ем его приводного винта через сформированную 
контрапертуру в заушной области. Лапки аппа-
рата накладываются на кость (задняя на угол 
челюсти, передняя – на тело) и фиксируются 
к ней шурупами. Длина шурупов должна быть  
на 1–2 мм больше толщины кости в месте его рас-
положения. 

Аппараты фиксируются к кости таким обра-
зом, чтобы вектор дистракции был параллелен 
окклюзионной плоскости и максимально па-
раллелен сагиттальной плоскости, а его лап-
ки должны быть предварительно разведены  
на 2–3 мм с целью создания запаса для последу-
ющей компрессии.

Каждая лапка фиксируется как минимум 
тремя шурупами. Возможно использование как 
обычных самонарезающих шурупов с предвари-
тельным просверливанием отверстий сверлом 
соответствующего диаметра (обязательно с ис-
пользованием водяного охлаждения), так и само-
сверлящих шурупов (желательно использовать 
шурупы диаметром 1,5 мм).

Выполняется остеотомия между ветвью и те-
лом челюсти. Остеотомию желательно выпол-
нять либо реципрокной пилой, либо пьезохирур-
гическим инструментом, поскольку это наиболее 
щадящие методы остеотомии (в крайнем случае 
возможно выполнение остеотомии тонким бо-
ром/фрезой). Использование водяного охлажде-
ния в процессе выполнения распила является 
обязательным в любом случае. Остеотомию необ-
ходимо выполнять таким образом, чтобы исклю-
чить повреждение зачатков зубов и повреждение 
сосудисто-нервного пучка челюсти (участок ко-
сти в проекции пучка оставляется неперепилен-
ным). Завершение остеотомии проводится либо 
раскручиванием аппарата, либо долотом, если 
на аппарате при этом возникают слишком боль-
шие усилия (при продолжении раскручивания 
аппарата резко возрастает угроза выхода крепя-
щих шурупов из кости). 

Линия остеотомии должна проходить от вы-
резки между углом и телом нижней челюсти 
в направлении к переднему краю ветви, но при 

этом верхняя половина/треть линии остеотомии 
должна отклоняться кпереди (в сторону подбо-
родка), чтобы избежать оставления на переднем 
фрагменте выступающего костного «заусенца», 
который при дальнейшем перемещении перед-
него фрагмента вперёд может явиться препят-
ствием для смыкания челюстей из-за его упора 
в бугор верхней челюсти, вызвать пролежень 
слизистой оболочки, что приведёт к возникнове-
нию гнойно-воспалительных осложнений.

После завершения остеотомии выполняется 
компрессия.

Рана послойно ушивается, причём мышечный 
слой необходимо ушить над корпусом аппарата, 
что позволяет значительно уменьшить вероят-
ность пролежня тканей над аппаратом в случае 
их натяжения, а также значительно уменьшить 
вероятность воспалительных осложнений (по 
тем же причинам, как и в вышеописанном слу-
чае с контрапертурой). Накладывается 1–2 шва 
на кожу в области контрапертуры. Гемостаз осу-
ществляется по ходу операции. Накладывается 
асептическая полуспиртовая повязка на швы 
и вокруг винта аппарата. Аналогичная операция 
выполняется с другой стороны.

Рисунок 4. А – схема установки компрессионно-дистракционного аппа-
рата; красным цветом показана линия остеотомии. В – окончание дис-
тракции; нижняя челюсть удлинена, красным цветом заштрихована об-
ласть регенерата между фрагментами нижней челюсти.
Figure 4. A – installation of compression-distraction device; osteotomy line 
is shown in red. B – distraction outcome; the lower jaw is elongated; graft 
area between the fragments of the lower jaw is shaded in red
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Алгоритм и тактика предоперационного и по-
слеоперационного ведения младенцев с синдро-
мом Пьера Робена

Оперативное лечение младенцам с синдромом 
Пьера Робена должно проводиться в условиях 
многопрофильного детского стационара с обяза-
тельным наличием отделений челюстно-лицевой 
хирургии, реанимации, хирургии новорождён-
ных, торакальной хирургии, ЛОР-отделения, эн-
доскопической службы, общебольничной педиа-
трической службы.

Предоперационный период
При поступлении младенца с синдромом Пьера 

Робена и с наличием СОА лёгкой степени ребёнок 
может быть госпитализирован в хирургическое 
отделение. При наличии СОА среднетяжёлой 
степени – желательна госпитализация в отделе-
ние реанимации.

Если ребёнок был всё же госпитализирован 
в хирургическое отделение, или при невозмож-
ности выполнить интубацию трахеи в услови-
ях отделения, или на время ожидания перевода 
ребёнка в специализированное отделение/уч-
реждение, необходимо соблюдение мер, которые 
снижают вероятность, частоту и длительность 
эпизодов обструктивного апноэ, а также вероят-
ность аспирации слюны, пищи или срыгиваемо-
го содержимого желудка, а именно:

 — постоянное положение ребёнка на боку;
 — перевод ребёнка в положение на животе 
с подвешиванием за голову при тяжёлой фор-
ме СОА (рис. 5);

 — установка назогастрального зонда для пита-
ния;

 — выдерживание ребёнка в положении с при-
поднятым головным концом в течение  
20–30 минут после кормления;

 — установка воздуховода;
 — прошивание языка с его фиксацией на длин-
ной лигатуре.

С тяжёлой степенью СОА младенцы должны 
быть госпитализированы обязательно в отделе-
ние реанимации. Подавляющему большинству 
таких детей требуется эндотрахеальная (реже 
назофарингеальная) интубация для обеспечения 
возможности дыхания, назогастральное питание.

Оперативное лечение новорождённых с син-
дромом Пьера Робена возможно с первых дней 
жизни при отсутствии противопоказаний в свя-
зи с сопутствующей патологией. Если у ребёнка 
при поступлении имеет место трахеобронхит, 
что довольно часто встречается у младенцев, по-
ступающих интубированными эндотрахеально, 
оперативное лечение следует выполнять после 
купирования трахеобронхита, либо на минимуме 
его проявлений при невозможности полного его 
купирования. При наличии пневмонии операция 
возможна на фоне остаточных ее проявлений.

Послеоперационный период
В первые часы после операции на области 

операционных ран накладываются ёмкости со 
льдом с целью уменьшения отека мягких тканей. 
Проводится антибактериальная терапия (анти-
биотик широкого спектра действия в течение  
7–10 дней).

При установке наружного стержневого ком-
прессионно-дистракционного аппарата, а также 
при наружном расположении приводного вин-
та накостного аппарата проводится ежедневная 
смена асептических полуспиртовых повязок. 
Швы удаляются на 7–10-е сутки после операции. 
Период компрессии длится 5–7 дней. Затем следу-
ет период дистракции. Дистракция проводится  
по 1 мм в сутки дробно: по 0,25 мм за 4 раза до вы-
движения нижней челюсти кпереди до правиль-
ного прикуса.

В раннем послеоперационном периоде важно 
решить вопрос о сроках экстубации. Решение 
принимается реаниматологом на основании из-
начальной степени СОА, неврологического ста-
туса ребёнка, наличия явлений трахеобронхита 
и других клинически значимых факторов.

У младенцев с лёгкой степенью СОА экстуба-
ция в некоторых случаях возможна даже до на-
чала дистракции. Но, как правило, обычный срок 
экстубации – 3–5-е сутки после начала дистрак-
ции (в тяжёлых случаях этот срок может уве-
личиваться до 7–10 суток). Если ребёнок после 
экстубации не справляется с самостоятельным 
дыханием в течение суток, его необходимо по-
вторно интубировать, а экстубировать не ранее 
чем через 3 дня.

Перевод на самостоятельное питание необхо-
димо начинать после того, как дыхание полно-
стью нормализуется. Перевод осуществляется 
постепенно с медленным увеличением доли  
самостоятельного кормления (докорм через зонд).

Рисунок 5. Ребёнок 1 месяц с синдромом Пьера Робена в положении на 
животе с подвешиванием за голову. Установлен назогастральный зонд.
Figure 5. A 1 month old baby with Pierre Robin syndrome in a prone position, 
head is supported. Nasogastric tube installed
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Во время дистракции часто наблюдается от-
ставание в раскручивании одного из аппаратов. 
Как правило, отстаёт аппарат, расположенный 
на стороне, на которой наиболее часто лежат но-
ворождённые дети, так как, несмотря на то, что 
сестринский персонал периодически переклады-
вает детей с боку на бок, всё же большее время 
ребёнок проводит на каком-либо одном боку – 
в основном на том, который обращён в сторону 
прохода у кровати. Поэтому необходимо внима-
тельно следить за отклонением нижней челюсти 
от средней линии в процессе дистракции.

При возникновении отклонения необходимо 
уменьшить темп дистракции на опережающем 
аппарате либо увеличить его на отстающем. 
Принятие первого или второго решения зависит 
от результатов эхографического исследования 
дистракционного регенерата (УЗИ).

УЗИ дистракционного регенерата позволяет:
 — точно контролировать величину раскручива-
ния аппаратов;

 — контролировать степень зрелости дистракци-
онного регенерата и в зависимости от степе-
ни его зрелости индивидуально менять темп 
и ритм дистракции в сторону их увеличения 
или уменьшения для формирования более пол-
ноценного (нормотрофического) регенерата.

Алгоритм эхографического исследования 
дистракционного регенерата при компрессион-
но-дистракционном остеосинтезе (рис. 6):

 — перед началом дистракции производится 
определение взаимного расположения кост-
ных фрагментов и измерение расстояния 
между проксимальными и дистальными фик-
сирующими элементами (лапками) аппарата;

 — начало дистракции осуществляется непо-
средственно под эхографическим контролем 
до визуальной регистрации первых призна-
ков смещения костных фрагментов;

 — эхографический контроль за перемещением 
костных фрагментов и состоянием дистрак-
ционного регенерата следует осуществлять 
с интервалом в 3–4 дня;

 — измерение дистракционного перемещения 
костных фрагментов следует проводить, ори-
ентируясь на прирост расстояния между фик-
сирующими элементами компрессионно-дис-
тракционного аппарата;

 — выявление эхографических признаков фор-
мирования нормотрофического регенерата не 
требует изменения темпа дистракции; выяв-
ление эхографических признаков формирова-
ния гипертрофического регенерата требует 
увеличения темпа дистракции до 1,5–2 мм 
в сутки; выявление эхографических призна-
ков формирования гипотрофического регене-
рата требует замедления темпа дистракции 
до 0,75–0,5 мм в сутки;

 — в период ретенции эхографический контроль 
за созреванием дистракционного регенерата 
проводится с интервалом в 1 месяц до появ-
ления признаков завершения минерализации 
дистракционного регенерата.

Рисунок 6. Эхограммы зональной структуры регенератов в период дис-
тракции: a) гипотрофический; b) нормотрофический; c) гипертрофиче-
ский.
Figure 6. Echograms of the zonal structure of grafts during the distraction 
period: a) hypotrophic; b) normotrophic; c) hypertrophic
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 Для того чтобы избежать задержки дистрак-
ции, связанной с преодолением упругих напря-
жений в компрессионно-дистракционном аппа-
рате, необходимо всегда начинать дистракцию 
под ультразвуковым контролем, когда раскручи-
вание дистракционного аппарата осуществляет-
ся непосредственно под эхографическим наблю-
дением до появления первых эхографических 
признаков начала смещения костных фрагмен-
тов. Иначе такая задержка ведёт к избыточному 
созреванию фиброзной ткани, что является не-
желательным. 

В конце периода дистракции проводится рент-
генологический контроль регенератов, положе-
ния и состояния аппаратов.

После окончания дистракции приводной винт 
аппарата следует отсоединить от корпуса аппа-
рата. При этом, если контрапертура в заушной 
области во время оперативного вмешательства 
была наложена правильно, корпус аппарата бу-
дет полностью скрыт в мягких тканях, что обе-
спечит полное заживление кожной раны контр- 
апертуры над аппаратом. Таким образом, весь 
ретенционный период аппарат будет полностью 
изолирован мягкими тканями от внешней сре-
ды, что исключает необходимость ежедневной 
смены повязок вокруг аппаратов, как, напри-
мер, в случае установки стержневых компрес-
сионно-дистракционных аппаратов (поскольку 
ребёнок на период ретенции выписывается до-
мой) и исключает возможность воспалительных  
осложнений.

После окончания периода дистракции следу-
ет ретенционный период, который составляет 
минимум 12 недель. По истечении ретенцион-
ного периода проводится удаление компресси-
онно-дистракционного аппарата в плановом по-
рядке: накостные ̶ под общим обезболиванием, 
стержневые ̶ в амбулаторных условиях без ане-
стезии. Перед удалением аппаратов проводится 
рентгенологический контроль состоятельности 
регенератов и степени их оссификации (при не-
достаточной оссификации удаление компресси-
онно-дистракционного аппарата следует отло-
жить до достижения необходимой её степени).

Уранопластика (одномоментная – мягкого 
и твёрдого нёба) выполняется в плановом поряд-
ке начиная с возраста 1 года.

В раннем послеоперационном периоде после 
проведённой уранопластики могут возникать 
временные обструктивные нарушения дыхания 
из-за послеоперационного сужения нёбно-гло-
точного кольца и послеоперационного отёка мяг-
кого нёба (и иногда языка). Из этого вытекают 
следующие рекомендации:

 — при наличии трахеостомы её закрытие следу-
ет проводить после уранопластики;

 — ребёнку с синдромом Пьера Робена, ко-

торому не проводился компрессионно- 
дистракционный остеосинтез нижней челю-
сти в связи с лёгкой формой СОА и у которого 
всё же сохраняется недоразвитие нижней че-
люсти к возрасту 1 года, следует перед ура-
нопластикой заблаговременно провести этап 
компрессионно-дистракционного остеосин-
теза нижней челюсти с целью минимизации 
возможных обструктивных нарушений дыха-
ния после последующей уранопластики.

Особенности собственной модификации ура-
нопластики заключаются в следующем:

 — мышцы нёба отсекаются от мест патологиче-
ского прикрепления к нёбным костям;

 — мышцы отсепаровываются и от носовой, и от 
ротовой слизистой оболочки;

 — мышцы сшиваются вместе «конец в конец» 
с формированием мышечного кольца;

 — один из язычков отсекается полностью;
 — ушивание нёба в области язычков проводит-
ся с использованием пластики треугольника-
ми для обеспечения положения оставшегося 
язычка по центральной линии;

 — если нёбные лоскуты к окончанию оператив-
ного вмешательства оказываются смещенны-
ми кзади, их фиксируют в этом положении 
без подтягивания к фронтальному отделу 
верхней челюсти;

 — если к концу операции остается участок 
нижней поверхности носовой слизистой,  
не покрытый нёбными лоскутами, на перед-
ний отдел нёба накладывается защитная 
повязка с фиксацией ее краев к слизистой 
альвеолярного отростка верхней челюсти.

Авторский хирургический метод с использова-
нием компрессионно-дистракционного остеосин-
теза у младенцев с синдромом Пьера Робена

Способ устранения СОА у новорождённых 
детей, обусловленного недоразвитием нижней 
челюсти (патент № 2289343). Остеотомия ниж-
ней челюсти осуществляется через обе корти-
кальные пластинки и губчатое вещество кости, 
костные отломки подвергаются компрессии, 
а затем дистракции с помощью двух накостных 
КДА. Винты аппаратов выводятся наружу через 
отдельные контрапертуры на коже в заушных 
областях. Во время дистракции происходит пе-
ремещение нижней челюсти вместе с мышцами 
дна полости рта и языком кпереди, в результате 
чего просвет верхних дыхательных путей уве-
личивается, дыхание полностью нормализуется 
(рис. 7, 8). 

Дистракция начинается на 5–7-е сутки после 
операции по 1 мм в день за 4 приёма по 0,25 мм 
до достижения необходимого функционального 
и косметического результата. Период ретенции 
длится не менее 12 недель, затем аппараты уда-
ляются.
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Рисунок 7. Схема верхних дыхательных путей и схема разработанного 
способа при синдроме обструктивного апноэ. Язык смещен кзади и пе-
рекрывает просвет верхних дыхательных путей.
Figure 7. Upper respiratory tract and developed treatment for obstructive 
apnea syndrome. The tongue is displaced posteriorly and obstructs the upper 
airway

Рисунок 8. Схема верхних дыхательных путей и схема полученного ре-
зультата после дистракции. Нижняя челюсть и язык перемещены кпере-
ди, просвет верхних дыхательных путей увеличился.
Figure 8. Upper respiratory tract and distraction outcome. Lower jaw and 
tongue are moved anteriorly, the upper airway is enlarged

Свод практических рекомендаций

✓

Принципиальная схема лечения детей с синдромом Пьера Робена:
1. Компрессионно-дистракционный остеосинтез нижней челюсти.
2. Уранопластика.
3. Закрытие трахеостомы (при наличии).
4. Ортодонтическое лечение.

При рождении ребёнка с синдромом Пьера Робена медицинскому персоналу учреждения  
необходимо связаться со стационаром, в котором проводится лечение таких детей,  
и по согласованию с ответственными лицами провести диагностику для решения вопроса  
о наличии показаний к оперативному лечению (при этом данное решение желательно  
принимать в течение первой недели жизни ребёнка).

✓

Для определения показаний к оперативному лечению необходимы:
 — компьютерная томография черепа и шеи с шагом не более 1 мм;
 — проведение фиброларингоскопии;
 — заключение невропатолога с данными нейросонографии;
 — выписка ребёнка;
 — осмотр челюстно-лицевого хирурга, ЛОР-врача, генетика (если имеется такая возможность).

На основании этих данных принимается решение о переводе в специализированное учрежде-
ние. Решение о переводе принимается совместно с врачами и администрацией учреждения, 
куда переводится пациент. Если ребёнок находится в домашних условиях – госпитализация 
проводится в индивидуальном порядке (в зависимости от состояния ребёнка).

✓
Лечение таким детям должно оказываться в условиях многопрофильного детского стационара 
с обязательным наличием отделений челюстно-лицевой хирургии, реанимации, хирургии ново-
рождённых, торакальной хирургии, ЛОР-отделения, эндоскопической и педиатрической служб.

✓
Младенцев с лёгкой степенью СОА можно госпитализировать в хирургическое отделение;  
со среднетяжёлой степенью – желательно госпитализировать в отделение реанимации;  
с тяжёлой – обязательно в отделение реанимации. При необходимости – интубация трахеи, 
установка назогастрального зонда.

✓
При госпитализации в хирургическое отделение – соблюдение мер, снижающих вероятность, 
частоту и длительность эпизодов обструктивного апноэ, а также вероятность аспирации слю-
ны, пищи или срыгиваемого содержимого.

✓

Оптимальные сроки оперативного вмешательства у новорождённых – пятый-седьмой день 
после рождения, когда купируются явления желтухи новорождённых. При необходимости по 
показаниям возможно провести оперативное лечение и в первые 2–3 дня жизни до появления 
высоких значений билирубина. Из прочих условий – оперативное вмешательство должно про-
водиться на минимуме (лучше – после полного купирования) явлений трахеобронхита; после 
стихания острых явлений пневмонии (при её наличии).
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✓ Рекомендуется использование накостных аппаратов с наружным расположением  
приводного винта в заушной области.

✓ Создание контрапертуры в заушной области для вывода приводного винта аппарата.

✓ Контрапертуру следует создавать таким образом, чтобы место соединения приводного  
винта с корпусом аппарата находилось под мягкими тканями.

✓ Канал контрапертуры должен проходить через мышечные слои.

✓ Векторы дистракции должны быть параллельны окклюзионной плоскости и максимально  
параллельны сагиттальной плоскости.

✓ Верхняя половина/треть линии остеотомии должна отклоняться кпереди.

✓ Мышечные слои ушиваются над корпусом аппарата.

✓ Начало дистракции – на 5–7-е сутки после операции.

✓ Срок экстубации – 3–5-е сутки после начала дистракции (в тяжёлых случаях 7–10-е сутки).

✓ Перевод на самостоятельное питание осуществляется после полной нормализации дыхания  
с постепенным увеличением доли самостоятельного кормления (докорм через зонд).

✓ УЗ-контроль регенератов с коррекцией темпа и ритма дистракции по результатам  
исследования.

✓ Контроль смещения средней линии нижней челюсти с коррекцией смещения за счёт  
изменения темпа и ритма дистракции (по результатам УЗ-контроля регенератов).

✓ Отсоединение приводного винта от корпуса аппарата после окончания периода дистракции.

✓ Ретенционный период не менее 12 недель.

✓
При сохраняющемся недоразвитии нижней челюсти проведение компрессионно- 
дистракционного остеосинтеза нижней челюсти перед уранопластикой, если дистракция  
ранее не проводилась из-за лёгкой формы СОА.

✓ Одноэтапная (устранение расщелины и твёрдого, и мягкого нёба одномоментно)  
уранопластика в плановом порядке после 1 года.

✓ При наличии трахеостомы ее закрытие следует проводить после уранопластики. 

✓ Наблюдение и лечение у ортодонта на всех этапах (по показаниям). 
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