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Резюме. Синдромальные краниосиностозы (СКС) — это группа черепно-лицевых пороков развития, кото-
рая включает синдромы Крузона, Аперта, Пфайффера и др., которые сопровождаются преждевременным сраще-
нием черепных швов или другими черепно-лицевыми аномалиями, включающими гипоплазию верхней челюсти, 
расщелины губы или неба, стеноз или атрезию хоан, мальформацию Киари‑1, гидроцефалию, трахеобронхиальные 
дисплазии.

Целью данной работы являлось проведение сравнительного анализа результатов полисомнографического 
исследования и морфометрических данных пациентов с СКС для определения возможных морфологических пре-
дикторов выраженности дыхательных нарушений.

Материал и методы . Проведено ретроспективное исследование 43 пациентов (24 девочки (56 %) и 19 
мальчиков (44 %) в возрасте 40,55±32,55 (3,6–135,9) мес. с различными формами СКС, которым проводилась ин-
струментальная оценка дыхательной функции в период с 2013 по 2021 год. Все пациенты проходили обследования 
и лечение в условиях ФГАУ «НМИЦ нейрохирургии им. ак. Н. Н. Бурденко». Синдромальные заболевания были 
представлены следующими формами: 16 набл. — синдром Крузона (23,2 %), синдром Апера — 11 (25,6 %), синдром 
Пфайффера — 10 (23,3 %), и неуточненные синдромы — 6 (13,9 %). Полисомнография (ПСГ) проведена 32 паци-
ентам (74,4 %), в 18 набл. (41,7 %) — компьютерная мониторинговая пульсоксиметрия (КМП), среди них в 7 набл. 
(16,3 %) проводились и ПСГ и КМП.

Результаты. Выявлена умеренная достоверная положительная корреляция (r=0,4 p<0,01) между значени-
ями минимальной сатурации и  шириной хоан, т. е. чем больше ширина хоан, тем выше уровень минимальной 
сатурации. Кроме того, наблюдалась отрицательная корреляция между степенью синдрома обструктивного апноэ 
сна (СОАС) и высотой хоан (r=0,4 p<0,01). Выявлена отрицательная корреляция между минимальной сатураци-
ей и степенью дистопии миндаликов мозжечка (r=0,6), между степенью дистопии миндали мозжечка и степенью 
СОАС (r=0,6). Для пациентов с СОАС средней и тяжелой степени тяжести характерна КТ картина «прерывания» 
воздушного столба на уровне хоан, выявляемого при 3D КТ реконструкции верхний дыхательных путей в 73 % 
набл, против 16 % набл. (p<0,05) у пациентов с СОАС легкой степени.

Выводы: 1. Для пациентов с синдромальными формами краниосиностозов характерны дыхательные наруше-
ния, среди которых превалирует синдром обструктивного апноэ сна. 2. Компьютерная мониторинговая пульсоксиме-
трия в течение ночного сна может служить методом скрининга дыхательных нарушений у пациентов с синдромаль-
ными краниосиностозами. При выявлении признаков дыхательных нарушений пациентам необходимо проведение 
полисомнографического исследования, которое позволяет оценить выраженность нарушений и также уточнить их 
характер. 3. Несмотря на очевидную взаимосвязь морфологических аномалий, выявляемых у пациентов с синдро-
мальными краниосиностозами и нарушениями дыхания, выявлена лишь корреляция между уровнем минимальной 
сатурации и шириной хоан. Расстройства дыхания определяются суммацией многих факторов морфологических 
аномалий, выявляемых у данной группы детей. Для полноценной клинической оценки пациента необходимо поми-
мо современной визуализационной диагностики проведение современного функционального обследования.
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Summary. Respiratory disorders during sleep in children with syndromic craniosynostosis: a comparative analysis 
of polygraphic data and computer morphometry.

Syndromic craniosynostosis (SCS) is a group of craniofacial malformations that includes the Cruson, Apert, Pfeiffer 
syndromes, and others, which are accompanied by premature fusion of cranial sutures or other craniofacial anomalies, 
including hypoplasia of the maxilla, cleft lip or palate, stenosis or choanal atresia, Chiari‑1 malformation, hydrocephalus, 
tracheobronchial dysplasia. 

Purpose of this work was to carry out a comparative analysis of the results of polysomnographic studies and 
morphometric data of patients with SCS to determine possible morphological predictors of the severity of respiratory disorders.

Material and methods. A retrospective study was carried out in 43 patients (24 girls (56 %) and 19 boys 
(44  %) aged 40.55 ± 32.55 (3.6–135.9) months with various forms of SCS, who underwent instrumental assessment of 
respiratory function in the period from 2013 to 2021. All patients underwent examination and treatment in the conditions 
of the Federal Institution “National Medical Research Center of Neurosurgery named after Academician N. N. Burdenko. 
Syndromic diseases were represented by the following forms: 16 cases — Crouzon syndrome (23.2 %), Apert’s syndrome 
— 11 (25.6 %), Pfeiffer syndrome — 10 (23.3 %), and unspecified syndromes — 6 (13.9 %). Polysomnography (PSG) was 
performed in 32 patients (74.4 %), in 18 cases. (41.7 %) — computer monitoring pulse oximetry (CMP), among them in 7 
cases. (16.3 %) both PSG and CMP were performed.

Results. A moderate significant positive correlation (r = 0.4 p <0.01) was revealed between the values ​​of the minimum 
saturation and the width of the choanas, i. e. the greater the choanal width, the higher the minimum saturation level. In 
addition, there was a negative correlation between the degree of obstructive sleep apnea syndrome (OSAS) and choanal height 
(r = 0.4 p <0.01). A negative correlation was found between the minimum saturation and the degree of dystopia of the cerebellar 
amygdala (r = 0.6), between the degree of dystopia of the cerebellar tonsils and the OSAS degree (r = 0.6). For patients with 
moderate and severe OSAS, a CT pattern of “interruption” of the air column at the choanal level is typical, as detected by 3D 
CT of reconstruction of the upper airways in 73 % cases, versus 16 % cases. (p <0.05) in patients with mild OSAS.

Conclusion. 1. Patients with syndromic forms of craniosynostosis are characterized by respiratory disorders, 
among which obstructive sleep apnea syndrome prevails. 2. Computer monitoring pulse oximetry during night sleep can 
serve as a method for screening respiratory disorders in patients with syndromic craniosynostosis. If signs of respiratory 
disorders are detected, patients need to conduct a polysomnographic study, which allows assessing the severity of violations 
and also clarifying their nature. 3. Despite the obvious relationship of morphological abnormalities detected in patients 
with syndromic craniosynostosis and respiratory disorders, only a correlation was found between the level of minimal 
saturation and choanal width. Respiratory disorders are determined by the summation of many factors of morphological 
abnormalities detected in this group of children. For a full clinical assessment of a patient, it is necessary, in addition to 
modern imaging diagnostics, to conduct a modern functional examination.
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Список сокращений:
CPAP — Constant Positive Airway Pressure
ИАГ — индекс апноэ-гипопноэ
ИМТ — индекс массы тела
ИЦА — индекс центральных апноэ
КМП — компьютерная мониторинговая пульсоксиметрия
ОА — обструктивное апноэ
ПСГ — полисомнография
РДСС — расстройство дыхания, связанное со сном
СА — смешанные апноэ

САС — синдром апноэ сна
СКС — синдромальные краниосиностозы
СОАС — синдром обструктивного апноэ сна
ЦА — центральное апноэ

Введение
Синдромальные краниосиностозы (СКС) — это 

группа черепно-лицевых пороков развития, которая 
включает синдромы Крузона, Аперта, Пфайффера 
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или Сэтре-Чотцена и др. Эти синдромы сопровожда-
ются преждевременным сращением черепных швов 
или другими черепно-лицевыми аномалиями, вклю-
чающими гипоплазию верхней челюсти, расщелины 
губы или неба, стеноз или атрезию хоан, мальформа-
цию Киари‑1, гидроцефалию, трахеобронхиальные 
дисплазии [1]. Для них характерны генетическая 
этиология, вследствие мутации в  генах рецепторов 
фактора роста фибробластов 1–3  типов; аутосомно-
доминантный тип наследования [1, 2]. Синдромные 
краниосиностозы могут сочетаться с  аномалиями 
ЦНС и дыхательных путей, сопровождаться ограни-
чением роста головного мозга, зрительными нару-
шениями, повышенным внутричерепным давлением 
или обструкцией дыхательных путей.

Обструкция верхних дыхательных путей связана 
с деформацией и гипоплазией костей черепно-лице-
вой области, что приводит к сужению носо- и рото-
глотки [3]. Эти аномалии проявляются в уменьшении 
размеров верхних дыхательных путей, относитель-
ном увеличении длины и  толщины мягкого неба, 
уменьшении длины твердого неба, уменьшении ос-
нования черепа, стенозе или атрезии хоан, стенозе 
средней части носа, аномалиях трахеи, гипоплазии 
верхней челюсти и  других аномалиях дыхательных 
путей [4]. Эти изменения могут выявляться с рожде-
ния и имеют тенденцию к нарастанию с ростом че-
репа и лица. Это проявляется увеличением толщины 
мягкого неба, уменьшением длины твердого неба, 
уменьшением высоты глотки, а  также укорочением 
основания черепа с ростом ребенка [5].

Расстройства дыхания, связанные со сном (РДСС) 
— это группа респираторных нарушений, специфич-
ных для сна или усугубляемых во  сне [6]. Эти рас-
стройства включают обструктивное апноэ во  сне 
(ОА), центральное апноэ во сне (ЦА), периодическое 
дыхание и  гиповентиляцию. Наиболее частым на-
рушением сна у детей является СОАС. СОАС — это 
нарушение дыхания во время сна, характеризующе-
еся длительной частичной обструкцией верхних ды-
хательных путей (обструктивное гипопноэ) и  / или 
периодической полной обструкцией (обструктивное 
апноэ), которое нарушает нормальную вентиляцию 
во сне [7]. Распространенность СОАС в общей попу-
ляции составляет 2–4 % [8–11]. Аденотонзиллярная 
гипертрофия — наиболее частая причина ОАС у здо-
ровых детей без сопутствующих заболеваний; адено-
тонзиллэктомия улучшает СОАС и связанные с ним 
симптомы [12, 13]. Однако, если не  лечить СОАС, 
могут возникнуть серьезные осложнения, включая 
задержку развития, легочную гипертензию, сердеч-
ную дисфункцию, плохую дневную работоспособ-
ность и поведенческие проблемы [8, 14–18]. У детей 
с  синдромальным краниосиностозом со  значитель-
ной обструкцией верхних дыхательных путей был 
описан ряд осложнений, таких как повышение вну-
тричерепного давления, внезапная остановка сердца 
и  даже смерть [4, 19–22]. Центральное апноэ (ЦА), 
периодическое дыхание или центральная гиповенти-

ляция встречаются реже, чем СОАС. ЦА может быть 
первичным, как при врожденном синдроме централь-
ной гиповентиляции, или вторичными вследствие 
травмы, инфекций или мальформации Арнольда-Ки-
ари [23].

СОАС у  детей с  краниосиностозом был описан 
в ряде клинических наблюдений и исследований [5] 
[4, 6, 19–22, 24–35]. Однако большинство этих иссле-
дований основывались на  клинической оценке или 
анкетах родителей. Описанные варианты коррекции 
СОАС в этой популяции включают коррекцию хоан 
[4, 28], использование аппаратного постоянного по-
ложительного давления в дыхательных путях (CPAP) 
[28, 30, 36], носоглоточных воздуховодов [34, 36], 
вмешательства на мягким небе [4], аденотонзиллэк-
томию [6, 25, 30], выдвижение костей средней зоны 
лица [28, 32, 33, 37] или трахеостомию [4] [19, 38]. 
Эти методы лечения использовались в  зависимости 
от  индивидуальных клинических проявлений, по-
скольку в  настоящее время не  существует единого 
подхода к оценке и лечению пациентов с СКС, соче-
тающегося с СОАС.

Целью данной работы являлось проведение 
сравнительного анализа результатов полисомногра-
фического исследования и  морфометрических дан-
ных пациентов с  СКС для определения возможных 
морфологических предикторов выраженности дыха-
тельных нарушений.

Материал и методы
Проведено ретроспективное исследование 43 па-

циентов (24 девочки (56  %) и  19 мальчиков (44  %) 
в возрасте 40,55±32,55 (3,6–135,9) мес. с различны-
ми формами синдромальных краниосиностозов, ко-
торым проводилась инструментальная оценка дыха-
тельной функции в  период с  2013 по  2021  год. Все 
пациенты проходили обследования и лечение в усло-
виях ФГАУ «НМИЦ нейрохирургии им. ак. Н. Н. Бур-
денко». Синдромальные заболевания были представ-
лены следующими формами: 16 набл. — синдром 
Крузона (23,2  %), синдром Апера — 11 (25,6  %), 
синдром Пфайффера — 10 (23,3 %), и неуточненные 
синдромы — 6 (13,9 %). ПСГ проведена 32 пациен-
там (74,4 %), в 18 набл. (41,7 %) — КМП, среди них 
в 7 набл. (16,3 %) проводились и ПСГ и КМП. В од-
ном наблюдении проведено ПСГ уже после прове-
денной трахеостомии, с целью выявления централь-
ных апноэ. В дальнейшем пациент исключен из кор-
реляционного анализа.

Функциональные исследования
Всем пациентам перед ПСГ проводилось анке-

тирование родителей, направленное на  выявление 
жалоб, характерных для СОАС. Использовался 
«опросник для оценки сна» (CSHQ). В большинстве 
случаев (90 %) ночное ПСГ было проведено в усло-
виях ФГАУ Национального медицинского исследо-
вательского Центра здоровья детей МЗ РФ в амбу-
латорных условиях на  платной основе. Результаты 
ПСГ для настоящего исследования предоставлены 
родителями пациентов. ПСГ проводилась с  ис-
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пользованием аппарата Embla N 7000, проводилось 
ночное мониторирование ЭЭГ, ЭОГ, ЭМГ, ЭКГ, ре-
гистрация дыхательного потока воздуха, движений 
грудной и брюшной стенок, насыщения крови кис-
лородом, положения тела в постели с параллельным 
видеомониторированием, транскутанное измерение 
углекислого газа.

Анализ ПСГ проводился в соответствии с обще-
принятыми критериями [39]. Респираторное событие 
оценивалось как центральное апноэ, если вдох и аб-
доминальное усилие отсутствовали в течение периода 
≥ 20 секунд или в течение 2 пропущенных исходных 
вдохов и  были связаны с  возбуждением, пробужде-
нием или снижением насыщения кислородом ≥ 3 %. 
Событие обструктивного апноэ оценивалось, ког-
да поток воздуха в  течение всего события снижался 
по крайней мере до 90 % от исходного уровня с ак-
тивными движениями грудной клетки и  / или живо-
та, продолжительность которых составляла мини-
мум 2 исходных вдоха. Тяжесть центрального апноэ 
во сне определялась в соответствии с ИЦА, то есть 
количеством центральных апноэ в час во время сна. 
ИЦА был оценен и классифицирован следующим об-
разом: <1,5, нормальный; От 1,5 до <5, легкая; От 5 
до <10, умеренный; и > 10 — тяжелая [39].

В условиях палаты 1 детского нейрохирургиче-
ского отделения ФГАУ НМИЦ нейрохирургии при-
меняли специальную оксиметрическую систему, 
состоящую из  пульсоксиметра MIROxi (MEDICAL 
INTERNATIONAL RESEARCH, SRL, Italy) и прила-
гаемого программного обеспечения WinspiroPRO 2.6. 
Система предназначена для проведения мониториро-
вания дыхания и пульса во время сна. Два показателя, 
пульс и сатурация, записывались в память прибора, 
а  после завершения наблюдения посредством пер-
сонального компьютера, происходила расшифровка 
полученных данных. Производился автоматический 
анализ количества эпизодов и  степень выраженно-
сти десатурации. Записывалась ЧСС с анализом пе-
риодичности и  степени выраженности тахикардии 
и брадикардии.

Морфометрические исследования
Выполнена оценка рентгенологических данных 

на  основании результатов КТ и  МРТ исследований, 
выполненных в сроки близкие к датам функциональ-
ных исследований. Проводилась оценка положения 
миндалин мозжечка, определялся уровень их дисто-
пии. Оценка размеров желудочковой системы про-
водилось путем измерений индекса Эванса. Кранио-
метрические измерения проводились в соответствии 
с  описанными ранее методиками [40]. В  силу боль-
ших различий возраста пациентов — как на индиви-
дуальном уровне, так и между разными типами пато-
логий — оценивались не абсолютные значения крани-
ометрических признаков, а их отклонения от среднего 
значения в норме в соответствующем возрасте [9], вы-
раженные в  процентах. Для размеров мягкотканных 
органов носо- и  ротоглотки, а  также объемов дыха-
тельных путей нормативные данные отсутствовали, 
поэтому для этих признаков подсчитывались част-
ные корреляции с контролем по возрасту (в месяцах). 
Проводилась оценка степени гиперплазии аденоидов 
по  стандартной классификации [6]. Также проводи-
лась оценка мягких тканей носо- и ротоглотки в виде 
площади аденоидов, площади мягкого неба и площа-
ди языка, определяемых по данным МРТ исследова-
ния в срединной сагиттальной проекции [41] (рис. 1).

Также проводилось 3D КТ построение верхних 
дыхательных путей, исключающих придаточные па-
зухи носа. В дальнейшем проводилось их разделение 
на  отделы — носоглотку и  ротоглотку по  условной 
линии, продолжающей твердое нёбо с  измерением 
объемов полученных 3D объектов (рис. 2).

Статистическая обработка полученных данных 
проводилась с  использованием программного обе-
спечения Statistica 7.0. Для сравнения количествен-
ных параметров использованы методы непараметри-
ческой статистики — метод Манна-Уитни и  оценка 
корреляционных зависимостей с  помощью метода 
Спирмена, а  также метод частных корреляций. Для 
сравнения качественных параметров использовался 
критерий Хи-квадрат.

  
 а  б

Рисунок 1. Метод измерения площадей языка (б), мягкого неба и аденоидов (а).
Figure 1. Method for measuring the areas of the tongue, soft palate and adenoids.



88

Том XV, № 1, 2023

RUSSIAN NEUROSURGICAL JOURNAL named after professor A.L. Polenov

О р и г и н а л ь н ы е  с т ат ь и

 а  б  в
Рисунок 2. 3D КТ черепа с построением дыхательных путей: в — типичное для СОАС тяжелой степени явление «прерывания» 
верхних дыхательных путей. Figure 2. 3D CT of the skull with the construction of the airways: c — the phenomenon of «interruption» 
of the upper airways, typical for severe OSAS.

Результаты. Структура жалоб, изученных бла-
годаря опросникам, которые заполняли родители 
пациентов перед проведением ПСГ исследования. 
Наиболее частой жалобой было наличие храпа во сне 
(89,7  %), затруднение дыхания во  сне отмечено 
в 84,6 % набл., несколько более половины пациентов 
отмечались проблемы с остановками дыхания во сне 
(64,1  %), беспокойным сном (66,7  %), потливостью 
во сне (69,2 %). Жалобы на дневную сонливость от-
мечались в 43,6 % набл., снижение аппетита было вы-
явлено в 12,8 % набл. Проведенный корреляционный 
анализ между частотой представленных жалоб и сте-
пенью СОАС выявил достоверную положительную 
корреляцию с  частотой представленности жалобы 
на затрудненное дыхание (r=0,6).

Результаты ПСГ и КМП
У большинства пациентов (59  %) был выявлен 

СОАС тяжелой степени. Несмотря на  наличие жа-
лоб на затрудненное дыхание, храп и т. п. отсутствие 
признаков СОАС отмечено в 12,5 % набл. При этом 
выявлено, что величина ИАГ находилась в пределах 
от 12,7 до 91,1 (табл. 1).

Результаты ПСГ исследования представлены в со-
ответствии с выявленными генетическими синдрома-
ми (табл. 2). Отмечено, что возраст пациентов с син-
дромом Пфайффера был достоверно ниже пациентов 
с другими синдромами (p<0.01)., при этом и ИМТ — 
был также снижен у них.

ИАГ в группах пациентов с синдромами Крузо-
на и  Пфайффера выше, но  статистически недосто-
верно, вследствие малой численности групп. Для 
оценки различий пациентов, у которых отмечались 
только ОА и у которых были ЦА и смешанные, про-
изведено условное подразделение на  две группы. 
Различия в  параметрах ПСГ, а  также возможных 
факторов, влияющих на  развитие ЦА и  СА пред-
ставлено в табл 3.

В группе пациентов с  центральными и  смешан-
ными апноэ тяжелой степени тяжести достоверно 
чаще отмечались обструктивные апноэ (p=0,01), так-
же был выше индекс десатурации, ИАГ. Не выявле-
но достоверных отличий по  частоте встречаемости 
мальформации Киари‑1, а также величины дистопии 
миндалин мозжечка.

Проведенные в  7 набл. практически одновре-
менно ПСГ и КМП исследования у одних и тех же 
пациентов, выявило отсутствие статистически до-
стоверных различий (p=0,07) между значениями 
минимальной сатурации, определенной при помощи 
этих двух методов. Отмечалась тенденция к заниже-
нию показателей минимальной сатурации при КМП 
(рис. 3).

Результаты морфометрических исследований
Морфометрические параметры представлены 

также в группах пациентов, разделенных по синдро-
мам (табл. 4).

Таблица 1. Распределение пациентов по степени выраженности дыхательных нарушений.
Table 1. Distribution of patients according to the severity of respiratory disorders.

 Нет ОСАС 1 степень 2 степень 3 степень Всего

 Кол-во 4 5 4 19 32

 % 12,5 15,625 12,5 59,375 100

 ИАГ 0,45±0,37
(0,1–0,9)

3,78±1,03
(2,5–4,8)

10,29±7,49
(5,3–27)

43,03±28,37
(12,7–91,1)
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Таблица 2. Основные данные ПСГ в группах различных синдромальных заболеваний.
Table 2. Basic data of PSG in groups of various syndromic diseases.

 Синдром 
Крузона (16)

Синдром Апера 
(11)

Синдром 
Пфайффера (10)

Неуточненный 
синдром (6)

Всего

Возраст (мес) 58,9±36,34
(15,03–135,9)

30,51±23,79
(3,6–75,4)

25,78±21,24*
(5,37–68,97)

42,77±39,19
(9,8–116,6)

43,31±33,39
(3,6–135,9)

ИМТ 14,83±2,82
(10,2–20,6)

14,23±2,97
(11,2–18,3)

13,97±1,37
(12,3–16)

15,75±0,07
(15,7–15,8)

14,61±2,43
(10,2–20,6)

Индекс апноэ-гипопноэ 33,03±29,89
(0,1–91,1)

18,25±14,43
(5,3–43,3)

25,02±24,29
(0,6–75)

5,9±6,32
(0,2–12,7)

26,82±26,31
(0,1–91,1)

Индекс десатурации 34,53±36,72
(0,3–104,9)

13,9±11,65
(4,3–44)

24,86±26,87
(1,3–91)

15,35±17,06
(0,2–43,9)

24,04±28,09
(0,2–104,9)

Минимальное насыщение 
кислородом во время сна

76,31±13,43
(50–94)

75,8±14,58
(47–90)

74,18±12,51
(48–89)

86,83±4,17
(80–93)

77,48±12,95
(47–94)

Частота дыханий во сне 21,31±4,44
(16–30)

20,5±5,8
(14–28)

19,33±3,5
(14–24)

15,5±2,12
(14–17)

20,24±4,42
(14–30)

Частота сердечных 
сокращений (средняя)

100,35±15,07
(75,5–127)

102±17,58
(87–129)

121,33±13,98
(93–129)

83±4,24*
(80–86)

104,67±17,97
(75,5–129)

 * — статистически достоверные различия

 Таблица 3. Характеристики групп пациентов со смешанными и центральными апноэ (гр.1) и пациентов 
с обструктивными апноэ (гр.2)
Table 3. Characteristics of groups of patients with mixed and central apnea (column 1) and patients with obstructive sleep 
apnea (column 2).

 
 Пациенты с центральными 

и смешанными апноэ 
(N‑10)

 Пациенты только 
с обструктивными апноэ

(N‑22)
P

 ИМТ  16,3±2,09
(14,1–20,6)

 14,09±2,33
(10,2–20,5)

<0,01

 Количество обструктивных апноэ  130,33±122,54
(12–340)

 51,23±81,76
(0–322)

0,01

 Количество смешанных апноэ  43,22±49,22
(3–158)

 4,96±8,32
(0–39)

<0,01

 Индекс смешанных апноэ  5,09±4,94
(0,37–14,93)

 0,49±0,45
(0,11–1,33)

<0,01

 Индекс апноэ-гипопноэ (ИАГ) на спине  59,78±39,24
(12,4–117)

 29±28,03
(4,7–72,8)

0,03

 Индекс десатурации  48,57±36,0
(11,8–91)

 21,68±27,61
(0,2–104,9)

0,03

 Мальформация Киари‑1  7/10  10/22 0,2

 Дистопия миндаликов мозжечка (мм)  11,71±4,68
(5–19)

 9±9,03
(4–25)

0,2
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Рисунок 3. Минимальное насыщение кислородом во время ночного сна (7 наблюдений): 
1 — группа компьютерной пульсоксиметрии и 2 — ПСГ (p=0,7).
Figure 3. Minimum oxygen saturation during night sleep (7 cases): 1 — computer pulse oximetry group and 2 — PSG (p = 0.7).

Таблица 4. Результаты морфометрических и морфологических измерений у пациентов с различными синдромами.
Table 4. Results of morphometric and morphological measurements in patients with various syndromes.

 Синдром 
Крузона (16)

Синдром Апера 
(11)

Синдром 
Пфайффера (10)

Неуточненный 
синдром (6)

Значения 
по всем группам

Высота носа
(% отклонения от нормы)

 –15,35±10,38
(–34,89–4,72)

 –16,61±12,58
(–27,36–12,11)

 –7,91± 11,99
(–24,22–7,95)

 –11,05±23,46
(–34,08–19,37)

 –14,31±13,19
(–34,89–19,37)

Ширина носа
(% отклонения от нормы)

 –1,86±10,61
(–14,54–16,77)

 0,29±12,24
(–18,91–19,71)

 0,99±9,43
(–10,91–14,22)

 20,24±36,38
(–4,35–83,74)

 1,41±17,18
(–18,91–83,74)

Высота хоан
(% отклонения от нормы)

 –47,83±7,78
(–59,92 – –31,58)

 –52,19±7,43*
(–64,86 – –37,1)

 –54,73±16,56*
(–69,17–20,24)

 –33,83±7,71
(–43,07– –21,65)

 –49,92±11,08
(–69,17– –21,65)

Ширина хоан
(% отклонения от нормы)

 –18,47±16,26
(–49,68–10,76)

 –22,67±7,99
(–29,94 – –6,07)

 –22,73±14,68
(–56,79– –6,0)

 –12,17±9,04
(–22,8–0,66)

 –20,11±13,59
(–56,79–10,76)

Длина верхней челюсти 
(левая) (% отклонения 
от нормы)

 –18,60±7,25
(–31,19 – –0,75)

 –19,63±13,03
(–32,29 – –1,53)

 –19,22±20,68
(–49,19–14,53)

 –2,06±12,95
(–16,94–16,52)

 –18,75±13,29
(–49,19–16,52)

Ширина нёба 
(% отклонения от нормы)

 7,11±12,45
(–9,88–29,38)

 13,01±18,99
(–10,21–48,02)

 15,44±26,71
(–23,18–65,02)

 9,29±10,49
(–0,66–26,35)

 10,04±17,98
(–23,18–65,02)

Площадь языка
(см кв.)

 10,21±3,31
(6,2–17,4)

 9,8±1,49
(7,7–11,7)

 7,88±1,65
(5,9–9,9)

 7,95±3,74
(5,4–13,4)

 9,39±2,78
(5,4–17,4)

Площадь аденоидов
(см кв.)

 2,01±0,74
(1–3,7)

 1,86±1,04
(0,7–4,2)

 1,95±1,19
(0,6–4,9)

 1,78±0,61
(0,9–2,5)

 1,94±0,92
(0,6–4,9)

Площадь мягкого неба 
(см кв.)

 1,6±0,55
(0,8–2,2)

 1,2±0,78
(0,6–3,2)

 1,13±0,38
(0,4–1,9)

 0,93±0,43
(0,4–1,4)

 1,25±0,58
(0,4–3,2)

Объем носоглотки  6,73±2,29
(2,82–10,23)

 4,19±2,29
(0,3–7,05)

 5,29±2,47
(2,5–8,89)

 6,68±2,09
(4,01–9,1)

 5,67±2,47
(0,3–10,23)

Обьем ротоглотки (мл)  6,35±3,25
(2,1–12,63)

 7,65±3,96
(2,34–13,7)

 15,11±9,49
(6,44–26,58)

 12,64±0,55
(12,25–13,03)

 8,72±5,59
(2,1–26,58)

Индекс Эванса  0,35±0,06
(0,29–0,54)

 0,32±0,03
(0,26–0,37)

 0,33±0,11
(0,18–0,49)

 0,33±0,06
(0,26–0,42)

 0,33±0,07
(0,18–0,54)

Дистопия миндаликов 
мозжечка (мм)

 10,1±5,45
(4–19)

 0  12,67±7,94*
(4–25)

 6±2,65
(3–8)

 6,86±6,91
(0–25)

 * — статистически достоверные различия
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Высота хоан была достоверно ниже при синдроме 
Апера и Пфайффера, также как и длина верхней че-
люсти. Дистопия миндаликов мозжечка была досто-
верно выше у  пациентов с  синдромом Пфайффера. 
Достоверных отличий по другим признакам выявле-
но не было.

Морфо-функциональные корреляции
Выявлена умеренная достоверная положительная 

корреляция (r=0,4 p<0,01) между значениями мини-
мальной сатурации и  шириной хоан, т. е. чем боль-
ше ширина хоан, тем выше уровень минимальной 
сатурации. Кроме того, наблюдалась отрицательная 
корреляция между степенью СОАС и  высотой хоан 
(r=0,4 p<0,01). Выявлена отрицательная корреляция 
между минимальной сатурацией и  степенью дисто-
пии миндаликов мозжечка (r=0,6), между степенью 
дистопии миндали мозжечка и степью СОАС (r=0,6). 
Для пациентов с  СОАС средней и  тяжелой степени 
тяжести характерна КТ картина «прерывания» воз-
душного столба на  уровне хоан, выявляемого при 
3D КТ реконструкции верхний дыхательных путей 
в 73 % набл, против 16 % набл. (p<0,05) у пациентов 
с СОАС легкой степени (рис 2 в).

Дискуссия
Диагноз «СОАС» является широко распростра-

ненным при СКС и  достигает 50–70  % набл. [42, 
43]. Тем не менее, в клинической практике возника-
ют сложности с его постановкой [44]. Зачастую, при 
бодрствовании ребенка, в течение амбулаторной кон-
сультации не удается его выявить. Клиницист может 
получить данные, позволяющие заподозрить СОАС, 
из  жалоб родителей пациента и  тщательного сбора 
анамнеза. Однако, зачастую эти источники могут 
быть малоинформативными. Поэтому для первич-
ной диагностики применяются различные опросни-
ки, которые позволяют не только заподозрить СОАС, 
предварительно оценить его степень, а  также ис-
пользоваться в  дальнейшем при наблюдении за  па-
циентом [9]. В  нашем исследовании использовался 
упрощенный опросник «опросник для оценки сна» 
(CSHQ), при помощи которого удалось выяснить, что 
основными жалобами родителей были — храп во сне 
(89,7  %) и  затруднение дыхания во  сне (84,6  %). 
Однако частота существующих жалоб не  коррели-
ровала с  тяжестью СОАС, за  исключением жалобы 
на  затрудненное дыхание (r=0,6). Поэтому в  нашей 
работе при наличии жалоб любого характера, свиде-
тельствующих о расстройствах дыхания, было реко-
мендовано проведение ПСГ и  КМП для первичной 
инструментальной диагностики СОАС.

Полисомнография является «золотым стандар-
том» и  методом выбора в  инструментальной диа-
гностике СОАС [3, 26, 27]. Однако выполнение ПСГ 
связано со  сложностью проведения исследования 
у  детей, особенно младшего возраста. ПСГ — дли-
тельное исследование, проводимое во время ночного 
сна, в процессе которого на тело пациента фиксиру-
ется множество датчиков, на  лицо одевается маска, 
что может вызывать дискомфорт, беспокойство паци-

ента, что затрудняет проведение исследования. Так-
же ПСГ характеризуется высокой стоимостью [45]. 
Поэтому осуществляется постоянный поиск других 
методов, которые были бы более дешевыми и легко 
осуществимыми с  сопоставимыми критериями ин-
формативности [46]. В  нашем исследовании было 
показано, что применение ночного КМП может быть 
методом первичной инструментальной диагностики. 
Выявление признаков САС, а также его степени при 
КМП может служить основанием для дальнейшей 
более точной диагностики — ПСГ [47].

Определение степени СОАС представляет вы-
сокую клиническую значимость. Зачастую тактика 
ведения пациента с синдромальным краниосиносто-
зом базируется на выявленной степени дыхательных 
расстройств [30]. Выявление СОАС может быть по-
казанием для проведения ряда сложных и дорогосто-
ящих диагностических мероприятий — фиброскопия 
дыхательных путей, КТ, МРТ для уточнения уровня 
обструкции, а также целого ряда терапевтических хи-
рургических лечебных мероприятий, направленных 
на его коррекцию [30, 48]. Диагностика СОАС также 
может быть предиктором сложностей анестезиоло-
гического пособия и  причиной послеоперационных 
дыхательных нарушений, что в ряде случаев для их 
предотвращения требует предоперационной установ-
ки трахеостомы [49].

Целями данной работы были описание дыхатель-
ных нарушений у пациентов с СКС, а также выявле-
ние морфологических аномалий, влияющих на  сте-
пень выраженности дыхательных нарушений. Это 
стало возможным благодаря проведению пациентам 
детального мультимодального функционального ис-
следования — ПСГ, которое позволило получить 
множество количественных критериев, отражающих 
дыхательные нарушения. С  другой стороны, прове-
денные современные методы визуализации и  мор-
фометрические методики позволили количественно 
оценить степень аномалий развития, характерных 
для данной группы пациентов. Проведение корреля-
ционного анализа позволило оценить влияние мор-
фологического дефекта на дыхательные нарушения.

Среди представленных в работе исследований вы-
явлены наблюдения, в которых ПСГ не отражало ре-
альную картину дыхательных нарушений. Так у од-
ного пациента с  синдромом Пфайффера ПСГ была 
проведена для объективизации дыхательных нару-
шений с определением показаний к наложению тра-
хеостомы. Отмечались грубые нарушения дыхания 
и  в  период бодрствования и  во  время сна, дыхание 
было возможным только в вынужденном положение 
лежа на животе и на боку. В положении на спине па-
циент давал продолжительные апноэ с развитием ци-
аноза. Тем не менее, проведенное ПСГ исследование 
показало лишь СОАС легкой степени тяжести, что 
расходилось с  клинической картиной заболевания. 
Пациенту была установлена трахеостома с последо-
вавшей полной компенсацией дыхательных наруше-
ний. Это наблюдение иллюстрирует относительность 
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результатов, полученных при ПСГ и  неоднознач-
ность критериев СОАС. Тем не менее, достоверность 
ПСГ, как «золотого стандарта» диагностики СОАС 
не должно подвергаться сомнению, но требует более 
детальной интерпретации получаемых результатов, 
которые должны оцениваться в сумме с морфологи-
ческими и клиническими особенностями пациента.

В тоже время существуют различия в  методах 
определения тяжести выраженности СОАС [24, 30, 
39]. В наших наблюдениях у пациентов с СОАС тяже-
лой степени отмечалось выраженная вариация ИАГ 
43,03±28,37 (12,7–91,1), который различался почти 
в  8  раз. Также в  этой группе отмечалось различие 
в морфологических особенностях пациентов и поли-
морфная клиническая картина. Настоящее исследова-
ние выявило, что степень выраженности дыхательных 
нарушений у  синдромальных пациентов достоверно 
связана с размерами хоан, но не размерами передней 
части лицевого черепа и области грушевидного отвер-
стия. Корреляций с косвенно определенными размера-
ми аденоидов, языка и мягкого неба также выявлено 
не  было. Эта находка может объяснить неэффектив-
ность в  ряде случаев проведения аденэктомии [13] 
и операций по выдвижению средней зоны лица у па-
циентов с СКС [49–51]. Возможно, полученные дан-
ные направят внимание клиницистов на морфологию 
задних отделов полости носа, что позволит внести из-
менения при планировании лечебных мероприятий.

Несомненно, дыхательные нарушения при СКС 
являются следствием множества морфологических 
дефектов, которые включают как известные аномалии 
развития костных структур, так и изменения мягких 
тканей и могут располагаться на различных уровнях 
дыхательных путей. В нашем исследовании мы пред-
приняли попытку оценить не  только костные струк-
туры, но  и  мягкотканные образования уровня носо- 
и  ротоглотки. Отсутствие морфо-функциональных 
корреляций по многим их них не означает отсутствие 
их влияния на  дыхательные нарушения. Вероятно, 
этого влияния не удалось проследить вследствие от-
носительно небольшого количества наблюдений, раз-
нородности наблюдений по  синдромальному соста-
ву. Далеко не  во  всех исследованиях, направленных 
на  поиск морфо-функциональных корреляций при 
СОАС удавалось выявить достоверные связи, даже 
у пациентов с более простой патологией [52].

В настоящем исследовании лишь у одного паци-
ента зарегистрированы центральные апноэ легкой 
степени тяжести (ИЦА — 2,0), у остальных 9 паци-
ентов были смешанные апноэ легкой и средней сте-
пени тяжести. Показательно наблюдение пациента 
с синдромом Пфайффера, которому ПСГ исследова-
ние проведено после установки трахеостомы в  свя-
зи с жалобами на периодические задержки дыхания 
на фоне выраженной мальформации Киари‑1. Целью 
ПСГ было исключение ЦА, которые не были выявле-
ны в результате исследования.

Генез центральных апноэ у пациентов с СКС оста-
ется неуточненным до  настоящего времени [44, 53]. 

Существует мнение о возможном кромпремирующем 
влиянии дистропированных миндаликов мозжечка 
на дыхательный центр продолговатого мозга, а про-
ведение декомпрессии ЗЧЯ может привести к умень-
шению ЦА [44]. В нашем исследовании не выявле-
но влияния дистопии миндалин мозжечка на  раз-
витие центральных и  смешанных апноэ. Показано, 
что количество ЦА достоверно больше у пациентов 
с  обструктивными дыхательными нарушениями, 
с  большим количеством ОА, более выраженными 
явлениями гипоксии в  виде увеличенного индекса 
десатурации. Таким образом, можно предположить, 
что появление смешанных и центральных апноэ ско-
рее связано с  гипоксическим страданием головного 
мозга и  вторичным вовлечением в  патологический 
процесс дыхательного центра, нежели с первичным 
повреждением его дистопированными миндалина-
ми мозжечка. Тем не менее, выявлена отрицательная 
корреляция между минимальной сатурацией и степе-
нью дистопии миндаликов мозжечка (r=0,6), а также 
между степенью дистопии и  степью СОАС (r=0,6). 
На основании полученных данных, сомнительно ут-
верждать наличие влияния мальформации Киари‑1 
на  развитие ОА. Возможно, дистопия миндаликов 
является таким же проявлением выраженности ано-
малии развития, как изменение структуры верхних 
дыхательный путей, приводящих к дыхательным на-
рушениям. Т.е. однонаправленность изменений этих 
признаков, не свидетельствует об их патофизиологи-
ческой взаимосвязи.

Одним из объяснений механизма ЦА могут быть 
аномалии морфологии основания черепа, сопрово-
ждающиеся механической деформацией ствола моз-
га, с воздействием на дыхательный центр и корешки 
нервов, иннервирующие мускулатуру верхних дыха-
тельных путей [6]. Кроме того, внутричерепная гипер-
тензия также может влиять на аномалии дыхательного 
контроля из-за повышенного давления на структуры 
ствола мозга [54]. Таким образом, можно предполо-
жить, что выраженный СОАС может вызывать по-
вышение внутричерепного давления, которое в свою 
очередь повышает вероятность развития ЦА.

Учитывая сложный, мультифакторный патогенез 
СОАС при СКС требуется дальнейшее изучение пре-
дикторов его развития с  последующей разработкой 
алгоритмов его эффективной коррекции.

Выводы.
1. Для пациентов с  синдромальными формами 

краниосиностозов характерны дыхательные наруше-
ния, среди которых превалирует синдром обструк-
тивного апноэ сна.

2. Компьютерная мониторинговая пульсоксиме-
трия в течение ночного сна может служить методом 
скрининга дыхательных нарушений у  пациентов 
с  синдромальными краниосиностозами. При выяв-
лении признаков дыхательных нарушений пациен-
там необходимо проведение полисомнографического 
исследования, которое позволяет оценить выражен-
ность нарушений и также уточнить их характер.
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3. Несмотря на очевидную взаимосвязь морфоло-
гических аномалий, выявляемых у пациентов с син-
дромальными краниосиностозами и  нарушениями 
дыхания, выявлена лишь корреляция между уров-
нем минимальной сатурации и  шириной хоан. Рас-
стройства дыхания определяются суммацией многих 
факторов морфологических аномалий, выявляемых 
у данной группы детей. Для полноценной клиниче-
ской оценки пациента необходимо помимо современ-
ной визуализационной диагностики проведение со-
временного функционального обследования.
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