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Cиндром Апера (Аpert):
современные возможности
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Синдром Апера – редкое заболевание (частота – около 1:100000). Его проявления
хорошо распознаваемы, но до сих пор не определены показания и последо�
вательность хирургических вмешательств. Мы наблюдали и оперировали 10 чело�
век с этим синдромом. В каждом конкретном случае последовательность и объем
лечения определяли индивидуально, однако мы считаем, что при накоплении
опыта можно стандартизировать помощь этой сложной группе больных. В статье
мы делимся собственным опытом лечения детей с синдромом Апера.
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Apert syndrome: current advances in combined reconstructive surgery
Apert syndrome is a rare condition with a frequency of 1 in 100000. Though its signs are well�recognizable there isn't yet an
established treatment protocol in terms of surgery indications and treatment consistency. We examined and treated surgically
10 patients with Apert syndrome. In spite of the peculiarity of each case we believe that once sufficient experience is gained it
may become possible to standardize management of this complex group of patients. In this paper we highlight and share our
own experience in the treatment of children with Apert syndrome. 
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синдром Аперта представляет собой сложный
порок развития, характеризующийся черепно�лице�
вым дизостозом (результат преждевременного 
синостозирования швов черепа) и симметричной
синдактилией кистей и стоп (фото 1, 2). Несмотря
на тяжелые внешние проявления заболевания, поч�
ти у половины больных отмечают нормальный уро�
вень интеллекта. Некоторые авторы сообщают, что
при оптимальном, своевременном лечении прогноз
интеллектуального развития лучше. Таким образом,
дети с синдромом Апера нуждаются в проведении
ранней комплексной реабилитации, а не социальной
изоляции в специализированных детских учрежде�
ниях, где психоэмоциональная и социальная адапта�
ция ребенка практически невозможна [3].

Впервые этот синдром подробно описал Эжен 
Апер в 1906 году [1], сначала на примере одного 
пациента, затем еще 8 больных. На сегодняшний
день данный синдром достаточно хорошо известен,
но остается много вопросов относительно этапнос�
ти и сроков оперативного лечения, решению кото�
рых мешает чрезвычайная редкость заболевания.
Частота рождения детей с синдромом Апера, по дан�
ным разных авторов, составляет в среднем 1:100 тыс.
живорожденных [4]. За последние 10 лет мы наблю�
дали всего 10 пациентов с данным заболеванием. 
Родители одного ребенка отказались от лечения. 

В этой статье мы представляем собственный
опыт и результативность этапного хирургического
лечения пациентов с синдромом Апера.
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Черепно�лицевые изменения при данном пороке
развития характеризуются башнеобразным черепом,
орбитальным гипертеллоризмом, экзорбитизмом (пу�
чеглазием) и другими признаками костного недоразви�
тия верхней челюсти. Данные проявления возникают
в результате преждевременного зарастания швов
свода и основания черепа – поликраниосиностоза.

Результат нарушения роста костей черепа и лица –
увеличение внутричерепного давления, что требует
своевременной хирургической коррекции, направ�
ленной на нормализацию краниоцеребральных про�
порций. В ряде случаев внутричерепная гипертензия
настолько выражена, что приходится выполнять хи�
рургическое увеличение объема черепа на первом го�
ду жизни ребенка. Мы провели ремоделирующую кра�
ниопластику у 7 пациентов. В трех случаях из семи
краниопластика выполнена при помощи внутритка�
невых дистракционных аппаратов. У двоих из этих па�
циентов одновременно выдвигали лобно�орбитально�
верхнечелюстной комплекс. У третьего ребенка с дис�
топией миндалин мозжечка в большое затылочное от�
верстие (аномалия Киари 1�го типа) проведена дист�
ракция затылочной области для увеличения задней
черепной ямки. Еще у одного ребенка для краниоплас�
тики использованы пластины из никелида титана с па�
мятью формы: лечение было двухэтапным, так как
требовалось сначала установить титановые пласти�

ны, а затем убрать их и провести окончательную ремо�
делирующую пластику черепа. У остальных детей кра�
ниопластика сделана по традиционной методике. 

При динамическом наблюдении в одном случае –
у ребенка, оперированного первично в возрасте 3
мес – потребовалась повторная краниопластика для
устранения рецидива краниостеноза и исправления
сильной остаточной деформации, сформировавшей�
ся к 4 годам на фоне нарушенного роста костей чере�
па. Еще троим пациентам было показано повторное
вмешательство для устранения дефектов черепа, ос�
тавшихся после ранее перенесенных операций. При
анализе результатов лечения во всех случаях был по�
лучен хороший функциональный результат в виде
уменьшения внутричерепной гипертензии, подтве�
ржденного клинически и по данным компьютерной
томографии. Косметический результат краниоплас�
тики был признан хорошим (то есть не требующим
на момент обследования корригирующих вмеша�
тельств) у 6 детей (фото 1, а, б, г, д). У одного ребен�
ка сохраняется деформация черепа.

Другое проявление синдрома Апера, требующее
специфического лечения, – нарушение дыхания, воз�
никающее в результате недоразвития верхней челюс�
ти. В случаях, когда имеются выраженные дыхатель�
ные расстройства, может потребоваться трахеото�
мия. Подобное вмешательство выполнено у двоих на�

Фото 1. Внешний вид ребенка с синдромом Апера: а, г – в возрасте 4 лет, до начала лечения; б, д – в возрасте 6 лет, через 2 года после
краниопластики; в, е – в возрасте 8 лет, через 1 год после выдвижения верхней челюсти дистракционным аппаратом
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ших пациентов. Однако большинство хирургов ста�
рается этого избежать, а имеющиеся дыхательные
проблемы устранить более физиологичным путем.
Для этого прибегают к остеотомии верхней челюсти
с ее выдвижением, что обеспечивает нормализацию
анатомических пропорций носо� и ротоглотки. Рань�
ше подобные операции выполняли не ранее 6–7�лет�
него возраста, но в последнее время в связи с широ�
ким внедрением в практику дистракционных аппара�
тов лечение стали проводить с 1,5–2 лет. Стремление
начать лечение как можно раньше объясняется необ�
ходимостью предотвратить хроническую гипоксию,
которая не только препятствует нормальному разви�
тию головного мозга, но в отдельных случаях приво�
дит к формированию легочного сердца. Мы наблю�
дали подобное осложнение у одного больного. 

Как отмечено выше, для устранения дыхательных
расстройств широко используют дистракционные ап�
параты. Среди наших пациентов дистракционное выд�
вижение верхней челюсти мы проводили у 7 детей. 
В 4 случаях для этой цели были установлены внутрит�
каневые дистракционные аппараты. У двоих детей ле�
чение было нерезультативным из�за перелома скуло�
вых костей по линии скуловерхнечелюстного шва. 
Такое разъединение не дало возможности выдвинуть
верхнюю челюсть на достаточную величину. У четве�
рых пациентов (у одного из них ранее были безус�
пешно использованы внутритканевые дистракцион�
ные аппараты) выдвижение верхнечелюстного комп�
лекса проведено при помощи наружного дистракцион�
ного аппарата. В этой группе неудовлетворительный
результат отмечен у одного ребенка с мелкими множе�
ственными дефектами теменных костей после двух
предшествующих краниопластик. Дефекты заметно
ослабили прочность свода черепа, в результате чего
произошло продавливание теменной кости винтами,
фиксирующими аппарат. Дистракцию пришлось ос�
тановить, удалось выдвинуть верхнюю челюсть лишь
наполовину от запланированной величины.

На основании результатов лечения 7 детей, кото�
рым мы провели дистракционное выдвижение верх�
ней челюсти, сделан вывод о том, что у данной кате�
гории больных целесообразнее использовать наруж�
ные дистракционные аппараты. Суммарно хороший
результат лечения – устранение функциональных на�
рушений и достижение хорошего косметического
результата – получен у 5 из 7 детей (фото 1, б, в, д, е).
У двоих пациентов требуется повторное выдвиже�
ние верхней челюсти.

Другое проявление синдрома, требующее отдель�
ного лечения, – тяжелая синдактилия кистей и стоп.
Отличительный признак подобной синдактилии –
срастание 2�го, 3�го и 4�го пальцев в единую массу 
с покрывающим их единым ногтем (синонихий).
Большой палец и мизинец также включены в про�
цесс. Степень их вовлечения определяет классифи�
кацию порока по тяжести [5]. При самой легкой 
степени нарушений (1�й тип) большой палец и часть
мизинца отделены от основной сращенной массы.
При 2�м типе большой палец может быть присоеди�
нен кожной складкой, но имеет свой ноготь. В случа�
ях, когда большой палец стоит отдельно, кисть 
напоминает варежку. При тяжелой степени наруше�
ний срастаются все пальцы и имеется единый ноготь
(3�й тип), кисть в этих случаях напоминает копыто.
При 2�м и 3�м типах синдактилии имеется дистальное
костное сращение фаланг пальцев (фото 2, а, б, в).
Подобным образом синдактилия стоп может вклю�
чать три латеральных пальца (1�й тип); 
2–5�й пальцы с отдельным большим пальцем 
(2�й тип); все пальцы стопы (3�й тип). Как правило, 
повреждениями стоп у детей занимаются в старшем
возрасте или оставляют их без специфического 
лечения, особенно если больной не предъявляет
функциональных жалоб. Синдактилия рук, напро�
тив, требует проведения раннего лечения – очень
важно восстановить мелкую моторику кисти, необхо�
димую как для самообслуживания, так и для форми�

Фото 2. Типы деформации кисти: а – 1�й тип, большой палец и частично мизинец отделены от срединной массы; б – 2�й тип, деформация кисти
в виде варежки со свободным большим пальцем; в – 3�й тип, деформация по типу копыта: все пальцы сращены между собой; г – результат
устранения деформации кисти 1�го типа

а б в г
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рования интеллекта. Исходя из этого мы стараемся
полностью закончить разделение пальцев кисти в те�
чение первых 5 лет жизни. 

Следует заметить, что в некоторых случаях тя�
жесть черепно�лицевых проявлений синдрома Апера
не коррелирует с тяжестью синдактилии. Например,
один из наших пациентов имеет невыраженный ли�
цевой дизморфизм и синдактилию 3�го типа. Естест�
венно, мы начали лечение с разделения синдакти�
лии. Черепно�лицевые вмешательства отложены до
более старшего возраста ребенка.

Мы оперировали 7 детей с синдактилиями кисти
различной степени тяжести. Среди них было 5 детей
с тяжелой копытообразной деформацией; один – 
со 2�м, варежкообразным типом и один ребенок – 
с 1�м типом поражения.

При 3�м типе деформации мы сначала проводим
разделение синдактилии 1�го пальца. Лечение обыч�
но начинаем с возраста 1 год, чтобы как можно 
раньше восстановить одну из важнейших функций
кисти, связанную с противопоставлением большого
пальца, – функцию захвата и удержания. Синдакти�
лия 1�го пальца, как правило, мягкотканая, при этом
можно легко сформировать межпальцевый промежу�
ток при помощи местных тканей. Однако в одном
случае имелось плотное приращение большого паль�
ца, что потребовало на первом этапе установить эн�
доэкспандеры на тыльную поверхность обеих кистей
для создания необходимого запаса мягких тканей.
После получения достаточного количества растяну�
той кожи был создан первый межпальцевый проме�
жуток. К возрасту ребенка 2–3 года можно начинать
следующий этап лечения – устранение синдактилии
между 2–3�м и 4–5�м пальцами. Обычно разделение
этих промежутков проводят в один этап. Для пласти�
ки мы используем свободные кожные лоскуты, кото�
рые поднимаем с нижней части передней брюшной
стенки. В возрасте 2–3 лет подобная операция 
легковыполнима, как и устранение синдактилии
между 3�м и 4�м пальцами. На сегодняшний день 
среди пяти пациентов с 3�м типом деформации 
у одного ребенка пальцы кисти полностью разделе�
ны, остальные находятся на разных этапах лечения.
При синдактилии 1�го и 2�го типов, где большой палец
не включен в общую сросшуюся массу, лечение начи�
нают с 2–3 лет, когда можно без особого труда исполь�
зовать свободные кожные лоскуты при формирова�
нии межпальцевых промежутков. У обоих наших 
пациентов с 1�м и 2�м типами деформации кисти 
полностью разделены.

Несмотря на то что полное возвращение функ�
ции пальцев невозможно из�за резкой гипопластич�
ности костно�суставного и мышечно�связочного ап�
паратов кистей, внешний вид этих вновь созданных
кистей достаточно приемлем. А самое главное, руки

могут функционировать, позволяя ребенку играть,
рисовать, работать и т.д. (фото 2, г).

ВЫВОДЫ

Достаточно хорошая реабилитация детей с синд�
ромом Апера возможна как с точки зрения восста�
новления нормальной функции, так и устранения тя�
желых косметических деформаций. Правильно и
своевременно пролеченные дети могут рассчиты�
вать на более легкую адаптацию в обществе. Конеч�
но, представленные результаты пока далеки от идеа�
ла, но не следует забывать, что 30–40 лет назад даже
такой исход казался невозможным.

Комплексное лечение детей с синдромом Апера –
чрезвычайно сложный, многоэтапный процесс, тре�
бующий большого опыта проведения стандартных
плановых операций похожей направленности. Мы
настоятельно рекомендуем врачам, не обладающим
достаточным опытом лечения подобной патологии,
отказаться от проведения сложных реконструктив�
ных вмешательств и направлять детей в специализи�
рованные стационары, так как лишний наркоз и лиш�
няя операция, которые потребуются в случае неудач�
ного первичного лечения, могут самым неприятным
образом отразиться на общем здоровье пациента. 

Одно из преимуществ лечения детей в нашей
клинике – возможность проведения всего спектра
необходимых обследований и лечебных процедур,
требуемых для устранения нарушений других орга�
нов и систем, прямо или косвенно включенных в дан�
ный порок развития. Кроме того, мы можем соче�
тать некоторые операции разной направленности
(например, операции на черепе и лице с операция�
ми на кистях), сокращая при этом не только количе�
ство поднаркозных процедур, но и стрессовые наг�
рузки, возникающие у ребенка и его родителей перед
предстоящем оперативным вмешательством.
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