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Цель исследования. Продемонстрировать возможности применения 
оптического увеличения и прецизионной техники для коррекции син-
дрома Аперта у детей дошкольного возраста.

Материалы и методы. В период с 2000 по 2026 год в отделении ре-
конструктивной и пластической микрохирургии Республиканского на-
учного центра сердечно‑сосудистой хирургии 18 детям в возрасте от 4 
до 7 лет были выполнены различные виды реконструктивных операций 
при синдроме Аперта. Среди пациентов было 11 мальчиков и 7 девочек.

Результаты. Показания к проведению различных вариантов опера-
ции были установлены для всех детей старше 4 лет. У каждого ребёнка 
наблюдалось сложное сращение пальцев обеих кистей; степень тяжести 
патологии была определена на основании объективного исследования. В 
ближайшем послеоперационном периоде нарушений кровообращения в 
разобщённых пальцах не выявлено; краевой некроз верхушек кожных 
лоскутов отмечен в 4 случаях. В отдалённом периоде рецидив сращения 
пальцев зафиксирован у 5 пациентов.

Заключение. Синдром Аперта относится к числу сложных врождён-
ных краниофациальных синдромов, сопровождающихся выраженными 
деформациями кистей и сложной синдактилией. Правильный выбор 
метода и последовательности хирургического лечения способствует 
улучшению функции кисти и качества жизни детей. Применение опти-
ческого увеличения и прецизионной техники повышает точность хирур-
гических манипуляций и способствует достижению хороших функцио-
нальных и эстетических результатов.
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Objective: To demonstrate the potential applications of optical mag-

nification and precision techniques for the correction of Apert syndrome 

in preschool-aged children.

Materials and Methods: Between 2000 and 2026, 18 children aged 

4 to 7 years underwent various types of reconstructive surgery for Apert 

syndrome at the Department of Reconstructive and Plastic Microsur-

gery of the Republican Scientific Center for Cardiovascular Surgery. 

The patient group consisted of 11 boys and 7 girls.

Results: Indications for various surgical procedures were established 

for all children over the age of four. Each child presented with complex 

syndactyly of both hands; the severity of the condition was determined 

through objective assessment. No circulatory impairment in the separat-

ed digits was detected in the immediate postoperative period; marginal 

necrosis of the skin flap tips was observed in four cases. During long-

term follow-up, recurrence of syndactyly was recorded in five patients.

Conclusion: Apert syndrome is a complex congenital craniofacial 

syndrome characterized by severe hand deformities and complex syn-

dactyly. Selecting the appropriate surgical methods and treatment se-

quence helps improve hand function and the children's quality of life. 

The use of optical magnification and precision techniques enhances the 

accuracy of surgical maneuvers and facilitates good functional and aes-

thetic outcomes.
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АКТУАЛЬНОСТЬ
	 Одной из распространённых форм акро-

цефалосиндактилии является синдром Аперта. 
Частота рождения детей с этим синдромом со-
ставляет от 1:2000 до 1:3000 живорождённых 
[1]. Патология характеризуется дизостозом ко-
стей черепа и лица, обусловленным преждев-
ременным закрытием черепных швов. У всех 
пациентов наблюдается симметричное сраще-
ние всех пальцев кисти. Заболевание относится 
к сложному разделу детской хирургии, однако 
у большинства детей уровень интеллекта оста-
ётся в пределах нормы [1]. Синдром встреча-
ется с одинаковой частотой среди мальчиков 
и девочек; в большинстве случаев отмечается 
сращение пальцев на обеих кистях [2, 3].

В связи с развитием тяжёлых патологиче-
ских изменений в различных структурах кисти, 
приводящих к нарушению функциональной 
способности конечности, а также обусловлен-
ных со сложностями в выборе оптимального 
метода реконструкции, данная аномалия оста-
ётся актуальной медико‑социальной пробле-
мой современной медицины [4]. 

Несмотря на значительные достижения в 
области реконструктивной хирургии конеч-
ностей, хирургическое лечение детей с син-
дромом Аперта по‑прежнему остаётся одним 
из наиболее сложных разделов современной 
травматологии, нейрохирургии и реконструк-
тивно‑пластической микрохирургии. Актуаль-
ность проблемы обусловлена тем, что морфо-
функциональные нарушения при синдроме 
Аперта затрагивают не только структуры верх-
ней конечности, но и нередко сопровождаются 
пороками развития других важных органов и 
систем организма. Кроме того, у части паци-
ентов наряду с нарушением функциональной 
способности кисти отмечается снижение уров-
ня интеллекта [5, 6].

Сложности при выборе метода реконструк-
ции в первую очередь обусловлены тяжестью 
патологии - сращением сразу нескольких паль-
цев. При этом у подавляющего большинства 
пациентов поражены обе кисти.

Башнеобразный череп, недоразвитие сред-
ней зоны лица, орбитальный гипертелоризм и 
экзофтальм (пучеглазие) - характерные череп-
но‑лицевые изменения при данном синдроме. 
В ряде случаев у детей отмечается выраженная 

внутричерепная гипертензия, требующая неот-
ложного хирургического вмешательства [7, 8].

Таким образом, дети с синдромом Аперта 
относятся к наиболее сложной категории па-
циентов в детской хирургии. Многие аспекты 
этой проблемы нуждаются в дальнейшем изу-
чении, а сама патология имеет существенное 
медицинское и социальное значение.

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ
Продемонстрировать возможности приме-

нения оптического увеличения и прецизион-
ной техники для коррекции синдрома Аперта у 
детей дошкольного возраста.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
В период с 2000 по 2026 год в отделении ре-

конструктивной и пластической микрохирур-
гии Республиканского научного центра сердеч-
но‑сосудистой хирургии 18 детям в возрасте от 
4 до 7 лет были выполнены различные виды 
реконструктивных операций при синдроме 
Аперта. Среди пациентов было 11 мальчиков и 
7 девочек.

В ходе объективного обследования у детей 
выявлены выраженные краниофациальные 
аномалии: башнеобразная форма черепа, не-
доразвитие средней трети лица, увеличение 
межорбитального расстояния и экзофтальм. У 
всех пациентов отмечалась либо выступающая, 
либо плоская форма лба (рис.  1). Умственное 
недоразвитие наблюдалось лишь у двоих де-
тей.

При осмотре конечностей обнаружено не-
доразвитие кисти, сращение пальцев в единый 
блок, а также отсутствие движений в суставах 
пальцев (рис. 2).	

До госпитализации пациенты прошли об-
следование у невропатологов, травматологов, 
педиатров и детских хирургов. Среди дополни-
тельных методов диагностики наиболее инфор-
мативными оказались рентгенография кистей 
и УЗДГ. При наличии тяжёлых деформаций по 
показаниям проводилась ангиография верхней 
конечности.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ
Стандартные методики разобщения пальцев, 

широко применяемые при коррекции обычных 
форм синдактилии у здоровых детей, имеют 
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ограниченные показания при акроцефалосин-
дактилии. В этом случае наблюдается дефицит 
кожного покрова и одновременное сращение 
всех пальцев. Ключевой задачей хирурга при 
коррекции акроцефалосиндактилии является 
определение показаний к этапному разобще-
нию пальцев. При этом необходимо учитывать 
функциональное значение каждого пальца и 
имеющиеся деформирующие изменения.

Основным фактором при проведении рекон-
струкции является определение очерёдности 
выполнения этапов операции, что важно для 
профилактики раневых гнойно-септических 
и сосудистых осложнений. Очерёдность эта-
пов операции существенно влияет на функци-
ональный результат реконструкции. С учётом 
функциональной значимости, первым этапом 
было решено выполнить разобщение большого 
пальца. Одновременное разобщение двух и бо-
лее пальцев сопряжено с повышенным риском 
сосудистых осложнений и дефицитом мест-
но-пластического ресурса.

Стандартных схем для разобщения пальцев 
не существует. Однако операции, основанные 
на принципах Z‑пластики либо других вари-
антах местно‑пластической коррекции, позво-

ляют более широко мобилизовать кожные ло-
скуты и, по возможности, сократить необходи-
мость применения свободных кожных транс-
плантатов. При этом из‑за тяжести патологии 
возможности использования местно‑пласти-
ческого ресурса зачастую ограничены. Мак-
симальная мобилизация кожных лоскутов, 
включающая идентификацию пальцевого сосу-
дисто‑нервного пучка под оптическим увели-
чением и применение прецизионной техники, 
позволяет предотвратить острое нарушение 
кровоснабжения как выкроенных лоскутов, так 
и разобщённых пальцев (рис. 3–4).

В раннем послеоперационном периоде у 4 
пациентов отмечен краевой некроз верхушек 
кожных лоскутов. Поскольку ишемия носила 
ограниченный характер, осложнение не от-
разилось на отдалённых результатах лечения. 
Эстетическую и функциональную оценку про-
водили в динамике с учётом многоэтапного и 
корригирующего характера терапии. В резуль-
тате разобщения большого пальца была вос-
становлена функция оппозиции, что привело к 
улучшению захватной функции кисти (рис. 5).

Рецидив разобщения пальцев наблюдался у 
5 пациентов. Отмечено сращение проксималь-
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Рис. 1. Пациент с синдромом Аперта
Fig. 1. Patient with Apert syndrome

Рис. 2. Акросефалосиндактилия, III тип
Rice. 2. Acrocephalosyndactyly, type III
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Рис. 3. Разобщение I пальца кисти
Fig. 3. Separation of the thumb 

Рис. 5. Результаты восстановления функции захвата кисти (до и после операции)
Fig. 5. Results of the restoration of hand grasp function (before and after surgery)

Рис. 4. Вид кисти после разобщения
Fig. 4. View of the hand after separation

ных фаланг в I–II межпальцевом промежутке 
(у 3 пациентов) и в IV–V промежутке (у 2 паци-
ентов). Повторная операция оказалась эффек-
тивной. Несмотря на то, что при первой опе-
рации межпальцевой промежуток был сфор-
мирован адекватно, рецидив сращения прок-
симальных фаланг всё же возник. Мы связали 
это с небольшим расстоянием между костями 
основных фаланг пальцев и их ограниченной 
подвижностью. Данный факт обусловил необ-

ходимость поиска при проведении последую-
щих операций.

В связи со значительной вариабельностью 
клинических проявлений синдрома Аперта хи-
рургическая коррекция требует мультидисци-
плинарного подхода. Обязательным условием 
является совместная работа нейрохирургов, 
травматологов‑ортопедов и реконструктив-
но‑пластических хирургов. При выявлении 
признаков внутричерепной гипертензии стан-
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дартной процедурой является операция по уве-
личению объёма черепа; после неё определяют 
показания к реконструкции кисти. Сроки про-
ведения хирургических вмешательств как на 
черепе, так и на кистях остаются предметом 
дискуссии; при этом ключевым фактором счи-
тается нормализация внутричерепного давле-
ния [9-11]. 

Мнения авторов относительно оптималь-
ного времени для операции расходятся: одни 
считают, что разобщение пальцев лучше про-
водить в возрасте от 4 до 6 лет лет [12], дру-
гие утверждают, что результаты операции до 
3 лет также удовлетворительны [13].   Анализ 
работ ряда авторов свидетельствует о том, что 
нормальное функционирование разобщённых 
пальцев достигается при проведении опера-
ции в более ранние сроки - это позволяет пре-
дотвратить фиброзное перерождение структур 
кисти и изменения в суставах пальцев [3, 14]. 
Мы разделяем мнение многих хирургов, что 
наилучшие результаты даёт операция, прове-
дённая до 3 лет. Раннее разобщение пальцев 
предотвращает развитие синостоза ногтевых 
фаланг. Кроме того, в этом возрасте кожа ре-
бёнка отличается хорошим кровоснабжением, 
эластичностью и мобильностью.

Шведовченко И.В. с соавторами, опираясь 
на обширный опыт лечения детей с синдромом 
Аперта, в своих научных публикациях отмеча-
ют, что своевременная реконструкция кисти, 
выполненная на ранних сроках, обеспечивает 
хорошие функциональные результаты [15].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Синдром Аперта относится к числу слож-

ных врождённых краниофациальных синдро-
мов, сопровождающихся выраженными де-
формациями кистей и сложной синдактилией. 
Правильный выбор метода и последователь-
ности хирургического лечения способствует 
улучшению функции кисти и качества жизни 
детей. В ряде случаев требуются повторные 
корригирующие операции и длительная реаби-
литация. Применение оптического увеличения 
и прецизионной техники повышает точность 
хирургических манипуляций и способствует 
достижению хороших функциональных и эсте-
тических результатов.
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