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Актуальность исследования: представлен редкий клинический случай врожденного поро-
ка развития (ВПР) — синдром Гольденхара (СГ), представляющий собой фасцио-ауриколо-вер-
тебральную ассоциацию с частотой встречаемости — 1:3500-25000 новорожденных, диагно-
стика которого возможна с 20 недели внутриутробного развития. Разнообразие клинических 
проявлений диктует необходимость мультидисциплинарного подхода для достижения опти-
мальных результатов в лечении  и абилитации данной группы пациентов.

цель исследования: демонстрация клинического случая СГ, необходимости своевремен-
ного мультидисциплинарного подхода для успешной диагностики и реабилитации детей с СГ. 

Материалы и методы: проведен обзор отечественной и зарубежной литературы. описан 
клинический случай пациента с СГ, находившегося на лечении в клинике СПбГПмУ.

Результаты: синдром Гольденхара характеризуется поражением структур, исходящих из 
1-ой и 2-ой жаберных дуг, с аутосомно-доминантным типом наследования. Для СГ характерна 
ассиметрия лица (одностороннее недоразвитие челюсти) в сочетании с аномалиями ушных 
раковин, доброкачественными опухолями глаз и поражением спинного мозга.

 По данным orphnet клинические проявления синдрома существуют очень частые (80–99%): 
ассиметрия лица, уплощение лицевых скул, недоразвитие нижней челюсти, нарушение слуха, 
околоушные выросты; частые (30–79%): аномалии наружного, внутреннего и среднего уха, 
аномалии позвонков, микрогнатия, расщелина неба и/или верхней губы; редкие (5–29%): аге-
незия мозолистого тела, аномалии гортани и трахеи, аутизм, аномалии развития или отсут-
ствие почек, трахеопищеводный свищ, пороки сердца, умственная отсталость. 

Пациентка А. (2 мес.) от 3-й беременности, 1-х срочных родов (при рождении вес 2300г, 
рост 50 см, оценка по Апгар 8/9 баллов). ВПР СГ диагностирован постнатально на основании 
фенотипических проявлений (ассиметрия лица, недоразвитие угла нижней челюсти, левосто-
ронняя микротия, левосторонняя атрезия наружного слухового прохода, удвоение uvula, скры-
тая расщелина мягкого неба). Консультирована специалистами (генетик,  кардиохирург, отори-
ноларинголог, сурдолог, офтальмолог, невролог, челюстно-лицевой хирург), произведены об-
следования: ЭхоКГ; УЗД; Кт; Rg оГК и оБП;  расширенное аудиологическое обследование: 
регистрацию оАЭ, КСВП, AssR, оценку поведенческих реакций. Диагноз: Синдром Гольден-
хара. Левосторонняя микротия, левосторонняя атрезия наружного слухового прохода. Лево-
сторонняя кондуктивная тугоухость III ст. ВПС: тетрада Фалло. открытое овальное окно.

Выполнено лечение в объеме: стентирование выходного отверстия правого желудочка.
Запланировано дальнейшие этапное лечение: коррекция ассиметрии лица, левосторонней 

микротии, атрезии наружного слухового прохода, требующее комплексной поэтапной реаби-
литации. 

Выводы: данный клинический случай демонстрирует эффективность своевременного 
мультидисциплинарного подхода необходимого для успешной диагностики, лечения и абили-
тации детей с СГ.
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