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YACTD II

I'NTABA 1

XAPAKTEPUCTUKA OPBUTAJIBHOI'O T'MITEPTEJTIOPU3MA

HopMasTbHOE PacCTOsIHIE MEXK]LY TTIA3HUIIAMM — 3TO BaXKHEMIIMIA IEMEHT JINLIEBOI rapMOHUH.
CpefHee yBeNMYEHHE 3TOTO PACCTOSHMSI MOXKET HE BIMATH HA KPacoTy JMI@A, B HEKOTOPBIX
Cllydasx 3TO yBeJIMYEHUe PACCMATPUBACTCS KaK MPHUBIIEKATENLHOCTh. [IpuMepoM MOryT CIlyXXKUTh
nuna 3HamenuThix mopeit: Kakmun Kewnnenu, Jlaisel Munnenmm, [Ixoan Kommmus.
Ho upe3MepHOe yBelMYeHHE PACCTOSIHUS MEXIy ITIa3HUIAMK OTHIO[b HE YKpalllaeT JIMILO, 3TO
COCTOSIHME HA3bIBAETCSI OPOUTAJILHBIN IMIIEPTENOPU3M.

B 1924 r. npu onvicaniy iBy X MALUEHTOB C BPOXJEHHO JiechopMalesi JIMla CO 3HAYUTeIbHbIM
YBEJIMUECHHEM pAcCTOsiHUsE Mexkjy rasamu Greig HCMONb30Bal TEPMUH —«OKYISPHBIA
runepTenopusm». [losfHee B CHENMANBHON JUTEPAType CTAlM MOSBIATHCS COOGIICHMS,
OMNKCHIBAIOIME OGONBHBIX CO 3HAYMTEJILHBIM YBEJIMYECHUEM «MEXIVIA3HUYHOM [IUPHHbBI».
B pesynsrare Npu ONMMCAHWM KJIMHUYECKMX HAOMIOJEHMIA ¥3-32 MPOM3BOJIBLHOIO MCIOIb30BAHMS
TepPMUHA «TUTIEPTEIOPU3M» CPEJI CTIELMAIMCTOB BO3HMKIA yTaHua. O603HaYeHHE «OKYJISIPHBIN
TUIEepTeIOpru3M» ObUIO TPU3HAHO OMIMOOYHBIM, TaK KaK /sl XapaKTePUCTHUKM IHNEPTEIOpU3Ma
YacTO MCIIONB30BANIACH OLEHKA MEXK3PAuKOBOro paccTositusi. B KoHie 60-X rofio npoiuioro Beka
JUISl OTIPEJIeNIeHus IMPOKOrO PACCTOSIHIST MEX]Ty I7iasHuuaMu Tessier NpeuIokKuI NCToNb30BaTh
TEPMUH «OPOUTANIBHBIA TUNEPTENOPU3M», & MEXOPOUTATILHOE PACCTOSHIE (MOP) npepmoxmun
M3MEPSITH MEX]TY IEPEHAMH CIIE3HBIMU IPEOHSIMI.

TepMIH «THIEPTENOPU3M» POUCXO[AT OT IPEYecKrX clioB hyper («cBepx»), tele («naneko»),
horismos («pa3srpannyenue»). OpGuranbhbii runeprenopusm (OI') MOXHO TpakTOBaTh Kak
HEHOPMAJILHO IIMPOKOE PACCTOSTHUE MEXK/Y MIA3HULAMU. ITO BPOXKJEHHOE COCTOSHIE OTHOCUTCS
K YepeITHO-TMLEBbIM JUCTLIA3usIM. TepMUH «YepPeNHO-MIEeBbIe TUCTLIA3UN» BKIOYaeT B ce0s BCe
TUIBI aHOManmit yepena. O 4acTo BXOJUT B COCTAB Pa3/IMYHbIX CHHAPOMAbHBIX 3a00/IeBaHMIT 1
TIOYTH BCerja SBJSETCS BTOPUYHBLIM PE3YJIETATOM JAPYroro nopoka passurus. Ilo muenuto John-
ston u Tessier, OI' He sBysieTcs aBTOHOMHOU Gone3nbto. [Ipu OI' necbopmarnusi miieBoro yeperna
COYETAETCS C HapyleHiHeM (hOPMUPOBaHKsl MO3IOBOTO Yeperna 1 ero OCHOBaHWUsI, BCIIE/ICTBHE YETO
MOTYT Da3BUBATHCS TPyOble SCTETHYECKWE JUCTIPONOPIMA ¥ PasivyHble (QyHKIMOHAIbHbIC
HApyLIEHHsT CO CTOPOHbI OPraHOB 3PEHMs, [IbIXaHHsi, 3y0O-UYEIOCTHOW CHCTEMbl U
peyeobpaszoBanusi. OCHOBHBIMU [ATOJOTHSMM, BKmouaromumu B cebs OI' kak cuUMNTOM,
SIBJISIIOTCS KPAHHOCTEHO3bI, YEPENHO-MO3IOBbIC I'PhIKH, (DPOHTO-HA3A/bHAS U YEPENHO-(PPOHTO-
nazaibHas mucmiasud. B 1997 . Tan 1 Mulliken, npoBejist anaim3 pe3ynsratoB obcneobanus 90
GonbHbIX ¢ O, npuim K BbBOAY, yTo OI' BeTpevaercsi B 33,4 % ciyyaes npu (hpOHTO-HA3ATBHOM
mucrnasiy, B 28,9% ciyyaeB NpU pasiMYHON CHUHPOManbHOM natonoruu, B 20% ciy4aes npu
yepenHo-(PpOHTO-HA3ANbHOM [ucIasun, B 11% ciayvaes npu mapaMeajibHbIX YEpPEIHO-
JIMUEBBIX pacie/MHax U B 6% cilyyaes pu YepenHO-MO3rOBbIX IPhIKaX.

UccnenoBanus Cohen 1 ero Koyuier noka3ssiBaoT, 4To rasHupl mpy OI 3aHUMArOT Takoe xe
TIOJIOKEHHE, KAKOE OHU 3aHUMAIOT Y TUIOA, YTO CBUJIETENILCTBYET O 3a[IEPXKKE Pa3BUTUS ITIA3HULL
BO BHYTPMYTPOGHOM IEPUOJIE MM HAPYLISHUH MUrpauuy rnashun, Yeemuuenue MOP sBisercs
CIE[ICTBMEM HApYILLIEHMs PA3BUTUsI peEIIeTYaToll U J0OHO# KocTeid. PaccrosiHue MexXny
[VIA3HUALAMA 3aBUCUT OT CONMPOTUBIEHMS JAHHBIX KOCTEH AKTUBHBIM JMBEPIEHTHBIM CHJIaM
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(MMB SBNISHOTCS YBEIMYMBAIOLIEECS JIABJIEHME MO3ra, NMHEBMATU3AUMs JOGHOH peleTyarToi
Kocteir). Yeemuuennoe MOP siBlsieTcs: pe3y/isTaToM HApYLICHUS PaBHOBECUSI MEXKY CUJIaMU
JWMBEpreHan 1 Kouseprenpn. OpHako, no muexnio Enlow u Tessier, riasnas npuuuHa pasBuTus
O 3ak/mo4YaeTcsi B HENPABUILHOM Pa3BUTHM NEPEJIHEN YEPENTHON SIMKH.

B 1976 r. Tessier mpenIoKmT aHATOMIYECKYIO KIIACCH(PUKAIUIO YEPEITHO-TMIEBBIX PACILIE/VH.
B ocHoBy knaccudykamyy Jernio ero yTBEpXKJIEHHE O TOM, YTO BCE OCHOBHBIE KIMHWYECKHE
NPOSIBJIEHVS] BPOXK/ICHHBIX MTOPOKOB Y€perna sIBJISIOTCS  Pe3y/IBTaTOM PACIIEIMH KOCTHBIX M MSATKHX
TKaHeil. Tessier Boyiemmn 15 nokammsaimii paciienus ¢ nofpoGHBIM ONMUCAHMEM WX XOJIa yepes
KOCTHBIE 1 MSTKME TKAaHH, KOTOPBIE, 32 PEJKMM UCKITFOUEHNEM, OPAsKAKOTCS B OJIMHAKOBOI CTENEHH.
Ilpu paciennuax, wiymmx Mexjy CpejHeil JMHMEH W TOATTA3HMYHBIM OTBEpCTHEM, Oolee
BBIDAXKCHbI JIE(DEKTBI MSTKUAX TKAHEH, a NPH PACIOJOXEHUH PACIIEeiH JaTepaibHee TOMas-
HUYHOTO OTBEPCTHsI, GOliee BbIPAXKEHbI IEPEKThI KOCTHBIX CTPYKTYp. CTeneHsb (hyHKIMOHATBHBIX
PACCTPOVCTB, BbI3bIBAEMBIX YEPENHO-JIMIEBBIMI PACLIEIMHAMMU, 3aBUCHT OT WX JIOKAJIM3AlUU W
dopmbl (MONHAs WM HenoHasi pacuienuHa). B ool KJTacCU(MKAIMK IVIa3HULA UTPAeT POolib
OCHOBHO¥I CTPYKTYPHO! €MHMIBI. ABTOPOM BBEJIEHA CHCTEMA HYMEPALMH C WCIOJIB30BAHMEM
CPE/IMHHOI MIIEBOI [13pachun B KauecTBe TOUKHM oTcyera noj Homepom 0 (puc. 2.1, 2.2).

W3 15 onucanubix Tessier paciie/mu MO3roBOro ¥ JIMIIEBOTO yepena BoceMb (pacuiesmnbi 0, 1,
2, 3, 11, 12, 13, 14) sakmouator B cebe OI Opmako npu pacuienvHax 0 u 14 Bo3MoxkeH
TUIIOTEJIOPH3M B COYETAHMHU C NPEMaKCHILISIPHOI arenesuei u uebonedamuein. Paciemmnsl 9, 10,
11, 12, 13, 14 conpoBOXJAOTCS YEPENHO-MO3TOBBIMI TPhIKAMIL.

David u Proudman pasfensioT 4YepenHO-MO3roBble T'DbIKH HA IEPBUYHBIE (TpbIKEBbIE
BLINSAYMBaHNS, (bopmupyompecs B fledekTax KocTeil depena, o6pasylOIUXCS BCIENCTBUE
MaToJiorkyi rOJIOBHOro Mosra — (eHomen blow-out) u BTOputHbIE (IphbDKEBbIE BhIISUMBAHUS,
JIOKANM3YIOIIMECs: B O0JIACTH ONEPAMOHHBIX M TPABMATHYECKUX JIE(IEKTOB M UYEPEIHO-THIEBBIX
paciiesiH). Mosrossie rpeiku David u Proudman nensr Ha;

1. oKuMNUTANIBHbIE;

2. mapueTaibHble;

3. cuHLIMIMTaNBHBIE: a) Ha30-(hpOHTANIBHBIE, ) HA30-9TMOUANBHBIE,

B) Ha30-OpPOMTAJIbHBIE,  TI) KOMOHHMPOBAHHBIE,

4. 6a3asbHbIE: a) TPAHCATMOMAAILHBIE,  6) cheHO-ITMOHIANBHBIE,

B) CheHO-MAKCHIUISIPHbIE, T) TPaHCChEHOMATIBHBIE.

Puc. 2.1, 2.2. Anamomuneckan kraccugpukayusn uepento-auyeswix pacueaur no Tessier:
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BONBIIMHCTBO BPOK/IEHHBIX YPOJACTB JIMLEBONO W MO3rOBOrO 4eperna, B COCTaB KOTOPbIX
gxomut OI, BKIOUaroT B ce0sl KPAHMOCTEHO3bl MM PaHHEE CMHOCTO3MPOBAHWE IIIBOB 4Yepena.
MecTa coeiHennst KocTeii (IBbI Yepena) WMEIOTCS Ha CBOJIe M OCHOBaHuMM vepemna. MIX pac-
CMaTpUBAIOT KaK 06JIaCTH, 0GeCTeunBaloOie YBeMIEHHE BHYTPUYEPENHOro 00bemMa Mpi pocTe
roJIOBHOTO Mo3ra. [IpekeBpeMeHHOe CpacTaHKue IBOB NPUBOJUT K OCTAHOBKE POCTA MO JIMHWY,
TIEPIEH/MKYJISIPHOI IIBY, C Pa3BUTHEM KOMIIEHCATOPHOIO POCTA Yeperna NnapajiebHo IMHUK [1Ba
(3akon Virchow). Anomanbhasi popma uepena (Tpuronouedamis, ckagouedamms, miarno-
nedamsi, Gpaxumedanusi, okcuedanusi, Yepen B BUJE JWCTA KJIEBEPa) ONPEENSETCs THIOM
KPaHMOCHUHOCTO3a M 3aBHCUT OT TOrO, KakKve MMEHHO IIBbI TOJABEPIVIICH MPEXICBPEMEHHOMY
cunocTosupoBanmio. [Ipu arom, Kak yTBepxjaeT Marchac, cMHOCTO3MpOBaHUE OJHOMMEHHBIX
HIBOB MOXKET BbI3BaTh pa3jiMyHble THUIbI Aedopmaimii. KpaHnOCTEHO3bI NIENATCS HA M30JIHU-
poBanHbie (epOpMaIMM MO3rOBOTO OT/AeNa 4epena) ¥ CHHApOMaybHbie (Hapsjly ¢ KpaHHO-
CTEHO30M MMEIOTCs 1 ApyTHe ieekThl Mopdorenesa).

[Ipy paccMOTpPeHNN CHUHAPOMANLHBIX KPaHMOCTEHO30B BO3MOXHBI /IBa TOAXO[A — aHaTo-
MHYECKUI W TEHETHYECKUi, KOTOpble HE MCKIIOYAIOT, a B3aMMOJONONHSIOT JpPYyr Japyra u
NPUMEHSIIOTCS. B 3aBUCUMOCTH OT CUTyalud. AHATOMUYECKWIA MOJXOJi MMEET NPAKTUYECKYIO
HANPABJIEHHOCTL: ONpejeleHne XapakTepa nedopmanuii ¥ creneHd (YHKIMOHATBHBIX
PAacCTPOCTB B 3TOM CIydae SBISIETCS] OTNPABHBIM IyHKTOM JIJIs TUIAHUPOBAHMS XMPYPruyecKoro
BMEIIATELCTBA. AHATOMUYECKH CXOJIHBIE COCTOSIHAS MOTYT OBbITh CrpyNIMPOBaHbI Jis
XUPYPrHYECKHX LEJIeil Jaxke NPU Pa3IMyHOM, B HEKOTOPBIX CIIy4asiX, STHONOTHH.

B 1986 r. Cohen Beiiemmn 64 cuHApOMa, B COCTaB KOTOPBIX BXOJIIT KPAaHUOCTEHO3bI.
Boienennbie Cohen CHHIPOMBI OTHOCSTCS K BPOXKJICHHBIM IU30CTO3aM, KOTOPbIE OOGBE[MHSAIOT
rpynny AMCKpanWii (Hapsyly ¢ PasiMdHBIME MOPOKaMM Pa3sBUTHS W OCCH(HUKALMK KOCTEH
MO3FOBOrO M JIMIEBOrO Yeperna WMMEIOTCS aHOMAlMy JIPyrMX OpraHOB, TKaHel M CHCTEM).
ITHONOrMYECKIE MOMEHTBI, IPUBOJISIIE K BOSHUKHOBEHHIO [IM30CTO30B, IEMCTBYIOT HA TJIOJ| HA
2-3 Mecsiie 3MOPUOHABHON >KM3HH. [IOBpEeXKalolpe TepaTOreHHble (DaKTOPbI BIMSIOT Ha
(hopMUpOBaHHKE HEMPOKPAHNATBHOTO TSKA, U3 KOTOPOro TIOMUMO MO3ra (DOPMUPYIOTCS IEMEHTDI
cpenHeit 30Hb1 Jvua, 1 u 11 xabepHbix yr. ITo Muenuio larmer, yem mosjiHee AEMCTBYET MPUIMHA
WM YeM CTapiie SMOPUOH, TeM MHOTOYVC/IEHHEE IeHbl, MPUHIMAIOLIUE yIacTHe B OPraHOIeHE3e
u pacnpocrpanennn pAecopmanuu. Crefyer oOpaTuTh BHMMaHWE HA CXOJICTBO MHOTHX
KJIMHAYECKUX MPOSIBJICHWNA JUCKPAHUI, HAJIUM4YUe NPHU KaXJOM U3 CHHIPOMOB BBIPAXKEHHBIX
aGOPTUBHBIX (DOPM UM TPYAHOCTH MX KJIACCH(UUMPOBAHNS MO KOHKPETHBIM BHIAM. ITO
06yCNIOBJIEHO OTHOCHTENIBHON PEIKOCTBIO Pa3NUYHbLIX (POPM [IMCKPAHHIA, & TAKXKE OTCYTCTBUEM
TOYHBIX 3HAHMII O CYIIHOCTH BO3JIEHCTBYIOLIMX TEPATOTCHHBIX ¥ HACJIE[ICTBEHHbIX (PaKTOPOB U
KOMIIEKCHBIX MEXAHU3MOB X MOBPEXK/AIOLIET0 JIEACTBHSI.

Coueranue OpﬁﬂTaJlbl'lOI‘O TAnepTeaopU3Ma ¢ IpyrumMmu CHHApOMaMH

B 1924 r. Greig omucan BpOXJEHHYIO [edopManyio KA, XapakTepusyouycs
3HAYNTEJILHBIM YBEJMUEHUEM PACCTOSHUSI MEXK/TY Ta3aMu. [o3xke 3TOT CUMIITOM CTaJIM Ha3bIBAThH
cunipomom  Greig. OI' Bxogut B cocraB Gosnee 130 reHeTH4ecKd 3aBUCHMBIX CHHPOMOB.
HaunGosiee 4acTo BCTPEYAIOMMMUCS CHHpOMaMH, codeTatomumucs ¢ O sisiisitorest cnefyiomye.

1) Cunppom Kruson (omucan Kruson B 1912 r). XapakTepHbiMi NpPU3HAKAMH CHHIPOMA
SIBJISAIOTCS TPEXJEBPEMEHHOE 3apallleHye MIBOB Yepena, IIaBHbIM 00pa3soM BEHEYHOro u
MaMGOBUIHOTO, B COYETAHNH C COXPAHUBIINMCS UM YBEIMYEHHBIM MONEPEYHBIM Pa3sMepOM BCeX
OTJIeNIOB  MO3roBoro uepena. CHHOCTO3MPOBAHUIO TOJIBEPTalOTCA TAaKXKE METOIMUYECKUH,
caruTTanbHble, CEHO-3TMOMIANIbHBIE U (POHTO-CPeHOUAIbHBIE WIBbL. JacTO CHHOCTO-
3MPOBAHBI I1IBbI OCHOBAHNS Yepera ¥ CPeiHel 30HbI JHIa (JJOGHO-OCHOBHOM WIOB M 3aThUIOYHO-
OCHOBHOW CUHXOH/PO3). JIOOG IMPOKHUI M BBICOKMIA, Yallle BBIMYKIIBIA, C XOPOIIO Pa3sBUTHIMU
HAJGPOBHLIMM JlyramMu. BepTKanbHbII pa3sMep MO3roBoro yepena ysenuueH. Popma cBoOja
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yepena 3aBUCUT OT CTENEHM M BUjA TOpaxkeHHoro mBa. Ilepeyusis yepenuasi iMKa KOpPOTKasi,
NPOJBIPSBIICHHAS TUIACTUHKA PEIETYaTOd KOCTH Yalle INMPOKasi, omyiueHa BHU3. OCHOBaHWE
yepena yKOpOYeHO BO BCEX OT/ENaX, CPEfHssl U 3aHssl YepenHble SMKUA CMEIIEHLI BHU3 MO
GOJBLIMM YIVIOM. YIIHbIE PAKOBMHBI PAaCTIONOXeHbI HU3KO. [lepeHesauuii pasmMep rasHuI] pe3ko
YMEHBILICH, YTO NPUBOAUT K 3K30(ranemy. [lasauupl mmpoko paccrasiensi (OI'). Moxer
BCTPEYATHCSI aHTUMOHIOJIOMIHBIN pa3pes I71a3. BepxHsist yemocTh Helopa3BuTa, CMEIeHa Ha3ajl,
Benencrere uCcTanbHOrO IMOJNOXKEHHUST BICOYHO-HUXKHEUEIIOCTHBIX CYCTABOB HYDKHSSI YEITIOCTD
cMmeliena Brepef. Mexxay (hpoHTaJIbHON TPYNMNoii 3y60B caruTTaibHas Weib. Pe3Ko BIpaKeHbI
HOCOTYOHbIe CKiIajiki. Bepxusis ry6a ykopouena. Hoc mmMHHBNT 1 NPUINTIOCHY ThIi (B IUTEpaType
BCTPEYAETCs IOJ] Ha3BaHWEM «HOC TIomyrasi» ). Tin HacsieloBaHusl — ayTOCOMHO-JOMUHAHTHBIIL.

2) Cunpipom Apert (omucan Apert B 1906 1.). ¥ JaHHOrO CHHIPOMA MMEETCS MHOTO OGLIETO ¢
cunipomMoM Kruson. Yepen o4eHb BbICOKHMIL, 4YaCTO MMEET aCUMMETPUYHOE cTpoeHne. CUHOCTO-
3MPOBAHUIO MOJIBEPTAIOTCS KOPOHAPHBIE, CATUTTAIBHBIN, JTaMOOBU/IHbIE, JIOGHO-OCHOBHOM IIBLI.
JIo6 BbICOKMIA, IMPOKMIA ¥ TJIOCKMIA, TaKyio ke (hOpMy MMeeT u 3aTbliok. Pasmep nepepmeit
YEepernHOi SIMKH YMEHBILEH, NPOALIPABIICHHAS TIACTUHKA PEILETYATON KOCTH YacTO YBEIMYEHa,
onymiena BHU3. [lonepeynblid pasMep OCHOBaHMS Yepera YMEHBIIEH BO BCeX OTjenax. [y6una
TJIa3HUL] YMEHBILEHA, YTO MPUBOJUT K 9K30(pransmy. OIL B orimyue oT mauueHToB ¢ CHHIPOMOM
Kruson, npu JaHHOM CHHIpOME YacTO BCTpeyaeTcsi aTpodust 3pUTENHHOTO HepBa, HAGIIOAI0TCs
CTPYKTYPHbIE M3MEHEHWsl IVIasHbIX Mblll. Bepxnss yemocTs, Kak W npu cunpapome Kruson,
Heflopassura. Hoc KopoTkuii, ero nmpyHaa He MPONopIHOHaBHA ero yniHe. Koctu u xpsinm Hoca
MOTYT TIOJIHOCTBIO MIIM YaCTUYHO OTCYTCTBOBATh. XapaKTEPHON 4YepToil cuHmpoma Apert
SBJISICTCS CPAILEHNE HECKOJIBKUX MAJIbLEB HA BEPXHUX WM HUDKHUX KOHEYHOCTSIX (CHH/IAKTHIIVS ).
Tun HacnenoBaHust — Ay TOCOMHO-JJOMHUHAHTHBIIA.

3) Cunppom Pfeiffer (ommcan Pfeiffer B 1964 r.). CHOCTO3 KOPOHAPHOTO 1 JTaMOGOBIIHOIO
wBoB. MHOIja BeTpeyaeTcss HeoObIYHAS NATOJIOTUS — Yepen B (hOpMe TPUIIMCTHUKA WM JIACTA
knesepa. YacTo Habmogaercst oTcyTcTBHE JIOOHBIX Ma3yX. Ol AHTMMOHIONOUIHbIA paspes rnas.
[unonnasusi HUXHETO OT/eNna JIOGHON KOCTH, BEPXHEN YENOCTH M CKYJOBBIX KOCTEIl.
Ok30¢ansM, crpabusm. Kaxppli U3 9THX NPU3HAKOB, N0 CPABHEHMIO C CHHJAPOMOM Apert,
BCTpEYaeTCsi NMpU JIaHHOM cuHfpoMme pexke. Pacmenuna He6a. OCHOBHBIME ¥ TIOCTOSTHHBIMU
NpU3HAKaMK CHUHJIPOMA SIBJISIETCS akpouedaus, yIIoUeHHe W PaclIUpeHre MEePBbIX NajbIEeB
KUCTEN ¥ CTON C MX OTBEJCHMEM HapyKy, cuHgakTwivs. CUHJAKTWIMS HUKOTJAa He ObIBaeT
TOTaNbHOM. T HacIenoBaHKs — Ay TOCOMHO-IOMUHAHTHBI.

4) Cunnpom Saethre-Chotzen (onmcan HOPBEXCKUM M HEMENKHM rcuxmatpamy Saethre u
Chotzen B 1931-1932 rr.). Cunocto3 KoponapHoro mpa coueraercs ¢ OIl Hoc umeer
KJIIOBOBU/IHYIO (hOpMy, IEPEropojika Hoca MCKpuBiieHa. Kocorasue, Nmo3 BepXHUX BEK, CTEHO3
CIIE300TBOJIALIMX MMyTei. JIMIO acuMMeTpuyHOe. YIIHbIE PAKOBUHBI HU3KO DPACIHOJIOXKEHbI,
YpEe3MEpHO 3arHyThbl 3aBUTKU. XapakTepeH HU3KHMI ypOBEHb pocTa BOJIOC Ha JiOy. Bbicokoe,
roruyeckoe He6o. CumpakTunus cron. HaGmoparorcss aHoManuy pa3BUTHS TO3BOHKOB.
Hacnenyercst no ayTOCOMHO-JOMUHAHTHOMY THILY.

5) Manpubyno-aypanbheiit au3ocTo3, wma cunapoM Treacher Collins (BriepBbIe CHHIPOM
omucan B 1889 r. Berry, HO pacueHW 9TOT BA U30CTO3a KAK KOMIUIEKCHBIA CHHIPOM AHIIIMii-
ckuit odrambmosior T. Collins B 1900 r.). Takoe Ha3BaHME COXPAHMIOCH 3a MAaHJIUGYIO-
taupanbHbiM gu3ocTo3oM B CIIA u BermmkoGpuranun. B Espone ou yaie onmchiBaeTcs Kak
cuHppom Franceschetti nimm Franceschetti-Klein (1949 r). Opsocroponnsisi opma  cuspoma
HOCUT Ha3BaHue cuHpipoma lombaenxapa. [lns cunppoma Treacher Collins xapakTepHs
BBIPDAXKECHHbIE U3MEHEHUS YEIFOCTHO-JIMLIEBOM 00JIaCTHU: TOPAXKAKOTCS MSTKME M KOCTHBIE TKAHU
CPefiHeli ¥ HUKHEH 30H jmua. JIuio BBITSHYTO, MMeeT MTHYHi npouiib, NOAGOPOIOK CKOLIEH,
CKyJNIOBbIe KOCTH Hepiopa3Butel. OI' coueraercsi ¢ TUNONIasyell CKyIOBBIX KOCTEH ¥ BepXHENt
YeNIIOCTU. AHTUMOHIOJIOW/IHBIN pa3pe3 mia3. [Wmomiasust KpbuibeB HOca. Ha HIDKHHMX Bekax
OTCYTCTBYIOT PECHHUIIbI, MMEHOTCS KOJ0OOMbI. BeTpewyaercsi OTCYTCTBHE CIE3HBIX TOYEK H
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KaHaJIbIeB. XapakTepHO Npe/yIHOe 0BOJIOCEHNE B (hopMe si3biKa. Y 82% malpeHToB — aHOMAJIHH
Pa3BUTHSI HAPY>XKHOrO yXxa (MUKpOTHsi Wiy amiasus), y 33% — aHOMalInuu pa3BUTHS CPEJHETO 1
BHYTPEHHEr0 yXa, 4TO MPUBOJMAT K IIyxore. HVDKHSS 4YemocTh YKOpOYeHa U YMEHBIIEHa,
HapyIeHO (POPMUPOBAHKE BUCOYHO-HIKHEYENIIOCTHOrO cycTaBa. CHHOCTO3MPOBAHUIO MOJBEP-
raloTCsl BEHEYHbIC ¥ CATMTTAIBHbIN IIBbL. [I7MHA nepeHeit YepenHoi SMKM YMEHBIICHA. 3ajiHss
yepernHasi IMKa YJUIMHEeHa ¥ CMelljeHa BHU3. TUn HaclieJloBaHusi — ayTOCOMHO-JOMUHAHTHBII.

6) CuHEpOM CpPEMHHON pACILe/IMHBI JULA, WM (DPOHTO-HA3AbHAsI UCIUIa3us. Briepsbie ary
narosiornto omican B 1859 r. Hoope, nozxke DeMeyr, u3y4asi [JJaHHYI0 aHOMAJMIO, HA3Bal ee
CHHAPOMOM cpepHHO¥ paciiesmubl omna. B 1970 r Sedano npepnoxun HasBauue (HpoHTO-
HasaIbHas Auciiasust. [1py JaHHON NATONOTMK YACTO UMEETCS IEPEIHsIs YePEITHO-MO3roBasi IPbDKa,
cpequuHas paciuesmHa mua. OIL [upokasi crmbka HOca, OfHO- WM JIBYCTOPOHHSISI pacCIIeMHA
KPBUIBEB HOCA, PaCIIMpEHUe M YKOPOYEHHWe KOHuYMKa Hoca. Berpewarorcs aHO(TambM M MHKpO-
¢prasbM, BPOXK/ECHHbIE KaTapaKThl, AMUOYIb0apHbIA IEPMOU]], KOIOOOMBI BEPXHUX BEK, KOIOOOMBI
KPBUIBEB HOCA, OJTHOCTOPOHHHUE ¥ [IBYXCTOPOHHME PACLIE/IMHBI BepXHel ryonl u Heba. YacTo BeTpe-
YaeTcsi TUMOIUIa3usi JIOOHBIX Tasyx. B orymume or yepenHo-(hpoHTO-HA3AIBHON [IUCIUIA3HM, KOPO-
HAPHbI KPAaHUOCTEHO3 BCTPEYAETCs KpaiHe pefko. Tum HaciefoBaHus — ay TOCOMHO-PELeCCUBHBIN.

7) Tlpu uepenHO-(HPOHTO-HA3AILHON JUCIUIA3UM XapaKTEPHbIMU TPU3HAKAME SBISFOTCS
KOPOHAPHBII KPaHHOCUHOCTO3, IIHUIIKOBHIHBI JI06, IeheKT yepena B MPOSKIUUA METOMMIECKOr0
uBa. Ol CungakTIIUS NANBIEB U BEPTUKAIbHbIE 60PO3/ibl HAa HOITSIX. B OCTanbHOM KIIMHUYECKast
KapTHHA MOXET COBNAJiaTh C KJIMHUKOW (PPOHTO-HA3aNbHON JMcIuiasuy. Thn HaciefoBaHuUs —
ayTOCOMHO-JIOMUHAHTHBIN.

Kpome nepeuncrieHHbIX Hauboliee 4acTo BCTpeYaeMbIX CHHAPOMOB, OI' Kak CMMITOM BXOJUT
B COCTAaB CIIE/IYIOLMX CUHPOMOB:

8) Apckora (Aarskog 1970 ).

9) AITAM-KoMIIEeKC.

10) Akpomuzoctos (Maroteaux, Malamut 1968 ).

11) AxpodaumanbHbiil [U30CTO3.

12) Apckora-Ckorra (Aarskog, Scott).

13) Annensra-Tepkana-Jlenna (Appelt, Gerken).

14) Bukcnepa (Bixler 1969 r.).

15) Bapreudepa (Bartenwerfer).

16) Bounesu-Ymispuxa (Ullrich, Bonnevie 1930 r.).

17) Boyana (Bowen 1964 r.).

18) Bomesnn Cuasi (Sly 1973 ).

19) Bunbpepsanka II (Vildervanck).

20) Bau Borapra-O3sest (Van Bogaert 1952 r.).

21) BBB-cunpom (Opitz 1969 r.).

22) Bonbga-Tupmopua (Wolf, Hirshorm 1965 r.).

23) Turrecrim (Gittespie 1964 ).

24) Tonsrua-Topmuna (Goltz, Gorlin 1960-1962 rr.).

25) Topnuna-Koyaua (Gorlin, Cohen).

26) Topnuna-Tonsria 6asansHokiIeTouHoro HeByca (Gorlin, Goltz 1960 r.).

27) Liontepa (Gunter).

28) Maimonpa-Bbrekdona anemus (Diamond, Blackfan 1938 ).

29) e Bapcu-Moana-/Iupka (Barsy, Moens, Dierckx).

30) de Maiipa (Erl De Myer 1963 r.).

31) Iu Txopxua (Mario Di George).

32) Houna u Bappoy (Donnai n Barrow 1993 ).

33) dy6osuua (Dubowitz).

34) Nesuca (Davis 1969 r.).
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35) XKozeda (Joseph).
36) 3ekena-Bupxosa (Virxhow 1960 r.).
37) Kamnomenmueckas aucruiasusi (Maroteaux 1971 ).

38) KapmikoBocTy, uepeOpalbHOi aTpoduu, reHepaTM30BaHHOrO (DOJUTMKYISPHOTO KEpaTo3a

(Cantu 1974 ).

39) Kuucra 6onesns (Kniest 1952 ).

40) Kneitna-Baappeun6ypra (Klein, Waardenburg).

41) «Komaubero kpuka» (Lejeune 1963 r.).

42) Kodpuna-Cupuca (Coffin, Siris 1970 r.).

43) Kot puna-Jloypu (Coffin, Lowry 1966 r.).

44) Kopuemmu fie Jlaure (Cornelia de Lange 1916 o).

45) KpauromeraduzapHasi UCILIA3HSL.

46) Kymu anemusi (Cooley 1925 r.).

47) Kynnpara (Kundrat).

48) Jlapcena (Larsen 1950 r.).

49) Jlexxena (Lejen 1964 ).

50) Jlenpeuayuusm (Donohue 1948 r.).

51) Juccanuedamiu (Miller, Norman 1963 r.).

52) Mapana (Marfan).

53) Menbhuka-Hupuica ocreomasusi (Melnick, Needles 1966 r.).

54) Mekkens-IpyGepa (Meckel 1922, Gruber 1934 ).

55) Mappena-Yonkepa (Marden, Walker 1966 r.).

56) Mapmamna (Don Marshall 1958 r.).

57) Mexkxkenst (Meckel 1822 ).

58) Menrens-Kounurcmapka-Bbepnuna-Mak-Keiocuka (Mengel-Konigsmark-Berlin-
McKusick).

59) Mopa (poro-mvue-nansuesoi, tvn 11 1941 ).

60) Mopkwuo (Morquio 1867 r.).

61) HMC-cunppom (Bixler 1969 r.).

62) Hunbcena (Nilsen).

63) «HoBsrit» cuaapom (McPherson u Clemens 1996 r.).

64) Hopmana-Jlanuara (Norman, Landing 1964 ).

65) Hosi-JTakcosoit (Neu 1971 r, Laxova 1972 1.).

66) Hynan (Weissenberg 1928 r.).

67) Op6em (Wang 1962 r.).

68) Omurua-Kosempkua, wm cungpom Fg (Opitz, Kaveggia 1974 1.).

69) Onurua-®puaca, wm cungpom G (Opitz 1969 ).

70) Omutua I (Opitz 1965 ).

71) Onurua II, nim cunppom C (Opitz 1969 r.).

72) IMackyans-Kactposemxo (Pascual-Castroviejo 1975 ).

73) Manmitona-Tlcoma (Papillion, Psaume 1954 ).

74) Munckoro (Pinsky).

75) ortepa (Potter).

76) Pupskepca.

77) Po6eprca (Roberts 1919 r.).

78) PobunoBa, win «muo mwioga» (Robinow 1969 r.).

79) Pacuienmvubl ryGbi/He6a, aHOMasMy GOJBIIMX NAIBIEB KUCTH M MUKPOLEhammst.

80) Paccena-CuibBepa (Silver, Russel).

81) Py6uniureiina-Teitou (Rubienstein, Taybi 1963 r.).

82) CemeitHblit HEHPOBUCHEPAITHHBIN JTUHIO3.
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