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Введение. Врожденная расщелина 
верхней губы и неба (ВрГн) является 
тяжелым пороком развития челюстно-
лицевой области, проявляющимся гру-
быми анатомическими и функциональ-
ными нарушениями [3, 7]. необходимо 
отметить, что врожденные мальфор-
мации лица – не только медицинская, 
но и социальная проблема, поэтому 
комплексный подход в лечении по-
зволяет достичь хороших отдаленных 
результатов [1, 2]. Врожденные расще-
лины губы и неба имеют мультифакто-
риальное происхождение, на которые 
оказывают негативное влияние тера-
тогенные факторы, наследственность 
и т.д. [8]. несмотря на постоянное со-
вершенствование хирургических и ор-
тодонтических методов лечения детей 
с врожденными расщелинами верхней 
губы и неба, комплексная реабилита-

ция таких пациентов продолжает оста-
ваться одной из сложнейших задач 
для челюстно-лицевого хирурга, сто-
матолога, педиатра, логопеда и психо-
лога [4, 5].

Известно, что совершенствование 
оказания медицинской помощи осно-
вывается на знаниях клинико-эпиде-
миологических и этиологических осо-
бенностей заболеваемости. В связи с 
этим исследования, направленные на 
изучение данных проблем, являются 
актуальными, тем более подобные ис-
следования в условиях Якутии за по-
следний период не проводились.

Материалы и методы исследо-
вания. Проведен ретроспективный и 
проспективный анализ регистрацион-
ных карт и историй болезни. Сбор кли-
нического материала и медико-генети-
ческого анализа проводился на базе 
детской челюстно-лицевой хирургии 
оториноларингологического отделе-
ния и отделения медико-генетической 
консультации ГаУ рС (Я) «республи-
канская больница №1 – националь-
ный центр медицины». Всего был об-
следован 281 ребенок в возрасте от 3 
мес. до 14 лет и подросток до 18 лет 
за 2000-2016 гг. Из них 136 мальчиков 
и 145 девочек. Все дети были проопе-

рированы по поводу врожденных рас-
щелин верхней губы и неба и на базе 
лечебного учреждения проходили курс 
медико-социальной реабилитации. 
Клинико-генеалогическое исследова-
ние семей, имеющих ребенка с врож-
денной патологией челюстно-лицевой 
области, проводилось для установле-
ния родственных связей, прослежи-
вания патологического признака или 
синдрома среди близких и дальних, 
прямых и непрямых родственников. 
При этом составляли родословную и 
проводили генеалогический анализ. 
Сбор сведений о семье проводился у 
консультирующегося и пробанда (кон-
сультирующийся – лицо, обратившее-
ся к врачу; пробанд – больной). Опрос 
включал в себя общие вопросы: фа-
милия, имя, отчество пробанда, дата 
рождения, национальность пробанда, 
его матери и отца, место рождения 
пробанда и его родителей, наличие 
кровнородственного брака в родос-
ловной.

Статистическая обработка клини-
ческого материала проводилась с ис-
пользованием стандартных методов 
вариационной статистики.

Результаты и обсуждение. Про-
веденный динамический анализ рож-
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даемости детей с ВрГн за период 
наблюдения характеризует в показате-
лях наличие некоторых особенностей. 
Так, c 2000 по 2016 г. в регионе всего 
родился 281 ребенок с врожденными 
расщелинами губы и/или неба, т.е. в 
среднем в год выявлялось 16,53±0,30 
случаев. В 2014 г. определялось мак-
симальное количество (31 случай) 
рождения детей с ВрГн (частота ВрГн 
1:548 [1,82±0,02 на 1000 новорожден-
ных]), в 2001 г. – минимальное (3 слу-
чая) (частота ВрГн 1:4420 [0,22±0,05 
на 1000 новорожденных]). При этом 
определяется динамическое повыше-
ние линии тренда за период наблю-
дения, что характеризует негативную 
тенденцию повышения частоты врож-
денных мальформаций. 

Следует отметить, что в структу-
ре ВрГн наиболее часто выявлялись 
расщелины твердого и мягкого неба 
(37,82±0,66%), далее следовали одно-
сторонние сквозные расщелины губы 
и неба (30,33±0,74%). Тем временем 
данные двусторонних сквозных рас-
щелин, а также скрытых расщелин 
неба, изолированных расщелин губы 
и альвеолярного отростка составля-
ли 8,23±0,98, 7,49±0,99 и 7,52±0,99% 
соответственно. При этом минималь-
ные показатели частоты имели изо-
лированные расщелины верхней губы 
(4,13±1,01%), поперечные расщелины 
губы – 0,37±1,07%. Как правило, са-
мыми трудными в проведении ком-
плексных лечебно-профилактических 
мероприятий и медико-социальной 
реабилитации являются дети с син-
дромами гемифациальной микросо-
мии, Пьера-робена и Горлина-Гольца. 
Проведенные оценка и анализ вы-
явили перечисленные синдромы у 
4,11±1,03% детей.

необходимо подчеркнуть, что про-
веденный анализ выявил наличие 
особенностей по половому признаку. 
Так, расщелины неба часто выявля-
лись у девочек (64,35±0,71%), тог-
да как у мальчиков они составляли 
35,65±1,26%. При этом по показателям 
односторонних расщелин губы и неба, 
наоборот, преобладали мальчики 
(55,56±1,01%). 

По локализации патологий было 
выявлено преобладание левосторон-
них локализаций расщелин, где пока-
затель составил 61,72±0,87%.

В результате анализа выявлен 31 
ребенок с отягощенной наследствен-
ностью. Из них со сквозной расщели-
ной верхней губы и неба было 9 детей: 
4 – с левосторонней, 5 – правосторон-
ней. Количество случаев с расщели-
ной неба составило 13 детей, из них со 
скрытой формой расщелины неба – 4 
ребенка. Медико-генетический анализ 
выявил наличие двусторонних расще-
лин верхней губы и неба у 5 детей, в 
том числе у одного ребенка с синдро-
мом Ван-дер-Вуда. У обследованных 
детей с отягощенной наследственно-
стью в 4 случаях были выявлены изо-
лированные расщелины губы и/или 
альвеолярного отростка. 

анализ прослеживания патологи-
ческого признака или синдрома среди 
прямых и непрямых родственников 
характеризует наличие некоторых осо-
бенностей. Так, у 35,48±2,81% детей с 
ВрГн определяется прямая передача 
от матери или отца, а у 64,52±1,55% 
врожденные мальформации челюст-
но-лицевой области встречались у не-
прямых родственников.

Заключение. Полученные резуль-
таты свидетельствуют о негативной 
тенденции увеличения частоты встре-
чаемости врожденных расщелин губы 
и/или неба среди детского населения 
региона за 2000-2016 гг. При этом у 
части обследованных прослеживается 
генетическая взаимосвязь врожденных 
патологий. Такая ситуация диктует не-
обходимость разработки и внедрения 
комплексной региональной програм-
мы, направленной на совершенство-
вание оказания лечебно-профилакти-
ческой помощи и медико-социальной 
реабилитации детей с врожденными 
мальформациями челюстно-лицевой 
области с созданием единой электрон-
ной базы данных. 
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