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Введение: Аглоссия / гипоглоссия – редкое состояние, сочетающееся с недоразвитием нижней челюсти, отсутствием 
нижних резцов и различной степенью аномалий конечностей. В отечественной и зарубежной литературе представле-
ны единичные наблюдения детей и взрослых с данным пороком развития, входящим в состав синдрома гипогенезии ко-
нечностей и оромандибулярной области (ГКОО) или синдром аглосии-адактилии. Заболеваемость ГКОО очень низкая  
(1 / 175 000–1 / 1 000 000 живорожденных) и в большинстве случаев представлена гипоглосией, а не истинной аглоссией. 
Изолированная аглоссия без пороков развития конечностей еще более редкое состояние. Этиология аглоссии / гипоглосии 
неизвестна, так как все известные случаи единичны и на данный момент опубликовано не более 100 наблюдений. 
Материал и методы. В 2015 г. стационарно и амбулаторно наблюдались и обследовались девочка 1 г. 10 мес и мальчик  
3 лет с жалобами на уменьшение нижней челюсти. Дети осмотрены ортодонтом, проведены дополнительные обследования 
в связи с наличием сопутствующей патологии у девочки .
Результаты. В одном случае у девочки, кроме аномалии развития языка и нижней челюсти, был порок развития позвонков. 
Такое сочетание ранее не встречалось нам в доступной литературе. Вторым ребенком был мальчик 3 лет, с которым 
родители обратились к ортодонту для исправления прикуса. В обоих случаях дети были хорошо адаптированы, хотя отме-
чался некоторый дефицит вербальной активности и трудности при кормлении, которые после логопедической коррекции и  
обучения кормления с ложки были решены.
Заключение. Даже при значительной степени недоразвития языка, функциональные ограничения у пациентов с синдромом 
аглоссии-адактилии практически отсутствуют, что важно для определения прогноза, а также при консультации с паци-
ентами и их родителями и принятия решений о необходимости корректирующих операций.
К л ю ч е в ы е  с л о в а :  аглоссия; гипоглоссия; синдром Ханхата; дети.
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Introduction. Aglossia / hypoglossia is a rare condition combined with underdeveled lower jaw, lack of mandibular incisors and 
various degrees of limb anomalies. In domestic and foreign literature, one can find only few such observations in pediatric and adult 
populations. This malformation is met in the syndrome of limb and oromandibular  hypogynesia or aglossia-adactylia syndrome. The 
incidence of aglossia / hypoglossia is very low (1 / 175,000-1 / 1,000,000 live births, ) and in most cases it is represented by hypoglosia, 
and not true aglossia. The isolated aglossia without limb malformations is an even more rare condition. The etiology of aglossia / hy-
poglosia is unknown, since all known cases are sporadic and by present moment no more than 100 observations have been published. 
Material and methods. In 2015, a girl (1 year 10 mon old ) and a 3- year old boy were examined in hospital and outpatiently because 
of complaints for the reduction of  lower jaw. The children were examined by an orthodontist; additional examinations were prescribed 
to the girl because of revealed comorbidities. 
Results. The girl also had vertebrae malformation. Such a pathological combination had not been seen previously in the available 
literature. The second child was a boy of 3 y.o.; his parents decided to consult an orthodontist for correcting the bite. In both cases, 
children were well adapted, although there were some deficiencies in verbal activity and difficulties in feeding; after speech therapy 
and spoon-feeding trainings these problems were solved. 
Conclusion. Even with a significant degree of tongue underdevelopment, there are practically no functional limitations in patients with 
aglossia-adactyl syndrome, which is important for determining prognosis as well as for consulting patients and their parents and for 
making decision about the need for corrective surgery.
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Введение
Развитие зубочелюстной системы тесно связано с раз-

витием языка, что обусловливает его важную роль в на-
шем организме. Высокая координированная мышечная 
активность языка делает возможным сосание, лизание, 
глотание, фонацию, сбор жидкости и увлажнение пищи, 
а также манипулирование ею во время жевания. Общая и 
специальная чувствительность помогает определять вкус, 
касание, боль, температуру и давление. Мышечная сила 
способствует перекрытию свободного дыхания, а мышеч-
ное давление, создаваемое языком, стимулирует развитие, 
определяет форму челюсти, а также окклюзию зубного ря-
да. В связи с этим, любые аномалии языка – аглоссия, ги-
поглоссия или макроглосия – всегда приводят к развитию 
деформации зубочелюстного аппарата, при этом чем силь-
нее деформация, тем сильнее нарушена функция [1– 6].

В настоящий момент описаны различные варианты 
врожденных и наследственных аномалий языка. Неко-
торые из них клинически мало значимы: анкилоглоссия, 
расщелина языка, щитоязычная ямка. Другие являются 
причиной нарушения качества жизни. Гипоглоссия или 
микроглоссия – один из наиболее редких пороков, про-
являющийся малыми размерами языка. Аглоссия, т.е. 
полное отсутствие языка с рождения, редко встречается 
в клинических наблюдениях, однако первое описание на-
блюдения датируется восемнадцатым веком [3]. В боль-
шинстве случаев эти состояния сочетаются с другими 
пороками органов и систем, изолировано встречаются 
значительно реже [2, 6, 7]. Диагностика синдромальных 
сочетаний с аглоссией/гипоглоссией основывается на  
3 симптомах: уменьшение размеров языка (микроглос-
сия); микрогнатия нижней челюсти со сглаженностью 
подбородка (или верхней челюсти) в центральном фраг-
менте вследствие отсутствия резцов и атрофия альвеоляр-
ного гребня. Кроме того, часто наблюдается гипертрофия 
больших слюнных желез, расщелина нижней челюсти, 
анкилоглоссия; аномалии конеч-
ностей различной степени тяжести, 
начиная от синдактилии до амелии. 
Чаще порок конечностей поражает 
дистальные отделы плечевой кости 
или бедра. Степень аномалий конеч-
ностей может варьировать у одного 
пациента.
Материал и методы

Клиническое наблюдение 1. Д е -
в о ч к а  Т., в возрасте 1 год 10 мес 
поступила в отделение челюстно-ли-
цевой хирургии РДКБ с жалобами на 
проблемы с питанием и задержку ре-
чевого развития. При внешнем осмо-
тре физическое развитие ребенка бы-
ло средним. Масса тела находилась 
в коридоре 50–85 перцентиля, длина 
тела – в коридоре 85–97 перцентиля 
(рис. 1, см. на вклейке). 

При поступлении ребенку было 
отменено зондовое кормление, нала-
жено самостоятельное с ложки. Ре-
бенок получал 700–800 г еды в день, 
усваивал полностью. Дыхательных 
расстройств не обнаружено, тем не 
менее, мама отмечала эпизоды про-
водных хрипов, преимущественно 
после нагрузки. По результатам тра-
хеобронхоскопии аномалий развития 
трахеобронхиального дерева не было. 

Единственная особенность – увеличенный в размерах 
надгортанник относительно гипоплазированного языка. 
При мезо- и гипофарингоскопиии визуализировать над-
гортанник не представлялось возможным в связи с гипер-
плазией лимфоидного ротоглоточного кольца. Речь ребен-
ка была скудной, представлена односложными словами. 
При визуальном осмотре ротовой полости – нормально 
сформированное небно-глоточное кольцо, язык представ-
лен маленьким мышечным валиком, недоразвитие нижней 
челюсти со скученностью зубов и малокклюзией класса 3 
по Энгелю. Наличие схожих пороков развития в роду, а 
также родственные связи между родителями отрицались.

При проведении резонансной компьютерной томогра-
фии выявлялось высокое стояние твердого нёба. Молоч-
ные зубы и зачатки постоянных зубов верхней челюсти 
были интактны. Тело нижней челюсти уменьшено, в нем 
определялись три резца, два из которых плотно прилежа-
ли друг другу, клыки отсутствовали, моляры без особен-
ности (рис. 2). 

Данный порок развития сочетался с врожденными 
аномалиями позвоночника и спинного мозга: диастемато-
миелия на уровне Th10–L1 сирингомиелическими киста-
ми, аномалиями тел шейных позвонков, Th3, Th4. Липома 
на уровне Th11. Были обнаружены аномалии развития 
грудной клетки; синостоз 1–2 ребер справа, 1–2, 3–4 ребер 
слева, синостоз дужек позвонков с Th1 по Th5, Spina bifida 
Th1 no Th9. Кроме того, у ребенка на момент описания 
персистировал открытый артериальный проток шириной 
0,15 см. Пороков развития конечностей не было.

Клиническое наблюдение 2. М а л ьч и к  С . 3 лет, 
которого на консультацию привели родители в связи с 
нижнечелюстной микрогнатией и микроглоссией (рис. 3, 
см. на вклейке). Из анамнеза известно, что ребенок от 2-й 
беременности, вторых срочных родов на фоне хроничес-
кой урогенитальной инфекции (хламидиоз, уреаплазмоз – 
пролечены). Ребенку в возрасте 1 года была выполнена 

Рис. 2. РКТ черепа с 3D-реконструкцией.
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операция по поводу анкилоглоссии в связи с фиксаци-
ей гипоплазированного языка к альвеолярному отростку 
нижней челюсти. На момент осмотра проблем со звуко-
произношением, глотанием и дыханием у мальчика не 
было. В ротовой полости в проекции языка мышечный 
валик средней подвижности при артикуляции, готическое 
нёбо, глубокий прикус со скученностью зубов на нижней 
челюсти, отсутствие резцов. Других аномалий развития, 
согласно выписке из ЛПУ по месту жительства, у ребенка 
обнаружено не было.
Обсуждение

С тех пор как Jussieu [8] в 1719 г. впервые описал ги-
поплазию языка, в англоязычной литературе опубликова-
но менее 100 клинических наблюдений похожих случаев. 
Аглоссия / гипоглоссия – редкое состояние, сочетающе-
еся с недоразвитием нижней челюсти, отсутствием ниж-
них резцов и различной степенью аномалий конечностей, 
при этом интеллект, как правило, не нарушен. Впервые 
систематическую классификацию для данной аномалии 
развития провел Hall B.D. [9], обнаружив, что почти во 
всех случаях она сочеталась с пороками конечностей, пре-
имущественно стоп и кистей (табл. 1). 

Согласно данной классификации, оба описанных нами 
пациента относились к типу I-A. Однако первый пациент 
имел пороки развития, ранее не встречающиеся при ги-
поглосии. Большинство авторов, описывающих данный 
порок развития, указывали на сочетание с другими ано-
малиями. 

Hanhart E. [10] описал три случая: два в одной семье, 
а третий от близкородственного брака. У наблюдаемых 

была обнаружена перомелия и микрогнатия. Tuncbilek E. 
и соавт. [11] описали три спорадических случая, все от 
близкородственного брака с аутосомно-рецессивным ти-
пом наследования. Robinow M. и соавт. [12] наблюдали 
монозиготных близнецов, чьи родители были двоюродны-
ми братом и сестрой. Robinow M. и соавт. также наблю-
дали пациента с атрезией тощей кишки типа «яблочной 
кожуры» с облитерацией верхней брыжеечной артерией.  
В связи с этим была высказана гипотеза, что синдром 
аглосии-адактилии может быть связан с окклюзией сосу-
дов. Данное положение было подтверждено эксперимен-
тально индуцированной внутриутробной окклюзией со-
судов в опытах Jost M. и Poswillo D.E., приводившей к по-
добной эмбриопатии. Opitz J.M. [13] сделал заключение, 
что данная аномалия имеет неменделиновский тип насле-
дования. Из 30 случаев синдрома Ханхарта, описанных с 
1932 по 1991 г., некоторые имели рецидив заболевания в 
поколениях, что предполагало мутацию аутосомно-рецес-
сивного гена. Эта гипотеза была опровергнута в 1973 г. 
гипотезой сосудистой дизрупции на 4-й неделе гестации, 
описанной Preis S. и соавт. [14] при изучении патогенеза 
на животных in vivo. С другой стороны, высокая частота 
рождаемости детей с данным пороком в близкородствен-
ных браках не позволяет полностью исключить наслед-
ственный компонент.

Robertson S.P. и Bankier A. [15] описали интеллекту-
ально сохранного 20-летнего юношу с крайними прояв-
лениями синдрома Ханхарта. Его родители не состояли в 
родстве, а в период беременности не было влияний терато-
генов. Три других сибса были здоровы. Юноша имел рост 
150 см, окружность головы 53 см. Выраженность недораз-
вития нижней челюсти была крайняя – создавалось впе-
чатление ее отсутствия. Язык был уменьшен в размерах 
и мало подвижен. Порок развития верхних конечностей 
включал в себя синбрахидактилию 1–3-го пальцев справа 
и отсутствие кисти на уровне запястья слева. Слева отсут-
ствовала голень на уровне коленного сустава. На правой 
стопе было три пальца. Chandra Sekhar H.K. и соавт. [16] 
описали и опубликовали фотографии двух пациентов с 
выраженной микрогнатией. Один из них – мальчик, ко-
торый умер в неонатальном периоде. На вскрытии были 
обнаружены структурные аномалии среднего уха. Второй 
случай – 14-летний мальчик с двухсторонней кондуктив-
ной тугоухостью и отсутствием больших пальцев рук. 

De Smet, L. и Schollen W. [17] описали двух новорож-
денных с тяжелыми пороками конечностей и гипоглосси-
ей с микро- и ретрогнатией. У одного из них отсутство-
вали голени на уровне коленных суставов и предплечия 
на уровне локтевых суставов. Второй ребенок имел менее 
тяжелые пороки конечностей. Camera и соавт. [18] наблю-
дали мальчика с синдромом гипоглосии-гиподактилии и 
фаланго-эпифизарной дисплазией. Dogan D.G. и соавт. [7] 

Высокое 
арковидное 
нёбо

Гипоглоссия

Гипертрофия дна 
полости рта

Расположение 
кончика нормального 

языка

Рис. 4. Схематическое отображение гипоглоссии.

Т а б л и ц а  1 
Классификация синдрома гипогенезии оромандибулярной области и конечностей (Hall).

Тип I Тип II Тип III Тип IV Тип V

A Гипоглоссия A Гипоглоссия-гиподактилия A Языко-нёбный анкилоз A Внутриротовые перетяжки и сра-
щения

A Синдром Ханхарт

B Аглоссия B Гипоглоссия-гипомелия B С гипоглоссией B С гипоглоссией B Синдром Чарли М

С Гипоглоссия-гиподактиломелия С С гипоглоссией-гиподактилией С С гипоглоссией-гиподактилией С Синдром  
Пьерра-Робена

D С гипоглоссией-гипомелией D С гипоглоссией-гипомелией D Синдром Мёбиус

E С гипоглоссией-гиподактиломелией E С гипоглоссией-гиподактиломелией E Синдром 
амниотических 
перетяжек
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описали новорожденного с синдромом Ханхарта от не-
родственого брака здоровых родителей. У него был ма-
ленький язык, микрогнатия, отсутствовали кисти и стопы. 
Рентгенологически отсутствовали кости запястья и пя-
стья, мезомелия левой большеберцовой кости, отсутствие 
большеберцовой кости справа, рудиментарные плюсне-
вые кости справа. Пациент умер от пневмонии в возрасте 
девяти мес. Preis S. и соавт. [14] наблюдали трехлетнюю 
девочку с гипоглоссией, адонтией, эпидермоидом правого 
глаза, недостаточностью 6- и 7-й пары черепно-мозговых 
нервов, гиподактилией слева и дефектом межжелудочко-
вой перегородки. Higashi K. и соавт. [18] описали девочку 
с аглоссией и персистенцией передней щечно-глоточной 
мембраны. Кроме того, у нее была атрезия пищевода, ги-
поплазированный надгортанник, птоз верхнего века сле-
ва, кондуктивная тугоухость, не характерные для данного 
синдрома. Mandai H. [20] и соавт. описали двухдневного 
ребенка, у которого аглоссия была диагностирована при 
трудностях интубации по поводу атрезии двенадцати-
перстной кишки. Кроме того, аглоссия сочеталась с рас-
щелиной нёба и микрогнатией, создавшие трудности при 
проведении анестезии и мероприятий по предотвращению 
аспирации в послеоперационном периоде. Kantapura P. и 
соавт. [21] описали тайскую девочку с умеренной задерж-
кой психического развития, гипотиреоидизмом, микро-
цефалией, микросомией, уплощением верхнечелюстной 
арки, врожденным отсутствием зубов на нижней челюсти, 
персистенцией щечно-глоточной мембраны, аглоссией и 
микрогнатией. 

Изолированная или с минимальными сопутствующи-
ми патологиями аглоссия / гипоглоссия описана лишь в 
единичных случаях. Amor D.J. и соавт. [22] описали ново-
рожденную девочку с гипоглоссией, микрогнатией и situs 
inversus, а Shokeir M.H. [23] в своем наблюдении описы-
вал у пациента, помимо гипоглосии, только наличие эпи-
кантальной складки. Таким образом, все многообразие 
сочетания пороков развития с аглоссией / гипоглоссией 
сведены нами в табл. 2.

У наблюдаемых нами пациентов, девочки Т. и маль-
чика С., была обнаружена задержка речевого развития с 
невозможностью произносить чисто язычные звуки. От-
сутствие нарушения питания и глотания отражает адап-
тивные резервы, но не в отношении формирования речи, 
о чем пишут также и другие авторы [9, 17, 24]. Khalil K.C. 
и соавт. [24] описали случай 30-летнего пациента с аглос-
сией. У него была гипоплазия нижней и верхней челюсти, 
тем не менее, пациент был способен управлять функци-
ями рта, но с небольшими трудностями. Таким образом, 
дефицит мышечной активности и длительное сохранение 
изолированной гипоглосии приводило к дизокклюзии и 
задержке развития зубочелюстного аппарата. Как след-
ствие, речевое развитие и глотание у наблюдаемых нами 
детей были ниже среднего уровня. По этой причине край-
не важно налаживание естественного вскармливания, так 
как бульбарные расстройства при данной патологии не 
описаны, а формирование пищевого комка в ротовой по-
лости крайне важно для нормального пищеварения. Стоит 
отметить, у мальчика функциональные расстройства бы-
ли минимально выражены. Сохранение нормальной вку-
совой чувствительности, по-видимому, возможно вслед-
ствие наличия вкусовых сосочков на дне ротовой полости 
и мышечном валике языка. 

Стоит отметить, что такие пациенты не нуждаются в 
реконструкции языка, так как питание, глотание и вку-
совая чувствительность, как правило, интактны, а речь 
не улучшается после реконструкции. Единственным по-
казанием к проведению реконструктивных операций 
или ортодонтическому лечению является малокклюзия.  
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Хороший и стойкий результат ортодонтического лечения, 
проводимый в течение 2 лет 9 мес у пациента в возрасте 
15 лет и сохраняющийся в течение 9 лет наблюдения опи-
сал Goto S. [25]. На заре развития аппаратов для компрес-
сионо-дистракционного остеогенеза нижней челюсти 
Kollar E.M. [26] описал опыт удлинения нижней челюсти 
у ребенка с синдромом Ханхарта, однако отдаленные ре-
зультаты представлены не были. Однако многие авторы 
сходятся во мнении, что ведение таких пациентов должно 
проводиться мультидисциплинарной командой для ран-
ней реабилитации, ортодонтической коррекции и форми-
рования оральных навыков [27].
Заключение

Аглоссия / гипоглоссия – крайне редкое состояние, 
патогенез которого можно объяснить нарушением роста 
латерального язычного валика и язычного бугорка на 4-й 
неделе гестации, этиология которого до сих пор остается 
дискутабельной. В настоящий момент нет единого мне-
ния о тактике ведения таких пациентов в силу малого 
количества наблюдений. В большинстве случаев тактика 
выжидательная до момента возможности проведения ор-
тогнатического этапа лечения, если не развиваются жиз-
неугрожающие состояния (нарушения питания или дыха-
ния), однако указаний в литературе на подобные случаи 
не встречались. 
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К ст.  А. Ю. Кугушева и соавт.

Рис. 3. Внешний вид ребенка С.

К ст.  В. Б. Кацупеева и соавт.

Рис. 2. Резецирован изолированный фрагмент тонкой кишки  
с энтерокистомой (а): б – дистальный зажим, наложенный  
на брыжейку кишки с энтерокистомой; в – проксимальный  
зажим, наложенный на брыжейку кишки с энтерокистомой.

Рис. 1. Внешний вид ребенка Т. Рис. 1. Внешний вид ребёнка Л. с омфалоцеле.
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