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Роды 2, преждевременные в 33(+1) нед. 
беременности, дихориальной диамниотической
двойней, в головном предлежании, 
самостоятельные. Раннее гипотоническое 
кровотечение. Длительность безводного 
промежутка 19 ч 30 мин. 1 период родов – 4ч 15 
мин, 2 периода – 15 мин. Околоплодные воды 
светлые, в умеренном количестве. Плацента без 
особенностей. Оценка по шкале Апгар 6-7 баллов 
(умеренная асфиксия). 
Масса тела при рождении 1950г, длина тела 43 см, 
ОГ 30 см, ОГК 29 см.
Через 10 минут после рождения ребенок в 
условиях транспортного кювеза на 
самостоятельном дыхании с дополнительной 
подачей увлажненного кислорода через маску 
переведен в ОРиИТНД.

Синдром Штурге-Вебера (энцефалотригеминальный
ангиоматоз) представляет собой редкое врожденное 
нейрокожное заболевание (факоматоз), 
характеризующееся прогрессирующим поражением 
кожи, глаз, центральной нервной системы и, в ряде 
случаев, внутренних органов. Распространенность 
патологии составляет 1 случай на 20 000-50 000 детей 
без четкой половой предрасположенности. 
Симптомокомплекс синдрома включает триаду 
Краббе: 1-пламенеющие невусы по ходу ветвей 
тройничного нерва, 2-внутричерепные 
обызвествления, 3-симптоматическую фокальную 
эпилепсию.
Цель исследования: изучить особенности течения и 
клинические проявления синдрома Штурге-Вебера.
Этиология: в 90% случаев заболевание связано с 
соматическими мутациями гена GNAQ на хромосоме 
9q21.

Материалы и методы: Проведен ретроспективный анализ 
истории болезни пациента, находившегося под 
наблюдением в отделении патологии новорожденных и 
недоношенных детей ОГБУЗ «Клиническая больница №1» 
«Перинатальный центр» (г. Смоленск). В исследовании 
использованы данные клинического осмотра, 
инструментальных (нейросонография, Эхо-КГ) и 
лабораторных методов обследования.
Результаты: Пациент Б., мужского пола, первый ребенок 
из двойни, с гестационным возрастом при рождении 33 
недели с клиническим диагнозом: Синдром Штурге-
Вебера. Гипоксически-ишемическое поражение ЦНС 1 
степени, синдром угтнетения, восстановительный период. 
Лагофтальм правого глаза. Птоз верхнего века левого 
глаза. МААС (ООО, гемодинамически незначимый 
открытый артериальный проток). Анемия недоношенного. 
Перинатальный контакт по НСV.

Актуальность
Ребенок от матери с отягощенным соматическим 
(хронический вирусный гепатит С; хроническая 
никотиновая интоксикация; хронический пиелонефрит, 
ремиссия; жировой гепатоз; хронический бронхит 
курильщика; хроническая артериальная гипертензия) и 
акушерско-гинекологическим (1 самопроизвольный 
выкидыш; 4 медицинских аборта) анамнезом.
Беременность 7 протекала на фоне: 7 нед. – вагинит 
(санирована), в 12 нед. – ОРВИ (с повышением 
температуры до 38,5 С), в 13-14 нед. угроза прерывания 
(стационарное лечение), в 26 нед. – анемия легкой 
степени, в 28 нед. - ОРВИ (с повышением температуры до 
38,0 С), в 30 нед. – преэклампсия умеренная 
(стационарное лечение). Проводилась профилактика РДС 
плодов дексаметазоном.

Анамнез

При поступлении состояние ребенка расценивалось как  
тяжелое, за счет дыхательных расстройств, 
неврологической симптоматики на фоне недоношенности, 
перенесённой умеренной асфиксии при рождении, 
порока развития правой половины лица (обширный 
пламенеющий невус, аплазия мышц лица).
На 3и сутки ребенок переведен в ОПННД для дальнейшего 
обследования и лечения. Состояние ребенка оставалось 
тяжелым с положительной динамикой за счет 
уменьшения выраженности дыхательных расстройств, 
неврологической симптоматики. Ребенок находился на 
зондовом питании (20 мл),  с хорошей усваемостью. 
Объективно: мышечный тонус дистоничен, рефлексы 
новорожденного вызывались, но были ослаблены. 
Аускультативно в легких выслушивалось ослабленное 
дыхание без хрипов. Тоны сердца приглушены, 
ритмичные, с наличием мягкого систолического шума. 

На 9-е сутки проведено повторное неврологическое 
исследование, нейросонография - данных за ВЖК нет, 
эхокардиография выявила малые аномалии развития 
сердца: открытое овальное окно, гемодинамически
незначимый ОАП. В качестве метаболической терапии 
назначен элькар. На 10-е сутки после офтальмологического 
обследования (лагофтальм правого глаза, птоз верхнего 
века левого глаза, незрелое глазное дно обоих глаз) 
назначена соответствующая местная терапия: бактавит, 
корнегель. На 16-е сутки, учитывая отсутствие 
кислородозависимости, дополнительная подача 
увлажненного кислорода через маску отменена. На 30-е 
сутки ребенок переведен на кормление через соску в 
объеме по 70 мл, хорошо усваивал, в весе прибавлял. 

На 36-е сутки в общем анализе крови выявлена анемия, что потребовало 
назначение комплексной антианемической терапии, на фоне которой отмечалась 
положительная динамика: спустя 2 недели показатели крови нормализовались. 
На 38-е сутки выполнено МРТ головного мозга (МР-признаки незрелого вещества 
головного мозга, а также зоны неоднородности вещества головного мозга в 
теменной области левого полушария, височных областях с обеих сторон). На 45-е 
сутки выполнено КТ костей черепа (дефект скуловой кости и верхней челюсти 
справа). На 48-е сутки жизни ребенок повторно консультирован генетиком 
(синдром Штурге-Вебера). 
При выписке на 50е сутки жизни: состояние ребенка удовлетворительное. Вес 
3200г, длина тела 49 см, ОГ 34, ОГК 33. Кормился через соску по 90 мл, не 
срыгивал, в весе прибавлял. Внутренние органы без особенностей. В 
удовлетворительном состоянии выписан под наблюдение в поликлинику по месту 
жительства.

Представленный клинический случай у недоношенного новорожденного демонстрирует как 
классические черты, так и особенности, осложняющие раннюю диагностику. В неонатальном 
периоде у пациента Б. был верифицирован лишь один компонент классической триады Краббе
— односторонний пламенеющий невус в зоне иннервации I и II ветвей тройничного нерва. Это 
полностью соответствует литературным данным , согласно которым кожный симптом является 
врожденным и часто единственным маркером синдрома Штурге—Вебера на первом году 
жизни. Неврологическая симптоматика (синдром угнетения ЦНС) в данном случае была 
неспецифичной и могла быть обусловлена как собственно церебральной ангиомой, так и 
сопутствующим гипоксически-ишемическим поражением ЦНС на фоне недоношенности и 
асфиксии. Офтальмологические находки (лагофтальм, птоз) требуют динамического контроля 
для исключения или подтверждения второго компонента триады — глаукомы или 
хориоидальной гемангиомы, которые часто развиваются позднее .Таким образом, течение 
синдрома у данного пациента на момент описания можно охарактеризовать как неполную, 
формирующуюся форму с доминированием кожного фенотипа.

Заключение


