
Отоцефалия (ОЦ) («ухо–голова») – это крайне ред-

кая летальная аномалия, истинная частота которой 

до сих пор остается неизвестной. ОЦ характеризует-

ся выраженной гипоплазией или полным отсутствием 

нижней челюсти, сближением височных костей, что 

приводит к резкому смещению ушных раковин и их 

горизонтальному расположению. Степень анатомичес-

ких нарушений при этой патологии варьирует от грубых 

изменений (расположение ушных раковин вплотную к 

средней линии лица – синотия, агнотия и отсутствие 

рта) до сравнительно незначительных пороков (низкое 

расположение ушных раковин, микрогения). В связи 

с крайне редким выявлением этого порока его описа-

ние представляет большой интерес для специалистов 

пренатальной диагностики, патологоанатомов, а также 

врачей клинических специальностей.

К настоящему времени во всех специальных изда-

ниях описано менее 100 наблюдений этого порока, хотя 

первый случай был зарегистрирован Kerckring еще в 

1717 г. По мнению A. Stevenson и соавт., ОЦ встречает-

ся не чаще 1 случая на 70 000 новорожденных. 

ОЦ возникает в результате дефекта развития первой 

глоточной дуги, который в свою очередь может быть 

следствием аномальной миграции нервных клеток или 

дефицитом мезодермы вокруг мандибулярного бугорка. 

Впервые о пренатальной диагностике ОЦ в 30 нед 

беременности сообщили D. Carles и соавт. в 1987 г. 

Следует отметить, что в большинстве описанных кли-

нических наблюдений диагноз ОЦ был установлен толь-

ко во второй половине беременности, хотя сочетан-

ные пороки развития (например, голопрозэнцефалия) 

в некоторых случаях были выявлены авторами уже в 

конце I триместра или во II триместре. 

Пренатальная ультразвуковая диагностика ОЦ 

основана на отсутствии нижней челюсти, что может 

быть установлено при исследовании лица плода в попе-

речной и сагиттальной плоскостях сканирования. 

Анализ описанных случаев ОЦ показывает, что 

в подавляющем большинстве наблюдений этот порок 

сочетается с другими аномалиями развития: микроглос-

сией, голопрозэнцефалией, циклопией и situs inversus 

и др. Выделяют также синдром агнатии–голопрозэн-
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Отоцефалия – редкий порок развития, описанный в отечественной литературе только при ультра-
звуковой диагностике во время беременности. Предлагаемое авторами описание этого порока отно-
сится к постнатальной диагностике. Приведены обзор литературы по теме, подробное описание, 
патологоанатомический диагноз.
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Otocephaly is rare kind of congenital malformation, described in Russian literature only as a case diag-
nosed by US during pregnancy. Present description is a case of postnatal diagnosis. Authors present 
literature review, detailed description of clinical case and pathologic diagnosis. 
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