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Аннотация
Обоснование. Синдром Киндлера — редкое аутосомно-рецессивное заболевание, одна из 
форм врождённого буллёзного эпидермолиза. Клинически заболевание проявляется образо-
ванием пузырей на коже и слизистых оболочках с последующим рубцеванием, а также разви-
тием сужений пищевода, уретры, влагалища и мочеточников. В представленном случае первой 
в России симультанной операции в условиях общей комбинированной анестезии у пациентки  
с синдромом Киндлера оценены критерии трудных дыхательных путей, особое внимание уделено 
методике выполнения эндотрахеальной интубации трахеи, мониторингу витальных функций ор-
ганизма, соблюдению принципа мультимодальной анальгезии. В связи с высоким риском после
операционной тошноты и рвоты обоснована необходимость усиления антиэметического эффекта. 
Описание клинического случая. Основными показаниями к выполнению операции у пациентки 
в возрасте 49 лет с врождённым буллёзным эпидермолизом (синдром Киндлера) явились жалобы 
на выраженное затруднение и боль при глотании, снижение аппетита, наличие дисфагии на фоне 
неравномерного циркулярного сужения пищевода, болезненность при движении глаз, отсутствие 
носового дыхания на фоне атрезии преддверия носа. Основными задачами оперативного лечения 
были устранение инвалидизирующих осложнений и улучшение качества жизни пациентки. Много
этапность в лечении была признана нецелесообразной ввиду необходимости выполнения трёх ане-
стезиологических пособий с высоким риском дополнительных повреждений ротоглотки и верхних 
дыхательных путей при интубации трахеи, в связи с чем принято решение о симультанном опера-
тивном лечении осложнений основного заболевания. Длительность операции составила 195 минут, 
анестезии — 210 минут. Выполнено устранение выворота век, рассечение симблефарона, иссече-
ние атрезии преддверия носа и эндоскопическая дилатация стриктуры пищевода. Послеоперацион-
ный период протекал благоприятно, отмечено восстановление функции носового дыхания, органов 
зрения и устранение дисфагии. При обследовании через 11 месяцев после операции признаков ре-
цидива устранённых осложнений основного заболевания не выявлено. Заключение. Повышение 
безопасности и профилактика ятрогенных осложнений во время проведения анестезии у пациен-
тов с буллёзным эпидермолизом является важнейшей задачей. Развитие современных медицин-
ских технологий с использованием микрохирургических и эндоскопических методик, персонализи-
рованного подхода в выборе анестезиологического пособия позволяют более широко использо-
вать симультанные операции в лечении осложнений у пациентов с синдромом Киндлера. 

Ключевые слова: синдром Киндлера; буллёзный эпидермолиз; трудные дыхательные пути; общая 
анестезия; дилатация стриктур; эндоскопическая баллонная дилатация.
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Обоснование

Синдром Киндлера  — один из четырёх типов 

врождённого буллёзного эпидермолиза, относя-

щийся к очень редкому аутосомно-рецессивному 

генодерматозу. На сегодняшний день во всём мире 

зарегистрировано около 400 случаев заболева-

ния  [1]. Среди основных клинических проявлений 

этого заболевания — образование пузырей на коже 

и слизистых оболочках с момента рождения при 

минимальной травме, генерализованная прогрес-

сирующая пойкилодермия, фоточувствительность, 

псевдосиндактилия, сужение пищевода, уретры, 
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Abstract
BACKGROUND: Kindler syndrome is a rare autosomal recessive disease, one of the forms of congenital 
epidermolysis bullosa. Clinically, the disease manifests by the development of bubbles on the skin and mucosal 
membranes with further cicatrization, as well as by the development of narrowing in the esophagus, the 
urethra, the vagina and the urinary ducts. In the presented clinical case of the first ever in Russia conducted 
simultaneous surgery in the settings of general combined anesthesia in a patient with Kindler syndrome, 
evaluation was carried out for the criteria of difficult airways, special attention was paid to the method of 
conducting the endotracheal intubation, to monitoring the vital functions of the organism and to following 
the multimodal analgesia principle. Due to the high risk of post-operative nausea and vomiting, a necessity 
was justified for increasing the antiemetic effect. CLINICAL CASE DESCRIPTION: The main indications 
to conducting the surgery in a female patient aged 49 years with congenital epidermolysis bullosa (Kindler 
syndrome) were the complaints of significant difficulties and pain upon swallowing, decreased appetite, 
presence of dysphagia with a background of inhomogeneous circular narrowing of the esophagus, pain 
when moving the eyes and the absence of nasal breathing with a background of nasal vestibule atresia. 
The main tasks of surgical treatment were the elimination of incapacitating complications and improving the 
quality of life for the patient. The multiplicity of stages in the treatment process was deemed impractical due 
to the necessity of conducting three anesthetic support procedures with high risk of additional damaging 
the oropharynx and upper airways during tracheal intubation, due to which, a decision was drawn up on 
arranging a simultaneous surgical treatment of complications of the main disease. The duration of surgery 
was 195 minutes, while the anesthesia lasted for 210 minutes. The performed procedures included the 
elimination of eyelid eversion, the dissection of symblepharon, the excision of the nasal vestibule atresia 
and the endoscopic dilation of esophageal stricture. The postoperative period was uncompromised with 
reported restoring the functioning of nasal breathing, of the visual organs and with the elimination of 
dysphagia. Upon the examination conducted 11 months after surgery, there were no signs of recurrence 
of the eliminated complications of the main disease. CONCLUSION: Increasing the safety and preventing 
the iatrogenic complications during the course of anesthesia in patients with epidermolysis bullosa is the 
most important task. The development of modern medical technologies with using the microsurgical and 
the endoscopic methods along with the personalized approach in selecting the anesthetic support allow 
for wider usage of simultaneous surgeries in the treatment of complications in Kindler syndrome patients. 

Keywords: Kindler syndrome; epidermolysis bullosa; difficult airways; general anesthesia; stricture 
dilation; endoscopic balloon dilation.
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влагалища и мочеточников, колит, эзофагит [2].  

Часто отмечаются дистрофия ногтевых пластин, 

эктропион нижних век, кератодермия, псевдоанги-

ум, нарушение потоотделения (ангидроз или гипо

гидроз), лейкокератоз губ, язвы слизистой оболоч-

ки щёк, твёрдого и мягкого нёба [3]. 

Наличие буллёзного эпидермолиза относит 

пациентов к категории лиц с прогнозируемыми 

трудными дыхательными путями, что обусловли-

вает большое число специфических особенностей 

как при подготовке и проведении операции, так 

и в постоперационном ведении. Среди основных 
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проблем операционного периода следует отметить 

трудности с вентиляцией лицевой маской, прямой 

ларингоскопией и интубацией.

До настоящего момента в России и мире не 

представлено случаев анестезиологического обес-

печения симультанных операций у взрослых па-

циентов с синдромом Киндлера. В нашей статье 

продемонстрирован первый опыт симультанной 

операции у пациентки с врождённым буллёзным 

эпидермолизом (синдром Киндлера) с акцентом 

на особенностях проведения комбинированной 

общей анестезии.

Описание случая
О пациенте
Пациентка В., 49 лет, госпитализирована в ожо-

говое отделение с пластической хирургией ФГБУ 

«Всероссийский центр экстренной и радиационной 

медицины имени А.М.  Никифорова» Министерст-

ва Российской Федерации по делам гражданской 

обороны, чрезвычайным ситуациям и ликвидации 

последствий стихийных бедствий.

Антропометрические данные: длина тела 156 см, 

масса тела 47 см, индекс массы тела 19,31 кг/м2. 

Анамнез заболевания. Больна с рождения. Ро-

дилась в многодетной семье, от десятой беремен-

ности. Спустя 12 месяцев после рождения на коже 

стали появляться пузыри, как спонтанно, так и от 

незначительных травм. С 5 лет отмечала сращение 

пальцев кистей. С 10 лет помимо головокружений, 

сердцебиения и повышенного потоотделения на 

открытом солнце отмечала постепенное усугуб

ление микростомии. По данным гистологического 

и генетического исследования подтверждён син-

дром Киндлера. Патологическая подвижность зу-

бов, отмечаемая с 16 лет, привела к последующему 

их безболезненному выпадению до полной аден-

тии (протез носить не может из-за травматизации 

слизистой оболочки полости рта). В 27 лет — эпи-

зод дисфагии IV степени на фоне инородного тела 

пищевода: выполнены медиастинотомия, удале-

ние инородного тела пищевода с дренированием. 

По поводу синдактилии кистей прооперирована 

в 6-летнем возрасте, затем в 17 и 20 лет с пере-

садкой расщеплённых трансплантатов. В возрасте 

35  лет при обследовании выявлен гидронефроз 

правой почки, в 2021 году выполнено стентиро-

вание правого мочеточника. С 40 лет отмечала 

затруднение носового дыхания и дискомфорт 

в лобной области из-за сужения носовых ходов. 

В 2020  году выполнено разделение синехий и ис-

сечение стриктур левого носового хода. В настоя-

щий момент пользуется силиконовым расширите-

лем для предотвращения рецидива. В сравнении 

с госпитализацией 2021 года значительно ухудши-

лось состояние глаз вследствие прогрессирования 

конъюнктивальных сращений. 

Основным показанием к выполнению опера-

ции явились жалобы пациентки на выраженное 

затруднение и боль при глотании, усиливающиеся 

в утренние часы (в связи с чем возможен приём 

только жидкой пищи); снижение аппетита; наличие 

дисфагии III–IV степени по шкале Bown на фоне 

неравномерного циркулярного сужения пищевода 

на уровне тел C7–Th1 позвонков протяжённостью 

до 8,6 мм и максимальным сужением просвета до 

1,6  мм по данным рентгеноскопии пищевода; жа-

лобы на болезненность при движении глаз, сле-

зотечение и покраснение глаз на фоне эктропио-

на, субтотального симблефарона нижнего свода, 

псевдоптеригиума обоих глаз; отсутствие носового 

дыхания справа на фоне полной атрезии преддве-

рия носа справа и частичной атрезии преддверия 

носа слева.

Результаты физикального исследования
Физический статус пациентки соответствовал 

II–III классу по шкале Американского общества ане-

стезиологов (American Society of Anesthesiologists, 

ASA). Хирургическое вмешательство по объёму 

и характеру расценено как операция умеренной 

степени травматичности. Предоперационная оцен-

ка состояния верхних дыхательных путей выявила 

факторы риска трудной масочной вентиляции по 

шкале MMMMASK (Mask seal  — прижатие лице-

вой маски из-за отсутствия зубов; Mallampati  — 

класс  IV), трудной установки надгортанного воз-

духовода по шкале RODS (R  — ограниченное 

открывание рта) и трудной прямой ларингоскопии. 

Выявлены также критерии трудных дыхательных 

путей: открывание рта 2,9 см (микростомия) (рис. 1), 

крупный язык, полная адентия, тироментальное 

расстояние 6  см, стерноментальное расстоя-

ние 9  см, хиломентальное расстояние 4,5  см, тест 

Mallampati  IV (рис.  2), наличие хронических эрозий 

ротовой полости (рис. 3). 

Предварительный диагноз
Врождённый буллёзный эпидермолиз, синдром 

Киндлера. Полная адентия. Микростомия. Хрони-

ческая эрозия твёрдого нёба. Дисфагия III–IV сте-

пени. Стеноз пищевода. Белково-энергетическая 
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недостаточность средней степени тяжести. Хро-

ническая железодефицитная анемия лёгкой сте-

пени тяжести. Аутоиммунный тиреоидит, узловой 

нетоксический зоб, субклинический гипотиреоз. 

Гипертоническая болезнь II  стадии. Артериальная 

гипертензия I  степени. Лёгкая эксцентрическая  

гипертрофия левого желудочка. Гидронефроз пра-

вой почки, хронический пиелонефрит.

Лечение
Основными задачами оперативного лечения 

явились устранение инвалидизирующих осложне-

ний и улучшение качества жизни пациентки. 

При планировании операции многоэтапность 

в лечении была признана нецелесообразной ввиду 

необходимости выполнения трёх анестезиологиче-

ских пособий с высоким риском дополнительных 

повреждений ротоглотки и верхних дыхательных 

путей при интубации трахеи. Традиционные шка-

лы оценки риска трудной интубации Эль-Ганзури 

(El-Ganzouri Risk Index), LEMON, Arne, МОСКВА-TD 

также были неприменимы в связи с невозмож

ностью измерения расстояния между резцами (пол-

ная адентия) как одного из важных признаков прог

нозирования трудной интубации. Таким образом, 

пациентке предложено симультанное оперативное 

лечение осложнений основного заболевания.
На первом этапе использована микрохи

рургическая техника рассечения симблефаро-

на с устранением псевдоптеригиума; выполнено 

наложение амниотического покрытия; наружная 

кантотомия на левом и правом глазу; устранение 

выворота нижнего века с пересадкой свободного 

кожного лоскута на левом и правом глазу; на вто-

ром этапе  — рассечение синехий полости носа 

слева и справа, расширение клапана носа слева 

с установкой ринологической шины с воздухово-

дом; на третьем этапе  — эндоскопическая бал-

лонная дилатация рубцовой стриктуры верхней 

трети пищевода под интраоперационным рентге-

новским контролем. 

В связи с особенностями основного заболева-

ния выполнение стандартного алгоритма обеспе-

чения проходимости верхних дыхательных путей 

было затруднено. Анестезиологическое пособие 

проводили на основе общей комбинированной ане-

стезии с интубацией трахеи и искусственной венти-

ляцией лёгких. В качестве временного сосудистого 

доступа использовали периферический венозный 

катетер 18G, фиксированный к коже неадгезивным 

пластырем на мягкой силиконовой основе Mepitac 

(Швеция). В качестве премедикации вводили дек-

саметазон в дозе 4  мг (из расчёта 0,1  мг/кг), ме-

токлопрамид 10 мг (из расчёта 0,25 мг/кг). Преок-

сигенацию с фракцией кислорода во вдыхаемой 

газовой смеси (FiO2) 100% проводили в течение 

3  минут. Индукцию анестезии осуществляли по-

следовательным внутривенным введением пропо-

фола в дозе 100 мг (2–2,5 мг/кг), фентанила 0,2 мг 

(3–3,5 мкг/кг) и рокурония бромида 20 мг (0,6 мг/кг).  

Поддержание анестезии обеспечивали ингаляцией 

севофлурана (минимальная альвеолярная концен-

трация 0,8–1,0%) и болюсным введением фентани-

ла (1 мкг) по потребности на травматичных этапах 

оперативного лечения. Фракция кислорода в ды-

хательной смеси составляла 50% с потоком газо-

наркотической смеси 1  л/мин. Для минимизации 

травмы слизистых оболочек при выполнении инту-

Рис.  1. Рубцовое сужение рта 
с формированием микростомии.

Рис. 2. IV класс строения ротоглот-
ки по S.R. Mallampati.

Рис.  3. Хроническая эрозия твёр-
дого нёба.
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бации трахеи использовали гель с лидокаином на 

водной основе Катеджель (Австрия). 

В эндотрахеальной трубке поддерживалось 

оптимальное давление с целью профилактики по-

вреждения трахеи манжетой устройства. Для ин-

тубации использована эндотрахеальная трубка 

из мягкого поливинилхлорида типа Айвори с ман-

жетой №  6,5. Давление в манжете поддерживали 

с помощью манометрии на минимально допус

тимом для герметизации уровне 20  см вод.ст.  

и контролем каждые 15 минут в течение всей опе-

рации. При необходимости проводили коррекцию 

давления в манжете. 

Интубацию трахеи выполняли методом видеола-

рингоскопии с помощью ларингоскопа C-MAC (Karl 

Storz, Германия) с использованием клинка D-BLADE. 

Ларингоскопическая картина по шкале Fremantle со-

ответствовала классу IIа в системе классификации 

Кормака–Лихейна (Cormack–Lehane). Для интубации 

применяли модифицированную технику с исполь-

зованием бужа. Фиксацию эндотрахеальной трубки 

осуществляли бинтом, защищая кожные покровы 

повязкой на силиконовой основе Mepilex (Швеция) 

(рис.  4). Искусственную вентиляцию лёгких прово-

дили наркозно-дыхательным аппаратом Mindray 

WATO EX-35 (Китай) в режиме вентиляции с контр-

олем по давлению (pressure control ventilation, PCV). 

Мониторинг витальных функций включал пульс

оксиметрию, капнометрию, электрокардиографию 

(ЭКГ), неинвазивное измерение артериального дав-

ления, термометрию. Параметры гемодинамики  

(артериальное давление неинвазивное, частота сер-

дечных сокращений, ЭКГ) оценивали на всех этапах 

оперативного вмешательства, а также через 2 часа 

после операции в палате отделения. Данные пока-

затели имели стабильные значения на всех этапах. 

С целью предупреждения повреждений кожных по-

кровов при фиксации электродов ЭКГ и перифери-

ческого венозного катетера использовали пластырь 

на мягкой силиконовой основе (Mepitac, Швеция) 

(рис. 5). Под манжету неинвазивного измерения ар-

териального давления подкладывали бинт из синте-

тической ваты Rolta-soft (Германия). Для предупреж

дения повреждений кожи под все места костных 

выступов на период оперативного вмешательства 

подкладывали гелевые подушки. 

Длительность оперативного вмешательства  

составила 195 минут, анестезии  — 210 минут.  

С целью соблюдения мультимодального принци-

па послеоперационного обезболивания за 30 ми-

нут до окончания операции внутривенно вводили 

30 мг раствора кеторола и 1000 мг парацетамола. 

Для усиления антиэметического эффекта декса-

метазона и метоклопрамида (контроль тошноты 

и рвоты) дополнительно к концу операции вводили 

ондансетрон в дозе 4  мг (риск послеоперацион-

ной тошноты и рвоты у пациентки по шкале Apfel 

3  балла, или 60%). Экстубацию проводили после 

полного восстановления сознания и нервно-мы-

шечной проводимости. Через 2 часа в палате про-

фильного отделения проводили дополнительную 

оценку послеоперационной тошноты с уточнением 

субъективной оценки пациента на чувство инород-

ного тела, кашель, затруднение при дыхании после 

удаления эндотрахеальной трубки.

Исход и результаты последующего 

наблюдения

Послеоперационный период протекал благо-

приятно, без осложнений. Жалоб на состояние 

верхних дыхательных путей и ротоглотки после 

экстубации пациентка не отмечала. Эпизодов  

послеоперационной тошноты и рвоты в раннем 

Рис. 4. Способ защиты кожи при фиксации эндотрахе-
альной трубки с использованием неадгезивных сили-
коновых повязок.

Рис. 5. Способ фиксации электродов для мониторинга 
электрокардиограммы силиконовым пластырем после 
удаления адгезивной части.
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послеоперационном периоде не зарегистриро-

вано. Пациентка отметила значительное улучше-

ние смыкания век на фоне полного приживления 

трансплантатов на нижних веках. 

Восстановление функции носового дыхания, 

органов зрения и устранение дисфагии методом 

эндоскопической баллонной дилатации позволило 

выписать пациентку на 8-е сутки после операции 

в удовлетворительном состоянии на амбулаторное 

лечение. 

Спустя 11 месяцев после операции при повтор-

ном осмотре и обследовании признаков рецидива 

устранённых осложнений основного заболевания 

у пациентки не выявлено.

Обсуждение
Наиболее частыми внекожными проявлениями 

синдрома Киндлера являются поражения желу-

дочно-кишечного тракта, мочеполовой системы 

и органов зрения. В отечественной и зарубежной 

научной литературе недостаточно данных по выбо-

ру способа анестезии и периоперационного веде-

ния этой категории пациентов. Кроме того, данных 

по проведению симультанных операций в условиях 

общей анестезии у пациентов с синдромом Кинд

лера в доступных литературных источниках нами 

не найдено. В настоящее время накоплен опре-

делённый опыт по выбору анестезии при оператив-

ном лечении пациентов с другими типами буллёз-

ного эпидермолиза, который, как правило, зависит 

от тяжести течения основного заболевания, а так-

же от объёма и длительности оперативного вме-

шательства. По данным литературы, у пациентов 

с буллёзным эпидермолизом могут безопасно 

применяться общая анестезия, нейроаксиальные 

и регионарные виды обезболивания [4]. В период 

подготовки пациента к операции, как и на этапе за-

вершения, важно отметить необходимость сохра-

нения способности пациента к самостоятельному 

перемещению на операционный стол, в связи с чем 

премедикация у взрослых пациентов, как правило, 

не проводится [5].

По данным S.L. Solanki соавт. [5], общая анесте-

зия — метод выбора у пациентов с синдромом Кинд

лера. Вместе с тем считаем важным отметить, что 

данный вид анестезии у таких пациентов сопряжён 

с травматичными манипуляциями (прямая ларинго-

скопия, видеоларингоскопия, масочная вентиляция) 

и рисками образования крупных пузырей в гор-

танной части глотки при использовании устройств 

для обеспечения проходимости дыхательных путей 

(воздуховоды, эндотрахеальные трубки). По мне-

нию B.Z. Mello соавт. [6], при использовании лубри-

кантов с обильным смазыванием клинка ларинго-

скопа и эндотрахеальной трубки риск образования 

пузырей существенно снижается. 

Учитывая, что пациенты с синдромом Кинд

лера относятся к категории пациентов с труд-

ными дыхательными путями, проведение ком-

бинированной общей анестезии с интубацией 

трахеи является весьма сложной задачей даже 

для опытных врачей анестезиологов-реанимато-

логов, в том числе по причине возможной необхо-

димости экстренного применения хирургических 

методов восстановления проходимости верхних 

дыхательных путей (трахеостомия, крикотиро-

томия) при образовании пузырей с развитием 

асфиксии [7]. Вопрос применения надгортанных 

воздуховодов до настоящего времени остаётся 

спорным, так как даже минимальная травмати-

зация при этом может способствовать образо-

ванию пузырей на слизистой оболочке гортано-

глотки  [7]. Кроме того, недостаточно данных по 

выбору устройств и практическим особенностям 

применения надгортанных воздуховодов у паци-

ентов с буллёзным эпидермолизом [4].

Интубация трахеи как наиболее надёжный спо-

соб защиты верхних дыхательных путей, особенно 

при наличии дисфагии, является, на наш взгляд, 

методом выбора при проведении анестезии у этой 

категории пациентов. При одноуровневом пораже-

нии пищевода баллонная дилатация может быть 

выполнена в условиях внутривенной анестезии, 

без интубации трахеи [8], при многоуровневом по-

ражении  — только в условиях общей анестезии 

с интубацией трахеи.

В представленном клиническом случае нами про-

демонстрировано успешное применение видеоас-

систированной интубации трахеи при микростомии 

у пациентки с синдромом Киндлера, однако не сле-

дует забывать и о возможности успешного исполь-

зования у таких пациентов фиброоптической техни-

ки [5]. К сожалению, по собственному опыту работы 

с пациентами с врождённым буллёзным эпидермо-

лизом, а также опыту зарубежных коллег, не всег-

да удаётся выполнить эндотрахеальную интубацию 

с использованием фиброоптической техники, иногда 

требуется её комбинация с видеоларингоскопией [9]. 

У всех пациентов с врождённым буллёзным 

эпидермолизом вне зависимости от типа заболе-

вания имеются высокие риски периоперационных 

осложнений, связанных с интраоперационным 
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мониторингом витальных функций, таких как по-

вреждения кожи и слизистых при проведении мо-

ниторинга ЭКГ, пульсоксиметрии, неинвазивном 

измерении артериального давления, обеспечении 

временного сосудистого доступа (катетеризация 

периферических и центральных вен). Несомненно, 

важное значение в работе анестезиолога-реанима-

толога с такими пациентами имеет использование 

медицинских изделий на основе силикона без адге-

зивных компонентов, не приводящих к ятрогенным 

повреждениям кожи и слизистых оболочек.

Заключение

Представленный клинический случай демон-

стрирует возможность безопасного проведения 

симультанной операции у пациентов с врождён-

ным буллёзным эпидермолизом. Вопрос об объ

ёме хирургического вмешательства решается для 

каждого пациента индивидуально. Защита кожи 

и слизистых оболочек при обеспечении анесте-

зиологических пособий у пациентов с синдромом  

Киндлера является основополагающим принци-

пом, позволяющим избежать осложнений. 

Развитие современных медицинских технологий 

с использованием микрохирургических и эндоско-

пических методик, применение персонализиро-

ванного подхода в выборе анестезиологического 

пособия позволяют более широко применять си-

мультанные операции в лечении осложнений у па-

циентов с синдромом Киндлера.
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