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Актуальность.  Частота  встречаемости  деформаций  костей  предплечья  у  детей,  сформировавшихся  на фоне множественной  экзостозной 
хондродисплазии  (МЭХД),  достигает  30–80 %. В  литературе  имеется  скудное  количество  работ,  которые  описывают  деформации  костей 
предплечья у пациентов с МЭХД не только с позиции расположения экзостозов и положения головки лучевой кости, но и истинные варианты 
деформаций. Цель. Изучение деформаций костей предплечья у пациентов с множественной экзостозной хондродисплазией. Материалы и 
методы. Ретроспективно проанализированы рентгенограммы костей предплечья 84 пациентов (151 конечность) с диагнозом «Множественная 
экзостозная хондродисплазия» в возрасте от 4 до 17 лет, находившихся на лечении в отделении № 1 ФГБУ «НИДОИ им. Г.И. Турнера» с 2004 по 
2018 год. Пациенты были разделены на четыре группы в зависимости от типа по классификации Jo и Jung. Выполнена оценка деформаций на 
основании лучевых методов исследования в соответствии с референтными линиями и углами для костей предплечья. Результаты. Выявлены 
наиболее часто встречающиеся варианты деформаций предплечья: варусно-рекурвационная деформация локтевой кости на границе верхней 
и средней трети  (55 % случаев); варусно-рекурвационная деформация локтевой кости на границе верхней и средней трети в сочетании с 
варусной деформацией лучевой кости в средней трети (15 % случаев); а также их сочетания с вывихом или подвывихом головки лучевой 
кости  (30 %  случаев). Углы НСЛК  (RAA)  (наклона  суставной  поверхности  лучевой  кости)  и ИЛК  (RB)  (искривления  лучевой  кости)  не 
имели значимой разницы у пациентов с различными типами деформаций костей предплечья согласно классификации Jo и Jung. Заключение. 
Изучение многообразия вариантов деформаций предплечья у детей, сформировавшихся на фоне экзостозной хондродисплазии, поможет при 
дифференцированном подходе выбора методики хирургического лечения в зависимости от типа деформации. 
Ключевые слова: экзостозная хондродисплазия, деформации предплечья, классификация

Introduction The incidence of forearm deformities in children with multiple hereditary exostoses (MHE) ranges from 30 to 80 %. There are few studies 
of deformities of the forearm in MHE patients in the literature that describe not only the location of exostoses and position of the head of the radius 
but also the true variants of forearm deformities. The aim of the study was to investigate forearm bone deformities in patients with multiple hereditary 
exostoses. Materials and methods Radiographs of the bones of the forearm in 84 patients (151 limbs) diagnosed with multiple hereditary exostoses in 
the age of four to 17 years who were treated at our institute from 2004 to 2018 were retrospectively analysed. The study involved 47 boys and 37 girls; 
67 patients (80 %) had bilateral lesions, and 17 patients (20 %) had lesions of only one upper limb. Patients were divided into four groups depending on 
the type according to the Jo&Jung’s classification. The deformities were evaluated based on radiological methods in accordance with the reference lines 
and angles for the forearm bones. Results The most common variants of forearm deformities were revealed: varus recurvatum at the border of the upper 
and middle third of the ulna (55 %), varus recurvatum at the border of the upper and middle third of the ulna associated with varus of the radius in the 
middle third (15 % of cases); as well as their combinations accompanied by dislocation or subluxation of the radial head (30 %). RAA (radial articular 
angle) and RB (radial bowing) did not have significant difference in various types of deformities of the forearm according to Jo&Jung’s classification. 
Conclusion The study of the variety of forearm deformities in children due to multiple hereditary exostoses will assist in a differentiated approach to 
the choice of surgical treatment methods depending on the type of deformity.
Keywords: multiple hereditary exostoses, forearm deformities, classification

АКТУАЛЬНОСТЬ

Множественная  экзостозная  хондродисплазия 
(МЭХД) является генетическим заболеванием, которое 
вызывает поражение скелета человека. Распространен-
ность заболевания составляет 1 случай на 50 000 ново-
рожденных, имеет аутосомно-доминантный тип насле-
дования, а в 20–30 % случаев отмечаются первичные 
спонтанные  мутации.  Клинические  проявления  дан-
ной патологии могут выявляться уже у детей первого 
года жизни. 

Экзостозная  хондродисплазия  является  часто 
встречающейся  патологией  в  детской  практике.  По 
данным разных авторов, частота заболевания составля-
ет 16–43  % всех случаев опухолей, опухолеподобных 
и диспластических заболеваний костей [1]. В 30–80 % 
случаев на фоне множественной экзостозной хондро-
дисплазии  развиваются  деформации  костей  предпле-
чья;  из них  в  83 % случаев  возникает  локтевая  косо-
рукость, в 17 % случаев – лучевая [1, 2, 3]. Авторами 
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отмечается укорочение длины пораженных сегментов, 
их угловые деформации, снижение амплитуды движе-
ния в смежных суставах,  а  также болевой синдром в 
результате местного раздражения экзостозом мышцы, 
сухожилия или нерва. Прогрессирование угловых де-
формаций может приводить к нестабильности в обла-
сти локтевого и лучезапястного суставов. 

При изучении литературных источников по данно-
му вопросу нами были обнаружены три классифика-
ции,  отражающие  деформации  костей  предплечья  на 
фоне множественной экзостозной хондродисплазии. 

В  основу  классификации  локтевой  косорукости, 
разработанной А.П. Поздеевым, Л.Ю. Ходжаевой, ле-
жит степень ульнарной девиации кисти, ограничение 
движений  в  смежных  суставах,  наличие/отсутствие 
деформации костей предплечья, величина укорочения 
предплечья,  наличие/отсутствие  ограничения  рота-
ционных  движений,  децентрации/подвывиха/вывиха 
головки лучевой кости. Таким образом, они выделяют 
пять степеней локтевой косорукости [3]: 

I степень:  ульнарная  девиация  кисти  в  пределах 
10–15°. Кисть активно и пассивно выводится в среднее 
положение,  полностью  сохранена  амплитуда  движе-
ний в смежных суставах;

II степень: ульнарная девиация кисти до 30°. Кисть 
активно и пассивно  выводится  в  среднее положение. 
Отмечается  дугообразная  деформация  костей  пред-
плечья,  его  укорочение  до  2,5  см,  ограничение  рота-
ционных движений за счет децентрации и подвывиха 
головки лучевой кости; 

III степень:  ульнарная  девиация  кисти  более  30°. 
Кисть в среднее положение не выводится, деформация 
костей предплечья, его укорочение более 3 см, резкое 
ограничение ротационных движений за счет подвыви-
ха и полного вывиха головки лучевой кости; 

IV степень:  ульнарная  девиация  более  30°;  кисть  в 
среднее  положение  не  выводится,  отмечается  полный 
вывих головки лучевой кости; деформация обеих костей 
предплечья, ротационные движения – в пределах 10–15°;

V степень: ульнарная девиация кисти не более 30°, 
поражение дистальных отделов обеих костей, вывих го-
ловки лучевой, деформация метадиафизарных отделов 
обеих костей, значительное укорочение сегмента, гипо-
трофия мышц, сгибательные контрактуры пальцев. 

Вторая  классификация,  разработанная  Masada  и 
Ono,  основана  на  оценке  взаимосвязи  расположения 
костно-хрящевых  экзостозов  и  наличия/отсутствия 
вывиха головки лучевой кости (рис. 1) [4, 5]:

I тип: костно-хрящевые экзостозы расположены в 
дистальном отделе локтевой кости без вывиха головки 
лучевой кости;

IIА тип: наличие вывиха головки лучевой кости на 
фоне костно-хрящевого экзостоза проксимального ме-
тафиза лучевой кости, укорочение локтевой кости;

IIВ тип: костно-хрящевые экзостозы расположены 
в дистальном отделе локтевой кости в совокупности с 
вывихом головки лучевой кости, без укорочения лок-
тевой кости;

III тип: костно-хрящевые экзостозы расположены 
в дистальном отделе лучевой кости, без вывиха голов-
ки лучевой кости, укорочение лучевой кости.

Jo и Jung, ретроспективно проанализировав рентге-
нограммы 53 детей с МЭХД (102 верхних конечности), 
дополнили последнюю классификацию еще двумя ти-
пами деформаций:

IV тип:  костно-хрящевые  экзостозы,  расположен-
ные в дистальном отделе обеих костей предплечья:

IVA тип: костно-хрящевые экзостозы, расположен-
ные  в  дистальном  отделе  обеих  костей  предплечья  в 
сочетании с вывихом головки лучевой кости;

IVB тип: костно-хрящевые экзостозы, расположен-
ные в дистальном отделе обеих костей предплечья, без 
наличия вывиха головки лучевой кости (рис. 2) [6].

Однако приведенные выше классификации не рас-
крывают в полном объеме всего многообразия дефор-
маций костей предплечья у детей на фоне экзостозной 
хондродисплазии, а указывают только на локализацию 
экзостозов и позицию головки лучевой кости. 

Так,  наличие  сочетания  вывиха  головки  лучевой 
кости  с  многоплоскостными  деформациями  костей 
предплечья  приводит  к  ограничению  ротационных 
движений  и  потере  функции  верхних  конечностей 
[7–13].  Peterson  предположил,  что  предотвращение 
развития деформаций костей предплечья у пациентов 
с МХЭД, в частности вывиха головки лучевой кости, 
является наиболее важной целью раннего хирургиче-
ского лечения [14].

Референтные  значения  углов  длинных  костей, 
предложенные  Соломиным  Л.Н.,  нашли  применение 
в  работе  практикующих  ортопедов,  занимающихся 
коррекцией деформаций [15]. Чаще всего данные зна-
чения  углов  используются  при  лечении  деформаций 
нижних  конечностей.  Вопросам  коррекции  дефор-
маций  предплечья  посвящены  единичные  работы.  В 
литературе  имеется  скудное  количество  работ,  кото-

Рис. 1. Схематичное изображение анатомических нарушений 
в соответствии с классификацией Masada K., Ono K. (1989)

Рис. 2. Схематичное изображение анатомических нарушений 
в соответствии с классификацией Jo A.R., Jung S.T. (2017)
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рые описывают деформации костей предплечья у па-
циентов  с МЭХД не  только  с  позиции  расположения 
экзостозов и положения  головки лучевой кости,  но и 
истинные варианты деформаций [16, 17].

Понимание  процессов  развития  деформаций  и 
их  типов,  факторов  риска,  ассоциированных  с  воз-
можностью  вывиха  головки  лучевой  кости,  позволит 

идентифицировать пациентов  группы риска,  которым 
необходимо выполнение раннего оперативного вмеша-
тельства  для  предотвращения функциональных  нару-
шений верхней конечности [18, 19].

Целью исследования являлось изучение деформа-
ций костей предплечья у пациентов с множественной 
экзостозной хондродисплазией.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Нами  были  ретроспективно  проанализированы 
рентгенограммы  костей  предплечья  84  пациентов 
(151 конечность) в возрасте от 4 до 17 лет с диагнозом 
«Множественная экзостозная хондродисплазия», нахо-
дившихся на лечении в отделении № 1 ФГБУ «НИДОИ 
им. Г.И. Турнера» с 2004 по 2018 год. У 67 пациентов 
(80 %), принимавших участие в исследовании, отмеча-
лось двустороннее поражение верхних конечностей, а 
у 17 пациентов (20 %) – поражение только одной верх-
ней конечности. Обследование пациентов проводилось 
в рамках предоперационного планирования, были по-
лучены информированные согласия пациентов или их 
законных  представителей  о  возможности  включения 
их данных в исследование.

Все пациенты были распределены на группы в со-
ответствии с классификацией Jo и Jung (модифициро-
ванная классификация Masada). Был проведен ортопе-
дический осмотр с определением амплитуды движения 
(супинация/пронация),  выполнены  рентгенограммы и 
компьютерная  томография  костей  обоих  предплечий 
в  двух  проекциях  (переднезадняя,  боковая).  Оценка 
деформации  костей  предплечья  проводилась  в  соот-
ветствии  с  референтными  линиями  и  углами:  прок-
симальный  шеечноэпифизарный  угол  лучевой  кости 
(ПрШЭУ), дистальный эпидиафизарный угол лучевой 
кости (ДЭДУ), «изгибы анатомических осей» в каждой 
трети для  костей предплечья  в  сагиттальной и фрон-
тальной плоскостях. Также определялся угол наклона 
суставной поверхности лучевой кости (НСЛК - RAA – 
radial articular angle), угол искривления лучевой кости 
(ИЛК – RB – radial bowing), степень укорочения локте-
вой кости по отношению к лучевой.

В соответствии с классификацией  Jo и  Jung пациен-
ты были разделены на следующие группы (комментарий: 
количество  посчитано  относительно  всех  конечностей 
(151),  так  как  у  одного и  того же пациента  одна  конеч-
ность могла иметь деформацию типа 1, а другая – типа 4.): 

I тип (костно-хрящевые экзостозы, расположенные 
только  дистальном  отделе  локтевой  кости,  без  выви-
ха  головки  лучевой  кости)  отмечался  у  37 пациентов 
(24  % случаев).

III тип – костно-хрящевые экзостозы, расположен-
ные  в  дистальном  отделе  лучевой  кости,  без  вывиха 
головки  лучевой  кости  и  укорочения  лучевой  кости. 
Данный вариант отмечался у 27 пациентов  (18 % об-
следуемых).

Пациенты с IVA типом (костно-хрящевые экзосто-
зы, расположенные в дистальном отделе обеих костей 
предплечья в сочетании с вывихом головки лучевой ко-
сти) составили самую многочисленную группу –71 па-
циент (47 % случаев). 

IVB тип (костно-хрящевые экзостозы, расположен-
ные  в  дистальном  отделе  обеих  костей  предплечья, 
без наличия вывиха головки лучевой кости) отмечен у 
13  пациентов (9 % детей).

В 100 % случаев имела место локтевая косорукость 
различной степени выраженности. При оценке ампли-
туды  движения  в  суставах  костей  предплечья  нами 
было  выявлено  значимое  сохранение  как  супинации, 
так и пронации у пациентов с 3 типом данной патоло-
гии. Значимое ограничение как супинации, так и про-
нации было у пациентов с экзостозами, расположенны-
ми в дистальном отделе обеих костей предплечья. При 
этом наличие вывиха головки лучевой кости значимо 
не  влияло  на  амплитуду  движения. Полученные  дан-
ные представлены в таблице 1.

По  данным  лучевых  методов  исследования  нами 
были  выявлены  деформации  костей  предплечья  в  за-
висимости от плоскости их расположения. У всех па-
циентов, вне зависимости от типа патологии по клас-
сификации Jo и Jung, отмечалась варусная деформация 
локтевой  и  лучевой  костей,  рекурвационная  дефор-
мация локтевой кости. При определении степени вы-
раженности деформаций костей предплечья, согласно 
принятым значениям референтных углов, наименьшие 
деформации  (вне  зависимости  от  плоскости)  отмеча-
лись при третьем типе. Также при данном типе нами 
не  было  выявлено  укорочения  локтевой  кости  по  от-
ношению к лучевой, а у пациентов с IVВ типом данное 
укорочение было значимо выше, по сравнению с паци-
ентами других групп (24,5 ± 11,9 мм). 

Полученные данные представлены в таблице 2.
Таким  образом,  были  выявлены  наиболее  часто 

встречающиеся  варианты  деформаций  предплечья. 
Для локтевой кости – варусная деформация на границе 
верхней и средней трети, рекурвационная деформация 
на границе верхней и средней трети; для лучевой ко-
сти  – варусная деформация в средней и нижней трети, 
а также вывих или подвывих головки (в 30 % случаев). 
Нами было замечено, что в случаях с вывихом головки 
лучевой  кости  (11 %)  отсутствовала  варусная  дефор-
мация лучевой кости в средней трети. Имело место со-
четание  вышеперечисленных  вариантов  деформаций 
костей  предплечья,  таких  как  варусно-рекурвацион-
ная деформация локтевой кости на границе верхней и 
средней  трети  (55 %  случаев);  варусно-рекурвацион-
ная  деформация  локтевой  кости  на  границе  верхней 
и средней трети в сочетании с варусной деформацией 
лучевой кости в средней трети (в 15 % случаев). 

Углы НСЛК (RAA) и ИЛК (RB) не имели значимой 
разницы у пациентов с различными типами деформаций 
костей предплечья согласно классификации Jo и Jung.
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Таблица 1
Показатели супинации/пронации у пациентов с МЭХД в зависимости от типа патологии по классификации Jo и Jung

Показатель
Тип по классификации Jo и Jung

I III IVA IVB

Супинация (градусы) 62,3 ± 19,5 80,7 ± 8,5 37 ± 25,9 29,2 ± 25,9

Пронация (градусы) 73,9 ± 20,9 82,3 ± 19,6 55 ± 30 47,3 ± 34,3

Таблица 2
Деформации костей предплечья у пациентов с МЭХД в зависимости от типа патологии по классификации Jo и Jung

Показатель
Тип по классификации Jo и Jung

Тип I Тип III Тип IVА Тип IVВ

Варусная деформация локтевой кости (количество 
пациентов / % / деформация в градусах) 34/92/8,4 ± 4,5 23/85/4,1 ± 2,6 64/90/9,1 ± 5,87 12/92,3/15 ± 8,3

Рекурвационная деформация локтевой кости 
(количество пациентов / %/ деформация в градусах) 30/81/10,4 ± 5,79 15/55,5/7,5 ± 6,2 61/86/14,1 ± 7,0 10/77/12,6 ± 5,45

Варусная деформация лучевой кости (количество 
пациентов / % / деформация в градусах) 19/51/8,45 ± 5,55 4/14,8/2 ± 1,1 45/63,4/ 10,1 ± 9,4 8/66,7/ 11,2 ± 11,6

ПрШЭУ лучевой кости (градусы) 94 ± 5,2 91,6 ± 6,7 94,5 ± 6,69 98,9 ± 65,5

ДЭДУ лучевой кости (градусы) 67,3 ± 4,78 65,4 ± 3,99 63,6 ± 6,75 65 ± 11,6

Укорочение локтевой кости (мм) 14,8 ± 8,4 нет 14,4 ± 7,9 24,5 ± 11,9

RAA (НСЛК) (градусы) 21,8 ± 35,7 20,4 ± 9,8 22,3 ± 5,11 20 ± 28,6

RB (ИЛК) (градусы) 10,2 ± 0,8 7,8 ± 2,1 8,7 ± 1,67 9,5 ± 28,6

ОБСУЖДЕНИЕ

Изучению  деформаций  длинных  костей  уделено 
достаточное  внимание  в  отечественных  и  междуна-
родных  научных  изданиях. Основное  внимание  авто-
ров направлено на изучение и коррекцию деформаций 
длинных трубчатых костей нижних конечностей. Для 
выполнения коррекции деформаций, после проведения 
ретроспективного  анализа множества  рентгенограмм, 
авторами  были  предложены  референтные  значения 
углов  локтевой  и  лучевой  костей,  эпидиафизарных 
углов лучевой кости [6, 20, 21].

Также  авторами  [22]  описано  213  случаев  много-
плоскостных  деформаций  длинных  трубчатых  ко-
стей  (из  них  только  7  случаев  –  пациенты  с  диагно-
зом «Множественная  экзостозная  хондродисплазия»). 
Оценка степени деформации на дооперационном этапе 
проводилась в соответствии с референтными линиями 
и углами. 

Вопросам  изучения  деформаций  костей  предпле-
чья, в особенности при таком генетическом заболева-
нии как экзостозная хондродисплазия, посвящены еди-
ничные статьи [23-25].

Основное внимание исследователей направлено на 
изучение  таких  параметров  деформаций  предплечья 
при  МЭХД  как  степень  укорочения  локтевой  кости, 
наличие/отсутствие  вывиха  головки  лучевой  кости, 
расположение экзостозов в области метадиафизов ко-
стей предплечья. Так, Clement and Porter указали, что 

степень  укорочения  локтевой  кости  по  отношению 
к  лучевой  и  вывих  головки  лучевой  кости  являются 
факторами риска ограничения ротационных движений 
костей предплечья и отметили необходимость раннего 
хирургического лечения в детском возрасте [26–28].

По  мнению  большинство  авторов,  показаниями  к 
коррекции деформаций у пациентов  с МЭХД являет-
ся  укорочение  локтевой  кости на  1,5  см или  лучевой 
кости более чем на 60 % от ее длины, увеличение RAA 
более  30°,  нестабильность  головки  лучевой  кости  и 
ограничение движения в лучезапястном, локтевом су-
ставах [6, 16]. В нашем исследовании у пациентов при 
I и  IVА типах укорочение локтевой кости  составило, 
в среднем, 14 мм, а при IVВ типе – до 24,5 ± 11,9 мм 
[26–30].

В  работе  Jo  и  Jung  было  статистически  доказано, 
что  отношение  степени  укорочения  локтевой  кости 
по  отношению  к  лучевой,  а  также  угол  искривления 
костей  предплечья  (RB)  являлись  прогностическими 
признаками вывиха головки лучевой кости [6]. При из-
учении деформаций костей предплечья нами не было 
выявлено статистической достоверности в значимости 
угла ИЛК  (RB),  даже  в  группе  пациентов  с  вывихом 
лучевой кости. Меньший угол RB был в группе паци-
ентов  с  костно-хрящевыми  экзостозами,  расположен-
ными в дистальном отделе лучевой кости, без вывиха 
головки и укорочения лучевой кости.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Многообразие  вариантов  деформаций  предплечья 
у детей, сформировавшихся на фоне экзостозной хон-
дродисплазии, требует дифференцированного подхода 
к выбору индивидуальной, в каждом конкретном слу-
чае,  методики  хирургического  лечения.  Важно  четко 

установить  показания  для  оперативного  вмешатель-
ства в зависимости от варианта деформации и опреде-
ленной клинической ситуации. На данный момент этот 
вопрос  остается  нерешенным  и  подвергается  много-
численным дискуссиям.
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