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Введение.  Аплазия  малоберцовой  кости  является  редким  врожденным  заболеванием  и  всегда  сопряжена  с  деформациями  коленного 
и  голеностопного  суставов.  Среди  авторов  нет  единого  мнения  в  отношении  метода  и  сроков  начала  оперативного  лечения,  тактики  и 
послеоперационной реабилитации. Цель. Изучить клинические проявления деформаций и проанализировать результаты оперативного лечения 
детей с аплазией малоберцовой кости. Материалы и методы. Изучены данные 11 детей с аплазией малоберцовой кости, которым проводилось 
оперативное лечение в отделении детской ортопедии РНПМЦТО ГУ РУз в период 2014–2019 годы. Всем детям были проведены клинические 
и инструментальные исследования. Результаты. Оценку результатов лечения осуществляли по функциональным характеристикам. Из 11 детей 
у  7  результаты  были  хорошими,  у  4  –  удовлетворительными.  Заключение.  Аппаратно-хирургический  метод  лечения  является  наиболее 
эффективным при лечении аплазии малоберцовой кости.
Ключевые слова: врождённая аномалия развития костей голени, аплазия малоберцовой кости, аппаратно-хирургическое лечение, дети

Introduction Fibular hemimelia is a rare congenital malformation of lower limbs with associated deformities of the knee and ankle joints. There is no consensus 
among the authors regarding the choice of treatment method, appropriate timing of surgery, strategy and postoperative rehabilitation. Objective To explore 
clinical manifestations of the deformities and review outcomes of pediatric surgical treatment of fibular hemimelia. Material and methods Surgical treatment 
was performed for 11 children with fibular hemimelia at the Department of Pediatric Orthopedics, RSSPMCTO RUz between 2014 and 2019. Clinical and 
instrumentation studies were produced for all patients. Results Outcomes of surgical treatment were evaluated using functional characteristics with 7 rated as 
good and 4 as fair. Conclusion External fixation offers an effective treatment option in the pediatric surgical management of fibular hemimelia.
Keywords: congenital malformation of tibia, fibular hemimelia, external fixation, surgical treatment, children

ВВЕДЕНИЕ

Аномалии костно-суставного аппарата среди врож-
дённых  заболеваний  составляют  от  0,3  до  12,7 %. 
Врожденные аномалии конечностей могут носить ло-
кальный характер или сопровождаться пороками раз-
вития  других  систем  организма.  Чаще  они  локализу-
ются  в  нижних  конечностях  и  составляют  55 %  всех 
врожденных аномалий опорно-двигательной системы. 
Из  них  на  долю  аномалий  костей  голени  приходится 
от  0,18  до  0,2 %  случаев  [1,  2].  Также  известно,  что 
показатель числа детей с врожденными аномалиями и 
недоразвитиями  опорно-двигательной  системы  в  на-
стоящее время не снижается, число новорожденных с 
нарушениями развития скелета достигает 2,5 % [3, 4].

Большинство  аномалий  развития  конечностей  не 
является  жизненно  опасной  патологией,  однако,  ока-
зывая отрицательное влияние на формирование и раз-
витие опорно-двигательной системы, они очень часто 
приводят к значительному нарушению функции и тя-
желым деформациям скелета. 

Аномалия берцовых костей является редким врож-
денным  заболеванием,  частота  которого  приблизи-
тельно 1 случай на 100 тысяч новорожденных. Тип и 
степень аномалии берцовых костей варьирует от пол-
ного  отсутствия  малоберцовой  кости  до  частичного 

дефицита  с  интактным  разгибательным  механизмом. 
Аномалии берцовых костей всегда связаны с деформа-
циями коленного и голеностопного суставов [3, 5, 6]. 

Врождённые пороки малоберцовой кости (малобер-
цовая гемимелия) – одна из самых распространенных 
врожденных аномалий голени. Частота встречаемости 
данной  аномалии  –  7–15  случаев  на  миллион  ново-
рождённых  [4]. При аплазии малоберцовой кости на-
блюдается множество вариантов деформаций нижней 
конечности, затрагивающих бедро, колено, голень, го-
леностоп и стопу. Обычная клиническая картина вклю-
чает  укорочение,  сгибательную  деформацию  голени, 
вальгусную или варусную деформацию колена,  экви-
новальгусную деформацию стопы, нестабильность го-
леностопного сустава и отсутствие лодыжек [7, 8].

Анализируя литературу, можно отметить, что среди 
авторов нет единого мнения в отношении выбора ме-
тода и сроков начала оперативного лечения, тактики и 
прогноза. Если одни авторы считают, что оперативное 
лечение необходимо начинать с 5 месяцев до 2 лет, то 
другие – в возрасте от 3 до 7 лет. Также в плане хирур-
гического  вмешательства  некоторые  авторы  считают, 
что  ампутация  является  наилучшим  выходом  из  по-
ложения у пациентов с аплазией малоберцовой кости 



528

Гений Ортопедии, том 26, № 4, 2020 г.

Вопросы ортопедии

при  тяжёлой  нестабильности  голеностопного  сустава 
с большим укорочением, другие считают реконструк-
тивные оперативные вмешательства с внешней фикса-
цией эффективными при лечении данной патологии. В 
настоящее время имеются предложения сочетать опе-
ративные вмешательства с остеосинтезом аппаратами 
Илизарова  или  Волкова-Оганесяна.  Однако  примене-

ние фиксации на промежуточных и завершающих эта-
пах реконструкции костей голени не всегда позволяет 
получить  хороший  анатомо-функциональный  резуль-
тат лечения [4, 9, 10, 11].

Цель исследования – изучить клинические проявле-
ния деформаций и проанализировать результаты опера-
тивного лечения детей с аплазией малоберцовой кости.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Для  достижения  поставленной  цели  нами  были  из-
учены данные 11 детей с аплазией малоберцовой кости, 
которым проводилось оперативное лечение в отделении 
детской ортопедии РНПМЦТО ГУ РУз  в  период 2014–
2019 годы. Дети были в возрастном аспекте от 2 до 12 лет.

Всем детям были проведены клинические и инстру-
ментальные исследования, было выявлено: у трех де-
тей двусторонняя аплазия, а у остальных 8 больных – 
одностороннее отсутствие малоберцовой кости.

При клиническом осмотре наиболее типичным кли-
ническим признаком было уменьшение объема голени, 
значительная атрофия мягких тканей, хромота разной 
степени  выраженности.  Укорочение  –  от  3  до  10  см. 
Отмечали отсутствие надколенника у пяти и его гипо-
плазию – у четырех детей, вальгусные искривления – у 
семи, варусные – у двоих, также у пяти больных вы-
явлена сгибательная контрактура.

Большеберцовая кость во всех случаях была гипо-
плазирована, у 9 детей искривлена, в том числе у двоих 
во фронтальной плоскости, у троих – в сагиттальной, у 
четверых и в сагиттальной, и во фронтальной плоско-
стях. Вершиной искривления у большинства являлась 
средняя часть большеберцовой кости. 

В области голеностопного сустава и стопы наблюдали 
тяжёлые изменения: у всех детей отсутствовала наружная 
лодыжка, у 9 – стопа была недоразвита и деформирована 
и в 6 случаях находилась в положении полного вывиха, в 
остальных – в эквино-варусном положении.

В качестве примера представляем одно из наших на-
блюдений: больной Сабиров М., 3 года. До поступления 
лечился  консервативно  в  районной  поликлинике  под 
наблюдением  ортопеда.  Ребенок  передвигается  само-
стоятельно, при ходьбе хромает. Выявлена аплазия ма-
лоберцовой кости,  деформация большеберцовой кости 
в сагиттальной и фронтальной плоскостях  (вальгусно-
сгибательная установка большеберцовой кости) и уко-
рочение на 6 см. Атрофия мышц голени и бедра. Функ-
ция  коленного  и  голеностопного  суставов  нарушена, 
определяется  вальгусное  искривление.  Также  отмеча-

ется умеренная сгибательная контрактура коленного су-
става. Стопа в положении подвывиха. При рентгеноло-
гическом исследовании порок проявлялся отсутствием 
малоберцовой кости, гипоплазией суставных поверхно-
стей коленного и голеностопного суставов, гипоплазией 
большеберцовой кости, изгибом большеберцовой кости 
в средней трети с углом, открытым кзади, недоразвити-
ем  голеностопного  сустава  вследствие  отсутствия  на-
ружной  лодыжки,  подвывихом  стопы  кнаружи.  Отме-
чался дефект III и IV пальцев правой стопы (рис. 1) [4].

У всех больных оперативное лечение осуществля-
ли аппаратно-хирургическим методом. У двоих из них 
были проведены операции только по удлинению конеч-
ности. Целью было устранение деформации и удлине-
ние сегмента.

Лечение проводили в два этапа. На первом этапе вы-
полняли  удлинение  и  коррекцию  искривления  больше-
берцовой кости и правильную установку  стопы в  голе-
ностопном суставе с применением аппарата Илизарова. 
Компоновка аппарата состояла из трех колец и двух полу-
колец. На уровне нижней трети бедра и проксимального 
метафиза большеберцовой кости проводили по 2 взаимо-
перекрещивающиеся спицы и натягивали в кольце аппа-
рата. После этого 2 спицы проводили на уровне дисталь-
ного метафиза большеберцовой кости и по одной спице 
через  пяточную  кость  и  основания  плюсневых  костей. 
Спицы натягивали. Полукольца и кольца соединяли меж-
ду собой стержнями и шарнирами. В послеоперационном 
периоде проводили разрыв ростковой зоны, выполняя в 
течение  4–7  дней  форсированную  дистракцию  (метод 
дистракционного эпифизеолиза), и после этого, для одно-
временного удлинения и коррекции осевой деформации 
продолжали  дистракцию  по  1–2  мм  в  сутки  в  течение 
2–3  месяцев.  Также  в  течение  этого  периода  методом 
дистракции  выводили  стопу  в  правильное  положение 
(рис. 2). При осевых деформациях более 20° у детей с воз-
раста 5 лет выполняли остеоперфорацию на вершине де-
формации большеберцовой кости, у детей старше 10 лет 
выполняли остеотомию на том же уровне. 

Рис. 1. Пациент Сабиров М., 3 года. Аплазия малоберцовой кости: а) рентгенограммы нижних конечностей в двух проекциях (фрон-
тальной и сагиттальной); б) вид нижних конечностей спереди и сзади
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Рис. 2. Тот же больной: внешний вид и рентгенограммы голени в процессе лечения аппаратно-хирургическим методом

Сроки  фиксации  в  аппарате  Илизарова  зависели 
от тяжести деформации, возраста ребенка и величины 
укорочения и составили от 3 до 6 месяцев.

На  втором  этапе  проводили  создание  «вилки»  го-
леностопного  сустава  и  выполняли  трансартикуляр-
ную фиксацию стопы двумя спицами Киршнера. Для 
этого по передневнутренней поверхности нижней тре-
ти  голени  и  стопы  острым и  тупым путем  обнажали 
дистальный  отдел  малоберцовой  кости  и  таранную 
кость. Иссекали мягкотканные тяжи. Затем продольно 
в сагиттальной плоскости рассекали большеберцовую 
кость на протяжении до 2 см, образовывая, таким об-
разом,  расщелину  в  дистальном  отделе  кости.  Стопу 

фиксировали  трансартикулярно  в  положении  85–95° 
тыльного  сгибания  в  голеностопном  суставе  двумя 
спицами Киршнера,  которые  проводили  через  пяточ-
ную и  большеберцовую кости  сроком до  3–4  недель. 
Дополнительно  конечность  фиксировалась  гипсовой 
повязкой  от  паха  до  пальцев.  После  удаления  спиц 
фиксацию  гипсовой  повязкой  продолжали  ещё  на 
3–4  недели  с  укорочением  её  до  верхней  трети  голе-
ни для профилактики контрактуры в области коленно-
го сустава. После снятия гипсовой повязки назначали 
массаж и физиотерапевтические процедуры для укре-
пления  мышц  нижних  конечностей,  ребенку  одевали 
ортезы и специальную ортопедическую обувь (рис. 3).

Рис. 3. Внешний вид ребенка в процессе лечения (а); стабилизация большеберцово-таранного сустава (б)
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РЕЗУЛЬТАТЫ

Отдаленные  результаты  лечения  детей  с  аплазией 
малоберцовой кости оценивались через  год после  за-
вершения основных этапов лечения. Основными кри-
териями  явились  опороспособность,  состояние  оси 
нижней  конечности,  объем  движений  в  коленном  и 
голеностопном  суставе,  степень  укорочения  голени и 
деформации  стопы,  а  также  возможность  самостоя-
тельного передвижения.

При хорошем результате опороспособность конеч-
ности полностью восстановлена, имеется возможность 
самостоятельно  ходить,  укорочения  нижней  конечно-
сти не определяется, возможно наличие незначитель-
ной  варусной  деформации,  объём  движений  в  колен-
ном суставе составляет не менее 100°, голеностопный 
сустав стабилен, имеется функция сгибания и разгиба-
ния,  возможна  плано-вальгусная  установка  стоп  лег-
кой  степени. Удовлетворительный результат  –  опоро-
способность  восстановлена,  пациент  самостоятельно 
ходит, ходьба с помощью ортезов облегчена, укороче-
ние до 3 см, осевые искривления в виде варусной или 

вальгусной деформации (варус не более 8°, вальгус – 
не более 14°), объём движений коленного сустава от 60 
до 80°, голеностопного сустава 10–20°.

Таким образом, из 11 детей с аплазией малоберцо-
вой кости у 7 результаты были хорошими, у 4 – удов-
летворительными.

В качестве примера представляем больную Х., 7 лет, 
госпитализирована  в  2015  году  с жалобами на дефор-
мацию правой нижний конечности и сильную хромоту 
при ходьбе. Ребёнок обследован и установлен диагноз: 
врожденная аномалия развития костей голени, врожден-
ное отсутствие правой малоберцовой кости, стопа в эк-
вино-варусном положении. Укорочение правой нижний 
конечности на 6 см. В 2015 году больной проведен пер-
вый этап операции: наложение аппарата Илизарова на 
правую нижний конечность с целью удлинения больше-
берцовой кости. Второй этап операции выполнен через 
4 месяца – создание большеберцово-таранного сочлене-
ния. Через 6 месяцев правая нижняя конечность ребенка 
была опороспособна, отмечалось укорочение на 2 см.

Рис. 4. Больная Х., 7 лет: а – до операции; б – в процессе лечения; в – результат лечения

ОБСУЖДЕНИЕ

По частоте аплазия малоберцовой кости встречается 
гораздо  чаще,  чем  аплазия  большеберцовой  кости  сре-
ди врожденных пороков развития нижних конечностей. 
Патологическое состояние чаще бывает двусторонним и 
сопровождается деформациями стоп. Взгляды на лечение 
аплазии  малоберцовой  кости  разносторонние.  Некото-
рые авторы являются сторонниками ранней ампутации, 
а другие придерживаются реконструктивных методов с 
целью сохранения целостности конечности. Сторонники 
ампутации считают, что стопа в случаях прогрессирую-
щей врожденной патологии малоберцовой кости являет-
ся  нефункциональной,  и  предупреждают  о  длительном 
по времени лечении, которое является малоэффективным 
и часто сопровождается осложнениями. Несмотря на то, 
что  ампутация  представляется  экономически  и  практи-
чески выгодной процедурой, она имеет много осложне-
ний и побочных эффектов, кроме того, это необратимая 

процедура. При ампутации должны учитывать проблемы 
производства и использования протезов, что в некоторых 
странах не достигло должного развития [9, 12].

Большим  достижением  ортопедии  является  высо-
кий уровень малотравматичных способов внеочагового 
остеосинтеза, возможности которого в детской ортопе-
дии раскрыты далеко не полностью. В настоящее время 
имеются  предложения  сочетать  оперативные  вмеша-
тельства с остеосинтезом аппаратами Илизарова [2, 10].

С помощью метода Илизарова при аплазии малобер-
цовой  кости можно  достичь  относительной  анатомич-
ности конечности с сохранением ее функциональности.

Мы придерживаемся мнения, что можно безопасно 
и надёжно удлинять конечность и восстановить функ-
цию и опороспособность стоп, а ампутация не должна 
рассматриваться как вариант лечения. Мы считаем, что 
необходимо приложить все усилия для восстановления 
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и спасения нижней конечности при аплазии малобер-
цовой кости. Мы не  согласны с рекомендациями Оп-
пенгейма, что ампутация показана при укорочении на 7 
см или более к моменту зрелости скелета, и мнением о 
неэффективности операции по восстановлению функ-
ции стоп. По результатам наших наблюдений мы счи-
таем, что при аплазии малоберцовой кости с тяжелыми 

деформациями  стоп  целесообразно  удлинение  и  ре-
конструкция конечности по методу Илизарова. Также 
мы рекомендуем, чтобы семья, а также пациент, были 
четко проинформированы о том, что процедура займет 
много времени в результате многоэтапности, о возмож-
ности неудач при коррекции патологии, возникновении 
психологических проблем и осложнений.

ВЫВОДЫ

Аппаратно-хирургический метод лечения является 
наиболее эффективным при лечении аплазии малобер-
цовой кости.

Раннее оперативное лечение аплазии малоберцовой 
кости является надежной профилактикой осложнений, 
связанных  с  прогрессированием  контрактур  суставов 

и  искривлений  нижних  конечностей.  Оно  позволяет 
устранить  существенные  факторы  патологии  –  трак-
цию  и  ретракцию мягких  тканей,  нарушение  оси  ко-
нечности и соотношения костей. Это создает наиболее 
благоприятные условия для относительно правильного 
развития нижних конечностей ребенка.
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