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Аннотация
Введение. Изучение кинематических и кинетических параметров походки у детей с ахондроплазией 
позволит детальнее понять особенности их локомоции, определить стратегию планируемого лечения.
Цель работы — оценка особенностей локомоторной кинематики и кинетики у детей с ахондроплазией 
по сравнению со сверстниками без ортопедической патологии.
Материалы и методы. Проведена оценка локомоторного профиля методом видеоанализа походки. 
Кинематические данные регистрировали оптическими камерами Qualisys7+ (8 камер) с технологией 
видеозахвата пассивных маркеров; синхронизированными с шестью динамометрическими платфор-
мами KISTLER (Швейцария). Анализ кинематики и кинетики проводили в программах QTM (Qualisys) 
и  Visual3D (C-Motion) с автоматизированным расчетом значений показателей суммарной пиковой 
мощности работы суставов. Сформировано три группы для анализа походки: I — дети 6–7 лет с ахон-
дроплазией (6 человек, 12 конечностей), II — дети 6–7 лет без ортопедической патологии (8 человек, 
16 конечностей); III — схожие ростом дети 3–4 лет без ортопедической патологии (8 человек, 16 конеч-
ностей).
Результаты. У детей с ахондроплазией обнаружены статистически значимые нарушения в локомо-
торной кинетике и кинематике. Первые связаны с продольным дефицитом сегментов конечностей 
и сниженной скоростью ходьбы. Вторые с продольным дефицитом не связаны, но проявлялись во всех 
плоскостях, а именно увеличением максимального наклона таза вперед, сгибательной позицией в та-
зобедренном, коленном суставах и позицией тыльной флексии голеностопного сустава; увеличенным 
максимальным углом отведения бедра и варусной деформацией коленного сустава; увеличенным ро-
тационным диапазоном движений таза.
Обсуждение. Поскольку характерный вид основного профиля походки начинает проявляться у детей 
к 4–5 годам и связан с формированием активности центральных и спинномозговых генераторов, ин-
дуцирующих самоорганизацию двигательных стереотипов, мы полагаем, что выявляемые в локомо-
торной кинематике отклонения являются вторичными патогенетическими проявлениями кинетики, 
обусловленной продольным дефицитом сегментов.
Заключение. Особенности локомоторной кинетики у детей с ахондроплазией обусловлены продоль-
ным дефицитом конечностей и связаны с низкой скоростью ходьбы. Значимые отклонения локомо-
торной кинематики не связаны с продольным дефицитом сегментов, но выявлены во всех плоскостях 
и касаются всей биомеханической цепи.
Ключевые слова: ахондроплазия, здоровые дети, анализ походки, локомоторная кинетика и кинема-
тика, удлинение конечностей
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Abstract
Introduction The study of the kinematic and kinetic parameters of gait in children with achondroplasia 
would allow a more detailed understanding of the features of their locomotion and determine the strategy 
of planned treatment.
Purpose To evaluate features of locomotor kinematics and kinetics in children with achondroplasia 
and compare with peers without orthopedic pathology.
Materials and methods The locomotor profile was assessed by video gait analysis. Kinematic data were 
recorded by Qualisys7+ optical cameras (8 cameras) with passive marker video capture technology 
synchronized with six dynamic platforms KISTLER (Switzerland). The analysis of kinematics and kinetics was 
carried out in the QTM (Qualisys) and Visual3D (C-Motion) programs with automated calculation of the values 
of  indicators of the total peak power in the joints. Three groups were formed for gait analysis: 1) children 
6–7  years old, achondroplasia (6 subjectsle, n = 12 limbs); 2) their peers, children without orthopedic 
pathology, 6–7 years old (8 subjects, n = 16 limbs); 3) children without orthopedic pathology 3–4 years old 
similar in height (8 subjects, n = 16 limbs).
Results In children with achondroplasia, statistically significant disorder in locomotor kinetics and kinematics 
were found. The former are associated with a longitudinal deficiency of limb segments and decreased walking 
speed. The latter are not associated with a longitudinal deficit, but manifested in all planes, namely: an increase 
in the maximum forward inclination of the pelvis, a flexion position in the hip and knee joints, and dorsal 
flexion of the ankle joint; increased maximum angle of hip abduction and varus deformity of the knee joint; 
increased rotational range of motion of the pelvis.
Discussion Since the characteristic features of the main gait profile begin to appear in children by the age 
of 4–5 years, and is associated with the formation of the activity of central and spinal generators that induce 
the self-organization of motor stereotypes, we believe that the deviations detected in the locomotor kinematics 
are secondary pathogenetic manifestations of the kinetics due to the longitudinal deficit in limb segments.
Conclusion Features of locomotor kinetics in children with achondroplasia are due to the longitudinal 
deficit of the limb length and are associated with low walking speed. Significant deviations of the locomotor 
kinematics were not associated with the longitudinal deficit of the segments, but were detected in all planes 
and are related to the entire biomechanical chain.
Keywords: achondroplasia, healthy children, gait analysis, locomotor kinetics and kinematics, limb 
lengthening
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ВВЕДЕНИЕ

Ахондроплазия представляет собой скелетную дисплазию, генетическое заболевание с частотой встре-
чаемости 3,7–4,6 на 100 тыс. новорожденных [1, 2]. Диспропорциональное сложение характеризуется, 
в том числе, нарушением коэффициента пропорциональности между ростом и массой тела: значи-
тельным избирательным отставанием от уровня здоровых сверстников роста длинных костей нижних 
конечностей и меньшим — в росте сократительной части мышц, при полной сохранности их контрак-
тильных свойств [3, 4, 5].

Необходимо учитывать, что у детей до 5 лет анатомическая и функционально оптимальная длины ко-
нечностей, когда регистрируются максимальные силовые параметры мышц, не совпадают. Продоль-
ный рост мышц у детей раннего возраста может осуществляться независимо от роста костей, в то вре-
мя как у подростков — в значительной мере под влиянием тракции кости [6].

Среди других особенностей походки отмечают избыточное отведение бедер в сочетании со сгибатель-
ной установкой в тазобедренных суставах, гипермобильность коленных суставов во фронтальной пло-
скости с формированием варусной деформации коленного сустава за счет большеберцовой кости [7] 
и его рекурвационную деформацию [8, 9].

Вышеперечисленные особенности в сочетании с широким тазом, варусной и торсионной деформаци-
ями голеней, грудопоясничным кифозом, поясничным лордозом, сниженной мышечной силой в со-
вокупности ведет к задержке двигательного развития и нарушению функции ходьбы [2, 9, 10, 11, 12]. 
Следствием биомеханических нарушений неизбежно являются повышенные энергозатраты при ходь-
бе: увеличение потребления кислорода и интенсификация метаболизма при двигательных тестах [13]. 
В литературе кинетический анализ походки у детей с ахондроплазией, включая суставные моменты, 
рассматривают без сравнения с контрольной группой [10, 14].

Количество исследований, изучающих кинематические и кинетические особенности походки у детей 
с ахондроплазией, ограничено и признано недостаточным [8, 15]. Неопределенность добавляет конста-
тация слабой корреляции между рентгенологическими и кинематическими параметрами, описываю-
щими угловые деформации. Стандартом оценки походки является трехмерный компьютерный анализ 
походки (3DGA). Комбинация кинетических и кинематических параметров общей модели походки 
рекомендуется в качестве экспертного уровня для объективного документирования выявляемых из-
менений [16, 17].

Изучение кинематических и кинетических параметров походки у детей с ахондроплазией позволит де-
тальнее понять локомоцию при таком диспропорциональном состоянии, особенно в сравнении со свер-
стниками (по возрасту) и детьми с максимально приближенными дефинитивными размерами сегментов 
нижней конечности без скелетной дисплазии, а также контролировать изменения параметров в процес-
се роста ребенка на фоне проведения патогенетического фармакологического лечения [10, 18, 13].

Цель работы — оценка особенностей локомоторной кинематики и кинетики у детей с ахондроплазией 
по сравнению со сверстниками без ортопедической патологии.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Оценка локомоторного профиля методом видеоанализа походки (CGA) проведена в стационарных ус-
ловиях у 6 детей (12 конечностей) с ахондроплазией. Критериями включения были подтвержденный 
диагноз ахондроплазии, возраст 6–7 лет, отсутствие ранее проводимого патогенетического фармако-
логического или ортопедического хирургического лечения. В группы сравнения включены 16 детей без 
ортопедической патологии. Здоровые дети подбирались для обследования по критерию схожего воз-
раста (6–7 лет) и максимально приближенно по критерию «рост стоя» (группа детей 3–4 лет), учитывая, 
что обследование детей более младшего возраста для исследования параметров походки технически 
затруднено. Обследуемым проводили компьютерный анализ параметров ходьбы в лаборатории ана-
лиза движений Центра Илизарова (Ilizarov Gait Analysis Laboratory). Обследуемые ходили самостоятель-
но, босиком, на 7-метровой дорожке с привычной для них скоростью.

Выделено три группы обследуемых:

группа I — дети 6–7 лет с ахондроплазией (6 человек, 12 конечностей),

группа II — дети 6–7 лет без ортопедической патологии (8 человек, 16 конечностей).

группа III — максимально приближенные по критерию «рост стоя» дети без ортопедической патологии 
в возрасте 3–4 лет (8 человек, 16 конечностей).

Кинематические данные регистрировали оптическими камерами Qualisys 7+ (8 камер компании 
Qualisys) с технологией видеозахвата пассивных маркеров, синхронизированными с шестью дина-
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мометрическими платформами KISTLER (Швейцария). При установке маркеров использовали модель 
IOR. Анализ кинематики и кинетики проводили в программах QTM (Qualisys) и Visual3D (C-Motion) 
с автоматизированным расчетом значений [19]. Рассчитывали показатели суммарной (генерация + ре-
лаксация) пиковой мощности работы суставов [20]; суммарную общую пиковую мощность — как сумму 
абсолютных величин генерации и релаксации; значения полезной пиковой мощности — как разность 
абсолютных величин генерации и релаксации на графиках кинетики [21]. Общую механическую эф-
фективность определяли как отношение положительной (полезной) пиковой мощности к общей [22].

Для статистической обработки данных применяли программу AtteStat 12.0.5. [23] Учитывая количе-
ство наблюдений в группах, для обработки результатов использовали непараметрическую статистику 
с принятием уровня значимости р ≤ 0,05. Количественные характеристики выборочных совокупностей 
представлены в таблице в виде медианы с уровнем распределения процентилей 25 ÷ 75 % и числа на-
блюдений (n), равного числу конечностей. Статистическую значимость различий определяли с исполь-
зованием непарного критерия Вилкоксона.

На проведение исследований получено разрешение комитета по этике НМИЦ ТО им. акад. Г.А. Или-
зарова (протокол от 21.10.2021 № 2(70)). Исследования проводили в соответствии с этическими 
стандартами Хельсинской декларации Всемирной медицинской ассоциации «Этические принципы 
проведения научных медицинских исследований с участием человека» с поправками 2000 г., «Пра-
вилами клинической практики в Российской Федерации», утвержденными Приказом Минздрава РФ 
от 19.06.2003 года № 266. Родители детей, участвовавших в исследовании, присутствовали при его про-
ведении, подтверждали информированное согласие на его проведение и публикацию результатов ис-
следований без идентификации личности.

РЕЗУЛЬТАТЫ

В таблице 1 представлены антропометрические данные детей всех трех групп. Рост пациентов с ахон-
дроплазией статистически достоверно отличался не только от своих сверстников (на 8,8 σ), но и от де-
тей 3–4 лет (на 2,3 σ). Вес детей и длина нижних конечностей достоверно отличались только с группой 
детей-сверстников, с группой детей 3–4 лет не имела достоверных различий.

Таблица 1

Антропометрические данные обследованных детей

Показатели Группа I (n = 6) Группа II (n = 8) Группа III (n = 8)

Рост стоя, см 97,5 (90÷98,0) 
Р2 = 9,19Е-6, Р3 = 0,00169 120 (117 ÷ 122) 102 (102 ÷ 103)

Вес, кг 17,5 (16,1÷19,0) 
Р2 = 0,0347 23,0 (19,6 ÷ 25,8) 15,4 (14,9÷17,4)

Длина нижних конечностей, см 42,0 (38,0÷44,0) 
Р2 = 1,41E-05 54,5 (52,0÷56,0) 44,0 (42,4÷45,0)

Примечание: Р2 — уровень значимости при сравнении параметра группы ахондроплазии с группой II; Р3 — уровень значимости 
при сравнении параметра группы ахондроплазии с группой III.

В таблице 2 указаны пространственно-временные параметры походки.

Как видно из представленных данных, достоверно снижены длина периода шага и скорость ходь-
бы в  группе детей с ахондроплазией только по сравнению со второй группой (сверстники 6–7 лет), 
что, очевидно, связано со значительно меньшей длиной нижних конечностей.

Параметры кинематики движений представлены в таблице 3.
Таблица 2

Пространственно-временные показатели походки

Показатели Группа I (n = 6) Группа II (n = 8) Группа III (n = 8)

Скорость ходьбы, м/сек 0,67 (0,65÷0,68) 
Р2 = 0,012 1,04 (0,97÷1,05) 0,78 (0,72÷0,82)

Длина периода шага, м 0,57 (0,53÷0,73) 
Р2 = 0,037 0,97 (0,85÷1,02) 0,74 (0,69÷0,79)

Длительность опорного периода, % 62,4 (61,5 ÷ 63,5) 61,9 (61,4 ÷ 62,3) 62,6 (61,7 ÷ 63,8)
Длительность не опорного периода, % 37,4 (36,3 ÷ 38,3) 38,0 (37,7 ÷ 38,5) 37,4 (36,3 ÷ 38,3)
Длительность двуопорного периода 
цикла шага, % 25,3 (22,5 ÷ 28,5) 22,9 (22,5 ÷ 24,6) 25,3 (22,5 ÷ 27,9)

Циклов шагов в минуту 70,6 (61,7÷72,4) 64,5 (63,3÷65,4) 65,1 (62,1÷66,8)
Примечание: Р2 — уровень значимости при сравнении параметра группы ахондроплазии с группой II.
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Таблица 3

Кинематические показатели

Показатели Группа I (n = 12) Группа II (n = 16) Группа III (n = 16)
Обобщенный индекс походки (GPS, gait 
profile score)

12,3 (11,0÷13,9) 
Р2 = 0,00367, Р3 = 0,011 8,2 (8,0 ÷ 8,4) 9,7 (9,0 ÷ 10,3)

Установка стопы в начале опорного 
периода, °

6,6 (3,4÷10,2) 
Р2 = 0,00098, Р3 = 0,00011 –0,3 (–2,6÷1,9) –2,6 (–3,4÷0,5)

Угол максимальной тыльной флексии 
стопы в опорную фазу, °

16,7 (15,2÷18,2) 
Р2 = 0,00015, Р3 = 9,27E-06 11,6 (10,2÷14,3) 10,6 (8,5÷12,1)

Позиция стопы в не опорную фазу,° 12,5 (7,8 ÷ 14,5) 
Р2 = 0,00759, Р3 = 0,00090 5,7 (2,8 ÷ 6,9) 4,7 (1,8 ÷ 6,6)

Амплитуда подошвенного сгибания, ° 20,1 (16,2÷24,1) 
Р2 = 0,0009, Р3 = 0,02434

28,8 (24,6÷32,6) 
Р2–3 = 0,0167 24,8 (21,8÷25,6)

Супинация стопы в опорную фазу, ° 6,1 (1,3÷7,7) 
Р2 = 0,0229 0,7 (–1,8÷2,5) 1,45 (0,45÷4,3)

Угол ориентации стопы относительно 
вектора движения (max значения 
внутренней ротации), °

5,8 (1,6÷9,2) 8,2 (4,7 ÷ 13,1) 9,9 (8,0 ÷ 12,6)

Угол сгибания колена в начале 
опорного периода;° 6,7 (0,5÷17,2) 3,4 (1,4 ÷ 7,6) 3,7 (0,7 ÷ 5,8)

Угол пикового разгибания коленного 
сустава в опорную фазу,° 10,7 (8,5÷26,7) 5,7 (1,7 ÷ 8,4) 5,3 (2,3 ÷ 9,4)

Угол максимального сгибания в 
неопорную фазу, °

72,6 (70,3÷77,7) 
Р2 = 0,00187, Р3 = 4,8E-05 64,6 (61,6÷67,9) 62,8 (60,6÷64,2)

% цикла шага максимального сгибания 
коленного сустава в неопорную фазу 73,5 (72,0÷76,3) 73,5 (72,7÷74,3) 75,0 (73,0÷75,3)

Varus (+) / valgus (–) коленного сустава 
(max значения), °

5,8 (0,0÷11,5) 
Р2 = 0,0388, Р3 = 0,00872 –0,15 (–2,9÷1,2) –2,0 (–5,0÷2,0)

Угол сгибания бедра в начале опорного 
периода,°

39,9 (33,5÷41,9) 
Р2 = 0,0114, Р3 = 0,00173 29,6 (24,7÷35,0) 27,5 (24,8÷29,6)

Максимальный угол разгибания бедра 
в опорную фазу, °

–0,7 (–6,1÷6,6) 
Р2 = 0,00236, Р3 = 0,000321 –11,7 (–15,2÷–7,7) –13,6 (–16,6÷–7,3)

Угол максимального отведения бедра, ° 10,3 (8,9÷ 14,9) 
Р2 = 0,00813, Р3 = 0,000763 4,7 (2,6÷7,8) 6,2 (3,5÷7,3)

Амплитуда движения тазобедренного 
сустава, ° 40,3 (39,1÷ 47,4) 45,3 (43,4÷48,9) 43,1 (41,3÷44,2)

Ротация бедра (max значения 
внутренней ротации), ° 8,2 (3,3 ÷ 18,4) 14,6 (7,6 ÷ 16,6) 13,1 (0,1 ÷ 13,9)

Угол максимального наклона таза 
кпереди, °

17,1 (14,8÷18,9) 
Р2 = 0,000829, Р3 = 5,92E-05 8,4 (5,3÷12,4) 8,9 (6,4÷10,8)

Амплитуда ротационных движений 
таза при ходьбе, °

27,2 (18,1÷33,3) 
Р2 = 0,000529, Р3 = 4,4E-05 14,2 (12,8÷18,2) 13,1 (12,7÷14,5)

Примечание: Р2 — уровень значимости при сравнении параметра группы ахондроплазии с группой II; Р3 — уровень значимости 
при сравнении параметра группы ахондроплазии с группой III.

В группах здоровых детей по возрасту достоверны различия только по параметру «амплитуда подо-
швенного сгибания», который имеет корреляционную связь со скоростью ходьбы (r = 0,412, n = 32, 
р < 0,05). В отношении кинематических параметров у детей с ахондроплазией (табл. 3, рис. 1) можно 
отметить достоверное увеличение интегрального показателя индекса оценки профиля походки (GPS), 
который предложен как количественный параметр идентификации типичных особенностей характера 
походки.

Отметим установку стопы в позицию тыльной флексии. Присутствует значимая супинация стопы 
в опорную фазу, но значимые ротационные установки стопы относительно вектора движений отсут-
ствуют. Определена варусная деформация коленного сустава, связанная с отклонением биомехани-
ческой оси нижней конечности, типичной для ахондроплазии. У здоровых детей определен физиоло-
гический вальгус коленного сустава: для детей 3–4 лет зарегистрированы максимальные отклонения 
коленного сустава на вальгус до 5,0°, у детей 5–6 лет — до 2,9°.

Зарегистрированы сгибательная позиция бедра в начале опорного периода цикла шага, уменьшение 
угла разгибания бедра, что конкордантно с увеличением сгибания в коленном суставе в неопорную 
фазу. Достоверно увеличение наклона таза кпереди и увеличение его ротационных движений.

Суммарный показатель оценки ходьбы в группе пациентов с ахондроплазией также в бóльшей степени 
показывает девиацию от нормы.
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Рис. 1. Пример кинематических графиков, показывающих сгибательную (1) и отведенную установку бе-
дер (2), сгибательную установку коленного сустава (3), преимущественное нахождение стопы в положении 
тыльной флексии (4), супинацию стопы в опорную фазу (5), varus-деформацию коленного сустава (6), со-
хранение нормальных ротационных установок сегментов относительно вектора движения (7), увеличение 
наклона таза кпереди (8) и его ротационных движений (9)

В обследованной группе пациентов рекурвационная установка в коленном суставе, которая сочеталась 
с разгибательной позицией бедра, выявлена только у одного пациента (рис. 2). При нормальном положе-
нии таза и сохраненной в полном объеме амплитудой движения в голеностопном суставе параметры ки-
нетики отражали выраженное снижение силовых параметров сгибателей и разгибателей бедра и голени.

Рис. 2. Графики кинематики тазобедренного и коленного сустава 
(1 — разгибательная установка тазобедренного сустава, 2 — рекурваци-
онная установка коленного сустава, 3 — сгибание в коленном суставе 
в неопорную фазу); графики кинетики тазобедренного сустава — резко 
снижены силовые параметры разгибателей бедра (4), сгибателей бе-
дра (5), разгибателей голени (6), сгибателей голени (7)
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В таблицах 4 и 5 представлены кинетические параметры ходьбы в группах обследованных.

В группах здоровых детей с возрастом зарегистрировано достоверное увеличение силовых параме-
тров мышц, участвующих в двигательном стереотипе, при увеличении скорости ходьбы (сгибателей 
и разгибателей бедра, приводящих бедро) и при формировании опорного толчка.

Функциональные возможности мышц разгибателей и сгибателей бедра и разгибателей голени у детей 
с ахондроплазией имели достоверное отличие только относительно группы сверстников (где механиче-
ский рычаг больше). Схожая длина сегментов нижних конечностей (с детьми возраста 3–4 лет и без ор-
топедических проблем) не сопровождалась достоверными отличиями в силовых параметрах этих групп 
мышц. Но показатели групп мышц, обеспечивающих сгибание голени и подошвенное сгибание, также до-
стоверно снижены и относительно здоровых детей 3–4 лет, что отражает влияние уже сниженной скоро-
сти ходьбы у пациентов. Сниженные силовые параметры группы приводящих мышц бедра являются кри-
терием декомпенсированной формы варусной деформации биомеханической оси нижней конечности.

Таблица 4

Кинетические параметры суставов нижних конечностей (относительный момент силы, 
нормализованный по весу; Nm/kg)

Показатели Группа I (n = 12) Группа II (n = 16) Группа III (n = 16)

Разгибание бедра 0,36 (0,33÷0,53) 
Р2 = 0,00574

0,62 (0,55÷0,89) 
Р2–3 = 0,00290 0,49 (0,38÷0,57)

Сгибание бедра –0,25 (–0,34÷ –0,21) 
Р2 = 0,00218

–0,48(–0,56÷–0,31) 
Р2–3 = 0,01668 –0,32 (–0,38÷–0,28)

Приведение бедра 0,32 (0,23÷0,37) 
Р2 = 1,94E-05, Р3 = 7,2E-05

0,62 (0,57÷0,66) 
Р2–3 = 0,02615 0,53 (0,45÷0,57)

Разгибание голени 0,24 (0,09÷0,31) 
Р2 = 0,03465 0,34 (0,25÷0,48) 0,31 (0,21÷0,36)

Сгибание голени –0,11 (–0,13÷–0,04) 
Р2 = 0,01789, Р3 = 0,005327 –0,18 (–0,26÷–0,12) –0,18 (–0,24÷–0,11)

Разгибание голени в опорный толчок 0,06 (0,03÷0,11) 
Р2 = 0,041

0,13 (0,09÷0,14) 
Р2–3 = 0,000111 0,05 (0,03÷0,07)

Тыльное сгибание –0,09 (–0,10÷–0,08) –0,14 (–0,15÷–0,09) –0,11 (–0,13÷–0,09)

Подошвенное сгибание (take-off force) 0,58 (0,53÷0,79) 
Р2 = 7,2E-05, Р3 = 0,003993

1,1 (1,05÷1,21) 
Р2–3 = 2,6E-06 0,86 (0,83÷0,91)

Примечание: Р2 — уровень значимости при сравнении параметра группы ахондроплазии с группой II; Р2–3 — уровень значимости 
при сравнении параметра группы II с группой III.

Таблица 5

Показатели суммарной (генерация + релаксация) пиковой мощности работы суставов, 
нормализованной по весу (W/kg)

Показатели Группа I Группа II Группа III
Тазобедренный сустав 1,12 (0,86÷1,62) 1,27 (1,05÷1,46) 1,1 (0,94÷1,22)
Коленный сустав 1,24 (0,83÷1,81) 1,65 (1,46÷2,15) 1,48 (1,30÷1,69)
Голеностопный сустав, опорный 
толчок (push-off)

2,05 (1,41÷2,17) 
Р2 = 0,001253

3,0 (2,62÷4,0) 
Р2–3 = 0,000205 2,03 (1,85÷2,27)

Суммарная пиковая мощность работы 
всех суставов конечности

4,58 (3,31÷6,25) 
Р2 = 0,03075 6,13 (5,38÷7,06) 4,8 (4,05÷5,09)

Полезная пиковая мощность работы 
всех суставов конечности

0,63 (0,24÷1.01) 
Р2 = 0,000763

1,66 (1,39÷2,73) 
Р2–3 = 0,000974 0,88 (0,62÷1,27)

Эффективность работы суставов, % 58,7 (53,9 ÷61,5) 
Р2 = 0,001476 63,7 (61,8 ÷67,2) 61,0 (58,0 ÷63,4)

Примечание: Р2 — уровень значимости при сравнении параметра группы ахондроплазии с группой II; Р2–3 — уровень значимости 
при сравнении параметра группы II с группой III.

У пациентов с ахондроплазией относительно здоровых детей второй группы достоверно снижены по-
казатели нормализованной по весу (W/kg) пиковой мощности опорного толчка, суммарной и полез-
ной пиковой мощности работы суставов, но достоверно не отличаются от параметров здоровых детей 
3–4 лет, где практически одинакова длина рычага (длина сегмента), формирующего опорный толчок.

ОБСУЖДЕНИЕ

Нарушения энхондрального остеогенеза при ахондроплазии, преимущественно в ростковых пластинках, 
ведет к выраженным изменениям скелета, характеризующимся, в первую очередь, диспропорциональ-
ным низким ростом [2, 3, 12, 18]. Эти аномалии роста отражаются, в частности, на измененной функции 
ходьбы, сопровождающейся меньшей эффективностью и повышенными энергозатратами [13, 15, 24].
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Относительные к весу моменты силы мышц сгибателей и разгибателей стопы у пациентов ахондро-
плазией снижены на 15–30 %, сгибателей и разгибателей голени — на 40–60 % по сравнению с теми же 
показателями здоровых сверстников [25]. При данной патологии, при укороченном сегменте нижней 
конечности, замедленна возрастная дифференцировка мышц сгибателей и разгибателей: до  12 лет 
максимальная сила мышц-сгибателей больше максимальной силы мышц-разгибателей на 30–50 %, 
т.е. расчетный показатель индекса мышц-антагонистов соответствует значениям детей в возрасте 
4–5 лет при приблизительно равной им длине сегмента [26].

По сравнению со взрослыми, дети демонстрируют более низкие параметры кинетики, скорости 
и мощности работы суставов даже после корректировки размерных различий, зависящих от возрас-
та, за счет более низкого уровня максимальной произвольной мышечной активации, который связан 
с относительной неспособностью ими задействовать или использовать свои «быстросокращающиеся» 
двигательные волокна, тип II [27]. Возрастное увеличение силовых параметров мышц в группах здоро-
вых детей согласуется с данными кинетики локомоторных стереотипов у здоровых детей в различных 
скоростных диапазонах передвижения, где определена достоверная положительная корреляционная 
связь между скоростью ходьбы и общей суммарной (r = 0,907; n = 104) и полезной пиковой мощностями 
(r = 0,475; n = 104) суставных мышц [22].

Временные параметры структуры шага определяют скоростью ходьбы, и относительная величина дли-
тельности опорного периода и двухопорного периода уменьшается при увеличении скорости ходьбы 
[28]. Несмотря на меньшую скорость ходьбы больных с ахондроплазией, временные параметры струк-
туры шага (относительная длительность опорного, неопорного и двухопорного периодов цикла шага) 
достоверно не отличаются в группах обследованных. Полученные результаты согласуются с данными 
литературы: преобладание осевых отклонений при крайне недостаточной длине конечностей обуслов-
ливает особенности походки, характеризующиеся укорочением длины шага, низкой скоростью ходьбы 
[8, 10] и увеличенным ритмом при отсутствии различий в относительной скорости ходьбы с учетом 
длины конечностей [14].

Оптимальная стратегия улучшения состояния детей с ахондроплазией требует и изучения паттерна по-
ходки, особенностей кинематических и кинетических показателей как с точки зрения планирования ле-
чения, так и для проведения объективного многофакторного контроля эффективности терапии [9, 10, 12].

В литературе можно найти ограниченное количество исследований походки людей с ахондроплазией 
с помощью инструментального анализа [8, 10, 24, 29, 30]. Часть работ выполнена для изучения локо-
моторной функции у взрослых или только после проведения оперативного лечения [10, 13, 30, 31]. Вы-
явлен ряд специфичных для ахондроплазии особенностей ходьбы, на которые указывают различные 
авторы. Кинематические особенности в сагиттальной плоскости при ходьбе характеризуются преи-
мущественно доминирующей сгибательной позицией в тазобедренных, коленных и голеностопных 
суставах (тыльная флексия) [8, 14], что может являться компенсаторной установкой в связи с перед-
ним наклоном таза. Избыточный наклон таза кпереди может быть обусловлен слабостью разгибате-
лей бедра и мышц брюшного пресса [32]. Структурные изменения в поясничном отделе позвоночника 
(лордоз в сочетании со стенозом) [33, 34, 35] могут также способствовать развороту таза, что ведет 
к компенсаторным установкам нижележащих сегментов. Наше исследование также выявило достовер-
ное ограничение разгибания в тазобедренном суставе у детей с ахондроплазией, уменьшение подо-
швенной флексии в сочетании с достоверно бóльшей тыльной флексией в опорную фазу цикла шага. 
Впервые выявленной особенностью является более выраженное сгибание коленного сустава в неопор-
ную фазу в сравнении с контрольными группами, что может быть объяснено сгибательной установкой 
в тазобедренном суставе и ведет к увеличению пассивного сгибания в коленном суставе в неопорную 
фазу цикла шага.

По данным литературы, у пациентов с ахондроплазией регистрируют рекурвацию коленного сустава [14], 
к чему предрасполагает специфичная анатомия проксимального отдела большеберцовой кости (мень-
ший, чем в норме, наклон суставной поверхности) [11]. В нашем исследовании компьютерный анализ 
походки у пяти пациентов не выявил рекурвационную установку в коленном суставе в опорную фазу. Ве-
роятно, что достаточный контроль движений компенсирует данное анатомическое нарушение. У одного 
пациента (16 % случаев) определена рекурвационная установка в коленном суставе, при этом кинетика 
отражала выраженное снижение силовых параметров сгибателей и разгибателей бедра и голени (рис. 2).

У пациентов с ахондроплазией выявлено снижение величины кинетических показателей (как момен-
ты сил, так и генерируемая мощность) в сагиттальной плоскости в сравнении со здоровыми сверстни-
ками, что, очевидно, обусловлено меньшей длиной механического рычага сегментов. Мы обнаружили, 
что при сравнении с детьми со схожей длиной сегментов (но меньшего возраста) различия отсутство-
вали. Проводя сравнение с детьми 3–4 лет необходимо учитывать, что в этом возрасте общие пара-
метры локомоторного паттерна до конца еще не сформированы [36, 37, 38]. Характерный вид основ-
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ного профиля походки начинает проявляться у детей примерно к 4–5 годам, что может быть связано 
с формированием активности центральных и спинномозговых генераторов, индуцирующих самоор-
ганизацию двигательных стереотипов (англ.: spinal central pattern generators — CPG). В работах других 
авторов указано на соответствие кинетических изменений в сагиттальной плоскости сгибательным 
установкам в суставах у пациентов с ахондроплазией [8, 14], но сравнение показателей со здоровыми 
детьми со схожей длиной сегментов не проводилось.

Известно, что силовые параметры мышц и пиковая мощность работы суставов у пациентов ахондро-
плазией определяют длиной рычага (длиной сегмента конечности) при сохранной их физиологической 
зрелости [39, 40]. Снижение показателей мощности работы суставов также связано с меньшей скоро-
стью ходьбы, т.к. определена достоверная положительная корреляционная взаимосвязь мощностных 
параметров локомоции со скоростью ходьбы [22].

Мы полагаем, что отсутствие различий в параметрах генерируемой мощности и моменте силы в сравне-
нии с детьми меньшего возраста, имеющими схожую длину сегментов нижних конечностей, обосновывает 
стратегию увеличения продольных размеров длинных трубчатых костей (фармакологически и/или хирур-
гически) именно с точки зрения снижения энергоемкости походки при ахондроплазии и, соответственно, 
увеличения двигательных возможностей.

Выявленные изменения кинематики в горизонтальной плоскости не столь выражены, как в сагитталь-
ной плоскости. Обращает на себя внимание достоверное увеличение амплитуды ротации таза. Мы рас-
цениваем данную особенность как компенсаторную, направленную на увеличение длины шага. Это от-
мечают и другие исследователи [8, 31]. В работах D. Kierman et al. [8] и E.W. Broström et al. [14] описывают 
избыточную наружную ротацию бедра, которая не обнаружена у наших пациентов. Во фронтальной 
плоскости у детей с ахондроплазией наблюдали увеличенное отведение бедра. Анатомически тазо-
вые органы у детей ахондроплазией отличаются более широкой и горизонтальной вертлужной впади-
ной [9]. Сгибательная позиция бедра также может способствовать увеличениям отведения бедра и ва-
русной деформации коленного сустава. Увеличение отведения бедра в сочетании с его сгибательной 
позицией также влияет на кинематику во фронтальной плоскости с уменьшением вектора силы при-
ведения бедра во время ходьбы.

С точки зрения D. Kierman et al. [8], внутриторсионная установка голени компенсирует наружный раз-
ворот бедра, и ориентация стопы, в итоге, не отклоняется значимо от вектора движения пациента. 
В нашем исследовании значимых девиаций стопы также не обнаружено. Очевидно, что ротационные 
движения и взаимно компенсирующие торсионные деформации бедра и голени (при их присутствии) 
при ахондроплазии существенно не влияют на походку и не являются первостепенными патологиче-
скими элементами.

Изменения во фронтальной плоскости обусловлены варусной деформацией оси нижней конечности 
и нестабильностью коленного сустава. Это обусловливает амплитуду движений при приведении го-
лени, возникновение компенсаторного вальгизирующего вектора момента силы, который можно из-
мерить с помощью 3D-видеокомпьютерного анализа [41], и по его величине делать вывод о компен-
сированной или декомпенсированной нестабильности коленного сустава. По мере развития и роста, 
ноги у детей меняют свою форму, начиная с О-образной, проходя через период Х-образной, формируя 
физиологический вальгус коленного сустава, который мы и регистрируем в группах здоровых детей. 
В таком случае биомеханическая ось нижней конечности проходит через середины тазобедренного 
и коленного суставов, близко к наружному краю блока таранной кости, вследствие чего суставы на-
гружаются равномерно [42]. Наше исследование полностью подтверждает значимость варусной деви-
ации биомеханической оси для кинематики и кинетики движений. Отклонение обычно двустороннее 
и симметричное, находится в основном на уровне большеберцовой кости, имеет сложную трехмерную 
деформацию, которую связывают с относительным превышением длины малоберцовой кости [43].

Другим характерным признаком ахондроплазии является фронтальная слабость коленного сустава 
за счет изменения проксимальных точек крепления коллатеральных связок.

Кроме того, выявлена супинация стопы, достоверно отличающаяся от параметров сверстников 
или  здоровых детей со схожей длиной конечностей. Мы полагаем, что избыточная инверсия носит 
компенсаторно-приспособительный характер. Пространственно-временные характеристики походки 
у детей с  ахондроплазией мы интерпретируем либо как следствие недостаточной длины сегментов 
(уменьшение величины шага, увеличение цикла шагов в минуту), либо как неустойчивость походки 
(увеличение относительной длительности двуопорной фазы).

Очевидно, что стратегией коррекции недостатков компонентов походки является увеличение длины 
сегментов нижних конечностей с восстановлением пропорций и устранением угловых деформаций. 
Это приведет как к улучшению показателя длины шага, так и снижению энергетических трат при ходьбе.
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Компьютерный (англ.: 3D-instrumented gait analysis) анализ походки является ценным и необходимым 
методом доказательной медицины в контроле эффективности проводимого хирургического и/или па-
тогенетического фармакологического лечения (восоритид).

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Нарушения кинематических показателей ходьбы у детей с ахондроплазией касаются всей биомеханиче-
ской цепи. Их выявляют в трех плоскостях: в сагиттальной — увеличение максимального наклона таза впе-
ред, сгибательная позиция в тазобедренном, коленном суставах и позиция тыльной флексии голеностоп-
ного сустава; во фронтальной — увеличенный максимальный угол отведения бедра и varus-деформация 
коленного сустава; в горизонтальной — увеличенный ротационный диапазон движений таза.

Отклонения кинетических параметров определяется меньшим рычагом (длина сегмента) и меньшей 
скоростью ходьбы. Схожая длина сегментов нижних конечностей (с детьми возраста 3–4 лет без орто-
педических проблем) не сопровождается достоверными отличиями в силовых параметрах разгибате-
лей бедра и голени. Кинетика группы мышц-сгибателей голени и стопы определяется скоростными 
параметрами ходьбы.

Изменения в горизонтальной плоскости носят компенсаторный характер и при нормальной ориента-
ции оси стопы относительно вектора движения не являются патологическими.
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