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В настоящее время прослеживаются два направления методологического подхода к лечению больных с данной 

патологией: первое - заключается в протезировании конечности после ампутации или вычленения недоразвитых 

сегментов, второе - органосохранное направление, включающее в себя собственно протезирование, 

протезирование после консервативной и оперативной подготовки конечности. Органосберегающие операции при 

данном пороке по нашему мнению наиболее перспективны и гуманны. Родители детей, страдающих эктромелией 

большеберцовой кости, отдают предпочтение сохранению конечности. На основе современных достижений в 

области чрескостного остеосинтеза в РНЦ "ВТО" им. акад. Г.А. Илизарова были предложены новые эффективные 

приѐмы стабилизации малоберцовой кости относительно бедренной в зависимости от анатомической 

разновидности порока , способы реконструкции конечности , а также специальное устройство для их выполнения, 

позволяющие восстанавливать опорность конечности в функционально пригодном положении. 

Ключевые слова: аномалия развития, продольная эктромелия большеберцовой кости, лечение.  

There are two trends of methodological approach to treatment of patients with this pathology at present: the first one is 

limb prosthetics after amputation or isolation of underdeveloped segments, and the second one is an organosaving trend, 

including prosthetics of itself, prosthetics after conservative and operative limb preparation. We consider organosaving 

surgeries for this defect to be the most prospective and humane. Parents of the children with longitudinal tibial ectromelia 

give preference to limb saving. New effective techniques for stabilization of fibula with respect to femur depending on 

anatomic variety of the defect were proposed at Russian Ilizarov Scientific Centre “Restorative Traumatology and 

Orthopaedics” on the basis of modern achievements in the field of transosseous osteosynthesis, as well as methods of limb 

reconstruction and a special device for their performance, allowing to restore limb weight-bearing in functionally 

favourable position. 

Keywords: developmental anomaly, longitudinal tibial ectromelia, treatment. 

 

Согласно анализу литературы, посвящѐнной 

продольной эктромелии большеберцовой кости, 

в настоящее время прослеживаются два направ-

ления методологического подхода к лечению 

больных: первое - заключается в протезирова-

нии конечности после ампутации или вычлене-

ния недоразвитых сегментов, второе - органосо-

хранное направление, включающее в себя соб-

ственно протезирование, протезирование после 

консервативной и оперативной подготовки ко-

нечности. 

Систему хирургического лечения больных с 

продольной эктромелией большеберцовой кос-

ти, когда протезирование производится после 

ампутации или вычленения недоразвитых сег-

ментов предлагают G.C. Lloyd-Roberts [29], А.А. 

Талышинский [13], F.W. Brown [25], О.Е. Шати-

лов [16], К.К. Магерамов с соав. [9], А.Л. Капи-

танаки и В.Н. Вербицкая [6], Т.В. Чеминава 

[15]. По их мнению ампутация голени с после-

дующим протезированием является единственно 

возможным методом лечения, т.к. на голени 

отсутствует или недоразвита важная для опор-

ной функции конечности кость, суставные кон-

цы которой формируют коленный и голено-

стопный суставы. 

G. Chapchal, D. Waigang [26], Е.П. Меженинa 

[11], D. Paterson [31] в настоящее время основ-

ными показаниями для ампутации в хирургиче-

ском плане считают сочетание порока больше-
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берцовой кости с пороками других костей этой 

же конечности, выраженные деформации и зна-

чительное укорочение свыше 15 см, упорно 

рецидивирующие деформации голени и стопы, 

дефект голени, который не удалось ликвидиро-

вать многочисленными операциями, аплазию 

большеберцовой кости в случаях отсутствия 

надколенника, агенезию четырѐхглавой мышцы 

бедра, а также отсутствие активного сгибания и 

разгибания голени. 

О.Е. Шатилов и Т.В. Чеминава [17], А.В. 

Рожков [12] указывают, что у больных с двусто-

ронней аплазией большеберцовой кости имеют-

ся прямые показания к вычленению недоразви-

тых голеней. 

Органосберегающие операции при данном 

пороке, по нашему мнению, наиболее перспек-

тивны и гуманны. Родители детей, страдающих 

эктромелией большеберцовой кости, отдают 

предпочтение сохранению конечности. 

История развития методов оперативного ле-

чения начинается с органосохранного направле-

ния. Первые случаи были опубликованы Биль-

ротом в 1867 г. и Дрейбгольцем в 1873 г. По 

данным Ф.Р. Богданова [2], Альберт в 1877 году 

впервые при полном отсутствии большеберцо-

вой кости освежил малоберцовую кость и укре-

пил еѐ в межмыщелковой ямке бедра серебря-

ной проволокой, протянутой через мыщелки 

бедренной кости. Барденгейер расщеплял концы 

малоберцовой кости, клиновидно заострял бед-

ренную кость и вставлял еѐ в верхний расщеп, а 

в нижний - таранную кость. Мейер одномомент-

но перемещал малоберцовую кость под мыщел-

ки бедра и с целью еѐ стабилизации укорачивал 

собственную связку надколенника, прикреплял 

внутренние связки коленного сустава к поверх-

ности малоберцовой кости. Однако, не получил 

никакой фиксации в коленном суставе. 

В 1922 году V. Putti [32] предложил при 

аплазии большеберцовой кости синостозировать 

проксимальный конец малоберцовой кости с 

бедренной. С целью предотвращения натяжения 

сосудисто-нервного пучка голень фиксировал в 

положении сгибания, а дистальный конец мало-

берцовой кости внедрял в таранную кость, уста-

навливая стопу в положении максимального 

эквинуса. О применении аналогичных методик 

сообщали Л.Д. Флерова [14], W. Blauth, H.G. 

Willert [24], В.А. Штурм [18], G. Exner [27], Б. 

Бойчев [3]. 

Дальнейшее совершенствование способов 

традиционного хирургического лечения было 

направлено на облегчение одномоментного 

перемещения малоберцовой кости и стопы с 

целью исправления порочного положения, а 

также на разработку новых способов их стаби-

лизации. 

Для облегчения одномоментного исправле-

ния порочного положения голени и стопы без 

натяжения мягких тканей G.Chapchal [26] резе-

цировал дистальный конец малоберцовой кости. 

C.R.Michel, M.Guilleminet [30] удаляли та-

ранную кость. 

Б. Бойчев [3], F.W. Brown [25] с целью 

уменьшения натяжения тканей резецировали 

головку малоберцовой кости. K. Karchinow [28], 

R. Wilde [33] резецировали малоберцовую кость 

на протяжении. 

Характеризуя разнообразные способы хи-

рургического лечения продольной эктромелии 

большеберцовой кости, следует отметить, что 

они высоко травматичны вследствие массивного 

рассечения мягких тканей, обширной скелета-

ции, мобилизации и расщепления костных 

фрагментов, укорачивающих резекций. Артро-

дезирование стопы в положении эквинуса с 

целью компенсации укорочения приводит к 

выраженным изменениям в суставах еѐ передне-

го отдела, уменьшает площадь опорной поверх-

ности. 

Значительный вклад в развитие ортопедии на 

современном этапе внѐс Г.А. Илизаров [5,19] 

разработками в области чрескостного остеосин-

теза. В 1967 году Г.А. Илизаровым с соавт. бы-

ли предложены аппараты и методики устране-

ния сгибательных контрактур коленного и голе-

ностопного суставов. В основу методик автором 

были положены принципы малотравматичного 

дозированного растяжения мягких тканей для 

восстановления исходной длины ретрагирован-

ных мышц и устранения порочных положений 

голени, стопы. 

В начальном периоде освоения метода чре-

скостного остеосинтеза с целью лечения боль-

ных с продольной эктромелией большеберцовой 

кости было характерно сочетание применения 

данного метода с традиционными оперативны-

ми вмешательствами. 

Л.Ф. Каримова [7, 8] применяла свои трѐх-

этапные методики реконструкции конечности у 

больных с пороками развития большеберцовой 

кости, в которых первый этап лечения включал 

устранение порочного положения голени. Вто-

рым этапом у больных выполнялось бедренно-

малоберцовое синостозирование, а у больных с 

врождѐнным дефектом дистальной части - меж-

берцовое синостозирование. Третьим этапом, 

после предварительной консервативной коррек-

ции, производили операцию - низведение стопы 

с последующим ее артродезированием. В 1980 

году Л.Ф. Каримова [20] усовершенствовала 

свою методику реконструкции конечности у 

больных с врождѐнным дефектом дистального 

отдела большеберцовой кости, дополнив еѐ 

удлинением малоберцовой кости дистракцион-

ным эпифизеолизом проксимальной ростковой 

зоны. 
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В 1981-1982 г.г. И.Х. Аметова [1] и В.Д. Де-

дова с соавт. [4] применили аппарат Волкова-

Оганесяна для реконструкции конечности у 

больных с пороками развития большеберцовой 

кости. В первоначальном варианте методика 

предусматривала фиксацию малоберцовой кости 

к бедру шурупом после еѐ перемещения аппара-

том. В последствии авторы отказались от данно-

го приѐма и стали сразу после перемещения 

малоберцовой кости под мыщелки бедра фикси-

ровать еѐ при помощи искусственных крестооб-

разных связок коленного сустава с использова-

нием лавсана по типу рамки Каплана. При нали-

чии даже небольшого рудимента большеберцо-

вой кости к нему фиксировали лавсановыми 

лентами головку малоберцовой кости по еѐ низ-

ведению. После снятия аппарата и лавсанопла-

стики накладывали гипсовую повязку на 3-3,5 

месяца. В последующем осуществляли разра-

ботку коленного сустава и обучали ходьбе боль-

ного в ортопедическом аппарате. 

В 1990 году В.Д. Макушин [21] описал при-

ѐм одновременного закрытого низведения мало-

берцовой кости и надколенника с помощью 

аппарата Илизарова для создания гипертонуса 

четырѐхглавой мышцы бедра, их последующего 

синостозирования с целью удержания головки 

малоберцовой кости относительно мыщелков 

бедра. 

В ходе дальнейших исследований В.Д. Ма-

кушиным и О.К. Чегуровым [10] были предло-

жены новые приѐмы стабилизации малоберцо-

вой кости относительно бедренной в зависимо-

сти от анатомической разновидности порока 

[22, 23]. 

До настоящего времени в РНЦ "ВТО" ведут-

ся разработки по совершенствованию способов 

реконструкции конечности у больных с про-

дольной эктромелией большеберцовой кости и 

накопление материалов по изучению отдален-

ных результатов лечения продолжается. 

На наш взгляд рациональное протезирование 

детей и восстановление опорности недоразвитой 

конечности при эктромелии можно произво-

дить, используя современные подходы к ради-

кальной реконструкции рудиментов большебер-

цовой кости и второй парной кости на основе 

оптимизации механобиологических условий для 

репаративной регенерации тканей. Это позволя-

ет применять для улучшения опорности конеч-

ности более удобные, облегчѐнные косметиче-

ские конструкции ортопедических аппаратов с 

максимальным использованием остаточных 

реконструированных анатомических образова-

ний, что способствует продолжению естествен-

ного роста и развитию конечности. 
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