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лечение врожденной косолапости  
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Введение. Синдром Якобсена — редкий генетический синдром, вызванный частичной делецией длинного 
плеча 11-й хромосомы. Синдром Якобсена характеризуется множественными аномалиями развития. Частота 
встречаемости 1 : 100 000  живых новорожденных. Пациенты данной группы имеют мальформации сердца, 
почек, желудочно-кишечного тракта, ЦНС и скелета. Выраженность клинических особенностей разнообразна. 
Синдром Якобсена редко сочетается с врожденной косолапостью.
Описание клинического случая. Представлен клинический случай использования метода Понсети для лечения 
врожденной косолапости в  сочетании с  синдромом Якобсена. В результате была получена полная первичная 
коррекция стопы, которая не имеет рецидива в течение двух лет.
Дискуссия. В доступной литературе имеются лишь краткие упоминания об указанной патологии. В случае 
с  нашим пациентом также потребовалось большее число гипсовых повязок для того, чтобы получить полную 
первичную коррекцию стопы.
Выводы. Достигнута опорная безболезненная стопа, обладающая полным объемом движений, что свидетель-
ствует об успешности метода Понсети в лечении неидиопатической врожденной косолапости и необходимости 
его применения как стартового метода.
Ключевые слова: врожденная неидиопатическая косолапость; синдром Якобсена; метод Понсети.

trEatmEnt of CongEnital Clubfoot in a patiEnt 
with jaCobsEn syndromE using ponsEti mEthod:  
a CasE rEport

 © I.Yu. Kruglov1, N.Yu. Rumyantsev1, G.G. Omarov2, N.N. Rumyantsev1

1 Almazov National Medical Research center, Saint petersburg, Russia 
2 The Turner Scientic Research Institute for childrens orthopedics, Saint petersburg, Russia

For citation: Pediatric Traumatology, Orthopaedics and Reconstructive Surgery. 2018;6(4):98-102  
Received: 28.02.2018 Revised: 09.08.2018 Accepted: 10.12.2018

Introduction. Jacobsen syndrome, characterized by multiple developmental anomalies, is a rare genetic syndrome 
caused by a partial deletion of the long arm of the 11th chromosome. The incidence is 1 : 100,000 live births. patients 
of this group have malformations of the heart, kidneys, gastrointestinal tract, central nervous system, and skeleton. 
The  severity of clinical features is diverse. Jacobsen syndrome rarely combines with a congenital clubfoot.
Case report. The clinical case of using the ponseti method for the treatment of congenital clubfoot in combination 
with Jacobsen syndrome is presented. As a result, a complete primary correction of the foot was obtained, which did 
not relapse within 2 years.
Discussion. only brief references to this pathology were found in the literature. In the case of our patient, a greater 
number of gypsum dressings were required to complete the primary correction of the foot.
Conclusion. painless foot has been achieved, which has a full range of motion, which confirms the success of the 
application of the ponseti method for the treatment of non-idiopathic congenital clubfoot and the need for using it as 
a starting method.
Keywords: congenital non-idiopathic clubfoot; Jacobsen syndrome; ponseti method.
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введение

Синдром Якобсена (СЯ) — это редкий генети-
ческий синдром, вызванный частичной делецией 
длинного плеча 11-й хромосомы. СЯ относится 
к  группе генетических синдромов, характеризую-
щихся множественными врожденными аномалиями 
в сочетании с задержкой психомоторного развития, 
висцеральными мальформациями, а  также некото-
рыми ортопедическими проблемами  [1]. Впервые 
данный синдром описал Якобсен в 1973 г. у несколь-
ких членов одной семьи, которые унаследовали не-
сбалансированную транслокацию 11;21  от родите-
ля — носителя сбалансированной транслокации [1].

Описано более чем 200  случаев с  СЯ [2, 3]. 
Частота встречаемости СЯ 1 : 100 000  живых но-
ворожденных. Соотношение мальчиков и  девочек 
составляет 2 : 1  [2–4].

Наиболее общими клиническими признаками 
СЯ являются: пре- и  постнатальная задержка 
физического развития, психомоторного развития, 
характерный лицевой дизморфизм, тромбоцито-
пения или панцитопения. Пациенты имеют маль-
формации сердца, почек, желудочно-кишечного 
тракта, гениталий, ЦНС и/или скелета. Также мо-
гут присутствовать нарушения слуха, зрения, гор-
мональные и  иммунологические проблемы [2, 4].

Таким образом, выраженность клинических 
особенностей разнообразна. Описаны случаи со-
четания СЯ с  такими ортопедическими патоло-
гиями, как плоскостопие, большой и  длинный 
1-й  палец стопы, клинодактилия, брахидактилия, 
синдактилия 2-го и 3-го пальцев стоп, а также зи-
годактилия. Следует отметить, что сочетание СЯ 
с  врожденной косолапостью встречается крайне 
редко. В  доступной литературе имеются лишь 
единичные упоминания об указанной патологии, 
а  также отсут ствуют данные о  степени тяжести, 
методах и результатах лечения.

В настоящее время золотым стандартом в  ле-
чении врожденной косолапости является метод 
Понсети [5]. Данный метод произвел «револю-
цию» в  лечении врожденной идиопатической 
и синдромальной косолапости [6].

В настоящей публикации мы представляем соб-
ственное клиническое наблюдение — пациент двух 
лет с СЯ в сочетании с врожденной косолапостью.

описание случая

Доношенный мальчик (вес  — 2870  г, рост  — 
50  см, Апгар 7/7) извлечен на сроке беремен-
ности 38  недель при помощи операции кесаре-
ва сечения, предпринятой в  связи с  появлением 
признаков угрожающей гипоксии плода (отхож-
дение окрашенных меконием околоплодных вод 
и  отсутствие эффекта от родовозбуждения). При 
первичном осмотре обращало на себя внимание 
состояние средней тяжести, наличие врожденной 
правосторонней косолапости, а  также наличие 
клинических признаков гипотрофии II степени. 
Кроме того, отмечались множественные призна-
ки дизэмбриогенеза: низкорасположенные ушные 
раковины, гипертелоризм, высокое нёбо, попереч-
ные борозды на ладонных поверхностях обеих ки-
стей, крипторхизм, недоразвитие крайней плоти, 
расхождение прямых мышц живота. В связи с на-
личием вышеперечисленных клинических призна-
ков была взята кровь и отправлена в генетическую 
лабораторию для кариотипирования. Ребенок 
осмот рен на 2-е сутки жизни. Выявлена эквино-
кава-варусная деформация правой стопы (рис. 1). 

Степень тяжести составила 5,5  балла по си-
стеме pirani [7] (табл. 1), 17  баллов по системе 
Dimeglio [8] (IV степень) (табл. 2). Учитывая общее 
тяжелое состояние пациента, было принято реше-

Таблица 1
исходная степень тяжести по шкале Pirani (в баллах)

Признаки Баллы

Искривление наружного края стопы 0,5

Медиальная складка 1

Задняя складка 1

Латеральная часть головки таранной кости 1

Положение пяточной кости 1

Эквинус 1

Таблица 2
исходная степень тяжести по шкале dimeglio

Признаки Исправляемость, ° Баллы Дополнительные признаки Баллы

Эквинус 37 3 Глубокая задняя надпяточная складка 1

Варус пятки 38 3 Глубокая поперечная подошвенная 
складка

1

Внутренняя ротация стопы 60 4 Значительно выраженный кавус стопы 1

Приведение переднего 
 отдела стопы

22 3 Значительная мышечная атрофия 1
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ние отложить ортопедическое лечение до улучше-
ния состояния. В дальнейшем появились частые 
обильные срыгивания. В этой связи ребенок пере-
веден на хирургическое отделение, где выявлена 
дуоденальная непроходимость. Оперирован на 

12-е сутки. Диагностирована атрезия двенадцати-
перстной кишки. В клиническом анализе крови 
отмечается тромбоцитопения 84 · 109/л. При гене-
тическом обследовании выявлен синдром Якоб-
сена 46,XY, del(11)(q23)[18]/46,XY[2], патологиче-
ский клон с делецией 11q в 90 % метафаз (рис. 2).

На 17-е сутки жизни наложена высокая гип-
совая повязка на правую нижнюю конечность 
по методике Понсети [5]  — от кончиков пальцев 
до верхней трети бедра в  положении супинации 
сроком на 1  неделю. Перед каждым последую-
щим наложением гипсовой повязки выполнялись 
манипуляции со стопой. После 9 этапных гипсо-
вых повязок получена коррекция стопы (были 
исправлены кавус, приведение, варус). Для полу-
чения полной коррекции стопы было необходи-
мо выполнение подкожной ахиллотомии. В  связи 
с  ухудшением состояния ребенка, панцитопенией 
в  анализах крови госпитализирован на отделение 
гематологии для выполнения пункции костного 
мозга, совмещенной с  подкожной ахиллотомией 
правой стопы. Через 3  недели снята гипсовая по-
вязка. Получена полная коррекция деформации 
стопы. Изменения степени тяжести по системам 
pirani и  Dimeglio после снятия последней гипсо-
вой повязки отражены в  табл.  3  и  4. Наложена 
отводящая шина Дениса Брауна в  режиме 23  часа 
в  сутки сроком на 3  месяца. По прошествии ука-
занного срока время использования уменьше-
но на 3  часа сроком на 1  месяц. В дальнейшем 
время ношения отводящей шины уменьшали на 
1  час в  месяц по достижении использования на  
ночной сон.

В настоящее время ребенок ходит самостоя-
тельно без дополнительной поддержки. Внешний 
вид пациента представлен на рис. 3.

дискуссия

В повседневной практике случаи врожденной 
идиопатической косолапости встречаются часто, 
но  очень редко наблюдаются случаи, ассоцииро-

 а б
Рис. 3. Внешний вид пациента после лечения: а — вид 

спереди; б — вид сзади

Рис. 2. Кариотип мужской, делеция длинного плеча 
хромосомы 11  (локус 11q23)

Рис. 1. Внешний вид пациента до лечения

Таблица 3 
степень тяжести по шкале Pirani после снятия 

последней гипсовой повязки (в баллах)

Признаки Баллы

Искривление наружного края стопы 0

Медиальная складка 0

Задняя складка 0

Латеральная часть головки таранной кости 0

Положение пяточной кости 0

Эквинус 0
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ванные с  патологией соединительной ткани, не-
врологическими состояниями и  хромосомными 
аномалиями [5, 9, 10]. В  доступной литературе 
имеются лишь единичные упоминания об ука-
занной патологии, а  также отсутствуют данные 
о  степени тяжести, методах и  результатах лече-
ния [1]. Опубликовано небольшое количество со-
общений об использовании метода Понсети при 
лечении синдромальной врожденной косолапости 
[9, 11–13]. Janicki et al. [11] сообщают, что пациен-
там с  синдромальной косолапостью необходимо 
большее число гипсовых повязок, а  также у  них 
чаще отмечается рецидив деформации по срав-
нению с  идиопатической косолапостью. Moroney 
et  al.  [13], описывая лечение 29  пациентов с  не-
идиопатической косолапостью, указывают на 
успешность первичной коррекции в  91 %  случаев, 
однако рецидивирование деформации случилось 
в  44  и  37 %, что потребовало обширного хирур-
гического лечения. Gurnett et al. [10] также счи-
тают, что необходимо большее число гипсовых 
повязок при лечении неидиопатической косола-
пости по методу Понсети. Все авторы отмечают 
эффективность метода Понсети и  рекомендуют 
его в  качестве стартового метода при лечении 
синдромальной или неидиопатической врожден-
ной косолапости.

В случае с  нашим пациентом сделаны ана-
логичные выводы. Ему потребовалось большее 
число гипсовых повязок, была получена полная 
первичная коррекция стопы, которая не имеет 
рецидива в  течение двух лет. Достигнута опорная 
безболезненная стопа, обладающая полным объ-
емом движений.

выводы

Метод Понсети должен быть использован 
в  качестве стартового метода для лечения син-
дромальной и  неидиопатической косолапости для 
получения полностью функциональной стопы.

При лечении синдромальной косолапости 
требуется большее число гипсовых повязок.
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