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Проксимальная эктромелия нижних конечностей  — одна из наиболее редких и  тяжелых форм недоразвития, 
при которой затронуты все сегменты нижней конечности, а  степень поражения уменьшается в  дистальном 
направлении. Изучены отечественные и  зарубежные литературные источники, в  которых описаны различные 
клинико-рентгенологические варианты патологии: от наличия единственной рудиментарной стопы, приле-
жащей к  туловищу, до присутствия всех трех сегментов конечности. Проанализированы используемые тер-
минологические обозначения данного типа недоразвития, предложен термин «проксимальная эктромелия», 
как наиболее соответствующий клинико-рентгенологическим особенностям патологии. При тяжелой степени 
редукции конечности, когда бедренная кость отсутствует или резко гипопластична, протезирование проводят 
практически всем пациентам. Хирургическое лечение в  такой ситуации выступает подготовительным этапом 
с  целью оптимизации конструкции будущего протеза. В случае более легкой степени недоразвития оператив-
ное вмешательство является основным методом лечения, в  таком случае технические средства реабилитации 
выполняют вспомогательную функцию. Таким образом, несмотря на относительную редкость данной пато-
логии, ее тяжесть и  медико-социальная значимость определяют интерес специалистов мирового сообщества 
к этой проблеме.
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One of the rarest and most severe variants of underdevelopment is proximal ectromelia of the lower extremities, in 
which all segments of the lower limb are affected and the degree of damage decreases from proximal to distal direction. 
A review of the domestic and foreign literature sources that describe the various clinic-radiological variants of pathology 
was carried out, from the presence of a single rudimentary foot adjacent to the trunk to the presence of all three leg 
segments. The terminological designations of this type of underdevelopment were then analyzed. The term “proximal 
ectromelia” is proposed as the most appropriate clinical and radiological features of the pathology. With  a  severe 
degree of reduction of the limb, when the femur is absent or sharply hypoplastic, prosthetics is carried out in almost 
all patients. In this situation, surgical treatment is used as a preparatory stage to optimize the design of the future 
prosthesis. In addition, surgery is the main method of treatment in cases with a lighter degree of underdevelopment, 
in which case the technical means of rehabilitation are auxiliary. Therefore, despite the relative rarity of this pathology, 
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its severity and medical and social significance determine the interest of specialists of the world community in the 
study of the problem.
Keywords: proximal ectromelia; lower extremities; coxa vara congenita; phocomelia; dysmelia; medical abilitation; 
shortening of limb; congenital short femur; proximal femoral focal deficiency.

Введение
Среди ортопедических заболеваний аномалии 

нижних конечностей становятся одной из частых 
причин инвалидности из-за ограничения или от-
сутствия возможности самостоятельного передви-
жения. Встречаемость различных врожденных по-
роков нижних конечностей, сопровождающихся 
укорочением, значительно варьирует. По данным 
разных авторов, заболеваемость в  популяции со-
ставляет 0,29 : 1000 новорожденных или 1 случай 
на 3500 новорожденных [1]. Более высокие цифры 
отмечены в  работе M. Kuklik и  I. Marzik (1999)  — 
1,1 : 1000 жителей [2, 3]. Несмотря на то что в це-
лом дефекты развития бедренной кости относи-
тельно редки, среди всех врожденных аномалий 
нижних конечностей недоразвития тазобедренно-
го сустава и бедра наиболее распространены и со-
ставляют 1,2 % всех патологий опорно-двигатель-
ного аппарата [4, 5].

В настоящее время нельзя считать полностью 
решенными вопросы этиологии и  патогенеза 
врожденных заболеваний опорно-двигательно-
го аппарата, в  том числе проксимальных форм 
эктро мелии нижних конечностей. Они могут раз-
виваться вследствие средовых воздействий, на-
блюдаться при ряде хромосомных (синдромы 
Эдвард са, Орбели и  др.) и  генных (синдром Ро-
бертса и  др.) синдромах. Тип наследования изо-
лированных форм патологии в  настоящее время 
изучен недостаточно [4, 6, 7].

Одна из распространенных причин, приво-
дящих к  рождению детей с  аномалиями разви-
тия конечностей, — тератогенный эффект ряда 
лекарственных препаратов. Наиболее известным 
примером подобного воздействия является тали-
домидная эмбриопатия, проявившаяся рождением 
в  Западной Европе, и  в первую очередь в  Герма-
нии, в 1959–1963 гг. нескольких тысяч детей с гру-
быми редукциями верхних и нижних конечностей 
вследствие приема их матерями при беременности 
талидомида — успокаивающего и снотворного ле-
карственного препарата, выпущенного в  1957  г. 
фирмой Грюненталь [3, 6, 8].

Терминология

Проксимальная эктромелия  — один из наи-
более редких и  тяжелых вариантов недоразви-
тия, при котором затронуты все сегменты ко-

нечности, а  степень поражения уменьшается 
в дистальном направлении. Одним из первых дан-
ный термин в  отечественной литературе исполь-
зовал В.А.  Штурм в  1960 г. для характеристики 
дефекта проксимальной части нижней конечно-
сти (бедра) без повреждения дистального отде-
ла [9]. За рубежом формулировка «проксималь-
ная эктромелия» была предложена L.  Henkel, 
H.G. Willert в 1969 г. и использовалась при описа-
нии пациентов с наиболее выраженной редукцией 
со стороны бедренной кости при относительной 
сохранности стопы и  голени [10].

В отечественной и  зарубежной литературе 
чаще встречаются другие определения, обозна-
чающие данную патологию. Одним из наиболее 
распространенных терминов является фокоме-
лия (phoke  — тюлень, melos  — конечность). На-
звание дано по внешнему сходству недоразвитой 
конечности с  ластой тюленя. Фокомелия характе-
ризуется отсутствием проксимального или прок-
симального и  среднего сегментов конечности 
с  прилежанием дистального сегмента (стопы) 
к  туловищу [11]. В зависимости от тяжести по-
ражения скелета C.  Frantz и  R.  O’Rahilly (1961) 
выделили три типа патологии: проксимальную  — 
аплазия бедренной кости, дистальную  — аплазия 
костей голени и  полную  — аплазия всех длин-
ных трубчатых костей с тазобедренным суставом. 
Cтопа при полной форме патологии сочленяется 
непосредственно с  туловищем, при наиболее тя-
желом недоразвитии представлена единственным 
недоразвитым пальцем, данную форму фокоме-
лии называют «перомелией» [4].

Достаточно распространен также термин 
«дизмелия», который используют для определения 
группы редукционных пороков развития. При 
дизмелии имеет место гипоплазия или аплазия 
трубчатых костей конечностей, варьирующая от 
недоразвития отдельного сегмента до практиче-
ски полного отсутствия конечности [9, 12].

В рамках дизмелии ряд авторов выделя-
ет врожденную варусную деформацию шейки 
бедрен ной кости (сoxa vara) как симптомоком-
плекс, включающий в  себя укорочение конечно-
сти на величину от 3 до 25 см, наружно-ротацион-
ную, приводящую или сгибательную контрактуру 
в  тазобедренном суставе, нередко сочетающуюся 
с  поражением дистальных отделов конечностей 
[5, 13–15].
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В 60-х гг. XX в. зарубежные авторы нередко 
выделяли два варианта патологии бедренной ко-
сти: Proximal Femoral Focal Deficiency (PFFD), или 
«местный дефицит проксимального отдела бедра», 
и  Congenital Short Femur (CSF), или «врожден-
ное короткое бедро». Первый вариант патологии 
представлен поражением проксимального отдела 
бедра, вертлужной впадины и неполноценным ко-
ленным суставом, в  то время как второй вариант 
характеризуется врожденной гипоплазией бедра 
с  разницей в  длине ног, но тазобедренный и  ко-
ленный суставы функционально полноценны [16]. 
Врожденное короткое бедро нормальное по 
строе нию, но уменьшено в  размерах с  уменьше-
нием шеечно-диафизарного угла (ШДУ) и искрив-
лением диафиза и  больше всего ассоциируется 
с дистрофической coxa vara [17].

Таким образом, из анализа мировой литера-
туры становится понятно, что описываемая па-
тология действительно представляет собой более 
комплексную проблему, чем поражение только 
бед ренной кости, и  включает в  себя редукцию 
всех сегментов конечностей.

Классификации

В мировой литературе предложены несколько 
классификаций, большая часть из которых осно-
вана на анализе клинико-рентгенологической кар-
тины редукции бедренной кости и  таза и  отли-
чается друг от друга количеством вари антов 
недоразвития и детализацией их описания.

В отечественной литературе мы обнаружили 
лишь две классификации. Так, Е.П.  Меженина 
разделила все варианты аномалии на две группы: 
в  первую группу были включены пороки с  то-
тальным дефектом, во вторую — с частичным де-
фектом бедра, при этом во второй группе были 
выделены четыре подгруппы по уровню пораже-
ния бедренной кости [4]. На основании анализа 
многолетнего опыта работы А.П. Поздеев и  др. 
разработали классификацию врожденной варус-
ной деформации шейки бедренной кости и  вы-
делили три степени поражения в  зависимости 
от величины ШДУ, состояния структуры костной 
ткани и величины укорочения [15].

В зарубежной литературе представлено боль-
шее количество классификаций, одна из первых 
была опубликована Mauche и Jbos (1928) и постро-
ена на основании анатомических и  эволютивных 
признаков. Авторы выделили следующие группы: 
первая — бедро уменьшено во всех размерах, поч-
ти всегда отмечается coxa vara; вторая  — присут-
ствуют недоразвитые диафиз и  оба эпифиза, су-
ществующие раздельно; третья — отсутствует или 

недоразвит дистальный эпифиз; четвертая  — от-
сутствует верхний эпифиз; пятая  — отсутствуют 
проксимальный и  дистальный отделы бедренной 
кости, диафиз рудиментарный; шестая  — бедро 
полностью отсутствует [8, 18].

В классификациях Reiner (1946) и  Steindler 
(1950), с  нашей точки зрения, нет четкого разгра-
ничения локализаций и  типов пороков развития 
конечности, в  связи с  чем данные классификации 
трудны для применения в повседневной практике. 
В частности, Reiner (1946) выделяет четыре типа 
недоразвития, при этом детально не рассматри-
вает степень недоразвития бедра и  соотношение 
поражения бедра и  дистальных отделов конечно-
сти [19].

Классификация Aikken включает четыре клас-
са патологии (A, B, C, D) и  позволяет детализи-
ровать редукцию бедренной кости на основании 
наличия или отсутствия вертлужной впадины 
и  головки бедренной кости [20] (рис. 1).

Аmstutz (1962) модернизировал вышеизло-
женную классификацию, разделив класс А на два 
типа: в первый тип были включены легкие формы 
укорочения бедра с  наличием coxa vara; второй 
тип характеризовался наличием подвертельного 
ложного сустава [21, 22].

В публикации J.A. Fixsen и  G.C. Lloyd-Roberts 
на примере 25 пациентов (30 конечностей) предло-
жена прогностическая рентгенологическая модель 
развития порочного бедра у  детей первого года 
жизни и выделено три типа недоразвития  [23].

Еще одна классификация разработана L.  Hen-
kel и  H.G. Willert (1969). Авторы описали терато-
логический ряд дизмелий, в  который включили 
пять типов: дистальную, аксиальную и  прокси-
мальную формы эктромелии, фокомелию и  аме-
лию. Каждый из первых трех типов, в  свою оче-
редь, был разделен на короткий, промежуточный 
и  длинный подтипы. При дистальной форме на-

Рис. 1. Классификация G.T. Aitken (1959)
 C D

 A B
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блюдается поражение стопы и  большеберцовой 
кости, при аксиальной  — добавляется поражение 
бедренной кости, но остается нетронутой мало-
берцовая кость; проксимальная форма характе-
ризуется разной степенью поражения только бед-
ренной кости [10].

C. Hamanishi (1980) предложил классифика-
цию из пяти групп, каждая из которых была раз-
делена на две подгруппы: от гипоплазии бедра 
с  неизмененным диафизом до полностью отсут-
ствующего или рудиментарного бедра с  задерж-
кой оссификации [16] (рис. 2).

В 1983 г. A.M. Pappas предложил классифика-
цию аномалий развития бедра, состоящую из де-
вяти классов пороков развития — от аплазии сег-
мента до незначительного укорочения бедра без 
деформаций: класс P I  — соответствует полной 
аплазии бедра или при наличии лишь мыщелков, 
а  Р IX  — укорочению сегментов без деформа-
ций  [24] (рис. 3).

В работе I.P. Torode, R.  Gillespie (1991) пред-
ставлено подробное описание клинических 
и  рентгенологических характеристик недоразви-
тия проксимального отдела бедра с  делением на 
две группы в  зависимости от степени укороче-
ния бедра и  конечности в  целом: в  первую груп-
пу (врожденное короткое бедро, congenital short 
femur  — CSF) включены пациенты с  дефицитом 
нижней конечности 20–30 %, во вторую (дефицит 

проксимального отдела бедренной кости, proximal 
femoral focal deficiency  — PFFD)  — с  дефицитом 
нижней конечности 35–50 % [25].

Одна из последних классификаций, предло-
женная D. Paley (1998), включает четыре типа по-
ражения и  основана на клинико-рентгенологиче-
ской картине:

1-й тип  — бедренная кость интактна, присут-
ствует полный объем движений в  тазобед ренном 
и  коленном суставах с  нормальной оссификацией 
проксимальной части бедра (а) или c ее задерж-
кой (b);

2-й тип  — подвижный псевдоартроз в  прок-
симальном отделе бедра с  полным объемом дви-
жений в  коленном суставе, при этом головка 
бедренной кости находится в  пределах вертлуж-
ной впадины (а) или головка бед ренной кости 
отсутствует или неподвижна в  вертлужной впа-
дине  (b);

3-й тип  — недоразвитие диафиза бедра 
с  уменьшением амплитуды движений в  коленном 
суставе больше 45° (a) или меньше 45°  (b);

4-й тип  — дефицит дистального отдела бедра 
при сохранившейся проксимальной части, не от-
носится к группе рассматриваемой патологии [26] 
(рис. 4).

Состояние электрической активности мышц 
и  кровообращения при врожденных пороках 
нижних конечностей, а  тем более при прокси-
мальных эктромелиях, в  литературе освещено не-
достаточно полно. Ряд авторов отмечает снижение 
электрической активности мышц на укороченной 
конечности по сравнению с  контралатеральным 
сегментом [27, 28]. Степень снижения амплитуды 
сокращений мышц бедра при отсутствии головки 
и шейки достигает иногда 60–70 % силы мышц со-
хранной конечности [27].

Измененной при врожденных недоразвитиях 
бедра оказывается и  периферическая сосудистая 
сеть. Данные реовазографии и  ангиографии сви-
детельствуют как о  снижение объемного крово-
тока, так и  о недоразвитии и  атипичном распо-
ложении сосудов на стороне патологии: диаметр 
магистральных стволов на их протяжении разли-
чен, имеются очаговые расширения и сужения со-
судов, количество функционирующих капилляров 
уменьшено и их форма нарушена [3, 28, 29].

Основными методами медицинской абили-
тации пациентов с  проксимальными формами 
эктро мелии нижних конечностей в  зависимости 
от степени выраженности порока являются хи-
рургическое лечение и  протезирование. Так, при 
относительно сохранной конечности оперативное 
лечение считается основным и  достаточным ме-
тодом, а  протезно-ортопедическое снабжение ис-

Рис. 2. Классификация C. Hamanishi (1980)
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Рис. 3. Классификация A.M. Pappas (1983)
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пользуется в качестве вспомогательного метода на 
том или ином этапе. С другой стороны, при тяже-
лых вариантах недоразвития конечностей основ-
ным методом является сложное или атипичное 
протезирование, тогда как хирургические вмеша-
тельства направлены на подготовку к  нему или 
его оптимизацию [3, 30, 31].

Лечение

Первая цель хирургического лечения заклю-
чается в  восстановлении локомоторной функции 
конечности путем устранения основных прояв-
лений недоразвития  — укорочения, деформаций 
и  контрактур [30]. Оперативное вмешательство, 
направленное на устранение неравенства и  дли-
ны, первым предложил Rizzoli в 1845 г., а в 1925 г. 
Deutschlander с  этой же целью стал производить 
одновременное укорочение бедренной кости здо-
ровой конечности и  удлинение короткой с  ис-
пользованием резецированного участка бедра [3]. 
Отечественные авторы предлагали выполнять 
данную операцию во всех случаях врожденного 
укорочения конечностей, если разница в  длине 
превышает 10–12 см. Хирургическое лечение про-
изводили с  помощью ауто- или аллотрансплан-
тата и  выполняли в  два этапа [3]. Ряд авторов 
использовал операции, стимулирующие рост ко-
нечности за счет активации функции ростковых 
зон. Методы стимуляции роста конечности путем 
введения вблизи ростковых зон костных штиф-
тов разрабатывали и изучали Т.С. Зацепин (1930), 
В.И.  Моск вин (1951), З.И.  Шнейдеров (1965) 

и  др.  [30]. Вышеперечисленные способы хирурги-
ческого лечения на данный момент имеют боль-
ше историческую ценность, так как с  появлением 
метода Илизарова утратили свою актуальность, 
а  метод компрессионно-дистракционного остео-
синтеза занял лидирующую позицию [32].

В 1951 г. Г.А. Илизаров предложил конструк-
цию компрессионно-дистракционного аппарата. 
Строгое соблюдение биологических законов ре-
генерации костной ткани позволило достигнуть 
впечатляющих результатов хирургического лече-
ния при врожденных и  приобретенных укоро-
чениях нижних конечностей и  быстро внедрить 
аппарат в  практику [1, 33, 34]. Метод Г.А. Илиза-
рова при редукции бедренной кости может быть 
использован и  как самостоятельный метод опе-
ративного вмешательства при легкой степени ре-
дукции, и  как часть комплексного многоэтапного 
хирургического лечения при более тяжелой пато-
логии [32, 35, 36].

D. Paley предложил алгоритм этапного хи-
рургического лечения на основе своей классифи-
кации. Автор считает наиболее целесообразным 
прибегать к реконструктивной хирургии при пер-
вых двух типах поражения. Лечение включает 
корригирующую остеотомию с  целью устранения 
варусной деформации шейки бедра, остеотомию 
таза для коррекции ацетабулярного угла и  уве-
личения степени покрытия крышей вертлужной 
впадины головки бедренной кости, удлинение 
сегмента c использованием компрессионно-дис-
тракционного аппарата, эпифезиодез одного или 
нескольких эпифизов здоровой контрлатеральной 

Рис. 4. Классификация D. Paley (1998). См. объяснение в тексте
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конечности, устранение подвывиха надколенника 
или большеберцовой кости [36].

Другая цель хирургического лечения больных 
с грубым недоразвитием бедра и конечности в це-
лом состоит в  подготовке к  протезированию за 
счет устранения наиболее выраженных деформа-
ций и  нестабильности суставов, изменения внеш-
него вида и функции конечности для оптимизации 
схемы протеза, улучшения опорности и  стереоти-
па ходьбы [30]. По мнению ряда авторов, методом 
выбора при проксимальных эктромелиях P1 и  Р2 
(по Pappas), то есть при наличии рудиментарных 
мыщелков бедра, является формирование илеофе-
морального синостоза с  целью стабилизации ко-
нечности в зоне ее сочленения с туловищем [3, 35]. 
Реконструкцию проксимального отдела бедра при 
межвертельном псевдоартрозе или псевдоартрозе 
шейки бедра производят при аномалиях развития 
классов Р3 и  Р4 (по Pappas), ее цель заключает-
ся в  соединении разобщенных костно-хрящевых 
фрагментов, увеличении ШДУ и  относительной 
длины конечности [3, 35, 37]. Отсутствие голов-
ки бедра, а  также резко выраженная приводящая 
контрактура в  тазобедренном суставе у  детей 
старше 12 лет и  подростков служат основанием 
для реконструктивной операции на проксималь-
ном отделе бедренной кости с формированием до-
полнительной точки опоры бедра в таз [15].

В тех случаях когда выравнивание длины пора-
женной и  здоровой конечностей при врожденном 
отсутствии бедренной кости или выраженном ее 
отставании в  росте невозможно, некоторые авто-
ры считают целесообразным выполнять ампута-
цию на том или ином уровне [38]. В частности, 
одним из известных методов, направленных на 
формирование опороспособной культи голени, 
является операция Сайма, предложенная в  1842 г. 

и  обеспечивающая в  последующем возможность 
снабжения пациента протезом голени [39, 40].

J.  Borggreve в  1930 г. и  за ним C. Van Nes 
в  1950  г. предложили применять ротационную 
пластику с  целью улучшения функции конеч-
ности и  повышения функциональности после-
дующего протезирования. Изначально операция 
предназначалась для лечения детей с  врожден-
ными дефектами бедра, однако позднее ее стали 
выполнять и  при приобретенных дефектах бедра 
и  коленного сустава. В ходе операции резециру-
ют коленный сустав, части бедренной и берцовых 
костей с  сохранением заднего большеберцового 
сосудисто-нервного пучка; остеосинтез бедрен-
ной и  большеберцовой костей осуществляют по-
сле ротации голени и  стопы на 180°. В результате 
вмешательства уровень голеностопного сустава 
пораженной конечности смещают проксимально 
до уровня коленного сустава контрлатеральной 
конечности, тогда как ротированная кзади сто-
па имитирует короткую культю голени [41,  42]. 
J. Kostuik et al. проанализировали результаты 
20  операций и  рекомендовали их выполнение 
у  пациентов старше 12  лет в  связи с  высокой ве-
роятностью повторного оперативного вмешатель-
ства [43] (рис. 5).

Сложные или атипичные протезно-ортопеди-
ческих изделия используют для медицинской аби-
литации пациентов с  проксимальными формами 
эктромелии нижних конечностей. Выбор изделия 
определяется степенью укорочения конечности 
и выраженностью анатомических изменений: при-
меняют ортопедическую обувь, ортезы и  протезы 
различной конструкции [31, 44, 45].

Так, при незначительных степенях редукции 
при укорочении конечности до 5  см рекоменду-
ют использовать ортопедическую обувь или ортез  
(тутор) с  компенсацией укорочения. Ортопедиче-
ская обувь может включать корригирующие эле-
менты  — супинатор, пронатор, жесткие берцы, 
вынос каблука и  подошвы, вследствие чего до-
стигается частичная или полная коррекция поло-
жения стопы и фиксации области голеностопного 
сустава [31]. Недостатками ортопедической обуви, 
по мнению некоторых авторов, являются невоз-
можность ее использования при выраженных уко-
рочениях конечности и  в ряде случаев вследствие 
снижения устойчивости пациента при ходьбе [31]. 
В связи с  этим при величине укорочения более 
5  см и  относительной сохранности всех сегмен-
тов конечности возможно назначение ортезов на 
голеностопный сустав или всю конечность с  кос-
ком  [44].

Как показал анализ литературы, подход к про-
тезно-ортопедическому снабжению принципиаль-

Рис. 5. Схема операции Van Nes и результат протези-
рования (Frank Henry Netter)
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но меняется при более тяжелых формах недораз-
вития конечности  — с  укорочением 8  см и  более 
[45, 46]. В таких случаях назначают более слож-
ные изделия  — протезы бедра с  двойным следом, 
иначе называемые протезами на врожденное не-
доразвитие конечности [37]. Конструктивная осо-
бенность данного изделия состоит в  наличии ис-
кусственной стопы, расположенной дистально по 
отношению к  гильзе голени. Схемы построения 
протеза различаются в  зависимости от состоя-
тельности коленного сустава и  степени редукции 
сегментов конечности. Так, при относительной со-
хранности сегментов конечности некоторые авто-
ры использовали металлические шины, соединя-
ющие гильзы бедра и  голени и  обеспечивающие 
мобильность и  боковую стабильность коленного 
сустава, тогда как при грубых формах редукции 
вся укороченная конечность погружалась в  еди-
ную приемную гильзу [38]. При несостоятельности 
тазобедренного сустава или его отсутствии кон-
струкция протеза включала формирование упора 
на седалищный бугор для разгрузки проксималь-
ного отдела протезируемой конечности [31].

При выполнении ампутации по Сайму с одно-
временным артродезированием коленного сустава 
перспективы улучшения функции ходьбы в  про-
тезе бедра возрастают в  связи с  упрощением его 
схемы: оптимизация формы приемной гильзы, 
исклю чение из конструкции «двойного следа», на-
личие коленного шарнира, соосного коленному 
суставу здоровой конечности [25, 47, 48].

Вместе с  тем наибольшую функциональность 
при ходьбе обеспечивают протезы голени, снаб-
жение пациента которыми возможно после слож-
ной хирургической подготовки  — ротационной 
пластики по Van Nes [42]. В таких случаях прин-
ципиальным отличием является формирование 
собственного «коленного сустава», расположен-
ного на уровне коленного сустава здоровой ко-
нечности, и, тем самым, появление дополнитель-
ных степеней подвижности конечности. Таким 
образом, ротированная кзади стопа размещается 
в  приемной гильзе голени и  имитирует короткую 
культю голени, манжета на бедро обеспечива-
ет стабильную фиксацию протеза на конечности 
[25, 49, 50].

B.F. Alman et al. проанализировали результа-
ты клинической картины и  рентгенологическо-
го исследования 16 пациентов с  проксимальной 
формой эктромелии нижних конечностей, при 
этом из исследования были исключены пациен-
ты с  двусторонним поражением или множествен-
ными аномалиями, а  также те, кому в  перспек-
тиве возможно было провести удлинение бедра 
с  целью  выравнивания длины конечностей. Девя-

ти пациентам была выполнена ротационная пла-
стика и  семи пациентам  — сочетание ампутации 
по Сайму с артродезом коленного сустава. Авторы 
отмечают, что существенной разницы во внешнем 
виде конечности выявлено не было, одна ко сте-
реотип ходьбы при протезировании после рота-
ционной пластики был лучше [32]. Другая груп-
па исследователей в  1991 г. предложила алгоритм 
оперативного вмешательства в  зависимости от 
типа недоразвития конечности: при «врожденном 
коротком бедре» авторы рекомендовали выпол-
нение ампутации по Сайму в  тех случаях, когда 
наблюдались дефицит малоберцовой и/или боль-
шеберцовой костей и  нестабильность стопы; при 
дефиците «проксимального отдела бедренной ко-
сти» последним этапом многоэтапного хирурги-
ческого вмешательства всегда была ротационная 
пластика или ампутация по Сайму, также в  зави-
симости от сохранности голеностопного сустава 
и  его функциональности. Авторы статьи отмети-
ли функциональное преимущество ротационной 
пластики [24].

Заключение

Таким образом, наиболее распространенные 
термины («фокомелия», «дизмелия», «недораз-
витие всех сегментов конечности», «аксиальная 
эктро мелия») характеризуют целую группу грубых 
аномалий нижних конечностей. Название «фо-
комелия» отражает только внешний вид конеч-
ности, не учитывая ее анатомического строения; 
«дизмелия» констатирует нарушение формиро-
вания конечности, повлекшее за собой значимое 
изменение ее формы и  функции, тогда как дру-
гие две формулировки указывают на наличие не-
доразвития всех сегментов ног без уточнения их 
степени. Термин «проксимальная эктромелия», 
с  нашей точки зрения, наиболее точно отражает 
суть анатомических и  соответствующих им функ-
циональных изменений и  является оптимальным.

В отечественной и  зарубежной литературе 
встречаются описания различных клинико-рент-
генологических форм патологии: от наиболее лег-
ких (укорочение с  относительно сохранной бед-
ренной костью) до наиболее тяжелой редукции 
всех сегментов конечности. В большинстве работ 
приведены результаты наблюдений небольших 
групп больных с  отдельными типами поражения. 
Лишь в  редких публикациях авторы проводят 
деталь ный анатомо-функциональный анализ на 
достаточном количестве пациентов.

Классификации, представленные в  мировой 
литературе, не охватывают весь спектр прок-
симальных форм недоразвития нижних конеч-
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ностей. Вместе с  тем ряд из них  — классифи-
кации G.T.  Aitken (1959), A.M. Pappas (1983) 
и D. Paley (1998) — активно используется в миро-
вой практике.

Анализ доступной литературы показывает, 
что основными методами абилитации пациентов 
с  проксимальными формами эктромелии ниж-
них конечностей являются хирургическое лечение 
и сложное протезирование.

При тяжелой степени редукции конечности, 
когда бедренная кость отсутствует или резко гипо-
пластична, протезирование проводят практически 
у  всех пациентов. Хирургическое лечение в  такой 
ситуации используют как подготовительный этап 
с целью оптимизации конструкции будущего про-
теза: деротации конечности при избыточной на-
ружно-ротационной контрактуре, стабилизации 
конечности на уровне ее сочленения с  тазом при 
выраженной нестабильности, а также формирова-
ния «коленного сустава» и  обеспечения возмож-
ности более функционального протезирования.

При более легкой степени недоразвития опера-
тивное вмешательство выступает основным мето-
дом лечения, в таком случае технические средства 
реабилитации играют вспомогательную роль и ис-
пользуются в  течение ограниченного количества 
времени с  целью компенсации укорочения и  ста-
билизации конечности в  покое и  при на грузке.

Таким образом, несмотря на относительную 
редкость данной патологии, ее тяжесть и  медико-
социальная значимость определяют значимый ин-
терес специалистов мирового сообщества к изуче-
нию этой проблемы, совершенствованию методов 
лечения, при этом некоторые предложенные еще 
в  прошлом веке методы сохраняют свою значи-
мость до настоящего времени.

Вместе с  тем дальнейшее изучение прокси-
мальных форм эктромелии нижних конечно-
стей  — составление полного тератологическо-
го ряда всех форм недоразвития, их детальное 
клинико-рентгенологическое описание, создание 
удобной для практического применения рабочей 
классификации, совершенствование представле-
ний о  комплексной абилитации с  учетом дина-
мично развивающейся протезно-ортопедической 
отрасли — является актуальной задачей.
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