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И ДИСПЛАСТИЧЕСКОГО ГЕНЕЗА
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«Врожденный перелом голени — наиболее частая деформация среди всех врожденных 
деформаций голени; она представляет собой весьма типичную картину, и, наконец, 

лечение этой деформации ставит перед ортопедом еще не разрешенную задачу».
А. Шанц, «Практическая ортопедия», 1933 г.

Введение

Врожденные ложные суставы костей голе-
ни (ВЛСГ) относятся к редким заболеваниям 
и, по зарегистрированным данным, состав-
ляют от 1 : 28 000 новорожденных в Финлян-
дии до 1 : 190 000 случаев в Великобритании 
[9—13]. Аналогичные данные по России от-
сутствуют, но в целом частота встречаемости 
ВЛСГ составляет 0,5—1 % среди всех врож-
денных заболеваний опорно-двигательного 
аппарата [1]. Несмотря на редкость, данная 
патология является актуальной в связи со 
сложностью, длительностью и многоэтап-
ностью хирургического лечения пациентов, 
которое в 20—50 % случаев заканчивается 
неудовлетворительными результатами или 
ампутацией конечности. 

Этиология 

Под врожденным ложным суставом костей 
голени (ВЛСГ) принято понимать такое пато-
логическое состояние, когда у ребенка с рожде-
ния выявляется патологическая подвижность, 
преимущественно в нижней трети голени, со-
провождающаяся истончением и склерозом 
концов костных фрагментов, или имеет место 
варусно-антекурвационная деформация голе-
ни с выраженным склерозом, облитерацией 
костномозгового канала, истончением диафи-
за кости на вершине деформации.

Различают врожденные ложные суставы 
костей голени латентные и истинные.

Латентная форма врожденного ложного 
сустава костей голени в большинстве случа-
ев является источником развития истинного 
ложного сустава. Для латентной формы псев-
доартроза характерны передненаружное ис-

кривление голени на границе средней и ниж-
ней ее трети, истончение диафиза кости по 
типу «песочных часов», склероз костномоз-
гового начала. Истинная форма ВЛСГ с рож-
дения встречается крайне редко и преимуще-
ственно формируется после патологического 
перелома костей голени на вершине искрив-
ления [6]. После патологического перелома 
берцовых костей характерно формирование 
псевдоартроза с резко истонченными конца-
ми костных фрагментов.

Уже первые исследователи обратили вни-
мание на частое сочетание данной патоло-
гии с нейрофиброматозом. По наблюдениям 
В. О. Маркса и многих зарубежных исследо-
вателей, болезнь Реклингаузена встречается 
у 50—75 % больных с врожденными ложны-
ми суставами. На этом основании была пред-
ложена теория «внутрикостной нейрофиб-
ромы».

Многие авторы считают причиной разви-
тия врожденных ложных суставов костей го-
лени аномалию развития и строения сосудов, 
приводящую к нарушению трофики тканей. 
Этому соответствуют данные Boyd, Sade [15] 
и многих других ученых, которые при гисто-
логических исследованиях тканевых срезов 
выявили склероз, утолщение стенок артерий 
и капилляров с резким сужением их просвета. 

Р. Г. Майсурадзе в своем исследовании 
в 1981 г. [4] при контрастировании сосудов 
пораженной конечности выявил гипопла-
зию сосудов, изменение вен в виде перетя-
жек. В 1964 г. Н. М. Михайлова по данным 
осциллографии и капилляроскопии отмети-
ла значительное ухудшение периферического 
кровообращения при врожденном ложном 
суставе. Выявленная патология сосудов, по 
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их мнению, ведет к нарушению остеогенных 
свойств в области псевдоартроза.

Некоторые авторы считают, что в ряде 
случаев врожденные ложные суставы являют-
ся следствием патологических переломов ко-
стей голени в области очага фиброзной.

Утолщенную, гипертрофированную над-
костницу Boyd, Sade [15] также рассматрива-
ют как этиопатогенетический фактор. По их 
мнению, утолщенная надкостница, сдавливая 
диафиз кости, препятствует ее питанию.

С. А. Рейнберг и др. [7] считали причи-
ной развития врожденных ложных суставов 
дистрофические или нейротрофические рас-
стройства. Предположения авторов основаны 
на том, что при гистологическом исследова-
нии промежуточной прослойки были выявле-
ны обширные очаги некроза, беспорядочная 
фиброзная пролиферация с дефектом осси-
фикации. При изучении рентгенологической 
картины врожденных ложных суставов было 
обнаружено, что «картина формирования 
врожденного ложного сустава костей голени 
напоминает хорошо известную перестройку 
костей на нейротрофической почве». Врож-
денные ложные суставы он считает не сущно-
стью болезни, а осложнением ее.

Проведенное В. Л. Андриановым и А. П. Поз-
деевым [1, 6] комплексное обследование 64 
детей с врожденными ложными суставами 
костей голени, включающее клинико-рентге-
нологический, психоневрологический, генети-
ческий, электрофизиологический, морфологи-
ческий методы исследования, показало, что 
причинами развития данного заболевания 
чаще всего является нейрофиброматоз (в 51 % 
случаев), реже — миелодисплазия (31 %) и, на-
конец, фиброзная дисплазия (18 %). Выявлен-
ные ими при морфологическом исследовании 
концов костных фрагментов и окружающих 

мягких тканей у детей, страдающих нейро-
фиброматозом и миелодисплазией, дистро-
фические изменения в виде множества очагов 
некроза в костной ткани и промежуточной 
прослойке, гигантские многоядерные клетки, 
склонность тканей к формированию низко-
дифференцированных структур, позволили 
установить, что причиной развития псевдо-
артрозов у этой группы больных являются 
нейротрофические расстройства. При фи-
брозной дисплазии причинами развития лож-
ного сустава являются патологические пере-
ломы в области очага патологической костной 
ткани.

Классификация

Врожденные ложные суставы костей го-
лени, несмотря на то что они являются лишь 
локальным проявлением одного из тех ос-
новных заболеваний, до настоящего времени 
в источниках литературы рассматривают как 
отдельную нозологическую единицу. Поэтому 
широко используемые в настоящее время в 
клинической практике классификации Ander-
sen (1976), Campanacci (1981), Blauth (1981), 
Boyd (1982), Crawford (1986) основаны на 
распределении ложных суставов по их рент-
генологической картине и, начиная с 1930 г. 
(Camurati, 1930), по своей информативности 
не претерпели существенных изменений.

Исследования, проведенные 190 больным 
на базе отделения общей костной патологии 
НИДОИ им. Г. И. Турнера, позволили устано-
вить четкую корреляцию между особенностя-
ми формирования и течения ВЛСГ с их этио-
логическим фактором. Данное обстоятельство 
послужило основанием для разработки клас-
сификации (табл. 1), отражающей этиологию 
и особенности течения ВЛСГ [1, 5, 6]. 

Таблица 1 
Классификация врожденных ложных суставов костей голени 

(А. П. Поздеев, 1998)

1. Ложные суставы и дефекты нейродистрофического генеза 
(ложные суставы и дефекты, сформировавшиеся на почве нейрофиброматоза 
и миелодисплазии)

Латентная форма ложного сустава Истинная форма ложного сустава

Непрогрессирующая 
 

Медленно прогрес-
сирующая

Быстро прогресси-
рующая

Тугая форма 
ложного сустава

Подвижная 
форма ложного 
сустава

2. Ложные суставы, сформировавшиеся на почве фиброзной дисплазии
Тугая форма ложного сустава
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Ложные суставы на почве нейрофибро-
матоза (95 пациентов).

Типичной для данной группы больных яв-
ляется латентная форма ложного сустава с 
рождения, с прогрессированием деформации 
и истончением пораженной кости. Причиной 
возникновения истинного псевдоартроза слу-
жат патологические переломы (рис. 1). Пре-
обладают деформации конечности средней 
и тяжелой степени. Выраженная патологиче-
ская подвижность имеет место практически 
во всех случаях. 

Рентгенологическая картина складывает-
ся из резко выраженного истончения концов 
костных фрагментов в сочетании с их склеро-
зированием, остеопорозом отдаленных участ-
ков кости, признаков гипофункции ростковых 
зон (с сопутствующим этому прогрессирую-
щим укорочением конечности). Могут выяв-
ляться неоссифицирующиеся фибромы, оча-
ги фиброзной дисплазии и некроза костной 
ткани. Поражение смежных суставов нети-
пично. 

Характерным является снижение объемно-
го кровотока, не превышающего 30 %.

ЭМГ-данные заключаются в снижении 
электрогенеза мышц как на пораженной, так 
и на интактной конечностях, снижении часто-
ты следования электрических потенциалов во 
всех исследуемых мышцах, изменении реци-
прокных отношений мышц — антагонистов 
голени.

При морфологическом исследовании вы-
является склероз губчатой кости, обширные 
очаги некроза, остеокластическая резорбция 
костной ткани, отсутствие или слабые про-
явления костеобразовательных процессов на 
краях отломков.

Ложные суставы на почве миелодиспла-
зии (59 пациентов).

Данная группа больных с ВЛСГ нейроди-
строфического генеза, сформировавшими-
ся на почве миелодисплазии, впервые вы-
явлена и описана сотрудниками НИДОИ 
им. Г. И. Турнера [6]. Проведенное комплекс-
ное рентгенологическое, электрофизиологи-
ческое и гистологическое исследование по-
зволило определить, что развитие и течение 
ложного сустава при миелодисплазии и ней-
рофиброматозе имеет много общего. 

Так же как и при нейрофиброматозе, для 
ВЛС, сформировавшихся на почве миелоди-
сплазии, типичной с рождения, является ла-
тентная форма ложного сустава со значительно 
меньшей частотой патологических переломов 
и развитием истинной формы ложного сустава 
только в половине случаев (рис. 2). 

Тяжесть деформации конечности коле-
блется в широких пределах от практически 
ее отсутствия до тяжелой степени. Патоло-
гическая подвижность имеет место во всех 
случаях истинных псевдоартрозов. Однако, 
в отличие от больных нейрофиброматозом, 
болтающийся ложный сустав выявляется со 
значительно меньшей частотой, примерно 
в 1/4 части случаев патологическая подвиж-
ность не превышает 15°. 

Рентгенологическая картина характеризу-
ется теми же изменениями, что и при нейро-
фиброматозе. Однако, в отличие от послед-
него, степень истончения концов костных 
фрагментов выражена в меньшей степени, 
более того, может иметь место практически 
нормальная толщина концов костных фраг-
ментов или даже их утолщение. Поражение 
смежных суставов не типично.

Рис. 1. Врожденный ложный сустав при нейрофиброматозе
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Отмечается повышение регионального 
кровотока до 145 % и незначительное нако-
пление РФП в концах фрагментов, свидетель-
ствующее об относительно благоприятном со-
стоянии метаболизма костной ткани.

При ЭМГ выявляются признаки органиче-
ского поражения центральной нервной систе-
мы (снижение амплитуды электрической ак-
тивности, нарушение реципрокных отношений 
мышц-антагонистов, повышение синхронизации 
и изменение полифазности электрических потен-
циалов), однако выраженные в меньшей степени.

Гистологическая картина идентична тако-
вой при нейрофиброматозе.

Ложные суставы при фиброзной диспла-
зии (36 пациентов).

Особенности развития ложных суставов 
при фиброзной дисплазии обусловлены ло-
кальным поражением костной ткани. При 
рождении деформация костей голени отсут-
ствует. Наличие патологических изменений в 
кости диагностируется только после наступле-
ния патологического перелома на фоне полно-

го благополучия. Типичным является быстрое 
развитие деформации средней и тяжелой 
степени тяжести, обусловленной сохранным 
мышечным тонусом (рис. 3). Патологическая 
подвижность или отсутствует или выражена 
незначительно (не более 10—15°).

При рентгенологическом исследовании 
концы костных фрагментов утолщены (дис-
тального в меньшей степени, чем проксималь-
ного), склерозированы. Выявляются очаги 
фиброзной дисплазии. Изменений состояния 
отдаленных участков кости, ростковых зон и 
эпифизов не отмечается. 

Объемный кровоток в пораженном сег-
менте повышен в среднем на 20—75 %, отме-
чается повышенное накопление РФП в кон-
цах фрагментов до 580—600 %. 

На ЭМГ существенные нарушения отсут-
ствуют, выявляется снижение электрогенеза, 
обусловленное наличием деформации и нару-
шением функции конечности.

Данные гистологического исследования ха-
рактерны для фиброзной дисплазии (табл. 2).

Таблица 2
Дифференциальная диагностика врожденных ложных суставов костей голени 

в зависимости от этиологического фактора

Признак Нейрофиброматоз Миелодисплазия Фиброзная дисплазия

Клинические проявления
Наследственность Отягощена в 89 % случаев Не отягощена Не отягощена
Пигментные пятна Более 5 овальной формы Редко — единичные с не-

ровными краями
Редко — единичные с не-
ровными краями

Сколиоз, spina bifi da Характерны Характерны Не характерны
Диспластические 
признаки развития

Характерны Характерны Не характерны

Деформация голени 
с рождения

Характерна Характерна в 70 % случаев Не характерна

10 лет 4 мес.  10 лет 8 мес.  10 лет 11 мес.
Рис. 2. Динамика развития ложного сустава при миелодисплазии
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Признак Нейрофиброматоз Миелодисплазия Фиброзная дисплазия
Патологические 
переломы

Преимущественно в воз-
расте 1—3 лет

Преимущественно в воз-
расте 2—5 лет

Преимущественно в возрас-
те 3—9 мес.

Степень деформации 
голени

Средняя, тяжелая От отсутствия до тяжелой Средняя, тяжелая

Патологическая под-
вижность

Выраженная Выраженная, умеренно 
выраженная

Регидная

Рентгенологическая картина
Концы костных 
фрагментов

Резко выраженное истон-
чение, склероз

Резко выраженное, уме-
ренно выраженное истон-
чение, склероз

Утолщены, склероз

Структура кости вне 
ложного сустава

Остеопороз, дистрофия Остеопороз, дистрофия Не изменена

Зоны роста Гипофункция Гипофункция Не изменены
Электромиография
Структура Дискретная, редуциро-

ванная
Дискретная, редуциро-
ванная

Снижен электрогенез

Реовазография
Объемный кровоток Снижен Снижен или умеренно 

повышен 
Повышен на 20—75 %

Морфологическое исследование
Состояние костной 
ткани в концах от-
ломков

Отсутствие или слабые 
проявления костеобразо-
вательных процессов

Отсутствие или слабые 
проявления костеобразо-
вательных процессов

Структуры, характерные для 
фиброзной дисплазии

 3 мес.  4 мес.  4 мес.

1 год 3 мес.  1 год 3 мес.  1 год 10 мес.  2 года
Рис. 3. Динамика развития ложного сустава при фиброзной дисплазии
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Выводы

Врожденные ложные суставы костей голе-
ни являются локальным проявлением одного 
из трех основных заболеваний: нейрофиброма-
тоза, миелодисплазии и фиброзной дисплазии. 

Особенности развития и течения врож-
денных ложных суставов костей голени име-

ют прямую корреляционную связь с этиоло-
гическим фактором.

Верификация основного заболевания, по-
служившего причиной формирования ВЛСГ, 
является необходимым условием для назначе-
ния адекватного консервативного лечения и 
выбора методики хирургического вмешатель-
ства. 
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FEATURES OF CONGENITAL PSEUDARTHROSIS OF THE TIBIA 
OF DYSPLASTIC AND NEURODYSTROFIC GENESIS

Pozdeev A. P., Zakharyan E. A.
FSBI “Scientifi c and Research Institute for Children’s Orthopedics n. a. G. I. Turner” 
under the Ministry of Health of the Russian Federation

State budget institution of higher education “North-Western State Medical University n. a. 
I. I. Mechnikov” under the Ministry of Public Health and Social Aff airs of the Russian Federation 

  Th e purpose of study was to refi ne frequency 
of etiological factors and characteristics of 
congenital pseudarthrosis of tibia (CPT).

  Materials and Methods. The analysis 
of complex research (anamnestic, clinical, 
radiological, physiological, morphological) of 
190 patients with CPT.

  Results. It was found that the causes of 
disease are: neurofibromatosis, myelodysplasia 
and fibrous dysplasia. In neurofibromatosis 
and myelodysplasia in the basis for false joints 
there are neurotrophic disorders. Typically a 
latent pseudarthrosis occurs at birth with the 
progression of deformity and thinning of the 
aff ected bone. Provoking factor of pseudarthrosis 
is a pathological fracture. Deformities, limb 
shortening, signifi cant thinning and sclerosis of 

ends of bone fragments, degenerative changes 
in bone tissue throughout the diaphysis and 
epiphysis, lowered bone growth, weak ossifi cation 
at the ends of bone fragments up to complete 
absence are observed. In fibrous dysplasia the 
provoking factor is a pathological fracture. 
Th e ends of the bone fragments are thickened, 
sclerotic, they reveal foci of fi brous dysplasia.

  Conclusion. It was found that two groups 
of CPT are: neurotrophic and dysplastic 
types. Neurotrophic CPT develops against 
neurofi bromatosis and myelodysplasia, dysplasric 
one — against fi brous dysplasia.

  Features of the development and course of 
congenital pseudarthrosis of tibia have a direct 
correlation with the etiologic factor.
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