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Цель исследования. Клинический анализ врожденной лучевой косорукости, входящей в состав генетических 
синдромов, а  также оптимизация методов консервативного и  хирургического лечения пациентов с  этим 
видом патологии.
Материалы и  методы. С 2007  по 2014  год проведено комплексное обследование 170  детей с  врожденной 
лучевой косорукостью. Среди них было выявлено 32 пациента (18,8 %) с различными синдромами. Оценена 
степень недоразвития лучевой кости среди данной группы пациентов. Определены особенности ведения 
пациентов в зависимости от сопутствующих патологий.
Результаты. Проведенная оценка выявила синдром Холта —  Орама (Holt-Oram Syndrom) у 17  детей 
(9  мальчиков и 8  девочек) — 53,1 %. Также выявлен TAR-синдром у 9  детей (4  мальчика и 5  девочек) — 
28,1 %. Синдром VACTERL обнаружен у 4 пациентов мужского пола — 12,5 %. Синдром Нагера наблюдался у 
2 детей (1 мальчик и 1 девочка) — 6,25 %. Тактика хирургического лечения лучевой косорукости в структуре 
генетических синдромов применялась та же, что и у пациентов с изолированной врожденной косорукостью: 
выполнялась центрация кисти на локтевую кость предплечья одномоментным или двухэтапным способом 
с  последующей реконструкцией лучей. Сроки лечения пациентов с  этими патологиями не отличались от 
сроков лечения пациентов с изолированной врожденной косорукостью.
Заключение. Врожденная лучевая косорукость, выявленная в  составе генетических синдромов, требует 
комплексного обследования для диагностики сопутствующих патологий, наблюдения и  лечения 
у специалистов, определения возрастных показаний для хирургической коррекции имеющихся деформаций 
верхней конечности.

Ключевые слова: врожденная лучевая косорукость, Holt-Oram-синдром, VACTERL-синдром, TAR-синдром, 
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Введение

Врожденная лучевая косорукость — это порок 
развития верхней конечности, характеризующийся 
продольным недоразвитием предплечья и  кисти 
по лучевой поверхности. Степень поражения 
варь ирует от гипоплазии до аплазии различных 
сегментов предплечья и  кисти. Характерными 
клиническими признаками врожденной лучевой 
косорукости являются: укорочение и  дугообраз-
ное искривление предплечья, ладонно-лучевая де-
виация кисти, недоразвитие первого пальца от его 
проксимальных отделов и  структур в  дистальном 
направлении, аномалии развития трехфаланго-
вых пальцев кисти (чаще второго —  четвертого). 
Частота встречаемости данного порока варьирует 
от 1  на 30 000  до 1  на 100 000  новорожденных. 
Двустороннее поражение составляет от 38 до 58 %. 
Соотношение мальчики —  девочки определя ется 
как три к двум [1–3].

Первое упоминание о врожденной лучевой ко-
сорукости датируется 1733 годом, когда Petit описал 

двустороннюю деформацию предплечий и  кисти 
у мертворожденного плода мужского пола [4]. 

Врожденная лучевая косорукость может про-
являться как отдельное заболевание либо входить 
в  симптомокомплекс различных генетических 
синдромов. В  настоящее время описано более 
20  синдромов, в  состав которых входит недораз-
витие кисти и  предплечья, располагающееся по 
лучевому краю [5].

Молекулярные основы развития изолирован-
ной врожденной лучевой косорукости до настоя-
щего времени не определены. Существует большое 
разнообразие теорий, которые можно разделить 
на две группы: экзогенной и  эндогенной этиоло-
гии. Wiedemann (1962) et al. указывали, что 20 % 
врожденных пороков развития — генетической 
природы, еще 20 % —  экзогенной, а  оставшиеся 
60 % — неизвестной этиологии [6, 7]. 

Ряд авторов отдают предпочтение теории раз-
вития деформации за счет деструкции ткани, из 
которой развивается конечность, либо останов-
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ки ее развития [3, 8], возникающей в  результате 
воздействия различных факторов, таких как при-
ем лекарственных препаратов, радиационное из-
лучение. Кроме того, подобная патология может 
возникать в  силу механических причин —  из-за 
повышения внутриматочного давления при одно-
временном маловодии, малых размеров амниона, 
амниотических перетяжек, опухолей матки и яич-
ников [5–7].

Наиболее распространенными и  клиниче-
ски значимыми синдромами, в  состав которых 
входит врожденная лучевая косорукость, явля-
ются: тромбоцитопения с  отсутствием лучевых 
костей (TAR-синдром), синдром Холта —  Орама 
(синдром «рука — сердце»), VACTERL-синдром 
(VATER-ассоциация, VATER-синдром), синдром 
Нагера (акрофациальный дизостоз) [1–3, 9–12]. 
Менее распространенными являются синдром 
Баллера  — Герольда, синдром Миллера, синдром 
 Робертса [5, 13]. Каждый из указанных синдромов 
имеет со стороны опорно-двигательного аппарата 
и  других систем ряд клинических особенностей, 
требующих индивидуального подхода для созда-
ния оптимальной тактики лечения.

Тромбоцитопения с  отсутствием лучевых 
костей (TAR-синдром). Впервые данный син-
дром был описан в 1959  году Shaw et al. [14]. 
В 1969  году J. G. Hall et al. установили его диагно-
стические критерии [15]. Так был выявлен тип на-
следования —  аутосомно-доминантный; с  часто-
той встречаемости 1  на 100 000  новорожденных 
[14, 15]. Выявляемая тромбоцитопения обусловле-
на недостаточностью мегакариоцитов (их отсут-
ствием в 66 %, уменьшением количества — в 12 %, 
функциональной неактивностью — в 12 % случаев), 
эозинофилией (встречаемость — 55 %), анеми-
ей [13]. Однако в  процессе роста ребенка число 
тромбоцитов в  крови увеличивается и  достигает 
пределов нормы [16]. Около 40 % детей погибают 
в  младенчестве от тяжелых кровотечений, коли-
чество которых с возрастом постепенно уменьша-
ется [13]. 

В связи с  риском развития кровотечений все 
авторы указывают на возможность выполнения 
плановых хирургических вмешательств у  детей 
с  TAR-синдромом только после нормализации 
уровня тромбоцитов [9, 13–18].

Со стороны опорно-двигательного аппарата 
в 100 % случаев выявляются двусторонняя врож-
денная лучевая косорукость, аномалии развития 
плечевых костей и  плечевого сустава. Отличи-
тельным признаком данного синдрома является 
сохранение первого луча кисти [9]. В 50 % случаев 
возможно поражение нижних конечностей, кото-
рое может проявляться в  виде врожденного вы-

виха бедра, вальгусной деформации шейки бедра, 
аплазии малоберцовой кости [16].

Редкими симптомами при данном заболевании 
являются расщелина неба, врожденные пороки 
сердца, низкий рост, косоглазие, гипергидроз, по-
роки развития почек, агенезия яичников и  матки, 
киста поджелудочной железы [13, 15]. У 62 % детей 
отмечается аллергия на молочные продукты [17].

Синдром Holt–Oram (синдром «рука — 
сердце»). В 1960  году M. Holt и  S. Oram описали 
клинические случаи сочетания пороков развития 
опорно-двигательной и сердечно-сосудистой систе-
мы. Описываемая частота встречаемости — 1  на 
100 000  живорожденных младенцев. Генетические 
исследования показали наличие мутации в  гене 
ТВХ5  [10]; тип наследования —  аутосомно-доми-
нантный (60 %) или спорадический (40 %) [12]. 

Опорно-двигательная система при синдроме 
Холта — Орама сопровождается поражением раз-
личных отделов верхней конечности. Степень не-
доразвития лучевой кости может варьировать от 
гипоплазии до аплазии. Наиболее частыми дефор-
мациями первого луча кисти являются: аплазия или 
гипоплазия, полидактилия, трехфалангизм [13]. 
Основными клиническими проявлениями данного 
синдрома со стороны сердечно-сосудистой систе-
мы являются дефекты межпредсердной и  межже-
лудочковой перегородок, открытый артериальный 
проток, нарушения проводимости, гипоплазия пе-
риферических сосудов [19].

VACTERL-синдром (VATER-ассоциация, 
синдром VATER). Данный синдром получил свое 
название по первым буквам характерных для него 
нарушений и  был впервые описан в 1974  году 
на основании изучения 34  больных S. Temtami 
и  D. Miller. Частота мутации — 1  cлучай на 
30  000  новорожденных. Болезнь возникает спо-
радически. Этиология неизвестна. Заболеваемость 
повышена среди детей, чьи матери больны сахар-
ным диабетом. В  исследованиях выявлено вли-
яние антибиотиков антрациклинового ряда на 
крыс, что вызывает дефекты, сходные с  проявле-
ниями VACTERL-синдрома [11].

Частые симптомы: а) порок развития позво-
ночника (60–80 %), проявляющийся в  нарушении 
формирования, слияния и сегментации позвонков 
(для этой патологии характерно наличие полупо-
звонков, кифосколиоза, менингоцеле); б) врож-
денные пороки сердца (40–80 %), в  частности де-
фект межжелудочковой перегородки; в) атрезия 
заднего прохода со свищом или без него (55–90 %); 
г) атрезия пищевода и  трахеопищеводный свищ 
(50–80 %);  д) пороки развития предплечья и кисти 
по лучевой стороне (встречаемость  — 40–50 %), 
проявляющиеся гипоплазией либо аплазией пер-
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вого луча кисти, лучевой кости, преаксиальной 
полидактилией, синдактилией; е)  аномалии почек 
(53 %) в  виде агенезии почек, дисплазии, гидро-
нефроза [13, 20, 21].

Синдром Нагера (акрофациальный дизостоз). 
В 1948 году F. Nager и  J. de Reynier описали сочета-
ние признаков челюстно-лицевого дизостоза с  не-
доразвитием 1-го пальца кисти и  лучевой кости. 
В  мире описано около 200  пациентов с  данным 
синдромом. Тип наследования — предположитель-
но аутосомно-доминантный с  различной экспрес-
сивностью. Ген картирован на 9q32  хромосоме. 
Аномалии челюстно-лицевой области включают 
антимонголоидный разрез глаз, недоразвитиe рес-
ниц и колобому нижнего века, резкую гипоплазию 
нижней челюсти, укорочение твердого неба, ги-
поплазию зачатков коренных зубов. Постоянный 
признак — снижение слуха вследствие стеноза или 
атрезии слухового прохода. Иногда обнаруживают 
преаурикулярные выросты, деформацию и  низкое 
расположение ушных раковин [1, 5].

При осмотре ребенка с  множественными по-
роками развития необходимо учитывать, что ни 
один из них не специфичен для какого-то кон-
кретного заболевания. Даже редко встречающиеся 
аномалии возможны при заболеваниях различной 
этиологии, соответственно, диагноз должен осно-
вываться не на одном симптоме, а  на их совокуп-
ности, причем учитывать малые пороки развития 
не менее важно, чем тяжелые аномалии. 

Целью настоящего исследования явился ана-
лиз врожденной лучевой косорукости, входящей 
в  структуру генетических синдромов, а  также оп-
тимизация методов консервативного и хирургиче-
ского лечения данных пациентов.

Материалы и методы

В период с 2007  по 2014  год проведено ком-
плексное обследование 170  детей с  врожденной 
лучевой косорукостью в  детском ортопедиче-
ском институте им. Г.И. Турнера. Среди них вы-
явлено 32  пациента (18,8 %) с  различными син-
дромами. Для оценки степени недоразвития 
предплечья и  кисти нами использовалась клас-
сификация, предложенная В.С. Прокоповичем 
в  1980  году, включающая четыре степени. Пер-
вая степень — недоразвития лучевой кости рент-
генологически не определялось, но клинически 
отмечалась девиация кисти в  лучевую сторону. 
Вторая степень — недоразвитие лучевой кости до 
50 % от длины предплечья. Третья степень — не-
доразвитие лучевой кости более 50 %. Четвертая 
степень — аплазия лучевой кости. Также прово-
дилась диагностика сопутствующих заболеваний. 

Полученные данные были ретроспективно собра-
ны и  проанализированы с  выявлением особенно-
стей тактики лечения.

Результаты

Распределение пациентов было произведено 
в  зависимости от преимущественного пораже-
ния системы органов пациентов. Наиболее ча-
стым синдромом являлся Holt-Oram, выявленный 
у 17  детей (9  мальчиков и 8  девочек) — 53,1 %. 
У 9  детей был TAR-синдром (4  мальчика и 5  де-
вочек) — 28,1 %. VACTERL-синдром отмечался 
у  4  пациентов мужского пола — 12,5 %. Синдром 
Нагера наблюдался у 2  детей (1  мальчик и 1  де-
вочка) — 6,25 %.

Возраст первичного обращения в  поликли-
ническое отделение института для консультации 
составил в  среднем 4,2 ± 2,5  месяца, варьируя 
от 1  до 12  месяцев. Разделение по полу прохо-
дило с  небольшим преимуществом мальчиков 
(18  пациентов — 56,2 %) по сравнению с  девоч-
ками (14  пациентов — 43,8 %). Раннее обращение 
за консультативной помощью позволило выявить 
сопутствующие поражения органов и  систем, 
а  также назначить консервативное лечение, на-
правленное на выведение кисти в  среднее поло-
жение и  растяжение мягких тканей по лучевому 
краю предплечья и кисти. 

Все 32  пациента поступили на оперативное 
лечение. Возраст при этом варьировал от 7  меся-
цев до 12  лет, в  среднем составляя 2,9 ± 2,8  года. 
В  процессе оценки анамнеза заболевания было 
определено, что оперативные вмешательства, на-
правленные на устранения сопутствующих пато-
логий, были выполнены у 12  детей (37,5 %). Пре-
имущественно оперативное лечение проводилось 
на сердечно-сосудистой системе (7 детей — 58 %). 
На пищеварительной системе выполнено опера-
тивное лечение у 3  детей (9,4 %). Коррекция мо-
чевыделительной системы произведена у 2  детей 
(6,3 %).

Целью оперативного лечения имеющихся де-
формаций предплечий и  кистей являлось устра-
нение лучевой девиации кисти и  восстановление 
возможности двустороннего схвата кисти. Для 
этого нами использовалась одномоментная либо 
двухэтапная методика коррекции деформации 
предплечья. 

Одномоментное выполнение выведения кисти 
в  среднее положение и  фиксации на локтевой ко-
сти осуществлялось у  9 пациентов (28,1 %). По-
казанием для этого являлась возможность пас-
сивного выведения кисти в  среднее положение. 
Данная коррекция соответствовала второму этапу 
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двухэтапной коррекции деформации предплечья. 
При невозможности выведения кисти в  среднее 
положение использовалась двухэтапная методика.

Первый этап оперативного лечения заклю-
чался в  устранении натяжения мягких тканей по 
лучевому краю предплечья (различные методики 
пластики местными тканями), при необходимо-
сти  — иссечении соединительнотканного тяжа, 
располагающегося в  проекции лучевой кости, 
и  монтировании дистракционного аппарата на 
предплечье и кисть. 

В послеоперационном периоде важным момен-
том являлся режим дистракции мягких тканей, 
которую начинали с  третьих суток со скоростью 
0,25 мм три раза в сутки. Наряду с этим проводи-
лось консервативное лечение с  целью улучшения 
кровообращения в  верхней конечности (витафон, 
лазеротерапия, электрофорез с препаратами, улуч-
шающими микроциркуляцию крови, на шейный 
отдел позвоночника). Период дистракции мягких 
тканей варьировал от 20 до 30 дней, в среднем со-
ставив 26,7 ± 4,4  дня. Нами отмечено уменьшение 
сроков данного этапа, снижение или отсутствие 
болевого синдрома при проведении консерватив-
ного лечения до оперативного лечения в  среднем 
на 7 ± 2,3 дня. 

Промежуток между завершенным первым 
этапом и  выполнением второго этапа находился 
в  диапазоне от 0  до 60  дней (среднее значение — 
11,4 ± 14,4  дня). Второй этап оперативного ле-
чения заключался в  фиксации кисти на головке 
локтевой кости. Для этого выполнялся разрез по 
тыльной поверхности предплечья в  поперечном 
направлении в  проекции головки локтевой кости 
с  переходом на локтевой край. Из полученного 
доступа выделялись и  смещались сухожилия соб-
ственного разгибателя пятого пальца и  локтевого 

разгибателя кисти. Это позволяло безопасно ис-
секать мягкотканный интерпонат между эпифи-
зом локтевой кости и  проксимальным рядом ко-
стей запястья с  последующим их сопоставлением 
и  фиксацией спицами Киршнера. Кисть фиксиро-
валась на 6  недель с  помощью двух спиц Кирш-
нера, проведенных в  перекрестном направлении 
через вторую и  пятую пястную кость в  локтевую 
кость. После удаления спиц осуществлялось ор-
тезирование предплечья и  кисти для сохранения 
достигнутой коррекции.

Проведено обследование и  оперативное лече-
ние девяти пациентов с  TAR-синдромом (рис. 1). 
Четвертая степень недоразвития лучевой кости 
отмечена во всех случаях. При обследовании ос-
новное внимание уделялось клиническому анализу 
крови и  выявлению имеющихся нарушений. При 
госпитализации для проведения хирургического 
лечения было выявлено варьирование уровня 
тромбоцитов от 52 × 109/л до 496 × 109/л (среднее 
значение — 212,7 × 109/л). Других изменений со 
стороны клеток крови обнаружено не было. Рент-
генологическое исследование показало четвер-
тую степень недоразвития лучевой кости во всех 
случаях. Основной целью оперативного лечения 
у данной группы пациентов являлось также выве-
дение кисти из порочного положения и фиксация 
ее на локтевой кости. Во всех случаях это произ-
водилось по двухэтапной методике (рис. 2). После 
этого оценивались функция двустороннего схва-
та и  положение первого пальца в  пространстве. 
У  пятерых детей (55,5 %) выполнено отведение 
и  противопоставление первого пальца с  исполь-
зованием комбинированной кожной пластики. 

В послеоперационном периоде применение не-
стероидных противовоспалительных препаратов 
у  двоих пациентов привело к  резкому снижению 

Рис. 1.  Пациентка Д., 12  лет, TAR-синдром: внешний вид 
 пациентки и предплечий
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уровня тромбоцитов —  на 10 и 32 % от показате-
лей до выполнения оперативного вмешательства, 
что сопровождалось длительным выраженным 
оте ком предплечья и  кисти, а  также наличием 
подкожных гематом.

Синдром Holt-Oram выявлен у 17  пациентов 
(53,1 %) среди всех пациентов с  синдромами, со-
провождающимися врожденной лучевой косору-
костью (рис. 3). Существенного различия по полу 
среди детей не отмечалось (мальчиков  — 9, дево-
чек — 8). Проводя анализ заболеваний сердечно-
сосудистой системы, мы выявили преобладание 
поражения сердца в  виде дефекта межжелудочко-
вой перегородки у 7 детей. Также были диагности-
рованы: открытый артериальный проток у 6 паци-
ентов, дополнительная хорда —  у 2  детей, дефект 
межпредсердной перегородки и  декстракардия — 
по одному случаю. У  некоторых пациентов отме-
чалось сочетание дефекта межжелудочковой пере-
городки с  другими пороками сердца. У 2  пациен-
тов диагностирован врожденный гидронефроз. 
Двустороннее поражение верхних конечностей 
отмечено у 3  детей. Среди них степень недораз-
вития лучевой кости в  двух случаях была четвер-
той с  обеих сторон, тогда как в  третьем случае — 
второй и  четвертой на разных верхних конеч-
ностях. Изолированное поражение предплечья 
и  кисти справа наблюдалось у 8  пациентов, а  сле-
ва —  только у 5  пациентов. Рентгенологическое 
исследование показало различные степени недо-

развития лучевой кости. Вторая степень выявлена 
на трех предплечьях, третья степень — на двух 
предплечьях и  четвертая степень — на 13  пред-
плечьях. Это являлось важным диагностическим 
критерием, который указывал на возможное на-
личие соединительнотканного тяжа, располага-
ющегося в  проекции лучевой кости при третьей 
и четвертой степени недоразвития. 

Лучевая девиация кисти устранялась по двух-
этапной методике (см. рис. 3). У  пациентов с  тре-
тьей и  четвертой степенью недоразвития во 
время первого этапа дополнительно визуализи-
ровали и  иссекали соединительнотканный тяж, 
располагающийся в  проекции лучевой кости. 

Рис. 2. Пациентка Д., 12  лет, TAR-синдром: рентге-
нограмма предплечья и  кисти на этапе дистракции 

и после центрации кисти на локтевую кость

Рис. 6. Пациент А., 5  лет, синдром Нагера: внешний вид 
лица и предплечий

Рис. 4. Пациентка М., 5 лет, синдром Холта — Орама: внеш-
ний вид правой кисти интраоперационно и через один год

Рис. 3. Пациентка М., 4  года, синдром Холта — 
Орама: внешний вид предплечий и кистей

Рис. 5. Пациент Б., 4 года, VACTERL-синдром: внешний 
вид обоих предплечий и  кисти, рентгенографическая 

картина
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Первый луч кисти (аплазия во всех случаях) вос-
станавливали путем поллицизации второго паль-
ца кисти (рис. 4) у всех пациентов.

VACTERL-синдром выявлен у 4  пациентов. 
Двустороннее поражение верхних конечностей 
отмечалось у двух пациентов. При одностороннем 
поражении у  двух пациентов деформация пред-
плечья и  кисти была справа. Степень недоразви-
тия лучевой кости во всех случаях являлась чет-
вертой. Также во всех клинических наблюдениях 
отсутствовал первый луч кисти на стороне пора-
жения (рис. 5). Хирургическая коррекция лучевой 
девиации кисти проводилась по двухэтапной ме-
тодике. Первый луч кисти восстанавливали путем 
поллицизации второго пальца кисти. 

Оценивая имеющиеся сопутствующие пато-
логии у  всех пациентов, можно отметить атре-
зию пищевода, прооперированную в  первые дни 
жизни. Поражение почек также наблюдалось 
у  всех пациентов. Наиболее частым поражением 
сердечно-сосудистой системы была тетрада Фал-
ло, выявленная в  двух случаях. Аномалии позво-
ночника обнаружены у  трех пациентов. Полный 
симптомокомплекс был выявлен только у  двух 
детей.

Было проведено обследование и  оперативное 
лечение двух пациентов с  синдромом Нагера 
(акрофациальный дизостоз). Четвертая сте-
пень недоразвития лучевой кости, сочетающаяся 
с  аплазией первых лучей кисти (рис. 6), была от-
мечена у всех пациентов. Также у детей выявлялся 
антимонголоидный разрез глаз и различные поро-
ки развития лицевого отдела черепа (см. рис. 6). 
Во всех случаях отмечалась атрезия слуховых 
проходов. Тактика оперативного лечения состояла 
в  двухэтапной коррекции лучевой девиации ки-
сти с  последующей поллицизацией второго  паль-
ца кисти.

Обсуждение

Врожденная лучевая косорукость может яв-
ляться самостоятельным заболеванием или  вхо-
дить в  состав синдромов. В  последнем случае па-
тология обусловливает дифференциацию тактики 
лечения в зависимости от сопутствующих заболе-
ваний [4, 6, 7, 16].

Сопутствующие патологии требуют коррекции 
предоперационной подготовки и  обследования, 
а  также ведения послеоперационного периода. 
Так, исследование показателей крови у  пациентов 
с  TAR-синдромом не выявило анемии и  эозино-
филии, несмотря на описание данной особенно-
сти рядом авторов [14–15]. В  то же время нами 
было отмечено увеличение числа тромбоцитов 

крови в  процессе роста ребенка с  постепенным 
приближением к  показателям нормы, что соот-
ветствует данным литературы [16–18]. Снижение 
уровня тромбоцитов на фоне приема нестероид-
ных противовоспалительных препаратов заста-
вило пересмотреть тактику послеоперационного 
обезболивания, с  тем чтобы снизить риск разви-
тия кровотечений. Описанные в  литературе по-
ражения сердца в виде дефекта межжелудочковой 
перегородки и  открытого артериального протока, 
характерные для синдрома Холта — Орама, также 
преобладали в  наших клинических наблюдениях 
[19, 22–23]. Наиболее тяжелым по наличию сопут-
ствующей патологии являлся VACTERL-синдром, 
в  особенности у  детей с  полным симптомоком-
плексом [21]. 

Несмотря на описанные в  литературе труд-
ности коррекции деформаций верхней конечно-
сти у  данной группы пациентов [4, 6, 16], мы не 
обнаружили значимой разницы в  хирургической 
тактике. В некоторых случаях проведенное раннее 
консервативное лече ние позволило одномоментно 
выполнить операцию центрации кисти, достиг-
нув положительных функциональных и  космети-
ческих результатов.

Выводы

Врожденная лучевая косорукость, входящая 
в  состав симптомокомплекса одного из синдро-
мов, требует комплексного обследования, направ-
ленного на выявление сопутствующих патологий; 
дополнительного консультирования специалистов; 
определения возрастных показаний для хирур-
гической коррекции деформаций верхней конеч-
ности. Только компенсация соматического состо-
яния позволяет провести коррекцию имеющихся 
деформаций верхней конечности.

Раннее консервативное лечение, направленное 
на растяжение мягких тканей по лучевому краю 
предплечья, дает возможность сократить сроки 
хирургического лечения, уменьшить травматич-
ность операции, улучшая косметическое и  функ-
циональное состояние всей пораженной верхней 
конечности.

Применение двухэтапной методики коррекции 
лучевой девиации кисти с  использованием пред-
ложенного режима дистракции мягких тканей 
в  сочетании с  физиотерапией позволяет умень-
шить или полностью исключить болевой синдром, 
предотвратить развитие сгибательных контрактур 
пальцев кисти и  сократить сроки между этапами 
хирургического лечения.

Выявление TAR-синдрома требует контро-
ля изменений показателей крови на всех этапах 
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лечения. Подобранная медикаментозная тера-
пия в   послеоперационном периоде с  полным 
 исключением нестероидных противовоспалитель-
ных препаратов позволяет избежать осложнений, 
 вызванных резким снижением уровня тромбо-
цитов.

Таким образом, врожденная лучевая косору-
кость в  составе различных синдромов зачастую 
заставляет оперирующего травматолога-ортопеда 
включиться в  последовательность хирургических 
коррекций разнообразных деформаций у  детей. 
Часто данное хирургическое лечение является 
не первоочередным, но позволяет восстановить 
функцию верхней конечности и  тем самым соци-
ально адаптировать ребенка.
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OCCURRENCE OF RADIAL CLUB HAND IN CHILDREN 
WITH DIFFERENT SYNDROMES

Avdeichik N.V., Govorov A.V., Golyana S.I., Safonov A.V.
Th e Turner Scientifi c and Research Institute for Children’s Orthopedics, Saint-Petersburg, Russian Federation

Aim. Clinical analysis of congenital radial club hand 
as part of some genetic syndromes as well as the 
optimization of methods of non-surgical and surgical 
treatment of patients with this pathology.
Material and Methods. From 2007 to 2014, we conducted 
a survey of 170 children with congenital radial club hand. 
Among them, 32 patients were diagnosed (18.8%) with 
diff erent syndromes. We assessed the degree to which the 
radius was underdeveloped among this group of patients 
as well as the management features of patients according 
to various comorbidities.
Results. Th e assessment identifi ed Holt–Oram syndrome 
in 17 children (nine boys and eight girls; 53.1%) and 
TAR-syndrome in nine children (four boys and five 
girls; 28.1%). VACTERL syndrome was detected in 
four male patients (12.5%) and Nagera syndrome was 
observed in two children (one boy and one girl; 6.25%). 

Surgical treatment of radial club hand in patients with 
genetic syndromes is the same as that of the patients 
with isolated congenital radial club hand: a single- or 
two-stage correction of the hand relative to the ulna 
with subsequent reconstruction of the rays of the hand. 
The duration of treatment of such patients did not 
signifi cantly diff er compared to the patients with isolated 
congenital radial club hand.
Conclusion. Congenital radial club hand, identified as 
part of genetic syndromes, requires a comprehensive 
examination to diagnose comorbidities, observation, and 
treatment by specialists to determine the optimal age for 
surgical correction of the existing strain of the upper limb.

Keywords: congenital radial club hand, Holt–Oram 
syndrome, VACTERL syndrome, TAR syndrome Nagera 
syndrome.
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