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ÓÄÊ 617.57 � 089.28ÀÍÀÒÎÌÎ-ÔÓÍÊÖÈÎÍÀËÜÍÀß ÕÀÐÀÊÒÅÐÈÑÒÈÊÀ ÂÅÐÕÍÈÕÊÎÍÅ×ÍÎÑÒÅÉ ÏÐÈ ÏÐÎÊÑÈÌÀËÜÍÛÕ ÔÎÐÌÀÕ ÝÊÒÐÎÌÅËÈÈ
È.Â. Øâåäîâ÷åíêî, À.À. Êîëüöîâ
ÔÃÓ «Ñàíêò-Ïåòåðáóðãñêèé íàó÷íî-ïðàêòè÷åñêèé öåíòðìåäèêî-ñîöèàëüíîé ýêñïåðòèçû, ïðîòåçèðîâàíèÿ è ðåàáèëèòàöèè èíâàëèäîâèì. Ã.À. Àëüáðåõòà Ðîñçäðàâà»,ãåíåðàëüíûé äèðåêòîð � ä.ì.í. ïðîôåññîð È.Â. Øâåäîâ÷åíêîÑàíêò-Ïåòåðáóðã

Ïðåäñòàâëåíû ðåçóëüòàòû ñîáñòâåííûõ íàáëþäåíèéçà 59 ïàöèåíòàìè ñ ïðîêñèìàëüíûìè ôîðìàìè ýêòðîìå-ëèè âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé. Îáùåå ÷èñëî íåäîðàçâèòûõêîíå÷íîñòåé 75. Íà îñíîâàíèè àíàòîìè÷åñêèõ îñîáåí-íîñòåé ïîðàæ¸ííûõ êîíå÷íîñòåé è ñîîòâåòñòâóþùèõ èìôóíêöèîíàëüíûõ íàðóøåíèé ðàçðàáîòàíà ïåðâè÷íàÿêëàññèôèêàöèÿ àíîìàëèè. Â çàâèñèìîñòè îò âàðèàíòàíàèáîëåå ïðîêñèìàëüíîãî ñåãìåíòà êîíå÷íîñòè ñôîð-ìèðîâàíû 3 îñíîâíûå ãðóïïû áîëüíûõ. Ïàöèåíòû 1 è 2ãðóïï ðàçäåëåíû íà ïîäãðóïïû â çàâèñèìîñòè îò ñòåïå-íè íåäîðàçâèòèÿ íàèáîëåå ïðîêñèìàëüíîãî ñåãìåíòàðóêè. Ïðîâåäåíà äåòàëüíàÿ îöåíêà ñòðîåíèÿ è ôóíê-öèè êèñòåé ïðè âñåõ ôîðìàõ ïðîêñèìàëüíîé ýêòðîìå-ëèè. Ñîçäàíà äîñòàòî÷íàÿ áàçà äëÿ ïîñëåäóþùåé ðàç-ðàáîòêè îêîí÷àòåëüíîé ðàáî÷åé êëàññèôèêàöèè äàííîéïàòîëîãèè.

ÂâåäåíèåÏðîêñèìàëüíàÿ ýêòðîìåëèÿ � òÿæ¸ëûé ïîðîêðàçâèòèÿ âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé, êîòîðûé õàðàêòå-ðèçóåòñÿ íåäîðàçâèòèåì âñåõ ñåãìåíòîâ ðóêè ñ ïðå-èìóùåñòâåííûì ïîðàæåíèåì å¸ ïðîêñèìàëüíûõîòäåëîâ, îòñóòñòâèåì ïëå÷åâîãî ñóñòàâà, òÿæ¸ëûìèôóíêöèîíàëüíûìè íàðóøåíèÿìè. ×àñòîòà óêàçàí-íîãî ïîðîêà íå ïðåâûøàåò 1 � 1,4% âñåõ àíîìà-ëèé âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé [5, 7]. Êàê ïðàâèëî, âíå-øíèé âèä ïîðàæ¸ííûõ êîíå÷íîñòåé íàïîìèíàåòëàñòû òþëåíÿ, ñ ÷åì ñâÿçàíî ÷àñòîå óïîòðåáëåíèåïî îòíîøåíèþ ê äàííîé ïàòîëîãèè òåðìèíà «ôî-êîìåëèÿ» (îò ãðå÷. «phocos» � òþëåíü, «melos» �êîíå÷íîñòü) (ðèñ. 1).Â ëèòåðàòóðå äàííûé âîïðîñ îñâåù¸í íåäîñòà-òî÷íî, äàæå íåñìîòðÿ íà òî, ÷òî â ñòðàíàõ Çàïàä-íîé Åâðîïû â íà÷àëå 60-õ ãîäîâ ïðîøëîãî âåêàðîäèëîñü áîëüøîå êîëè÷åñòâî äåòåé ñ ýòèì òèïîìíåäîðàçâèòèÿ â ñâÿçè ñ «òàëèäîìèäíîé êàòàñòðî-ôîé». Ñðåäè îòå÷åñòâåííûõ ïóáëèêàöèé îòìåòèìðàáîòû È.À. Áàðàáàø ñ ñîàâòîðàìè [1, 3], íàáëþ-äàâøèé çà 28 ïàöèåíòàìè, à òàêæå Ñ.Ã. Âåðáèíîé

[2], È.Â. Øâåäîâ÷åíêî ñ ñîàâòîðàìè [5, 6]. Â çàðó-áåæíîé ëèòåðàòóðå íàèáîëåå ïîëíî ïðîáëåìû ëå-÷åíèÿ ïðîêñèìàëüíîé ýêòðîìåëèè ðóê îñâåùåíûL. Henkel è H.G. Willert [8], à òàêæå G. Tytherleigh-Strong è G. Hooper [9], êîòîðûå íà 24 ïàöèåíòàõïðîàíàëèçèðîâàëè êëèíèêî-ðåíòãåíîëîãè÷åñêèåîñîáåííîñòè ïàòîëîãèè è ïðåäëîæèëè âàðèàíòû å¸êëàññèôèêàöèè. Îäíàêî íè â îäíîé èç óêàçàííûõâûøå ðàáîò íå ñîäåðæèòñÿ îöåíêè àíàòîìî-ôóíê-öèîíàëüíûõ îñîáåííîñòåé âñåõ ôîðì ïðîêñèìàëü-íîé ýêòðîìåëèè âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé, à ïðåäëî-æåííûå êëàññèôèêàöèè ÿâëÿþòñÿ íåòî÷íûìè èëèíåïîëíûìè è íåóäîáíûìè äëÿ ïðàêòè÷åñêîãî ïðè-ìåíåíèè.Çàäà÷åé èññëåäîâàíèÿ ÿâëÿåòñÿ àíàëèç àíàòî-ìî-ôóíêöèîíàëüíûõ îñîáåííîñòåé ðàçëè÷íûõ ôîðìïðîêñèìàëüíîé ýêòðîìåëèè âåðõíèõ êîíå÷íîñòåéäëÿ ôîðìèðîâàíèÿ íà îñíîâàíèè ïîëó÷åííûõ äàí-íûõ ãðóïï è ïîäãðóïï ïàòîëîãèè êàê áàçû äëÿ ïîñ-ëåäóþùåé ðàçðàáîòêè ðàáî÷åé êëàññèôèêàöèè ýòî-ãî òèïà íåäîðàçâèòèÿ âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé.

The  results of our own supervisions of 59 patientswith the proximal forms of ectromelia of upper extremitiesare presented. The total number of underdevelopedextremities is 75. On the basis of the anatomicalcharacteristics of affected extremities and appropriate tothem functional abnormalities the primary classificationof the anomaly is worked out. Depending on the variantof the most proximal segment of extremity 3 basic groupsof patients were formed. The patients of 1st and 2nd groupsare divided into subgroups depending on the degree ofhypoplasia of the most proximal segment of arm. Thedetailed assessment of the  structure  and function of handsat all forms of proximal ectromelia is carried out. Sufficientbase for the following development of the final workingclassification of this pathology is created.
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Ðèñ. 1. Ñðàâíåíèå âíåøíåãî âèäà âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé ÷åëîâåêà ïðè ïðîêñèìàëüíîé ýêòðîìåëèè ñ: à - ëàñòà-ìè ìîðæà; b - òþëåíÿ.Ìàòåðèàë è ìåòîäûÂ íàñòîÿùåå âðåìÿ ìû ðàñïîëàãàåì äàííûìèî 59 ïàöèåíòàõ (75 êîíå÷íîñòåé) â âîçðàñòå îò 1ìåñÿöà äî 36 ëåò (òàáë. 1), èç êîòîðûõ 53 ïðîõî-äèëè ëå÷åíèå â ÑÏáÍÖÝÐ èì. Àëüáðåõòà ñ 1928ãîäà ïî íàñòîÿùåå âðåìÿ, 2 � â ÍÈÄÎÈ èì. Ã.È.Òóðíåðà ñ 1975 ãîäà ïî íàñòîÿùåå âðåìÿ, 4� â

îáîèõ ó÷ðåæäåíèÿõ â óêàçàííûå ïåðèîäû. Æåí-ùèí áûëî 26, ìóæ÷èí � 33.Ïðè êëèíè÷åñêîì îñìîòðå ïàöèåíòîâ èçó÷àëèñòåïåíü óêîðî÷åíèÿ è âàðèàíò äåôîðìàöèè íàäïëå-÷üÿ, ïîëîæåíèå êëþ÷èöû è ëîïàòêè, èõ ëèíåéíûå èîáú¸ìíûå ðàçìåðû, ïîëîæåíèå êîíå÷íîñòè îòíîñè-òåëüíî òóëîâèùà, íàëè÷èå ñåãìåíòîâ ïëå÷à, ïðåäïëå-÷üÿ, êèñòè è èõ àíàòîìè÷åñêèå îñîáåííîñòè, îáùååóêîðî÷åíèå êîíå÷íîñòè, íàëè÷èå ñóñòàâîâ è îáú¸ìäâèæåíèé â íèõ. Íà êèñòè îñîáîå âíèìàíèå îáðàùà-ëè íà êîëè÷åñòâî ïàëüöåâ, íàëè÷èå è ñòåïåíü ðàçâè-òèÿ ïåðâîãî ëó÷à, äîñòóïíûå âèäû ñõâàòà.Ïðè îäíîñòîðîííåì ïîðàæåíèè, à òàêæå ïðè ñî-ïóòñòâóþùåì íåäîðàçâèòèè êîíòðàëàòåðàëüíîé êîíå÷-íîñòè ïðîâîäèëè ñðàâíèòåëüíîå èçó÷åíèå îáåèõ ðóê.Ïðè ðåíòãåíîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè èçó÷àëèïîëîæåíèå êëþ÷èöû, ëîïàòêè, å¸ àêðîìèàëüíîãîîòðîñòêà, èõ ëèíåéíûå è îáú¸ìíûå ðàçìåðû,  ôîð-ìó è ðàçìåðû ðóäèìåíòà ïëå÷åâîé êîñòè, êîìïëåêò-íîñòü è âûðàæåííîñòü êîñòåé ïðåäïëå÷üÿ, íàëè÷èåè ñòåïåíü ðàçâèòèÿ ëîêòåâîãî è êèñòåâîãî ñóñòàâîâ,êîìïëåêòíîñòü è àíàòîìè÷åñêèå îñîáåííîñòè êîñ-òåé çàïÿñòüÿ, êîëè÷åñòâåííóþ è êà÷åñòâåííóþ õà-

Òàáëèöà 1Ðàñïðåäåëåíèå ïàöèåíòîâ ïî âîçðàñòíûì ãðóïïàì
Ãðóïïû ïàöèåíòîâÂîçðàñò, ãîäû 1 (n=26) 2 (n=24) 3 (n=11) Âñåãî

äî 1 1 0 1 2
1-3 3 3 1 7
3-7 8 7 3 187-14 6 4 4 14
14-18 3 4 1 8ñòàðøå 18 5 5 0 10
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Ðèñ. 3. Ðåíòãåíîãðàììû ïàöèåíòîâ ïîäãðóïïû Âïåðâîé ãðóïïû: îòìå÷àåòñÿ íàëè÷èå åäèíîãî áëîêàðóäèìåíòà ïëå÷åâîé êîñòè è åäèíñòâåííîé êîñòèïðåäïëå÷üÿ, ïîëîæåíèå êèñòåé ðàçëè÷íîå (à, b).

Ðèñ. 2. Âíåøíèé âèä è ðåíòãåíîãðàììû ïàöèåíòîâïåðâîé ãðóïïû: à � ïîäãðóïïà À: îòìå÷àåòñÿ îòäåëü-íî ðàñïîëîæåííûé ðóäèìåíò äèñòàëüíîãî îòäåëàïëå÷åâîé êîñòè, ïîðî÷íûé ëîêòåâîé ñóñòàâ; b �ïîäãðóïïà Á: èìååò ìåñòî ñðàùåíèå ðóäèìåíòàäèñòàëüíîãî îòäåëà ïëå÷åâîé êîñòè ñ êîñòüþïðåäïëå÷üÿ.

ðàêòåðèñòèêè ëó÷åé êèñòè. Ïðè íàëè÷èè ìîíîëàòå-ðàëüíûõ ðåíòãåíîãðàìì âûïîëíÿëè òîëüêî èõ êà-÷åñòâåííóþ îöåíêó. Íàëè÷èå ðåíòãåíîâñêèõ ñíèì-êîâ ïðîòèâîïîëîæíîé çäîðîâîé èëè íåäîðàçâèòîéðóêè ïîçâîëÿëî âûïîëíèòü ñðàâíèòåëüíóþ îöåíêóñêåëåòà îáåèõ âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé.Ðåçóëüòàòû è îáñóæäåíèåÂ.È. Ôèëàòîâ ñ ñîàâòîðàìè [4] îòìå÷àëè, ÷òîîòëè÷èòåëüíîé îñîáåííîñòüþ äåòåé ñ âðîæä¸ííûìèäåôåêòàìè ÿâëÿåòñÿ èõ ñïîñîáíîñòü ê ïîëíîìó ñà-ìîîáñëóæèâàíèþ è ñàìîñòîÿòåëüíîñòè â áûòó äàæåïðè äåôåêòàõ â ïðîêñèìàëüíûõ îòäåëàõ. Åñëè ðå-á¸íîê ìîæåò ñâåñòè äâå êóëüòè èëè íåäîðàçâèòûåêîíå÷íîñòè äî ñîïðèêîñíîâåíèÿ, òî îáû÷íî îí âû-ïîëíÿåò âñå äåéñòâèÿ ïî ñàìîîáñëóæèâàíèþ: ñî-âåðøàåò òóàëåò, åñò, ðàñêðàøèâàåò êàðòèíêè è ò.ä.Ýòî ïîäòâåðæäàåòñÿ íàøèìè ñîáñòâåííûìè íàáëþ-äåíèÿìè è ñâèäåòåëüñòâóåò î òîì, ÷òî íàèáîëåå òÿ-æ¸ëûå ôóíêöèîíàëüíûå è êîñìåòè÷åñêèå èçìåíå-íèÿ ñâÿçàíû íå ñ êà÷åñòâåííûì ñîñòàâîì ñòðóêòóðïðåäïëå÷üÿ èëè êèñòè, à ñ äëèíîé êîíå÷íîñòè, êîòî-ðóþ îïðåäåëÿåò íàëè÷èå äëèííûõ òðóá÷àòûõ êîñ-òåé êàê ïëå÷à, òàê è ïðåäïëå÷üÿ âíå çàâèñèìîñòè îòèõ êîëè÷åñòâà è äèôôåðåíöèðîâêè. Â ñâÿçè ñ ýòèìíà îñíîâàíèè êëèíèêî-ðåíòãåíîëîãè÷åñêèõ ïðèçíà-êîâ è ôóíêöèîíàëüíûõ íàðóøåíèé ìû ïåðâè÷íîâûäåëèëè 3 ãðóïïû ïàòîëîãèè, ïðè ýòîì êðèòåðèåìðàñïðåäåëåíèÿ ÿâëÿëñÿ âàðèàíò íàèáîëåå ïðîêñè-ìàëüíîãî ñåãìåíòà ïîðî÷íîé êîíå÷íîñòè.Â ïåðâóþ ãðóïïó ìû âêëþ÷èëè 26 ïàöèåíòîâ: 11æåíùèí è 15 � ìóæ÷èí, â âîçðàñòå îò 1 ìåñÿöà äî 36ëåò, ó êîòîðûõ íåäîðàçâèòûå âåðõíèå êîíå÷íîñòèñîñòîÿëè èç âñåõ òðåõ ñåãìåíòîâ: ïëå÷à, ïðåäïëå÷üÿè êèñòè. Îáùåå êîëè÷åñòâî êîíå÷íîñòåé � 35, èç íèõ22 �  ëåâûõ è 13 �  ïðàâûõ. Âî âñåõ ñëó÷àÿõ ïëå÷å-âàÿ êîñòü áûëà ïðåäñòàâëåíà äåôîðìèðîâàííûì ðó-äèìåíòîì äèñòàëüíîãî îòäåëà, â çàâèñèìîñòè îò âû-ðàæåííîñòè êîòîðîãî âñåõ áîëüíûõ ïåðâîé ãðóïïûìû ðàçäåëèëè íà 3 ïîäãðóïïû. Ó 8 ïàöèåíòîâ (9êîíå÷íîñòåé, ïîäãðóïïà À) ðóäèìåíò ïëå÷åâîé êîñòèïðåäñòàâëÿë ñîáîé îòäåëüíîå îáðàçîâàíèå, ÷àùå íå-ïðàâèëüíîé òðåóãîëüíîé èëè ìíîãîóãîëüíîé ôîðìû,ïðè ýòîì îïðåäåëÿëñÿ ãèïîïëàñòè÷íûé ëîêòåâîé ñó-ñòàâ. Ó 9 áîëüíûõ (15 êîíå÷íîñòåé, ïîäãðóïïà Á)ôðàãìåíò ïëå÷åâîé êîñòè àíàëîãè÷íûõ ôîðìû è ðàç-ìåðîâ áûë ñèíîñòîçèðîâàí ñ êîñòÿìè ïðåäïëå÷üÿ, ïðèýòîì êîñòíûå ýëåìåíòû îáîèõ ñåãìåíòîâ êîíå÷íîñòèëåãêî ðàçëè÷àëèñü äðóã îò äðóãà ïî ôîðìå è ñòðóê-òóðå (ðèñ. 2). Ó 8 ÷åëîâåê (10 êîíå÷íîñòåé, ïîäãðóï-ïà Â) èìåë ìåñòî óãëîîáðàçíî äåôîðìèðîâàííûé åäè-íûé áëîê êîñòåé ïëå÷à-ïðåäïëå÷üÿ áåç èõ ÷¸òêîãîðàçëè÷èÿ ïî ôîðìå è ñòðóêòóðå, ñ íàëè÷èåì áîëååêîðîòêîãî è ÷àùå áîëåå ìàññèâíîãî ïðîêñèìàëüíîãîîòäåëà (ðóäèìåíòà ïëå÷åâîé êîñòè) è áîëåå äëèííî-ãî è òîíêîãî äèñòàëüíîãî îòäåëà (ðóäèìåíòà êîñòåéïðåäïëå÷üÿ) (ðèñ. 3).
Ó âñåõ âûøåóïîìÿíóòûõ ïàöèåíòîâ ïðåäïëå-÷üå áûëî ïðåäñòàâëåíî îäíèì êîñòíûì îáðàçîâà-íèåì. Òàê, â ïîäãðóïïå À ó 6 áîëüíûõ îïðåäåëÿë-ñÿ êîíãëîìåðàò ëó÷åâîé è ëîêòåâîé êîñòåé, ñðà-ù¸ííûõ ïî âñåé äëèíå, ó òðåõ ñêåëåò ïðåäïëå÷üÿ
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Êîëè÷åñòâî ëó÷åé êèñòè è íàëè÷èå I ïàëüöà ó áîëüíûõñ ïðîêñèìàëüíûìè ôîðìàìè ýêòðîìåëèè âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé
×èñëî êèñòåéÃðóïïû áîëüíûõ 1 ëó÷ 2 ëó÷à 3 ëó÷à 4 ëó÷à 5 ëó÷åé Íàëè÷èå I ïàëüöàÃðóïïà 1

ïîäãðóïïà À
ïîäãðóïïà Á
ïîäãðóïïà Â

1
1
1
2

5
8
6

3
2
2

3 3
2âñåãî 1 4 19 7 3 5Ãðóïïà 2

ïîäãðóïïà À
ïîäãðóïïà Á
ïîäãðóïïà Â
ïîäãðóïïà Ã
ïîäãðóïïà Ä
ïîäãðóïïà Å

1

2

3
2
1
1

4

1
1

1
1
1
1

1
1
1

4

2
6
1
1
2
5

Âñåãî 3 7 6 4 7 17Ãðóïïà 3 5 2 2 1 2 4
Èòîãî 9 (12%) 13 (18%) 27 (37%) 12 (16%) 12(16%) 26(35%)

Òàáëèöà 2

áûë ïðåäñòàâëåí ëîêòåâîé êîñòüþ. Â ïîäãðóïïåÁ áëîê ëó÷åâîé è ëîêòåâîé êîñòåé îòìå÷àëñÿ ó 6,åäèíñòâåííàÿ ëîêòåâàÿ êîñòü � ó 8 áîëüíûõ, åäèí-ñòâåííàÿ òðóá÷àòàÿ êîñòü íåÿñíîãî ïðîèñõîæäå-íèÿ � ó 1 ïàöèåíòà. Èíòåðåñíî, ÷òî â ïîäãðóïïåÀ êîíãëîìåðàò êîñòåé ïðåäïëå÷üÿ áûë îáðàçîâàíñðàù¸ííûìè ïî âñåé äëèíå ñèììåòðè÷íî íåäî-ðàçâèòûìè ëó÷åâîé è ëîêòåâîé êîñòÿìè. Â ïîä-ãðóïïå Á äàííûé áëîê, ïî âñåé âèäèìîñòè, áûëñôîðìèðîâàí çà ñ÷¸ò ñðàùåíèÿ íåáîëüøîãî ðó-äèìåíòà ëó÷åâîé êîñòè, ïðîåêöèîííî ðàñïîëîæåí-íîãî â îáëàñòè ïðîêñèìàëüíîãî îòäåëà áîëåå ñî-õðàííîé ëîêòåâîé êîñòè. Èìåííî ïîýòîìó â ðÿäåñëó÷àåâ íà ðåíòãåíîãðàììàõ áîëüíûõ ïîäãðóïïûÁ ÷¸òêî ïðîñëåæèâàëèñü ïðèçíàêè äâóõ òðóá÷à-òûõ êîñòåé â ïðîêñèìàëüíîì óòîëùåííîì îòäåëåêîíãëîìåðàòà êîñòåé ïðåäïëå÷üÿ, â òî âðåìÿ êàêâ ñðåäíåì è äèñòàëüíîì îòäåëàõ îïðåäåëÿëàñüòîëüêî îäíà òðóá÷àòàÿ êîñòü. Â ïîäãðóïïå Â îò-÷¸òëèâûõ äàííûõ çà íàëè÷èå áëîêà êîñòåé ïðåä-ïëå÷üÿ íå áûëî, â âîñüìè ñëó÷àÿõ èìåëà ìåñòîëîêòåâàÿ, à â äâóõ � ëó÷åâàÿ êîñòü, êîòîðûå áûëèñðàùåíû ñ ðóäèìåíòàðíîé ïëå÷åâîé êîñòüþ ïîäóãëîì 45-90°.Îòìå÷àëàñü ÷àùå ëó÷åâàÿ êîñîðóêîñòü (14áîëüíûõ, 21 êîíå÷íîñòü) è ðåæå � ëîêòåâàÿ (1

áîëüíîé, 1 êîíå÷íîñòü); ïðàêòè÷åñêè ó âñåõ ïà-öèåíòîâ èìåëà ìåñòî ëàäîííàÿ äåâèàöèÿ êèñòè.Â 3 ñëó÷àÿõ ïàòîëîãè÷åñêàÿ óñòàíîâêà êèñòèîòñóòñòâîâàëà.Êèñòè ïîðî÷íûõ êîíå÷íîñòåé â ïîäãðóïïå Àñîñòîÿëè èç 2 � 4 ëó÷åé, ïàëüöû áûëè òðåõôàëàí-ãîâûìè, ó âñåõ áîëüíûõ îòìå÷åíà àïëàçèÿ áîëü-øîãî ïàëüöà. Ó áîëüíûõ ïîäãðóïïû Á êèñòè èìå-ëè îò 1 äî 5 ëó÷åé, ïðè ýòîì âûÿâëåíû 3 ïÿòèïà-ëûå êèñòè ñ íàëè÷èåì I ïàëüöåâ ó 2 áîëüíûõ, óîñòàëüíûõ ïàöèåíòîâ âñå ïàëüöû áûëè òàêæå òðåõ-ôàëàíãîâûìè. Â ïîäãðóïïå Â êèñòè ñîñòîÿëè èç2, 3 èëè 4 ëó÷åé, â 2 ñëó÷àÿõ îòìå÷åíî íàëè÷èåáîëüøîãî ïàëüöà. Ó 85% êèñòåé ïåðâîé ãðóïïûáûëî 3 ëó÷à è áîëåå. Îêîëî 70% áîëüíûõ ïåðâîéãðóïïû èìåëè àíîìàëèè ïàëüöåâ êèñòè, èç êîòî-ðûõ íàèáîëåå õàðàêòåðíû ìÿãêîòêàííàÿ áàçàëü-íàÿ èëè òîòàëüíàÿ ñèíäàêòèëèÿ, ñãèáàòåëüíûå êîí-òðàêòóðû â ìåæôàëàíãîâûõ ñóñòàâàõ òð¸õôàëàí-ãîâûõ ïàëüöåâ. Ó âñåõ ïÿòè áîëüíûõ ñ íàëè÷èåìI ïàëüöåâ (15% îò îáùåãî ÷èñëà ïîðî÷íûõ êèñ-òåé) îòìå÷åíû íàðóøåíèå îïïîçèöèè, ãèïîïëàçèÿïåðâîé ñòåïåíè ïî Blauth, ñãèáàòåëüíî-ïðèâîäÿ-ùèå êîíòðàêòóðû. Ïîäðîáíåå õàðàêòåðèñòèêèêèñòåé ïðè âñåõ ôîðìàõ ïðîêñèìàëüíîé ýêòðîìå-ëèè ïðåäñòàâëåíû â òàáëèöå 2.
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Ðèñ. 4. Âíåøíèé âèä è ðåíòãåíîãðàììû ïàöèåíòîââòîðîé ãðóïïû: à � ïîäãðóïïà Á: îïðåäåëÿþòñÿ ãèïî-ïëàñòè÷íûå îòäåëüíûå ëó÷åâàÿ è ëîêòåâàÿ êîñòè;b � ïîäãðóïïà À: èìååò ìåñòî êîíãëîìåðàò êîñòåéïðåäïëå÷üÿ.

Ó 12 áîëüíûõ ïåðâîé ãðóïïû âûÿâëåíî äâóõ-ñòîðîííåå ïîðàæåíèå, ó 9 èç íèõ � ñèììåòðè÷íîå.Íàèáîëüøåå ÷èñëî ïàöèåíòîâ ñ ñèììåòðè÷íûìïîðàæåíèåì îòíîñèëèñü ê ïîäãðóïïå Á (6 ÷åëî-âåê), â òî âðåìÿ êàê ê ïîäãðóïïàì Â è À � 2 è 1áîëüíîé ñîîòâåòñòâåííî. Ïðè ýòîì àíàòîìè÷åñêèåîñîáåííîñòè  îáåèõ êîíå÷íîñòåé áûëè íàñòîëüêîñõîæè, ÷òî ïîçâîëèëè âêëþ÷èòü èõ â îäíó è òóæå ïîäãðóïïó. Ó êàæäîãî èç îñòàâøèõñÿ 3 ïàöè-åíòîâ îäíà êîíå÷íîñòü ñîîòâåòñòâîâàëà ïåðâîéãðóïïå, äðóãàÿ � âòîðîé èëè òðåòüåé.Ó îäíîãî ïàöèåíòà ñ àñèììåòðè÷íûì äâóõ-ñòîðîííèì ïîðàæåíèåì áûëè âûÿâëåíû îñîáåí-íîñòè ñòðîåíèÿ ïîðî÷íîé ïðàâîé êîíå÷íîñòè,îáÿçûâàþùèå îòíåñòè åãî ê ïåðâîé ãðóïïå, íî íåïîçâîëÿþùèå âêëþ÷èòü íè â îäíó èç ïîäãðóïï.Â ÷àñòíîñòè, êîíå÷íîñòü áûëà ïðåäñòàâëåíà ðó-äèìåíòàðíîé ïëå÷åâîé êîñòüþ, ñèíîñòîçèðîâàí-íîé ëèíåéíî ñ äâóìÿ êîñòÿìè ïðåäïëå÷üÿ, êîòî-ðûå, â ñâîþ î÷åðåäü, áûëè ñðàùåíû äðóã ñ äðó-ãîì â ïðîêñèìàëüíîì è äèñòàëüíîì îòäåëàõ.Ïÿòèëó÷åâàÿ êèñòü ñ íàëè÷èåì I ïàëüöà íàõî-äèëàñü â ïîëîæåíèè ëîêòåâîé êîñîðóêîñòè. Ëå-âàÿ ðóêà ïî ñòåïåíè íåäîðàçâèòèÿ ñîîòâåòñòâî-âàëà 2 ãðóïïå, îáñóæäàåìîé íèæå.Â ïåðâîé ãðóïïå ôóíêöèÿ ïîðî÷íûõ êîíå÷íî-ñòåé áûëà íàèáîëåå ñîõðàííà. Â îáëàñòè ñî÷ëå-íåíèÿ êîíå÷íîñòè ñ òóëîâèùåì âñåãäà èìåëà ìå-ñòî âîçìîæíîñòü àêòèâíûõ ñãèáàíèÿ (äî 90°),ïðèâåäåíèÿ è â ìåíüøåé ñòåïåíè îòâåäåíèÿ (äî60°), îáú¸ì ïàññèâíûõ äâèæåíèé òàêæå áûë îãðà-íè÷åí, ÷àùå óìåðåííî. Ðàçãèáàíèå âñåãäà îòñóò-ñòâîâàëî. Îöåíèòü îáú¸ì äâèæåíèé â ëîêòåâîìñóñòàâå íå ïðåäñòàâëÿëîñü âîçìîæíûì â ñâÿçè ñî÷åíü êîðîòêèì ïðîêñèìàëüíûì ñåãìåíòîì. Îä-íàêî, ïî âñåé âåðîÿòíîñòè, äâèæåíèÿ â í¸ì îáåñ-ïå÷èâàþò äîïîëíèòåëüíóþ ìîáèëüíîñòü êîíå÷íî-ñòè. Â êèñòåâîì ñóñòàâå â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâîïðåäåëÿëîñü óäîâëåòâîðèòåëüíîå ñãèáàíèå, óìå-ðåííî îãðàíè÷åííûå ïðèâåäåíèå è îòâåäåíèå, ðåçêîîãðàíè÷åííîå ðàçãèáàíèå. Ïîäâèæíîñòü â ïÿñò-íî-ôàëàíãîâûõ è ìåæôàëàíãîâûõ ñóñòàâàõ ó ïî-äàâëÿþùåãî áîëüøèíñòâà áîëüíûõ áûëà îãðàíè-÷åíà. Èìåëàñü âîçìîæíîñòü ðàçëè÷íûõ âèäîâñõâàòà: áîêîâîãî, ÿâëÿþùåãîñÿ îñíîâíûì, à òàê-æå öèëèíäðè÷åñêîãî, êðþ÷êîâîãî. Ïðè íàëè÷èè Iïàëüöà áûë âîçìîæåí äâóõñòîðîííèé ñõâàò. Î÷åíüâàæíî, ÷òî äàæå ïðè äâóõñòîðîííåì ïîðàæåíèèäëèíà íåäîðàçâèòûõ êîíå÷íîñòåé âî ìíîãèõ ñëó-÷àÿõ ïîçâîëÿëà îñóùåñòâëÿòü äâóðó÷íûé ñõâàò.Áîëüøèíñòâî ïàöèåíòîâ ñ îäíîñòîðîííèì ïîðà-æåíèåì â ñàìîîáñëóæèâàíèè àêòèâíî ïîìîãàëèíåäîðàçâèòîé ðóêîé, 75% áîëüíûõ ñ äâóõñòîðîí-íèì ïîðàæåíèåì â ïîäðîñòêîâîì è áîëåå ñòàð-øåì âîçðàñòå îáñëóæèâàëè ñåáÿ ðóäèìåíòàðíû-ìè êîíå÷íîñòÿìè ñàìîñòîÿòåëüíî.

Âòîðóþ ãðóïïó ñîñòàâèëè 24 ïàöèåíòà, 14 ìóæ-÷èí è 10 � æåíùèí, ó êîòîðûõ íåäîðàçâèòàÿ ðóêàáûëà ïðåäñòàâëåíà ïðåäïëå÷üåì è êèñòüþ. Îá-ùåå êîëè÷åñòâî êîíå÷íîñòåé � 28, èç íèõ 17 ëå-âûõ è 11 ïðàâûõ. Â çàâèñèìîñòè îò êîëè÷åñòâà èñòåïåíè íåäîðàçâèòèÿ êîñòåé ïðåäïëå÷üÿ âñå áîëü-íûå 2 ãðóïïû áûëè ðàçäåëåíû íà 6 ïîäãðóïï. Â÷àñòíîñòè, ó 2 áîëüíûõ îòìå÷åíî íàëè÷èå îòäåëü-íûõ ãèïîïëàñòè÷íûõ ëó÷åâîé è ëîêòåâîé êîñòåé(ïîäãðóïïà À), ó 10 ïàöèåíòîâ � èõ êîíãëîìåðà-òà ðàçëè÷íîé ôîðìû è ðàçìåðîâ (ïîäãðóïïà Á)(ðèñ.4), ó 4 � åäèíñòâåííîé ëîêòåâîé êîñòè (ïîä-ãðóïïà Â), ó 1 � åäèíñòâåííîé ëó÷åâîé (ïîäãðóï-ïà Ã). Ó 2 áîëüíûõ îïðåäåëåíû äâà (ïîäãðóïïàÄ), à ó 7 � îäèí íåäèôôåðåíöèðóåìûé ðóäèìåíò(ïîäãðóïïà Å) ìåæäó ñóñòàâíîé ïîâåðõíîñòüþëîïàòêè è êèñòüþ (ðèñ. 5).
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Ðèñ. 5. Âíåøíèé âèä è ðåíòãåíîãðàììà ïàöèåíòàïîäãðóïïû Å âòîðîé ãðóïïû: îòìå÷àåòñÿ íàëè÷èåîäíîãî êîñòíîãî ðóäèìåíòà íåÿñíîãî ïðîèñõîæäåíèÿìåæäó ëîïàòêîé è äâóõëó÷åâîé êèñòüþ.
Òîëüêî ó îäíîãî áîëüíîãî ñ íàëè÷èåì áëîêàëó÷åâîé è ëîêòåâîé êîñòåé è ïÿòèïàëîé êèñòüþ ñãèïîïëàçèðîâàííûì I ïàëüöåì âûÿâëåíà ëó÷åâàÿêîñîðóêîñòü, â òî âðåìÿ êàê ëîêòåâàÿ îáíàðóæåíàó 5 ïàöèåíòîâ (íà 5 êîíå÷íîñòÿõ), îò÷¸òëèâàÿ ñãè-áàòåëüíàÿ óñòàíîâêà êèñòè îòìå÷åíà ó 4 ÷åëîâåê(íà 4 êîíå÷íîñòÿõ). Ó îñòàëüíûõ áîëüíûõ îñüêîíå÷íîñòè íàðóøåíà íå áûëà, èëè ïîëîæåíèå êè-ñòè áûëî íåâîçìîæíî îöåíèòü â ñâÿçè ñ íåäîñòà-òî÷íîé âûðàæåííîñòüþ ïðîêñèìàëüíûõ ñåãìåíòîâ.Êèñòè áûëè íåäîðàçâèòû â ðàçëè÷íîé ñòåïåíè,ñîäåðæàëè îò 1 äî 5 ëó÷åé (òàáë. 2), ïðè ýòîì 63%èç íèõ áûëè îáðàçîâàíû òðåìÿ è áîëåå ëó÷àìè. Âîòëè÷èå îò ïåðâîé ãðóïïû, îòìå÷åíà çíà÷èòåëüíîáîëüøàÿ äîëÿ êèñòåé, èìåþùèõ áîëüøîé ïàëåö(63%). Ïðèìåðíî ó 90% ïàöèåíòîâ íàáëþäàëèñüàíîìàëèè ïàëüöåâ, íàèáîëåå ðàñïðîñòðàí¸ííûìèèç êîòîðûõ ÿâëÿëèñü íàðóøåíèå îïïîçèöèè, ãè-ïîïëàçèÿ I ïàëüöåâ ïåðâîé ñòåïåíè ïî Blauth, ñãè-áàòåëüíî-ðàçãèáàòåëüíûå êîíòðàêòóðû â ìåæôà-ëàíãîâûõ ñóñòàâàõ, áàçàëüíàÿ ìÿãêîòêàííàÿ ñèí-äàêòèëèÿ òð¸õôàëàíãîâûõ ïàëüöåâ, êîíêðåñöåíöèÿïðîêñèìàëüíûõ îòäåëîâ ïÿñòíûõ êîñòåé.Âî âòîðîé ãðóïïå äâóõñòîðîííåå ïîðàæåíèåáûëî ó 5 áîëüíûõ, èç íèõ ó äâóõ � ñèììåòðè÷íîå.Ôóíêöèÿ íåäîðàçâèòûõ êîíå÷íîñòåé çàâèñåëà îòñòåïåíè ñîõðàííîñòè êîñòåé ïðåäïëå÷üÿ è, ñîîòâåò-ñòâåííî, êèñòåâîãî ñóñòàâà è ñãèáàòåëåé-ðàçãèáàòå-ëåé êèñòè. Ó îäíîãî áîëüíîãî ñ íàëè÷èåì îáåèõêîñòåé ïðåäïëå÷üÿ â îáëàñòè ñî÷ëåíåíèÿ ñâîáîäíîéêîíå÷íîñòè è ïëå÷åâîãî ïîÿñà áûëè âîçìîæíû àê-òèâíûå ñãèáàíèå (äî 50°), ïðèâåäåíèå, à òàêæå îòâå-äåíèå (äî 90°), îäíàêî â öåëîì ó áîëüíûõ âòîðîéãðóïïû õàðàêòåð äâèæåíèé ñîâïàäàë, à èõ îáú¸ìáûë óìåíüøåí ïî ñðàâíåíèþ ñ ïàöèåíòàìè ïåðâîéãðóïïû. Â êèñòåâîì ñóñòàâå íàèáîëüøàÿ àìïëèòó-äà è ñèëà òàêæå íàáëþäàëèñü ïðè ñãèáàíèè, à ðàç-ãèáàíèå, êàê ïðàâèëî, áûëî ðåçêî îãðàíè÷åíî. Ïîä-

âèæíîñòü â ïÿñòíî-ôàëàíãîâûõ è ìåæôàëàíãîâûõñóñòàâàõ áûëà íàðóøåíà. Ñõâàò áûë ÷àùå áîêîâîé,öèëèíäðè÷åñêèé, êðþ÷êîâîé, ïðè íàëè÷èè I ïàëüöàîòìå÷àëèñü äâóõñòîðîííèå âèäû ñõâàòà. Äâóðó÷íûéñõâàò ÷àùå áûë íåâîçìîæåí â ñâÿçè ñî çíà÷èòåëü-íûì óêîðî÷åíèåì êîíå÷íîñòåé. Íàïðèìåð, îäíà èçïàöèåíòîê ñ äâóõñòîðîííèì ñèììåòðè÷íûì ïîðî-êîì â 10 ëåò ìîãëà çàñòåãíóòü ïóãîâèöû íà îäåæäåòîâàðèùà è íå ìîãëà ýòî ñäåëàòü íà ñâîåé èìåííîèç-çà íåäîñòàòî÷íîé äëèíû ðóê. Àêòèâíî ïðèìåíÿ-ëèñü çàõâàò è óäåðæàíèå ïðåäìåòîâ ìåæäó ðóäè-ìåíòàðíîé êîíå÷íîñòüþ è ãðóäíîé êëåòêîé. Ïðèîäíîñòîðîííåì ïîðàæåíèè ìíîãèå ïàöèåíòû èñïîëü-çîâàëè íåäîðàçâèòóþ êîíå÷íîñòü ïðè ñàìîîáñëóæè-âàíèè. Ïðè äâóõñòîðîííåì íåäîðàçâèòèè òîëüêîîäèí áîëüíîé ìîã âûïîëíÿòü âñå íåîáõîäèìûå ìà-íèïóëÿöèè, â òî âðåìÿ êàê îñòàëüíûå 4 èíâàëèäàíóæäàëèñü â ïîñòîðîííåé ïîìîùè èëè ïîìîãàëèñåáå ïðè ñàìîîáñëóæèâàíèè íîãàìè.Âàæíî îòìåòèòü, ÷òî ó áîëüíûõ ïåðâîé è âòî-ðîé ãðóïï â 60% ñëó÷àåâ îïðåäåëÿëîñü ôîðìè-ðîâàíèå åäèíîãî áëîêà êîñòåé çàïÿñòüÿ, ïðè ýòîìïðèìåðíî ó 40% ïàöèåíòîâ ýòîò áëîê èìåë êî-íóñîâèäíóþ ôîðìó ñ îñíîâàíèåì, îáðàù¸ííûìäèñòàëüíî. Ýòîò ôàêò ìîæåò óêàçûâàòü íà áîëü-øóþ ñîõðàííîñòü äèñòàëüíîãî ðÿäà êîñòåé çàïÿ-ñòüÿ, òî åñòü íà ïðîêñèìàëüíóþ ôîðìó íåäîðàç-âèòèÿ êîíêðåòíîãî ñåãìåíòà â ñòðóêòóðå ïðîêñè-ìàëüíîé ýêòðîìåëèè âñåé êîíå÷íîñòè.Â òðåòüþ ãðóïïó áûëè âêëþ÷åíû 11 ïàöèåíòîâ,5 ìóæ÷èí è 6 � æåíùèí, ó êîòîðûõ íåäîðàçâèòûåâåðõíèå êîíå÷íîñòè áûëè ïðåäñòàâëåíû òîëüêîêèñòÿìè, ïðèëåæàùèìè ïðÿìî ê ëîïàòêå, ñ ÷èñëîìëó÷åé îò 1 äî 5 (ðèñ. 6). Êèñòåâîãî ñóñòàâà íåîòìå÷àëîñü, â ñâÿçè ñ ÷åì áûëî òðóäíî îöåíèòüïîëîæåíèå êèñòè. Îáùåå êîëè÷åñòâî êîíå÷íîñòåé� 12, èç íèõ 6 � ëåâûõ è 6 � ïðàâûõ. Â 4 ñëó÷àÿõîïðåäåëÿëèñü òîëüêî ïÿñòíûå êîñòè è ôàëàíãè, â 8� êîñòè çàïÿñòüÿ. Ïîñëåäíèå áûëè íåäîðàçâèòû âáîëüøåé ñòåïåíè, ÷åì â ïåðâîé è âòîðîé ãðóïïàõ,òàêæå íàáëþäàëàñü òåíäåíöèÿ ê ñëèÿíèþ èõ âåäèíûé áëîê. Â 5 ñëó÷àÿõ èç 12 êèñòè ñîñòîÿëè èçòðåõ ëó÷åé è áîëåå, áûëè âûÿâëåíû 4 êèñòè ñ íàëè-÷èåì áîëüøîãî ïàëüöà (ñì. òàáë. 2). Ó âñåõ áîëü-íûõ îòìå÷åíû ïîðîêè ðàçâèòèÿ ïàëüöåâ: áàçàëü-íàÿ ìÿãêîòêàííàÿ ñèíäàêòèëèÿ, ñãèáàòåëüíûå èñãèáàòåëüíî-ðàçãèáàòåëüíûå êîíòðàêòóðû òð¸õôà-ëàíãîâûõ ïàëüöåâ, ïðîêñèìàëüíûé ñèíîñòîç ïÿñò-íûõ êîñòåé, ïîëèôàëàíãèÿ, â 2 ñëó÷àÿõ âûÿâëåíàýêòðîäàêòèëèÿ.Äâóõñòîðîííåå ñèììåòðè÷íîå íåäîðàçâèòèåîïðåäåëåíî ó åäèíñòâåííîãî ïàöèåíòà ñ íàëè÷è-åì ïÿòèïàëûõ êèñòåé.Ôóíêöèÿ ïîðàæ¸ííûõ êîíå÷íîñòåé â äàííîé ãðóï-ïå áûëà íàèìåíüøåé. Îáú¸ì äâèæåíèé â çîíå ñî-÷ëåíåíèÿ êèñòè ñ ïëå÷åâûì ïîÿñîì ðåçêî îãðàíè÷åí(ñãèáàíèå è îòâåäåíèå âîçìîæíû äî 30°), ïîäâèæ-
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íîñòü â ïÿñòíîôàëàíãîâûõ è ìåæôàëàíãîâûõ ñóñòà-âàõ çíà÷èòåëüíî íàðóøåíà âïëîòü äî ïîëíîãî åå îò-ñóòñòâèÿ. Òîëüêî 3 ïàöèåíòà èç 10 ñ ìîíîëàòåðàëü-íûì íåäîðàçâèòèåì èñïîëüçîâàëè íåäîðàçâèòóþ êî-íå÷íîñòü ïðè ñàìîîáñëóæèâàíèè. Íàáëþäàëèñü ÷àùåáîêîâîé è êðþ÷êîâîé âèäû ñõâàòà, à òàêæå çàõâàòìåæäó ðóäèìåíòàðíîé êîíå÷íîñòüþ è òóëîâèùåì.Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî ó áîëüíîãî ñ äâóõñòîðîííåéïàòîëîãèåé áûëè âûÿâëåíû äîñòàòî÷íàÿ ïîäâèæíîñòüðóäèìåíòàðíûõ ðóê è âîçìîæíîñòü ïîäíåñåíèÿ êàæ-äîé êèñòè êî ðòó, îäíàêî äëÿ ñàìîîáñëóæèâàíèÿ îíèñïîëüçîâàë íèæíèå êîíå÷íîñòè.

Ðèñ. 6. Âíåøíèé âèä è ðåíòãåíîãðàììû ïàöèåíòîâòðåòüåé ãðóïïû: a � îäíîëó÷åâàÿ äâóõïàëàÿ êèñòü;b � ÷åòûðåõïàëàÿ êèñòü.Çàêëþ÷åíèåÏðè ïðîêñèìàëüíîé ýêòðîìåëèè âåðõíèõ êî-íå÷íîñòåé ïî÷òè â ïîëîâèíå ñëó÷àåâ (48%) íà-áëþäàåòñÿ íàëè÷èå ðóäèìåíòà ïëå÷åâîé êîñòè,÷àùå ñðàù¸ííîãî ñ ïîðî÷íûìè êîñòÿìè ïðåä-ïëå÷üÿ, ðåæå ðàñïîëîæåííîãî îòäåëüíî è îáðà-çóþùåãî ïðîêñèìàëüíûé îòäåë ãèïîïëàñòè÷íî-ãî ëîêòåâîãî ñóñòàâà. Êîñòè ïðåäïëå÷üÿ ïðåä-ñòàâëåíû îäíèì êîñòíûì îáðàçîâàíèåì. Äëÿ ýòèõáîëüíûõ òèïè÷íû ëó÷åâàÿ êîñîðóêîñòü, ñãèáàòåëü-íàÿ óñòàíîâêà ÷àùå òðåõ- èëè ÷åòûðåõëó÷åâîéêèñòè, îòñóòñòâèå áîëüøîãî ïàëüöà.

Â 37% ñëó÷àåâ íàèáîëåå ïðîêñèìàëüíûì ñåã-ìåíòîì ïîðî÷íîé êîíå÷íîñòè ÿâëÿåòñÿ ïðåäïëå-÷üå, õàðàêòåðèçóþùååñÿ ðàçíîîáðàçíûì àíàòî-ìè÷åñêèì ñòðîåíèåì, ÷àùå ïðåäñòàâëåííîå áëî-êîì ðóäèìåíòàðíûõ ëó÷åâîé è ëîêòåâîé êîñòåé.Âñòðå÷àåòñÿ ñãèáàòåëüíàÿ óñòàíîâêà äâóõ- �ïÿòèëó÷åâûõ êèñòåé. Â îòëè÷èå îò ïåðâîé ãðóï-ïû, áîëåå õàðàêòåðíà ëîêòåâàÿ êîñîðóêîñòü.Áîëüøå ïîëîâèíû ïàöèåíòîâ èìåþò îäèí ïàëåö,îäíàêî åãî îïïîçèöèÿ, êàê ïðàâèëî, íåäîñòàòî÷-íà èëè îòñóòñòâóåò ïîëíîñòüþ.Ðåæå äðóãèõ íàáëþäàþòñÿ êðàéíå òÿæ¸ëûåôîðìû àíîìàëèè (15%), ïðè êîòîðûõ ïîðî÷íàÿêèñòü, ÷àùå ñîñòîÿùàÿ èç îäíîãî èëè äâóõ ëó-÷åé, ïðèëåæèò ïðÿìî ê ëîïàòêå. Â îñòàâøèõñÿñëó÷àÿõ, ïðè êîëè÷åñòâå ëó÷åé êèñòè 3 è áîëüøå,îòìå÷àåòñÿ íàëè÷èå áîëüøîãî ïàëüöà.Ê íàèáîëåå ðàñïðîñòðàí¸ííûì àíîìàëèÿìëó÷åé êèñòè îòíîñÿòñÿ ÷àùå áàçàëüíàÿ è ðåæå �òîòàëüíàÿ ìÿãêîòêàííàÿ ñèíäàêòèëèÿ, ñãèáàòåëü-íûå è ñãèáàòåëüíî-ðàçãèáàòåëüíûå êîíòðàêòóðûòð¸õôàëàíãîâûõ ïàëüöåâ, ïîëèôàëàíãèÿ, íàðó-øåíèå îïïîçèöèè è ãèïîïëàçèÿ áîëüøîãî ïàëü-öà ïåðâîé ñòåïåíè ïî Blauth, ïðîêñèìàëüíûé ñè-íîñòîç ïÿñòíûõ êîñòåé.Îòìåòèì, ÷òî òàêèå èçâåñòíûå ïîðîêè ðàçâèòèÿ,êàê áðàõèäàêòèëèÿ, ýêòðîäàêòèëèÿ,  êîñòíàÿ ñèí-äàêòèëèÿ, ðàñùåïëåíèå êèñòè è ðÿä äðóãèõ íå õà-ðàêòåðíû äëÿ ïðîêñèìàëüíîé ýêòðîìåëèè ðóê.Ôóíêöèÿ âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé çàâèñèò îò ñòå-ïåíè íåäîðàçâèòèÿ èõ ñåãìåíòîâ è, â ïåðâóþ î÷å-ðåäü, îò äëèíû ðóê è íàëè÷èÿ ëîêòåâîãî ñóñòàâà. Âíàèáîëåå ë¸ãêèõ âàðèàíòàõ ïàöèåíòû ìîãóò îáñëó-æèâàòü ñåáÿ ïîëíîñòüþ äâóìÿ íåäîðàçâèòûìè ðó-êàìè, â íàèáîëåå òÿæ¸ëûõ � îáñëóæèâàþò ñåáÿíîãàìè èëè íóæäàþòñÿ â ïîñòîðîííåé ïîìîùè.Â çàâèñèìîñòè îò àíàòîìî-ôóíêöèîíàëüíûõîñîáåííîñòåé íåäîðàçâèòûõ êîíå÷íîñòåé ïðîâåäå-íî ïåðâè÷íîå ðàçäåëåíèå ïàöèåíòîâ íà ãðóïïû èïîäãðóïïû, íà îñíîâàíèè êîòîðûõ ïëàíèðóåòñÿðàçðàáîòêà ïðîñòîé è óäîáíîé äëÿ ïðàêòè÷åñêîãîïðèìåíåíèÿ ðàáî÷åé êëàññèôèêàöèè ïðîêñèìàëü-íûõ ôîðì ýêòðîìåëèè âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé.Ëèòåðàòóðà1.  Áàðàáàø, È.À. Õàðàêòåðèñòèêà âðîæä¸ííûõ äåôåê-òîâ âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé ó äåòåé ñ òî÷êè çðåíèÿïîñëåäóþùåãî ïðîòåçèðîâàíèÿ / È.À. Áàðàáàø, È.Ï.Áåëîâà, Ï.Í. Óâàðîâ //  Ïðîòåçèðîâàíèå è ïðîòå-çîñòðîåíèå : ñá. òð. � Ì., 1984. � Âûï. 69. �  Ñ.4�10.2.  Âåðáèíà, Ñ.Ã. Êëèíè÷åñêàÿ õàðàêòåðèñòèêà äåòåé ñàìïóòàöèîííûìè äåôåêòàìè è àíîìàëèåé ðàçâèòèÿâåðõíèõ êîíå÷íîñòåé / Ñ.Ã. Âåðáèíà // Ïðîòåçè-ðîâàíèå è ïðîòåçîñòðîåíèå : ñá. òð. � Ì., 1982. �Âûï. 62. � Ñ. 35�40.3.  Âîéíîâà, Ë.Å. Ðåçóëüòàò õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿáîëüíîãî ñ ôîêîìåëèåé âåðõíåé êîíå÷íîñòè / Ë.Å.Âîéíîâà, È.À. Áàðàáàø // Ïðîòåçèðîâàíèå è ïðî-
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