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Ïðîêñèìàëüíàÿ ýêòðîìåëèÿ � ýòî îäèí èçíàèáîëåå ðåäêèõ è òÿæ¸ëûõ âàðèàíòîâ íåäîðàç-âèòèÿ âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé, ïðè êîòîðîì çàòðî-íóòû âñå èõ ñåãìåíòû, à ñòåïåíü ïîðàæåíèÿ óìåíü-øàåòñÿ â äèñòàëüíîì íàïðàâëåíèè. Âïåðâûå ýòîòòåðìèí áûë ïðåäëîæåí L. Henkel è H.G. Willertâ 1969 ãîäó ïî îòíîøåíèþ ê àíîìàëèÿì íèæíèõêîíå÷íîñòåé, ïðè êîòîðûõ íàèáîëåå âûðàæåííàÿðåäóêöèÿ íàáëþäàëàñü ñî ñòîðîíû áåäðåííîéêîñòè ïðè îòíîñèòåëüíîé ñîõðàííîñòè ãîëåíè èñòîïû [24]. Ïðèìåíèòåëüíî ê ïàòîëîãèè ðóê äàí-íûé òåðìèí íà÷àë èñïîëüçîâàòüñÿ ñîâñåì íåäàâ-íî: È.Â. Øâåäîâ÷åíêî ñ ñîàâòîðàìè âïåðâûåïðåäëîæèëè åãî äëÿ îáîçíà÷åíèÿ òàêîãî âàðè-àíòà íåäîðàçâèòèÿ, ïðè êîòîðîì ïîðàæåíû ïðå-èìóùåñòâåííî ïðîêñèìàëüíûå ñåãìåíòû [11, 13].×àñòîòà äàííîãî ïîðîêà ðàçâèòèÿ ñîñòàâëÿåò íåáîëåå 1,4 % âñåõ àíîìàëèé âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé[11], à ïî äàííûì A.E. Flatt [21] � ìåíåå 1%. Âíàèáîëåå òÿæ¸ëûõ ñëó÷àÿõ íåäîðàçâèòèÿ âíå-øíèé âèä óêîðî÷åííîé è äåôîðìèðîâàííîé êî-íå÷íîñòè íàïîìèíàåò ëàñòó òþëåíÿ, ñ ÷åì ñâÿçà-íî áîëåå ðàñïðîñòðàí¸ííîå íàçâàíèå äàííîé ïà-òîëîãèè � ôîêîìåëèÿ (îò ãðå÷. «focîs» � òþëåíü,«melos» � êîíå÷íîñòü). Ýòîò òåðìèí áûë âïåð-âûå ïðåäëîæåí Isidore Geoffroy-Saint-Hilaire â1836 ã. [23].Öåëü äàííîé ðàáîòû � íà îñíîâàíèè ðåçóëü-òàòîâ ïðåäøåñòâóþùèõ èññëåäîâàíèé îïðåäåëèòüíàèáîëåå òèïè÷íûå êëèíè÷åñêèå è ðåíòãåíîëî-ãè÷åñêèå îñîáåííîñòè âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé ïðèèõ ïðîêñèìàëüíîé ýêòðîìåëèè; òåðìèíîëîãèþ,íàèáîëåå òî÷íî õàðàêòåðèçóþùóþ ñóòü ïàòîëî-ãè÷åñêèõ èçìåíåíèé; óñòàíîâèòü íåîáõîäèìîñòüðàçðàáîòêè êëàññèôèêàöèè äàííîãî âàðèàíòàíåäîðàçâèòèÿ ðóê. Çàäà÷àìè ðàáîòû ÿâëÿþòñÿèçó÷åíèå è àíàëèç ëèòåðàòóðíûõ äàííûõ, ïîñâÿ-ù¸ííûõ êëèíèêî-ðåíòãåíîëîãè÷åñêèì ïðèçíàêàìïðîêñèìàëüíîé ýêòðîìåëèè; òåðìèíîëîãèè, ïðè-ìåíÿåìîé äëÿ å¸ îïèñàíèÿ; èìåþùèõñÿ êëàññè-ôèêàöèé äàííîé ïàòîëîãèè.

ÊËÈÍÈÊÎ-ÐÅÍÒÃÅÍÎËÎÃÈ×ÅÑÊÈÅ ÎÑÎÁÅÍÍÎÑÒÈÈ ÊËÀÑÑÈÔÈÊÀÖÈß ÏÐÎÊÑÈÌÀËÜÍÛÕ ÔÎÐÌ ÝÊÒÐÎÌÅËÈÈÂÅÐÕÍÈÕ ÊÎÍÅ×ÍÎÑÒÅÉ(ÎÁÇÎÐ ËÈÒÅÐÀÒÓÐÛ)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

Â îòå÷åñòâåííîé ëèòåðàòóðå ïóáëèêàöèè, ïî-ñâÿù¸ííûå äàííîé ïàòîëîãèè, êðàéíå ðåäêè èïðåäñòàâëÿþò ñîáîé îïèñàíèÿ ðåçóëüòàòîâ ïðî-òåçèðîâàíèÿ èëè õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ îäíî-ãî èëè íåñêîëüêèõ áîëüíûõ, ëèáî îáùóþ õàðàê-òåðèñòèêó ãðóïïû ïàöèåíòîâ ñ ðàçëè÷íûìè âðîæ-ä¸ííûìè àíîìàëèÿìè âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé èôîêîìåëèåé â òîì ÷èñëå, ïðè÷¸ì ÷èñëî ïîñëå-äíèõ, êàê ïðàâèëî, íå ïðåâûøàåò 3 � 5 ÷åëîâåê.Àâòîðàìè òàêèõ ïóáëèêàöèé ÿâëÿþòñÿ â îñíîâ-íîì ñîòðóäíèêè Öåíòðàëüíîãî è Ëåíèíãðàäñêî-ãî íàó÷íî-èññëåäîâàòåëüñêèõ èíñòèòóòîâ ïðîòå-çèðîâàíèÿ. Îðèãèíàëüíûå ñòàòüè, ïîñâÿù¸ííûåèçó÷åíèþ êàêèõ-ëèáî àñïåêòîâ äàííîé ïàòîëî-ãèè, â òîì ÷èñëå êëèíèêî-ðåíòãåíîëîãè÷åñêèõîñîáåííîñòåé è êëàññèôèêàöèè, îòñóòñòâóþò.Ë.Ì. Âîñêîáîéíèêîâà è Ò.Â. Àãóðååâà [9] âîáçîðíîé ñòàòüå, ïîñâÿù¸ííîé ïðîáëåìàì ïðîòå-çèðîâàíèÿ äåòåé ñ ðàçëè÷íûìè âðîæä¸ííûìèíåäîðàçâèòèÿìè ðóê, îïèñàëè  òîëüêî îäèí ñëó-÷àé ôîêîìåëèè ëåâîé âåðõíåé êîíå÷íîñòè ó äå-âî÷êè 14 ëåò, ïðè êîòîðîì èìåëè ìåñòî ðóäèìåí-òû ïëå÷åâîé êîñòè è êîñòåé ïðåäïëå÷üÿ, äâóõëó-÷åâàÿ êèñòü ñ òð¸õôàëàíãîâûìè ïàëüöàìè.Â ðàáîòå À.Í. Âèòêîâñêîé è Ë.Å. Âîéíîâîé[7], îáîáùàþùåé îïûò àòèïè÷íîãî ïðîòåçèðîâà-íèÿ 57 äåòåé äîøêîëüíîãî âîçðàñòà ñ âðîæä¸í-íûìè äåôåêòàìè âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé çà 4 ãîäà,òîëüêî ó îäíîãî ðåá¸íêà � äåâî÷êè òð¸õ ëåò �áûëà íåäîðàçâèòà ïðàâàÿ âåðõíÿÿ êîíå÷íîñòü ïîòèïó ôîêîìåëèè. Àíàòîìè÷åñêèå îñîáåííîñòèçàêëþ÷àëèñü â ðåçêîé àñèììåòðèè íàäïëå÷èé,ïðèïîäíÿòîñòè êëþ÷èöû, äâóõïàëîé ðóäèìåíòàð-íîé êèñòè, ïðèëåæàùåé ê îáëàñòè ïëå÷åâîãî ñóñ-òàâà. Îáú¸ì äâèæåíèé â ïàëüöàõ áûë ðåçêî îã-ðàíè÷åí, îäíàêî äåâî÷êà ìîãëà çàõâàòûâàòü èóäåðæèâàòü ìåëêèå ïðåäìåòû çà ñ÷¸ò ñâåäåíèÿïàëüöåâ, à òàêæå äîòÿãèâàòüñÿ ïàëüöàìè äî ðòàñ ïîìîùüþ äâèæåíèé ïëå÷åâûì ïîÿñîì è êîì-ïåíñàòîðíûõ äâèæåíèé ãîëîâîé.



88 Ò Ð À Â Ì À Ò Î Ë Î Ã È ß  È  Î Ð Ò Î Ï Å Ä È ß  Ð Î Ñ Ñ È È

ÎÁÇÎÐÛ

3(45) � 2007

Ñ.Ã. Âåðáèíà [5] îïèñàëà ãðóïïó èç 6 äåòåé ââîçðàñòå îò 4 äî 13 ëåò, ó êîòîðûõ ïëå÷åâîé ñóñòàâíå áûë ñôîðìèðîâàí, à «çà÷àòîê ïëå÷åâîé êîñòè»íàõîäèëñÿ â ñîñòîÿíèè àíêèëîçà ñ áîëåå ñîõðàí-íîé ëîêòåâîé êîñòüþ, ê äèñòàëüíîìó êîíöó êîòî-ðîé ïðèìûêàëà íåäîðàçâèòàÿ äâóõ-, òð¸õ - èëè ÷å-òûð¸õïàëàÿ êèñòü ñ îòñóòñòâèåì I ïàëüöà. Ó âñåõáîëüíûõ ïðàêòè÷åñêè ïîëíîñòüþ îòñóòñòâîâàëèàêòèâíûå äâèæåíèÿ íà óðîâíå ñî÷ëåíåíèÿ êîíå÷-íîñòè ñ ãðóäíîé êëåòêîé, íàáëþäàëîñü óìåðåííîåîãðàíè÷åíèå ïàññèâíûõ äâèæåíèé â ýòîé çîíå (äî90°). Èíòåðåñíî, ÷òî â ýòîé æå ñòàòüå óïîìèíàåòñÿäåâî÷êà 7 ëåò, âåðõíÿÿ êîíå÷íîñòü êîòîðîé áûëàïðåäñòàâëåíà òð¸õïàëîé êèñòüþ, ïðèëåæàùåé êðåçêî äåôîðìèðîâàííîìó è óêîðî÷åííîìó íàäïëå-÷üþ, äëèíà êîòîðîãî ñîñòàâëÿëà 45% îò äëèíû ïðî-òèâîïîëîæíîãî çäîðîâîãî. Áûëî âîçìîæíî àêòèâ-íîå ñãèáàíèå è îòâåäåíèå êèñòè äî 25°, ïàññèâíîå �äî 90°. Ãîäîì ïîçæå òîò æå àâòîð [6] ïðèâåëàîïèñàíèå ìàëü÷èêà 9 ëåò, ïðàâàÿ âåðõíÿÿ êîíå÷-íîñòü êîòîðîãî íàõîäèëàñü â çîíå ñî÷ëåíåíèÿ ñëîïàòêîé â ïîëîæåíèè ñãèáàíèÿ ïîä óãëîì 35° èïðåäñòàâëÿëà ñîáîé ðóäèìåíò ïëå÷åâîé êîñòè äëè-íîé 3,5 ñì, äóãîîáðàçíî èçîãíóòîé ëîêòåâîé è çíà-÷èòåëüíî óêîðî÷åííîé ëó÷åâîé êîñòÿìè, ïÿòèïàëîéêèñòüþ ñ ãèïîïëàçèðîâàííûì I ïàëüöåì è ðåçêèìîãðàíè÷åíèåì äâèæåíèé â êèñòåâîì ñóñòàâå è ñóñ-òàâàõ ïàëüöåâ. Íà óðîâíå ñî÷ëåíåíèÿ êîíå÷íîñòèñ òóëîâèùåì áûëà îòìå÷åíà âîçìîæíîñòü àêòèâ-íîãî  ñãèáàíèÿ äî 90° (ò.å. îáú¸ì ñãèáàíèÿ ñîñòàâ-ëÿë 55°), îòâåäåíèÿ � äî 40°, ðàçãèáàíèÿ êîíå÷íîñ-òè � äî 15° îò å¸ èñõîäíîãî ïîëîæåíèÿ. Â äàííîéðàáîòå Ñ.Ã. Âåðáèíà îòìå÷àëà, ÷òî ïðè íåäîðàçâè-òèè ïðîêñèìàëüíîãî îòäåëà ïëå÷åâîé êîñòè, êàêïðàâèëî, èìååò ìåñòî íåäîðàçâèòèå ïëå÷åâîãî ïî-ÿñà � äåôîðìàöèÿ ëîïàòêè, èñêðèâëåíèå è íåäî-ðàçâèòèå êëþ÷èöû.Â 1980 ã. Å. Cherstvoy ñ ñîàâòîðàìè [33] îïè-ñàëè ñëó÷àé ì¸ðòâîðîæäåíèÿ ðåá¸íêà ñ äâóõñòî-ðîííåé ôîêîìåëèåé âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé. Ñïðàâàèìåëà ìåñòî àïëàçèÿ ïëå÷åâîé êîñòè, êîñòåé ïðåä-ïëå÷üÿ, à òð¸õëó÷åâàÿ êèñòü ñ ãèïîïëàçèðîâàííûìáîëüøèì ïàëüöåì è òîòàëüíûì ìÿãêîòêàííûì ñðà-ùåíèåì II è III ïàëüöåâ ñî÷ëåíÿëàñü ñ òóëîâèùåì.Ñëåâà îòìå÷àëàñü ãèïîïëàçèÿ ïëå÷åâîé è ëó÷åâîéêîñòåé, îòñóòñòâèå ëîêòåâîé, àíàëîãè÷íàÿ àíîìàëèÿêèñòè ñ íåäîðàçâèòèåì II è III ïàëüöåâ ïî òèïóýêòðîäàêòèëèè.È.Â. Øâåäîâ÷åíêî è Â.Ñ. Ïðîêîïîâè÷ [11]îïèñàëè ðåçóëüòàòû ðåêîíñòðóêöèè ïëå÷åâîé êîñòèó òð¸õ áîëüíûõ, íàáëþäàâøèõñÿ â ÔÃÓ ÐÍÈÄÎÈèìåíè Ã.È. Òóðíåðà. Ó âñåõ ïàöèåíòîâ ïðîêñèìàëü-íàÿ ýêòðîìåëèÿ áûëà äèàãíîñòèðîâàíà ñëåâà, ïðèýòîì îïðåäåëÿëèñü âûðàæåííàÿ ãèïîïëàçèÿ äåëü-òîâèäíîé ìûøöû âïëîòü äî å¸ îòñóòñòâèÿ, ãèïîïëà-çèÿ ëîïàòêè ñ óìåíüøåíèåì å¸ ëèíåéíûõ ðàçìåðîâíà 10 � 15% ïðè ñîõðàíåíèè ñóñòàâíîé ïîâåðõíîñ-òè. Ïëå÷åâàÿ êîñòü áûëà ïðåäñòàâëåíà â îñíîâíîì

å¸ äèñòàëüíîé ïîëîâèíîé, óêîðî÷åíà íà 60 � 80 %,ïðè ýòîì ó îäíîãî èç òð¸õ äåòåé îñòàòîê ïëå÷à èïðåäïëå÷üå áûëè ñìåùåíû íà ïåðåäíþþ ïîâåðõ-íîñòü ãðóäíîé êëåòêè ñ ïðîåöèðîâàíèåì íà óðîâíåñðåäíåé òðåòè êëþ÷èöû. Àìïëèòóäà ïàññèâíûõ äâè-æåíèé â ñîõðàí¸ííîì, íî ãèïîïëàçèðîâàííîì ëîê-òåâîì ñóñòàâå ñîñòàâëÿëà 30 � 50°. Ïðåäïëå÷üå óâñåõ òð¸õ áîëüíûõ ñîñòîÿëî èç åäèíñòâåííîé ëîê-òåâîé êîñòè, êèñòü áûëà ñìåùåíà â ëó÷åâóþ ñòîðîíó,ó äâóõ äåòåé îòìå÷àëàñü àïëàçèÿ ïåðâîãî è âòîðîãîëó÷åé êèñòè, ó îäíîãî îòñóòñòâîâàëè ïåðâûé, âòîðîéè òðåòèé ëó÷è.Áîëüøîé âêëàä â èçó÷åíèå äàííîé ïðîáëåìûâíåñëà È.À. Áàðàáàø [3, 4, 8], â òå÷åíèå ðÿäà ëåòçàíèìàâøàÿñÿ ïðîáëåìîé ïðîòåçèðîâàíèÿ âåðõ-íèõ êîíå÷íîñòåé ó äåòåé ñ ôîêîìåëèåé â Ëåíèíã-ðàäñêîì èíñòèòóòå ïðîòåçèðîâàíèÿ. Â ñîàâòîð-ñòâå ñ È.Ï. Áåëîâîé è Ï.Í. Óâàðîâûì åþ áûëïðîâåä¸í àíàëèç àíàòîìî-ôóíêöèîíàëüíûõ îñî-áåííîñòåé íåäîðàçâèòèÿ âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé ó493 äåòåé çà 15 ëåò. Èç âñåãî êîíòèíãåíòà áîëü-íûõ ôîêîìåëèÿ áûëà âûÿâëåíà òîëüêî ó 12 ÷åëî-âåê [3]. Îíà ïîä÷¸ðêèâàëà, ÷òî îòëè÷èòåëüíîéîñîáåííîñòüþ ôîêîìåëèè âåðõíèõ êîíå÷íîñòåéÿâëÿåòñÿ íàëè÷èå àêòèâíûõ ñãèáàíèÿ è îòâåäå-íèÿ êèñòè â çîíå ñî÷ëåíåíèÿ å¸ ñ íàäïëå÷üåì[4]. Íàèáîëüøåå ÷èñëî íàáëþäåíèé â îòå÷åñòâåí-íîé ëèòåðàòóðå ïðèíàäëåæèò èìåííî È.À. Áàðà-áàø â ñîàâòîðñòâå ñ Ë.Å. Âîéíîâîé [8], êîòîðûå â1987 ã. óïîìèíàþò î 28 ïàöèåíòàõ ñ ôîêîìåëèåéè î 15 ïàöèåíòàõ ñ ïîðîêàìè ðàçâèòèÿ ïðîêñè-ìàëüíîãî îòäåëà ïëå÷à (ðèñ. 1), íî íå ïðîâîäÿòàíàëèçà äàííîé ãðóïïû ñ öåëüþ ïîäðîáíîé êëè-íèêî-ðåíòãåíîëîãè÷åñêîé îöåíêè, ñîçäàíèÿ òåðà-òîëîãè÷åñêîãî ðÿäà è êëàññèôèêàöèè.

Ðèñ. 1. Ôîêîìåëèÿ (ïðîêñèìàëüíàÿ ýêòðîìåëèÿ) ëåâîéâåðõíåé êîíå÷íîñòè: ñõåìà ñòðîåíèÿ êîíå÷íîñòè:êîíå÷íîñòü ïðåäñòàâëåíà ÷åòûðåõïàëîé êèñòüþ,ñî÷ëåíÿþùåéñÿ ñ åäèíñòâåííîé ðóäèìåíòàðíîé êîñòüþïðåäïëå÷üÿ.
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Â çàðóáåæíîé ëèòåðàòóðå óäàëîñü îáíàðóæèòüáîëüøåå êîëè÷åñòâî ðàáîò ïî äàííîé ïðîáëåìå. Òàê,êðàòêèå óïîìèíàíèÿ î ôîêîìåëèè áûëè ñäåëàíûA. Church è F. Peterson â 1911 ã. [16],  L. Aschoff èE. Kaufmann â 1928 è 1929 ãã. [15]. Íàèáîëåå ïðåä-ñòàâèòåëüíûì ñîîáùåíèåì áûëà ïóáëèêàöèÿ B.M.Patten â 1946 ã. [30], â êîòîðîé îí ïðèâ¸ë ñåðèþíàáëþäåíèé ñ îïèñàíèåì áîëüíûõ è èõ ôîòîãðàôè-ÿìè. Èçâåñòíî, ÷òî äî 1944 ã. áûëî îïèñàíî âñåãî44 ñëó÷àÿ ôîêîìåëèè [18]. Áîëüøèíñòâî ñîîáùå-íèé îòíîñÿòñÿ ê 1960 � 1970 ãîäàì, ÷òî âî ìíîãîìñâÿçàíî ñ «òàëèäîìèäíîé» êàòàñòðîôîé, ïîñòèãøåéìíîãèå ñòðàíû, èç êîòîðûõ íàèáîëåå ñèëüíî ïîñò-ðàäàëè Àíãëèÿ, Àâñòðàëèÿ è ßïîíèÿ. Òàëèäîìèäáûë ñèíòåçèðîâàí â Çàïàäíîé Ãåðìàíèè â 1954 ã. èïîñëå ìíîãî÷èñëåííûõ òåñòîâ, ïîêàçàâøèõ åãî íèç-êóþ òîêñè÷íîñòü, äîïóùåí ê ïðèìåíåíèþ â êà÷å-ñòâå ìÿãêîãî ñåäàòèâíîãî è ñíîòâîðíîãî ñðåäñòâàñíà÷àëà â ÔÐÃ â 1957 ã., çàòåì â äðóãèõ ñòðàíàõ[17]. Ñ 1959 ã. ðåçêî âîçðîñëî êîëè÷åñòâî äåòåé,ðîæäàþùèõñÿ ñ ãðóáûìè ïîðîêàìè ðàçâèòèÿ êî-íå÷íîñòåé, â òîì ÷èñëå ñ ôîêîìåëèåé. Ïî îöåíêàìðàçíûõ àâòîðîâ [17, 25, 29, 34, 36], â 1960�1961 ãã. âÇàïàäíîé Ãåðìàíèè ðîäèëèñü îò 3000 äî 6500, âÀíãëèè � 500, â ßïîíèè �  700 äåòåé ñ ãðóáûìèàíîìàëèÿìè êîíå÷íîñòåé, â òîì ÷èñëå ñ ôîêîìåëè-åé. Ñ 1963 ã. ÷àñòîòà âðîæä¸ííûõ àíîìàëèé êîíå÷-íîñòåé ðåçêî ñíèçèëàñü, õîòÿ îòíîñèòåëüíîå óâåëè-÷åíèå ÷èñëà íîâîðîæä¸ííûõ ñ íåäîðàçâèòèÿìè êî-íå÷íîñòåé ñîõðàíÿëîñü åù¸ â òå÷åíèå ðÿäà ëåò.Íåñìîòðÿ íà êàæóùååñÿ îãðîìíîå êîëè÷åñòâîõàðàêòåðíûõ íåäîðàçâèòèé êîíå÷íîñòåé, â ïîäàâ-ëÿþùåì áîëüøèíñòâå ñòàòåé ïðèâîäÿòñÿ ðåçóëü-òàòû íàáëþäåíèÿ îòäåëüíûõ ïàöèåíòîâ è áëèæàé-øèå ðåçóëüòàòû èõ àáèëèòàöèè. Òàê, F.J. Coodin[17] óïîìèíàåò î íåñêîëüêèõ ìàëü÷èêàõ ñ äâóõ-ñòîðîííåé ôîêîìåëèåé âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé èïðèâîäèò ïîäðîáíóþ ðåíòãåíîëîãè÷åñêóþ õàðàê-òåðèñòèêó. Â ÷àñòíîñòè, ó îäíîãî ïàöèåíòà îòìå-÷àëîñü íàëè÷èå èñòîí÷¸ííûõ ïëå÷åâûõ êîñòåé ñíåâûðàæåííûì ïðîêñèìàëüíûì îòäåëîì è ñðà-ù¸ííûõ äðóã ñ äðóãîì êîñòåé ïðåäïëå÷èé, ëó÷å-âîé êîñîðóêîñòè ÷åòûð¸õïàëûõ êèñòåé ñ îòñóò-ñòâóþùèì I ïàëüöåì, ó âòîðîãî � ïîõîæàÿ äå-ôîðìàöèÿ ñïðàâà è íå óïîìèíàåìàÿ äî ñèõ ïîðíàìè äåôîðìàöèÿ ñëåâà: íàëè÷èå åäèíîé íåÿñ-íîé ôîðìû ðóäèìåíòàðíîé êîñòè âìåñòî êîñòåéïëå÷à è ïðåäïëå÷üÿ, òð¸õïàëàÿ êèñòü â ïîëîæå-íèè ëàäîííîé äåâèàöèè ñ îòñóòñòâóþùèì ïåðâûìïàëüöåì.P.M. Dunn ñ ñîàâòîðàìè [19] â 1962 ã. îïèñà-ëè 4 äåòåé ñ ðàçëè÷íûìè ñòåïåíÿìè íåäîðàçâè-òèÿ ðóê: îò êðàéíå òÿæ¸ëîãî ïîðîêà � åäèíñòâåí-íîãî òð¸õôàëàíãîâîãî ëó÷à êèñòè, ïðèëåæàùåãîê íàäïëå÷üþ, äî íàëè÷èÿ ó ìàëü÷èêîâ-áëèçíåöîâñèììåòðè÷íîãî äâóõñòîðîííåãî ïîðàæåíèÿ, ïðèêîòîðîì êàæäàÿ èç ïîðî÷íûõ êîíå÷íîñòåé áûëà

îáðàçîâàíà åäèíîé êîñòüþ ïëå÷à-ïðåäïëå÷üÿ, ñî-÷ëåíÿþùåéñÿ ñ òð¸õ- èëè ÷åòûð¸õëó÷åâîé êèñ-òüþ. Â 9 ìåñÿöåâ îáà áëèçíåöà ïðåäïðèíèìàëèàêòèâíûå ïîïûòêè èñïîëüçîâàíèÿ ðóäèìåíòàðíûõêîíå÷íîñòåé.Â ïåðâîì ñîîáùåíèè î òåðàòîãåííîì âëèÿíèèòàëèäîìèäà â Ôèíëÿíäèè I. Vaananen ñ ñîàâòî-ðàìè [36] ïðèâ¸ë îïèñàíèå äâóõ ñëó÷àåâ ôîêî-ìåëèè âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé ñ ðàçëè÷íîé êëèíè-êî-ðåíòãåíîëîãè÷åñêîé êàðòèíîé. Ó îäíîé èç áîëü-íûõ èìåëî ìåñòî äâóõñòîðîííåå íåäîðàçâèòèå,âûðàæàþùååñÿ â íàëè÷èè ðóäèìåíòîâ äèñòàëü-íûõ îòäåëîâ ïëå÷åâûõ êîñòåé äëèíîé äî 2,5 ñì,ñðàù¸ííûõ êîñòÿõ ïðåäïëå÷üÿ, ëó÷åâîé êîñîðó-êîñòè, òð¸õïàëûõ êèñòÿõ, ãèïîïëàçèè I ïàëüöà IIIñòåïåíè ïî Blauth ñëåâà. Ó äðóãîé áûëî âûÿâëå-íî òîëüêî ëåâîñòîðîííåå ïîðàæåíèå: ðóäèìåíòàð-íàÿ ïëå÷åâàÿ êîñòü äëèíîé 2,0 ñì, ðåçêî íåäîðàç-âèòàÿ ëîêòåâàÿ êîñòü êóáîâèäíîé ôîðìû äëèíîé4,0 ñì, ñðàùåíèå îòíîñèòåëüíî ñîõðàííîé ëó÷å-âîé êîñòè ñ ïåðâûì ëó÷îì êèñòè.P.S. Dignan ñ ñîàâòîðàìè [18] îïóáëèêîâàëèðåçóëüòàòû íàáëþäåíèé çà 5 áîëüíûìè, ó êîòîðûõáûëè âûÿâëåíû ïÿòèïàëûå êèñòè, ïðèëåæàùèå êðåçêî íåäîðàçâèòîìó ïëå÷åâîìó ïîÿñó. Ïîäâèæ-íîñòü ïàëüöåâ ó âñåõ ïàöèåíòîâ áûëà îãðàíè÷åíàâ ðàçíîé ñòåïåíè, îòìå÷àëàñü õàðàêòåðíàÿ ìÿãêî-òêàííàÿ ñèíäàêòèëèÿ ïàëüöåâ. Ðåíòãåíîëîãè÷åñ-êè ó ÷àñòè ïàöèåíòîâ îáíàðóæåíû íåáîëüøèå êîñ-òíûå ðóäèìåíòû ìåæäó ãèïîïëàçèðîâàííîé ñóñ-òàâíîé ïîâåðõíîñòüþ ëîïàòêè è êèñòüþ.Äåâî÷êó ñ ïîõîæåé êëèíèêî-ðåíòãåíîëîãè÷åñ-êîé õàðàêòåðèñòèêîé (ïÿòèïàëîé êèñòüþ, ñî÷ëå-íÿþùåéñÿ íàïðÿìóþ ñ íàäïëå÷üåì) îïèñàë â1990 ã. A. Schinzel [31].Íàèáîëüøåå êîëè÷åñòâî íàáëþäåíèé, ïðîàíàëè-çèðîâàííûõ ñ òî÷êè çðåíèÿ êëèíèêî-ðåíòãåíîëîãè-÷åñêèõ îñîáåííîñòåé, ïðèíàäëåæèò G. Tytherleigh-Strong è G. Hooper [35], êîòîðûå â 2003 ã. îïèñàëè24 ïàöèåíòà (44 êîíå÷íîñòè).Ïðè èçó÷åíèè ëèòåðàòóðíûõ äàííûõ ñòàëî î÷å-âèäíî, ÷òî ñóùåñòâóþò íåñêîëüêî îñíîâíûõ òåðìè-íîâ, óïîòðåáëÿåìûõ äëÿ õàðàêòåðèñòèêè ýòîãî òèïàíåäîðàçâèòèÿ âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé. Ñàì òåðìèí«ïðîêñèìàëüíàÿ ýêòðîìåëèÿ» ïðèìåíèòåëüíî êïàòîëîãèè ðóê âïåðâûå áûë ïðèìåíåí òîëüêî â îòå-÷åñòâåííîé ëèòåðàòóðå â ðàáîòàõ È.Â. Øâåäîâ÷åí-êî ñ ñîàâòîðàìè [11, 13]. Â çàðóáåæíîé ëèòåðàòóðåòàêîé äèàãíîç âñòðå÷àåòñÿ êðàéíå ðåäêî è òîëüêîïðè îïèñàíèè íåäîðàçâèòèÿ íèæíèõ êîíå÷íîñòåé[24]. Áîëåå òîãî, íåêîòîðûå àâòîðû óêàçûâàþò íàíåâîçìîæíîñòü åãî èñïîëüçîâàíèÿ ïî îòíîøåíèþ êàíîìàëèÿì ðàçâèòèÿ ðóê â ñâÿçè ñ òåì, ÷òî, â îòëè-÷èå îò ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ íîã, íåäîðàçâèòèå ïðîêñè-ìàëüíûõ ñåãìåíòîâ âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé íå áûâàåòèçîëèðîâàííûì, à âñåãäà ñîïðîâîæäàåòñÿ ïîðàæå-íèåì äðóãèõ îòäåëîâ êîíå÷íîñòè [24].
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Òåðìèí «íåäîðàçâèòèå âñåõ ñåãìåíòîâ êîíå÷íî-ñòè» [6, 9], ÷àñòî âñòðå÷àþùèéñÿ â îòå÷åñòâåííîéëèòåðàòóðå, íå ñîâñåì òî÷íî ñîîòâåòñòâóåò èñòèí-íûì àíàòîìè÷åñêèì îñîáåííîñòÿì ïðè èçó÷àåìîéïàòîëîãèè, òàê êàê ñåãìåíòû âñåãäà ãèïîïëàçèðîâà-íû â ðàçíîé ñòåïåíè, ÷òî íèêàê íå îòðàæàåòñÿ â äàí-íîì äèàãíîçå. Èíîãäà àâòîðû [5] âîîáùå èçáåãàþòòî÷íûõ ôîðìóëèðîâîê äèàãíîçà çàáîëåâàíèÿ, îáî-çíà÷àÿ åãî ïðîñòî êàê «àíîìàëèþ ðàçâèòèÿ» èëè«âðîæä¸ííîå íåäîðàçâèòèå», ïðèâîäÿ êëèíèêî-ðåí-òãåíîëîãè÷åñêîå îïèñàíèå. Â çàðóáåæíîé ëèòåðàòóðå äîñòàòî÷íî ðàñïðîñò-ðàí¸ííûì òåðìèíîì ÿâëÿåòñÿ «äèçìåëèÿ». Îí âïåð-âûå áûë ââåä¸í â óïîòðåáëåíèå â 1962 ã. H.-R.Wiedemann â îòíîøåíèè íåäîðàçâèòèé êîíå÷íîñ-òåé ïðè òàëèäîìèäíîé ýìáðèîïàòèè è èñïîëüçóåòñÿäëÿ îïðåäåëåíèÿ ãðóïïû çàáîëåâàíèé, ïðè êîòîðûõèìååò ìåñòî ãèïîïëàçèÿ è ÷àñòè÷íàÿ èëè òîòàëüíàÿàïëàçèÿ òðóá÷àòûõ êîñòåé êîíå÷íîñòåé, âàðüèðóþ-ùàÿ îò èçîëèðîâàííîé ïåðèôåðè÷åñêîé ãèïîïëàçèèäî ïîëíîãî îòñóòñòâèÿ êîíå÷íîñòè [38], â òîì ÷èñëåäëÿ õàðàêòåðèñòèêè ïðîêñèìàëüíûõ ôîðì ýêòðî-ìåëèè. Îäíàêî î÷åâèäíî, ÷òî äàííîå ïîíÿòèå, õà-ðàêòåðèçóþùåå öåëóþ ãðóïïó çàáîëåâàíèé, ñîïðî-âîæäàþùèõñÿ ãðóáûìè àíàòîìè÷åñêèìè è ôóíê-öèîíàëüíûìè äåôåêòàìè, íå ìîæåò ïðèìåíÿòüñÿ äëÿîáîçíà÷åíèÿ êîíêðåòíîãî âàðèàíòà íåäîðàçâèòèÿ.Íàèáîëåå ðàñïðîñòðàí¸ííûì òåðìèíîì ÿâëÿ-åòñÿ «ôîêîìåëèÿ». Èíòåðåñíî, ÷òî êàê îòå÷å-ñòâåííûå, òàê è çàðóáåæíûå àâòîðû äàþò ðàç-ëè÷íûå îïðåäåëåíèÿ äàííîãî ïîíÿòèÿ. Òàê, åù¸â 1960 ã. Â.À. Øòóðì îïðåäåëÿë ôîêîìåëèþ êàê«íåäîðàçâèòèå ïðîêñèìàëüíîãî ñåãìåíòà êîíå÷-íîñòè» [14], â òî âðåìÿ êàê â ñîâðåìåííûõ îòå-÷åñòâåííûõ ðóêîâîäñòâàõ ïî ìåäèöèíñêîé ãåíå-òèêå [2] äà¸òñÿ áîëåå ðàçâ¸ðíóòàÿ õàðàêòåðèñ-òèêà: «Ôîêîìåëèÿ � âðîæä¸ííîå îòñóòñòâèå èëèçíà÷èòåëüíîå íåäîðàçâèòèå ïðîêñèìàëüíûõ ÷à-ñòåé êîíå÷íîñòåé, âñëåäñòâèå ÷åãî íîðìàëüíîðàçâèòûå êèñòè êàæóòñÿ ïðèêðåïë¸ííûìè íåïîñ-ðåäñòâåííî ê òóëîâèùó». Òàêèì îáðàçîì, åñëè âïåðâîì ñëó÷àå â îïðåäåëåíèè íàïðÿìóþ óêàçû-âàåòñÿ íà ïîðàæåíèå, â ïåðâóþ î÷åðåäü, ñåãìåíòàïëå÷à, òî âî âòîðîì � êàê ñåãìåíòà ïëå÷à, òàê èïðåäïëå÷üÿ, ïðè÷¸ì áåç óòî÷íåíèÿ ñòåïåíè èõíåäîðàçâèòèÿ. Íåñìîòðÿ íà òàêèå íåñîîòâåòñòâèÿ,àíàëèç îòå÷åñòâåííîé ëèòåðàòóðû ïîêàçàë, ÷òî âîâñåõ ñëó÷àÿõ [3, 4, 7, 8] äàííûé òåðìèí óïîòðåá-ëÿëñÿ èìåííî ïî îòíîøåíèþ ê íàèáîëåå òÿæ¸-ëûì ñòåïåíÿì ïðîêñèìàëüíîé ýêòðîìåëèè.Ñîâåðøåííî äðóãàÿ, ãîðàçäî áîëåå çàïóòàííàÿñèòóàöèÿ, íàáëþäàåòñÿ â çàðóáåæíîé ëèòåðàòóðå,ãäå àâòîðû òðàêòóþò ýòîò äèàãíîç ïðèíöèïèàëü-íî ïî-ðàçíîìó. Íàïðèìåð, M.A. Entin [20] óêà-çûâàë, ÷òî äëÿ ôîêîìåëèè õàðàêòåðíî îòñóòñòâèåâñåõ ñòðóêòóð ïðåäïëå÷üÿ, ò.å. êèñòü ñî÷ëåíÿåòñÿïðÿìî ñ ïëå÷åâîé êîñòüþ. L. Henkel è H.G. Willert

[24] ïðèìåíÿëè ýòî íàçâàíèå äëÿ òåõ ñòåïåíåéäèçìåëèè, ïðè êîòîðûõ íåò îñòàòêîâ äëèííûõòðóá÷àòûõ êîñòåé ìåæäó ïîÿñîì âåðõíåé êîíå÷-íîñòè è å¸ ïåðèôåðè÷åñêîé ÷àñòüþ (êèñòüþ). S.H.Kozin [27] îïðåäåëÿåò ôîêîìåëèþ êàê «îòñóòñòâèåïðîìåæóòî÷íûõ ñåãìåíòîâ êîíå÷íîñòè, òî åñòüèíòåðêàëàðíóþ, èëè ïðîìåæóòî÷íóþ, àïëàçèþïëå÷à, ïðåäïëå÷üÿ èëè èõ îáîèõ».Âñå îïèñàííûå âûøå ïðåäñòàâëåíèÿ î ôîêî-ìåëèè íàøëè îòðàæåíèå â å¸ ïåðâîé êëàññèôè-êàöèè, ïðåäëîæåííîé C.H. Frantz è R.O′Rahillyâ 1961 ã. â ðàìêàõ ðàçðàáîòàííîé èìè êëàññè-ôèêàöèè ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ êîíå÷íîñòåé [22].Àâòîðàìè áûëè âûäåëåíû 3 òèïà ïàòîëîãèè: Iòèï � ïîëíàÿ, êîãäà êèñòü èëè ïàëüöû ïðèëåæàòïðÿìî ê òóëîâèùó; II � ïðîêñèìàëüíàÿ, êîãäàìåæäó êèñòüþ è òóëîâèùåì ðàñïîëîæåíû êîñòèïðåäïëå÷üÿ; III � äèñòàëüíàÿ, ïðè êîòîðîé êèñòüïðèëåæèò ïðÿìî ê ïëå÷åâîé êîñòè. Ïðè ýòîì ôî-êîìåëèÿ â öåëîì áûëà ðàñöåíåíà êàê èíòåðêà-ëàðíûé (ìåæñåãìåíòàðíûé) ïîðîê ðàçâèòèÿ.A.B. Swanson ñ ñîàâòîðàìè [32] ðàçðàáîòàëèîäíó èç íàèáîëåå èçâåñòíûõ è ïðèìåíÿåìûõ âìèðîâîé ïðàêòèêå êëàññèôèêàöèé àíîìàëèé ðàç-âèòèÿ êîíå÷íîñòåé, ïðèíÿòóþ Àìåðèêàíñêèì îá-ùåñòâîì õèðóðãèè êèñòè è ïîëîæåííóþ â îñíî-âó êëàññèôèêàöèè Ìåæäóíàðîäíîé ôåäåðàöèèîáùåñòâ õèðóðãèè êèñòè (IFSSH). Îíè ïîääåð-æàëè ïðèíöèï ðàçäåëåíèÿ ôîêîìåëèè íà 3 òèïà:ïîëíóþ, ïðîêñèìàëüíóþ è äèñòàëüíóþ, îäíàêîóñîìíèëèñü â ïðàâîìî÷íîñòè âûäåëåíèÿ èíòåð-êàëàðíûõ íåäîðàçâèòèé â îòäåëüíóþ ãðóïïó âñâÿçè ñ íàëè÷èåì ïîðàæåíèÿ è äèñòàëüíûõ ñåã-ìåíòîâ, â ÷àñòíîñòè, êèñòè. Ïîýòîìó â êëàññèôè-êàöèè IFSSH áûë âûäåëåí èíòåðêàëàðíûé (ìåæ-ñåãìåíòàðíûé) òèï ïðîäîëüíîãî íåäîðàçâèòèÿêîíå÷íîñòåé, â êîòîðûé è áûëà âêëþ÷åíà ôîêî-ìåëèÿ [32].Íàèáîëåå ïîëíàÿ è ïðîäóìàííàÿ ïîïûòêà êëàñ-ñèôèöèðîâàòü ôîêîìåëèþ âåðõíèõ êîíå÷íîñòåéáûëà ïðåäïðèíÿòà G. Tytherleigh-Strong è G.Hooper [35] íà îñíîâå íàáëþäåíèÿ çà 24 ïàöèåí-òàìè ñ 44 íåäîðàçâèòûìè êîíå÷íîñòÿìè. Ïåðâî-íà÷àëüíî àâòîðû ïîïûòàëèñü ðàçäåëèòü âñå ïî-ðî÷íûå êîíå÷íîñòè íà òðè ãðóïïû â ñîîòâåòñòâèèñ êëàññèôèêàöèåé C.H. Frantz è R. O′Rahilly[22], îäíàêî òîëüêî â 11 ñëó÷àÿõ ýòî áûëî óñïåø-íûì: 9 êîíå÷íîñòåé áûëè íåäîðàçâèòû ïî òèïóïîëíîé ôîêîìåëèè, à 2 � ïî òèïó äèñòàëüíîé. Îñ-òàâøèåñÿ 33 êîíå÷íîñòè íå óêëàäûâàëèñü íè âîäíó èç òð¸õ ãðóïï, òàê êàê áûëè îáðàçîâàíû ðó-äèìåíòàìè è ïëå÷à, è ïðåäïëå÷üÿ. Àíàëèç êëèíè-÷åñêèõ è ðåíòãåíîëîãè÷åñêèõ îñîáåííîñòåé ýòèõêîíå÷íîñòåé ïîçâîëèë âûäåëèòü 3 ïîäãðóïïû àíî-ìàëèé íà îñíîâàíèè àíàòîìè÷åñêèõ ñîîòíîøåíèéñåãìåíòîâ ïëå÷à è ïðåäïëå÷üÿ (ðèñ. 2):
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Ðèñ. 2. Êëàññèôèêàöèÿ ôîêîìåëèè: òèï À � íåäî-ðàçâèòàÿ ïëå÷åâàÿ êîñòü è åäèíñòâåííàÿ êîñòü ïðåä-ïëå÷üÿ; Â � íåäîðàçâèòûå ïëå÷åâàÿ êîñòü è îáå êîñ-òè ïðåäïëå÷üÿ; Ñ � ñèíîñòîç ðóäèìåíòà ïëå÷åâîéêîñòè ñ êîñòüþ (êîñòÿìè) ïðåäïëå÷üÿ.- òèï À, õàðàêòåðèçóþùèéñÿ íåäîðàçâèòîéïëå÷åâîé êîñòüþ è åäèíñòâåííîé êîñòüþ ïðåä-ïëå÷üÿ;- Â � íåäîðàçâèòûå ïëå÷åâàÿ êîñòü è îáåêîñòè ïðåäïëå÷üÿ;- Ñ � ðóäèìåíò ïëå÷åâîé êîñòè îáðàçóåò åäè-íûé êîñòíûé áëîê ñ êîñòüþ èëè êîñòÿìè ïðåä-ïëå÷üÿ.Àâòîðû óêàçûâàþò, ÷òî íè îäíà èç ïîðî÷-íûõ âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé, íàáëþäàåìûõ èìè, íåìîæåò áûòü îòíåñåíà ê ÷èñòûì èíòåðêàëàðíûìíåäîðàçâèòèÿì â ñâÿçè ñ íàëè÷èåì ïðèçíàêîâïîðàæåíèÿ âñåõ ñåãìåíòîâ è ñîãëàøàþòñÿ ñ A.B.Swanson [32] â òîì, ÷òî ôîêîìåëèÿ ïðåäñòàâëÿ-åò ñîáîé âàðèàíò ïðîäîëüíîé ýêòðîìåëèè.

Èòàê, ïî ïðåäñòàâëåíèÿì áîëüøèíñòâà çàïàä-íûõ èññëåäîâàòåëåé, ôîêîìåëèÿ ÿâëÿåòñÿ åäè-íûì, íî î÷åíü ïîëèìîðôíûì çàáîëåâàíèåì. Îä-íàêî â íåêîòîðûõ îòå÷åñòâåííûõ è çàðóáåæíûõïóáëèêàöèÿõ óêàçûâàåòñÿ íà òî, ÷òî îíà îáúåäè-íÿåò â ñåáå ïðèíöèïèàëüíî ðàçíûå ïàòîëîãè÷åñ-êèå ñîñòîÿíèÿ. Â ÷àñòíîñòè, ñîâðåìåííûå äàí-íûå, ïîëó÷åííûå È.Â. Øâåäîâ÷åíêî è À.Â.Ìèíüêèíûì [10, 12], ñâèäåòåëüñòâóþò î òîì, ÷òîòàê íàçûâàåìàÿ äèñòàëüíàÿ ôîðìà ôîêîìåëèè,ïðè êîòîðîé ïîðî÷íàÿ êèñòü ñî÷ëåíÿåòñÿ ñ íåäî-ðàçâèòîé ïëå÷åâîé êîñòüþ (ðèñ. 3), ïðåäñòàâëÿ-åò ñîáîé íå ÷òî èíîå, êàê îäíó èç ôîðì ïëå÷åëó-÷åâîãî ñèíîñòîçà (ÏËÑ).

Ðèñ. 3. Ïëå÷åëó÷åâîé ñèíîñòîç ñëåâà, òðåòüÿ ôîðìà:ðåíòãåíîãðàììà.
Òàêèì îáðàçîì, âî ìíîãèõ ðàáîòàõ ïîä äàí-íûì òåðìèíîì ñêðûâàþòñÿ ñîâåðøåííî èíûåôîðìû íåäîðàçâèòèÿ ðóê. Íàïðèìåð, P.S. Dignanñ ñîàâòîðàìè [18] ïðèâîäèò äàííûå î 5 ïàöèåí-òàõ ñ ôîêîìåëèåé ïðè òàëèäîìèäíîé ýìáðèîïà-òèè, îäíàêî ïðè òùàòåëüíîì èçó÷åíèè îïèñàíèéíåäîðàçâèòûõ êîíå÷íîñòåé óäàëîñü óñòàíîâèòü, ÷òîòîëüêî ó 4 áîëüíûõ îòìå÷àëàñü ïðîêñèìàëüíàÿýêòðîìåëèÿ, â òî âðåìÿ êàê ó îäíîãî � ÏËÑ. Àíà-ëîãè÷íûì îáðàçîì â ðàáîòå R.L. Van Der Horst[37], ñîäåðæàùåé îïèñàíèå àíîìàëüíîãî ðàñïî-ëîæåíèÿ ïîäêëþ÷è÷íîé àðòåðèè ïðè ôîêîìåëèèïðàâîé ðóêè ó ìàëü÷èêà íàðîäíîñòè áàíòó, êëè-íèêî-ðåíòãåíîëîãè÷åñêàÿ õàðàêòåðèñòèêà êîíå÷-íîñòè ñîîòâåòñòâóåò èìåííî ïëå÷åëó÷åâîìó ñèíî-ñòîçó.Ñ äðóãîé ñòîðîíû, èç òð¸õ ñëó÷àåâ ôîêîìåëèèâåðõíèõ êîíå÷íîñòåé, îïèñàííûõ F.J. Coodin ññîàâòîðàìè [17], òîëüêî â äâóõ èìåëà ìåñòî ïðî-êñèìàëüíàÿ ýêòðîìåëèÿ, â òî âðåìÿ êàê êëèíèêî-ðåíòãåíîëîãè÷åñêîå îïèñàíèå òðåòüåãî áîëüíîãîóêàçûâàëî íà íàëè÷èå ó íåãî òÿæ¸ëîé ñòåïåíèäâóõñòîðîííåé ëó÷åâîé êîñîðóêîñòè.Íàêîíåö, èíîãäà âñòðå÷àþòñÿ àáñîëþòíî êó-ðü¸çíûå ïóáëèêàöèè, â êîòîðûõ àâòîðû íàçûâà-þò ôîêîìåëèåé ñîñòîÿíèÿ, äàæå îòäàë¸ííî å¸íå íàïîìèíàþùèå. Â ÷àñòíîñòè, H.A. Johnson[26] ïðè îïèñàíèè ñïîñîáà ñîçäàíèÿ I ïàëüöà óáîëüíîãî ñ âðîæä¸ííîé êóëüò¸é êèñòè íà óðîâíåêîñòåé çàïÿñòüÿ õàðàêòåðèçîâàë äàííîå íåäîðàç-âèòèå èìåííî êàê ôîêîìåëèþ.
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Òàêèì îáðàçîì, òåðìèí «ôîêîìåëèÿ» îáîçíà-÷àåò îïðåäåë¸ííûé âíåøíèé âèä ðóêè, ðåçêî óêî-ðî÷åííîé, ñ íåâûðàæåííûìè ñåãìåíòàìè ïëå÷àè ïðåäïëå÷üÿ, êèñòüþ, îòõîäÿùåé îò òóëîâèùà èñîñòîÿùåé èç íåñêîëüêèõ ëó÷åé, è âîâñå íå õà-ðàêòåðèçóåò êà÷åñòâåííûé è êîëè÷åñòâåííûéñîñòàâ ñêåëåòà êîíå÷íîñòè. Â òî æå âðåìÿ, êàêâèäíî èç ïðèâåä¸ííûõ âûøå äàííûõ, âî ìíîãèõñëó÷àÿõ òàê íàçûâàþò íåêîòîðûå ôîðìû ïðîêñè-ìàëüíîãî íåäîðàçâèòèÿ êîíå÷íîñòåé, êîòîðûåêëèíè÷åñêè ñîâñåì íå ïîõîæè íà ëàñòû òþëåíåé[33, 35, 36].Íåêîòîðûå çàðóáåæíûå àâòîðû âìåñòî òåðìèíà«ïðîêñèìàëüíàÿ» èñïîëüçîâàëè òàêîé äèàãíîç, êàê«àêñèàëüíàÿ» ýêòðîìåëèÿ [21]. Îáúÿñíåíèåì òàêî-ãî ïîäõîäà ÿâëÿëîñü òî, ÷òî ïðè ïîäîáíûõ ôîðìàõíåäîðàçâèòèÿ, êàê ïðàâèëî, ïîðî÷íû âñå ñåãìåíòû �ïëå÷î, ïðåäïëå÷üå è êèñòü, òî åñòü âñÿ îñü êîíå÷íî-ñòè, ïîýòîìó òåðìèí «àêñèàëüíàÿ», èëè îñåâàÿ (ïî-ðàæàþùàÿ âñþ îñü êîíå÷íîñòè), íàèáîëåå ïðèåì-ëåì. Îäíàêî â äàííîé ñèòóàöèè âîçíèêàåò òî÷íîòàêîå æå íåñîîòâåòñòâèå ôîðìóëèðîâêè äèàãíîçàïðèíöèïèàëüíûì àíàòîìè÷åñêèì îñîáåííîñòÿìñòðîåíèÿ ðóêè, êàê è â ñëó÷àå èñïîëüçîâàíèÿ â îòå-÷åñòâåííîé ëèòåðàòóðå òåðìèíà «íåäîðàçâèòèå âñåõñåãìåíòîâ»: íè â òîì, íè â äðóãîì ñëó÷àå íå îòðàæà-åòñÿ ïðåâàëèðóþùàÿ ðîëü íåäîðàçâèòèÿ ïðîêñè-ìàëüíûõ îòäåëîâ. Âìåñòå ñ òåì èìåííî L. Henkel èH.G. Willert [24], ïðåäëîæèâøèå òåðìèí «àêñèàëü-íàÿ ýêòðîìåëèÿ», ïðåäëîæèëè ðàçäåëÿòü å¸ â çàâè-ñèìîñòè îò ñòåïåíè ðåäóêöèè ïëå÷åâîé êîñòè íà 6òèïîâ, êîòîðûå ïðèâåäåíû íèæå (ðèñ. 4).

a � äëèííûé àêñèàëüíûé òèï, õàðàêòåðèçóþùèéñÿ ãè-ïîïëàçèåé èëè ÷àñòè÷íîé àïëàçèåé ïëå÷åâîé êîñòè ñ ÷àñ-òè÷íîé àïëàçèåé ëó÷åâîé êîñòè è ëó÷åëîêòåâûì ñèíîñòî-çîì;b � äëèííûé àêñèàëüíûé òèï, õàðàêòåðèçóþùèéñÿ àíà-ëîãè÷íûì íåäîðàçâèòèåì ïëå÷åâîé è òîòàëüíîé àïëàçèåéëó÷åâîé êîñòåé;

c � ïðîìåæóòî÷íûé àêñèàëüíûé òèï, äëÿ êîòîðîãî òè-ïè÷íû ñóáòîòàëüíàÿ àïëàçèÿ ïëå÷åâîé è ÷àñòè÷íàÿ ëó÷å-âîé êîñòåé, ëó÷åëîêòåâûì ñèíîñòîçîì;d � ïðîìåæóòî÷íûé àêñèàëüíûé òèï, äëÿ êîòîðîãî òè-ïè÷íû ñóáòîòàëüíàÿ àïëàçèÿ ïëå÷åâîé è òîòàëüíàÿ � ëó-÷åâîé êîñòåé;e � êîðîòêèé àêñèàëüíûé òèï, ïðè êîòîðîì îòìå÷àþò-ñÿ òîòàëüíàÿ àïëàçèÿ ïëå÷åâîé è ÷àñòè÷íàÿ àïëàçèÿ ëó-÷åâîé êîñòåé, ëó÷åëîêòåâîé ñèíîñòîç;f � êîðîòêèé àêñèàëüíûé òèï, ïðè êîòîðîì îòìå÷àþò-ñÿ òîòàëüíàÿ àïëàçèÿ ïëå÷åâîé è ëó÷åâîé êîñòåé.Î÷åâèäíî, ÷òî èç âñåõ óïîìÿíóòûõ ðàíåå êëàñ-ñèôèêàöèé äàííàÿ íàèáîëåå äåòàëüíî îòðàæàåòàíàòîìè÷åñêèå îñîáåííîñòè ïðè ðàçëè÷íûõ ôîð-ìàõ ïðîêñèìàëüíîé ýêòðîìåëèè. Îäíàêî îíà íåïîëó÷èëà øèðîêîãî ïðàêòè÷åñêîãî ïðèìåíåíèÿ,â ñâÿçè ñ ÷åì íå îòðàæåíà â ñîâðåìåííîé ëèòå-ðàòóðå.Çàêëþ÷åíèåÒàêèì îáðàçîì, íàèáîëåå ðàñïðîñòðàí¸ííûå òåð-ìèíû («ôîêîìåëèÿ», «äèçìåëèÿ», «íåäîðàçâèòèå âñåõñåãìåíòîâ êîíå÷íîñòè», «àêñèàëüíàÿ ýêòðîìåëèÿ»)õàðàêòåðèçóþò öåëóþ ãðóïïó ãðóáûõ àíîìàëèé ðóê.Ïðè ýòîì ôîêîìåëèÿ óêàçûâàåò òîëüêî íà âíåøíèéâèä êîíå÷íîñòè, íå ó÷èòûâàÿ å¸ àíàòîìè÷åñêîå ñòðî-åíèå; äèçìåëèÿ êîíñòàòèðóåò íàðóøåíèå ôîðìèðî-âàíèÿ êîíå÷íîñòè, ïîâë¸êøåå çà ñîáîé çíà÷èìîåèçìåíåíèå å¸ ôîðìû è ôóíêöèè, òîãäà êàê îñòàâ-øèåñÿ äâå ôîðìóëèðîâêè óêàçûâàþò òîëüêî íàíàëè÷èå íåäîðàçâèòèÿ âñåõ ñåãìåíòîâ ðóêè áåç óòî÷-íåíèÿ èõ ñòåïåíè. Ýòî îçíà÷àåò, ÷òî ïåðå÷èñëåííûåâûøå òåðìèíû íå îòðàæàþò èñòèííîãî õàðàêòåðàêëèíè÷åñêèõ è ðåíòãåíîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé ïðèîïèñûâàåìîé â äàííîé ðàáîòå ïàòîëîãèè, â ñâÿçè ñ÷åì èõ èñïîëüçîâàíèå íå öåëåñîîáðàçíî.Òåðìèí «ïðîêñèìàëüíàÿ ýêòðîìåëèÿ» íàèáî-ëåå òî÷íî îòðàæàåò ñóòü àíàòîìè÷åñêèõ è ñîîò-âåòñòâóþùèõ èì ôóíêöèîíàëüíûõ èçìåíåíèé èÿâëÿåòñÿ îïòèìàëüíûì.Â îòå÷åñòâåííîé è çàðóáåæíîé ëèòåðàòóðåîïèñàíû ðàçëè÷íûå ôîðìû ïðîêñèìàëüíîé ýêò-ðîìåëèè ðóê: îò íàèáîëåå ë¸ãêîé, êîãäà êîíå÷-íîñòü îáðàçîâàíà âñåìè òðåìÿ ñåãìåíòàìè ñ ïðå-èìóùåñòâåííûì íåäîðàçâèòèåì ïëå÷åâîé êîñòè,äî êðàéíå òÿæ¸ëîé, äëÿ êîòîðîé õàðàêòåðíî íà-ëè÷èå ðóäèìåíòàðíîé êèñòè, ïðèëåæàùåé íàïðÿ-ìóþ ê òóëîâèùó. Âñå ôîðìû äàííîãî çàáîëåâà-íèÿ ñîïðîâîæäàþòñÿ âûðàæåííûìè àíàòîìè÷åñ-êèìè è ôóíêöèîíàëüíûìè íàðóøåíèÿìè.Ïðåäûäóùèìè èññëåäîâàòåëÿìè áûëî ñäåëàíîâñåãî íåñêîëüêî ïîïûòîê êëàññèôèöèðîâàòü äàí-íóþ ïàòîëîãèþ. Ïðåäëàãàåìûå êëàññèôèêàöèè íåîõâàòûâàþò âåñü ñïåêòð ïðîêñèìàëüíûõ ôîðì íå-äîðàçâèòèÿ âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé. Êðîìå òîãî, â èìå-þùèõñÿ âàðèàíòàõ êëàññèôèêàöèé òèïû àíîìàëèèâûäåëÿþòñÿ ëèáî ïî ïðèíöèïó îòñóòñòâèÿ ïëå÷àèëè ïðåäïëå÷üÿ, èëè îáîèõ ýòèõ ñåãìåíòîâ, ÷òî äå-

Ðèñ. 4. Êëàññèôèêàöèÿ àêñèàëüíîé ýêòðîìåëèèâåðõíèõ êîíå÷íîñòåé:

         a              b                c

        d              e               f
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