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Введение
Врожденная локтевая косорукость — это анома-

лия развития верхней конечности, которая проявля-
ется разной степенью недоразвития локтевой кости 
и мягкотканных структур по локтевой поверхности 
предплечья в сочетании с различными пороками 
развития кисти, нарушением функции лучезапяст-
ного и локтевого суставов.

Эпидемиология
Частота встречаемости врожденной локтевой 

косорукости в популяции составляет 1:150 тыс. 
новорожденных [13]. Данная аномалия встречается  
в 7 раз реже, чем лучевая косорукость, чаще яв-
ляется спорадической аномалией [6] и, что очень 
важно, не ассоциируется с аномалиями развития 
других органов и систем, как бывает при лучевой 
косорукости [20, 23]. Данный порок также может 
сочетаться с различными вариантами недоразви-
тия костно-мышечной системы или являться со-
ставляющей некоторых генетических синдромов: 
синдрома Cornelia-Lange, синдрома Schinzel, FFU-
синдрома (недоразвитие бедренной, малоберцовой 
и локтевой костей) [30].

Эмбриогенез
Формирование верхней конечности у плода 

заканчивается на 8 неделе эмбрионального раз-
вития. Поэтому наиболее критическим периодом  
в развитии аномалий верхней конечности является 
24–36 день эмбриогенеза [13, 27]. Воздействие 
неблагоприятных внешних факторов, таких как 
курение матери, прием лекарственных препаратов  
и т.д., в этот период может приводить к возникно-
вению спорадической аномалии — врожденной 
локтевой косорукости [13, 23, 27].
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for Surgery of the Hand (IFSSH) предложена класси-предложена класси-
фикация врожденных аномалий развития верхней 
конечности [25]. Согласно этой классификации все 
аномалии распределены на семь больших групп. 
Врожденная локтевая косорукость входит в I–А груп- 
пу, которая характеризуется продольным наруше-
нием формирования сегментов верхней конечности. 
В эту группу также входит врожденная лучевая ко- 
сорукость и расщепленная кисть.

Также эта классификация включает субкласси-
фикацию каждой аномалии. Так, для врожденной 
локтевой косорукости используется классификация 
Bayne [14, 21, 25], по которой выделяют четыре 
типа врожденной локтевой косорукости. В основе 
этой классификации лежит степень недоразвития 
локтевой кости по данным рентгенографии.

Тип I. Характеризуется частичным недоразви-
тием дистального отдела локтевой кости.

Тип II. Характеризуется гипоплазией локтевой 
кости до 50%.

Тип III. Характеризуется аплазией локтевой 
кости.

Тип IV. Характеризуется наличием плечелуче-
вого синостоза.

Так как врожденная локтевая косорукость может 
сочетаться с аномалией развития кисти, а именно 
гипоплазией I пальца, P.R. Manske была предложена 
следующая классификация [15, 20]:

тип А — первый межпальцевой промежуток 
нормальной глубины с наличием нормального 
функционального I пальца;

тип В — характеризуется умеренным недо-
развитием первого межпальцевого промежутка, 
умеренной гипоплазией I пальца с нормальной его 
оппозицией;

тип С — выраженное уменьшение первого меж-
пальцевого промежутка с гипоплазией I пальца, 
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отсутствием его оппозиции и выраженной дис-
функцией;

тип D — характеризуется аплазией I пальца.
М. Paley и J. Herzenberg [28] с целью оптимиза-

ции хирургического лечения усовершенствовали  
и дополнили классификацию Bayne, разделив врож-
денную локтевую косорукость на пять типов:

тип I. Характеризуется частичным недоразвити-
ем дистального отдела локтевой кости;

тип II. Характеризуется аплазией 1/3 дисталь-
ного отдела локтевой кости;

тип III. Характеризуется аплазией 2/3 дисталь-
ного отдела локтевой кости;

тип IV. Аплазия локтевой кости;
тип V. Характеризуется наличием плечелучевого 

синостоза.
Эти классификации раскрывают степень недо-

развития предплечья и кисти, что позволяет в даль- 
нейшем оптимизировать лечение данной группы 
пациентов. Но каждая из них имеет большой не-
достаток — отсутствует характеристика функции 
лучезапястного и локтевого суставов, что является 
главным при лечении пациентов с данной ано- 
малией.

Клиническая характеристика
Врожденная локтевая косорукость проявляется 

деформацией и укорочением предплечья, локтевой 
девиацией кисти, нарушением функции локтевого  
и лучезапястного суставов и может также сочетать-
ся с различными аномалиями развития кисти —  
синдактилией, аплазией пальцев [21, 23].

Клинические проявления врожденной локтевой 
косорукости и степень функциональных нарушений 
верхней конечности зависит от степени недоразви-
тия локтевой кости (рис. 1).

Чаще всего имеется выраженное нарушение 
функции локтевого сустава, что связано с поло-
жением головки лучевой кости [21, 26]. При ее 
подвывихе и вывихе формируется сгибательная 

контрактура локтевого сустава и ограничение ро-
тационных движений предплечья (рис. 2). Самым 
неблагоприятным является наличие у ребенка 
плечелучевого синостоза, когда имеется конкрес-
ценция, или синостоз, плечевой и лучевой костей 
[18]. При этом предплечье находится в порочном 
положении за счет его пронации и отсутствия дви-
жений в локтевом суставе, что резко ограничивает 
функцию верхней конечности [20, 23].

При врожденной локтевой косорукости предпле-
чье всегда укорочено и деформировано за счет раз-
ницы в длине локтевой и лучевой костей, а также за 
счет наличия фиброзного тяжа. Большое внимание 
необходимо уделять выявлению рудимента локте-
вой кости в дистальном отделе предплечья, который 
представлен в виде фиброзного тяжа. Этот тяж 
прикрепляется к костям запястья и препятствует 
нормальному развитию предплечья. По мере роста 
ребенка фиброзный тяж не растет, натягивается как 
«тетива лука» и способствует развитию искривле-
нию лучевой кости и локтевой девиации кисти, а так- 
же вывиху головки лучевой кости [21].

Лучезапястный сустав практически всегда ста-
бильный и функционально не страдает, что связано 
с нормальным развитием дистального метаэпифиза 
лучевой кости. В основном выражена локтевая 
девиация кисти, которая может быть обусловлена 
отсутствием костей запястья по локтевой поверх- 
ности кисти или наклоном дистального эпифиза 
лучевой кости в локтевую сторону [21, 24].

Особенностью данной аномалии является со-
четание локтевой косорукости с различными ва-
риантами пороков развития кисти [4, 5]. Аномалия 
кисти может быть представлена аплазией пальцев 
(наиболее часто встречается трехпалая кисть), 
аплазией трехгранной и головчатой костей запяс- 
тья, сложной формой синдактилии, различными 

Рис. 1. Фотография верхней конечности. Врожденная локте-
вая косорукость, IV тип. Плечелучевой синостоз. Двухпалая 
кисть

Рис. 2. Фотоотпечаток рентгенограммы предплечья и кисти 
ребенка с врожденной локтевой косорукостью, II тип. Вывих 
головки лучевой кости. Трехпалая кисть
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вариантами деформации пальцев и контрактура-
ми межфаланговых и пястнофаланговых суставов 
пальцев кисти [6, 13]. Также врожденная локтевая 
косорукость может сочетаться с другими пороками 
костно-мышечной системы, что необходимо учи-
тывать в процессе обследования и лечения данной 
группы пациентов [14, 20].

Особенностью данной аномалии является также 
недоразвитие сосудов, нервов, мышц. При ангиогра-
фическом исследовании выявлены изменения в рас- 
положении и состоянии сосудов верхней конечнос- 
ти [1, 16]. Так, бифуркация плечевой артерии на 
лучевую и локтевую артерии может происходить 
на уровне верхней трети плеча. В 50% случаев 
была выявлена гипоплазия или аплазия лучевой 
артерии. Локтевая и межкостная артерии были ги-
поплазированными и имели извитое строение, в не- 
которых случаях отсутствовала артериальная 
ладонная дуга. Кровоснабжение кисти в данной 
ситуации осуществлялось из бассейна собственной 
артерии большого пальца и собственных пальцевых 
артерий, которые являются продолжением локтевой 
артерии [1]. Отсутствие или гипоплазия глубокой 
ладонной дуги зависят от степени недоразвития 
лучевой артерии [16].

По данным электронейромиографии выявляются 
денервационные изменения в мышцах предплечья 
и кисти [6, 8], но при этом нет данных о степени 
недоразвития нервов и мышц в зависимости от сте-
пени недоразвития локтевой кости при врожденной 
локтевой косорукости. Эти данные значительно 
помогли бы в планировании этапности лечения  
и улучшили функциональный результат лечения.

Лечение
Лечение данной группы пациентов должно на-

чинаться с рождения. До возраста 6 мес ребенку 
проводят только консервативное лечение, которое 
включает в себя проведение корригирующей гим-
настики, использование различных ортопедических 
лонгет и шин. Этот этап позволяет предотвратить 
прогрессирование деформации предплечья и устра-
няет локтевую девиацию кисти [31].

С 6 мес показано хирургическое лечение, кото-
рое направлено на коррекцию деформации кисти  
и предплечья, а также улучшению функции верхней 
конечности [2, 6, 8, 21, 23, 30].

При наличии фиброзного тяжа в проекции лок-
тевой кости необходима обязательная резекция его 
в возрасте 6 мес. При этом проводится резекция 
фиброзного тяжа по локтевой поверхности лучеза-
пястного сустава, а при необходимости выполняется 
кожная Z-пластика [28]. При наличии деформации 
лучевой кости показана корригирующая остеотомия 

лучевой кости с последующим использованием 
гипсовой повязки. Этот этап необходимо выполнять 
с целью профилактики вывиха головки лучевой кос- 
ти и развития вторичной деформации предплечья 
[14, 31]. В дальнейшем, в течение всего периода 
роста ребенка, предплечье фиксируют ортезом, что 
создает благоприятные условия для нормального 
развития предплечья и предотвращает развитие 
деформации лучевой кости и локтевой девиации 
кисти [28]. Если корригирующий ортез не использу-
ется, происходит редицив локтевой девиации кисти, 
но еще с большей степенью отклонения кисти в лок- 
тевую сторону [22, 23].

При сочетании врожденной локтевой косору-
кости с пороками развития кисти целесообразной 
является ранняя хирургическая коррекция этих 
аномалий. Оптимальным возрастом начала данного 
этапа лечения является возраст ребенка от 6 мес до 
1 года, а после года обоснованной является коррек-
ция деформации предплечья [32].

В зависимости от степени недоразвития локте-
вой кости — типа локтевой косорукости, определя-
ют возраст начала лечения и метод хирургического 
лечения. Все методики хирургического лечения 
направлены, в первую очередь, на коррекцию де-
формации и укорочения костей предплечья.

Для коррекции деформации и удлинения костей 
предплечья при врожденной локтевой косорукости 
наиболее часто используемым является компресси-
онно-дистракционный метод Илизарова [3, 7–9, 11, 
12, 19, 29, 31]. Использование техники Илизарова 
направлено как на удлинение только локтевой кос- 
ти, так и на удлинение обеих костей предплечья и кор- 
рекцию их деформации. Удлинение локтевой и лу- 
чевой костей при врожденной локтевой косорукос- 
ти может варьировать от 2 до 13 см (10–143%) [34]. 
Особенно функционально выгодно использование 
этого метода при II–III типах локтевой косорукости, 
что позволяет одномоментно провести коррекцию 
деформации лучевой кости и удлинение локтевой 
кости.

Оптимальным для использования данной мето-
дики является возраст пациентов старше 3-х лет 
для девочек и 4-х лет для мальчиков [6].

Типичными осложнениями в процессе дистрак-
ционного остеосинтеза являются: компрессионно-
ишемическая нейропатия лучевого нерва, замедлен-
ная консолидация или несращение дистракционного 
регенерата, перелом дистракционного регенерата, 
формирование контрактур суставов верхней конеч-
ности. Все эти осложнения могут быть устранены 
в процессе лечения [3, 34]. При соблюдении техно-
логии дистракционного остеосинтеза перестройка 
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дистракционного регенарата наступает в подав-
ляющем большинстве случаев без использования 
дополнительной костной пластики [34].

Наиболее сложным и до конца нерешенным во-
просом является лечение детей с IV типом врожден-
ной локтевой косорукости по Bayne (рис. 3). Ранее 
хирургическое лечение плечелучевого синостоза 
было направлено только на коррекцию деформаций 
кисти [5, 17]. Использование техники Илизарова 
при наличии плечелучевого синостоза позволило 
проводить коррекцию порочного положения пред-
плечья и удлинение и, таким образом, улучшить 
функцию конечности [7, 8, 12].

По мере развития микрохирургической техники 
появились возможности восстановления локтевого 
сустава путем пересадки плюснефалангового су-
става в проекцию плечелучевого синостоза [9–11].  
Данная методика не применятся широко, так как 
является технически сложновыполнимой, сопро-
вождается множественными осложнениями и не 
всегда имеет место удовлетворительный функ-
циональный результат [9–11]. Использование мик- 
рохирургической техники позволяет восполнить 
дефект локтевой кости при его небольшом объеме 
(при I типе врожденной локтевой косорукости) 
[9–11]. Важным моментом является то, что пере-
садку II плюснефалангового сустава в проекцию 
дефекта локтевой кости производят с сохранением 
зон роста. Таким образом создают условия для 
дальнейшего нормального роста локтевой кости. 
Данная методика является перспективной, однако 
эффективна она только при незначительных дефек-
тах локтевой кости [9].

Таким образом, использование техники Или-
зарова в сравнении с микрохирургической техно-
логией является более надежным для коррекции 
деформации и укорочения предплечья [19, 29, 

31], приводит к улучшению функции верхней ко-
нечности [19, 33] и является перспективным для 
дальнейшего усовершенствования.

Заключение
Врожденная локтевая косорукость является тя- 

желым пороком развития верхней конечности, 
который характеризуется не только укорочением 
локтевой кости, но и выраженными изменениями 
со стороны локтевого и лучезапястного суставов, 
кисти.

Это спорадическая аномалия, которая проявля-
ется как недоразвитием со стороны костной систе-
мы, так и различными вариантами недоразвития 
сосудов, нарушением иннервации мышц верхней 
конечности.

Лечение врожденной локтевой косорукости 
должно быть направлено на коррекцию всех видов 
деформаций, а именно кисти и предплечья, поэто-
му является сложным и многоэтапным. Наиболее 
сложным является лечение пациентов с IV типом 
локтевой косорукости, при котором чаще отмечают-
ся неблагоприятные функциональные результаты. 
Из многочисленных методик хирургического ле-
чения врожденной локтевой косорукости наиболее 
надежным способом коррекции деформации и уко- 
рочения предплечья является дистракционный 
остеосинтез.
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