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ÎÐÒÎÏÅÄÈß

Èçâåñòíî, ÷òî ðàííÿÿ äèàãíîñòèêà áîëüøèí-
ñòâà îðòîïåäè÷åñêèõ è íåâðîëîãè÷åñêèõ çàáî-
ëåâàíèé ó äåòåé è, ñîîòâåòñòâåííî, ðàíî íà-
÷àòîå ëå÷åíèå âåäóò ê óëó÷øåíèþ ñîñòîÿíèÿ 
è, â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ, ê ïîëíîìó èçëå÷å-
íèþ. Òàê, ðàííÿÿ äèàãíîñòèêà áîëåçíè Ïåðòåñà 
(Ëåããà–Êàëüâå–Ïåðòåñà) ïîçâîëÿåò ïðè ñâîå-
âðåìåííî íà÷àòîì êîíñåðâàòèâíîì è ñàíàòîðíî-
êóðîðòíîì ëå÷åíèè îáîéòèñü áåç îïåðàöèè [1] 
è îòñðî÷èòü ðàçâèòèå «âçðîñëîãî» êîêñàðòðîçà. 
Ñâîåâðåìåííîå ðàñïîçíàâàíèå äèñïëàçèè òà-
çîáåäðåííîãî ñóñòàâà, ïîäâûâèõà áåäðà ó ìëà-
äåíöà è ùàäÿùåå ìàëîèíâàçèâíîå âîçäåéñòâèå 
ìîãóò îáóñëîâèòü õîðîøèå ðåçóëüòàòû ëå÷åíèÿ 
è áëàãîïðèÿòíîå äîëãîñðî÷íîå êà÷åñòâî æèçíè.

Çàïîäîçðèòü íåáëàãîïîëó÷èå â ñîñòîÿíèè 
êîñòíî-ñóñòàâíîé ñèñòåìû ïîìîãàþò òàêèå ïðè-
çíàêè, êàê ìàëûå àíîìàëèè ðàçâèòèÿ.

Ìàëûå àíîìàëèè ðàçâèòèÿ ÿâëÿþòñÿ ïîêàçà-
òåëÿìè ïàòîëîãè÷åñêèõ ïðîöåññîâ âî âíóòðèó-
òðîáíîì ïåðèîäå èëè âî âðåìÿ ðîäîâ, ïðèçíàêà-
ìè íàòàëüíîé, èíòðà- è ïîñòíàòàëüíîé òðàâìû, 
à òàêæå ìîãóò áûòü ãåíåòè÷åñêè îáóñëîâëåííû-
ìè è ÿâëÿòüñÿ ïðèçíàêàìè êîíñòèòóöèîíàëüíî-
ãî ñòàòóñà; ïðè ýòîì ïðîâåñòè ñòðîãóþ ãðàíèöó 
ìåæäó âàðèàíòîì íîðìû è ìàëîé àíîìàëèåé 
êðàéíå ñëîæíî [2].

×åì áîëüøå âîâëå÷åíà â ïàòîëîãèþ ñîåäèíè-
òåëüíàÿ òêàíü, òåì âûøå ÷èñëî ìàëûõ àíîìàëèé 
ðàçâèòèÿ, ïðè ýòîì èìååò çíà÷åíèå íå òîëüêî èõ 
êîëè÷åñòâî, íî è ñî÷åòàíèå. Ñàìûìè ÷àñòûìè ìà-

ëûìè àíîìàëèÿìè ðàçâèòèÿ ó çäîðîâûõ äåòåé ðàí-
íåãî âîçðàñòà ÿâëÿþòñÿ ýïèêàíòóñ, âûñîêîå í¸áî, 
äèñïëàçèè óøíûõ ðàêîâèí, ñàíäàëåâèäíàÿ ùåëü, 
êëèíîäàêòèëèÿ íåðåçêîé ñòåïåíè âûðàæåííîñòè.

Ìàëûå àíîìàëèè ðàçâèòèÿ ïðèñóòñòâóþò ó 
áîëüøèíñòâà áîëüíûõ ñ îðòîïåäè÷åñêèìè, íå-
âðîëîãè÷åñêèìè è ïñèõè÷åñêèìè áîëåçíÿìè, ó 
ïàöèåíòîâ ñ çàáîëåâàíèÿìè âíóòðåííèõ îðãà-
íîâ, à òàêæå ó ìíîãèõ òàê íàçûâàåìûõ çäîðîâûõ 
ëèö. Îíè íå ÿâëÿþòñÿ ïàòîãíîìîíè÷íûìè íè äëÿ 
îäíîãî èç çàáîëåâàíèé, îäíàêî ìîãóò ïîêàçàòü 
âíèìàòåëüíîìó âðà÷ó íàëè÷èå êàêîãî-ëèáî ÿâíî-
ãî èëè ñêðûòîãî íåáëàãîïîëó÷èÿ ó ÷åëîâåêà. Ïî-
ðîãîì ñòèãìàòèçàöèè ïðèíÿòî ñ÷èòàòü 5–7 ñòèãì.

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ â ýòèîëîãèè áîëüøèíñòâà 
îðòîïåäè÷åñêèõ çàáîëåâàíèé áîëüøîå çíà÷åíèå 
ïðèäàþò íàñëåäñòâåííî îáóñëîâëåííîé ñëàáî-
ñòè ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè [2–5]. Ïåðâûìè ïðè-
çíàêàìè îðòîïåäè÷åñêîãî íåáëàãîïîëó÷èÿ è ÿâ-
ëÿþòñÿ ìàëûå àíîìàëèè ðàçâèòèÿ.

Ìàëûå àíîìàëèè ðàçâèòèÿ — ýòî, ïðåæäå 
âñåãî, âíåøíèå ïðîÿâëåíèÿ äèñïëàçèè ñîåäè-
íèòåëüíîé òêàíè. Ìíîãîîáðàçèå è ñëîæíîñòü 
ñòðóêòóðû, ôóíêöèé è ðåãóëÿöèè ñîåäèíèòåëü-
íîé òêàíè íåèçáåæíî âîâëåêàþò åå â ðàçâèòèå 
ìíîãèõ çàáîëåâàíèé âíóòðåííèõ îðãàíîâ, êîòî-
ðûå ìîãóò èìåòü èììóíîïàòîëîãè÷åñêóþ, âîñ-
ïàëèòåëüíóþ, äèñòðîôè÷åñêóþ ïðèðîäó èëè íî-
ñèòü âðîæäåííûé õàðàêòåð.

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû 

Ìû îáñëåäîâàëè 40 äåòåé (1-àÿ ãðóïïà) 4–14 
ëåò ñ áîëåçíüþ Ïåðòåñà è 32 ðåáåíêà (2-ÿ ãðóï-
ïà) 4–12 ëåò ñ äèñïëàçèåé òàçîáåäðåííîãî ñóñòà-
âà, âðîæäåííûì âûâèõîì è ïîäâûâèõîì áåäðà.

È. Â. Ïîïîâ
êàíä. ìåä. íàóê

Ìàëûå àíîìàëèè ðàçâèòèÿ êàê ôåíîòèïè÷åñêèå
ïðîÿâëåíèÿ íàñëåäñòâåííî îáóñëîâëåííîé
äèñïëàçèè ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè
Âðîæä¸ííàÿ íåïîëíîöåííîñòü ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè ÿâëÿåòñÿ îäíèì èç çâåíüåâ ýòèîïàòîãåíåçà ìíîãèõ 
çàáîëåâàíèé, â òîì ÷èñëå áîëåçíè Ïåðòåñà, âðîæä¸ííîãî âûâèõà áåäðà è äèñïëàçèè òàçîáåäðåííîãî ñóñòàâà. Â òî 
æå âðåìÿ, ìàëûå àíîìàëèè ðàçâèòèÿ, òàêæå ÿâëÿþòñÿ ïîêàçàòåëÿìè äèñïëàçèè ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè. Â ñòàòüå 
ïðîàíàëèçèðîâàíû ìèêðîàíîìàëèè ó 72 äåòåé ñ «êðóïíûìè» çàáîëåâàíèÿìè ñóñòàâîâ è ñäåëàí âûâîä î òîì, ÷òî 
âûÿâëåíèå ìàëûõ àíîìàëèé ðàçâèòèÿ ïîìîãàåò ðàííåé äèàãíîñòèêå îðòîïåäè÷åñêîé ïàòîëîãèè ó äåòåé.
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Ïðè ñðàâíèòåëüíîì àíàëèçå èñïîëüçîâàí 
t-êðèòåðèé Ñòüþäåíòà, à òàêæå ìåòîä òðåõ óðîâ-
íåé ñòèãìàòèçàöèè, ïðè êîòîðîì íèçêèì óðîâ-
íåì ñ÷èòàåòñÿ íàëè÷èå ó ðåáåíêà 0–5 ìàëûõ 
àíîìàëèé ðàçâèòèÿ, ñðåäíèì — 6–9, âûñîêèì —
10 è áîëåå [6].

Â 1-é ãðóïïå ïðåèìóùåñòâî ñîñòàâëÿëè ìàëü-
÷èêè, èõ áûëî 29; âî 2-é áûëî áîëüøå äåâî-
÷åê — 20. Ýòî íå ïðîòèâîðå÷èò ëèòåðàòóðíûì 
ñòàòèñòè÷åñêèì äàííûì. Âñå äåòè íàõîäèëèñü 
íà êîíñåðâàòèâíîì ëå÷åíèè, ãîòîâèëèñü ê îïå-
ðàöèè èëè ïðîõîäèëè ðåàáèëèòàöèîííîå âîñ-
ñòàíîâèòåëüíîå ëå÷åíèå.

Ó âñåõ äåòåé áûëè ïðîâåäåíû òùàòåëüíûé 
êëèíè÷åñêèé îñìîòð è àíòðîïîìåòðèÿ, à òàêæå 
âûïîëíåíû ðåíòãåíîãðàììû òàçîáåäðåííûõ ñó-
ñòàâîâ è, ïî ïîêàçàíèÿì, ïîçâîíî÷íèêà.

Ðåçóëüòàòû è îáñóæäåíèå 
Â 1-é ãðóïïå áûëè âûÿâëåíû ñëåäóþùèå 

äèñïëàñòè÷åñêèå ïðèçíàêè. Ó 14 äåòåé (35 %) 
èìåëà ìåñòî spina bifida posterior ïîÿñíè÷íî-
êðåñòöîâîãî îòäåëà ïîçâîíî÷íèêà; ó 5 (12,5 %) —
äèñïëàñòè÷åñêàÿ îñàíêà: íàðóøåíèå îñàíêè âî 
ôðîíòàëüíîé ïëîñêîñòè, ñêîëèîç I ñòåïåíè, ïî-
ÿñíè÷íûé êèôîç, ãðûæè Øìîðëÿ. Ó 12 äåòåé 
(30 %) äèàãíîñòèðîâàíû ñåãìåíòèðîâàííûé 
êðåñòåö, ãèïîïëàçèè êðåñòöà, îäíîñòîðîííèå 
ãèïîïëàçèè (ãèïåðïëàçèè) ïîäâçäîøíîé êîñòè, 
ñàêðàëèçàöèÿ, íåñòàáèëüíîñòü ñåãìåíòîâ ïîçâî-
íî÷íèêà vertebra plana. Ó 8 ïàöèåíòîâ (20 %) 
îòìå÷åíû ãåìàíãèîìû ïîÿñíè÷íî-êðåñòöîâîãî 
îòäåëà ïîçâîíî÷íèêà, ãèïåðòðèõîç è ðàñøèðå-
íèå ïîäêîæíûõ âåí ïîÿñíèöû. 8 ÷åëîâåê (20 %) 
èìåëè äåôîðìàöèè ïëþñíåâûõ êîñòåé, «äâóçóá-
öû», «òðåçóáöû» ïàëüöåâ ñòîï è êèñòåé, ïëîñêî-
âàëüãóñíûå ñòîïû. Ó 7 äåòåé (17,5 %) íàáëþäà-
ëè «ãîòè÷åñêîå í¸áî»; ó 5 (12,5 %) — ñíèæåíèå, 
ïîâûøåíèå, àñèììåòðèþ ñóõîæèëüíûõ ðåôëåê-
ñîâ íèæíèõ êîíå÷íîñòåé; ó 4 (10 %) — ãèïåð-
òåëîðèçì, ðàñøèðåíèå ñïèíêè íîñà. Ãëóáîêèé 
ïðèêóñ, àíîìàëèè çóáíîãî ðÿäà, «ñêðîòàëüíûé 
ÿçûê» âûÿâëåíû ó 5 ÷åëîâåê (12,5 %). Êðèï-
òîðõèçì, íåáîëüøèå àíîìàëèè óðîãåíèòàëüíîé 
çîíû îòìå÷åíû ó 2 äåòåé (5 %). Ïî îäíîìó ÷å-
ëîâåêó èìåëè ñëåäóþùèå ïðèçíàêè: êîðîòêóþ 
óçäå÷êó âåðõíåé ãóáû; òåíäåíöèþ ê âîðîíêî-
îáðàçíîé äåôîðìàöèè ãðóäíîé êëåòêè; äåôîð-
ìàöèþ óøíûõ ðàêîâèí; àñèììåòðèþ ÷åðåïà; 
äèñïëàçèþ øåéíîãî îòäåëà ïîçâîíî÷íèêà. Ó 35 
äåòåé (87,5%) îáíàðóæåíî ñî÷åòàíèå íå ìåíåå 
ïÿòè ìàëûõ àíîìàëèé ðàçâèòèÿ.

Âî 2-é ãðóïïå ó âñåõ äåòåé áûëî ñî÷åòà-
íèå íåñêîëüêèõ ìàëûõ àíîìàëèé ðàçâèòèÿ. 
Ó 7 ÷åëîâåê (21,8 %) áûëà spina bifida posterior 
ïîÿñíè÷íî-êðåñòöîâîãî îòäåëà ïîçâîíî÷íèêà; 13 
äåòåé (40,6 %) èìåëè äèñïëàñòè÷åñêóþ îñàíêó: 

íàðóøåíèå îñàíêè âî ôðîíòàëüíîé ïëîñêîñòè, 
ñêîëèîç I ñòåïåíè, ïîÿñíè÷íûé êèôîç, ãðûæè 
Øìîðëÿ. Ó 4 äåòåé (12,5 %) îòìå÷åíû ãåìàíãèî-
ìû ïîÿñíè÷íî-êðåñòöîâîãî îòäåëà ïîçâîíî÷íèêà; 
ó 5 (15,6 %) — ãèïåðòðèõîç è ðàñøèðåíèå ïîä-
êîæíûõ âåí ïîÿñíèöû; ó 9 (28,1 %) — äåôîðìà-
öèè ïëþñíåâûõ êîñòåé, «äâóçóáöû», «òðåçóáöû» 
ïàëüöåâ ñòîï è êèñòåé; 14 ÷åëîâåê (43,7 %) èìå-
ëè ïëîñêîâàëüãóñíûå ñòîïû; «ãîòè÷åñêîå í¸áî» 
áûëî ó 4 äåòåé (12,5 %); ñíèæåíèå, ïîâûøåíèå, 
àñèììåòðèÿ ïðîïðèîöåïòèâíûõ ðåôëåêñîâ îòìå-
÷åíà ó 7 ÷åëîâåê (21,8 %); ó 6 äåòåé (18,7 %) 
áûëè ãèïåðòåëîðèçì è ðàñøèðåíèå ñïèíêè 
íîñà; ó 7 (21,8 %) — àíîìàëèè çóáíîãî ðÿäà 
è ãëóáîêèé ïðèêóñ; íåáîëüøèå àíîìàëèè óðî-
ãåíèòàëüíîé çîíû îòìå÷åíû ó 3 äåòåé (9,4 %); 
äåôîðìàöèè óøíûõ ðàêîâèí áûëè ó 21 ÷åëîâåêà 
(65,6%); àñèììåòðèè ÷åðåïà — ó 11 (34,4 %). 
21 ðåáåíîê (65,6 %) èìåë ñî÷åòàíèå íå ìåíåå 
ïÿòè ìàëûõ àíîìàëèé ðàçâèòèÿ, òî åñòü ïðåâû-
ñèë ïîðîã ñòèãìàòèçàöèè.

Àíàëîãè÷íûå ìàëûå àíîìàëèè ðàçâèòèÿ (à ó
òðåõ ðîäèòåëåé — àíàëîãè÷íûå «áîëüøèå» àíî-
ìàëèè) îòìå÷åíû è ó ðîäèòåëåé, ñïåöèàëüíî 
äëÿ ýòîãî îáñëåäîâàííûõ. 

Äëÿ óäîáñòâà ñðàâíèòåëüíîãî àíàëèçà ïîëó-
÷åííûå äàííûå ïðåäñòàâëåíû â òàáëèöå.

Ó îáñëåäîâàííûõ äåòåé íåò äîñòîâåðíûõ äàí-
íûõ ïî áèëàòåðàëüíîé è ïîëîâîé àñèììåòðèè 
ìàëûõ àíîìàëèé, õîòÿ èçâåñòíî, ÷òî òàêèå çà-
êîíîìåðíîñòè òàêæå èìåþò ìåñòî [7].

Îáðàùàåò íà ñåáÿ âíèìàíèå ñòàòèñòè÷åñêè 
äîñòîâåðíîå ðàçëè÷èå ÷àñòîòû òàêèõ àíîìàëèé, 
êàê spina bifida posterior, äåôîðìàöèè óøíûõ 
ðàêîâèí è àñèììåòðèè ÷åðåïà ó áîëüíûõ ýòèõ 
ãðóïï. Â ýòîì, ïî íàøåìó ìíåíèþ, ïðîÿâëÿåòñÿ 
ôåíîòèïè÷åñêîå íåñõîäñòâî äâóõ ðàçëè÷íûõ ïî 
ýòèîëîãèè è ïàòîãåíåçó çàáîëåâàíèé. Â ÷àñòíî-
ñòè, â ýòèîëîãèè áîëåçíè Ïåðòåñà áîëüøåå çíà-
÷åíèå ïðèäàåòñÿ íåïîëíîöåííîñòè âåãåòàòèâíîé 
èííåðâàöèè ñîñóäîâ òàçîáåäðåííîãî ñóñòàâà 
â ðåçóëüòàòå íàðóøåíèÿ ôóíêöèé ñåãìåíòîâ 
TXII–LI–III ñïèííîãî ìîçãà èç-çà äèñïëàçèè ñïè-
íàëüíûõ ñòðóêòóð è êîñòíûõ êîìïîíåíòîâ ïî-
ÿñíè÷íîãî îòäåëà ïîçâîíî÷íèêà, à â ýòèîëîãèè 
äèñïëàçèè òàçîáåäðåííîãî ñóñòàâà è âðîæäåí-
íîãî âûâèõà áåäðà ïðåèìóùåñòâåííîå çíà÷åíèå 
èìååò íåïîëíîöåííîñòü ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè.

Âûâîäû 
Îäíèì èç çâåíüåâ ýòèîëîãèè è ïàòîãåíåçà 

«êðóïíûõ» çàáîëåâàíèé òàçîáåäðåííîãî ñóñ-
òàâà — áîëåçíè Ïåðòåñà, äèñïëàçèè è âðîæ-
äåííîãî âûâèõà áåäðà — íàì ïðåäñòàâëÿåòñÿ, 
âåðîÿòíî, âðîæäåííàÿ íåïîëíîöåííîñòü ñîåäè-
íèòåëüíîé òêàíè, ïðîÿâëåíèÿìè êîòîðîé ÿâëÿ-
þòñÿ ìàëûå àíîìàëèè ðàçâèòèÿ.
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Ïîä÷åðêèâàÿ, ÷òî íàëè÷èå ìàëûõ àíîìàëèé 
ðàçâèòèÿ, èëè äèçýìáðèîãåíåòè÷åñêèõ ñòèãì, 
íå ÿâëÿåòñÿ ïàòîãíîìîíè÷íûì íè äëÿ îäíîãî 
çàáîëåâàíèÿ, ìû ñ÷èòàåì íåîáõîäèìûì ïðè 
ïåðâè÷íîì îñìîòðå îáðàùàòü âíèìàíèå íà ëþ-
áûå, êàçàëîñü áû, íåñóùåñòâåííûå îòêëîíåíèÿ 

â êëèíèêî-ðåíòãåíîëîãè÷åñêîì ñòàòóñå ðåáåí-
êà. Ýòî äîëæíî íàöåëèâàòü ïðàêòè÷åñêîãî âðà-
÷à íà âûÿâëåíèå âîçìîæíîé îðòîïåäè÷åñêîé 
ïàòîëîãèè, â ÷àñòíîñòè áîëåçíè Ïåðòåñà, äèñ-
ïëàçèè òàçîáåäðåííîãî ñóñòàâà, âûâèõà è ïîä-
âûâèõà áåäðà.

Ìàëûå àíîìàëèè ðàçâèòèÿ ó äåòåé îáåèõ ãðóïï

Ìàëûå àíîìàëèè ðàçâèòèÿ
1-ÿ ãðóïïà 2-ÿ ãðóïïà

àáñ. ÷èñëî % àáñ. ÷èñëî %

Spina bifida posterior 14 35 7 21,8

Äèñïëàñòè÷åñêàÿ îñàíêà 5 12,5 13 40,6

Ãåìàíãèîìû ïîÿñíèöû 6 15 4 12,5

Ãèïåðòðèõîç, ðàñøèðåíèå
ïîäêîæíûõ âåí ïîÿñíèöû 2 5 5 15,6

Äåôîðìàöèè ïàëüöåâ
ñòîï è êèñòåé 5 12,5 9 28,1

Ïëîñêîâàëüãóñíûå ñòîïû 3 7,5 14 43,7

«Ãîòè÷åñêîå» í¸áî 7 17,5 4 12,5

Ñíèæåíèå, ïîâûøåíèå,
àñèììåòðèÿ ðåôëåêñîâ 5 12,5 7 21,8

Ãèïåðòåëîðèçì,
ðàñøèðåíèå ñïèíêè íîñà 4 10 6 18,7

Àíîìàëèè çóáíîãî ðÿäà 5 12,5 7 21,8

Äåôîðìàöèè óøíûõ ðàêîâèí 1 2,5 21 65,6

Àñèììåòðèè ÷åðåïà 1 2,5 11 34,4

Íåáîëüøèå àíîìàëèè
óðîãåíèòàëüíîé çîíû 2 5 3 9,4
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I.V. Popov
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Small abnormalities as the phenotypic manifestations caused 
be hereditary connective tissue dysplasia

Congenital deficiency of the connective tissue is part of the pathogenesis of many diseases, including Perthes (Legg–Calve–
Perthes) disease, congenital hip dislocation and dysplasia of the coxae. At the same time, such as small signs of dysplastic ab-
normalities are indicators of the same connective tissue dysplasia. The article analyzes microanomalies in 72 children with «big» 
diseases of the joints and concluded that the detection of small anomalies of development will help to conduct early detection of 
orthopedic pathology in children.

Key words: Perthes (Legg–Calve–Perthes) disease, congenital hip dislocation, dysplasia of connective tissue, small ab-
normalities




