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Аннотация 
Проведен анализ отечественных и зарубежных источников литературы на тему врожденного ложного 

сустава костей голени (ВЛСКГ) у детей. В первой части статьи освещены современные представления об 
этиологии и патогенезе, методах и сроках консервативного и оперативного лечения, возможных осложнениях 
при лечении ВЛСКГ у детей. Особое внимание уделено случаям псевдоартроза костей голени в сочетании  
с нейрофиброматозом 1-го типа. Описаны показания и возможные осложнения микрохирургического этапа – 
замещения обширного дефекта большеберцовой кости свободным кровоснабжаемым аутотрансплантатом 
малоберцовой кости. При описании клинического случая представлен результат лечения пациента с ВЛСКГ 
на фоне нейрофиброматоза 1-го типа, осложненного обширным дефектом большеберцовой кости. 
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Abstract 
The analysis of domestic and foreign literature sources on сongenital pseudoarthrosis of the tibia in children. 

First part of the article describes about etiology and pathogenesis, methods and timing of conservative and surgical 
treatment, complications in the treatment of сongenital pseudoarthrosis of the tibia in children. Special attention is 
paid to cases of сongenital pseudoarthrosis of the tibia in combination with neurofibromatosis type 1. Indications 
and possible complications of the microsurgical stage – replacement of an extensive tibial defect with a free blood-
supplied fibular bone flap. The section description of the clinical case presents the result of treatment of a pediatric 
patient with сongenital pseudoarthrosis of the tibia against the background of neurofibromatosis type 1, compli-
cated by an extensive defect of the tibia. 
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ВВЕДЕНИЕ 

Врожденный ложный сустав костей голени 
(ВЛСКГ) является редким заболеванием опорно-
двигательного аппарата. Частота встречаемости 
данной патологии составляет 1 случай на 190 тыс. 
новорожденных [1]. Выявление деформации 
большеберцовой кости (ББК) возможно при 
проведении интранатального ультразвукового 
исследования плода. Однако наиболее часто ди-
агноз ВЛСКГ устанавливается путем клиниче-
ского исследования при рождении ребенка или  
с началом самостоятельной ходьбы – при воз-
никновении патологического перелома. При этом 
проявления данного заболевания могут варьиро-
ваться от деформации костей голени до патологи-
ческой подвижности костных фрагментов [1–3]. 
Единого мнения относительно причин развития 
ВЛСКГ в современной литературе нет [1, 3, 4]. 
Существует ряд аномальных состояний, на фоне 
которых отмечено его формирование. 

Основным патологическим состоянием (бо-
лее чем у 60% пациентов), на фоне которого от-
мечено развитие ВЛСКГ, является нейрофибро-
матоз 1-го типа (neurofibromatosis (NF1), или 
болезнь Реклингхаузена) [1, 4, 5]. Нейрофибро-
матоз поражает центральную нервную систему, 
глаза, кожу и является самой частой причиной 
развития опухолей различной локализации. Более 
50% пациентов имеют поражение опорно-двига- 
тельного аппарата с развитием сколиоза, остео-
пороза, деформаций грудной клетки, псевдоар-
трозов костей предплечья. У 5% пациентов от-
мечается ВЛСКГ [5]. По данным литературы, 
наиболее популярна генетическая теория разви-
тия ВЛКСГ на фоне нейрофиброматоза [2, 6]. 
Ген NF1 расположен в 17-й хромосоме и коди-
рует последовательность белка нейрофибромина, 
который при нормальной работе является су-
прессором роста опухолей. В случае мутации NF1 
снижается активность нейрофибромина, что при-
водит к нарушению остеобластической диффе-
ренциации. Данная теория также объясняет и раз- 
витие повторных переломов из-за повышенной 
активности остеокластов [2, 5, 6]. 

Другой причиной развития ВЛСКГ является 
перелом костей голени из-за очага фиброзной 
дисплазии или неостеогенной фибромы [3, 6]. 
Данная теория не может объяснить все случаи 
развития псевдоартрозов костей голени, так как 

патологическая костная ткань, характерная для 
фиброзной дисплазии или неостеогенной фиб-
ромы, выявляется лишь в отдельных случаях [7]. 

Некоторые авторы отмечают наличие изме-
ненной фиброзно-хрящевой надкостницы, плотно 
спаянной с областью псевдоартроза [4, 6]. При 
этом достоверно не удалось определить, являются 
изменения в надкостнице причиной развития 
ВЛСКГ или же защитным механизмом, направ-
ленным на сближение костных фрагментов [4,  
6, 7]. 

Менее популярной является теория аномалии 
развития сосудов нижних конечностей, прояв-
ляющаяся сужением просвета артерий и капил-
ляров в результате утолщения их стенок. Много-
численные исследования ставят под сомнение 
данную теорию, так как в процессе их проведения 
было выявлено наличие хорошо развитой сосуди-
стой сети на стороне поражения [3]. 

Врожденный ложный сустав костей голени 
встречается в латентной и истинной формах.  
Латентная форма заболевания – это состояние, 
предшествующее перелому костей голени. Основ- 
ные проявления включают в себя: антекурваци-
онную деформацию голени с вершиной деформа-
ции на уроне средней и нижней трети, сужение 
или облитерацию костномозгового канала, истон-
чение диафиза ББК по типу «песочных часов». 
Истинная форма развивается после перенесен-
ного патологического перелома и может встре-
чаться при рождении. Врожденный ложный сус-
тав костей голени развивается в несколько стадий: 
латентная (или стадия предперелома), стадия 
перелома и стадия формирования псевдоартроза 
[3, 8, 9]. 

Основной задачей лечения ВЛСКГ является 
устранение псевдоартроза и достижение консо-
лидации фрагментов. Консервативные методики 
лечения применяют у детей с латентной формой 
или в острой стадии после перелома, в период 
активной резорбции костной ткани. С этой целью 
используют лонгеты и туторы. При начале само-
стоятельной ходьбы – шинно-кожаные аппараты, 
ортезы, активно используют лечебную физкуль-
туру [7, 10]. 

У детей с латентной формой псевдоартроза 
показанием к хирургическому лечению ВЛСКГ 
является отсутствие положительного эффекта 
от проводимых консервативных мероприятий. 
С этой целью проводят оперативные вмешатель-
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ства, направленные на укрепление истонченного 
диафиза ББК, для предотвращения развития па-
тологического перелома (костная ауто- и алло-
пластика) [3, 9, 11]. 

При истинных формах ВЛСКГ оперативное 
лечение выполняют у детей старше трех лет и не 
ранее чем через 1 год после развития патологиче-
ского перелома. Хирургическое лечение истинной 
формы псевдоартроза направлено в первую оче-
редь на достижение консолидации костных фраг-
ментов. С этой целью применяют интрамедул-
лярный остеосинтез в сочетании с костной ауто- 
и аллопластикой и метод Илизарова, а также 
комбинацию данных методик. В результате в 40–
75% случаев удается достичь консолидации 
фрагментов [3, 9, 12]. 

Интрамедуллярный остеосинтез с примене-
нием костной пластики заключается во внедрении 
интрамедуллярного стержня в ББК. С учетом ро-
ста конечности в детском возрасте целесообразно 
применять телескопические конструкции или эла-
стические тены. Недостатком таких конструкций 
являются: а) наличие ротационной подвижности 
и ограничение площади соприкосновения кост-
ных фрагментов, что может приводить к отсутст-
вию сращения; б) необходимость замены эласти-
ческих тенов у растущих детей. Консолидация 
фрагментов при костной пластике с применением 
интрамедулярного остеосинтеза достигает 80% 
случаев [12, 13]. 

Аппаратная методика лечения ВЛСКГ осно-
вана на применении метода Г.А. Илизарова. Фик-
сация костных фрагментов, устранение укоро- 
чения и вторичных деформаций костей голени за 
одну хирургическую сессию, являются, несомнен-
но, достоинствами данного метода. Предложены 
различные варианты адаптации костных фраг-
ментов в сочетании с дистракционным остео-
синтезом и костной пластикой [8, 14–16]. В этом 
случае консолидация достигается с вероятностью 
50–90%. 

S.P. Das и соавт. (2014) указывают на возмож-
ность возникновения повторных переломов из-за 
дистрофии костной ткани и воспалительных из-
менений с резорбцией кости в области чрескост-
ных элементов [17]. 

Открытый боковой компрессионный остео-
синтез спицами с опорными площадками явля-
ется одним из методов чрескостного остеосин-
теза, разработанным в 1981 г. на базе НИИ дет-
ской ортопедии им. Г.И. Турнера (в настоящее 
время «НМИЦ ДТО им. Г.И. Турнера») док-
тором медицинских наук В.Л. Андриановым и 
аспирантом А.П. Поздеевым. По данным авторов 
метода, консолидации фрагментов в области 
ложного сустава удается добиться в 98% случаев, 
при этом рефрактуры отмечены в 25% наблю-
дений [3]. 

Комбинированные методики, сочетающие 
применение аппаратов внешней фиксации с ин-
трамедуллярным остеосинтезом и костной пла-
стикой, повышают долю хороших результатов 
[15, 16]. Одной из комбинированных методик, 
успешно применяемых для лечения пациентов  
с ВЛСКГ, служит протокол «cross union», раз-
работанный американским хирургом Dror Paley. 
Основой методики является создание протя-
женного синостоза между берцовыми костями,  
с интрамедуллярной фиксацией телескопическим 
стержнем, в сочетании с накостным остеосинте-
зом пластинами и (или) аппаратом внешней фик-
сации [18]. 

После достижения консолидации ВЛСКГ 
дальнейшее лечение детей направлено на про-
филактику развития рефрактур берцовых костей, 
устранение вторичных деформаций и коррекцию 
разновеликости конечностей [9, 18]. 

Неудовлетворительные результаты лечения 
пациентов с ВЛСКГ встречаются в 20–40% слу-
чаев. Большинство авторов связывают их с пере-
ломами диафиза в зоне псевдоартроза и замед-
ленным формированием дистракционного реге-
нерата. При отсутствии лечения ложный сустав 
обеих костей голени приводит к развитию неста-
бильности голеностопного сустава, наружному 
подвывиху стопы и прогрессирующей деформа-
ции дистального эпифиза ББК [8, 11, 15, 16]. 

Повторные переломы и неудачные попытки 
хирургического лечения могут приводить к фор-
мированию обширного дефекта ББК. Потеря 
костной массы на фоне повторных рефрактур 
приводит к формированию дефекта¸ размер ко-
торого может составить более 2/3 длины диафи-
зарной части. Обширный дефект ББК на фоне 
нейрофиброматоза дополняется изменениями 
качественного состава костной ткани. Выражен-
ный рубцовый процесс в результате множест-
венных хирургических вмешательств приводит к 
ухудшению кровообращения в данной области. 
Описанные ранее методики лечения с примене-
нием интрамедуллярного и чрескостного остео-
синтеза ограничены у данной группы пациентов. 
Дефект ББК протяженностью более 5 см явля-
ется показанием к замещению свободным кро-
воснабжаемым аутотрансплантатом из контрла-
теральной малоберцовой кости (МБК) [19, 20]. 

Достоинством применения свободного кро-
воснабжаемого аутотрансплантата МБК явля-
ется возможность замещения практически лю-
бого по размеру дефекта. Посредством анасто-
мозирования сосудов создается устойчивый 
источник кровоснабжения трансплантата в реци-
пиентной области. Включение в состав ауто-
трансплантата эпиметафизарной части МБК с 
зоной роста сохраняет возможность дальней-
шего роста реконструируемой конечности [19–
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21]. При нейрофиброматозе нецелесообразно 
использовать трансплантат МБК на стороне по-
ражения в несвободном варианте по причине 
вовлеченности его в патологический процесс 
[13, 21]. В литературе описаны различные спо-
собы фиксации аутотрансплантата в реципиент-
ной области, рекомендовано применение ком-
бинированных методик – аппарата внешней 
фиксации в сочетании с интрамедуллярным фик-
сатором [13, 20, 21]. 

Микрохирургическая аутотрансплантация 
МБК может сопровождаться осложнениями, 
наиболее грозным из которых является тромбоз 
сосудистых анастомозов, что может привести к 
потере аутотрансплантата [22–24]. Из отдален-
ных осложнений может наблюдаться вальгусная 
деформация голеностопного сустава в донорской 
области [25, 26]. Отсутствие консолидации 
фрагментов на границе кость-трансплантат при 
использовании данной методики наблюдается  
у 30% пациентов, особенно в проксимальном 
отделе ББК [9, 20, 25], что, вероятно, связано с 
недостаточно хорошим кровоснабжением в зоне 
остеосинтеза фрагмента реципиентной кости  
с донорским аутотрансплантатом, так как при 
соединении костей приходится частично обна-
жать кость, отодвигая надкостницу. 

К сожалению, ни одна из описанных выше 
методик не может дать 100%-го результата дос-
тижения консолидации фрагментов ББК в зоне 
псевдоартроза. Однако в случае обширного де-
фекта ББК микрохирургическая аутотрансплан-
тация МБК является последней надеждой на 
восстановление целостности ББК, чтобы избе-
жать ампутации конечности [9]. 

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР 

В отделении реконструктивной микрохирур-
гии и хирургии кисти ФГБУ «НМИЦ детской 
травматологии и ортопедии им. Г.И. Турнера» 
Минздрава России (г. Санкт-Петербург) получал 
лечение пациент К., 8 лет, с диагнозом: врожден-
ный ложный сустав костей левой голени, обшир-
ный дефект левой бедренной кости, нейрофиб-
роматоз 1-го типа. 

Из анамнеза известно, что деформация левой 
голени у ребенка была обнаружена в возрасте 
1 года после эпизода патологического перелома. 
Мальчик получал консервативное лечение по 
месту жительства. Наследственность отягощена по 
материнской линии: нейрофиброматоз 1-го типа. 

В возрасте 3 лет пациенту была впервые про-
ведена операция в 1-м отделении ФГБУ «НМИЦ 
детской травматологии и ортопедии им. Г.И. Тур-
нера»: открытый боковой компрессионный ос-
теосинтез костей левой голени, наложение аппа-
рата внешней фиксации (АВФ). Через 6 мес дос-
тигнута первичная консолидация фрагментов, 
произведен демонтаж АВФ. Разрешена ходьба в 
шинно-кожаном аппарате. Через 18 мес отме-
чался повторный патологический перелом с фор-
мированием ложного сустава.  

В возрасте 6 лет мальчик повторно опериро-
ван в 1-м отделении Центра по протоколу «cross 
union» (фиксация интрамедуллярным телеско-
пическим стержнем и АВФ). Получил два курса 
инфузии ибадроновой кислоты. Через 6 мес дос-
тигнута консолидация фрагментов области псев-
доартроза костей голени, АВФ демонтирован 
(рис. 1). 

                         
 а б в г 
Рис. 1. Рентгенограммы костей левой голени пациента К. до проведения лечения по протоколу «cross union» (а – пря-
мая проекция, б – боковая проекция) и после такого лечения (в и  г – прямая и боковая проекции, соответственно) 
Fig. 1. X-ray of the bones of the left leg of patient K. before treatment according to the “cross union” protocol (a – direct 
projection, б – lateral projection) and after such treatment (в, г – direct and lateral projections, respectively) 
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Через 1 мес после демонтажа АВФ появился 
локальный отек по передней поверхности левой 
голени, в проекции оперативного доступа. Боле-
вого синдрома, отделяемого, повышения тем- 
пературы тела не отмечалось. Через 4 нед сфор-
мировался свищевой ход. По месту жительства 
выполнены ревизия и санация раны. Пациент по-
лучил курс антибактериальной терапии. На фоне 
проводимого лечения отмечалось закрытие свища. 
На контрольной рентгенографии выявлены при-
знаки лизиса костной ткани. 

Через 1 мес ребенок вновь оперирован в 1-м 
отделении Центра: удален интрамедуллярный те-
лескопический стержень, фрагменты ББК фикси-
рованы в АВФ. 

Через 6 мес мальчик поступил в отделение 
реконструктивной микрохирургии и хирургии 
кисти для замещения обширного дефекта левой 
ББК. При осмотре: левая нижняя конечность 
укорочена на 8 см за счет голени, отмечается 
многоплоскостная деформация на уровне диафиза 
ББК. Левая голень фиксирована в АВФ, область 
чрескостных элементов без признаков воспаления. 
По передней и боковым поверхностям голени 
грубые послеоперационные рубцы. Движения в 
коленном и голеностопном суставах ограничены. 
Сосудистой и неврологической недостаточности 
в конечности нет. 

По результатам лучевых методов исследова-
ния отмечались признаки ложного сустава левой 
ББК (дефект 6 см), кистовидная перестройка, 
лизис и деструкция диафиза ББК с укорочением 
и многоплоскостной деформацией (рис. 2). 

После оценки полученных клинических и 
рентгенологических данных было принято ре-
шение о замещении дефекта левой большебер-
цовой кости свободным кровоснабжаемым ау-
тотрансплантатом правой малоберцовой кости. 
Интраоперационно демонтирован АВФ. Про- 
изведен хирургический доступ к фрагментам 
псевдоартроза ББК. Резецированы нежизнеспо-
собные участки костной ткани проксимального 
и дистального фрагментов ББК, в результате че-
го диастаз между фрагментами составил 11 см. 
Из рубцовых тканей выделены и подготовлены  
к анастамозированию передняя большеберцовая 
артерия с сопровождающими венами. 

Далее на правой голени произведена моби-
лизация аутотрансплантата диафизарной части 
МБК длиной 13 см. Питающие сосуды транс-
плантата представлены малоберцовой артерией 
с сопровождающими ее венами. Для оценки 
эффективности кровоснабжения аутотранс-
плантата в его состав был включен так называе-
мый «буйковый лоскут» на перфорантных ар-
териях. Аутотрансплантат перенесен в реципи-
ентную область, сопоставлен с фрагментами 
ББК и фиксирован интрамедуллярной осевой 
спицей (рис. 3). Для повышения стабильности 
фиксации был проведен монтаж АВФ. Нало- 
жены микрососудистые анастомозы между ре-
ципиентными и донорскими сосудами. После  
снятия клипс с сосудов в аутотрансплантате и 
«буйковом лоскуте» отмечалось стабильное 
адекватное восстановление кровообращения 
(рис. 4). 

 

             

 а б в г 
Рис. 2. Внешний вид конечностей (а, б) и рентгенограмма костей левой голени (в, г) пациента К. перед микро- 
хирургическим этапом лечения (псевдоартроз костей левой голени с обширным костным дефектом большеберцо-
вой кости) 
Fig. 2. An appearance of the limbs (а, б) and X-ray of the bones of the left leg (в, г) of patient K. before the microsurgical 
stage of treatment (pseudoarthrosis of the bones of the left leg with an extensive bone defect of the tibia) 
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 а б в г 
Рис. 3. Внешний вид нижних конечностей пациента К. на микрохирургическом этапе лечения: а – разметка реципи-
ентной области перед микрохирургическим этапом лечения; б – дефект левой большеберцовой кости после удале-
ния нежизнеспособных участков костной ткани; в – внешний вид левой голени перед монтажом аппарата внешней 
фиксации; г – внешний вид донорской области после забора аутотрансплантата малоберцовой кости 
Fig. 3. An appearance of the legs of patient K. at the microsurgical stage of treatment: a – marking the recipient area be-
fore the microsurgical stage of treatment; б – defect of the left tibia after removal of non-viable areas of bone tissue; в – an 
appearance of the left shin before installation of the external fixation device; г – an appearance of the donor area after 
collection of the fibula autograft 

    

 а б 
Рис. 4. Микрохирургический этап лечения после мон-
тажа аппарата внешней фиксации: рентгенограмма кос-
тей левой голени после монтажа аппарата внешней 
фиксации в прямой (а) и боковой (б) проекциях 
Fig. 4. Microsurgical stage of treatment after installation of 
the external fixation device: X-ray of the bones of the left 
leg after installation of an external fixation device in direct 
(a) and lateral (б) projections 

 
Послеоперационный период протекал гладко. 

Пациент выписан на амбулаторное лечение с 
ограничением двигательного режима в виде 
ходьбы на костылях без опоры на левую нижнюю 
конечность. 

Консолидация на уровне большеберцовая 
кость–ауторансплантат достигнута через 3 мес 
(рис. 5). Осевая спица и АВФ удалены. Для пре-
дотвращения развития рефрактуры наложена 
циркулярная гипсовая повязка на 5 нед. После 
окончания иммобилизации пациенту разрешена 
ходьба в ортезе с опорой на левую нижнюю ко-
нечность (рис. 6). 

         

 а б 
Рис. 5. Рентгенограммы левой голени пациента К. после 
микрохирургического этапа лечения: в прямой (а) и 
боковой (б) проекциях перед демонтажом аппарата 
внешней фиксации и удалением осевой спицы 
Fig. 5. X-ray of the left leg of patient K. after the microsur-
gical stage of treatment: in direct (a) and lateral (б) projec-
tions before dismantling the external fixation device and 
removing the axial pin 
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         �

 а б 
Рис. 6. Рентгенограммы левой голени пациента К. после 
микрохирургического этапа лечения, достигнута консо-
лидация фрагментов: а и б – прямая и боковая проекции 
соответственно 
Fig. 6. Radiographs of the left leg of patient K. after the 
microsurgical stage of treatment, consolidation of frag-
ments: а и б – direct and lateral projections, respectively 
 

 
 а б 
Рис. 7. Рентгенограмма левой голени пациента К. через 
18 мес после микрохирургического этапа лечения: а – 
боковая проекция; б – прямая проекция 
Fig. 7. Radiographs of the left leg of patient K. 18 months 
after the microsurgical stage of treatment: a – direct pro-
jection, б – lateral projection 

Через 18 мес после проведения микрохирур-
гического этапа лечения левая нижняя конеч-
ность опороспособна. Рецидива псевдоартроза 
не отмечалось (рис. 7). 
ЗАКЛЮЧЕНИЕ 

Устранение обширного костного дефекта у 
детей с ВЛСКГ – трудоемкая задача. Стандарт-
ное хирургическое лечение включает различные 
методы остеосинтеза (интрамедуллярный и ис-
пользование АВФ) в сочетании с костной пла-
стикой. Однако, несмотря на то, что в большин-
стве случаев (по данным разных авторов, от 40 
до 90%) удается получить консолидацию отлом-
ков на уровне ложного сустава, в 25% случаев 
происходит рецидив – рефрактура восстанов-
ленной большеберцовой кости. При неудачных 
результатах лечения традиционными методами 
единственным способом восстановления цело- 
 

 
стности большеберцовой кости является микро-
хирургическая аутотрансплантация кровоснаб-
жаемого фрагмента кости. Наиболее подходящим 
для этой цели является свободный кровоснаб-
жаемый аутотрансплантат малоберцовой кости  
с контрлатеральной нижней конечности. Его 
можно взять достаточно протяженным по длине, 
чтобы одномоментно заместить весь имеющийся 
дефект большеберцовой кости и в состав транс-
плантата при необходимости включить кожно-
фасциальный лоскут для восполнения дефицита 
мягких тканей. Кровоснабжаемый аутотранс-
плантат малоберцовой кости позволяет не только 
заместить дефект, добившись консолидации на 
границе большеберцовая кость – аутотрансплан-
тат, но и сохранить необходимую длину сегмента 
конечности и восстановить опороспособность и 
функциональность нижней конечности. 
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