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Congenital pseudarthrosis of the tibia (CPT) is a rare disease that 
is detected with a frequency of 1 in 140–250,000 newborns. The di­
sease is characterized by a wide range of clinical and radiologi­
cal signs from progressive antecurvature deformation of the tibia 
to nonunion with a significant bone defect. Changes in the CPT area 
are caused by the influence of pathologically altered periosteum, 
which forms a fibrous hamartoma and is responsible for the de­
formity of the biomechanical properties of bone tissue. CPT can 
be formed at the moment of birth or developed spontaneously or 
as a result of minimal trauma in the early years. The main method 
of treatment of CPT is a surgery. Nowadays a number of  surgi­
cal techniques, which are actively used and improved by speciali­
sts in the world, has been developed, The most used methods are 
the Ilizarov s̓ method, application of intramedullary fixators, 
techniques with the use of vascularized tibial autograft, «induced 
membrane» technique. However, there are a few studies on com­
paring the effectiveness of different techniques or metal fixatives, 
most of them are presented in the format of a retrospective analysis 
of clinical cases series. This is due to the rarity of the disease and 
the lack of unified approaches on the choice of surgical treatment 
techniques. The main aim of surgical treatment of CPT is to achieve 
consolidation in the area of pseudoarthrosis, which may restore 
the limb resistance. The part of primary consolidation of CPT after 
using the surgical treatment various techniques varies very much, 
range from 60 to 100 %. The percentage of children with CPT tibial 
amputations has decreased significantly over the past 30 years, 
which generally indicates an improvement of the results of surgi­
cal treatment of the mentioned pathology. However, CPT still re­
mains one of  the most difficult diseases of pediatric orthopedics 
due to the large number of unsatisfactory results and complications 
after surgery. Key words. Congenital pseudarthrosis of the tibia, 
neurofibromatosis, surgery, treatment, children.

Уроджений псевдоартроз кісток гомілки (УПКГ) — є рід­
кісним захворюванням, яке виявляють із частотою 1 на 
140–250  000 новонароджених. Хвороба характеризується 
широким спектром клініко-рентгенологічних проявів від 
прогресованої антекурваційної деформації кісток гомілки 
до незрощення зі значним дефектом кісткової тканини. 
Зміни в ділянці УПКГ обумовлені впливом патологічно змі­
неного окістя, що формує фіброзну гамартому та відпо­
відає за порушення біомеханічних властивостей кісткової 
тканини. УПКГ може бути сформованим на момент на­
родженя чи розвинутись у перші роки життя спонтанно 
або внаслідок мінімальної травми. Основним методом лі­
кування УПКГ є хірургічний. На сьогодні розроблено велику 
кількість хірургічних методик, які активно використовують 
і вдосконалюють фахівці у світі. Найуживанішими серед 
них є: метод Ілізарова, застосування інтрамедулярних 
фіксаторів, методики з використанням васкуляризованого 
автотрансплантата малогомілкової кістки, методика «інду­
кованої мембрани». Проте досліджень щодо порівняння 
ефективності різних методик чи металофіксаторів наразі 
небагато, більшість подано у форматі ретроспективного 
аналізу серії клінічних випадків. Це пояснюється рідкістю 
захворювання та відсутністю уніфікованих підходів до ви­
бору методики хірургічного лікування. Основною метою хі­
рургічного лікування УПКГ є досягнення консолідації в зоні 
псевдоартрозу, що має дозволити відновити опорність 
кінцівки. Зосереджені на цьому хірурги, зазвичай, нехтують 
супутніми ортопедичними деформаціями кінцівки. Частка 
первинної консолідація УПКГ після застосування різних 
методик оперативного втручання дуже варіює, становля­
чи від 60 до 100 %. Відсоток ампутацій кісток гомілки за 
УПКГ у дітей значно знизився за останні 30 років, що, за­
галом, свідчить про покращення результатів хірургічного 
лікування зазначеної патології. Проте УПКГ і на сьогодні 
залишається одним із найскладніших захворювань дитячої 
ортопедії через велику кількість незадовільних результатів 
та ускладнень.
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Уроджений псевдоартроз кісток гоміл-
ки (УПКГ)  — є рідкісним захворюванням, яке 
трапляється із частотою 1 на 140–250 000 ново-
народжених [1]. УПКГ характеризується широ-
ким спектром клініко-рентгенологічних проявів 
починаючи від прогресуючої антекурваційної 
деформації гомілки до незрощення з обширним 
дефектом кісткової тканини. На сьогодні воно 
залишається одним із найскладніших у дитячій 
ортопедії, через велику кількість незадовільних 
результатів та ускладнень хірургічного лікуван-
ня [2]. Аномалію розвитку малогомілкової кіст-
ки за УПКГ зафіксовано у 60–90 % випадків [1]. 
Ця хвороба може бути сформованою як під час 
народження, так і спонтанно розвинутись у пер-
ші роки життя, або внаслідок мінімальної трав-
ми. Самостійне зрощення УПКГ, без лікування 
не відбувається, хвороба супроводжується фор-
муванням деформації та вкороченням гомілки, 
порушенням опорної функції кінцівки [3]. Етіо-
логія захворювання залишається неясною, проте 
визначено, що УПКГ у 40 % дітей асоціюється 
із нейрофіброматозом І типу, рідше — із фіброз-
ною дисплазією й остеофіброзною дисплазією 
Кампаначі [4]. Наведено численні теорії щодо 
причини ураження кісток гомілки. Згідно зі су-
часними уявленнями, основні патологічні зміни, 
які призводять до розвитку УПКГ локалізовані 
в  періостальній мембрані кісток гомілки. Пер-
шим, хто відмітив патологічні зміни періосту, був 
А. Codivilla [5]. Ним доведено, що в зоні УПКГ 
потовщується періост зі збільшенням кількості 
нейроноподібних клітин, які оточують судини 
капілярного типу, спричинюючи їхнє звуження 
й облітерацію. Зазначені зміни можуть призводи-
ти до локальної гіпоксії кісткової тканини в суб-
періостальній зоні з подальшою її резорбцією [6]. 
За результатами іншого дослідження, патологічні 
зміни в ділянці УПКГ обумовлені впливом пато-
логічно зміненого періосту, ця тканина отримала 
спеціальну назву — фіброзна гамартома, клітини 
якої мають відносно збільшену остеокластичну 
активність на фоні пригніченої остеобластичної 
порівняно з нормальним періостом [7]. 

Запропоновано багато класифікацій УПКГ: 
Crawford [8], El-Rosassy–Paley [9], Boyd [10],  
Andersen [11], Pozdeev [12]. Проте жодна з них 
не є загальноприйнятою, і хоча деякі мають дове-
дену прогностичну цінність, вони не дають змогу 
проводити вибір методики хірургічного лікуван-
ня. Найуживанішою є рентгенологічна класифі-
кація Crawford, згідно з якою УПКГ поділяють на 
чотири типи, котрі описують характер ураження 

кісток гомілки від найлегшого ступеня — антеро-
латеральної деформації (тип I) до псевдоартрозу 
з дефектом кісткової тканини (тип IV) [13]. Іншою 
популярною класифікаційною схемою є клініко-
рентгенологічна El-Rosassy–Paley, що враховує 
геометрію кісткових фрагментів, мобільність на 
рівні псевдоартрозу та наявність виконаних хі-
рургічних втручань [9]. Класифікацію Boyd ува-
жають прогностичною, у ній УПКГ розподілено 
на шість типів, що дає змогу прогнозувати пе-
ребіг захворювання та результат лікування [10]. 
Класифікація Pozdeev відображає зв’язок етіології 
та особливостей перебігу УПКГ [12]. 

Уроджений псевдоартроз кісток гомілки лікують 
консервативними та хірургічними методами.

Консервативне лікування УПКГ
Консервативне лікування полягає у викорис-

танні гіпсових пов’язок та індивідуальних орте-
зів. Воно, як самостійний метод, має обмежені 
показання, бо передбачає тривале використання 
ортезів до завершення росту скелета [14]. Опи-
сані лише окремі випадки ефективності тако-
го підходу. Це лікування часто застосовують як 
частину комплексного підходу та розпочинають 
від моменту діагностики УПКГ на етапі препере-
лому. Воно дає змогу відтермінувати виконання 
хірургічного втручання, що має позитивний прог
ностичний вплив на результат лікування. По-
казанням для консервативного лікування є також 
післяопераційний період, коли ортезування вико-
ристовують із метою профілактики рефрактури.

Ще один метод такого лікування — лікуваль-
на фізкультура, яка направлена на збільшення  
обсягу рухів у суміжних суглобах кінцівки [15].

Фізіотерапевтичне лікування використовують 
у разі мієлодисплазії для покращення нейротро-
фічної функції кінцівки [16].

Хірургічне лікування
Хірургічний метод є основним у лікуванні 

дітей із УПКГ. Ще наприкінці 1990-х років його 
результати частіше були незадовільними, харак-
теризувались низькою ефективністю (зрощення 
досягали менше ніж у 20 %), значною кількістю 
хірургічних втручань, частими ускладненнями 
у вигляді рефрактур, а в 30–35 % випадків таке лі-
кування завершувалось ампутацією гомілки [17]. 
Основними труднощами, з якими стикається хі-
рург під час лікування УПКГ, є знижений потен-
ціал до зрощення в зоні псевдоартрозу, тенденція 
до рефрактури кісток гомілки та складність фік-
сації малих кісткових фрагментів у дітей на фоні 
порушення якості кісткової тканини. Нині вна-
слідок значного технічного прогресу та кращого 
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розуміння патогенезу і біомеханічних особливос-
тей фіксації остеопоротичних кісток результати 
лікування значно покращились. Проте не існує 
загальноприйнятого протоколу хірургічного лі-
кування, а різноманітні методики демонструють 
різну ефективність.

У період латентної фази УПКГ, тобто до фор-
мування псевдоартрозу, використовують операції 
McFarland [18], Pozdeev або методику керовано-
го росту дистального відділу великогомілкової 
кістки.

Для лікування УПКГ на стадії перелому за-
стосовують принципово різні хірургічні техніки 
та способи фіксації: інтрамедулярну стабіліза-
цію з кістковою пластикою, методику Ілізаро-
ва з використанням апарата зовнішньої фіксації 
(АЗФ), комбіновані методики інтрамедулярної та 
зовнішньої фіксації, заміщення васкуляризовано-
го автотрансплантата малогомілкової кістки, ме-
тод «індукованої мембрани» за Masqulet. 

Операція McFarland полягає у виконанні кіст-
кової автопластики за допомогою автотрансплан-
тата з контралатеральної малогомілкової кістки 
з метою профілактики перелому великогомілко-
вої кістки (рис. 1) [18]. О. Ofluoglu та співавт. [24] 
продемонстрували позитивні результати вико-
ристання цієї техніки в 10 пацієнтів, в яких че-
рез 5–7  років після виконання профілактичної 
кісткової автопластики не визначено жодного 
випадку формування псевдоартрозу на оперо-
ваній кінцівці. Проте автори також виявили по-
мірне вкорочення та вторинну вальгусну дефор-
мацію надп’ятково-гомілкового суглоба в 40 % 
пацієнтів [19].   

Операція Pozdeev
А. П. Поздеєв зі співавт. [20] запропонували 

оригінальну техніку використання превентивної 
кісткової алопластики демінералізованими транс
плантатами. За результатами аналізу клінічної 
групи з 38 пацієнтів, виконання таких утручань 
дало змогу попередити розвиток перелому вели-
когомілкової кістки в 84,2 % випадків. Перева-
гою методики є використання алотрансплантата, 
що дозволяє попередити ускладнення, пов’язані 
із отриманням автотрансплантата («donor-site 
morbidity»).  

Хірургічне лікування методом Ілізарова
Метод Ілізарова для хірургічного лікування 

УПКГ передбачає використання основних прин-
ципів компресійно-дистракційного остеосинтезу та 
дистракційного остеогенезу в АЗФ [28] (рис.  2). 
Існує кілька методик із використанням цирку-
лярного АЗФ і принципів методу Ілізарова, серед 
яких: закрита компресія зони УПКГ; резекція 
з  одночасним укороченням і компресією; резек-
ція зі сегментарним кістковим транспортом; ре-
зекція, автокісткова пластика та дистракційно-
компресійний остеосинтез.

Метод Ілізарова має переваги, дозволяючи од-
ночасне виконання компресійного остеосинтезу 
кісткових фрагментів і корекцію деформації кісток 
гомілки. За висновками одного з найбільших муль-
тицентрових досліджень, що проведене Європей-
ською асоціацією дитячих ортопедів у 2000 році 
та включало аналіз результатів хірургічного лі-
кування 340 дітей з УПКГ (1 287 операцій), саме 
методика Ілізарова рекомендована для хірургіч-
ного лікування УПКГ у дітей, бо має найбільший 
показник досягнення консолідації в зоні УПКГ. 
Для лікування 108 гомілок із УПКГ виконано 
194 хірургічних втручання за методом Ілізарова.  

Рис 1. Схема хірургічних втручань на етапі латентної фази 
УПКГ операції McFarland: а — формування жолобів у ве-
ликогомілковій кістці; б і в — фіксація автотрансплантата 
малогомілкової кістки (за [18])

а б в

Рис. 2. Приклад використання АЗФ (за [23])
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Консолідація УПКГ після першої операції досягну-
та в 65,4 % випадків. На 46 гомілках виконали два 
та більше хірургічних втручання. Загальний під-
сумковий відсоток консолідації склав 75,5 % [22].

Основними недоліками методики є інфекцій-
ні ускладнення в місцях введення черезкісткових 
елементів, а також рефрактури, які виникають, 
зазвичай, на рівні попереднього УПКГ і сягають 
34,8 %. Для їхньої профілактики використовують 
введення інтрамедулярних фіксаторів після до-
сягнення консолідації [24].   

Крім того, метод Ілізарова є основним, який 
використовують для наступної хірургічної корек-
ції залишкової деформації та вкорочення кісток 
гомілки та стопи в пацієнтів із УПКГ, що значущо 
впливають на косметичний стан (зовнішній виг
ляд) та опороспроможність кінцівки і є неодмін-
ними характеристиками гомілки за  УПКГ [25].  

Хірургічне лікування зі застосуванням інтра­
медулярних фіксаторів

Оригінальна методика була запропонова-
на J.  Charnley у 1956 році та передбачала вико-
нання резекції зони  УПКГ із наступною інтра-
медулярною фіксацією фрагментів і кістковою 
пластикою [26]. Пізніше методику було модифі-
ковано P. Williams із додаванням трансартику-
лярного введення стрижня через піднадп’ятковий 
та надп’ятково-гомілковий суглоби [27]. Техніка 
стала стандартом хірургічного лікування про-
тягом десятиріч, демонструючи достатньо висо-
ку (від 50 до 85 %) ефективність зрощення зони 
УПКГ. Проте показники відрізнялись у різних 
авторів через модифікації технік виконання втру-
чання та неоднакових інтрамедулярних фікса-
торів. Усі дослідники підтвердили необхідність 
тривалого шинування великогомілкової кістки 

інтрамедулярним фіксатором для профілактики 
рефрактур (рис. 3).  

Перевагами інтрамедулярної фіксації для лі-
кування УПКГ є можливість ефективної корекції 
кутової деформації, що нормалізує розподіл сил 
під час осьового навантаження гомілки, а також 
забезпечення «шинуючого» ефекту для поперед-
ження розвитку рефрактур.  

Вибір інтрамедулярного металофіксатора (спи-
ці Кіршнера, стрижні Штейнмана, телескопічні 
фіксатори Fassieur-Duval) залежить від досвіду 
хірурга й економічної доступності [28].  

До недоліків цього способу хірургічного ліку-
вання можна віднести вкорочення кісток гомілки, 
що відбувається внаслідок резекції зони УПКГ, 
а також неможливість досягти корекції супутніх 
деформацій, які, зазвичай, наявні в надп’ятковому 
суглобі ураженої гомілки.

Хірургічне лікування комбінованими методиками
Поєднане використання АЗФ та інтрамедуляр-

них пристроїв із кістковою автопластикою дозво-
ляє застосувати біомеханічні переваги обох фікса-
торів. АЗФ сприяє досягненню корекції положення 
кісткових фрагментів гомілки, забезпечуючи при 
цьому необхідні для консолідації умови стабіль-
ності, а інтрамедулярний фіксатор попереджує 
рефрактуру в зоні УПКГ [30]. Результати хірургіч-
ного лікування УПКГ за допомогою резекції, кіст-
кової автопластики та комбінованого використан-
ня інтрамедулярних і зовнішніх пристроїв (АЗФ) 
дають змогу отримати консолідацію від 40  до 
100  % випадків. При цьому частота рефрактури 
не перебільшує 40 %. Відсутня єдина думка щодо 
часу виконання профілактичної інтрамедулярної 
фіксації стрижнями кісток гомілки [31]. Зокрема, 
деякі фахівці виконують інтрамедулярну фіксацію 

Рис. 3. Приклад використання інтрамедулярного фіксатора Fassieur-Duval. Рентгенографія УПКГ до (а) на етапах (б, в) та 
після хірургічного лікування (г). Ілюстрацію взято з [29]

а б в г
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під час основого етапу хірургічного лікування, 
інші проводять превентивне шинування великого-
мілкової кістки після досягнення зрощення в зоні 
операції.  

Хірургічне лікування з використанням васку­
ляризованого автотрансплантата малогоміл­
кової кістки (ВАМГК) уперше описано Taylor 
і  співавт. у 1975. Методика складається з трьох 
етапів: резекції патологічних тканин у зоні УПКГ, 
отримання васкуляризованого автотрансплан-
тата з  контралатеральної малогомілкової кістки 
та встановлення його в зону післярезекційного 
дефекту УПКГ, виконання судинного анасто-
мозу [32]. Описані хірургічні техніки трансферу 
ВАМГК із контра- й іпсілатеральної кінцівок.  

Методика лікування УПКГ із використанням 
ВАМГК дозволяє отримати до 100 % консолідації. 
Її можна виконувати навіть дітям віком від року. 
Проте її застосування потребує мультикоманд-
ного підходу зі залученням судинного хірурга 
і,  віповідно, мікрохірургічного інструментарію. 
Це втручання є технічно складними, тому наразі 
її  застосовують у деяких центрах світу [33]. До 
специфічних ускладнень методики відносять фор-
мування вальгусної деформації надп’яткового суг
лоба на стороні забору автотрансплантата, яку 
спостерігають у 64 % випадків. 

Хірургічне лікування методикою «індукованої 
мембрани» (техніка Masquelet) передбачає про-
ведення двох хірургічних втручань. Перше — 
це резекція патологічно змінених тканин у зоні 

УПКГ зі встановленням цементного спейсера 
в  зоні післярезекційного дефекту, кістки гоміл-
ки тимчасово стабілізують за допомогою метало-
остеосинтезу [34]. Друге хірургічне втручання 
виконують через 6–8 тижнів — час, необхідний 
для формування біологічно активної мембрани, 
так званої «індукованої мембрани». Втручання 
передбачає видалення спейсера та пластику де-
фекту авто- або алокісткою (рис. 4). Паревагами 
цієї методики є можливість її використання на-
віть у пацієнтів, яким попередньо вже проведено 
хірургічне лікування, яке виявилося неефектив-
ним, та можливість заміщення достатньо вели-
ких дефектів (до 8 см). Недоліками є необхідність 
двічі проводити хірургічне втручання, тривалість 
лікування та достатньо висока частота рефрактур 
після досягнення консолідації в зоні УПКГ.

Ампутація
Ставлення до ампутації як методу хірургічно-

го лікування УПКГ у дітей, значно відрізняється 
в різних частинах світу та навіть медичних центрах 
у межах однієї країни. Деякі фахівці розглядають 
її як паліативну методику, що виконують у ви-
падках неефективності реконструктивних втру-
чань. Інші — як один із дієвих способів первинно-
го хірургічного лікування, що дозволяє уникнути 
багаторазових оперативних втручань [36]. Кілька 
досліджень продемонстрували гарні функціональ-
ні результати, швидку адаптацію та високу якість 
життя дітей після ампутацій із приводу різної па-
тології (травми, онкологічні захворювання тощо). 

Рис. 4. Передопераційний вигляд мембрани безпосередньо перед за-
повненням порожнини (а), морцелізований губчастий кістковий тран-
сплантат, фрагменти якого мають бути якомога менші (б). Заповнена по-
рожнина (в). Принципи реконструкції кісток гомілки зі встановленням 
цементного спейсера в зоні пострезекційного дефекту (г). Ілюстрацію 
взято з [35]

а б в

г
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L. A. Каrol дослідив функцію ходьби у дітей із 
УПКГ після хірургічного лікування та дійшов 
висновку, що функціональні результати після  
ампутації стопи схожі з такими після проведення 
стандартного хірургічного лікування [37]. 

Сучасні погляди на показання до ампутації за 
УПКГ сформульовані R. E. McCarthy [38]: немож-
ливість досягти консолідації після мінімум трьох 
хірургічних втручань; суттєве вкорочення (понад 
5 см) і значна деформація стопи та гомілки з по-
рушенням опорної функції кінцівки. Пацієнтам 
виготовляють протез і дозволяють раннє осьове 
навантаження. Показники консолідації УПКГ 
після ампутації стопи сягають від 0 до 90 %, при 
цьому функціональність та опорність прооперо-
ваної кінцівки не залежить від рентгенологічної 
картини консолідації [36].

Висновки
Уроджений псевдоартроз кісток гомілки — 

захворювання, яке досить рідко зустрічається та 
має широкий спектр проявів від прогресованої 
антекурваційної деформації гомілки до незро-
щення з дефектом кісткової тканини. Зміни в ді-
лянці УПКГ обумовлені впливом патологічно 
зміненого окістя, що формує фіброзну гамартому 
та відповідає за порушення біомеханічних влас-
тивостей кісткової тканини. 

Основним методом лікування УПКГ є хірур-
гічний. На сьогодні розроблено велику кількість 
оперативних методик, які активно використо
вують і вдосконалюють у світі. Найуживаніши-
ми є метод Ілізарова, лікування зі застосуванням 
інтрамедулярних фіксаторів, хірургічні методики 
з використанням васкуляризованого автотрансп
лантата малогомілкової кістки, методика «інду-
кованої мембрани».

Досліджень, які б порівнювали ефективність 
різних методик чи металофіксаторів, наразі неба-
гато, більшість подано у форматі ретроспектив-
ного аналізу клінічної вибірки. Це пояснюється 
рідкістю захворювання та відсутністю уніфіко-
ваних підходів до вибору методики хірургічно-
го лікування. Основною метою лікування УПКГ 
є  досягнення консолідації в зоні псевдоартрозу, 
що має дозволити відновити опорність кінцівки. 
Недоліком наявних досліджень є концентрація на 
досягненні консолідації УПКГ і нехтування су-
путніми ортопедичними деформаціями кінцівки. 
Відсоток первинної консолідації УПКГ за умов 
застосування різних методик хірургічного ліку-
вання дуже варіює, становлячи від 60 до 100 %. 
Також спостерігають значний відсоток усклад-

нень (незрощення та рефрактури), які вимагають 
проведення повторних хірургічних втручань.

Конфлікт інтересів. Автори декларують відсутність 
конфлікту інтересів.
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