
ВРОЖДЕННАЯ МЫШЕЧНАЯ КРИВОШЕЯ

Классификация форм кривошеи по С. Т. Зацепинуперерастяжение или микротравма молодой незрелой мышечной ткани в родах с последующей реакцией гиперпродукции соединительной ткани. 

При двусторонней врожденной мышечной кривошее равнозначное укорочение грудино-ключично-сосцевидных мышц проявляется наклоном - выдвижением головы вперед с выражен-ным шейным лордозом, ограничением объема движений головы, особенно в сагиттальной плос-кости, высоким стоянием ключиц. Разная степень поражения мышц нередко диагностируется 
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INCLUDEPICTURE  \d "Bullet1.gif"У детей в возрасте до 1 года деформация выражена незначительно. Не диагностированная своевременно кривошея, оставленная без лечения, прогрессирует, особенно в период быстрого роста ребенка, после 3 - 6 лет. Наряду с увеличением фиксированного наклона и поворота головы, ограничением подвижности шеи появляются вторичные компенсаторные приспособи-тельные изменения, зависящие от выраженности поражения грудиноключично-сосцевидной мышцы. Заметно проявляются асимметрия и гемигипоплазия лицевого скелета. Размер лица пораженной стороны уменьшается вертикально и увеличивается горизонтально. В результате глазная щель суживается и располагается несколько ниже, контур щеки сглаживается, приподнимается угол рта. Нос, рот, подбородок располагаются на кривой, вогнутой с больной стороны. Стремление к вертикальному положению головы компенсируется высоким стоянием надплечья и лопатки, сколиозом в шейном и грудном отделах, а у детей старшего возраста S-образным сколиозом шейного, грудного и поясничного отделов позвоночника. 
противоположной стороны. Фиксированное сближение точек прикрепления грудиноключично-сосцевидной мышцы формирует наклон головы в пораженную сторону и одновременно поворот ее в противоположную, т. е. вынужденное неправильное положение головы и шеи, или кривошею. Преобладание наклона головы указывает на преимущественное поражение ключичной ножки, преобладание поворота - грудинной. Клиника и диагностика. У детей первых 8 - 12 дней жизни признаки врожденной мышечной кривошеи едва уловимы и выявляются у незначительной части больных. Однако настороженность не должна быть утрачена, особенно в отношении детей, родившихся в ягодичном предлежании. Начальный симптом заболевания проявляется к концу 2-й и в начале 3-й недели утолщением веретенообразной формы средней или нижней трети грудиноключично-сосцевидной мышцы, что является следствием интернатального ее повреждения с кровоизлиянием и отеком на патологическом фоне. Это утолщение плотной консистенции, легко смещается вместе с мышцей, без признаков воспаления. Четко контурируемое утолщение мышцы максимально увеличивается к 5 - 6-й неделе (поперечно до 2 - 2,5 см), а в последующем постепенно уменьшается и исчезает к 4 - 8-му месяцу жизни ребенка. В области исчезнувшего утолщения остается уплотнение мышцы, снижается ее эластичность подобно сухожильному тяжу, наблюдается отставание в росте по сравнению с одноименной мышцей Наибольшее число сторонников нашла концепция врожденного порока развития грудиноключично-сосцевидной мышцы. Снижение предельной эластичности способствует повышению травматизации ее в момент родов, особенно при ягодичном предлежании плода. При гистологических исследованиях на различных возрастных этапах заболеваниявыявлены атрофические, дистрофические, некробиотические процессы в мышечных волокнах с разрастанием соединительной ткани до фиброзной. 

как односторонняя врожденная кривошея. 
Лечение. Консервативное лечение следует начинать с 2-недельного возраста ребенка, т. е. с момента проявления симптомов заболевания. Выполняют упражнения корригирующей гим-настики продолжительностыо до 5 мин 3 - 4 раза в день: обеими руками берут голову ребенка, лежащего на спине, и без применения силы, нежно наклоняют ее в здоровую сторону с одно-временным поворотом в больную. Упражнения завершают массажем мышц здоровой половины шеи, а пораженной мышцы - на уровне уплотнения лишь слегка давящим поглаживанием ла-донной поверхностью ногтевых фаланг I и II - III пальцев. Для удержания головы ребенка по воз-можности в положении гиперкоррекции накладывают картонно-ватно-марлевый воротник Шанца или большой ватно-марлевый валик по К. А. Круминю с фиксацией через подмышечную впади-ну здоровой стороны. При укладывании ребенка в постель здоровая сторона шеи должна быть обращена к стене; в результате, следя за происходящим в комнате, ребенок непроизвольно растягивает пораженную грудиноключично-сосцевидную мышцу. Наряду с этим рекомендуется УВЧ-терапия на область уплотнения мышцы, а с 6-8-недельного возраста - месячные курсы фи-зиопроцедур, сочетая электрофорез йодида калия, ронидазы (лидазы) с парафиновыми аппли-кациями, соблюдая интервал 2 - 3 мес, лечение продолжают до 1-1,5-летнего возраста ребенка.
Кажущаяся внешняя идентичность развивающихся вторичных изменений при врожденной мышечной кривошее требует дифференциации с другими врожденными (синдром Клиппеля - Фейля, врожденные добавочные клиновидные шейные полупозвонки, добавочные шейные ребра, крыловидная шея) и приобретенными формами кривошеи (болезнь Гризеля, спасти-ческая кривошея вследствие перенесенного энцефалита, родовой черепно - мозговой травмы). 

Оперативное лечение следует начинать в возрасте 2 - 2,5 лет. В зависимости от выраженности изменений грудиноключично-сосцевидной мышцы, окружающих тканей, деформации, возраста в основном применяют два метода оперативного вмешательства: миотомию грудиноключично-сосцевидной мышцы с частичным ее иссечением и рассечением фасции шеи и пластическое удлинение этой мышцы.
Только у незначительной части детей при тяжелой степени недоразвития грудиноключично-сосцевидной мышцы своевременно начатое и тщательно проводимое консервативное лечение не приводит к полному излечению. 

После операции применяют ватно - гипсовый воротничок на 4 нед, затем в течение нескольких месяцев проводят лечебную гимнастику, массаж, физиотерапевтические процедуры. Благоприятные результаты консервативного и оперативного лечения не исключают необходимости диспансерного наблюдения, включая пубертатный период. 
При отсутствии лечения врожденной мышечной кривошеи формируется тяжелая непоправимая дефор-мация: голова с поворотом стойко наклонена к надпле-чью, касаясь его щекой, резко выражены асимметрия лица и сколиоз шейно-грудного отдела позвоночника.


8.1.2. КРЫЛОВИДНАЯ ШЕЯ

Синдром Шерешевского - Тернера у ряда больных проявляется различными аномалиями скелета: бочкообразная, реже плоская грудная клетка, деформации позвоночника (кифоз, сколиоз, укорочение и сращение тел позвонков, spina bifida), плоско-вальгусное положение стоп, укорочение четвертых плюсневых и пястных костей. Отставание в росте сочетается с нормальными пропорциями тела. При исследовании внутренних органов часто обнаруживаются 


INCLUDEPICTURE  \d "Bullet1.gif"Клиника и диагностика. У новорожденных отмечаются избыток и повышенная подвижность кожи на шее, иногда крылоподобные изменения кожи над суставами конечнос-тей. Наряду с этим имеются отеки преимущественно задней поверхности рук и ног, которые исчезают через несколько месяцев. С возрастом ребенка кожные складки натягивают-ся по боковым поверхностям шеи от сосцевидного отростка до середины надплечий, напоминая крыло летучей мыши, отсюда и название - «крыловидная шея». В связи с натяже-нием кожных складок лицо больного приобретает застывшее выражение («лицо сфинкса»), голова представляется втяну-той между надплечьями, шея кажется короткой, ушные раковины деформированы. 
Крыловидная шея (pterigium colli), или врожденная кожная складка шеи, относится к врожденной дермодесмогенной кривошее и является одним из признаков синдрома Шерешевского - Тернера, возникающего при аномалии половых хромосом (моносомия Х). 

аномалии сердечно-сосудистой системы (коарктация аорты, стеноз устья аорты и легочной артерии незаращение межжелудочковой перегородки), мочевыделительной системы (подковообразная почка, двойные лоханки). К пубертатному периоду проявляются признаки полового инфантилизма. Умственное развитие больного задерживается. При рентгенографии конечностей отмечаются задержка появления ядер окостенения и слияние эпифизов с метафизами, значительно превышающие возрастные сроки. Вышеуказанные признаки требуют цитогенетического исследования. 
Лечение синдрома Шерешевского - Тернера необходимо осуществлять совместно с педиатром. Целесообразно применение эстрогенов (эстрадиола бензоат, стильбэстрол; курс 6-12 мес) после прекращения роста больного. Лечение крыловидной шеи оперативное; рекомендуется кожная пластика методом встречных треугольных кожных лоскутов, что позволяет получить благоприятный косметический и функциональный результат.


8.1.3. БОЛЕЗНЬ КЛИППЕЛЯ - ФЕЙЛЯ

Лечение. При наличии подвижных сегментов позвоночника в шейном отделе необходимы ранняя лечебная физкультура, массаж, в случае прогрессирования кривошеи - ношение корригирующего воротника.
При рентгенологическом исследовании из множества сочетаний различают два варианта: 1) уменьшение количества шейных позвонков, их сращение с невозможностью дифференциации, сопровождающееся несращением дужек позвонков; 2) синостоз деформированного спаянного конгломерата шейных позвонков с затылочной костью и верхними грудными позвонками, нередко наличие добавочных шейных ребер и синхондроз высоко расположенной лопатки с позвоночником. 
Клиника и диагностика. Характерно укорочение шеи. Нередко создается впечатление, что относительно увеличенная голова по сравнению с размерами тела располагается непосредственно на туловище. Голова наклонена в сторону и кпереди, подбородок иногда прилежит к грудине. Асимметрия лица и черепа часто сопровождается косоглазием, нистагмом. Ушные мочки приближены к надплечью, граница волос затылочной области располагается на уровне грудных позвонков и даже верхнего края лопаток. Активные и пассивные движения головы ограничены или отсутствуют. Наряду с этим наблюдаются кифоз или кифосколиоз шейно-грудного отдела позвоночника, высокое расположение надплечья и лопаток. Деформация кости не сопровождается болевыми ощущениями. 
Деформация шейного отдела позвоночника, описанная М. Кliрреl и А. Feil в 1912 г., представляет остеогенную форму врожденной кривошеи. 


8.1.4. БОЛЕЗНЬ ГРИЗЕЛЯ

Клиника и диагностика. Заболевание развивается в основном у ослабленных детей в возрасте 6 - 11 лет, чаще у девочек, после исчезновения острых воспалительных явлений в зеве и носоглотке, сопровождавшихся повышением температуры тела. У ребенка внезапно после сна, реже резкого поворота головы, возникает вынужденное устойчивое неправильное положение головы с наклоном в одну сторону и умеренным поворотом в противоположную. Грудиноключично-сосцевидная мышца слегка расслаблена на стороне наклона, а на противоположной - несколько натянута. Сгибание и разгибание головы возможны, умеренно болезненны. Активное движение наклона головы в сторону поворота ограничено, пассивное резко болезненно. Ротационные движения в верхнешейном отделе позвоночника резко болезненны или невозможны. При пальпации шеи сзади отмечается болезненное уплотнение Болезнь Гризеля, или ротационное смещение атланта, представляет собой артрогенную форму приобретенной кривошеи. Этиопатогенез заболевания объяснил впервые французский врач Р. Grisel в 1930 г., связывая возникновение деформации с распространением воспали-тельного процесса из зева и носоглотки на позадиглоточные лимфатические узлы и короткие околопозвоночные мышцы шеи, способствующие движению черепа и атланта вокруг зубовид-ного отростка II шейного позвонка. По-видимому, стойкая ретракция мышц как реакция на воспалительный процесс, возрастная эластичность связочно-капсульного аппарата, допус-кающая смещение атланта, выражаются нарушением нормальных топографических взаимоот-ношений между зубовидным отростком эпистрофея и телом атланта с ротационным смещением (подвывихом или вывихом) последнего и проявляются кривошеей без спастического сокращения грудиноключичнососцевидных мышц. 

мышц на стороне наклона головы, а в верхнем отделе иногда определяется выступающий остистый отросток II позвонка. При осмотре зева выявляются гиперемия, тонзиллит. Часто наблюдается увеличение подчелюстных и шейных лимфатических узлов. Рентгенограмма, выполненная в положении больного лежа через открытый рот прицельно на атлантоэпистрофеальный отдел позвоночника, позволяет убедиться в диагнозе: определяется подвывих атланта - смещение кпереди с некоторым поворотом вокруг вертикальной оси.

Лечение. Деформация устраняется вытяжением за голову при помощи петли Глиссона на наклонной плоскости кровати в течение 2 нед. Вправление подвывиха (вывиха) происходит уже на 2 - е сутки с исчезновением болевых ощущений. В этот период воздействуют на очаг воспаления (тонзиллит, лимфаденит) с помощью антибиотикотерапии и физиотерапевтических процедур (УВЧ, ультрафиолетовое облучение). После устранения деформации накладывают гипсово-ватно-марлевый воротничок в правильном положении головы и шеи сроком до 3 нед. Затем рекомендуют массаж, лечебную гимнастику. Своевременный диагноз и рациональное лечение позволяют устранить деформацию с восстановлением полного объема движений.


8.2. ДЕФОРМАЦИЯ ПОЗВОНОЧНИКА

Возникшие к концу первого года жизни физиологические изгибы позвоночника в сагиттальной плоскости, свойственные позвоночнику взрослого, продолжают развиваться и индивидуально формируются в процессе роста ребенка, завершаясь к 17 - 22 годам.
У новорожденного позвоночник имеет форму пологой выгнутой кзади дуги, т. е. равномерного кифоза: в положении на спине на ровной поверхности позвоночник становится прямым. На 3 - 4-м месяце жизни ребенок поднимает и удерживает головку, откидывая ее назад; в результате уравновешивания затылочных и лестничных мышц развивается физиологический шейный лордоз. В 5 - 6 мес ребенок хорошо сидит, позвоночник легко подвижен, и под действием силы тяжести головы, плечевого пояса, внутренностей, устойчивого лордоза и уравновешивания мышцами спины формируется кифоз грудного отдела. В 8 - 9 мес ребенок начинает стоять, в 10 - 12 мес - ходить, при этом за счет мышц, сгибающих бедро (в основном m. psoas major), таз наклоняется вперед увлекая поясничную часть позвоночника. Туловище в вертикальном положении уравновешивается ягодичными мышцами и мышцами спины - формируется физиологический лордоз поясничного отдела позвоночника. 
Гален (II в. нашей эры) ввел следующие определения: кифоз - отклонения в сагиттальной плоскости назад; лордоз - отклонение в сагиттальной плоскости вперед; сколиоз - искривление во фронтальной плоскости. 
Интерпретация признаков деформации или отклонений от нормального развития позвоночника у детей в различные возрастные периоды жизни не всегда является простой задачей. Прежде чем определиться в деформациях позвоночника, необходимо напомнить о нормальном развитии и формировании естественных изгибов позвоночника. 

При нормальной осанке вертикальная ось во фронтальной плоскости тела проходит по линии от середины теменной области позади линии, соединяющей углы нижней челюсти, вниз через линию, соединяющую оба тазобедренных сустава и середину стопы. При этом угол наклона таза на 4-м году жизни равен 22°, на 7-м - 25°, у мужчин - 31°, у женщин - около 28° (отклонение 4° считают нормальным). Увеличение или уменьшение физиологической выпуклости С целью определения осанки, выявления деформаций позвоночника следует осматривать ребенка в положении стоя спереди, сзади и сбоку. При этом обращают внимание на положение головы, надплечий, форму и симметричность грудной клетки, выступание ребер, положение лопаток (уровень нижних углов, расстояние вертебрального края от средней линии и отстояние от грудной клетки); симметричность треугольников, образованных выемкой талии и рукой; изгибы позвоночника, их выраженность, наличие боковых искривлений стоя и при наклоне туловища вперед; положение таза, симметричность ягодичных складок, размеры и форму конечностей. Необходимо исследование походки ребенка и объема движений в крупных суставах конечностей. Объем движения позвоночника и болезненность проверяют сгибанием туловища вперед, назад, в сторону и ротации вокруг оси. Локальная боль определяется пальпацией остистых отростков и умеренной нагрузкой на надплечья. 
Ортостатическое, т. е. вертикальное, положение человека определяет статику и осанку. Большое влияние на формирование осанки имеют внешние условия, режим дня, питание, физические перегрузки при спортивных занятиях, перенесенные заболевания, а также все то, что вносит дисбаланс в уравновешенное состояние мышечно-связочного каркаса и позвоночника. В результате формируется нормальная или патологическая осанка. 

позвоночника в сагиттальной плоскости с увеличением или уменьшением наклона таза создает патологические типы осанки: сутулая спина, плоская спина, плосковогнутая спина, круглая спина. При нормальной осанке вертикальная ось в сагиттальной плоскости, опущенная от бугра затылочной кости, проходит через остистый отросток VII шейного позвонка, складку между ягодичными мышцами и середину четырехугольника опоры (площадка, занимаемая стопами и поверхностью между ними). В результате сила тяжести тела распределена равномерно на обе ноги, что считается оптимальным. Вертикаль отклоняется влево или вправо при неравномерном распределении силы тяжести. Это возникает при асимметрии развития некоторых групп мышц туловища, особенно в период бурного роста, и выявляется при осмотре в наклонном положении. При неодинаковой длине конечностей искривление позвоночника устраняется подкладыванием специальной под стопу укороченной конечности в положении стоя. 
Степень фиксации искривления позвоночника проверяют приподниманием тела ребенка в положении стоя двумя руками за подмышечные впадины или лежа на животе. При подобном методе исследования нефиксированное искривление выпрямляется. Если искривлениям позвоночника сопутствует ротация вокруг продольной оси тела, а при наклоне тела выявляется даже небольшое выстояние ребер кзади с одной стороны или выбухание поясничных мышц либо их сочетание, прежде всего следует думать о сколиозах, а не о патологической осанке.


8.2.1. КИФОЗ

Клиника и диагностика. Для рахитического кифоза характерно равномерное искривление нижнегрудного и поясничного отделов позвоночника кзади, но возможно образование и более остро выступающего угла. Деформация заметно уменьшается, если ребенка положить на живот, или устраняется полностью если приподнять кверху ноги и таз ребенка. Рахитический кифоз, по - видимому, является следствием общей мышечной гипотонии при тяжелом течении рахита. Развивается быстро, как только ребенок начинает сидеть. 
Приобретенные кифозы могут быть результатом рахита, туберкулезного спондилита, остеохондропатии, компрессионных переломов тел позвонков. 
Лечение. При выявлении деформации применяют гипсовую кроватку, массаж мышц спины, корригирующую гимнастику. Тенденция к прогрессированию деформации ставит показания к хирургической фиксации позвоночника. 
Врожденный кифоз наблюдается крайне редко с локализацией в грудном и верхнепоясничном отделах позвоночника. Деформация выявляется рано - в первом полугодии жизни, как только ребенок начинает сидеть. С ростом ребенка деформация заметно увеличивается, протекая безболезненно и без неврологических симптомов, к периоду полового созревания достигает выраженных размеров. Рост ребенка задерживается. Врожденный кифоз является следствием добавочного клиновидного позвонка, синостоза двух позвонков, недоразвития переднего отдела тел позвонков в грудном или верхнепоясничном отделе позвоночника. 
Кифоз - искривление позвоночника в сагиттальной плоскости выпуклостью кзади. Различают верхнегрудной, нижнегрудной, поясничный и тотальный кифоз. 

При этом приеме исследования деформации при врожденном кифозе, туберкулезном спондилите не исчезают. Для правильной ориентации в диагнозе достаточно оценить другие изменения скелета: наличие краниотабеса, рахитические четки, утолщение эпифизов конечностей и типичные для рахита клинические признаки. 
см. раздел 8.5.Остеохондропатический кифоз следует представить с позиций двух заболеваний: болезни Калве (остеохондропатии тела позвонка, или vertebra plana) и болезни Шейермана - Мау (остеохондропатия апофизов позвонков, юношеский кифоз); Лечение. Необходимо комплексное лечение рахита. Не- фиксированный рахитический кифоз устраняется, если ребенка уложить на ровный жесткий матрац, не разрешать сидеть. Положение на спине чередуют с положением на животе. Ребенка фиксируют специальным лифчиком к кровати, чтобы удержать в горизонтальном положении. При фиксированных выраженных кифозах рекомендуется укладывать ребенка в гипсовую кроватку с подкладыванием крестообразно сложенных валиков для устранения деформации. Гипсовую кроватку меняют через 1,5 - 2 мес в зависимости от устранения кифоза. Одновременно применяют массаж для укрепления мышц спины, живота, конечностей. В большинстве случаев с излечением рахита исчезает кифоз. Крайне редко несмотря на комплексное противорахитическое лечение, деформация в виде кифосколиоза остается на всю жизнь. 


8.2.2. ЛОРДОЗ

Лечение. Прежде всего необходимо устранить основную причину, вызвавшую развитие патологического лордоза. Рекомендуются специальный комплекс лечебной гимнастики, массаж, тепловые физиопроцедуры.
Врожденный гиперлордоз у детей старшего возраста при скрытом течении может проявиться быстрой утомляемостью, болевыми ощущениями в пояснице. Компенсаторные лордозы у детей чаще всего протекают бессимптомно. 
У ребенка с гиперлордозом в положении лежа на спине можно легко просунуть кисть под поясницей. Если в этом положении ноги ребенка согнуть в тазобедренных и коленных суставах и гиперлордоз не исчезнет, то он фиксирован. 
Среди последних деформация чаще всего развивается как компенсаторное искривление при локализации процесса в другом отделе позвоночника (кифоз грудного отдела, круглая спина), при деформациях нижних конечностей, нарушении функции мышц туловища и конечностей (соха vara, анкилоз тазобедренного сустава в порочном положении, врожденный вывих бедра, слабость больших ягодичных мышц и гиперфункции сгибателей бедра) и др. 
Лордоз - искривление позвоночника в сагиттальной плоскости выпуклостью вперед. Физиологический лордоз шейного и поясничного отделов позвоночника является результатом формирования ортостатического положения человека. Патологический, или чрезмерный лордоз, локализуется в основном в поясничном отделе позвоночника, может быть следствием патологических изменений в поясничных позвонках и окружающих их тканях врожденного (spina bifida occulta et aperta, спондилолиз и спондилолистез, клиновидные позвонки) и приобретенного характера. 


8.2.3. СКОЛИОЗ

В настоящее время термин «сколиоз» объединяет все виды стойкого бокового искривления позвоночника, сочетающегося с его торсией, обусловленные патологическими изменениями в позвоночнике и паравертебральных тканях, склонных к прогрессированию деформации со статико-динамическими нарушениями и функциональными изменениями внутренних органов. Сколиоз - наиболее часто встречающийся вид деформации у детей. По этиологическому фактору различают врожденные и приобретенные сколиозы. 



Приобретенные сколиозы чаще рассматривают как признаки других заболеваний, дифференцируя и объединяя их по исходной причине возникновения. Статические сколиозы наблюдаются при укорочении нижней конечности, одностороннем врожденном вывихе бедра, анкилозе в порочном положении и контрактурах тазобедренного и коленного суставов. Неврогенные и миопатические сколиозы возникают вследствие нарушения равновесия мышц спины, косых мышц живота после полиомиелита, болезни Литтля, при нейрофиброматозе, сирингомиелии, деформирующей мышечной дистонии, семейной атаксии Врожденный сколиоз. Основой происхождения врожденного сколиоза являются аномалии развития позвоночника и ребер (добавочные клиновидные позвонки и полупозвонки, синостоз остистых отростков, добавочные ребра, синостоз ребер одной стороны и т. д.), дисплазия пояснично-крестцового отдела позвоночника, определяющая понятие «диспластический сколиоз» (спондилолиз, люмбализация, сакрализация, spina bifida). 

Фридрейха, прогрессирующей мышечной дистрофии типа Эрба - Рота, рахите. Известны сколиозы вследствие обширных послеожоговых рубцов туловища, заболеваний и операций органов грудной полости и грудной клетки. Причиной сколиоза могут быть опухоли позвоночника и паравертебральной локализации. Нарушения обменных процессов, как цистиноз, мукополисахаридоз, синдром Марфана, Черногубова - Элерса - Данлоса, нередко сопровождаются сколиозом. 
Клиника. Тщательный последовательный осмотр больного производят в положении стоя спереди, сзади, сбоку, а также в положении сидя и лежа. При осмотре спереди обращают внимание на осанку; можно выявить вынужденное положение головы и асимметрию лица, разный уровень расположения надплечий, деформацию грудной клетки, отклонение пупка от средней линии и разный уровень гребней подвздошных костей. 


INCLUDEPICTURE  \d "Bullet1.gif"Идиопатический сколиоз представляет особую, наиболее распространенную форму, проявляю-щуюся как самостоятельное заболевание. Его происхождение до настоящего времени остается неясным. В патогенезе сколиоза придается большое значение дегенеративно-дистрофическим процессам в эпифизарном хряще и самом диске, эпифизеолизу дисков при активном воздействии нервно-мышечной системы. 

При осмотре сзади оценивают деформацию позвоночника по остистым отросткам (для объективизации маркируют проекцию вершин остистых отростков). При сколиозе одно надплечье выше другого, лопатка на вогнутой стороне искривления позвоночника приближена к остистым отросткам и расположена ниже противоположной, выявляются деформация грудной клетки и реберный горб, асимметрия треугольников талии. Для установления величины деформации соответственно отвесу, фиксированному на уровне вершины остистого отростка СVII, измеряют отстояние позвоночного края лопаток и отклонение вершины остистых отростков. При декомпенсированной форме сколиоза линия отвеса отклоняется от межъягодичной складки. 
вершины реберного горба,
локализации мышечных валиков, по высоте и При осмотре сбоку отмечают выраженность кифоза, величину реберного горба. В наклонном положении туловища больного кпереди выявляют торсию позвонков по асимметрии паравертебральных 
по объему движения туловища вперед, в стороны, назад и по степени растяжимости (потягивание за голову или подмышечные впадины), определяют подвижность позвоночника. Гипермобильность поз-воночника в сочетании с повышенной подвижностью и рекурвацией в локтевых, коленных суставах является прогностически неблагоприятным приз-наком. Устойчивость позвоночника характеризует способность мышц спины и живота к длительному силовому напряжению. 

Для исследования выносливости мышц спины ребенка укладывают на живот, руки согнутые в локтях располагают на затылке, исследующий удерживает руками ноги больного и фиксирует время удержания ребенком туловища в приподнятом на 30° положении (норма для детей 7-11 лет 1-1,5 мин, для детей 12-15 лет 1,5-2,5 мин). Выносливость мышц живота определяют по времени удержания больным туловища, приподнятого до угла 60°, из положения лежа на спине, руки согнуты и отведены на затылок (средняя норма не менее 1 мин).

Диагностика. Для точной диагностики сколиоза выполняют рентгеновские снимки позвоночника с захватом таза в переднезаднем направлении в положении больного стоя и лежа и профильный снимок в положении лежа. На рентгенограмме определяют локализацию искривления, рассчитывают величину искривления по методу Фергюссона или Кобба, уточняют рентгеноморфологические изменения позвонков. По Фергюссону отмечают центр тела позвонка на вершине искривления и центр нейтральных позвонков выше и ниже дуги искривления. Эти точки соединяют прямыми линиями, угол пересечения которых соответствует величине искривления. По методу Кобба на рентгенограмме проводят линии, параллельные верхней и нижней поверхностям нейтральных позвонков выше и ниже дуги искривления. Пересечение перпендикуляров этих линий образует угол, равный величине искривления.

где а - величина угла искривления на рентгенограмме в положении лежа, а1 - величина угла искривления в положении стоя.
180° - а1
180° - а 
Для оценки стабильности позвоночника или функциональной недостаточности связочно-мышечного аппарата позвоночника определяют индекс стабильности (предложенный А. И. Казьминым) по формуле: 
По локализации выделяют следующие типы сколиозов: шейногрудной (верхнегрудной) с локализацией вершины первичной дуги искривления на уровне Тh IV - Тh V позвонков; грудной с вершиной сколиоза на уровне Тh VIII - Тh IX позвонков (может быстро прогрессировать с тяжелыми функциональными нарушениями дыхания и сердечно-сосудистой системы); пояснично-грудной с вершиной искривления на уровне Тh X - Тh XI позвонков (склонен к прогрессированию с нарушениями функции дыхания и сердечно-сосудистой системы, сопровождается болью); поясничный с вершиной искривления на уровне L I - L II позвонков (отличается легким течением, редко дает тяжелые степени деформации); пояснично-крестцовый, при котором в дугу искривления включаются кости таза, создавая перекос с относительным удлинением одной ноги (может сопровождаться болями); комбинированный (S-образный) тип сколиоза характеризуется наличием двух первичных дуг искривления на уровне Тh VIII - Тh IX и L I - L II позвонков (отличается стабильностью, при этом образование деформации на уровне L III указывает на компенсаторное искривление при грудном сколиозе). 

Прогрессирование сколиоза зависит от возраста больного, типа и степени деформации. Интенсивное увеличение деформации наблюдается в период бурного роста ребенка, достигает максимума в пубертатный период, у девочек в 11-13 лет, у мальчиков в 14-16 лет и обычно заканчивается при прекращении роста. Рентгенологическое исследование позволяет опреде-лить потенциальные возможности роста позвоночника по степени окостенения гребней подвз-дошных костей - тесты Риссера: I тест характеризует появление ядра окостенения переднего отдела гребня подвздошной кости, замедление процесса роста позвоночника; соответствуетДля оценки тяжести сколиоза в нашей стране используют классификацию, предложенную В. Д. Чаклиным: I степень - угол искривления на рентгенограмме до 10° (170°) при вертикальном положении, при горизонтальном - он уменьшается или исчезает, выявляется умеренная торсия позвонков; II степень - угол искривления до 25° (155°), выражена торсия, имеется компенсаторная дуга; III степень - угол искривления до 40° (140°), появляются деформация грудной клетки и реберный горб, IV степень - угол искривления более 40°, выражена стойкая деформация с наличием переднего и заднего реберных горбов, скованность движений в позвоночнике. 
Торсия позвонков на рентгенограмме выявляется по смещению тени остистых отростков от средней линии в сторону вогнутости искривления. При нарастании торсии позвонков вокруг продольной оси формируется кифосколиоз, т. е. сочетание искривления во фронтальной и сагиттальной плоскостях. 
Чем больше фиксировано искривление, тем индекс стабильности ближе к 1,0. При низком индексе (0,3) выражена подвижность позвоночника, возможно прогрессирование деформации. 

возрасту у девочек 13 лет и у мальчиков 15-16 лет; II тест - ядро окостенения распространяется до средней трети; III тест - ядро окостенения захватывает весь гребень подвздошной кости; IV тест - полное слияние апофиза с крылом подвздошной кости; происходит в среднем у девушек в 18 лет, у юношей в 19 лет. Рост скелета завершается, сколиоз не прогрессирует. 
Консервативное лечение детей с непрогрессирующим сколиозом I - II степени складывается из комплекса мероприятий, предусматривающих снижение статической нагрузки на позвоночник и организацию правильного двигательного режима в дошкольном учреждении, школе и дома. При этом следует устранить причины, способствующие деформации позвоночника: длительное сидение, неправильное положение в постели, неправильная поза при стоянии, ношение тяжелых предметов в одной руке, укорочение ноги и т. д. Лечебная гимнастика направлена на стабилизацию имеющегося искривления, предупреждение его прогрессирования, одновременно проводят массаж, особенно мышц спины, рекомендуются спортивные игры с мячом, плавание, катание на лыжах.
Лечение. Дети с компенсированным сколиозом начальной степени должны лечиться в условиях поликлиники и дома, при медленно прогрессирующем течении - лучше в специализированных школах-интернатах, при интенсивном прогрессировании - в ортопедическом стационаре. 
Большей частью неблагоприятно протекают сколиозы, проявившиеся до 6-летнего возраста, более благоприятно - после 10 и особенно после 12 лет. При выраженном прогрессировании сколиозы относят к декомпенсированным, без наклонности к прогрессированию или с незначительным прогрессированием в течение длительного времени - к компенсированным. 

Для восстановления функциональной способности мышц спины и живота лечебная гимнастика должна сочетаться с массажем. Ручной массаж нередко дополняют пневмоударным массажем с использованием аппаратов ЭМА-1, ЭМА-2 паравертебральных мышц спины продолжительностью до 10-15 мин. Укреплению и повышению тонуса мышц на выпуклой стороне искривления способствует электростимуляция с помощью аппарата АСМ-2Лечебная гимнастика наряду с общеукрепляющим воздействием на организм должна быть направлена прежде всего на купирование прогрессирования и компенсирование сколиоза путем повышения устойчивости позвоночника и выработки ортостатического положения с восстановлением баланса между кривизнами сколиоза. При этом исключают упражнения на растягивание позвоночника и интенсивную коррекцию деформации. Комплекс упражнений лечебной гимнастики составляет специалист по лечебной физкультуре индивидуально для каждого больного или группы идентифицированных больных. Процедуру лечебной гимнастики выполняют дважды в день по 45 мин и заканчивают коррекцией положением - кратковременной укладкой больного на 15-20 мин на бок выпуклой частью искривления на мягкий валик. 
Значительно сложнее методика лечения сколиозов I - II степени с прогрессирующим тече-нием. Комплекс лечебных мероприятий направлен на купирование прогрессирования сколиоза и стабилизацию патологического процесса. Прежде всего необходима организация строгого снижения нагрузки на позвоночник, т. е. сокращение времени пребывания больного сидя, стоя. Нахождение ребенка на протяжении длительного периода времени в горизонтальном положении необходимо сочетать с корригирующей гимнастикой, массажем и протезно-ортопедическими мероприятиями. 

«Амплипульс» длительностью 10-15 мин, всего до 30 процедур. 

Практика показывает, что протезно-ортопедические мероприятия в комплексе консервативного лечения оказывают благоприятное воздействие на коррекцию сколиоза. У детей дошкольного возраста с нестабильным сколиозом в часы дневного отдыха и на ночь применяют гипсовую кроватку, изготовленную при максимальной коррекции позвоночника. Для предупреждения увеличения торсии позвонков при кифосколиозе в кроватке по проекции деформации используют ватно-марлевую прокладку. Детям старше 3 лет при неуравновешенных, нестабильных, прогрессирующих сколиозах назначают корсет. При сколиозах I степени корсет обычно не применяют. Для создания благоприятных условий стабилизации при гипермобильности позвоночника и отклонении туловища от средней линии применяют корсеты фиксирующего типа. 

Детям до 7-летнего возраста рекомендуются корсеты облегченных конструкций без головодержателя: фиксирующий полиамидный корсет (КРОО-21), фиксирующий матерчатый корсет ленинградского типа (КРОО-14). 

Детям старшего возраста при локализации основного искривления выше VI грудного позвонка применяют шинно-кожаный корсет (КРОО-29) с головодержателем; при грудных, грудопоясничных и поясничных сколиозах широко используют фиксирующий каркасный корсет ЦИТО (КРОО-2), который снабжен матерчатым давящим пелотом со шнуровкой. Устранение отклонения туловища со стабилизацией процесса, но возможным прогрессированием сколиоза является показанием к смене этого корсета на функциональный (КРУ-05, КРУ-08, КРУ-12). Функциональный корсет, ограничивая боковые движения, поддерживает позвоночник, не Цель оперативного вмешательства заключается в исправлении деформации и фиксации позвоночника. К числу таких операций относятся наложение различного рода дистракторов Определение показаний к хирургическому лечению сколиоза у детей - момент весьма ответственный. Считают, что при быстро прогрессирующих сколиозах II степени уже показано оперативное лечение. Прогрессирование деформации на 20-30° за относительно короткое время (1-1,5 года), является плохим прогностическим тестом и требует стабилизации позвоночника. Однако это зависит от типа и этиологии сколиоза. Так, ранняя операция приводит к лучшим результатам при шейно-грудном сколиозе, плохо поддающемся консервативному лечению с тяжелыми косметическими последствиями, и грудном сколиозе, быстро прогрессирующем у 70% больных и сопровождающемся тяжелыми нарушениями органов дыхания и кровообращения. Однако при диспластическом поясничном сколиозе, отличающемся сравнительно благоприятным течением, а также при сколиозах синдромальных форм нарушений обмена (синдром Марфана, Черногубова - Элерса - Данлоса, цистиноз) к оперативному лечению следует подходить сдержанно. При сколиозах III - IV степени оно показано, но с более трудоемким вмешательством и меньшей эффективностью. Возраст больного для оперативного вмешательства чаще определяют в 10-14 лет; у больных старше 17-18 лет показания значительно ограничиваются. 
Все виды корсетов вначале рекомендуются для постоянного ношения, в последующем - на периоды дня, протекающие с нагрузкой на позвоночник (занятия в школе, усталость мышц во второй половине дня и т. д.). 

уменьшая движения в сагиттальной плоскости. 

(дистракторы Казьмина, Харингтона) и эндокорректора Роднянского и Гупалова, тенолигаментокапсулотомия по Шулутко, клиновидная резекция позвонков, вертебротомия по Цивьяну, или оспондилолавсанодез по Мовшовичу, энуклеация диска. После операций требуется длительное восстановительное лечение.


8.3. ВРОЖДЕННЫЕ ДЕФОРМАЦИИ ВЕРХНЕЙ КОНЕЧНОСТИ

Установлено, что врожденные деформации конечностей могут быть как наследственно обусловленными, так и возникать в результате патологического действия экзогенных факторов на развивающийся эмбрион (эмбриопатии) или плод фетопатии). Это указывает на возможность проявления порока развития как самостоятельной нозологической формы, с аплазией или деформацией того или иного сегмента конечности ( эктродактилия, аплазия фаланг пальцев и т.п.) так и в комплексе с другими заболеваниями синдромальной патологии. Подтверждением последнего в клинической практике являются синдромы наследственного характера (комплекс Грубера, состоящий из сочетания черепно-мозговой аномалии, поликистоза почек, печени, под-
 желудочной железы, гипоэписпадии или экстрофии мо-чевого пузыря, полидактилии или синдактилии; синдром Аперта - ранний синостоз костей черепа, сочетающийся с синдактилией, реже полидактилией), воздействие экзогенных и эндогенных факторов на развивающийся эмбрион (синдром Холта - Орама, предсердно-пальцевый синдром - сочетание кардиопатии с синдактилией, крыловидной лопаткой, реже фокомелией; синдром Мейера - микрофтальмия, аномалия формы зубов, сочетающиеся с двусторонней синдактилией).
Врожденные деформации верхней конечности. Среди заболеваний верхней конечности пороки развития составляют 7,4%. В основном они характеризуются не только косметическим дефектом, но и тяжелыми нарушениями функции. 


8.3.1. СИНДАКТИЛИЯ

Клиника и диагностика. При простой форме синдактилии можно наблюдать перепончатую, кожную, костную и концевую синдактилию. При перепончатой пальцы соединены между собой складкой в виде перепонки, состоящей из двух листков кожи; движения в пальцах сохраняются в полном объеме, развитие их не нарушается. Кожная синдактилия представляет более тесное сращение пальцев без изменений скелета; возможно только совместное движение пальцев.
Синдактилия - частичное или полное сращение двух или нескольких пальцев, точнее - аномалия развития пальцев вследствие нарушения разделения их в эмбриональном периоде, когда на 3 - 9-й неделе происходят формирование и дифференциация конечностей. В большинс-тве случаев оказываются неразделенными III - IV пальцы, значительно реже I и V с остальными, что, по-видимому, можно поставить в зависимость от сроков нарушения дифференциации. 

устранить деформацию, но и по возможности максимально восстановить полноценную функцию кисти и пальцев. С ростом ребенка нелеченая синдактилия усугубляется наряду с отсутствием дифференцированных движений, грубой деформацией пальцев кисти, что увеличивает функциональную неполноценность кисти, затрудняя учебу, ограничивая выбор профессии. 
Операции при простой форме синдактилии позволяют добиться нормального анатомического строения пальца в развитии и восстановить полноценную функцию кисти. Эту задачу при сложной форме синдактилий удается чаще всего решить частично и с большими трудностями через многоэтапные операции, включающие нередко кожную, сухожильно-мышечную и костную пластику.
сочетание кожной пластики местными тканями со свободной пересадкой кожного аутотрансплантата. 
свободная кожная пластика расщепленным или полнослойным кожным лоскутом; 
кожная пластика местными тканями после рассечения сросшихся пальцев; 
простое рассечение межпальцевой перепонки без кожной пластики; 
Все предложенные хирургические вмешательства можно разделить на четыре группы: 
Оперативное лечение при синдактилии пальцев кисти целесообразно в 4-5-летнем возрасте ребенка. Исключением является концевая синдактилия, когда раннее оперативное вмешательство во втором полугодии жизни предупреждает неравномерный рост отдельных сегментов с вторичной деформацией пальцев. 


8.3.2. ПОЛИДАКТИЛИЯ

Клиника. Добавочные пальцы чаще всего располагаются по радиарному или ульнарному краю кисти, реже в общем ряду. При этом они могут приближаться к нормальному строению по величине и количеству фаланг или представлять рудиментарные придатки. Наиболее часто деформация наблюдается в виде добавочного мизинца, не функционирующего, висящего на тонкой кожной ножке, или в виде удвоения большого пальца, иногда только с раздвоением ногтевой фаланги.
 
При полидактилии деформация выражается наличием добавочных пальцев кистей и стоп, нередко носит наследственный характер, может сочетаться с другими аномалиями развития - синдактилией, брахидактилией, врожденной дисплазией тазобедренных суставов, косолапостью. 

Лечение только хирургическое. Если добавочный палец висит на тонкой ножке, целесообразно его удалить в первые недели жизни ребенка. При нормально сформированном добавочном пальце, раздвоении фаланг возникают трудности в решении вопроса об анатомической и функциональной неполноценности удаляемого пальца или сегмента. Хирургическое вмешательство рационально выполнить в конце первого года жизни ребенка, что создает возможность нормального роста и развития остальных пальцев кисти.


8.3.3. ВРОЖДЕННАЯ КОСОРУКОСТЬ

При локтевой косорукости предплечье также пронировано, но с отклонением кисти в сторону недоразвитой локтевой кости, т. е. кнаружи (manus valga). Кисть деформирована, часто недоразвиты или отсутствуют III, IV, V пальцы с соответствующими пястными костями. Клиника и диагностика. При лучевой косорукости кисть и предплечье пронированы, образуют различной величины (от тупого до острого) угол, открытый кнутри (отсюда и название - manus vara), т. е. в сторону отсутствующей или недоразвитой лучевой кости. Кисть недоразвита, уплощена за счет отсутствия I пальца с пястной костью, реже II и III пальцев, смещена проксимально по отношению к выступающей к тылу головки локтевой кости. Предплечье укорочено и искривлено выпуклостью дорсально. Заметна гипотрофия мышц предплечья и плеча. Ограничены подвижность и сила пальцев в результате той или иной степени контрактуры. Кисть нестабильна. Возможны активные и вращательные движения вокруг дистального отдела локтевой кости. Ротационные движения предплечья отсутствуют, ограничены движения в локтевом суставе. Деформации сопутствует недоразвитие лучевого нерва и лучевой артерии. 
Врожденная косорукость представляет тяжелую деформацию, основным признаком которой является стойкое отклонение кисти в сторону отсутствующей или недоразвитой кости предплечья; при лучевой - лучевая косорукость (manus vara), локтевой - локтевая косорукость (manus valga). При врожденной косорукости поражаются костная, мышечная, сосудистая и нервная системы верхней конечности, что выражается в грубых функциональных и анатомических нарушениях. Нередко сочетание врожденной косорукости с пороками развития других органов и систем позволяет отнести это заболевание к разряду эмбриопатий. 

Предплечье искривлено и укорочено, наблюдается гипотрофия мышц. Сгибание и разгибание кисти не ограничены, хватательная функция сохранена. Сопоставление с суставной поверхностью лучевой кости обеспечивает достаточную стабильность кисти при захватывании и удержании предметов. Форма локтевого сустава изменена, движения в нем ограничены или отсутствуют, что связано с вывихом головки искривленной лучевой кости или синостозированием ее с плечевой костью. 

Рентгенологическая картина в основном соответствует клиническим проявлениям деформации. При лучевой и локтевой врожденной косорукости независимо от степени тяжести заболевания с возрастом ребенка нарастает процесс функциональных нарушений, обусловленный увеличением имеющихся деформаций и прогрессированием ригидности.
Лечение. С первого месяца после рождения ребенка рекомендуется консервативное лечение, направленное на растяжение укороченных и сокращенных мягких тканей с выведением кисти в положение по оси предплечья. С этой целью применяют этапные корригирующие гипсовые повязки со сменой через 7-10 дней в зависимости от возраста, массаж, лечебную гимнастику. После коррекции деформации для удержания кисти используют пластмассовый тутор лучше из термопластического материала - поливика. С возрастом пластмассовые шинки оставляют только на ночь, днем используют индивидуально изготовленные лечебные аппараты. Однако после прекращения постоянной пассивной коррекции возникает рецидив. Только хирургическим путем возможно устранить деформацию и добиться стабилизации кисти с улучшением функции, исключить рецидив. Предложено много способов хирургического лечения врожденной косорукости. С целью предотвращения увеличения деформации и ригидности последней оперативное лечение целесообразно начинать с возраста 8-12 месяцев, планируя этапность оперативных вмешательств. Важнейшим этапом в лечении больных с врожденной косорукостью являются операции, направленные на расширение функциональных возможностей кисти при лучевой косорукости и функциональных возможностей локтевого сустава при локтевой косорукости.

Диагностика. Клиническая картина дополняется типичными рентгенологическими проявле-ниями заболевания, когда в дистальном метафизе лучевой кости выявляется штыкообразная деформация и в зоне роста имеется разволокнение хряща, зона предварительного обызвествеления не отмечается, имеется бокаловидное уплощение в эпифизе лучевой кости.
Клиника. Поводом для обращения чаще является наличие опухолевидного образование в области лучезапястного сустава. Данный симптом формируется за счет выступающего дистального конца локтевой кости, шиловидный отросток при этом направлен кнаружи в сторону тыльной поверхности. В дальнейшем кости запястья вклиниваются между локтевой и лучевой костями. Кисть смещена в ладонную сторону. Лучевая кость изогнута кпереди, напоминает по форме штык. Болевой синдром как правило в этом возрасте не выражен или отсутствует, функциональная способность конечности страдает мало. Без лечения деформация прогрессивно нарастает. 
Деформация Маделунга часто сочетается с множественными юношескими хрящевыми экзостозами. 
Деформация Маделунга. Врожденное заболевание, которое может наблюдаться в ряду поколений (семейный тип наследования). Клинические симптомы провляются в подростковом периоде, при этом заболевание чаще проявляется у мальчиков. Причиной развития деформа-ции является нарушение процессов линейного роста лучевой кости за счет дисплазии дисталь-ного метаэпифиза. При этом наступает прогрессирующее отставание длины лучевой кости от локтевой, что приводит к развитию типичной «штыкообразной» деформации в области лучезапястного сустава. 

Лечение хирургическое. Выполняется остеотомия лучевой кости и её удлинение с помощью аппарата Илизарова.
Дифференциальная диагностика проводится с проявлениями посттравматической деформации, развивающейся после перенесенных дистальных эпифизеолизов и метаэпифизелизов лучевой кости. При этом происходит полное или частичное замыкание зоны роста лучевой кости, что формирует клиничскую картину сходную с деформацией Маделунга. В таких случаях говорят о посттравматической деформации «типа Маделунга» (см. Главу «Повреждения»).


8.3.4. ВРОЖДЕННЫЙ РАДИОУЛЬНАРНЫЙ СИНОСТОЗ

.
При рентгенологическом исследовании выявляют сращение лучевой и локтевой костей на протяжении от 2 мм до 6 - 8 см с локализацией в движения предплечья невозможны. Движения в лучезапястном суставе, сгибание и разгибание в локтевом, плечевом суставах не ограничены, у ряда больных амплитуда даже увеличена, создавая впечатление разболтанности суставов. Активные попытки вывести предплечье и кисть в положение супинации частично возможны за счет приведения и наружной ротации плеча, разгибания в локтевом суставе и отведения кисти в лучезапястном суставе. Длина предплечья обычно соответствует нормальным возрастным размерам. Нарушений чувствительности и рефлексов не наблюдается. 
 ротационные Активные и пассивныезатруднений. предметы на ладонь. Диагноз не
 представляет  игр принять Клиника и диагностика. Основным признаком радиоульнарного синостоза является фиксированное положение дистального отдела предплечья и кисти в той или иной степени пронации (пронационная контрактура). Характерно двустороннее поражение. В первые 1 - 2 года жизни ребенка родители редко обращают внимание на ограничение ротационных движений предплечья. Только в более старшем возрасте дефект становится заметным, что выражается неловкостью в движениях рук при самостоятельном одевании, застегивании пуговиц, умыва-нии, держании ложки, невозможностью во времяВрожденный радиоульнарный синостоз встречается довольно редко. Возникновение деформации объясняют нарушением эмбриогенеза мезенхимы при развитии предплечья. Не исключается наследственная предрасположенность. 

проксимальном отделе предплечья . 
Показанием к хирургическому лечению является значительное нарушение функции верхней конечности в результате фиксированного в положении крайней пронации предплечья, что затрудняет в старшем возрасте выбор профессии, приносит эмоционально-эстетическое У детей в возрасте 3 - 6 лет для коррекции положения используют деротационно-супинационный аппарат-шину. В возрасте 7 - 10 лет целесообразны лечебная гимнастика, отработка практических навыков с элементами трудотерапии. Основной целью консервативного лечения является коррекция предплечья в сторону супинации с разработкой компенсаторных движений в суставах верхней конечности. 
Лечение рекомендуется начинать с консервативных мероприятий. У детей в возрасте до 3 лет применяют коррегирующие этапные гипсовые повязки. Повязку накладывают на согнутую в локтевом суставе до 80° руку от пястно-фаланговых суставов до верхней трети плеча, одновременно производя коррекцию предплечья и кисти в сторону супинации. Коррекцию выполняют со сменой гипсовой повязки через 10 - 14 дней в течение 8 - 10 мес. В дальнейшем применяют массаж, лечебную гимнастику. 
В области сращения определяется однородная костная ткань, непрерывно переходящая от одной кости в другую. Однако у детей первого года жизни и в ряде случаев в более старшем возрасте в области разрастания костного вещества обеих костей компактное костное сращение не определяется. Это явление рассматривают как стадии перехода от синдесмоза, синхондроза к синостозу. Многообразны варианты неправильного развития концевых отделов костей плеча и предплечья, деформирующих локтевой сустав. 

страдание. Таким образом, целью хирургического лечения является восстановление ротационной подвижности предплечья или перевод предплечья из функционально невыгодного положения (крайняя пронация) в функционально выгодное среднее положение между супинацией и пронацией. Хирургическое лечение возможно с 5 - 6-летнего возраста. Пластические операции целесообразно выполнять в возрасте 11 - 14 лет.
8.3.5. ВРОЖДЕННОЕ ВЫСОКОЕ СОСТОЯНИЕ ЛОПАТКИ

При средней степени заболевания лопатка расположена выше обычного уровня на 3-5 см, надостная часть ее загнута кпереди, более выражена гипотрофия верхней части При легкой степени косметические и функциональные нарушения минимальны, выражаются небольшой асимметрией лопаток, т. е. одна расположена выше другой на 1 - 2 см, отведение плеча ограничено незначительно - не более 10 - 20° и возможно до угла не менее 160°. Вертикальный размер вышерасположенной лопатки уменьшен на 0,8 - 1 см. Отмечается незначительная гипотрофия верхней части трапециевидной и ромбовидных мышц. 
Клиника и диагностика. По клиническим проявлениям различают: мышечные формы врожденного высокого стояния лопатки легкой, средней и тяжелой степени и костные формы, которые относят к тяжелой степени деформации. 
В 1891 г. O. Spengel описал клинику врожденного высокого стояния лопатки и сделал попытку объяснить причину возникновения деформации. В литературе накопилось много теорий, пытающихся объяснить происхождение деформации. Однако до настоящего времени ее причина остается неясной. Наиболее вероятным является нарушение эмбриогенеза мезенхимы на ранних стадиях развития эмбриона (до 4-й недели), чем объясняется многообразие вариантов деформаций плечевого пояса, позвоночника, грудной клетки при болезни Шпренгеля. 
Врожденное высокое стояние лопатки, известное под названиями «деформация Шпренгеля», «неспустившаяся лопатка», - сложный порок развития плечевого пояса, сопровождающийся анатомическими и функциональными нарушениями. Первое сообщение о деформации сделано в 1862 г. А. Eulenburg. 

Лечение. Только при легкой степени мышечной формы врожденного высокого стояния лопатки ограничиваются консервативным лечением, которое включает массаж мышц плечевого Двустороннее врожденное стояние лопаток встречается крайне редко, характеризуется короткой шеей, высоким уровнем расположения лопаток, ограничением движений в плечевых суставах. Необходима дифференциация с болезнью Клиппеля - Фейля, крыловидной шеей, но возможно их сочетание. 
Болезнь Шпренгеля тяжелой степени в большинстве случаев сопровождается сопутствующими врожденными пороками развития (косорукость, косолапость, болезнь Клиппеля - Фейля, килевидная грудная клетка, незаращение неба, диафрагмальная грыжа, кардиопатия). 
Костные формы деформации выражаются наиболее глубокими косметическими и функциональными нарушениями плечевого пояса, грудной клетки и позвоночника. Верхний край лопатки достигает уровня затылочной кости. Лопатка резко уменьшена в размерах. Между медиальным краем лопатки и позвоночником пальпируется костное образование - омовертебральная кость, полностью исключающая все движения лопатки. Омовертебральная кость сочленяется с лопаткой и поперечным отростком одного из шейных позвонков по типу синдесмоза, синхондроза или сустава. Верхний край лопатки деформирован, изогнут кпереди. Выражена гипотрофия мышц плечевого пояса. Отведение плеча ограничено до 80 - 90°. Косметические нарушения при тяжелой степени мышечной и костной форм высокого врожденного стояния лопатки определяются у детей грудного возраста, поэтому родители с детьми обращаются к врачу рано. 

пояса, особенно ромбовидных и трапециевидной, лечебную гимнастику, лечебное плавание, парафиновые и озокеритовые аппликации на область пораженных мышц. Цель консервативного лечения - укрепление мышц плечевого пояса и грудной клетки, увеличение объема движений в плечевом суставе, профилактика развития вторичных деформаций. 
Устранить анатомические и функциональные нарушения у больных со средней и тяжелой степенью мышечной и костной форм болезни Шпренгеля возможно только хирургическими методами. Все предложенные операции сводятся к мобилизации лопатки, низведению и фиксации ее на новом месте в правильном положении с целью получения косметического и функционального эффекта. Оперативное вмешательство целесообразно производить у детей 4 - 6 лет. После операции в течение 1-1,5 лет необходимы активные занятия лечебной гимнастикой, лечебным плаванием, в сочетании с массажем. В последующем рекомендуются занятия спортом: плавание, волейбол, баскетбол, гребля.


8.3.6. КРЫЛОВИДНАЯ ЛОПАТКА

Лечение детей младшего школьного возраста консервативное с применением массажа, лечебной гимнастики. При отсутствии эффекта, особенно в восстановлении функции движения в плечевом суставе, показано хирургическое лечение. Оперативное вмешательство направлено на фиксацию лопатки в анатомически правильном положении методами мышечной пластики или фиксации лопатки к ребрам различными швами либо с помощью костной пластики.
Клиника. Основным признаком заболевания является отстояние медиального края лопатки от грудной клетки. При попытке поднять руку выстояние медиального края лопатки увеличивается в результате разворота вокруг вертикальной оси из фронтальной ближе к сагиттальной плоскости, представляя «феномен крыла». Нередко затруднены активные движения в плечевом суставе. 
Крыловидную лопатку (scapula alata) считают редким заболеванием, что, по-видимому, связано больше с недостаточной осведомленностью о заболевании в результате редкой обращаемости к специалисту, предполагаемой безысходности лечения относительно скрытого косметического и функционального дефекта у детей. Как врожденное заболевание может наблюдаться при недоразвитии или полном отсутствии ромбовидной, трапециевидной, передней зубчатой мышц. В качестве приобретенной деформации проявляется при прогрессирующей мышечной дистрофии (ювенильная форма Эрба - Рота, плечелопаточно-лицевая форма Ландузи - Дежерина), полиомиелите, крайне редко встречающемся повреждении длинного грудного нерва. Дегенеративно-дистрофический процесс, парез и паралич трапециевидной, ромбовидной, особенно передней зубчатой мышц приводят к крыловидному положению лопатки с нарушением функции верхней конечности в плечевом суставе. 


8.4.1. ВРОЖДЕННЫЙ ВЫВИХ БЕДРА

Нарушение нормального развития тазобедренного сустава выражается в уплощении и неправильной форме вертлужной впадины с изменениями хрящевых структур; замедленном процессе окостенения и малых размерах головки бедра; повороте проксимального отдела бедра кпереди (антеторсия); чрезмерной растяжимости капсульно-связочного аппарата и изменении мышц, окружающих сустав. Все компоненты недоразвития, проявляясь в различной Этиология и патогенез. В настоящее время в возникновении врожденного вывиха бедра факт наследования не подлежит сомнению. Мутагенная способность тератогенных факторов (ионизирующая радиация, некоторые биологически активные химические соединения) чаще проявляется в одном поколении (возникновение фенокопий), наследственными мутации становятся редко. Процесс нарушения нормального развития тазобедренного сустава обусловлен воздействием ряда повреждающих факторов в эмбриональный и ранний фетальный периоды эволюции плода. Если ранее акцент приходился на механические факторы (узость матки, маловодие, особенности положения плода), то теперь основное внимание уделяют токсическим воздействиям, влиянию биологических агентов (вирусы, простейшие и т. д.), ионизирующему излучению, гормональной недостаточности материнского организма, токсикозу беременных; не исключается значение витаминной необеспеченности. 
Под дисплазией тазобедренного сустава понимают нарушение развития костно-хрящевой основы, связочно-капсульного и мышечного аппаратов сустава. 
Врожденный вывих бедра представляет собой тяжелую степень дисплазии тазобед-ренного сустава и является одной из наиболее часто встречающихся деформаций опорно-двигательного аппарата, ведущей к нарушению статики и трудоспособности больного. 

степени, оказывают влияние на соотношение головки бедра и вертлужной впадины, т. е. на формирование вида деформации.
Вследствие отсутствия отведения нижней конечности и правильного соотношения в тазобедренном суставе по мере роста ребенка развивается контрактура приводящих мышц, деформация прогрессирует. Уплощение вертлужной впадины увеличивается за счет недоразвития верхнезаднего края, утолщения хрящевого слоя и разрастания соединительнорубцовой ткани.
Различают предвывих, подвывих и вывих. У новорожденного предвывих бедра характеризуется сохранением соотношений в тазобедренном суставе, однако растянутый, релаксированный связочно-капсульный аппарат позволяет произвести легкое вывихивание и последующее вправление головки в вертлужную впадину (дисплазия тазобедренного сустава). При подвывихе бедра головка смещается кверху и в сторону, но не выходит за пределы лимбуса вертлужной впадины; последняя умеренно уплощена и вытянута в длину. При вывихе бедра капсула сустава остается растянутой, вертлужная впадина уплощена, головка бедра находится вне вертлужной впадины; при смещении эластичного лимбуса внутрь сустава создается интерпозиция из капсулы и лимбуса. По мере роста ребенка изменения в тазобедренном суставе прогрессируют. В 15-25% случаев предвывих трансформируется в подвывих и вывих бедра. 

Головка и шейка бедра деформируются, развитие ядра окостенения головки задерживается, шеечно-диафи-зарный угол остается тупым (135-145°), увеличивается антеторсия. С началом статической нагрузки становится выраженным смещение головки бедра кверху и кзади, достигая уровня тела, середины крыла подвздошной кости, приближаясь к крестцово-подвздошному сочленению (вывих I - IV степени). Вывих головки бедра сопровождается растяжением капсулы сустава, ее сужением в виде песочных часов; приблизительно к 5 годам образуется перешеек, препятствующий вместе с деформированным лимбусом вправлению вывиха головки бедра. С нарастанием степени вывиха сближаются точки прикрепления мышц, особенно средней и малой ягодичных, перемещается центр тяжести тела кзади, значительно страдает статика, формируется компенсаторный патологический лордоз поясничного отдела позвоночника. 
Клиника. Клинические проявления весьма скудны до момента статической нагрузки.
Частота врожденного вывиха колеблется от 3 до 8 на 1000 новорожденных. У девочек врожденный вывих бедра встречается в 4-7 раз чаще, чем у мальчиков. Частота одностороннего вывиха преобладает над двусторонним. Среди детей грудного возраста с патологией тазобедренного сустава у 74% диагностируют предвывих (дисплазию), в 15% - подвывих, у 11% - вывих. 

Следующим по значению клиническим признаком патологии тазобедренного сустава является симптом ограничения отведения бедер. Для его выявления у ребенка в положении на спине без насилия разводят в стороны ножки, согнутые в тазобедренных и коленных суставах, до угла 90°. В норме удается отвести ножки до горизонтальной плоскости (до угла 85-90°), при вывихе отведение ограничено. Диагностическую ценность симптом имеет при осмотре новорожденных до 5-7-го дня после рождения, так как возникающее затем (до возраста 2,5 - 3 мес) физиологическое повышение мышечного тонуса исключает диагностическую достоверность этого признака. Однако при одностороннем врожденном вывихе заметна разница в степени отведения ног, т. е. при одинаковой физиологической ригидности мышц ограничение отведения резче выражено на стороне вывиха.
Наиболее ранним клиническим признаком заболевания у новорожденного является симптом соскальзывания, или вправления и вывихивания головки бедра. Для выявления этого признака у ребенка в положении на спине сгибают ножки в коленных и тазобедренных суставах до угла 90°. Первые пальцы врач располагает на внутренней, а остальные на наружной поверхности бедра, упираясь II - III пальцами в большой вертел. При осторожном отведении с одновременной тракцией по оси бедра в дистальном направлении и легком надавливании на большой вертел головка бедренной кости с щелкающим звуком вправляется в вертлужную впадину, при приведении головка вывихивается с тем же характерным звуком. Симптом соскальзывания - признак неустойчивости тазобедренного сустава. Он характерен для новорожденных и часто исчезает к 7-10-му дню, к моменту повышения мышечного тонуса, крайне редко сохраняется у детей до 1-2-месячного возраста. 

вывихе наблюдается смещение складок на стороне вывиха проксимально, иногда их число увеличивается. При положении на животе обращают внимание на уровень расположения ягодичных складок, на стороне поражения ягодичная складка располагается выше. Этот признак следует принимать к сведению только в комплексе с другими симптомами, так как иногда у здоровых детей наблюдаются асимметрия и увеличение количества кожных складок на бедрах. 
 При односто-роннем вывихе бедра отмечается укорочение конечности. У новорож-денных и детей первых месяцев жизни определить дли-ну конечности сантиметровой лентой практически невоз-можно, поэтому о разнице в длине ног судят по уровню расположения коленных суставов. С этой целью ребен-ка укладывают на спину, ноги сгибают в тазобедренных и коленных суставах строго в сагиттальной плоскости и в положении стоп на пеленальном столе определяют уровень расположения коленных суставов. На стороне вывиха бедра уровень коленного сустава ниже.

При одностороннем вывихе отмечается относительное укорочение конечности, а при сгибательной контрактуре - и функциональное. Абсолютная длина конечностей одинаковая. Амплитуда ротационных движений в тазобедренном суставе увеличена в основном за счет наружной ротации. С возрастом ребенка амплитуда ротационных движений при подвывихе бедра уменьшается. Максимально согнутая нога в тазобедренном и коленном суставах при врожденном вывихе касается живота в косом направлении, при нормальном суставе колено не переходит за среднюю линию живота - симптом Эрлахера. Постоянно определяется симптом Дюшенна - Тренделенбурга: если ребенок стоит на вывихнутой ноге, сгибая здоровую ногу в тазобедренном и коленном суставах до угла 90°, то происходит наклон таза в здоровую сторону и опущение ягодичной складки этой стороны - симптом положительный; если при стоянии наКартина врожденного вывиха бедра становится отчетливой после начала статической нагрузки. Дети начинают ходить поздно, в возрасте от 1 года 3 мес до 1,5 лет и даже позже при двустороннем вывихе. Походка неустойчивая: при одностороннем вывихе - хромота, при двустороннем - раскачивающаяся «утиная» походка. Нарушение походки у детей старше 5 лет сопровождается быстрой утомляемостью и периодической болью в тазобедренном суставе. Постепенно формируется компенсаторный поясничный лордоз. 
Указанные ранние клинические признаки малодостоверны, за исключением симптома соскальзывания. Только комплексная интерпретация их позволяет заподозрить наличие врожденного подвывиха и вывиха бедра. 
У спокойно лежащего ребенка при полном расслаблении мышц можно наблюдать положение наружной ротации ноги как следствие вывиха и патологической антеторсии. 

здоровой ноге таз не опускается и ягодичные складки расположены на одном уровне симптом отрицательный. Этот симптом отражает состояние ягодичных мышц, при вывихе тонус ягодичных мышц снижен за счет сближения точек прикрепления. Нередко обнаруживают симптом Дюпюитрена: при давлении на пяточную область в положении ребенка на спине выражена подвижность по оси конечности. 
Решающее значение в ранней диагностике патологии тазобедренного сустава имеет рентгенографическое исследование.
Диагностические возможности при осмотре детей на 4-7-й день после рождения раскрываются ярче, чем в первые месяцы жизни. Вообще же периодом своевременной ранней диагностики у детей с предвывихом, подвывихом и вывихом бедра считают первые 3 мес жизни; более поздние сроки считают запоздалыми.
Диагностика. С целью раннего выявления патологии тазобедренного сустава необходим специальный осмотр новорожденных в первые 4-7 дней после рождения педиатром или акушером родильного дома, затем педиатром и ортопедом детской поликлиники в возрасте ребенка 3-4 нед и в последующем в соответствии со сроками диспансерного наблюдения - в возрасте 3, 6 и 12 мес. 

 При интерпретации рентгенограмм у новорожденных и детей до 4-месячного возраста возникают определенные трудности, так как часть скелета представлена хрящевой нерентгеноконтрастной тканью. Контуры костного скелета дают только косвенные указания на наличие патологии. Для анализа рентгеновской картины целесообразно использовать схему Хильгенрайнера - Эрлахера, основными ориентирами которой являются:
Рентгенограмму выполняют в прямой проекции в положении ребенка на спине с симметрично уложенным тазом, с приведенными ногами, разогнутыми в тазобедренных и коленных суставах, в средней позиции между наружной и внутренней ротацией. Центральный луч направляется через лонное сочленение. 

ацетабулярный индекс; при подвывихе ацетабулярный индекс увеличен; уменьшена величина h, увеличены величины с и d; при вывихе ацетабулярный индекс значительно увеличен, проксимальный отдел шейки бедра располагается на линии Келера и выше. 
 
Для интерпретации рентгенограмм у детей старшего возраста рационально использовать схему Рейнберга: оценивают соотношения головки бедра и вертлужной впадины на основании линий Омбредана и Келера, конгруэнтность суставных поверхностей, их деформацию, струк-турность, размер головки и шейки бедра, их отношение к диафизу. При врожденном вывихе головка бедренной кости расположена выше линии Келера и кнаружи линии Омбредана, 
впадины (подвывих); при II степени она расположена над верхним краем впадины на уровне тела подвздошной кости; при III сте-пени - проецируется на крыло подвздошной кости; при IV степени - расположена на уровне верхней части крыла подвздошной кости. 
Лечение. Залог успеха - в раннем применении функционального метода лечения, основной принцип Дифференциальный диагноз врожденного вывиха бедра у детей старшего возраста проводят с врожденной и приобретенной варусной деформацией шейки бедра, патологическим вывихом, эпифизарными дисплазиями, болезнью Легга - Калве - Пертеса, юношеским эпифизеолизом головки бедренной кости.
С целью получения информации о нерент-геноконтрастных образованиях тазобедрен-ного сустава (лимбус, капсула, круглая связка головки) выполняют контрастную артрогра-фию. Для этого в полость сустава вводят от 4 
 до 7 мл 30-40% раствора рентгено-контрастного вещества (верографин, йодамид и др.). 
которого состоит в достижении центрации головки бедра на вертлужную впадину путем постепенного отведения и сгибания бедер, в удержании в этом положении с сохранением подвижности в суставе до полного анатомического восстановления тазобедренного сустава. 
Для лечения подвывиха бедер в возрасте от 1 мес до 1 года хорошо зарекомендовала себя отводящая постоянно фиксирующая шина-распорка (Л. Е. Лактаева).
гимнастика. Первое упражнение: ноги 
 ребенка сгибают в тазобедренных и коленных суставах, отводят до плоскости пеленального стола без насилия, затем приводят в обратное положение и выпрямляют; второе упражнение: в положении согнутых в тазобедренных и коленных суставах ног с разведением производят вращательные движения с легким усилием по оси бедра. Упражнения выполняют 4-5 раз в сутки перед кормлением до 8-12 упражнений за один сеанс. 
массаж, лечебная Для устранения предвывиха (дисплазии) достаточным является широкое пеленание с помощью сложенной в несколько слоев пеленки, фиксируемой в промежности другой пеленкой в виде треугольника. Это позволяет удержать ноги новорожденного в положении отведения и сгибания в тазобедренных суставах. Если в возрасте 1 мес сохраняется симптом соскальзывания, а на рентгенограмме выявляется неполная центрация головки бедра на вертлужную впадину, необходимо начать лечение шинами-распорками. После прекращения широкого пеленания рекомендуются 
Методика проста: в положении отведения и сгибания ног в коленных и тазобедренных суставах на голени над голеностопными суставами накладывают манжетки из мягкой ткани, к ним фиксируют палочку-распорку (25-30-35 см), обернутую той же тканью. В течение 3-4 нед происходит центрация головки на вертлужную впадину. Сроки фиксации 3-5 мес. Осложнений не наблюдается. Для лечения подвывиха применяют и другие приспособления: шину Виленского, «шину-палочку» из винипласта Рижского НИИ травматологии и ортопедии, отводящую шину ЦИТО, подушку Фрейка, стремена Павлика. 
Лечение врожденного вывиха бедра - задача более сложная. С периода новорожденности до 6 мес лечение проводят по функциональной методике на отводящей постоянно фиксирующей шине-распорке в течение 4-6 мес. Возможно применение вышеуказанных приспособлений. Обычно вправление - центрация головки бедра происходит в течение 3-4 нед, что контролируется полным отведением (до 90°) бедер и рентгенографией. После центрации головки бедра во впадине через 1-1,5 мес применяют массаж ягодичных мышц, лечебную гимнастику. Если в течение 2 мес вывих на отводящих шинах вправить не удалось, целесообразно перейти к постепенному вправлению с помощью функциональной облегченной гипсовой повязки. В случае позднего диагноза вывиха бедра от 6 до 12 мес рекомендуется комбинированный метод лечения: в течение месяца применение отводящей шины-распорки для
постепенного преодоления ретракции мышц-аддукторов, затем использование облегченной функциональной гипсовой повязки для вправления вывиха и удержания центрированной головки бедра во впадине. 
 У детей в возрасте 1-2 лет добиться самопроизвольного вправления врожденного вывиха бедра на отводящих шинах, удается крайне редко. Большинство ортопедов рекомендуют одномоментное закрытое вправление по методам Лоренца, Зацепина, Шанца, Шнейдерова. Манипуляцию производят под наркозом. После вправления вывиха накладывают Методика наложения облегченной гипсовой повязки: на ножки ребенка, согнутые в тазобедренных и коленных суставах до 90°, накладывают от верхней трети бедра до нижней трети голени ватно-марлевые прокладки и гипсовые повязки, ножки ребенка без насилия отводят и к гипсовым повязкам фиксируют палочку- распорку (при высоком вывихе придают ножкам аксиллярное положение). Через 5-7 дней отведение увеличивают сменой палки-распорки. Через 3 - 4 этапа головка бедра обычно вправляется в вертлужную впадину, что подтверждается клинически (выражены и симметричны бедренно-ягодичные складки) и рентгенографией. Через 5-6 мес повязку снимают, но еще в течение 2-3 мес ребенок должен находиться в шине-распорке или шине Виленского. Необходимы массаж и лечебная гимнастика. 

циркулярную гипсовую повязку в положении «Лоренц I» (сгибание ног до угла 90° в тазобед-ренных и коленных суставах при полном отведении бедер до фронтальной плоскости), в про-цессе лечения придается положение «Лоренц II» - разгибание ног до тупого угла; «Лоренц III» - ноги полностью разогнуты и несколько отведены. Срок фиксации составляет 8-12 мес. , По методу С. Д. Терновского и М. В. Волкова с целью предупреждения аваскулярного некроза головки бедра и стойких контрактур, после вправления вывиха через месяц удаляют переднюю часть тазового отдела гипсовой повязки. Ребенок получает возможность садиться, совершая движения вертлужных впадин вокруг головок фиксированных бедер. Повязку снимают через 5-6 мес; после массажа и лечебной физкультуры, выполняемых в течение месяца, ребенку разрешается ходить. 
Оперативное лечение врожденного вывиха бедра. Методы оперативного лечения Консервативные методы лечения (по показаниям) обеспечивают лучшие результаты. Полное анатомическое и функциональное восстановление тазобедренного сустава удается получить при лечении на 1-м месяце жизни ребенка в 100 % случаев, в возрасте от 2 до 6 мес - в 89.2%, от 6 до 12 мес - в 78%, в возрасте 1-2 лет - в 57.2%, (Л. Е. Лактаева) . Оперативное вмешательство является очень травматичным мероприятием; при врожденном вывихе бедра оно не устраняет полностью анатомических и функциональных изменений. 
В настоящее время большинство ортопедов пришли к единому мнению, что дети старше 2 лет с врожденным вывихом бедра должны подвергаться хирургическому лечению. 
При высоких вывихах бедра разработан метод постепенного вправления головки бедра в вертлужную впадину конструкциями аппарата Илизарова. 

разделяются на две основные группы: внутрисуставные и внесуставные. 

В ходе операции выполняется надвертлужная остеотомия тела подвздошной кости, после чего отведение нижней конечности на 35-40° ; обеспечивает смещение дистального фрагмента подвздошной кости на 1,5-2 см кнутри с формированием верхнего края вертлужной впадины, полностью покрывающего головку бедра.
Операция Хиари выполняется при врожденном подвывихе или вывихе головки бедренной кости 1 степени у детей с 4-летнего возраста, при, дисплазии вертлужной впадины с ацетабулярным индексом свыше 35° . 
Внесуставные операции выполняются при вывихах на фоне дисплазии вертлужной впадины, при котором её ёмкость не обеспечивает необходимого покрытия головки бедренной кости.
 Внутрисуставные типы операций выполняются на фоне нормально сформированной вертлужной впадины и проксимального конца бедренной кости, для устранения причин невправимости вывиха или повторных вывихов после консервативного лечения. Такими причинами могут быть: интерпозиция лимбуса, деформация капсулы сустава по типу «песочных часов», заполнение вертлужной впадины соединительной тканью, гипертрофия круглой связки и т.д. 

Дети, которые лечились по поводу врожденного подвывиха и вывиха бедра, должны находиться на диспансерном наблюдении до завершения пубертатного периода.

 Операция Солтера заключается в остеотомии подвздошной кости с вклинением между сформировавшимися отломками треугольного костного аутотрансплантата, взятого из крыла подвздошной кости. Операция Солтера показана при скошенной крыше вертлужной впадины и после операции дистальный фрагмент подвздошной кости принимает более наклонное кнаружи положение и головка бедренной кости накрывается подвздошной костью. 


8.4.2. КОСОЛАПОСТЬ

Клиника и диагностика. Неправильное поло-жение стопы у ребенка определяется с момента рождения.
Рождаемость детей с врожденной косола-постью составляет 0,1-0,4%, при этом в 10-30 % случаев эта патология сочетается с врожденным вывихом бедра, кривошеей, синдактилией, незара-щением твердого и мягкого неба. 
Врожденная косолапость проявляется измене-ниями суставных поверхностей костей голено-стопного сустава, особенно таранной, суставной сумки и связочного аппарата, сухожилий и мышц - их укорочением, недоразвитием, смещением точек прикрепления. 
Врожденная косолапость. Возникновение деформации большинство исследователей связывают с воздействием эндогенных и экзогенных патологических факторов (сращение амниона с поверхностью зародыша и давление амниотических тяжей, пуповины, мускулатуры матки; токсикоз беременных, вирусная инфекция, токсоплазмоз, токсические воздействия, авитаминоз и др.) на эмбриогенез и ранний фетальный период развития плода. Установлено влияние наследственности. 
 Косолапость - стойкая приводяще-сгибательно-супинационная деформация стопы. Может быть врожденной и приобретенной. 

Деформация при врожденной косолапости состоит из следующих компонентов: подошвенного сгибания стопы (реs equinus), супинации - поворота подошвенной поверхности кнутри с опусканием наружного края (pes varus), приведения переднего отдела (pes adductus) с увеличением продольного свода стопы (pes excavatus). 
 I степень (легкая)-компоненты деформации легко податливы и устраняются без особого усилия;
В зависимости от возможности произвести пассивную коррекцию деформации стопы различают следующие степени врожденной косолапости: 
С возрастом ребенка деформация увеличивается, появляется гипотрофия мышц голени, внутренняя торсия костей голени, гипертрофия наружной лодыжки, выстояние головки таранной кости с наружнотыльной стороны стопы, резкое уменьшение внутренней лодыжки, варусное отклонение пальцев стопы. В связи с деформацией стопы дети начинают поздно ходить. Характерна походка с опорой на тыльно-наружную поверхность стопы, при односторонней деформации - хромота, при двусторонней - походка мелкими шажками, переваливающаяся у детей 1,5-2 лет, у детей старшего возраста - с перешагиванием через противоположную деформированную стопу. К 7-9 годам дети начинают жаловаться на быструю утомляемость и боль во время ходьбы. 

Лечение. К устранению деформации врожденной косолапости приступают с первых дней жизни ребенка консервативными методами. Основой консервативного лечения является ручное
При spina bifida aperta, сопровождающейся спинномозговой грыжей и миелодисплазией, деформация по типу косолапости формируется в резулътате вялого паралича или пареза нижней конечности; выявляются неврологические симптомы (гипорефлексия, гипотония с гипотрофией мышц конечности), нарушение функции тазовых органов. 
Амниотические перетяжки формируются при сращении амниона с различными частями плода, вызывая нередко спонтанные ампутации конечностей или образуя, в частности в области голени, глубокие циркулярные втяжения и деформации дистального отдела (на голени по типу косолапости) с функциональными и трофическими нарушениями. 
При артрогрипозе наряду с деформацией стопы по типу косолапости с рождения наблюдаются контрактуры и деформации коленных, тазобедренных суставов нередко с вывихом бедра, сгибательные контрактуры верхней конечности, чаще лучезапястного сустава. 
Представленную типичную форму врожденной косолапости следует дифференцировать от атипичных при артрогрипозе, амниотической перетяжки голени, spina bifida aperta при миелодисплазии. 
III степень (тяжелая) - движения в голеностопном суставе и стопе резко ограничены, коррекция деформации руками не удается. 
II степень (средней тяжести) - движения в голеностопном суставе ограничены, определяется при коррекции пружинистое сопротивление в основном со стороны мягких тканей, препятствующее устранению некоторых компонентов деформации; 

исправление деформации и удержание достигнутой коррекции. Ручное исправление деформации заключается в редрессирующей гимнастике, последовательной коррекции компонентов деформации стопы: аддукции, супинации и эквинуса. При легкой степени деформации корригирующую гимнастику проводят перед кормлением ребенка в течение 3-5 мин, завершая ее массажем голени и стопы, и повторяют 3-4 раза в день. Стопу после гимнастики удерживают в коррегированном положении мягким бинтом из фланелевой ткани или бумазеи (длина бинта 1,5-2 м, ширина 5-6 см) по методу Финка - Эттингена. Появляющаяся иногда синюшность пальцев спустя 5-7 мин должна исчезнуть. В противном случае конечность следует забинтовать вновь, ослабив туры бинта. 
 При среднетяжелых и тяжелых степенях деформации вышеуказанный метод следует применять как подгото-вительный этап для лечения этапными корригирую-щими гипсовыми повязками. Лечение выполняет врач-ортопед поликлиники, начиная с 2-недельнего возраста ребенка. Первую гипсовую повязку-сапожок наклады-вают от кончиков пальцев до коленного сустава без коррекции деформации. В последующем с каждой сме-ной гипсовой повязки через 7-10 дней последовательно производят устранение супинации и аддукции, затем 
подошвенной флексии стопы. 
При неудаче консервативного лечения у детей старше 2 лет, а также при позднем обращении показано хирургическое лечение - тенолигаментокапсулотомия по Т. С. Зацепину.
деформацию через 10-15 этапов в 
 зависимости от степени косолапости. Затем в положении гиперкоррекции стопы накладывают гипсовый сапожок на 3-4 мес, меняя его ежемесячно. После снятия гипсового сапожка рекомендуют массаж, лечебную гимнастику, физиотерапию (теплые ванны, парафиновые или озокеритовые аппликации). Разрешается ходить в обуви с подбитым по всей поверхности подошвы пронатором. Для удержания стопы в корриги-рованном положении надевают на ночь тутор из гипса или полимерных материалов (поливик). 
состоянием пальцев стопы. Устраняют Для исправления деформации ребенка укладывают на живот, сгибают ногу в коленном суставе и рукой фиксируют за пятку и нижнюю треть голени; другой рукой легким ненасильственным движением, медленно, постепенно растягивая мягкие ткани и связки стопы, осуществляют коррекцию. Гипсовую повязку накладывают на ножку с ватно-марлевой прокладкой. Туры гипсового бинта ведут свободно, круговыми ходами против направления деформации, снаружи стопы на тыльную поверхность внутрь, тщательно моделируя повязку. Важно наблюдать за 
После операции требуются фиксация гипсовой повязкой на срок не менее 6 мес, затем массаж, физиопроцедуры, лечебная гимнастика и ношение ортопедической обуви в течение 2-3 лет. У детей старшего возраста (12-14 лет) могут потребоваться операции на костно-суставном аппарате: серповидная и клиновидная коррегирующие остеотомии, артродезы мелких суставов стопы. 
Выбор лечебной тактики в каждом конкретном случае индивидуален. При приобретенной косолапости рассчитывать на успех лечения, применяя этапные гипсовые повязки и редрессации, не следует.
Приобретенная косолапость наблюдается значительно реже врожденной. Причинами ее возникновения могут быть повреждения костей стопы и дистального метаэпифиза костей голени, ожоги, острые и хронические воспалительные процессы, вялые и спастические параличи и т. д. Поэтому необходимо не только определить вид деформации, но и уточнить анамнез и тщательно изучить характер предшествующего деформации заболевания. 
Раннее консервативное лечение позволяет получить до 90% благоприятных исходов. Судить о полном излечении врожденной косолапости можно не ранее чем через 5 лет. Необходимо диспансерное наблюдение до 7-14 летнего возраста ребенка. 

Посттравматические и постостеомиелитические деформации удается устранить коррегирующими остеотомиями с костно-пластическими операциями, нередко используя индивидуальные конструкции аппарата Илизарова.
При рубцовых послеожоговых деформациях возникает необходимость в иссечении рубцов, восстановлении сухожилий и кожной аутопластики. 
При паралитической косолапости вследствие повреждения малоберцового нерва и мышц, полиомиелита деформацию устраняют восстановлением сухожилий и поврежденного нерва или пересадкой сухожилия передней или задней большеберцовой мышцы на наружную поверхность стопы; возможны артроризы, у детей старшего возраста благоприятный результат дает подтаранный и пяточно-кубовидный артродез. 


8.4.3. ПЛОСКОСТОПИЕ

Клиника. Врожденное плоскостопие в основном выражается плосковальгусной стопой. С увеличением стойкого разгибания стопы появляется компонент пяточной стопы (реs саlсаnео-vаlgus). Самостоятельной формой врожденной плосковальгусной стопы является деформация, Анатомические изменения выражаются в укорочении и натяжении сухожилий малоберцовых мышц; сухожилие длинной малоберцовой мышцы иногда прикрепляется не к Y плюсневой кости, а к передненаружному краю пяточной кости; передняя и задняя большеберцовые мышцы растянуты и ослаблены; подошвенные и внутренние связки стопы и голеностопного сустава перерастянуты, а тыльные и наружные натянуты. Иногда наблюдается дисплазия в таранно-пяточном сочленении, таранная кость повернута в сагиттальной плоскости головкой к подошве, а задний край пяточной кости поднят кверху; формируется клиновидная деформация кубовидной и ладьевидной костей. 
Врожденное плоскостопие. Возникновение врожденного плоскостопия связывают с нарушением эмбриогенеза и фетального периода развития плода под воздействием эндогенных, реже экзогенных патологических факторов. Не исключается определенная роль наследственности. 
Плоскостопие (реs рlаnus) - деформация, выражающаяся уплощением сводов стопы. Чаще наблюдается уплощение продольного свода (продольное плоскостопие), реже поперечного (поперечное плоскостопие). Возможно их сочетание. Плоскостопие нередко сопровождается отведением переднего отдела и поднятием наружного края стопы с пронацией пятки - плосковальгусная стопа (реs рlаnо-vаlgus). Плоскостопие может быть врожденным (реs рlаnus соngеnitalis) и приобретенным (реs рlanus асquisitus). 

проявляющаяся при врожденном дефекте или отсутствии малоберцовой кости. 

 При тяжелой степени деформации рекомендуется применение этапных гипсовых повязок со сменой каждые 7-10 дней до устранения деформации и появления достаточно выраженного продольного свода стопы. 
Лечение. Устранение деформации следует начинать с первых недель жизни ребенка. При раннем лечении легко устраняются все компоненты деформации и эффективнее результаты. Раннее лечение заключается в лечебной гимнастике, массаже и удержании стопы в корригированном положении. Лечебную гимнастику проводят в виде редрессирующих манипуляций, направленных на сгибание, приведение и супинацию стопы (8-10 упражнений по 3-4 раза в день). Редрессирующие манипуляции должны сопровождаться массажем мышц стопы, передней и задней большеберцовых мышц, поддерживающих свод стопы. Упражнения завершаются поэтапной коррекцией деформации фланелевым бинтом, фиксирующим стопу в эквино-варусно-аддукционном положении, т. е. туры бинта проводят в противоположном направлении аналогично методике Финка - Эттингена при врожденной косолапости.У новорожденного симптомы деформации яркие. Подошва стопы плоская, иногда выпуклая, тыльная поверхность уплощена и даже вогнута (стопа-качалка, или «пресс-папье»). Вся стопа находится в положении резкой пронации, отведена и разогнута так, что иногда тыльная поверхность ее касается голени. Пальцы стопы нередко отведены кнаружи. При выраженной форме пяточной стопы пассивное подошвенное сгибание возможно до 90° (норма 140-150°). В течение первого полугодия выраженная деформация в виде пяточной стопы, пронации и отведения переднего отдела заметно уменьшается, но плоская стопа остается и с началом статической нагрузки увеличивается и фиксируется. У детей 6-7 лет при ходьбе и стоянии появляется быстрая утомляемость, некрасиво стаптывается обувь по внутреннему краю подошвы и каблука. 
Срок устранения деформации этапными гипсовыми повязками - 8-10 нед. Однако для предупреждения рецидива следует производить бинтование до начала статической нагрузки в сочетании с массажем. Со второго полугодия жизни ребенка для удержания стопы в корригированном положении целесообразно применять ночные шины из поливика. 

Увеличение вальгусного компонента при врожденном плоскостопии в возрасте 3-4 лет является показанием к операции внесуставного подтаранного артрориза. 

Приобретенное плоскостопие. По происхождению различают следующие виды приобретенного плоскостопия: травматическое, рахитическое, паралитическое, статическое. 

Травматическое плоскостопие является следствием неправильно сросшихся переломов плюсневых костей и лодыжек, иногда с нераспознанным разрывом тибиофибулярной связки, перелома пяточной и таранной костей. 
Статическое плоскостопие - наиболее распространенный вид деформации стопы у детей Паралитическое плоскостопие возникает при параличе или парезе одной или обеих большеберцовых мышц при удовлетворительной функции всех остальных мышц голени и стопы, что в основном является следствием полиомиелита. 
Рахитическое плоскостопие обусловлено нагрузкой массы тела на податливые кости стопы, слабостью мышечно-связочного аппарата. Часто наблюдается при других рахитических искривлениях нижних конечностей (вальгусная и варусная деформации коленных суставов). 

школьного возраста. Основная причина заключена в выраженной растяжимости связочно-фасциального аппарата, снижении тонуса мышц-пронаторов (передней и задней большеберцовых, длинного сгибателя большого пальца и общего сгибателя пальцев) при чрезмерной статической и динамической нагрузке на стопы. 
Наблюдается быстрая 
 общая утомляемость. При осмотре выявляются удлине-ние и расширение стопы, уплощение продольного, реже поперечного свода. Пассивные и активные движения пальцев стопы и голеностопного сустава безболезненны. При осмотре сзади отмечается вальгирование пятки и отклонение оси пяточного (ахиллова) сухожилия кнаружи. Дети изнашивают внутреннюю поверхность подошвы и каблука обуви. Следует заметить, что у детей до 4 лет при нормальном развитии свод стопы еще не сформирован и уплощение является физиологическим.
Клиника и диагностика. У детей 5-7-летнего возраста отмечают быструю утомляемость при ходьбе и болевые ощущения в области стопы. Боль возникает периодически, иногда бывает постоянной, часто усиливается к вечеру после длительного пребывания на ногах. После отдыха болезненные ощущения ослабевают или проходят. Увеличение деформации у детей школьного возраста сопровождается по мере ходьбы и статической нагрузки нарастающей болью с локализацией не только в области свода и подошвенной поверхности стопы, голеностопного сустава, но и с распространением на мышцы голени, чаще икроножные. 
У детей среднего и старшего школьного возраста наряду с лечебной гимнастикой, массажем, физиопроцедурами определенное значение придают ортопедической обуви с выкладкой свода стопы (стелька-супинатор), что позволяет устранить нефиксированное Лечение. Основными методами лечения статического плоскостопия у детей дошкольного и младшего школьного возраста являются массаж и лечебная гимнастика, направленные на укрепление мышечного и фасциально-связочного аппарата и восстановление естественного свода стопы. Комплекс лечебной гимнастики несложен и может носить игровой характер: ходьба на носочках, пятках и наружно-боковых поверхностях стоп; захват пальцами стоп деревянной палочки или платка; перекатывание стоя на круглой палочке, положенной поперечно; броски мяча, захваченного подошвенными поверхностями обеих стоп, и др. Ношение мягкой обуви, стельки-супинаторы исключаются, рекомендуется пользоваться ботинками с твердой подошвой и небольшим каблуком. Эффективна ритмическая фарадизация большеберцовых мышц. 

увеличивается и при полном уплощении продольного свода будет равен 120-125°. 
Рентгенограммы стопы позволяют уточнить диагноз. На профильной рентгенограмме определяют величину угла между двумя линиями, проведенными: 1) от середины блока таранной кости (суставная поверхность) до точки опоры пяточного бугра; 2) от той же точки таранной кости до головки I плюсневой кости. В норме угол прямой - 90°, при плоскостопии По данным подометрии определяют индекс свода стопы по М. О. Фридланду: измеряют в миллиметрах высоту стопы, т. е. расстояние от пола до верхней поверхности ладьевидной кости, и длину стопы от кончика I пальца до задней округлости пятки; умножают высоту на 100 и делят на длину. Индекс нормального свода стопы колеблется от 31 до 29. Индекс от 29 до 27 указывает на пониженный свод, от 27 до 25 и ниже - на плоскостопие. 
Для более объективной оценки плоскостопия у детей старшего школьного возраста применяют плантографию (отпечаток следа на бумаге) и подометрию по методу М. О. Фридланда. 
 На плантограмме проводят прямую линию через центр оттиска пятки и между отпечатками III и IV пальцев, условно отделяя наружный свод стопы, образуемый пяточной и IV-V плюсневыми костями. Если закрашенная часть не выходит за пределы этой линии на середине отпечатка, уплощения средней части стопы нет. Отношение закрашенной части к установленной ширине наружного свода характеризует степень плоскостопия: нормальная стопа - 0,51-1; пониженный свод - 1,11-1,20; плоскостопие I степени - 1,21-1,3; II степени - 1,31-1,50; III степени - 1,51 и более (С. Ф. Годунов). 

плосковальгусное положение стопы и отведение, а также удержать стопу в корригированном положении в момент статической нагрузки. В случае резкого болевого синдрома при нефиксированном плоскостопии ручными манипуляциями стопу выводят в правильное положение и фиксируют гипсовой повязкой. Через 2-3 нед повязку снимают и в положении умеренной гиперкоррекции накладывают вновь на 3-4 нед. После этого больного снабжают ортопедическими стельками или обувью. 
Плоскостопие гораздо легче предупредить, чем лечить. Профилактические мероприятия просты. Очень важно ношение обуви, соответствующей размеру стопы. В детских садах, школах на занятиях физической культурой целесообразно включать упражнения, направленные на укрепление мышц стопы и голени. Благоприятно влияют на формирование свода стопы ходьба босиком, особенно по песку, прыжки, игровые виды спорта (баскетбол, волейбол и др.), плавание. После длительного перехода или значительной статической нагрузки на ноги рекомендуются теплые ванны, массаж свода стоп и супинирующих мышц.
Оперативное лечение при статическом плоскостопии применяют крайне редко (у детей старшего возраста при тяжелом плоскостопии с выраженным болевым синдромом и отсутствии эффекта от консервативных мероприятий). Операция заключается в перемещении прикрепления пяточного сухожилия на медиальный край пяточной кости и пересадке сухожилия длинной малоберцовой мышцы на внутренний край стопы. Ногу фиксируют на 4-5 нед гипсовой повязкой, затем назначают массаж, механотерапию, местные теплые ванны, лечебную гимнастику и ортопедическую обувь. 


8.5. ОСТЕОХОНДРОПАТИЯ

2. Остеохондропатии коротких губчатых костей: 
- ладьевидной кости стопы ( болезнь Келера I); 
- надколенника (болезнь Ларсена); 
- тела позвонка (болезнь Кальве); 
- полулунной кости кисти (болезнь Кинбека).
1. Остеохондропатии эпифизарных концов трубчатых костей: 
- головки бедренной кости (болезнь Легга - Кальве - Пертеса); 
- головок II-III плюсневых костей (болезнь Келера II). 
Различают четыре группы остеохондропатий: 
Этиология остеохондропатии до настоящего времени неясна. В основе болезни лежит асептический некроз губчатой кости. Принято считать данный процесс результатом действия многих патологических факторов: макро- и микротравмы, повышенной механической нагрузки, нарушений обмена, сосудистых и нейро-трофических расстройств. Непосредственной причиной некроза признается нарушение кровообращения кости вследствие механических повреждений сосудов, тромбозов, облитерации или длительного стойкого спазма. 
Остеохондропатии (асептические остеохондронекрозы) представляют собой самостоятельный вид дегенеративно-некротического процесса в эпифизах и апофизах, в губчатых отделах костей, сопровождающегося в большинстве случаев последовательной сменой некроза, рассасывания или отторжения пораженных участков кости и последующим восстановлением костной структуры. Вовлечение в патологический процесс суставного хряща приводит к нарушению функции сустава. 

Клиническая картина. Первые клинические симптомы заболевания нехарактерны, непо-стоянны и слабо выражены, что приводит к поздней диагностике. В первую очередь появляется хромота, быстро исчезающая при разгрузке конечности. Умеренные боли в пораженном суста-ве нередко иррадиируют в область коленного сустава. Боли не носят острого характера, обыч-но возникают днем после длительной нагрузки на сустав. При клиническом обследовании выяв-ляются незначительная атрофия мышц бедра и ягодичной мускулатуры, ограничение отведения бедра, внутренней ротации, умеренная сгибательная контрактура в тазобедренном суставе.
Болезнь Легг-Кальве-Пертеса. Заболевание описано A.Legg, J.Calve и G.Perthes в 1910 г. У детей до 5 лет, заболевание как правило не встречается, наиболее часто возникает в возрасте 6-10 лет, преимущественно у мальчиков. Процесс в основном односторонний. 
Процесс в большинстве случаев развивается медленно, протекает хронически и часто доброкачественно, несмотря на значительные деструктивные изменения в кости. Атрофия мышц выражена умеренно. Выраженных патологических изменений в анализах крови не наблюдается. 
4. Частичные клиновидные остеохондропатии суставных поверхностей: 
- мыщелков бедренной кости (болезнь Кенига); 
- головчатого возвышения плечевой кости (болезнь Паннера). 
3. Остеохондропатии апофизов: 
- бугристости большеберцовой кости (болезнь Осгуда-Шлаттера); 
- апофизов позвонков ( болезнь Шейермана-Мау); 
- бугра пяточной кости (болезнь Гаглунда-Шинца); 


Клиническая картина болезни Легга-Пертеса непатогномонич-на, поэтому решающую роль в диагностике играет рентгеногра-фия тазобедренных суставов. Процесс характеризуется опреде-ленной последовательностью При уменьшении нагрузки на больной сустав все симптомы болезни могут исчезнуть, но при возобновлении опорной функции появляются вновь. Пальпация тазобедренного сустава болезненна. Длина конечности, как правило, не изменена, но может наблюдаться небольшое ее укорочение или удлинение вследствие угнетения либо раздражения росткового хряща. 
морфологических изменений, проис-ходящих в головке бедренной кости, в 
связи с чем
 различают 
 пять рентгенологических стадий процесса (С. А. Рейнберг).Cтадия II - импрессионного перелома: головка бедренной кости уплощена, уплотнена, лишена структурного рисунка, имеет неровные извилистые контуры.
Стадия I - начальная: рентгенологически характеризуется остеопорозом головки и шейки бедренной кости, расширением суставной щели, появлением узкой полоски просветления под куполом головки. Это соответствует течению очагового некроза губчатого вещества без вовлечения в процесс хрящевого покрова головки бедренной кости. 

 
Cтадия Y - последствий (исхода): характеризуется вторичной деформа-цией головки бедренной кости и суставной впадины. Худшим исходомCтадия IY - репарации: реконструк-ции восстановления костного вещества. Структура головки долгое время оста-ется неравномерной, постепенно приоб-ретая нормальный губчатый рисунок. Форма головки не восстанавливается, деформация сохраняется на всю жизнь. Cтадия III - фрагментации головки бедренной кости: некротические массы постепенно лизируются; cохраняющиеся островки однородного некроза окружены вновь образованной соединительной тканью и хрящом, рентгенологически напоминают секвестры (фрагменты). Головка бедренной кости подвергается дальнейшему уплощению, суставная щель становится шире. Щель эпифизарного хряща расширяется, контуры ее извилистые и рыхлые. Шейка бедренной кости утолщается вследствие периостальных наслоений и укорачивается в результате нарушения процессов энхондрального роста. В тяжелых случаях в субхондральных отделах шейки выявляются очаги разрежения. Соответственно деформации головки бедренной кости изменяется и форма вертлужной впадины. Проксимальный конец бедренной кости смещается в положение небольшого подвывиха кнаружи и кверху. 
 
стадии является деформирующий артроз в виде выраженного склероза, краевых костных разрастаний, сужения суставной щели, что приводит к ограничению функции сустава и болевому синдрому в отдаленные сроки. 
Физическую нагрузку на пораженную конечность исключают с момента установления диагноза в любой стадии (исключая исход) заболевания за счет постельного режима, устранение последствий заболевания ( реабилитация). 
стимуляция процессов остеорепарации в зоне некроза; 
исключение нагрузки на пораженный сегмент опорно-двигательного аппарата;
Консервативный метод лечения является ведущим. Принципы лечения остеохондропатий: Лечение должно быть комплексным, включая обще-укрепляющую терапию, физиотерапию и лечебную физкультуру. 
Продолжительность болезни Пертеса (первые 4 стадии) - 3-6 лет. Раннее и правильное лечение позволяет сократить эти сроки до 1,5-2,5 лет и дает несравненно лучшие функциональные результаты. 
Дифференциальная диагностика в ранних стадиях болезни проводится с кокситами специфической и неспецифической этиологии. Клиническое и лабораторное исследование позволяет исключить данные процессы. В ряде случаев целесообразно выполнить компьютерную томографию и радиоизотопное исследование тазобедренных суставов. 
Рентгенологический метод диагностики остеохондропатии является решающим. Обязательно проводят рентгенографию обоих тазобедренных суставов в прямой проекции и по Лаунштейну. 

иммобилизации с помощью вытяжения, хож-дения с помощью костылей. Медикаментозное и физиотерапевтическое лечение направлено на улучшение микроциркуляции в области остеонекроза, для активизации репаративной регенерации. Хорошие результаты консер-вативного лечения остеохондропатий получены при использовании метода биоадекватной электромагнитной стимуляции репаративной регенерации ( аппарат «Каскад»). 
Болезнь Келера I. Остеохондропатия ладьевидной кости стопы чаще развивается в возрасте 3-7 лет, обычно с одной стороны. Клиническая картина типичная: на тыльной поверхности медиального отдела стопы без видимой причины появляются припухлость, болезненность. Ребенок начинает прихрамывать. Пальпация области ладьевидной кости болезненна.
Оперативное лечение дополняет кон-сервативное и проводится в следующих целях: стимуляция регенеративных процессов при замедленной репарации (остеоперфорация, туннелизация, биологическая стимуляция), коррекция оси конечности и формы сегментов - восстановление нормальной биомеханики пораженного сустава; ликвидация последствий заболевания. 

Лечение заключается в разгрузке стопы с помощью стельки с выкладкой поперечного свода, ограничении движений. Проводят физиотерапевтическое лечение.
Рентгенологическая картина характерна: головка плюсневой кости уплощена, на фоне разрежения видны плотные островки с четкими неровными контурами. Дистальный метадиафиз кости утолщен за счет периостальных наслоений, суставная щель расширена. 
Клинические проявления остеохондропатии плюсневой кости характерны. Заболевание начинается со слабых болей в переднем отделе стопы, вызывающих небольшую хромоту. Боль усиливается при тыльном сгибании стопы и пальпации в проекции пораженной головки плюсневой кости. Может наблюдаться болезненная припухлость. 
Болезнь Келера II. Асептический некроз головки плюсневой кости стопы, который точно повторяет все стадии болезни Пертеса. Заболевание типично для девочек 13-16 лет. Обычно процесс поражает вторую плюсневую кость, реже третью. Возможно двухстороннее заболевание. 
 При рентгенографии(обязательно выполняются снимки обеих конечностей) ладьевидная кость уплощена в сагиттальной плоскости, структура ее либо однородно уплотнена, либо неравномерна вследствие фрагментации. 



При рентгенографии выраженность измене-ний зависит от стадии заболевания: четко замет-на фрагментация хоботкового выроста эпифиза, определяются добавочные тени, в поздних ста-диях происходят перестройка и восстановление Первоначально появляется болезненная припухлость в области бугристости большебер-цовой кости. Боль усиливается после физической нагрузки, при полном сгибании и разгибании 
 коленного сустава, при опоре на колено и пальпации. Двухстороннее поражение бывает чаще, чем при других формах остеохонд-ропатий. Общее состояние больных не страдает, гипертермии нет, воспалительные сдвиг в анализе крови отсутствуют. 
Клиническая картина. Клинические признаки заболевания четкие и определяются легко, поэтому диагностика не затруднена. 
Болезнь -Шлаттера - остеохондропатия бугристости большеберцовой кости. Встречается чаще у мальчиков - подростков в возрасте 10-16 лет, увлекающихся спортом, особенно игрой в футбол. 
Из остеохондропатий других губчатых костей сравнительно часто встречается поражение таранной кости и надколенника. Рентгенологическая картина также характерна, поэтому затруднений в диагностике не возникает. 

структуры бугристости большеберцовой кости. Заболевание без лечения длится 1,5-2 г. 
Болезнь Шинца - Гаглунда.Остеохондропатия бугра пяточной кости. Наблюдается в подрастковом периоде, чаще у мальчиков. Больные обращаются с жалобами на боли в пяточной области при длительной ходьбе, при занятиях спортом. Клинически определяется локальная болезненность при перкуссии в области пяточного бугра, при ходьбе с опорой на пятки. Внешне рггочная область, как правило, не изменена.  
Лечение. Показаны ограничение двигательной активности, освобождение от занятий спортом не менее чем на 6 мес, проводится физиотерапевтическое лечение (тепловые процедуры - ванны, озокерит; электрофорез с новокаином и затем с калия йодидом, кальция хлоридом). Оперативное лечение показано в исключительных случаях строгим показаниям. 


Лечение заключается в ограничении физической нагрузки на конечность, физио-терапевтические процедуры с целью сти-муляции репаративной регенерации костной ткани (УВЧ, электрофорез с Са ). Прогноз благоприятный.
Рентгенологическая картина заболевания типичная - апофиз пяточной кости нера-вномерно склерозирован, в ряде случаев фрагментирован, зона апофизарного роста разрыхлена. 

Болезнь Шойермана-Мау. Остеохондропатия апофизов тел позвонков проявляется у девочек в возрасте 12-14 лет, у мальчиков - 13-16 лет. Мальчики подвергаются заболеванию в 3-4 раза чаще. Дети жалуются на умеренную боль и чувство быстрого утомления мышц спины. Лечение. Необходим длительный постельный режим, при выраженной деформации - пребывание в гипсовой кроватке в комплексе с массажем, лечебной гимнастикой и бальнеофизиопроцедурами. При склонности к восстановлению структуры тела позвонка возможно перевести ребенка в вертикальное положение, используя съемный ортопедический корсет. Восстановительный период длительный - от 4 до 8 лет. Течение заболевания отличается относительной доброкачественностью. 
На рентгенограмме, особенно в боковой проекции, определяются равномерное сплющивание тела одного позвонка сверху вниз от половины до четверти нормальной высоты с уплотнением тени позвонка и одновременно расширением межпозвонковых дисков, чаще умеренный угловой кифоз. Необходима дифференциация от туберкулезного спондилита, травматического спондилита (болезнь Кюммеля), врожденной платиспондилии. 
Болезнь Кальве. Наблюдается у детей от 2 до 15 лет, наиболее часто в возрасте 4-7 лет. Без видимой причины появляется умеренная боль в ограниченном участке спины с преимущественной локализацией в грудном отделе, иногда с иррадиацией в стороны. У ребенка появляются чувство быстрой утомляемости, склонность к малоподвижным играм. При осмотре отмечается выстояние остистого отростка и даже угловой кифоз, чувствительный или болезненный при пальпации. Заболевание развивается в течение 2-3 мес. Повышения температуры тела, изменений со стороны крови не бывает. 

В нижнегрудном отделе позвоночника постепенно развивается дугообразное искривление кзади без проявления сколиоза, одновременно уплощение груди, отставание лопаток от спины. Нередко определяется болезненность при перкуссии и надавливании на остистые отростки с типичной локализацией VII-X грудных позвонков. Неврологические симптомы отсутствуют. Болезнь развивается в течение 1-1,5 лет и завершается формированием ригидного фиксированного кифоза с компенсаторным лордозом шейного и поясничного отделов позвоночника. 
 Лечение. Рекомендуются массаж, лечебная гимнастика, гигиенический режим в школе и дома, контроль за посадкой ребенка. При быстропрогрессирующем процессе необходима разгрузка позвоночника на наклонной плоскости в кровати в сочетании одновременно с массажем, ЛФК, физиобаль-неотерапией. Несмотря на лечебные мероприятия, кифоз полностью устранить не удается.
При рентгенологическом исследовании установлены три стадии: в I стадии апофизарная линия, отделяющая треу-гольные тени апофиза разрыхлена, сегментирована; II стадия характеризуется деформацией тела позвонков, вдавлением апофизов в передний отдел тела, структурный рисунок тел позвонков становится неправильным; в III стадии определяют слияние апофиза с телом позвонка и кифоз, передние углы тел позвонков заострены и вытянуты, развиваются элементы обезображивающего спондилеза (С. П. Рейнберг). 

Cтадия II - секвестрации: в субхондральном отделе медиального мыщелка бедренной кости определяется очаг разрежения - костное ложе, в котором находится секвестроподобное тело, имеющее вид бесструктурной однородной тени с гладкими контурами. Как правило, в Cтадия I - диссекации: характеризуется появлением полосы просветления (резорбции) в поверхностном слое медиального мыщелка бедренной кости. 
Рентгенологическая картина позволяет выделить 4 основные стадии заболевания: 
В основе заболевания лежат асептический субхондральный некроз костной ткани невоспалительного характера. Болезнь Кенига обычно наблюдается у подростков и юношей 12-18 лет, хорошо развитых физически, занимающихся спортом. У девочек заболевание встречается реже. Процесс начинается незаметно, с появления непостоянных болей в коленном суставе, его припухлости с ограничением объема движений. Клиническая картина может в начальных стадиях напоминать течение хронического синовита. 
 Частичные клиновидные остеохондропатии. Данный вид асептического некроза впер-вые изучен и описан F. Konig (1887). В настоящее время название «болезнь Кенига» закре-пилось за частичной клиновидной остеохондропатией внутреннего мыщелка бедренной кости. 

результате незначительной травмы нарушается целостность хрящевой пластины над зоной некроза и секвестроподобное тело выпадает в полость коленного сустава, превращаясь в суставную мышь ( свободный костно-хрящевой фрагмент), переводя процесс в III стадию. 
Лечение. Консервативные методы лечения (разгрузка и физиотерапия) эффективны в ранних стадиях заболевания, когда секвестральное тело не теряет связь со своим ложем, В комплексную диагностическую программу при болезни Кенига необходимо включать артроскопию полости коленного сустава, которая позволяет устанавливать раннюю диагнос-тику патологического процесса по характеру изменения суставного хряща в стадиях не имеющих рентгенологических проявлений заболевания, а также и дифференцировать рентгенологически сходные стадии заболевания по состоянию хрящевой пластины над зоной асептического некроза. Одим из информативных методов, оценки степени секвестрации костного асептического фрагмента со своим ложем является компьютерная томография. 
Cтадия IY- исхода : характеризуется различной степенью выраженности деформирующего артроза коленного сустава. 
 Cтадия III: характерна блокада сустава, сопровождающаяся резкой болью. На рентгенограммах определяется краевой очаг разрежения в типичном месте - ниша и внутрисуставное тело, которое может локализоваться в любом отделе сустава. 

постепенно перестраивается и ниша заполняется нормальной костной тканью. 
Частичные клиновидные остеохондропатии других локализаций - головки плечевой кости (болезнь Хасса), головчатого возвышения плечевой кости (болезнь Паннера), таранной кости (болезнь Диаца) - характеризуются такими же клиническими и рентгенологическими проявлениями, что и болезнь Кенига.
Оперативное лечение (перфорация по Беку, биологическая стимуляция костными гетеротрансплантатами) способствует стимуляции процесса репаративной регенерации в зоне некроза. В стадии суставной мыши с помощью артроскопической техники удаляют -хрящевые фрагменты из полости сустава. 
 
ОПУХОЛИ.

Злокачественные новообразования, возникнув в организме больного, обычно приводят к его гибели. Особенности злокачественной опухоли как болезни в значительной степени определяются свойством ее клеток. Злокачественная опухолевая клетка отличается от нормальной большим количеством признаков. Наиболее важные среди них - автономность развития, т. е. неподчинение регулирующим воздействиям со стороны организма-хозяина, анаплазия (утрата способности образовывать дифференцированные морфологически зрелые тканевые структуры), способность к инфильтративному росту в окружающие ткани, метастазированию по кровеносным и лимфатическим сосудам, а также иммунологический, Само название «доброкачественная опухоль» указывает на благоприятное течение заболевания. Эти опухоли растут, раздвигая окружающие ткани, имеют часто капсулу, не метастазируют и не рецидивируют после радикальных операций. При гистологическом исследовании в доброкачественных новообразованиях выявляются дифференцированные клетки. Однако нередки случаи, когда локализация доброкачественной опухоли в жизненно важном органе создает угрозу для здоровья и даже жизни больного. Некоторые доброкачественные опухоли, особенно эпителиального генеза, могут озлокачествляться.
Опухоль как болезнь формируется со всеми своими индивидуальными свойствами в зависимости от особенностей конкретного больного и от разнообразных факторов, вызвавших ее. По этим признакам все опухоли можно разделить на доброкачественные и злокачественные.
Опухолью общепринято называть избыточное разрастание какой-либо ткани организма любой локализации.

гормональный, биохимический и другие атипизмы. Таких отличительных признаков к настоящему времени выявлено около 30.
Редкость заболевания является первой объективной причиной поздней диагностики злокачественных опухолей у детей. Педиатры, как правило, не вспоминают о возможностиУчение L. Fulds, подтвержденное теоретическими и экспериментальными исследованиями, в клинической практике особенно наглядно проявляется в детской онкологии. Нередко возраст больного ребенка является по времени еще недостаточным для того, чтобы опухолевая клетка полностью озлокачествилась. Поэтому у детей раннего возраста на основании только морфологического исследования опухоли трудно прогнозировать течение заболевания. Это одна из особенностей детской онкологии. Другой ее особенностью является редкость патологии. Заболеваемость злокачественными новообразованиями составляет около 15 на 100 000 детского населения в год. Исходя из этого показателя в стране ежегодно можно ожидать около 12 000-13 000 вновь выявленных больных.
Все признаки злокачественности приобретаются опухолевой клеткой не сразу. Согласно учению L. Fulds о прогрессии опухолей для приобретения какого-либо признака злокачественности опухолевой клетке необходимо определенное время. Этот период для каждой опухолевой клетки различен, в среднем он составляет 10-15 клеточных генераций. Второй постулат этого учения гласит: клетки приобретают признаки злокачественности независимо один от другого. Клетка может достигнуть морфологического, иммунологического, гормонального атипизма, но не иметь еще таких злокачественных признаков, как метастазирование и рецидивирование, или наоборот.

злокачественного заболевания, а родители больного ребенка и думать не желают о такой возможности.
Третьей причиной поздней диагностики и неудовлетворительных результатов лечения злокачественных опухолей у детей является несовершенная организация онкологической помощи детскому населению. В специализированном отделении, где имеются все условия для проведения диагностики и комплексного лечения, включая хирургические вмешательства, лучевую терапию, полихимиотерапию, по существующим старым нормативам одна койка Практически все симптомы, которые выявляются у больных в начальных стадиях опухолевого заболевания, могут встречаться при разнообразных и более частых заболеваниях детского возраста, поэтому при первичном обращении к педиатру или детскому хирургу устанавливают неонкологический диагноз и соответственно назначают неадекватное лечение, которое в ряде случаев может стимулировать рост и метастазирование злокачественной опухоли. Скрываясь под масками широко распространенных детских заболеваний, злокачественные опухоли становятся практически неуловимыми в начальных стадиях.
Вторая объективная причина поздней диагностики - отсутствие патогномоничных симптомов, т. е. симптомов, характерных только для опухолевой патологии на ранних стадиях заболевания. Даже такой симптом, как «пальпируемая в брюшной полости опухоль» у детей раннего возраста в 80% случаев обусловлен неопухолевой патологией; макрогематурия, которая у взрослых больных в основном обусловлена опухолью, у детей встречается при разнообразных заболевания и крайне редко - у больных с опухолями почек и мочевого пузыря.

может обслужить в год не более 5 больных. В настоящее время функционирует не более 500 специализированных коек, которые могут обслужить за один год около 2500 детей со злокачественными опухолями. Соответственно около 10 000 детей с первично выявленными злокачественными заболеваниями остаются за пределами специализированной помощи. Конечно, эти дети лежат в стационарах, но они лишены современных противоопухолевых химиопрепаратов, лучевой терапии, их оперируют хирурги общего профиля, не знакомые с принципами онкологического радикализма и абластики.
знание ранних симптомов опухолей, наиболее часто встречающихся в детском возрасте (5 основных локализаций - кроветворные органы, кости, забрюшинное пространство, центральная нервная система, глаза); Вопросы ранней диагностики в педиатрической онкологии являются важнейшими среди всех прочих. Врач-педиатр должен помнить, что за необъяснимыми симптомами, «нетипичным течением» заболевания у ребенка может скрываться новообразование, исключить которое надо в первую очередь. Врач должен проводить каждый осмотр ребенка с позиции онкологической настороженности, предусматривающей следующие моменты: 
Вышеуказанные принципы, а также плохо поддающееся лечению течение злокачественного заболевания привели к тому, что являясь редкой патологией по заболеваемости, злокачественные опухоли у детей занимают второе место среди причин детской смертности после травматизма. Это не относится к группе детей до 1 года, среди которых на первые места выходят пороки развития, врожденные заболевания, а также инфекция, и к больным подросткового возраста, у которых первые места занимают травмы и самоубийства.

Даже опытный специалист-онколог на основании только данных осмотра и пальпации опухоли не всегда может при первичном осмотре установить принадлежность новообразования к той или иной группе. Правильное лечение доброкачественных и злокачественных опухолей возможно только после гистологического исследования. При обнаружении опухоли ее идентификация должна быть проведена незамедлительно.
Морфологическими и биологическими особенностями злокачественных новообразований детского возраста, вероятно, определяется большая эффективность химиотерапии и облучения у детей по сравнению со взрослыми больными. Несмотря на то, что около 80% детей поступают на лечение в III-IV стадиях заболевания, с помощью современных методов комплексного лечения удается излечить в среднем около 50% больных. 
Особенностью онкологии детского возраста является и своеобразие морфологии злокачественных новообразований. Преобладают опухоли мезенхимального гистогенеза, редко встречаются эпителиальные. Злокачественные заболевания, рассматриваемые в качестве основной патологии во взрослой онкологии, у детей являются казуистикой, а опухоли, которые поражают детей, у взрослых больных встречаются в единичных случаях. Даже на протяжении детского возраста в разных возрастных группах имеются разительные отличия в преобладании той или иной нозологии.
тщательное обследование каждого ребенка, обращающегося к врачу любой специальности для выявления возможного онкологического заболевания.
скорейшее направление ребенка в специализированное учреждение; 
знание предраковых заболеваний и их выявление; 

боль

Дифференцировать боль, возникающую на основе опухолевого заболевания, от боли частичной или полной окклюзии кровеносных сосудов, расположенных рядом с опухолью, что приводит к венозному застою и артериальной ишемии, характеризующейся сильной тупой болью. 
опухолевой инфильтрации по ходу нервных стволов или кровеносных сосудов, вызывающей периневральный и периваскулярный лимфангит с раздражением чувствительных нервных окончаний и диффузную жгучую боль - так называемую симпатическую боль;
непроходимости или растяжении органов, особенно органов желудочно-кишечного тракта и мочеполовой системы, что вызывает истинную висцеральную боль. Эта боль обычно тупая, диффузная и нечетко локализованная;
некрозе и инфекционном воспалении прилегающих к опухоли тканевых структур; 
инфильтрации опухолью и отеке в тканях, окруженных фасцией, надкостницей или другими чувствительными к боли структурами (париетальная плевра, пристеночная брюшина, брыжейка);
сдавлении чувствительных к боли нервных окончаний или проводящих нервных стволов и сплетений опухолью либо отломками костей при их патологических переломах. При этом возникает боль по типу радикуло- или невропатии с точным, хорошо локализованным отраженным болевым ощущением, типичным для невралгии;
Болевой синдром у онкологического больного не является специфическим, так как не связан с какими-то особыми физиологическими факторами, вызывающими появление и восприятие боли. У ребенка с опухолью боль обычно возникает при следующих состояниях:

воспалительного или нервного характера при отсутствии иных видимых признаков онкологического заболевания у детей очень трудно. При оценке боли врачу приходится исходить из сообщений пациента, испытывающего эту боль, своего собственного опыта ощущения боли, а также из опыта, приобретенного на основе наблюдений за другими больными, для которых были характерны подобные болевые состояния. Необходимо оценивать и объективные явления, вызванные болью, например общий вид больного в период болевого приступа, вынужденные положения туловища и конечностей, обусловленные болью, поведение больного под влиянием боли и др. Конечно, такие признаки у разных больных весьма различны. Реакция на боль отличается даже у одного и того же пациента в различные промежутки времени. В зависимости от эмоционального состояния ребенка его восприятие боли может существенно меняться.
При оценке боли врач вынужден исходить в основном из жалоб больного. Однако у детей, особенно младшего возраста, не удается подробно собрать анамнестические данные и субъективные жалобы. Поэтому у них приходится оценивать не болевые ощущения, а вызванную ими реакцию. Она может быть сознательной, а может быть и автоматической. Последняя может проявляться возбуждением симпатического характера, симптомами гиперадреналинемии, учащением пульса, повышением артериального давления, побледнением кожных покровов, расширением зрачков, потоотделением и пр. Сильная боль, идущая изнутри, скорее характеризуется падением артериального давления, тошнотой, рвотой, может даже вызвать коллапс. Иногда возникает «болевой лейкоцитоз» за счет мобилизации лейкоцитов. В отличие от инфекционного лейкоцитоза он не сопровождается 
размножением молодых лейкоцитов.
При выяснении причины болевого синдрома во всех случаях, когда боль не является следствием адекватной травмы и не сопровождается лихорадкой, необходимо в первую очередь исключить опухолевую патологию. Боль у онкологического больного может быть первым симптомом заболевания, но не ранним его признаком, так как она появляется не раньше чем через 2-3 нед от начала роста новообразования. Поэтому тщательное обследование больного в тот момент, когда он начал жаловаться на болевые ощущения, в большинстве случаев позволяет выявить объемное образование, достигшее определенных размеров, при которых оно может вызывать боль.

СИНДРОМЫ, ОБУСЛОВЛЕНЫЕ СДАВЛЕНИЕМ ОРГАНОВ СРЕДОСТЕНИЯ ОПУХОЛЬЮ

Наиболее характерные признаки СВПВ - отек и цианоз лица, расширение вен на шее, верхней части передней грудной стенки и верхних конечностях, увеличение объема и окружности шеи. Могут отмечаться также головокружение, головная боль, тошнота, охриплость голоса, нарушение дыхания и глотания, обмороки и даже судороги. Симптомы могут усиливаться при наклоне туловища вперед и в горизонтальном положении больного, поэтому больные спят сидя (в положении лежа у них усиливается одышка). Выраженность различных признаков СВПВ зависит от скорости развития патологического процесса, уровня и степени сдавления просвета верхней полой вены и адекватности коллатерального кровообращения. Если для развития коллатерального кровообращения есть время, что обычно бывает при доброкачественных опухолях, то кровь распределяется по обходным Клиническая картина СВПВ связана с повышением внутрисосудистого венозного давления в зонах, которые дренируются по системе верхней полой вены (яремные и подключичные вены). Замедление кровотока, развитие венозных коллатералей, симптомы, обусловленные опухолью, являются компонентами СВПВ.
тромбоз ВПВ. Доброкачественные опухоли шеи и средостения могут вызвать окклюзию верхней полой вены путем ее сдавления извне. Злокачественные опухоли не только сдавливают вену, но могут и прорастать ее стенку.
прорастание стенки вены злокачественной опухолью; 
сдавление вены извне; 
Синдром верхней полой вены (СВПВ). Причинами развития этого синдрома являются три основных патологических процесса: 

путям вокруг участка обструкции верхней полой вены, предотвращая тем самым развитие основных симптомов СВПВ. Быстро наступающая непроходимость верхней полой вены как симптом злокачественного новообразования характеризуется выраженной клинической симптоматикой.
Флебография верхней полой вены облегчает дифференциальный диагноз между внутрисосудистым и внесосудистым характером окклюзии, дает возможность определить локализацию, протяженность и выраженность непроходимости пораженного сегмента верхней полой вены и выявить коллатеральные пути кровообращения. Данные флебографии являются ценной информацией для планирования лучевой терапии, так как позволяют более точно наметить поля облучения. Флебографию производят путем введения 30-40 мл рентгеноконтрастного вещества в обе подключичные вены через тонкие полиэтиленовые катетеры, которые вводят в медиальные подкожные вены рук методом Сельдингера. Производят множественные последовательные снимки во фронтальной и боковой проекциях с Диагноз непроходимости верхней полой вены базируется на перечисленных клинических признаках. Учитывая, что у детей чаще всего СВПВ обусловлен ростом злокачественного новообразования, желательно иметь и морфологическое подтверждение основного заболевания до начала специфического лечения. Всем больным с СВПВ показана рентгенография грудной клетки в прямой и боковых проекциях, при которой удается выявить наличие патологического объемного процесса в грудной полости. Стандартные томограммы или компьютерная томография средостения позволяют уточнить контуры патологического процесса и связь с крупными сосудами.

интервалом 1 с. Подобная методика исследования не только выявляет анатомические детали, но и дает четкую характеристику гемодинамических нарушений. В настоящее время проведение флебографии верхней полой вены не более опасно и требует не больше времени, чем выполнение внутривенной урографии.
Поверхностное дыхание, особенно на вдохе, - ранний симптом непроходимости дыхательных путей. Свистящее дыхание, стридор и ортопноэ появляются по мере прогрессирования сужения просвета трахеи. Охриплость голоса наблюдается только при вовлечении в патологический процесс гортани, но кашель беспокоит всех больных. КашельСдавление трахеи. Нарушение проходимости трахеи, обусловленное опухолевым процессом, у детей наблюдается редко. Объясняется это двумя факторами: первичные опухоли трахеи у детей - казуистика, а стенка трахеи, особенно ее хрящевые кольца, устойчива по отношению к опухолевой инвазии со стороны окружающих органов. Наиболее нарушение проходимости трахеи часто у детей вызвано ее сдавлением извне обширными гемангиомами шеи и средостения, грудной полости, лимфангиомами, опухолями щитовидной железы и легкого.
Исследования с 99mТс применяют для идентификации непроходимости верхней полой вены вместо рентгеноконтрастного исследования. Преимуществами радионуклидной флебографии являются ее абсолютная безопасность, отсутствие неприятных субъективных ощущений и возможность многократного использования метода для динамического наблюдения за регрессией опухоли и восстановлением кровотока в верхней полой вене в процессе лучевой терапии.

сухой, навязчивый, усиливается в положении больного лежа. Кровохарканья обычно нет. При быстром росте опухоли, характерном для лимфом средостения и некоторых форм гемангиом шеи у детей грудного возраста, больной не успевает адаптироваться к сужению просвета трахеи, и может возникнуть декомпенсация, требующая экстренного лечения. 
При опухолевой обструкции бронха рентгенологическое исследование грудной клетки Непроходимость бронхов. Обструкция бронхов у детей обычно бывает обусловлена эндофитно растущими аденомами или карциноидами бронхов. Эти заболевания встречаются нечасто. В связи с тем, что непроходимость бронхов из-за медленного роста опухолей развивается медленно и чаще всего поражаются дистальные отделы воздухоносных путей, угрожающие жизни состояния наблюдаются редко. Диспноэ развивается приблизительно у 50% больных. Заболевание обычно протекает под маской респираторных заболеваний, но клинические пневмонии - редкое явление.
В типичных случаях постепенно нарастающей непроходимости трахеи обследование больного необходимо начинать с рентгенографии. В боковой проекции лучше определяются очертания верхней трети трахеи. Двусторонняя косая проекция через грудную клетку дает возможность получить контур трахеи на всю длину. Снимок во время глотания бария, кроме контуров пищевода, позволяет лучше выделить тень трахеи и органов грудной клетки. Ценную информацию можно получить при стандартной томографии и компьютерной томографии на уровне поражения. Бронхоскопия с возможной биопсией может дать абсолютные сведения для диагноза, но нужно принимать во внимание распространенность опухолевого процесса и опасность возникновения полной обструкции трахеи во время или после исследования.

обычно позволяет установить ориентировочный диагноз. Во всех случаях на рентгенограммах выявляются патологические изменения. Признаками наличия опухоли бронха могут быть сегментарные затемнения легкого, треугольные затемнения, основанием обращенные к плевре. Реже выявляется сегментарная или долевая эмфизема. Томография или снимок на высоте вдоха дает дополнительную информацию, при бронхографии удается увидеть довольно четко контуры образования. Дифференцируют в первую очередь от инородными тел. Точный диагноз устанавливают во время бронхоскопии и пункционной биопсии опухоли.
Плевральный выпот. Выпот в плевральной полости является частой причиной дыхательной недостаточности у детей со злокачественными опухолями. При подозрении на злокачественную опухоль жидкость, полученную при плевральной пункции, следует подвергнуть цитологическому исследованию. Положительный результат исследования получают не более чем у 50% больных со злокачественными новообразованиями. Ложноотрицательные результаты могут быть связаны с хроническим выпотом, приводящим к дегенерации клеток, с неадекватным гистологическим исследованием и нарушением методики исследования. Кроме того, не все злокачественные плевральные выпоты являются непосредственным результатом саркоматозного поражения плевры; многие из них могут быть вызваны обструкцией лимфатических сосудов прежде всего на уровне средостения и внутрибронхиальной обструкцией, сопровождающейся пневмонией или ателектазом. 

ДОБРОКАЧЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИ МЯГКИХ ТКАНЕЙ


условно злокачественные опухоли, часто рецидивирующие после удаления, но не метастазирующие: абдоминальный и экстраабдоминальный десмоид (агрессивный фиброматоз), эмбриональные фибромы, эмбриональная липома, миосаркома, миксоидная липосаркома, гемангиоэндотелиома; 
доброкачественные опухоли: гемангиомы, лимфангиомы, фибромы, липомы, невриномы, лейомиомы, рабдомиомы; 
По определению специального комитета Всемирной организации здравоохоранения к мягким тканям относят все неэпителиальные, внескелетные ткани, за исключением ретикулоэндотелиальной системы и опорных тканей внутренних органов. Опухоли мягких тканей разнообразны по гистологической картине. Около 30% этих опухолей составляют группу неклассифицированных бластом, так как определить их гистогенез не представляется возможным. На основании клинического течения и морфологической картины все опухоли мягких тканей делятся на три группы: 
истино злокачественные опухоли - саркомы, рецидивирующие и метастазирующие: рабдомиобластома, ангиосаркома, синовиальная саркома, липосаркома, лейомиосаркома, злокачественная невринома, злокачественная мезенхиома, неклассифицированные бластомы и др.

ГЕМАНГИОМА

Гемангиома или ангиома - доброкачественная сосудистая опухоль, наблюдающаяся преимущественно в детском возрасте. Она характеризуется довольно быстрым ростом, особенно в первые месяцы жизни ребенка. При этом гемангиома разрушает окружающие ткани, приводя к косметическому, а нередко и функцональному дефекту. Встречается довольно часто: она составляет 45,7% всех опухолей кожи и мягких тканей у детей. Различают капиллярные и кавернозные гемангиомы, а также смешанные, содержащие, кроме ангиоматозного, какой-то другой компонент.

Электронно-микроскопическое исследование гемангиом помогло обнаружить ряд специфических особенностей их морфологии. Опухолевые клетки сходны с Кавернозная гемангиома построена из множества разных по величине и форме полостей, выстланных одним слоем эндотелиальных клеток. Иногда межполостные перегородки разрываются с формированием сосочкоподобных образований в просвете полостей. 
Капиллярной гемангиома. Гистологическая структура характеризуется наличием компактных пластов мелких капиллярного типа сосудов, тесно прилегающих друг к другу. Стенки сосуда образованы базальной мембраной и 1-2 слоями эпителиоподобных клеток. В просвете сосудов содержатся форменные элементы крови. Иногда группы сосудов образуют дольки, разделенные прослойками стромы, богатой полиморфными клетками. 

эндотелиальными клетками по набору, строению и распределению органелл в цитоплазме. Основная часть цитоплазмы заполнена рибо- и полисомами, а также тонкими фибриллами. Последние в опухолевых клетках представлены в гораздо большем количестве, чем в эндотелиальных клетках нормальных капилляров. Разрушающиеся опухолевые клетки замуровываются аморфным или мелкофибриллярным субстратом, к которому тесно примыкают и внедряются в него коллагеноподобные волокна. 
Эта опухоль обладает рядом характерных свойств, которые отличают ее от новообразований. Одним из таких отличий является возможность спонтанной регрессии «простых» кожных гемангиом заложенная в микроструктуре самой опухоли. Вот почему, вероятно, действие многих факторов, в частности, тепла, холода, химических веществ, способно остановить рост гемангиомы или полностью излечить ее. Спонтанная регрессия проявляется в относительном замедлении роста опухоли после достижения ребенком возраста 6 мес. Несмотря на возможность остановки роста гемангиомы с последующей инволюцией, дальнейшее развитие ее все же остается непредсказуемым, особенно у новорожденных Полученные данные свидетельствуют о том, что клеточные элементы, образующие стенки опухолевых сосудов, имеют структурную организацию, близкую к эндотелиальным клеткам. В межсосудистых участках не находят клеток менее дифференцированных, чем те, которые входят в состав стенок сосудов. Это позволяет считать, что гемангиомы у детей развиваются не из мезенхимального камбия, а за счет пролиферации сосудистого эндотелия. Приведенные данные убедительно свидетельствуют о том, что гемангиому следует рассматривать как опухоль, развивающуюся из эндотелия, а не как порок развития. 

детей. Поэтому целесообразно раннее лечение таких больных всеми имеющимися способами.
Клиника. Простая ангиома характеризуется пятном разной величины, красного цвета с оттенками. Пятно всегда возвышается над поверхностью кожи. При пальцевом давлении на край опухоли по границе с непораженной кожей ангиома бледнеет, уменьшается, по 


INCLUDEPICTURE  \d "BULLET1.GIF"Гемангиомы, как правило, обнаруживают сразу же после рождения ребенка (87,3%) или в первые месяцы жизни; 70% гемангиом встречаются у девочек. Опухоль может располагатъся на любом участке тела, очень редко во внутренних органах - печени, легких, мозге, костях. Однако преимущественная локализация (до 80-83%) - верхняя половина тела, включая голову и шею. Наиболее часто (95% всех ангиом) встречаются простые ангиомы, кавернозные составляют около 3% и обширные гемангиомы комбинированного характера чаще сложной анатомической локализации - 2% всех ангиом. Однако, несмотря на столь небольшую частоту, они представляют наибольшие трудности для лечения.
смешанные, когда ангиома сочетается с другими опухолями, например с лимфангиомой. комбинированные, имеющие кожную и подкожную часть; 
кавернозные, располагающиеся под кожей; 
простые ангиомы на коже; 

прекращении давления вновь восстанавливает свой цвет. У детей раннего возраста, до 3-4 мес, заметен периферический рост опухоли, в чем можно убедиться, сделав абрис опухоли на прозрачной пленке и приложив к тому же месту через 10 -12 дней.Смешанные опухоли встречаются довольно редко (около 0,5% случаев). Может бытьКомбинированные ангиомы имеют кожную и подкожную части, причем подкожная часть может быть обширной. 



INCLUDEPICTURE  \d "BULLET1.GIF"Кавернозная ангиома представляет собой образование, располагающееся в подкожной клетчатке. Кожа над ней не изменена, но под кожей определяется опухоль в виде конгломерата синеватого цвета, иногда видны подходящие к опухоли сосуды. При надавливании на опухоль последняя несколько уменьшается, затем восстанавливает прежние вид и размеры. Иногда при пальпации можно определить дольчатость опухоли. Какой-либо пульсации над опухолью не определяется, хотя кожа может быть на ощупь несколько теплее окружающих тканей. Кавернозные гемангиомы могут быть диффузными, без четких границ или же иметь тонкую соединительнотканную капсулу. Иногда, особенно на лице и шее, а также в околоушной области, эти ангиомы способны к быстрому росту с прорастанием в окружающие ткани, следствием чего могут быть тяжелые функциональные и косметические дефекты.

сочетание ангиоматозного компонента, например, с лимфангиомой, липомой, кератомой, фибромой и другими новообразованиями. 
Следует подчеркнуть, что спонтанной регрессии подвергается лишь небольшая частьВ этой связи отдельного внимания заслуживает факт спонтанной регрессии некоторых простых ангиом. Истинная регрессия может наблюдаться в 10-15% случаев, чаще на закрытых участках тела. При этом яркость ангиомы несколько уменьшается, на ней появляются участки беловатого цвета, прекращается периферический рост. Через 6-8 мес ангиома представляет гладкое, не возвышающееся над кожей беловато-розовое пятно, кожа над ним подвергается атрофии, и к 3 -4-му году жизни остается небольшой депигментированный участок кожи. 
Наиболее важной в клиническом отношении является такая особенность гемангиом, как быстрый, порой непредсказуемый рост, особенно в первые 3 мес после рождения. У недоношенных детей эта особенность выражена наиболее ярко: ангиомы у них растут в 2 -3 раза быстрее, чем у доношенных. Известны наблюдения, когда небольшое пятнышко превращалось за 10 -12 дней в обширную и глубокую гемангиому. После первого полугодия жизни рост гемангиомы замедляется, но сказать с полной определенностью о темпах роста опухоли бывает довольно трудно.

простых ангиом. Кавернозные и комбинированные ангиомы не регрессируют. Поэтому необходим постоянный контроль за состоянием и ростом гемангиом. 
В процессе своего развития гемангиомы могут изъязвляться и воспаляться. Иногда в результате этих проявлений ангиомы также могут подвергаться обратному развитию.

Для выявления анатомических нарушений при обширной и глубокой ангиоме, т.е. особенно сложной анатомической локализации, целесообразно выполнить рентгенографию. Однако наиболее информативной в этом отношении является ангиография, которая позволяет выявить сосудистые связи опухоли и определить наиболее рациональные пути ее лечения.
Диагноз гемангиомы, как правило, не вызывает больших затруднений. Наличие ярко-красного пятна, возвышающегося над кожей, бледнеющего при надавливании на его край и восстанавливающего цвет, форму и объем, после прекращения давления, свидетельствуют об ангиоме. 
Грозным осложнением течения гемангиом являются кровотечения. Обычно они наблюдаются у детей с обширными и глубокими комбинированными ангиомами в результате изъязвления или воспалительного процесса, причем остановка кровотечения может сопровождаться довольно большими трудностями. Иногда бывает необходимо экстренное оперативное вмешателъство. 

Лечение. Серди многочисленных методов лечения ангиом имеются чисто хирургические способы (иссечение в пределах здоровых тканей с кожной пластикой и без нее) и так называемые консервативные, или неоперативные, способы. Принципиально важным независимо от способа является максимально раннее начало лечения ангиом - с первых дней, недель и месяцев жизни. Не следует надеяться на спонтанную регрессию опухоли. Чем меньше ребенок, тем быстрее увеличивается ангиома и бывает невозможно предвидеть, какой станет небольшая ангиома через 2 нед или месяц. 

Наиболее эффективным и распространенным способом лечения простых ангиом является их низкотемпературное разрушение (криодеструкция). Остается высокоэффективным замораживание с помощью кристаллической углекислоты ( -79°С) путем непосредственной аппликации хладагента на поверхность ангиомы в течение 15-20 сек. В последнее время большое распространение получила аппаратная криодеструкция ангиом, при которой в качестве Выбор способа лечения зависит от характера опухоли (плоская, кавернозная, комбинированная, смешанная), от ее величины и расположения, возраста ребенка, быстроты роста ангиомы, характера осложнений, косметических и функциональных нарушений, вызванных ростом опухоли. 

хладагента используют жидкий азот температуры -196 ° С. Применение аппаратных методов криодеструкции позволяет прогнозировать результат с высокой точностью. Эффективность лечения достигает 96%. 

При лечении кавернозных ангиом следует исходить из локализации опухоли. Если гемангиома располагается в косметически неблагоприятной области (кончик носа, щека, область лба, переносицы), то используют склерозирующую терапию, заключающуюся во введении в ангиому веществ, вызывающих асептический некроз опухоли и ее рубцевание подВ тех случаях, когда криогенное лечение трудно выполнимо, например при локализации гемангиомы в области век и глазницы, весьма эффективной оказывается короткофокусная рентгенотерапия. При простых ангиомах большой площади, когда лечение с помощью глубокого холода заняло бы продолжительное время, целесообразно назначение преднизолона через день из расчета 4-6 мг на 1 кг массы тела: в 6 ч утра 1/3 дозы, в 9 ч - 2/3 дозы. Продолжительность курса 28 дней. При необходимости курс может быть повторен неоднократно. Схема не требует постепенной отмены препарата. Необходимы контроль содержания сахара и калия в крови и при необходимости их коррекция. 


кожей без рубца и деформации кожи. Для этой цели применяют хинин-уретан, гидрокортизон, 10% раствор натрия хлорида. Наиболее часто используют 70% этиловый спирт, получаемый разведением 96% спирта на ¼ 2% раствором новокаина. Количество вводимого спирта зависит от локализации, формы, величины опухоли и колеблется от 0,5 до 5 мл. Вкол иглы должен быть вне ангиомы; спирт вводят в толщу опухоли и под нее. Иногда на курс приходится выполнять 10-15 инъекций с перерывами между инъекциями от 14 дней до 1 мес. 
рассасывается и остается в виде участков атрофической кожи. Последующие косметические вмешательства необходимы в более старшем возрасте (5-6 лет).
Более сложной задачей для лечения являются комбинированные гемангиомы. Выбор способа лечения определяется локализацией, величиной и скоростью роста опухоли. При локализации на закрытых участках тела предпочтительнее радиационное хирургическое лечение. Если же ангиома расположена в косметически неблагоприятной области, то можно рекомендовать для лечения метод СВЧ-криодеструкции, заключающийся в облучении опухоли сверхвысокочастотным электромагнитным полем с последующей немедленной криодеструкцией опухоли, что позволяет резко усилить разрушающий эффект криодеструкции В случаях, когда не требуется решать вопросы косметики, кавернозная ангиома может быть удалена хирургическим путем, например, при локализации на бедре, плече, передней брюшной стенке, спине. 
кожей без рубца и деформации кожи. Для этой цели применяют хинин-уретан, гидрокортизон, 10% раствор натрия хлорида. Наиболее часто используют 70% этиловый спирт, получаемый разведением 96% спирта на ¼ 2% раствором новокаина. Количество вводимого спирта зависит от локализации, формы, величины опухоли и колеблется от 0,5 до 5 мл. Вкол иглы должен быть вне ангиомы; спирт вводят в толщу опухоли и под нее. Иногда на курс приходится выполнять 10-15 инъекций с перерывами между инъекциями от 14 дней до 1 мес. 
Более сложной задачей для лечения являются комбинированные гемангиомы. Выбор способа лечения определяется локализацией, величиной и скоростью роста опухоли. При локализации на закрытых участках тела предпочтительнее радиационное хирургическое лечение. Если же ангиома расположена в косметически неблагоприятной области, то можно рекомендовать для лечения метод СВЧ-криодеструкции, заключающийся в облучении опухоли сверхвысокочастотным электромагнитным полем с последующей немедленной криодеструкцией опухоли, что позволяет резко усилить разрушающий эффект криодеструкции В случаях, когда не требуется решать вопросы косметики, кавернозная ангиома может быть удалена хирургическим путем, например, при локализации на бедре, плече, передней брюшной стенке, спине. 

В лечении некоторых видов гемангиом может быть использована комбинация нескольких способов: криогенного, склерозирующего, хирургического, гормонального и лучевого. В ряде случаев применяют интраоперационную криодеструкцию или высокочастотную коагуляцию. Сочетание нескольких способов лечения позволяет добиться более эффективных результатов.

В последние годы исследуется и не без успеха применяется методика локальной СВЧ гипертермии больших ангиом сложной анатомической локализации. Это позволяет частично или полностью отказаться от хирургического лечения и добиться хорошего косметического и функционального результата.

ЛИМФАНГИОМА

Растут лимфангиомы относительно медленно, чаще синхронно с ростом ребенка, но иногдаЛимфангиомы чаще всего обнаруживают в первый год жизни ребенка (до 90%), реже в первые 2-3 года. Локализуются они там, где бывают скопления регионарных лимфатических узлов: в подмышечной области, на шее, щеках, губах, языке, паховой области, реже в области корня брыжейки, забрюшинном пространстве, средостении. 
Кистозная лимфангиома может состоять из одной или множества кист величиной от 0,3 см до размера головы ребенка, которые могут сообщаться между собой. Внутренняя поверхность кист выстлана эндотелием, а стенки содержат плотную соединительную ткань. Могут существовать переходные элементы лимфангиом, возможно сочетание разных форм. 
Кавернозная лимфангиома является наиболее частой формой, наблюдаемой у детей. Структура ее представлена неравномерно наполненными лимфой полостями, образованными из соединительнотканной губчатой основы, содержащей гладкие мышечные волокна, эластический каркас и мелкие лимфатические сосуды, выстланные эпителием. 
Простая лимфангиома представляет собой разрастание лимфатических сосудов ограниченных участков кожи и подкожной клетчатки. 
Патоморфологическая и клиническая классификация в основном совпадают. Различают простые, кавернозные и кистозные лимфангиомы. 
Лимфангиома - доброкачественная опухоль врожденного характера, микроскопическая структура которой напоминает тонкостенные кисты различных размеров от узелков диаметром 0,2-0,3 см до крупных образований. Лимфангиомы встречаются значительно реже, чем гемангиомы, и составляют примерно 10-12% всех доброкачественных образований у детей. 

лимфангиомы резко увеличиваются независимо от возраста.


Кистозная лимфангиома представляет собой эластичное образование, покрытое растянутой кожей, которая, как правило, не изменена. Отмечается отчетливая флюктуация. Иногда через истонченную кожу просвечивает синеватое образование. При пальпации можно уловить Кавернозная лимфангиома определяется по наличию припухлости, нерезким очертаниям, мягкой консистенции. Часто ощущается флюктуация. Кожа может быть спаяна с образованием, но не изменена или мало изменена. При надавливании опухоль может сжиматься, затем медленно наполняться вновь. Смещаемость опухоли незначительна. Рост достаточно медленный. Наиболее характерная локализация кавернозных лимфангиом - шея, околоушная область, щеки, язык, губы. Весьма характерны частые воспалительные процессы, развивающиеся в лимфангиоме. Иногда в результате воспалений лимфангиома останавливает свой рост и даже исчезает. 
Клиника и диагностика. Простая лимфангиома представляет собой утолщение кожи, слегка бугристое, нерезко очерченное, как правило, с небольшой подкожной частью. Иногда на коже наблюдаются разрастания элементов лимфангиомы в виде небольших узелков. Поверхность лимфангиомы может быть несколько влажной (лимфорея). 

неровность стенки кист. Наиболее часто эти лимфангиомы встречаются на шее (причем одна часть опухоли может находиться в средостении в виде «песочных часов»). При этом целесообразно выполнять рентгенографию грудной клетки с целью выявления узла опухоли такой локализации. Кистозные лимфангиомы растут довольно медленно, но при своем росте могут сдавливать сосуды, нервы, а при расположении вблизи трахеи и пищевода - сдавливать эти органы, что требует порой экстренных оперативных вмешательств. 
Дермоиды единичны, плотной консистенции, четко отграничены, чаще правильной округлой Дифференциальный диагноз лимфангиомы проводят с брахиогенными кистами шеи, кистами из остатков щитовидно-подъязычного протока, дермоидами, спинномозговыми грыжами, липомами, тератомами, лимфаденитами шеи. Внимательный осмотр больного помогает различить эти заболевания. Шейные кисты располагаются по срединной линии, не достигают больших размеров, связаны с трахеей и слегка смещаются при глотании. Брахиогенные кисты располагаются по краю грудино-ключично-сосцевидной мышцы. 
Диагноз лимфангиомы не вызывает затруднений. Клиническая картина довольно характерна, тем не менее для уточнения диагноза, а чаще для уточнения анатомических вариантов расположения выполняют лимфографию. Для этой цели опухоль пунктируют и вводят водорастворимое контрастное вещество 10-20% концентрации. После выполнения исследования контрастное вещество удаляют и полости, куда вводилось это вещество, промывают изотоническим раствором натрия хлорида. Рентгеновские снимки выполняют в двух проекциях, что дает представление о расположении и анатомических взаимоотношениях опухоли. 

формы, без тенденции к быстрому росту. Воспалительные изменения в лимфатических узлах характеризуются отечностью, гиперемией, болезненностью, повышением местной температуры. Липомы обычно не флюктуируют, имеют нечеткие границы, кожа над ними не изменена. 
Хирургическое лечение заключается в иссечении лимфангиомы в пределах неизмененных тканей. Подобные вмешательства легче осуществляются при кистозных лимфангиомах. Кавернозные лимфангиомы часто распространяются в межфасциальные пространства, бывают спаяны с окружающими органами и тканями, поэтому их полное иссечение не всегда возможно. В этих случаях оставшиеся участки лимфангиомы прошивают шелковыми или капроновыми нитями. Весьма эффективна высокочастотная коагуляция (электрокоагуляция) Лечение лимфангиомы в основном хирургическое. Однако в некоторых случаях при небольших лимфангиомах, локализующихся в области носа, губ, околоушной области, проводят склерозирующую терапию, как при гемангиомах. 
От крестцово-копчиковой тератомы лимфангиому отличают мягкость консистенции, наличие флюктуации, просвечивающаяся через кожу жидкость. Использование для уточнения диагноза рентгенографии позволяет выявить включения, характерные для тератомы и не наблюдаемые при лимфангиомах. 
Очень важен дифференциальный диагноз со спинномозговыми грыжами, которые располагаются строго медиально, не проявляют тенденции к увеличению, довольно часто сопровождаются неврологическими расстройствами разной степени выраженности. При рентгенографии выявляется порок развития позвонков. 

оставшихся участков опухоли в плане предотвращения рецидивирования. Иногда для долечивания используют склерозирующую терапию. 
Лимфангиомы, подверженные воспалительным процессам, лечат по общим принципам лечения больных с гнойными процессами. Лимфангиому вскрывают, дренируют. Иногда в результате воспалительного процесса лимфангиома может значительно уменьшиться или даже исчезнуть. Оперативное лечение проводят по стихании воспалительного процесса. Озлокачествления лимфангиом не наблюдалось. Оперативные вмешательства по поводу лимфангиом могут быть весьма длительными и тяжелыми, поэтому целесообразно, если нет экстренных показаний, оперировать детей после первого полугодия жизни.
Реже применяют отсасывание содержимого опухоли посредством пункции. Такой способ лечения более рационален у новорожденных при наличии больших лимфангиом на шее, когда затруднены дыхание, глотание, сосание. Это позволяет временно улучшить состояние больного и подготовить его к операции. 

ПИГМЕНТНЫЕ ПЯТНА (НЕВУСЫ)

Глубокий невус - небольшой мягкий одиночный узелок округлой или овальной формы, Юношеская меланома встречается у детей и подростков, содержит гигантские клетки, которые по величине и форме отличаются от гигантских клеток внутридермальных невусов и злокачественных меланом. Юношескую меланому можно рассматривать как смешанный невус с определенной клеточной активностью. 
Внутридермальные невусы содержат гигантские клетки. Определяются сальные железы и волосяные фолликулы. Невус абсолютно доброкачественный. 
Смешанный невус состоит из гнезд невусных клеток с распространением их в дерму. В невусе находят изменения, характерные для пограничного и внутридермального невуса. В эпидермисе в верхних слоях дермы обнаруживают пигмент меланин. Смешанный невус обладает склонностью к озлокачествлению. 
Пограничный невус характеризуется образованием в эпидермисе невусных клеток, располагающихся диффузно в виде скоплений в нижних слоях эпидермиса и на границе дермоэпидермального слоя. Эти клетки содержат меланин. 
Происхождение невусных клеток до конца не выяснено. Считается, что они происходят из меланоцитов эпидермиса и леммоцитов (шванновских клеток) оболочек кожных нервов. По клинической и морфологической картине различают следующие виды невусов: пограничные, смешанные, внутридермальные, юношескую меланому, голубой невус, лентиго. 
Пигментные пятна у детей рассматриваются как ограниченные пороки развития кожи, возникающие в период эмбрионального развития. Они обнаруживаются сразу после рождения или в первые месяцы жизни ребенка. 

голубого или синюшного цвета. Он расположен в дерме, слегка возвышаясь над уровнем кожи. При гистологическом исследовании определяются и разветвленные меланоциты, содержащие меланин. 
Лентиго - плоское или слегка возвышающееся над уровнем кожи образование коричневого или темно-коричневого цвета округлой формы небольшого диаметра. При исследовании под микроскопом обнаруживается удлинение эпидермальных отростков, а в базальном слое - увеличение содержания меланина.


Юношеская меланома - плотное, чаще шаровидное образование, слабо пигментированное, Внутридермальный невус представляет собой плотноватое куполовидное образование, покрытое волосами, с гладкой или папилломатозной поверхностью. Невус может быть слабо пигментированным или иметь коричневую (до темно-коричневой) окраску.



INCLUDEPICTURE  \d "BULLET1.GIF"Клиника и диагностика. Локализация пигментных пятен весьма разнообразна, как и размеры, - от точечных до занимающих порой более половины поверхности тела. Пограничные и смешанные невусы имеют вид плоских или слегка возвышающихся над кожей мягких безволосистых образований с гладкой, а иногда бородавчатой или папилломатозной поверхностью, имеющих коричневую или темно-коричневую окраску. 

без волос, желтовато-серого цвета. Вокруг образования иногда отмечается зона гиперемии в виде ободка. На поверхности юношеской меланомы в отличие от злокачественной имеются телеангиэктазии и слабая пигментация. Юношеская меланома протекает доброкачественно, редко дает метастазы. 
Дифференциальный диагноз проводят в первую очередь с меланомами. Первичные меланомы у детей встречаются крайне редко. Озлокачествление пигментных пятен также наблюдается нечасто.
Разновидностью пигментного пятна является монгольское пятно, существующее с рождения. Локализуется оно чаще в поясничной области в виде одного или нескольких пятен. С возрастом эти пятна могут исчезнуть. Лечения не требуют. 

При доброкачественных невусах используется метод дермабразии (шлифование кожи) с помощью высокооборотного (до 50 000 об/мин) диска с алмазным или корундовым покрытием - аппарата Шумана-Шреуса. Однако этот метод применяется у детей после 12-13 лет. Благодаря дермабразии снимается слой пигментных клеток; в результате реактивного воспаления пигментные клетки гибнут, чем достигается положительный косметический результат.
Лечение невусов в основном хирургическое и направлено на возможно более полное иссечение пятна в пределах здоровых тканей с последующим гистологическим исследованием. Обширные пигментные пятна подлежат поэтапному хирургическому иссечению с кожной пластикой или без нее. При локализации пигментных невусов на лице в неблагоприятных косметических зонах целесообразно применение криодеструкции, которая довольно эффективна, особенно у детей до 1,5 лет. Эффект достигает 60%.

ФИБРОМЫ

Значительные трудности вызывают фиброматозы, особенно десмоиды и нейрофиброматоз, которые будут рассмотрены более подробно. 
Единичные фибромы подлежат радикальному удалению и редко рецидивируют. 
рост с разрушением окружающих тканей, локальная гипертермия и метастазирование. Для окончательной постановки диагноза необходима биопсия. 
Фибромы следует прежде всего дифференцировать со злокачественными новообразованиями - саркомами, для которых характерны более интенсивный инфильтративный 


INCLUDEPICTURE  \d "Bullet1.gif"Клиническая картина фибромы периферической локализации характерна: плотное безболезненное образование с четкими границами, подвижное, как правило, в поперечном направлении. Кожа над опухолью не изменена, локальной гипертермии нет. Опухоль медленно растет, и, при достижении больших размеров, может вызвать нарушение функции близлежащих органов. 
Локализация образований весьма разнообразна. В большинстве случаев поражаются мягкие ткани туловища и конечностей, хотя фибромы встречаются также во внутренних органах, полостях и коже (дерматофибромы).Фибромы могут встречаться в любом возрасте, но чаще бывают у детей старше 5 лет. 
Этиология фибром до конца не изучена, однако неоспоримо, что во многих случаях, особенно при различных видах фиброматоза, четко прослеживается наследственная предрасположенность. 
Фибромы относятся к доброкачественным новообразованиям соединительной ткани. Встречаются как единичные, так и множественные опухоли (фиброматоз). 


Клиника. Десмоид представляет собой как правило множественные интенсивно растущие очень плотные узлы. Характер роста - инфильтративный. Опухоль прорастает в окружающие ткани, в первую очередь в мышцы. По мере роста в процесс вовлекаются кости и другие близлежащие органы. При врастании в кость опухоль становится неподвижной, появляются боли. Такая клиническая картина роднит десмоид со злокачественными опухолями, однако десмоид не дает метастазов. 
Агрессивный фиброматоз (десмоид) относится к системным заболеваниям соединительной ткани. Название заболевания десмоид (син.: агрессивный фиброматоз, неметастатическая фибросаркома, фибродесмоид) - происходит от греческого desmos - связка. Опухоль растет из связочного аппарата, синовиальных оболочек и сухожилий. Локализация разнообразна, но чаще всего поражаются конечности и туловище. 


Единственным способом лечения, так же как и при десмоиде, является радикальная операция. В случае нерадикального удаления возможны рецидивы.
Диагноз ставят на основании характерного симптомокомплекса, данных рентгенографии грудной клетки и морфологического исследования опухолевого субстрата. 
Опухолевые узлы пальпаторно плотноватые, при периферической локализации, как правило, безболезненные. Рост медленный. Весьма часто большие массивы опухоли располагаются в средостении, особенно в задненижнем его отделе. При этом нередко страдают другие органы средостения, в первую очередь аорта и пищевод, поскольку опухоль сдавливает и смещает их. В некоторых случаях страдают сердце и легкие. Нередко опухолевые узлы располагаются в спинномозговом канале (опухоль в виде «песочных часов»), сдавливая спинной мозг и вызывая соответствующую неврологическую симптоматику. 
Клиника. Особо следует охарактеризовать постоянный при данном заболевании симптом - гиперпигментацию кожи. На коже имеются пятна с четкими границами, как правило, цвета «кофе с молоком», реже - красноватые. Над поверхностью кожи они не возвышаются. Болезнь Реклингхаузена является наследственной. Опухолевые узлы растут из периневрия, имеют различную локализацию, иногда располагаются интракраниально и интраспинально.
Нейрофиброматоз (болезнь Реклингхаузена) другое тяжелое заболевание, для которого характерен следующий симптомокомплекс: наличие множественных нейрофибром, участки гиперпигментации на коже и сколиоз.
Единственным способом лечения десмоида является радикальная операция. Нередко больных приходится оперировать многократно, так как характерной особенностью опухоли является ее стойкая склонность к рецидивированию. Лекарственное и лучевое воздействие при десмоиде практически неэффективно.
Диагноз. Диагностические мероприятия проводят по общеонкологическим принципам: ведущая роль принадлежит пальпации, рентгенографии области поражения и ультразвуковому исследованию. Необходимо также выполнить рентгенографию грудной клетки с целью выявления отдаленных метастазов: при десмоиде их не будет. Окончательным этапом диагностики является биопсия опухоли (желательно открытая).

ДЕРМОИДНЫЕ КИСТЫ

Лечение дермоидов только хирургическое. Образование иссекают полностью в пределах здоровых тканей. Лечение можно осуществить во втором полугодии жизни ребенка.
Клиника и диагностика. Дермоидные кисты - это плотные образования округлой формы с четкими границами, не спаянные с кожей. Если дермоид располагается на костной части, то образует плоскую ямку с возвышенным краем. В области дна рта он находится часто между подбородочно-язычковыми мышцами. Величина дермоидов колеблется от 0,5 до 4 см. Дермоид часто приходится дифференцировать от атеромы. Основное отличие: атерома всегда спаяна с кожей и более мягкая. 
Дермоиды отличаются вполне определенной локализацией. Они располагаются в тех местах, где в эмбриональном периоде находились щели и борозды либо где закрывались углубления эктодермы или отшнуровывались кожные зачатки. Наиболее характерной локализацией дермоидов являются верхний или внутренний край глазницы, волосистая часть головы, височная область, область рукоятки грудины и дно полости рта. 
Дермоидные кисты (дермоиды) относятся к фиброэпителиальным образованиям или органоидным тератомам. Эти опухоли развиваются в виде кист, стенка которых состоит из соединительной ткани, которая с наружной стороны гладкая, с внутренней - шероховатая. Внутренний слой похож по строению на кожу. Он состоит из надкожицы, многослойного эпителия, содержит сальные и потовые железы, волосы, жировые включения. 

. ТЕРАТОМА

Рентгенологическое исследование позволяет обнаружить в опухоли в ряде случаев наличие участков оссификации или костные включения. Пальцевое исследование через прямую кишку помогает уточнить расположение образования.
При пальпации можно обнаружить участки неравномерной плотности, кистозные образования и участки более плотных включений. Кожа над образованием, как правило, не изменена, но иногда наблюдаются рост волос, пигментация, кожные рудименты, расширенные сосуды. 
Границы опухоли не всегда четкие. При наличии больших тератом возможны распространение опухоли в тазовую область, сдавление прямой кишки и мочевого пузыря с расстройством акта дефекации и мочеиспускания. 
Клиника и диагностика. Тератомы могут локализоваться в различных отделах грудной полости, яичниках, забрюшинном пространстве. Наиболее часто встречаются крестцово-копчиковые тератомы, располагающиеся между копчиком и прямой кишкой.Тератомы наблюдаются у 2% всех детей с опухолями. Девочки поражаются чаще, чем мальчики.
Тератома - смешанная опухоль сложного строения. В этой опухоли могут наблюдаться ткани, происходящие из всех зародышевых листков. Органоидные тератомы могут содержать части тела плода, а иногда и сам плод. Наличие в опухоли очагов эмбриональной ткани предполагает рост и озлокачествление тератомы, переход ее в тератобластому. 

Лечение только хирургическое и по возможности раннее, желательно до 6-месячного возраста, пока тератома не озлокачествилась. Тем не менее эти дети требуют постоянного диспансерного наблюдения для своевременного обнаружения рецидива или метастазов опухоли.
Диагноз тератомы обычно не вызывает затруднений. Иногда ее приходится дифференцировать от спинномозговой грыжи, при которой почти всегда бывают периферические неврологические расстройства с нарушением функции тазовых органов, а рентгенологически определяется расщепление дужек позвонков. 
Объективным и достоверным критерием озлокачествления может служить положительная проба Абелева-Татаринова. В крови определяется эмбриональный белок альфа-фетопротеин. 
Наиболее тяжелым осложнением течения таратомы является ее озлокачествление с развитием метастазирования. Признаки озлокачествления - быстрый рост опухоли, появление венозного рисунка, ухудшение общего состояния ребенка. 
Течение опухоли может сопровождаться инфицированием тератомы с развитием довольно тяжелого воспалительного процесса, разрывом стенки опухоли, изъязвлением или некрозом кожи, иногда массивным кровотечением, которое без неотложной операции может привести ребенка к гибели. 

. САРКОМЫ МЯГКИХ ТКАНЕЙ

Одной из самых опасных и наиболее частых опухолей мягких тканей, встречающихся в детском возрасте, является рабдомиобластома. Опухоль характеризуется присутствием злокачественных мезенхимальных элементов, настолько изменчивых, что порой бывает трудно определить гистогенез опухоли. Поэтому часто ставят диагноз злокачественной эмбриональной саркомы. Но в типичных случаях в зависимости от гистологического строения выделяют 4 типа рабдомиосарком: эмбриональный, ботриоидный, альвеолярный и плеоморфный.

Эмбриональный тип рабдомиосаркомы чаще обнаруживают в области головы и малого таза. Типичная локализация ботриоидного варианта - уретра, мочевой пузырь, влагалище. 
Последний гистологический вариант рабдомиосарком характерен для взрослых больных, а в детском возрасте встречается крайне редко. 

Клиника. Каждая из перечисленных сарком имеет определенные клинические и биологические особенности, но для всех них характерна склонность к инфильтративному росту, прорастанию в близлежащие анатомические образования, кости, нервные стволы, сосуды, склонность к рецидивированию, причем многократному, и способность к лимфогенному и гематогенному метастазированию. 
Альвеолярные рабдомиосаркомы обычно выявляются в области туловища и конечностей. Более чем в 50% случаев рабдомиосаркомы, как и ангиогенные саркомы, встречаются у детей до 5 лет; синовиальные саркомы и фибросаркомы поражают чаще детей более старшего возраста.

 
В начальной стадии признаки заболевания часто отсутствуют; обычно опухоль обнаруживают случайно. Общее состояние больных, как правило, длительное время остается удовлетворительным. При бурном росте новообразования, распаде опухоли, обширном метастазировании и присоединении вторичной инфекции состояние больного становится тяжелым, повышается температура тела, появляются признакиТемпы роста опухолей могут варьировать от очень медленного до бурного с быстрым увеличением объема опухоли в течение нескольких недель и даже дней.

интоксикации, истощения, в анализах крови наряду с ускорением СОЭ может отмечаться гиперлейкоцитоз со сдвигом формулы крови влево.
Кожа над опухолью блестящая, как бы растянута, напряжена, иногда с более выраженным венозным рисунком. Отмечается локальное повышение температуры, четко регистрируемое при термографии. При пальпации опухоли, исходящие из мышц или их фасций, определяются как плотные, округлой формы образования с четкими контурами. 
При локализации новообразования в области туловища и конечностей часто его можно обнаружить при внешнем осмотре больного. 

Как правило, опухоли довольно легко смещаются в поперечном направлении вместе с пораженной мышцей, но не смещаются в продольном направлении. 
Очень редко первым симптомом является боль тупого характера, ноющая, усиливающаяся при давлении на опухоль. В случаях, когда опухоль прорастает в кость, боль может быть постоянной. Если опухоль располагается вблизи крупных нервных стволов и сплетений, боль становится 
интенсивной и развивается картина неврита или плексита с сильно иррадиирующей болью и неврологической симптоматикой. При расположении опухоли вблизи магистральных сосудов могут отмечаться цианоз и отек конечности, ослабление периферического пульса. Истинное прорастание сосудов и нервов нетипично для злокачественных опухолей мягких тканей, чаще имеет место лишь сдавление и отодвигание сосудисто-нервного пучка или обрастание его опухолью со всех сторон. 



INCLUDEPICTURE  \d "Bullet1.gif"Обследование больных начинают с обзорной рентгенографии зоны расположения опухоли. По рентгенограмме можно определить локализацию образования, его плотность, структуру, наличие включений, форму, размеры, контуры и связь с окружающими тканями. Оценка данных, полученных при рентгенографии мягких тканей, позволяет в большинстве случаев уточнить тип роста опухоли, но не ее природу. Четкие контуры обычно свидетельствуют об экспансивном росте и указывают на наличие капсулы (псевдокапсулы) вокруг опухоли. Нечеткость контуров обусловлена чаще всего Диагностика. Клинические симптомы при саркомах мягких тканей не позволяют точно установить диагноз, но дают достаточную информацию для того, чтобы заподозрить у больного злокачественную опухоль и применить дополнительные методы исследования.

инфильтративным ростом в окружающие ткани. Обзорные рентгенограммы дают информацию о связи мягкотканого образования с костями. В ряде случаев пальпируемая опухоль является мягкотканым компонентом костной саркомы. Вторичные костные изменения при саркомах мягких тканей достаточно типичны. 
Реакция костей на процесс в мягких тканях может проявляться в виде периостальных разрастаний, атрофии от давления, раздвигания и искривления костей. Выявление остеолитических изменений в костях при опухолях мягких тканей имеет диагностическое и тактическое значение: поражение кости может быть только при злокачественных новообразованиях, а адекватная операция должна быть сопряжена с Но практически никогда при вторичной деструкции костей саркомами мягких тканей на рентгеновских снимках не определяется симптом «козырька», характерный для первичных злокачественных опухолей костей. В ряде случаев, даже при высокозлокачественных саркомах мягких тканей, достигающих больших размеров, вторичные изменения в костях имеют вид реактивных изменений. 



INCLUDEPICTURE  \d "Bullet1.gif"При локализации опухоли на конечностях вторичные изменения в костях имеют вид очага остеолизиса различной величины и формы - от едва заметного краевого дефекта до более значительных по протяженности и глубине поражений. 
Саркомы мягких тканей в области орбит, носа, челюстей нередко вызывают значительные разрушения прилежащих костей.
удалением пораженной кости. 
Дифференциальный диагноз. Саркомы мягких тканей у детей чаще всего дифференцируют от доброкачественных опухолей. Большинство доброкачественных новообразований располагаются поверхностно, исходя из кожи или подкожной клетчатки. Для Непременным компонентом обследования больных с опухолями мягких тканей является исследование органов грудной полости - рентгенография и томография легких. Регионарные по отношению к опухоли лимфатические узлы должны обязательно обследоваться пальпаторно; при подозрении на их поражение необходимо морфологическое исследование. Ультразвуковое исследование органов брюшной и забрюшинной области позволяет выявить метастазы в печень и забрюшинные лимфатические узлы. 
Большую ценность представляют данные рентгеноконтрастных исследований, в частности ангиографии. Большинству сарком мягких тканей свойственна достаточно характерная ангиографическая картина злокачественной опухоли: чрезмерно развитая сеть патологических сосудов, их полиморфность, деформация, обрывы, образование экстравазатов («лакуны», «озера») и артериовенозных анастомозов. Ангиография позволяет также уточнить истинное распространение опухоли и связь ее с магистральными сосудами. Ведущее место в диагностике опухолей мягких тканей занимают цитологическое и гистологическое исследования. Изучение клеточного состава пунктата опухоли дает возможность в 80% случаев поставить правильный диагноз злокачественной опухоли, а в 30% - выявить гистогенетическую принадлежность опухоли. Гистологически гистогенез опухоли удается выяснить в 65-70% случаев. 

доброкачественных опухолей характерен медленный тип роста, стойко удерживающийся во времени, длительный анамнез. Доброкачественные опухоли почти всегда имеют четкие контуры и капсулу. Саркомы мягких тканей в ряде случаев необходимо дифференцировать от неопухолевых заболеваний (подостро и хронически протекающие воспалительные заболевания, инфекционные и паразитарные гранулемы, организовавшиеся гематомы, мышечные грыжи, оссифицирующий миозит и др.). 
Всем больным даже после радикальных операций назначают противоопухолевую химиотерапию несколькими препаратами различного механизма действия. По показаниям химиотерапию проводят и в предоперационном периоде. Лучевое лечение осуществляют на ложе опухоли после нерадикальных операций и на регионарные лимфатические узлы.
IV стадия - опухоль с отдаленными гематогенными и лимфогенными метастазами. 
III стадия - опухоль с метастазами в регионарные лимфатические узлы, которую удается удалить частично или вообще нельзя удалить; 
II стадия - локализованная опухоль, удалить которую в пределах здоровых тканей не удается, или локальная опухоль с метастазами в регионарные лимфатические узлы, которые удаляют вместе с опухолью полностью; 
I стадия - локализованная опухоль, которую можно удалить радикально; 
Лечение. При лечении сарком мягких тканей применяют комплексный подход с назначением в различных комбинациях хирургического, лучевого и лекарственного методов. Выбор комбинаций определяется стадией процесса. Различают следующие стадии заболевания: 

Прогноз у детей с саркомами мягких тканей определяется гистологической разновидностью опухоли, ее локализацией и стадией заболевания. При наличии отдаленных метастазов ко времени установления диагноза выздоровления не наблюдается. При I - II стадиях комплексное лечение позволяет достигнуть длительного выживания не менее чем у 70% больных.

. ОСТЕОМА

Дифференциальная диагностика остеом от других новообразований в типичных случаях не представляет трудностей. Однако при установлении диагноза необходимо исключать такие заболевания, как параоссальная саркома, остеоид-остеома, юношеские костно-хрящевые Клиника и диагностика. Остеома растет очень медленно. Средняя продолжительность заболевания до поступления на лечение - в среднем 2 года. Опухоль при пальпации плотная, неподвижная, болезненная. Опухоли, растущие в местах прохождения сосудисто-нервных стволов, могут вызывать периферические нарушения; опухоли, растущие в области лицевого скелета, могут блокировать носовые пазухи или приводить к экзофтальму. При прорастании опухолью внутренней пластинки костей свода черепа возможны функциональные очаговые расстройства и головная боль. При рентгенологическом исследовании выявляется дополнительная костная ткань с четкими и гладкими границами. Остеопороз и деструкция отсутствуют. При остеомах ногтевой фаланги можно различить рисунок трабекул губчатой кости, из которой состоит остеома. В длинных трубчатых костях излюбленной локализацией остеом являются метафиз и диафиз. Как и в плоских костях, структура остеом на рентгенограммах компактная, однородная. При гистологическом исследовании в опухоли выявляются компоненты нормальной костной ткани, но лишенные регулярной остеогенной структуры. 
Остеомами называют доброкачественные опухоли, продуцирующие в своей паренхиме костную ткань. Остеома нередко бывает врожденной, развивается в нескольких костях одновременно и сочетается с пороками развития других органов. Преимущественная локализация остеом - кости черепа и лицевого скелета, а также концевые фаланги больших пальцев стоп. Различают компактные, губчатые и смешанные формы остеом. 

экзостозы, оссифицировавшая гематома, оссифицировавшая кефалогематома, кортикальный гиперостоз, остеомиелит. Правильный диагноз может быть установлен при тщательном анализе данных анамнеза, клинических и рентгенологических симптомов. 
Прогноз при остеоме благоприятный. Опухоль у детей никогда не озлокачествляется и редко вызывает большие деформации скелета.
Лечение больных с остеомой только хирургическое. Показаниями к операции служат наличие болевого симптома, большие размеры опухоли, а также случаи с неясным диагнозом для уточнения характера новообразования. Опухоль иссекают в пределах здоровых тканей с обязательным удалением надкостницы, покрывающей новообразование. Если удаление произведено недостаточно радикально, особенно при наличии широкого основания опухоли, возможны рецидивы. 

. ОСТЕОИД-ОСТЕОМА

Рентгенологическая картина при остеоид-остеомах имеет характерные особенности. Опухолевая ткань выявляется в виде очага просветления в кости (гнезда опухоли) диаметром до 1 см, круглой или овальной формы. Внутри гнезда могут быть видны плотные костные включения. Вокруг гнездо окружено зоной плотной склеротической кости. Среди склеротической ткани гнездо может быть не видно на обычных обзорных рентгенограммах. Поэтому для его выявления необходимо производить повторное рентгенологическое Клиника и диагностика. Жалобы детей с остеоид- остеомой очень характерны и одинаковы. Все больные мучаются от резких, сильных болей ноющего характера, которые не утихают в покое и усиливаются по ночам. Дети указывают довольно точно локализацию боли, соответствующую очагу поражения. При этом обычно внешне никакой патологии выявить не удается. Лишь иногда при поражении костей, окруженных небольшим слоем мягких тканей, можно различить небольшую припухлость; а также местное покраснение и потепление кожи. Изнуряющая боль может привести к нарушению функции конечности и заметной невооруженным глазом атрофии мышц. 
Остеоид-остеома - часто встречающаяся у детей доброкачественная опухоль кости остеогенного происхождения и своеобразного клинического течения. Типична локализация остеоид-остеомы в межвертельной области бедренной кости, в области малого вертела, в проксимальных метафизах большеберцовой и плечевой костей. Встречаются остеоид-остеомы и во всех других костях, проходящих путь энхондрального окостенения, а также в костях нижней челюсти. Об остеоид-остеомах костей черепа, ключицы и лопатки сообщений в литературе нет. 

исследование в более жестком режиме работы аппарата в дополнительных проекциях пораженной кости или же выполнять томографию. Однако в отдельных случаях гнездо на рентгенограммах не удается обнаружить, так как клинические проявления остеоид-остеомы (боль) начинаются раньше, чем ее рентгенологические изменения, причем среди последних раньше определяется склерозирование и лишь позднее очаг разрежения. 
Прогноз благоприятный. Рецидивы заболевания возникают лишь после нерадикального удаления ткани гнезда опухоли.
Лечение больных с остеоид-остеомами состоит только в хирургическом удалении опухоли. 
Дифференцируют остеоид-остеому в первую очередь от хронического склерозирующего остеомиелита, костного абсцесса Броди, а также остеогенной саркомы, саркомы Юинга, остеомы, посттравматического периостита. 
В отдельных случаях губчатых остеоид-остеом, располагающихся в области метафизов, гиперостоз при невидимом гнезде симулирует остеогенную саркому, так как зона склероза может выходить за пределы коркового слоя кости. В процессе диагностики остеоид-остеомы и симулирующих ее заболеваний пункционную биопсию не проводят, так как получить для исследования ткань из гнезда из-за обширного окружающего склероза невозможно. Решающим методом окончательной диагностики в таких случаях является открытая биопсия с резекцией пораженного участка кости вместе с гнездом опухоли. Морфологическое исследование при установлении диагноза остеоид-остеомы является обязательным. 

ФИБРОЗНЫЙ ДЕФЕКТ КОРТИКАЛЬНОГО СЛОЯ

Некоторые врачи считают это заболевание вариантом нормы, хотя в большинстве монографий его описывают в группе доброкачественных костных опухолей. Фиброзный дефект кортикального слоя представляет собой участок остеолиза, рентгенологическое изображение которого настолько характерно, что для подтверждения диагноза не требуется никаких дополнительных диагностических методов. Чаще всего он встречается у детей в возрасте от 4 до 3 лет, преимущественно у мальчиков, протекает бессимптомно; для него характерна спонтанная регрессия. Выявляется дефект обычно в заднемедиальном участке бедренной кости или в берцовых костях. Может быть множественным. Рентгенологически обнаруживается маленькое округлое или неправильной формы просветление сразу у кортикальной пластинки кости. Края его плотно склерозированы, хорошо очерчены и никогда не выходят за пределы кортикальной пластинки.

ДОБРОКАЧЕСТВЕННАЯ ХОНДРОБЛАСТОМА

Клиника и диагностика. Основные симптомы доброкачественной хондробластомы - боль, припухлость, гипертермия в месте поражения и близлежащем суставе, хромота, атрофия мышц пораженной конечности. Иногда в суставе отмечается реактивный выпот, который появляется еще в период глубокого интраоссального расположения опухоли, что может имитировать гнойное заболевание.Гистогенез хондробластомы, обусловленный нарушением оссификации эпифизарного хряща, может быть представлен следующим образом. В норме эпифизарный хрящ разрастается, созревает, обызвествляется, а затем подвергается остеолитической резорбции, а на его месте разрастаются молодые костные балки и костная ткань, продуцируемые остеобластами и остеоцитами. При хондробластоме обызвествлению подвергаются еще не созревшие хондробласты. В результате этого не происходит рассасывания хряща и замены его костной тканью, а возникает опухолевидное разрастание хондробластической ткани. В отличие от хондромы хондробластома содержит сосуды и не имеет вида дифференцированной, зрелой хрящевой ткани. В противоположность хондросаркоме в ней нет полиморфизма и атипизма клеток, двухъядерные хрящевые клетки и митозы встречаются редко. 
Хондробластома кости встречается у детей и подростков, когда еще не завершен эпифизарный рост скелета, так как предположительной причиной образования ее считается избыточный рост хондробластов. Чаще всего она встречается в возрасте от 10 до 20 лет и приблизительно в 50% случаев поражает эпифизарный ростковый хрящ по обе стороны коленного сустава. Она может также встречаться в любой плоской кости, которая образовалась из хрящевой основы. 

Прогноз для жизни при хондробластоме у детей благоприятный, функциональный прогноз при неудаленной опухоли плохой.
Лечение. Единственным способом лечения больных с хондробластомой является операция, которая состоит в удалении опухоли в пределах здоровых тканей путем краевой или сегментарной резекции. При расположении опухоли рядом с надкостницей последнюю не следует сохранять. 
Доброкачественную хондробластому следует дифференцировать от эпифизарных форм остеомиелитов и туберкулеза, абсцесса Броди, поражающего только эпифиз, эозинофильной гранулемы эпифиза и от гигантоклеточной опухоли, вид которой более «агрессивен». 
Рентгенологическая картина опухоли имеет ряд особенностей. Почти всегда дефект наблюдается в области эпифиза. Поэтому у детей при обнаружении участка остеолиза в эпифизарной зоне прежде всего необходимо предположить наличие именно этой опухоли, так как другие остеогенные образования в этом месте первично не возникают. Края дефекта обычно тонкие и склеротические, имеют «неагрессивный» вид. Размер дефекта колеблется от 3 до 19 см, может наблюдаться эксцентрическое яйцевидное выбухание кортикального слоя, но отчетливой периостальной реакции обычно нет. Приблизительно в 50% таких опухолей субстрат дефекта на рентгенограммах выглядит как аморфная «рыхлая вата».

ОСТЕОГЕННАЯ САРКОМА



Остеогенная саркома по частоте занимает одно из первых мест среди всех злокачественных опухолей.Остеогенная саркома - первичная костная злокачественная опухоль, развивающаяся из примитивной полипотентной соединительной ткани, способной к образованию опухолевого остеоида и кости. Преобладающими клеточными элементами остеосаркомы являются остеоциты, подвергшиеся малигнизации. По расположению в пределах кости опухоли делят на центральные медуллярные остеосаркомы, параоссальные (юкстакортикальные) остеосаркомы, множественный остеосаркоматоз и остеосаркомы мягких тканей. В настоящей главе описана только центральная медуллярная остеогенная саркома.
В детском возрасте в основном поражаются больные старше 5 лет.
Чаще всего поражаются кости нижних конечностей, особенно вокруг коленного сустава, и проксимальные метафизы плечевых костей. Если опухоль возникает до закрытия эпифизарной щели, то эпифизарный хрящ обычно служит барьером для распространения опухоли в 
эпифиз. Подобным барьером являются и суставные хрящи. Опухоль может поражать и плоские кости, но крайне редко.


Остеосаркомы рано метастазируют, преимущественно в легкие. Гематогенные метастазы в Многие больные и их родители связывают появление боли и припухлости с травмой, что при первичном обращении к врачу нередко приводит к неправильному диагнозу типа «посттравматическая гематома». Тщательный анализ анамнеза позволяет часто установить наличие временного промежутка между моментом травмы и болью, возникшей на фоне роста опухоли. Этот «светлый» промежуток может достигать нескольких месяцев. 
Клиника. Первым симптомом заболевания является боль. Характерно, что боль не связана с движением конечности и наблюдается в покое, довольно быстро становится постоянной, прогрессирует в своей интенсивности и оказывается мучительной и днем, и ночью. Наиболее сильная боль отмечается при локализации опухоли в костях голени. По мере развития процесса возникают и другие клинические проявления: припухлость, пальпируемая опухоль, натяжение кожи и расширение подкожных вен, повышение местной температуры и нарушение функции конечности. Иногда возникают патологические переломы конечности в месте роста опухоли. 

печень и другие кости регистрируются редко. Лимфогенное метастазирование для остеогенной саркомы нетипично.


Распространение опухоли за пределы кости в окружающие мягкие ткани может быть довольно значительным. Границы мягкотканого компонента опухоли на рентгенограммах достоверно установить не удается. Для этой цели необходимо использовать компьютерную томографию.
Видны периостальный козырек и множественные периостальные разрастания, отходящие перпендикулярно оси кости спикулы, - так называемый симптом солнечного протуберанца. 
Диагностика. Рентгенологически различают три формы остеосарком: остеолитическую, остеобластическую и смешанную. При остеолитической форме на рентгенограммах пораженной кости выявляется очаг деструкции литического характера различных размеров с нечеткими контурами, располагающийся чаще всего эксцентрически. В ранней стадии заболевания периостальная реакция может быть невыраженной. В дальнейшем отмечаются разрушение коркового слоя и нарушение целостности надкостницы, отчетливо выявляется периостальная реакция с образованием характерного периостального козырька. При остеобластической форме остеосаркомы отмечается наличие склеротического, с неопределенными краями дефекта в области метафиза, проникающего через кортикальную пластинку и распространяющегося в окружающие мягкие ткани. 

Лечение остеогенных сарком у детей в настоящее время комбинированное - сочетание операции и противоопухолевой химиотерапии. Хирургическое лечение в радикальном варианте Дифференцировать остеосаркому, особенно в ранних стадиях заболевания, необходимо от опухоли Юинга, хондросаркомы, злокачественной формы остеобластокластомы, остеоид-остеомы, эозинофильной гранулемы. Иногда приходится дифференцировать остеогенную саркому от неопухолевых заболеваний - поднадкостничной гематомы, оссифицирующего миозита, остеомиелита. 
Минимальное обследование больного для выявления метастазов включает рентгенографию легких в прямой, боковых и косых проекциях, сканирование скелета и ультразвуковое исследование печени. Исследования проводят обязательно до начала лечения и периодически на его фоне. 
Даже в типичных случаях клинико-рентгенологический диагноз остеосаркомы должен быть обязательно подтвержден морфологическим исследованием. Всем больным до решения вопроса о лечении необходимо производить пункционную биопсию толстой иглой (трепанобиопсию) пораженного участка кости или открытую инцизионную биопсию опухоли. 
Суставы при остеогенной саркоме вовлекаются в процесс исключительно редко, так как эпифизарный и суставной хрящи служат естественным барьером для роста опухоли. Если и происходит прорастание опухоли в сустав, то это является следствием распространения опухоли по мягким тканям и сухожилиям. Почти всегда у больных остеогенной саркомой отмечается остеопороз костей пораженной конечности, который развивается в результате как нейротрофических нарушений, так и бездеятельности конечности из-за сильной боли. 

это ампутация конечности выше непораженного сустава. Однако большая часть больных и их родителей отказываются от подобных калечащих операций. В последнее десятилетие в тех случаях, когда это технически возможно, выполняют различные органосохраняющие операции на фоне проведения интенсивной противоопухолевой химиотерапии. Проведение интенсивной химиотерапии даже после нерадикальных операций (резекции пораженных участков кости) позволяют достигнуть 2-летней выживаемости примерно у 50% больных.

. САРКОМА ЮИНГА

В плоских костях первичный очаг чаще всего локализуется в ребрах и костях таза. 
Опухоль Юинга относится к опухолям скелета, но ее основу составляет неостеогенная ткань. До настоящего времени гистогенез опухоли окончательно не установлен. Среди злокачественных опухолей костей у детей саркома Юинга занимает по частоте ведущее место наряду с остеогенной саркомой. Наивысшая заболеваемость отмечается в возрасте 10-13 лет, однако в отличие от остеосаркомы саркома Юинга может наблюдаться и у детей младше 5 лет. Опухоль может поражать любую кость, но преимущественно поражаются диафизы длинных трубчатых костей. 

Рентгенологически обычно обнаруживают диафизарные очаги литической деструкции с очень агрессивным инвазивным контуром и плохо дифференцированными краями. При этом, как правило, наблюдается выраженнаяКлиника и диагностика. У больных с саркомой Юинга обычно наблюдаются лихорадка, лейкоцитоз, увеличение СОЭ, что часто заставляет врача предположить наличие инфекции. Местные проявления подобны таковым при остеосаркоме, однако более выражена болезненность при пальпации опухоли. Наличие участков размягчения и выраженный отек конечности могут наводить на мысль об остеомиелите. Характерной особенностью саркомы Юинга является циклическое течение заболевания: вспышки опухолевого роста чередуются с самопроизвольно возникающими ремиссиями. Последние, однако, никогда не бывают полными. 

периостальная реакция в виде параллельного многослойного контура - так называемый симптом луковичной кожуры. Признаком инвазивного роста является разрушение коркового слоя и надкостницы (симптом козырька). Часто вокруг костного дефекта на рентгенограммах видна тень от прорастания опухоли в окружающие мягкие ткани. Заболевание дифференцируют от остеомиелита, остеосаркомы, злокачественной лимфомы.
Лечение. Саркома Юинга по сравнению с другими злокачественными новообразованиями костей высокочувствительна к лучевому воздействию и противоопухолевым препаратам. Путем сочетания лучевой и полихимиотерапии можно добиться стойкого эффекта при лечении первичной опухоли и даже ее метастазов. В отличие от остеосаркомы саркома Юинга в первую очередь часто поражает метастазами регионарные лимфатические узлы и кости (прежде всего позвоночник и кости черепа). Учитывая свойство саркомы Юинга распространяться по костномозговому каналу и метастазировать в лимфатические узлы, облучению подвергается не только место поражения, но и вся кость, а также зона регионарных лимфатических узлов. Одновременно с облучением необходимо проводить полихимиотерапию. Показания к оперативному лечению у больных с саркомой Юинга резко ограничены, так как присоединение к консервативной химиолучевой терапии даже радикальных операций в виде ампутации не улучшает результатов лечения. Комбинированное химиолучевое лечение позволяет достигнуть 2-, 3- и 5-летней выживаемости у детей соответственно в 70, 47 и 17% случаев.

НЕФРОБЛАСТОМА


В зависимости от преобладания мезенхимального или нефробластического компонентов различают три основных морфологических варианта нефробластомы: 
Нефробластома (опухоль Вильмса) - злокачественная опухоль почки, развивающаяся из метанефрогенной ткани. Нефробластома занимает пятое место по частоте среди всех злокачественных заболеваний у детей. Возрастной пик заболеваемости приходится на 3 года, хотя опухоль считается врожденной. Мальчики и девочки заболевают одинаково часто, опухоль может возникать в любом участке почки. Приблизительно у 5% больных наблюдается первично двустороннее поражение почек. Крайне редко нефробластома может возникать экстраренально по ходу эмбриональной миграции метанефрогенной ткани. Длительное время опухоль растет в капсуле почки, однако даже в начальных периодах роста опухоли может отмечаться ее гематогенное и лимфогенное метастазирование. Метастазами чаще всего поражаются легкие, печень, кости и забрюшинные лимфатические узлы. 
типичные нефробластомы; мезенхимальный и нефробластический (эпителиальный) компоненты представлены в равном объеме; 
В каждом из этих вариантов выделяют подварианты в зависимости от степени дифференцировки преобладающего компонента опухоли. Так, высокодифференцированный эпителиальный компонент, преобладающий в опухоли, характерен для кистозного типа нефробластомы, а в недифференцированном мезенхимальном варианте опухоль может быть представлена участками рабдомио-саркомы, ангиосаркомы, нейросаркомы и др. 
нефробластома с доминирующим мезенхимальным компонентом. 
нефробластома с преобладанием эпителиального компонента; 

 
Клиника. В ранних стадиях заболевания трудно заподозрить наличие у ребенка опухоли почки, так как имеющиеся клинические симптомы непостоянны и неспецифичны (некоторая бледность кожных покровов, похудание, снижение аппетита, тошнота, боль в животе, раздражительность). Лишь при больших размерах опухоли, когда она отчетливо определяется при пальпации через переднюю брюшную стенку, возникает подозрение на наличие у больного новообразования.В самостоятельную группу выделяют мезобластическую нефрому (мезенхимальную гамартому) - опухоль почки, которая встречается исключительно у детей грудного возраста. Обособление мезобластической нефромы обусловлено доброкачественным характером течения данного варианта нефробластомы.

Диагностика. Для диагностики нефробластомы наряду с осмотром больного, пальпацией органов брюшной полости и лабораторными исследованиями необходимо использовать обзорную рентгенографию брюшной полости, экскреторную урографию, ультразвуковое исследование брюшной полости и забрюшинной области и ангиографию почек. Уже на обзорной рентгенограмме органов брюшной полости можно в проекции почки определить гомогенную тень, «вынужденный изгиб» позвоночника, смещение петель кишечника в противоположную от опухоли сторону и нечеткие контуры поясничной мышцы на стороне поражения.
В это время в результате сдавления опухолью близлежащих органов усиливается боль в животе, могут отмечаться признаки частичной кишечной непроходимости, расширение вен передней брюшной стенки, асцит. У некоторых больных можно выявить гематурию и повышение артериального давления, а также анемию и ускорение СОЭ. 

На урограммах при опухоли Вильмса определяются увеличение почки, нечеткость ее контуров, изменение ее положении и деформация собирательной систем почки. В ряде случаев при больших размерах опухоли и практически полном поражении паренхимы почки функции ее на урограммах не определяется («немая» почка). В этих случаях, как и при двустороннем поражении почек и сочетании опухоли с пороками развития почек, обязательным является проведение ангиографического исследования. На серии ангиограмм четко определяются признаки опухоли Вильмса - скопление контрастного вещества в опухоли в виде 
«озер», расширение, деформация и ампутация сегментарных артерий, нарушение их дихотомического ветвления, быстрый сброс артериальной крови в венозное русло по патологическим артерио-венозным шунтам.
III стадия - опухоль прорастает собственную капсулу, околопочечную клетчатку или поясничные мышцы и прилежащие органы, имеется поражение регионарных лимфатическихII стадия - опухоль выходит за пределы почки, но не прорастает собственную капсулу, метастазы отсутствуют; 
I стадия - опухоль локализуется внутри почки и не прорастает ее капсулу; 
Различают четыре стадии нефробластомы: 
Весьма информативным для хирургов является контрастирование нижней полой вены при проведении каваграфии, так как в ряде случаев удается до операции выявить ее расположение по отношению к опухоли, наличие в вене опухолевого тромба или ее вторичную деформацию за счет сдавления увеличенными метастатическими лимфатическими узлами. С помощью эхографии удается отдифференцировать врожденные и приобретенные кистозные образования почки от опухолей, установить довольно точно размеры новообразования и отношение его к ближайшим органам, а также следить за эффективностью проводимого лечения. Ультразвуковое исследование позволяет также выявить метастазы опухоли в печень и забрюшинные лимфатические узлы и вовремя при динамическом контрольном обследовании обнаружить рецидив заболевания. Метастазы в легкие выявляют с помощью рентгенографии грудной клетки в пяти проекциях (прямая, два боковых и два косых снимка), а поражение костей - путем радиоизотопного исследования скелета. 

узлов, разрыв опухоли до или во время операции;
(табл. 10.1)Принципиальная схема лечения нефробластомы в зависимости от стадии заболевания представлена в 


INCLUDEPICTURE  \d "Bullet1.gif"Лечение нефробластомы комплексное: хирургическое (трансперитонеальная нефрэктомия), лучевое (предоперационное и послеоперационное облучение ложа опухоли), химиотерапевтическое (предоперационное и в послеоперационном периоде). При выборе метода лечения учитывают стадию заболевания, морфологическое строение опухоли, возраст ребенка. 
Нефробластому необходимо дифференцировать прежде всего от пороков развития почек (гидронефроз, поликистоз почек и мультикистозная почка, удвоение почки, подковообразная почка и др.) и забрюшинных внепочечных образований (нейробластома, рабдомиобластома, ангиосаркома, тератома). В ряде случаев приходится проводить дифференциальный диагноз с опухолями печени и лимфомой брюшной полости. IV стадия - наличие отдаленных метастазов (в легкие, печень, кости и другие органы). Некоторые авторы двустороннюю нефробластому называют V стадией. 
. 
Послеоперационную лучевую терапию проводят в случае разрыва опухоли во времяУ детей в возрасте до 1 года с I стадией заболевания лечение может быть ограничено только оперативным удалением опухоли. При II стадии обязательно проведение предоперационного и послеоперационного курсов химиотерапии.

операции, наличия остаточных микрометастазов и т. д. В III стадии заболевания предоперационную лучевую терапию проводят при неэффективности предоперационной химиотерапии или огромных размерах опухоли. Вопрос о целесообразности проведения предоперационной лучевой терапии у больных с IV стадией заболевания решается индивидуально и зависит в основном от размеров опухоли, эффективности предоперационной химиотерапии.
Прогноз при опухоли Вильмса в основном определяется стадией заболевания на момент поступления, морфологическим вариантом нефробластомы и возрастом детей. При I стадии заболевания можно добиться выздоровления не менее чем у 95% детей, 
при II стадии - у 70-80%, при III стадии - до 50%, при IV-V - до 10%.
Исход бывает более благоприятным при дифференцированных вариантах нефробластомы. При анализе такого прогностического фактора, как возраст пациентов, отмечено, что чем младше ребенок, тем выше вероятность благоприятного исхода.

НЕЙРОГЕННЫЕ ОПУХОЛИ


Опухоль исходит из клеток симпатической нервной системы и может встречаться в любой области тела, но чаще всего она локализуется в забрюшинном пространстве и заднем средостении. В зависимости от клеточного состава различают четыре основные разновидности нейрогенных опухолей: 
Нейробластома - злокачественная опухоль, встречающаяся преимущественно в детском возрасте; составляет от 6 до 8% всех злокачественных новообразований у детей. Термин «нейробластома» собирательный для злокачественных форм нейрогенных опухолей. 
У детей встречаются как злокачественные, так и доброкачественные нейрогенные опухоли. 
симпатогониома - опухоль, состоящая из клеток, напоминающих симпатогонии. Преимущественная локализация - надпочечник. Обладает тенденцией к быстрому росту и раннему метастазированию; 
Нейробластомы относятся к гормонально активным опухолям и практически всегда продуцируют катехоламины и их метаболиты (дофамин, ДОФА, ванилинминдальная и гомованилиновая кислоты). 
Ганглионеврома - доброкачественная опухоль, состоящая из зрелых ганглиозных клеток. 
ганглионейробластома (злокачественная ганглионейрома) - новообразование, клеточный состав которого представлен незрелыми нейтроцитами различной степени дифференцировки (симпатогонии, симпатобласты, ганглиозные клетки различной степени зрелости); 
симпатобластома - более зрелая разновидность нейробластомы. Опухоль представлена более дифференцированным по сравнению с симпатогониями типом клеток - симпатобластами

Склонность нейробластом к бурному раннему метастазированию приводит к тому, что причиной первичного обращения к врачу у многих больных являются симптомы,Местные симптомы нейробластомы обусловлены сдавлением и смещением соседних органов и тканей, прорастанием опухоли в них. Опухолевые узлы, располагающиеся в верхнем отделе средостения и надключичной области, вследствие сдавления шейного нервного сплетения или его поражения нередко проявляются только синдромом Горнера (птоз, миоз и энофтальм на стороне поражения). При расположении нейрогенных опухолей в заднем средостении и забрюшинно они могут прорастать через межпозвоночные отверстия в спинномозговой канал и сдавливать спинной мозг, что приводит к парезам и параличам ниже уровня сдавления. 
Клиника. Признаки заболевания на ранних стадиях обычно - проявляются в виде неспецифического симптомокомплекса - синдрома малых признаков: ребенок становится вялым, сонливым, раздражительным, плохо ест, беспокойно спит. По мере развития болезни часто возникают различные вегетативные нарушения, обусловленные повышением тонуса симпатической нервной системы под влиянием гиперпродукции опухолью катехоламинов: повышенная потливость иногда в виде профузного пота, резкая бледность с «мраморным» рисунком кожи, выпадение волос, головная боль, тахикардия, транзиторная артериальная гипертензия. Примерно у 10% больных может возникать диарея различной интенсивности, но обычно она носит профузный характер и сопровождается нарушениями водно-солевого обмена. Диарейный синдром, по-видимому, вызывается действием вазоактивного интестинального полипептида (ВИП), который продуцируется опухолью. 

обусловленные не самой опухолью, а ее метастазами, что нередко затрудняет правильную диагностику. Так, у детей грудного возраста чаще всего признаки метастазирования проявляются в виде гепатомегалии или появления множественных мелких подкожных узелков. Поражение костного мозга проявляется клинически в виде бледности и изменений в анализах крови. 
При подозрении на наличие забрюшинной опухоли обследование больного начинают с проведения урографии и ультразвукового исследования. При забрюшинных нейробластомах на урограммах почти всегда видны почки нормальных размеров, обычной формы, с четкими контурами. Наиболее частым и типичным рентгенологическим признаком забрюшинныхДиагностика. Первичное диагностическое обследование больных с нейробластомой должно включать рентгенографию грудной клетки (прямую и боковую), экскреторную урографию, рентгенографию костей скелета, исследование костного мозга и определение катехоламинов в моче. Весьма информативным для выявления опухоли, располагающейся в забрюшинной области и малом тазу, является ультразвуковое исследование. Дополнительные исследования (миелография, ангиография, сканирование печени) применяют по индивидуальным показаниям. Морфологическое подтверждение диагноза необходимо у всех больных (пункция или биопсия опухоли). Обязательным является также гистологическое исследование увеличенных периферических лимфатических узлов и подкожных опухолевых узелков, если таковые имеются. 
Метастазы в мягкие ткани орбиты вызывают экзофтальм и экхимозы век. Костные метастазы приводят к ограничению функции пораженной конечности и сильным болям. 

нейрогенных опухолей является изменение положения почек и мочеточников. Для опухолей надпочечников характерно смещение почек книзу. При нейробластомах, исходящих из симпатических ганглиев парааортальной и паравертебральной областей, почки и мочеточники смещаются латерально. На боковых рентгенограммах обнаруживается смещение почки и мочеточника кпереди. Если опухоль прорастает в почку, то может отмечаться деформация чашечно-лоханочного аппарата в виде его разрыва, как и при опухоли Вильмса. Отсутствие функции почки при забрюшинных новообразованиях непочечного генеза наблюдается крайне редко, как правило, в запущенных случаях и свидетельствует о полном поражении почечной паренхимы или глубоком нарушении кровоснабжения почки. нейробластому заднего средостения от других новообразований на основании типичных локализаций. Расположение опухоли с четкими контурами в реберно-позвоночной борозде, вторичные изменения в задних отделах ребер, межреберьях и позвоночнике, а также наличие иногда в опухоли известковых включений являются наиболее типичными признаками нейрогенной опухоли.
Проведение рентгенологического обследования органов грудной клетки в прямой и боковой проекциях позволяет в большинстве случаев установить наличие опухоли и отличить


INCLUDEPICTURE  \d "Bullet1.gif"В сомнительных случаях, когда смещение почек и мочеточников незначительно, а контуры небольшой опухоли отчетливо не прослеживаются, экскреторную урографию повторяют на фоне введения воздуха в забрюшинное пространство (пневморетроперитонеум). При больших опухолях забрюшинного пространства эта методика нецелесообразна, так как воздух плохо проникает на пораженную сторону и не окружает опухоль. Ангиография показана в сложных для диагностики случаях. 

IV стадия - метастазирование отдаленное (кости скелета, черепа, мягкие ткани, лимфатические узлы шеи, паховой области и т. д.); 
III стадия - опухоль распространяется за пределы средней линии, сюда же входят опухоли, распространяющиеся билатерально; лимфатические узлы поражены с обеих сторон позвоночника; 
II стадия - опухоль распространяется за пределы первичного очага, но не переходит средней линии; могут быть поражены лимфатические узлы на стороне поражения; 
I стадия - опухоль локализуется в области первичного очага; 
В развитии нейробластомы различают 5 стадий:

(табл. 10.2)Лечение нейробластомы комплексное. Выбор тактики лечения зависит от стадии заболевания и морфологического варианта нейробластомы Нейробластомы заднего средостения у детей приходится дифференцировать от других опухолей и объемных образований. Основным дифференциально-диагностическим признаком при этом является типичная локализация того или иного новообразования. 
IVs стадия - объединяет больных с I или II стадиями, но имеющих метастазы в один из органов (печень, кожу или костный мозг), за исключением метастазов в кости. Эту стадию называют также «первично диссиминированной нейробластомой».
. 
Отмечено, что при локализации опухоли в заднем средостении возможность излечения выше. Прогноз заболевания более благоприятен: при преобладании в опухоли высокодифференцированных клеток и при ранних стадиях заболевания.
На прогноз заболевания влияют такие факторы, как локализация опухоли, ее морфологический вариант, стадия заболевания. 
Для контроля за эффективностью проводимого лечения необходимо динамическое исследование суточной экскреции с мочой катехоламинов и их метаболитов. Снижение или нормализация их на фоне лекарственного лечения может быть первым признаком эффективности проводимой терапии. В настоящее время 2-летняя выживаемость больных с нейробластомой составляет от 35 до 40%. 


Ангиодисплазии - органные эмбриопатии из эмбриональных капилляров, вен, артерий, артриовенозных соустий, обусловливающие в детском и молодом возрасте характерные функционально-морфологические изменения регионарного кровообращения. 
6. Политканевые дисплазии с сосудистым компонентом (синдром Маффуччи).
5. Сочетанные ангиодисплазии. 
4. Артериовенозные дисплазии. 
3. Артериальные дисплазии. 
2. Венозные дисплазии: 
- дисплазии подкожных и мышечных вен; 
- дисплазии глубоких вен нижних конечностей (синдром Клиппеля - Треноне). 
1. Капиллярные дисплазии. 
Введение в широкую клиническую практику ангиоконтрастных исследований позволило выделить из обширной группы так называемых ангиоматозов нозологические формы, представленные в классификации. 
Частота их распространения колеблется от 1 : 50 000 до 1 : 5 000 000. Этиология этих состояний до настоящего времени не выяснена, однако можно полагать, что тератогенные факторы воздействуют на формирование сосудов именно на ранних фазах эмбриогенеза. К ним можно отнести вирусные заболевания у матери или же воздействие токсических веществ в начальный период беременности. 
Пороки развития сосудов возникают на ранних фазах формирования сосудистой системы эмбриона в период от 4 до 8 нед внутриутробного развития. 



9.1 ПОРОКИ РАЗВИТИЯ КРОВЕНОСНЫХ СОСУДОВ (АНГИОДИСПЛАЗИИ)

Морфологическая картина пороков развития сосудов представлена порочно развитыми элементами их стенки: присутствуют эмбриональные структуры, под влиянием нарушенной гемодинамики перестраиваются стенки вен. Общим для всех пороков развития сосудов является отсутствие миотонической активности и клеточной пролиферации.


9.1.1. ПОРОКИ РАЗВИТИЯ ПОВЕРХНОСТНЫХ ВЕН
Заболевание обнаруживается сразу же при рождении ребенка или в первые месяцы и годы жизни. На конечностях, реже в других областях тела наблюдаются опухолевидные образования чаще синеватого цвета, мягкой консистенции, без тенденции к интенсивному росту. Жалоб ребенок не предъявляет, однако по мере роста ребенка размер этих образований увеличивается. Появляются чувство тяжести в пораженной конечности, боль, функциональные нарушения.

Заболевание обнаруживается сразу же при рождении ребенка или в первые месяцы и годы жизни. На конечностях, реже в других областях тела наблюдаются опухолевидные образования чаще синеватого цвета, мягкой консистенции, без тенденции к интенсивному росту. Жалоб ребенок не предъявляет, однако по мере роста ребенка размер этих образований увеличивается. Появляются чувство тяжести в пораженной конечности, боль, функциональные нарушения.

Диагностика порока основывается на данных клиники, рентгенологического исследования и ангиографии. 
Течение заболевания сопровождается нарастанием явлений застоя венозной крови, развитием рубцового процесса в тканях, появлением атрофических изменений кожи, изъязвлений, плохо заживающих ран, а также массивных кровотечений. 
Характерным признаком порока является «симптом губки» - уменьшение конечности в объеме при ее сдавливании в месте расположения порочных сосудов, что связано с оттоком крови из расширенных вен. Иногда определяются контрактуры, обусловленные поражением мышц и костей с развитием деформации последних. При этом пороке никогда не определяется пульсация вен и венозных узлов. 

9.1.2. ПОРОКИ РАЗВИТИЯ ГЛУБОКИХ ВЕН (СИНДРОМ КЛИППЕЛЯ - ТРЕНОНЕ)

Течение заболевания сопровождается нарастанием явлений застоя венозной крови, развитием рубцового процесса в тканях, появлением атрофических изменений кожи, изъязвлений, плохо заживающих ран, а также массивных кровотечений. Характерным признаком порока является «симптом губки» - уменьшение конечности в объеме при ее сдавливании в месте расположения порочных сосудов, что связано с оттоком крови из расширенных вен. Иногда определяются контрактуры, обусловленные поражением мышц и костей с развитием деформации последних. При этом пороке никогда не определяется пульсация вен и венозных узлов. 

Клиника и диагностика. Порок характеризуется триадой симптомов: расширением поверхностных вен, удлинением или утолщением конечности, ангиомами, сосудистыми и пигментными пятнами на коже больной конечности.
Нарушение кровотока по глубоким венам может быть вызвано аплазией или гипоплазией вены, гиперплазией, сдавливанием вены извне тяжами, эмбриональными спайками, аномальной мышцей, аберрантными артериями. 
Патогенетическим механизмом этого страдания является врожденный частичный и полный блок венозного оттока от пораженной конечности. Блокада магистральных вен приводит к хронической флебогипертонии в дистальных отделах конечности и в системе вен - коллатералей. Неблагоприятные гемодинамические условия (возросшее артериальное сопротивление и переполнение кровью капилляров и венул) обусловливают нарушение трофики, лимфостаз и развитие склеротического процесса всех тканей конечности. 
Пороки развития глубоких вен конечностей, или синдром Клиппеля-Треноне, являются тяжелым врожденным заболеванием, которое прогрессирует, вызывая функциональные и анатомические нарушения, приводящие больного к инвалидности. Частота возникновения порока невелика: за последнее столетие описано около 400 наблюдений, причем на детский возраст их приходится не более 100. Поражаются в основном нижние конечности. Заболевание чаще встречается у мальчиков и бывает преимущественно односторонним; проявляется с рождения ребенка. 


Лечение порока развития глубоких вен нижних конечностей только хирургическое и направлено на восстановление физиологического кровотока по глубоким венам. При гипоплазии и наружном сдавлении производят флеболиз, что способствует нормализации кровотока. При резко выраженной гипоплазии или аплазии с помощью микрохирургической техники выполняют иссечение порочного участка с замещением его фрагментом контралатеральной большой подкожной вены вместе с клапаном. Подобная операция возможна и при полной аплазии глубоких вен. Прогноз относительно благоприятный при своевременном лечении порока.


9.1.3. ВРОЖДЕННЫЕ ВЕНОЗНЫЕ АНЕВРИЗМЫ

Локальное увеличение просвета вены, связанное чаще всего с пороком развития ее стенки, наблюдается сравнительно редко и может проявиться в любой системе вен без каких-либо нарушений в венозной гемодинамике. Наибольший интерес представляют венозные расширения (флебэктазии) яремных вен у детей. Чаще всего страдают внутренние яремные вены. Поражение, как правило, одностороннее, но бывает и двусторонним. Заболевание обнаруживается в возрасте 4-6 лет, иногда чуть раньше. При крике, натуживании, плаче на боковой поверхности шеи возникает округлое или продолговатое образование, которое быстро исчезает после прекращения физических усилий. Субъективных жалоб, как правило, не бывает.
Клиника и диагностика. В момент какого-либо физического усилия определяется продолговатое или веретенообразное образование мягкоэластической консистенции, безболезненное, иногда слабо пульсирующее (передаточная пульсация); сосудистые шумы отсутствуют, окружающие ткани не изменены. Могут наблюдаться осиплость голоса, затруднение дыхания и глотания, болевые ощущения. 
Диагностика обычно не представляет трудностей. Если флебэктазия располагается кнутри от кивательной мышцы - это флебэктазия внутренней яремной вены, если кнаружи - наружной яремной вены. Поражение наружой яремной вены имеет более округлую форму.
кровотечения, тромбоз яремных вен.
Течение заболевания довольно медленное, но прогрессирующее. Появление венозного узла может возникать при незначительном физическом усилии, разговоре, пении. Среди осложнений могут наблюдаться разрыв флебэктаза, 
Флебэктазию яремных вен дифференцируют от лимфангиом, лимфаденитов, боковых кист шеи. Однако отчетливая связь с напряжением больного, непостоянство существования, отсутствие воспалительных явлений свидетельствуют о наличии сосудистого порока. 
Наибольшие трудности представляет дифференциальный диагноз с бронхогенной кистой шеи. Последняя может также проявляться при беспокойстве, крике, физическом напряжении. Однако под кистой хорошо слышен дыхательный шум. При рентгенографии отчетливо видна воздушная тень, что указывает на наличие бронхогенной кисты. 

Лечение венозных аневризм хирургическое. Существует ряд методик, среди которых наиболее эффективно окутывание аневризм капроновой лентой или спиралью из полиуретана. Аллопластические материалы постепенно рассасываются, и на их месте образуется плотный фиброзный футляр, препятствующий расширению вены.


9.1.4. ВРОЖДЕННЫЕ АРТЕРИОВЕНОЗНЫЕ КОММУНИКАЦИИ (СИНДРОМ ПАРКСА-ВЕБЕРА)

Заболевание обнаруживается с рождения или в первые месяцы и годы жизни ребенка. Проявления заболевания зависят от локализации, распространенности и величины артериовенозных сообщений. Локализация порока может быть любой, однако чаще всего поражаются нижние конечности.
 Нарушение гемодинамики связано с ранним сбросом артериальной крови в венозное русло, минуя микроциркуляторное звено, и хотя кровь насыщена кислородом, тем не менее развивается тканевая гипоксия, результатом которой бывают тяжелые трофические расстройства. Помимо этого, артериальная кровь под повышенным давлением попадает в венозную систему, вызывая расширение вен и утолщение их стенок. Возникает перегрузка правого, а затем и левого отделов сердца с постепенным развитием сердечной недостаточности. 
Данные морфологических исследований свидетельствуют о том, что врожденные артериовенозные соустья относятся к диспластическим процессам, а не к опухолям. В зависимости от величины артериовенозные сообщения подразделяются на микро- и макрофистулы. Макрофистулы видны невооруженным глазом и часто возникают между крупными стволами. Микрофистулы - мельчайшие соустья, которые в изобилии пронизывают ткани и видны лишь при микроскопическом исследовании сплетения крупных соустий. Микрофистулы - множественные артериовенозные дисплазии. Характер поражения может быть строго локальным или распространенным вплоть до сегментарного. 
Артериовенозные коммуникации являются патологическим состоянием, когда артериальная кровь, минуя микроциркуляторное звено, попадает в венозную систему. 


За счет нарушения кровообращения возникают трофические расстройства - гиперкератоз, гипергидроз, язвы, кровотечения, болевые ощущения чувство тяжести в пораженном органе. Нагрузка на миокард значительно увеличивается, вследствие чего развивается гипертрофия правого, затем левого отделов сердца. Все это в свою очередь сопровождается нарушением проводимости, появлением аритмий. На электрокардиограмме выявляется деформация Одним из характерных симптомов этого страдания является повышение местной температуры. Разница температуры по сравнению с противоположной конечностью достигает 3-5°С. 
На коже могут наблюдаться сосудистые пятна или капллярные дисплазии. Расширение поверхностных вен вначале малозаметное, затем постепенно увеличивается, вены варикозно изменяются, становятся напряженными, и видимая пульсация вен является практически постоянным симптомом при этом пороке. Пульсация бывает особенно заметна над местом расположения артериовенозных коммуникаций. 
Клиника и диагностика. В клинической картине превалирует триада симптомов: удлинение, утолщение пораженной конечности, видимая пульсация вен. Разница в длине достигает иногда 15-18 см. 

зубца Р, свидетельствующая о перегрузке предсердий. При этом состоянии может определяться симптом Добровольской - замедление сердечных сокращений при пережатии магистральной артерии выше места локализации артериовенозных свищей.

При аускультации места, подозрительного на артериовенозные сообщения, отчетливо слышен периодически возникающий шум, синхронный с пульсовой волной, что также является одним из характерных симптомов этого заболевания. При локализованной форме артериовенозных свищей общая гемодинамика может практически не страдать, но возможны 
серьезные нарушения местного кровообращения. 
Лечение врожденных артериовенозных сообщений представляет определенные трудности. Локальные формы излечивают путем хирургического иссечения. При распространенном пороке производят выделение, скелетизацию артерий с перевязкой макрофистул и устранение микрофистул путем иссечения их блоком. При невозможности выполнения таких вмешательств Наиболее важный дифференциально-диагностический признак - отсутствие при пороках глубоких вен пульсации вен, звуковых феноменов, местного повышения температуры, а также тахикардии. Кроме того, резко различаются реограммы этих двух пороков. Но основным диагностическим критерием все же является различие ангиографической картины обоих пороков. 
Дифференциальный диагноз чаще проводят с пороками развития глубоких вен. Несмотря на внешнее сходство этих состояний, можно различить их клинически. 
При оксигемометрии выявляется повышение концентрации кислорода в венозной крови до 20%, что присуще только этому пороку. 
Из функциональных методов диагностики наиболее распространенным является реография. Ее кривая характеризуется быстрым подъемом пульсовой волны и увеличенной скоростью артериального кровотока, снижением периферического сопротивления. 

Диагностика основана на ангиографическом исследовании. На ангиограммах выявляется раннее контрастирование вен без капиллярной фазы наряду с хорошо контрастированными артериями, расширение венозных сосудов, иногда резко укороченная во времени капиллярная фаза с ранним появлением венозной фазы кровотока. Течение заболевания прогрессирующее, осложняющееся частыми артериальными кровотечениями, приводящими к тяжелой анемии. Перегрузка сердца довольно быстро приводит к декомпенсации. Местно наблюдаются деформации костей, нарушения функции суставов, долго не заживающие язвы.
Подобные явления возникают при расположении порока в области глазницы, лба, волосистой части головы и во внутренних органах.

с целью сохранения жизни больного выполняют ампутацию пораженного сегмента или даже всей конечности. В последние годы благодаря развитию микрохирургической техники удается выполнить скелетизизацию артерий, несущих свищи, на протяжении всей конечности, что позволяет надеяться на успех. 


Прогноз заболевания весьма серьезен и зависит от величины сброса артериальной крови в венозное русло и от компенсаторных возможностей сердечно-сосудистой системы.
Среди методов лечения этого тяжелого состояния все болъшее распространение получает эндоваскулярная окклюзия (эмболизация) патологических артериовенозных коммуникаций. 


9.1.5. КАПИЛЛЯРНЫЕ ДИСПЛАЗИИ

Прогноз для здоровья вполне благоприятный. Косметический недостаток не влияет на рост и развитие ребенка.
Лечение. Практически ни один из известных способов лечения неэффективен в связи с высокой стойкостью капилляров к любым воздействиям. 



INCLUDEPICTURE  \d "BULLET1.GIF"Клиника. Капиллярные дисплазии представляют собой ярко-красные или розовые пятна, занимающие порой половину или даже все лицо, являясь косметическим недостатком. Эти пятна не возвышаются над кожей и не увеличиваются с ростом ребенка. 
Капиллярные дисплазии, ошибочно называемые плоскими ангиомами, встречаются довольно часто. В капиллярах, имеющих толстые стенки, отсутствуют элементы пролиферации. Это состояние наблюдается с рождения при полном отсутствии тенденции к периферическому росту. Могут поражаться кожа, подкожная клетчатка, слизистая оболочка, кость по типу сегментарного порока. 

9.2 ПОРОКИ РАЗВИТИЯ ЛИМФАТИЧЕСКИХ СОСУДОВ

Возникает гипертензия в лимфатических путях, ведущая к застою лимфы, развитию отека с последующим развитием склеротического процесса вплоть до фиброза тканей. Наиболее часто поражаются нижние конечности и половые органы, значительно реже - верхние конечности.В основе патологического процесса лежат аплазия, гипоплазия и гиперплазия лимфатических сосудов, нарушение и отсутствие клапанов. 
Пороки развития лимфатических сосудов наблюдаются относительно редко и сопровождаются увеличением объема пораженного органа, что часто называют первичной, или врожденной слоновостью. 

Затруднений в диагностике обычно не возникает. Однако для определения характера и Клиника и диагностика. Среди симптомов заболевания первое место занимает отек, не сопровождающийся субъективными ощущениями. Иногда эта отечность замечается с рождения. Появление отека заметно в дистальных отделах, например на тыле стопы. С течением времени отек распространяется на все сегменты конечности, меняется его характер. Сначала он мягкий, проходящий, затем постепенно становится весьма плотным и даже твердым и не исчезает. Иногда наблюдаются сочетание мягкого и твердого отека одновременно, что позволяет говорить о смешанной форме слоновости. Естественные контуры органа нарушаются, возникают дистрофические изменения в коже в виде пигментации, гиперкератоза, папилломатозных разрастаний, иногда наблюдается лимфорея, часто возникают воспалительные процессы по типу рожистого, которые усугубляют тяжесть течения заболевания. Возникают тяжелые функциональные и косметические нарушения. 
Врожденная слоновость может быть как спорадической, так и семейной. К семейной форме относится болезнь Милроя, отличающаяся от спорадической слоновости частыми воспалительными процессами, связанными с иммунодефицитным состоянием. 

степени поражения лимфатической системы, а также для адекватного лечения необходимо провести комплекс исследований, включающих в основном рентгенологические и радионуклидные методы. 
При ангиографическом исследовании изменений в артериальной системе не наблюдается, отмечается более длительная капиллярная фаза. Венозная фаза более продолжительная, венозные стволы, как глубокие, так и поверхностные, могут быть сужены за счет сдавления уплотненными и отечными тканями.
Рентгенологическое исследование обнаруживает значительное утолщение подкожной клетчатки, некоторое истончение кости. Иногда можно выявить неравномерность утолщения клетчатки в виде очагов просветления и уплотнения соответствующих участкам отека и фиброза, - рисунок, напоминающий «пчелиные соты».
К наиболее простым методам относится проба Мак-Клюра-Олдрича (волдырная проба). При слоновости в связи с нарушением равновесия между онкотическим и гидростатическим давлением в тканях происходит усиленное всасывание жидкости, поэтому волдырь рассасывается в течение 5-15 мин (норма 40-60 мин). 


Наиболее информативным методом является лимфография. В последние годы стала широко использоваться радионуклидная лимфография, с помощью которой устанавливают характер лимфообращения и его нарушения. Четко определяют уровень блока, замедление лимфообращения, характер скопления радиофармпрепарата, дренаж лимфы.

Рентгенолимфография при необходимости позволяет уточнить характер поражения (аплазия, гипоплазия, гиперплазия лимфатических сосудов, сохранение глубоких сосудов или их отсутствие), что определяет тактику оперативного лечения.

Третья группа заболеваний - эндокринные расстройства при гипофункции щитовидной железы, заболевания почек, сопровождающиеся отеком, ангионевротические отеки и др. При Вторая группа - сосудистые аномалии конечностей (ангиодисплазия). Наиболее важно дифференцировать слоновость от синдрома Клиппеля - Треноне, при котором отек конечности связан с нарушением венозной гемодинамики. Иногда наблюдается сочетание этих пороков, но при пороках развития глубоких вен довольно часто пораженная конечность удлинена. Наличие сосудистых пятен и варикоза позволяет поставить диагноз. Ведущим дифференциально-диагностическим критерием служит ангиографическая картина нарушения кровотока по глубоким венам. 
К первой группе относятся заболевания, не имеющие сосудистого генеза. Это в первую очередь парциальный гигантизм с липоматозом или без него. Основное отличие этих нозологических форм состоит в отсутствии прогрессирующего отека, стабильности клинической картины. Следует отметить также, что при парциальном гигантизме может наблюдаться удлинение конечности или ее сегмента, чего не бывает при слоновости. 
Дифференциальный диагноз осуществляют с тремя группами патологических состояний, внешне напоминающих слоновость.

этих заболеваниях отеки симметричные, не столь плотные, как при слоновости, могут носить распространенный характер, подвержены обратному развитию. Анамнестические данные и целенаправленное обследование дают возможность четко дифференцировать патологию.
В последние годы с успехом применяют наложение лимфо-венозных анастомозов на пораженной конечности с помощью микрохирургической техники, что позволяет добиться стабилизации состояния или излечения. Среди модификации микрохирургических способов следует отметить пересадку сальника на питающей ножке. Благодаря хорошей всасывающей способности сальника удается наладить дренаж лимфы и тем самым стабилизировать процесс или излечить больного.
свободная одномоментная аутопластика кожи в виде спирали по Медведеву.
удаление полностью подкожной клетчатки и фасции всей конечности с реплантацией перфорированной кожи; 
тотальное иссечение подкожной клетчатки и фасции и несколько этапов с реплантацией перфорированных кожных лоскутов на ножке прямо на мышцы; 
поэтапное иссечение кожи с подкожной клечаткой и фасцией с пластикой дефекта свободным кожным лоскутом по Тиршу; 
Лечение слоновости представляет иногда значительные трудности. Консервативное лечение, как правило, неэффективно. Среди методик оперативного лечения можно выделить следующие способы: 
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