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ОНТОЛОГІЯ ВРОДЖЕНИХ ВАД СКЕЛЕТУ КИСТІ 
 

Резюме. На підставі проведеного аналізу джерел літератури зроблена спроба узагальнити існуючі ві-

домості про вроджені вади скелету кисті та запропоновано їх класифікацію і тлумачення згідно абетки. 
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Вроджені аномалії верхньої кінцівки є предметом 

глибокого вивчення багатьох напрямів медицини. 

Цією проблемою займаються ембріологи, гене-

тики, дитячі хірурги, травматологи і ортопеди. За-

цікавленість науковців і практичних лікарів пи-

таннями морфогенезу та корекції природжених 

вад розвитку скелету верхньої кінцівки не випад-

кова. Вроджені вади розвитку скелета кисті, зумо-

влені генетичними факторами, можна розподі-

лити на групи з вадами розвитку, що викликані 

порушенням закладок органів і тканин, порушен-

ням диференціювання хрящової і кісткової тка-

нини, або порушенням ендохондральної осифіка-

ції. Проблема виникнення та способів лікування 

вроджених вад розвитку кісток верхньої кінцівки 

у всіх аспектах надзвичайно є складною. У джере-

лах літератури [1-5] вроджені аномалії розвитку 

верхньої кінцівки поділяють на п’ять груп: 

1. Вроджені ампутації кінцівки бувають двох 

видів: 

а) амелія (amelia) – повна відсутність кінці-

вок, частіше трапляється відсутність однієї кінці-

вки – гемімелія (hemimelia) або її частини, відсут-

ність або потовщення і вкорочення (аплазія) пери-

ферійних відділів кінцівок; 

б) вроджена ампутаційна кукси дистального 

відділу кінцівки при нормальному формуванні її 

проксимального відділу; 

2. Недорозвинення кінцівки (спотворений ро-

звиток окремих сегментів або суглобів). Розрізня-

ють декілька форм недорозвинення кінцівки: 

а) ектромелія (ectromelia) – значне недороз-

винення окремого відділу або всієї кінцівки; 

б) перомелія (peromelia) – мала довжина кін-

цівок при нормальних розмірах тулуба; 

в) фокомелія (phokomelia) – недорозвинення 

проксимальних відділів кінцівки, а наявний над-

лишок шкіри і підшкірної клітковини за своїм ви-

глядом нагадує ласту тюленя [6]. 

Такі дефекти кінцівці не виліковуються. У 

хворих із вродженими ампутаціями або частко-

вим недорозвиненням кінцівки можливо тільки 

протезування. 

3. Амніотичні перетяжки (амніотичні зро-

щення, тяжі Симонара) – волокнисті нитки (амні-

отичні тяжі), що виникають в плодовому міхурі 

(амніоні) і являють собою дуплікатуру амніотич-

ної оболонки. Найчастіше вони виникають уна-

слідок запального процесу в матці. 

У більшості випадків не порушують розвиток 

плоду і не перешкоджають нормальним пологам. 

Іноді амніотичні тяжі можуть обвивати, зв’язу-

вати і здавлювати плід або пуповину, викликаючи 

різні вади розвитку, які називають синдромом ам-

ніотичних перетяжок [7]. Ці вроджені ниткоподі-

бні втиснення сегментів кінцівок або пальців мо-

жуть бути циркулярними або на половину окруж-

ності сегмента. Діагностувати амніотичні перетя-

жки досить просто. Найчастіше трапляються пе-

ретяжки на гомілках, передпліччі, пальцях кисті. 
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У деяких випадках на одному сегменті буває кі-

лька перетяжок. Через глибокі перетяжки можуть 

утворитися трофічні порушення, які сприяють ро-

звитку слоновості, часткового гігантизму, трофіч-

них виразок та ін. Що стосується лікування амні-

отичних перетяжок, то воно, як правило, операти-

вне, особливо при виникненні ускладнень. В ос-

новному виконується одномоментне або двоета-

пне розсічення перетяжок зі шкірної пластикою 

дефекту. У разі виникнення глибоких перетяжок з 

ознаками порушення кровообігу в дистальних 

відділах пальців виконують ампутацію. В інших 

випадках лікування не потрібно. 

4. Надлишковий ріст кінцівки чи вроджене 

вкорочення кінцівки – брахімелія (brachymelia). 

Брахімелія є одним із клінічних проявів синдрому 

Робінова [8, 9]. Надлишковий ріст кінцівки являє 

собою або гігантизм всієї кінцівки, або швидкий 

ріст частини кінцівки. Найчастіше спостеріга-

ється ураження нижньої кінцівки, а при частко-

вому ураженні кінцівки спостерігається ураження 

її дистальних відділів, частіше – одного з пальців. 

За даними М.Н. Павловой и др. [10] уроджений 

частковий гігантизм верхніх кінцівок у дітей – рі-

дкісна і тяжка вада розвитку, клінічними про-

явами якої є значне збільшення одного чи декіль-

кох пальців (макродактилія), рідко – всієї верх-

ньої кінцівки (частковий або парціальний гіган-

тизм). 

5. Вроджені несправжні (хибні) суглоби. 

Як зазначають І.А. Руденко та ін. [11], причи-

ною найтяжчих функціональних розладів кисті є 

вроджене або набуте каліцтво, яке призводить до 

втрати трудових навичок, а також до соціальної і 

економічної деградації хворих. У випадках вро-

джених аномалій розвитку кисті можлива адапта-

ція хворого до наявного дефекту, але, зазвичай, 

вона неповноцінна внаслідок повної або часткової 

анатомічної відсутності функціональних струк-

тур. Вроджені вади розвитку і деформації кисті 

становлять від 0,1 до 1,94 на 1000 новонародже-

них. Вроджені вади розвитку кисті можуть бути 

як спадково зумовлені, так і виникати внаслідок 

патологічного впливу екзогенних факторів на ем-

бріон (ембріопатії) або плід (фетопатії). Слід за-

значити, що в джерелах літератури трапляються 

фрагментарні дані про різні вроджені вади ске-

лету кисті.  

Вроджені вади розвитку кисті, що потребу-

ють хірургічного лікування, можна об’єднати в 

три клінічні групи: 

1) гіпоплазії – до цієї групи відносяться ано-

малії, які супроводжуються різним ступенем не-

дорозвинення анатомічних структур кисті – кіс-

ток кисті та їх з’єднань, сухожилків, м’язів, судин, 

нервів: синдактилія, брахідактилія, камптодакти-

лія, амніотичні деформації, ектродактилія, оліго-

дактилія, гіпоплазія великого пальця; 

2) гіперплазії – в цю групу об’єднані вро-

джені вади, що супроводжуються наявністю дода-

ткових анатомічних структур або їх гіпертрофією: 

полідактилія, гіперфалангія, макродактилія, гіга-

нтизм кисті; 

3) синдроми – до цієї групи належать вро-

джені вади кисті гіпо- і гіперпластичного типу по-

єднано з комплексом типових уроджених дефек-

тів і вад розвитку інших локалізацій організму: 

акроцефалосиндактилія, артроміодисплазія, син-

дроми Робена, Поланда, Марфана, Шарко-Марі-

Тута, Мафучі та ін. 

Серед вроджених вад розвитку кисті у дітей 

найбільш часто виявляються синдактилія, поліда-

ктилія, клінодактилія, амніотичні перетяжки і 

брахідактилія [12]. У доступній літературі також 

є поодинокі повідомлення про групу синдромів 

множинних вад розвитку [13-15]. Зокрема, опи-

сані випадки синдрому акроцефалосиндактилії, 

основними ознаками яких є акроцефалія (“башто-

вий череп”), як наслідок передчасного краніосте-

нозу, і синдактилія. Виділяють декілька форм ак-

роцефалосиндактилії, найбільш поширеними з 

яких є синдроми Апера, Пфайфера і Сетре-Хот-

цена [16]. 

На підставі проведеного аналізу джерел нау-

кової літератури ми зробили спробу узагальнити 

існуючі відомості про вроджені вади скелету ки-

сті та пропонуємо їх класифікації і тлумачення 

згідно абетки. 

Адактилія (adactylia) – відсутність пальців 

спостерігається на одній чи обох кінцівках. Часто 

поєднується з іншими аномаліями, передусім з 

боку скелета тієї ж кінцівки, наприклад з відсут-

ністю плечової або променевої кістки. Іноді адак-

тилія виявляється одночасно з полідактилією, си-

ндактилією. 

Арахнодактилія (arachnodactylia), або до-

ліхостеномелія (dolichostenomelia) – це ком-

плекс симптомів спадкового захворювання сполу-

чної тканини, який трапляється переважно у дів-

чат і характеризується тим, що пальці аномально 

подовжені і вузькі порівняно з долонею, тонкі і 

вигнуті, і нагадують ніжки (лапки) павука. Арах-

нодактилія є рідкісною вродженою аномалією ро-

звитку, серед етіопатогенетичних чинників якої 

слід назвати гомоцистинурію (хвороба обміну бі-

лків), синдром Марфана (автосомно-домінантне 

захворювання з групи спадкових патологій сполу-

чної  тканини)  та  інші  рідкісні  генетичні   пору-
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шення [17]. Діти, хворі на арахнодактилію, виріз-

няються вражаючою схожістю (кінцівки своєрі-

дно подовжені та звужені, переважно у кистях і 

стопах – мавпяча кисть, стопа, передусім кінцеві 

фаланги, грудна клітка довга і вузька), в подаль-

шому відмічається фізична відсталість і схиль-

ність до шкідливих звичок. Ця патологія не пот-

ребує специфічного лікування. 

Ахейрія (acheiria) – відсутність кисті. 

Брахідактилія (brachydactylia), короткопа-

лість – недорозвинення або виражене вкорочення 

фаланг пальців. Виникає при відсутності або не-

дорозвиненні фаланг пальців, внаслідок чого па-

льці дитини здаються набагато коротшими, ніж у 

нормі. Брахідактилія може бути і при наявності 

всіх фаланг у тих випадках, коли відзначається 

вкорочення кісток пальців кисті. Лікування поля-

гає в призначенні консервативної терапії – ЛФК і 

масажу. При виражених формах брахідактилії ре-

комендується проведення різних реконструктив-

них операцій. 

Вилоподібна кисть (клешня рака) – відсут-

ність декількох пальців і, відповідно, п’ясткових 

кісток. 

Гіперфалангія (hyperphalangia), поліфала-

нгія (polyphalangia) – збільшення кількості фа-

ланг пальців. 

Гіпоплазія великого пальця кисті стано-

вить від 3,5 до 11% від усіх уроджених вад розви-

тку кисті. У теперішній час найбільш визнаною в 

світі є класифікація W. Blauth [18]. Автор виділяє 

п’ять ступенів гіпоплазії I пальця кисті: 

I ступінь – незначне зменшення в розмірах I 

пальця, гіпоплазія m. abductor pollicis brevis et m. 

opponens pollicis. 

II ступінь – великий палець представлений 

усіма кістковими структурами, однак їх розміри 

зменшені порівняно з нормою, відмічається зву-

ження першого міжпальцевого проміжку, гіпоп-

лазія або аплазія поверхневих м’язів thenar, неста-

більність ліктьової обхідної зв’язки п’ястково-фа-

лангового суглоба, іноді спостерігається нестабі-

льність зап’ястково-п’ясткового суглоба великого 

пальця. 

III ступінь – перший міжпальцевий проміжок 

звужений, аномалія розвитку м’язів thenar, а та-

кож довгих м’язів великого пальця. Цей ступінь, 

залежно від вираженості недорозвинення п’ястко-

вої кістки, підрозділяють на три типи: 

А – гіпоплазія I п’ясткової кістки, що має но-

рмальну довжину, зап’ястково-п’ясткового суг-

лоба великого пальця стабільний; 

В – аплазія основи п’ясткової кістки, нестабі-

льний п’ястково-фаланговий суглоб, тяжке недо-

розвинення сухожилків і м’язів; 

С – збережена лише голівка п’ясткової кіс-

тки, відсутній сухожилково-м’язовий апарат па-

льця. 

IV ступінь – “палець, який бовтається”. 

V ступінь – відсутність I пальця. 

Гіпофалангія (hypophalangia) – зменшення 

кількості фаланг пальців. 

“Дзеркальна кисть” – рідкісна вроджена 

аномалія, що характеризується подвоєнням лік-

тьової кістки, відсутністю променевої і I пальця 

кисті, надлишковою кількістю пальців, як пра-

вило, розташованих симетрично відносно серед-

ньої лінії [19]. Окремі дослідники [20-22]  пропо-

нують цю деформацію називати “ульнарною (лік-

тьовою) дімелією”. У джерелах літератури опи-

сано понад 100 випадків “дзеркальної кисті”. Ав-

тори виділяють 5 різних типів “дзеркальної ки-

сті”: 

1 тип – ульнарна дімелія, клінічними про-

явами якої є полідактилія, при цьому передпліччя 

утворено двома ліктьовими кістками. Тип А: ко-

жна кістка передпліччя добре сформована. Тип Б: 

преаксіальна ліктьова кістка не має шилоподіб-

ного відростка або спостерігається його гіпопла-

зія. 

2 тип – проміжний, характеризується поліда-

ктилією, передпліччя утворено 2 ліктьовими кіст-

ками (одна з яких є рудиментарною) і 1 промене-

вою кісткою. 

3 тип – проміжний тип, при якому перед-

пліччя сформовано 1 ліктьовою і 1 променевою 

кістками, спостерігається полідактилія. Тип А: 

променева кістка добре сформована. Тип Б: про-

менева кістка гіпопластична. 

4 тип – “дзеркальна кисть” при різних синд-

ромах характеризується двобічним ураженням, 

синполідактилією, при цьому виявляються “дзер-

кальні стопи” і вроджена деформація носа. Тип А: 

Sandrow синдром (передпліччя утворено 2 ліктьо-

вими кістками) [23]. Тип Б: Martin синдром (пе-

редпліччя утворено 1 ліктьовою і 1 променевою 

кістками) [24]. 

5 тип – подвоєння кисті – повне подвоєння 

кисті, в тому числі й I пальця, з нормально розви-

неним передпліччям. 

Дихейрія (dicheiria) – подвоєння кисті. 

Істинний уроджений гігантизм кисті – рід-

кісне ортопедичне захворювання (вперше опи-

сано Кляйном у 1824 р.), частота якого становить 

0,9-2,1% усіх аномалій розвитку верхньої кінці-

вки. И.В. Шведовченко, А.Н. Бергалиев, О.Н. Со-

сненко [25] виділяють три форми захворювання: 

1-а форма – уражений сегмент збільшений 
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переважно за рахунок м’яких тканин, при цьому 

кісткова частина збільшена в меншій мірі як за до-

вжиною, так і за об’ємом. Збільшення м’яких тка-

нин локалізується в основному на долонній пове-

рхні, передусім в ділянці підвищення великого 

пальця, спотворює форму сегмента і призводить 

до різкого обмеження згинання в п’ястково-фала-

нгових і міжфалангових суглобах, перерозги-

нанню в них, погіршує функцію хапання; 

2-а форма – уражений сегмент кінцівки про-

порційно збільшений, і переважно за рахунок кіс-

ткової частини. Спостерігається обмеження зги-

нання у міжфалангових суглобах, часто виявля-

ється клінодактилія у міжфалангових, п’ястково-

фалангових суглобах у ліктьовий або променевий 

бік; 

3-я форма характеризується збільшенням 

об’ємних розмірів фаланг і зап’ясткових кісток, 

без змін лінійних розмірів променів кисті. При цій 

формі спостерігається гіпертрофія коротких 

м’язів кисті, що призводить до значного розши-

рення долоні, згинальним контрактурам і ліктьо-

вій девіації в п’ястково-фалангових суглобах, зна-

чно порушена функція хапання. 

Ектродактилія (ectrodactylia) характеризу-

ється відсутністю або недорозвиненням одного 

або декількох пальців кисті. Може поєднуватися з 

відсутністю п’ясткових кісток, а при централь-

ному розташуванні дефекту утворюється розтвір, 

що розділяє кисть на дві частини [26-28]. 

1) типова ектродактилія – глибоке розщеп-

лення кисті супроводжується відсутністю одного 

або декількох пальців, а іноді й однієї або декіль-

кох п’ясткових кісток; 

2) нетипова ектродактилія – при цій формі 

анатомічна структура кисті практично не змінена, 

а розтвір слабко виражений і має вигляд збільше-

ного міжпальцевого проміжку. 

Камптодактилія (camptodactylia) – згина-

льна контрактура V пальця кисті. 

Клінодактилія (clinodactylia) характеризу-

ється викривленням пальців або спотворенням їх 

положення щодо осі кінцівки (пальці скошені ме-

діально або латерально). Найчастіше вражаються 

4-5 пальці обох кистей. Захворювання успадкову-

ється за автосомно-домінантним типом. Зовніш-

німи проявами є деформації фаланг пальців і по-

рушення внутрішньосуглобових співвідношень. 

Захворювання досягає піку в період статевого до-

зрівання, надалі не прогресує. Лікування тільки 

хірургічне. 

Макродактилія (macrodactylia) – надмірно 

довгі пальці. В літературі трапляються поодинокі 

повідомлення про рідкісну фіброліпоматозну фо-

рму макродактилії, поєднану з фіброліпоматозом 

кишок [29]. 

Макрохейрія (macrocheiria) – збільшення 

кисті.  

Мікродактилія (microdactylia) – надмірно 

короткі пальці. 

Мікрохейрія (microcheiria) – зменшення ки-

сті. 

Олігодактилія (oligodactylia) – зменшення 

кількості пальців. 

Полідактилія (polydactylia) – збільшення кі-

лькості пальців. Можливий повний і неповний ро-

звиток додаткових пальців. Однією з причин ви-

никнення таких дефектів є спадкова сімейна полі-

дактилія. Полідактилія частіше за все успадкову-

ється за автосомно-домінантним типом, але іноді 

це анатомічне відхилення успадковується за авто-

сомно-рецесивним типом [30-32]. Лікування опе-

ративне, полягає у видаленні додаткового пальця. 

За статистикою популяційна частота – від 1:3300 

до 1:630, при цьому зазначимо, що шестипалим 

народжується один новонароджений на 5000. 

Полісиндактилія (polysyndactylia) – мно-

жинність пальців і їх зрощення. 

Роздвоєна кисть (manus bifurcate). 

Симфалангізм (symphalangismus) або сим-

фалангія (symphalangiа) є рідкісною вадою, що 

супроводжується злиттям (зрощенням) однієї або 

декількох фаланг; характеризується відсутністю 

рухів у міжфалангових суглобах, атрофією 

м’яких тканин кисті і пальців. Часто поєднується 

з синдактилією. 

Синдактилія (syndactylia) – зрощення паль-

ців між собою. Ця досить поширена патологія, 

становить половину всіх ортопедичних захворю-

вань верхньої кінцівки і трапляється в 1-2 випад-

ках на 3000 новонароджених. Зрощення пальців 

може бути повним і частковим, може спостеріга-

тися зрощення двох і більше пальців. Дана пато-

логія часто поєднується з іншими вадами і недо-

розвиненнями. 

Розрізняють такі форми синдактилії: 

1) шкірна форма трапляється найчастіше. 

Вона характеризується зрощенням пальців між 

собою на всьому протязі – від проксимальних до 

кінцевих фаланг. Частіше зростаються третій і че-

твертий пальці. При цьому можливий тільки спі-

льний рух зрощених пальців; 

2) перетинчаста форма – пальці зростаються, 

як правило, частково, а між ними формується пе-

ретинка, яка складається з двох листків шкіри. 

З’єднуватися можуть всі пальці кисті, але частіше 

– перший і другий. При цьому рухи в суглобах па-

льців  збережені.  У  разі,  якщо перетинка досить
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велика, рухи пальців можуть бути автономними; 

3) кісткова форма – зрощення пальців мож-

ливі як в ділянці однієї фаланги, так і впродовж 

усього пальця. При кінцевій формі синдактилії 

зростаються тільки нігтьові фаланги. При цьому 

визначається їх недорозвинення. 

Ця патологія має досить сприятливий про-

гноз. Лікування тільки оперативне, із застосуван-

ням шкірно-пластичних методів. Обов’язковою 

умовою успіху є формування міжпальцевої скла-

дки. Оптимальний вік для оперативного втру-

чання – 5-6 років, але операція може бути прове-

дена і раніше, особливо при кісткових формах си-

ндактилії, коли створюються сприятливі умови 

для розвитку більш складних деформацій кінце-

вих фаланг при зростанні пальців кисті в дов-

жину. У таких випадках спочатку створюються 

умови для нормального розвитку пальця, а потім 

оперативне лікування закінчується в повному об-

сязі. 

Таліпоманус (talipomanus) – клишорукість. 

Трифалангія великого пальця кисті 

(triphalangia pollicis) або трифалангізм I па-

льця кисті – рідкісне захворювання, що стано-

вить близько 3% від кількості всіх уроджених вад 

розвитку верхньої кінцівки, або 1 випадок на 25 

тис. новонароджених. Найбільше визнання отри-

мали праці V.E. Wood [33-35], в яких автор виді-

ляє три варіанти цієї аномалії залежно від форми 

додаткової фаланги: 

I тип – з дельтоподібною фалангою (phalanx 

deltoideus); 

II тип – з прямокутною або трапецієподібною 

фалангою; 

III тип – з повною фалангою. 

На підставі клініко-рентгенологічного дослі-

дження хворих інші дослідники [36-37] виявили 

гетерогенність уродженого трифалангізму I па-

льця кисті та запропонували таку класифікацію 

цієї патології: 

I. Проста форма: 

1) брахімезофалангеальна; 

2) псевдотрифалангізм; 

3) доліхофалангеальна; 

4) перехідна. 

II. Cкладна форма: 

1) поєднано з гіпоплазією I променя; 

2) поєднано з променевою полідактилією: 

а) з ізольованим ураженням кисті; 

б) з ураженням передпліччя та кисті. 

Шистохейрія (schistocheiria), хейрошиз 

(cheiroschisis) – розщеплення кисті. 

Висновки. 1. Внаслідок порушення розвитку 

мезенхіми на 4-8 тижнях пренатального періоду 

онтогенезу людини виникають наступні вади кіс-

ток верхньої кінцівки: недорозвиток, зрощення їх 

проксимальних або дистальних кінців, відсут-

ність або недорозвиток анатомічних структур. 2. 

Уроджені вади розвитку кисті можна розділити на 

типові (самостійні нозологічні форми) і атипові 

(комбіновані з іншими захворюваннями). 3. Необ-

хідно розглядати чотири клінічні групи вродже-

них вад розвитку кисті: гіпоплазії, гіперплазії, 

комбіновані та поєднані. 4. Системні або локальні 

ураження кісток кисті зумовлені наступними змі-

нами: розвитку кісток, числа і розмірів мезенхіма-

льних закладок, процесів хондро- і остеогенезу та 

мікроциркуляції. 5. Найбільш розповсюдженими 

уродженими вадами кісток кисті є полідактилія, 

олігодактилія та синдактилія. 

Перспективи подальших досліджень. Ви-

вчення морфологічних передумов виникнення 

вроджених вад скелету кисті може бути підґрун-

тям для розробки та обґрунтування нових спосо-

бів їх хірургічної корекції.  
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ОНТОЛОГИЯ ВРОЖДЕННЫХ ПОРОКОВ 

СКЕЛЕТУ КИСТИ 

Резюме. На основании проведенного анализа ис-

точников литературы сделанная попытка обоб-

щить существующие сведения о врожденных по-

роках скелета кисти и предложена их классифи-

кация и толкование согласно азбуки. 

Ключевые слова: кисть, пороки развития, анато-

мия, человек. 

 

 

ONTOLOGY OF CONGENITAL DEFECTS OF 

THE HAND SKELETON 

Abstract. Based on the analysis of literary sources, 

an  attempt to summarize existing data on congenital 

defects of the hand skeleton has been made and their 

classification and interpretation according to the al-

phabet have been suggested. 

Key words: hand, developmental defects, anatomy, 

man. 
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