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В статье представлен редкий случай 
гемимелии малоберцовой кости. Гемимелия 
малоберцовой кости – это врожденный де-
фект нижней конечности, характеризую-
щийся полным отсутствием или гипопла-
зией малоберцовой кости. В рамках второ-
го скринингового ультразвукового исследо-
вания проведено обследование пациентки 
М., 23 лет. Срок беременности – 20 нед 
6 дней. Ультразвуковое исследование про-
водилось на аппарате H60 (Samsung, 
Корея) конвексным датчиком 4–8 МГц. 
При осмотре левой конечности обнаруже-
ны следующие патологические признаки: 
отсутствие малоберцовой кости, укороче-
ние большеберцовой кости, укорочение и 
аномальная установка стопы. Длина 
левой большеберцовой кости и длина левой 
стопы ниже 3-го процентиля для 20 нед 
беременности. С правой стороны признаки 
патологии не выявлены. Разница в значе-
ниях длины большеберцовых костей с двух 
сторон составила 5 мм. Длина локтевых 

костей предплечья с обеих сторон была 
ниже 3-го процентиля для 20 нед беремен-
ности. Беременная приняла решение пре-
рвать бере менность. После патологоана-
томического исследования ультразвуковое 
заключение подтвердилось. Патоморфо-
логи ческое заключение: агенезия левой ма-
лоберцовой кости, гипоплазия левой боль-
шеберцовой кости, вальгусная деформация 
левой стопы.
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Гемимелия малоберцовой кости – это 
врожденный дефект нижней конечности, 
характеризующийся полным отсутствием 
или гипоплазией малоберцовой кости [1]. 
Гемимелия малоберцовой кости – один из 
наиболее распространенных врожденных 
пороков длинных костей с оценочной ча-
стотой от 5,7 до 20: 1 000 000 [2]. Гемимелия 
малоберцовой кости обычно носит споради-
ческий характер, хотя может быть частью 
более сложных синдромов, таких как FFU 
(Femur Fibula Ulna) syndrome, TAR 
(Thrombocytopenia Absent Radius) syndrome, 
Furhmann syndrome, Du Pan syndrome, 
Rodriguez syndrome, FATCO syndrome [3–6].

Представлено множество различных 
классификаций врожденной патологии 
мало берцовой кости [7–13]. Одна из самых 
распространенных – классификация 
C. Achter man, A. Kalamchi [8]. Она подраз-
деляет гемимелию малоберцовой кости на 
следующие типы: тип Ia – гипоплазия ма-
лоберцовой кости; тип Ib – частичное отсут-
ствие малоберцовой кости; тип II – полное 
отсутствие малоберцовой кости. Но данная 
классификация не учитывает деформацию 
стопы, которая является главным прогно-
стическим фактором. Классификация 
D. Paley [5], разработанная с позиции 
реконст руктивной хирургии, учитывает 
состо яние голеностопного и подтаранного 
суставов.

Гемимелия малоберцовой кости нередко 
сопровождается укорочением бедренной 
и большеберцовой костей, гипоплазией ла-
терального мыщелка бедренной кости, пе-
редне-медиальным изгибом большеберцо-
вой кости, вальгусной или варусной дефор-
мацией, отсутствием пальцев стопы [14–18].

В настоящее время все беременные в РФ 
проходят обязательные ультразвуковые об-
следования в сроках 11–14 и 19–21 нед со-
гласно приказу № 1130н [19]. В протоко-
лах первого и второго скрининговых уль-
тразвуковых исследований необходимо 
указывать сведения об осмотре конечно-
стей (правых и левых рук и ног, включая 
кисти и стопы). В форме протокола скри-
нингового ультразвукового исследования 
женщин в 19–21 нед беременности присут-
ствует измерение длины бедра (мм) с ука-
занием соответствия процентильным зна-
чениям [19]. В случае выявления патоло-
гии конечностей необходимо провести 

расши ренный осмотр. При осмотре ниж-
них конечностей плода возможно выявле-
ние патологии бедренных костей, костей 
голени, стопы и суставов. Тщательный 
осмотр  всех отделов опорно-двигательной 
системы плода возможен уже в первом три-
местре беременности.

Для дифференциальной диагностики ге-
мимелии малоберцовой кости сканирование 
плода может быть выполнено с помощью 2D 
и 3D ультразвукового исследования [3, 20]. 
При определении укорочения длинных 
костей  необходимо измерить все длинные 
кости плода. Также необходимо провести 
оценку профиля лица плода, сердечно-сосу-
дистой, нервной, мочеполовой и желу-
дочно-кишечной систем для определения 
любых сопутствующих аномалий [21].

В настоящее время проводится успешное 
лечение многих врожденных патологиче-
ских состояний нижних конечностей. В за-
висимости от выявленной патологии воз-
можно этапное хирургическое лечение. 
Пациенты с такой патологией могут быть 
социально адаптированы, создавать семьи, 
жить полноценной жизнью [22].

Пренатальная ультразвуковая диагно-
стика пороков развития нижних конечно-
стей основана на визуализации костей пло-
да, предусматривает оценку их количества, 
формы, длины, суставов, сопоставление 
полу ченных данных с нормативными. 
Выяв ление патологии нижних конечностей 
плода в рамках пренатальной ультразвуко-
вой диагностики диктует необходимость 
полного обследования пациентки, включа-
ющего консультацию генетика и определе-
ние прогноза и тактики ведения данной 
бере менности. Приводим собственное кли-
ническое наблюдение левосторонней геми-
мелии малоберцовой кости.

В рамках второго скринингового ультра-
звукового исследования в Кабинете прена-
тальной диагностики ГБУЗ СО “Самарская 
городская консультативно-диагностиче-
ская поликлиника №14” проведено обсле-
дование пациентки М., 23 лет. Срок бере-
менности – 20 нед 6 дней. У данной паци-
ентки настоящая беременность первая. 
Пациентка проходила первое скрининговое 
ультразвуковое исследование в другом уч-
реждении. Во время первого скрининга при 
ультразвуковом исследовании патологии 
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не выявлено. Уровни связанного с беремен-
ностью плазменного протеина А и свобод-
ной бета-субъединицы хорионического го-
надотропина были в норме. Семейный 
анамнез по врожденной патологии нижних 
и верхних конечностей не отягощен.

Гинекологической патологии у матери 
нет. Проводилась прегравидарная подго-
товка. Пациентка отмечает факт перенесе-
ния вирусной инфекции на ранних сроках 
(5–7 нед беременности) с респираторными 
проявлениями без подъема температуры.

Ультразвуковое исследование в рамках 
второго скрининга проводилось на ультра-
звуковом диагностическом приборе H60 
(Samsung, Корея) конвексным датчиком 
4–8 МГц. При ультразвуковом исследова-
нии наблюдалось соответствие большин-
ства показателей фетометрии сроку бере-
менности. Предполагаемая масса плода 
соста вила 310 г. Бипариетальный размер – 
51 мм, окружность головы – 185 мм, окруж-
ность живота – 154 мм, длина бедренных 
костей с обеих сторон – 35 мм. При осмотре 
головы плода кости свода черепа, полость 
прозрачной перегородки и срединные струк-
туры без особенностей. Задние рога боковых 
желудочков справа и слева составили 5 мм, 
большая цистерна – 5 мм, мозжечок – 20 мм 
(50-й процентиль). Было осмотрено лицо 
плода: губы, профиль, глазницы, ноздри 
плода без особенностей. Длина носовых ко-
стей – 6,0 мм (с двух сторон). При осмотре 
грудной клетки и позвоночника патологии 
не выявлено. Расположение внутренних 
органов было нормальным. При осмотре 
сердца плода патологические изменения 
также не выявлены.

При осмотре левой конечности обнару-
жены следующие патологические призна-
ки: отсутствие малоберцовой кости, укоро-
чение большеберцовой кости, укорочение 
и аномальная установка стопы. С правой 
стороны признаки патологии не выявлены 
(рисунок). Результаты измерения костей 
верхних и нижних конечностей с двух сто-
рон приведены в таблице. Данные оценива-
лись с учетом процентильных значений 
[23]. Разница в значениях длины больше-
берцовых костей с двух сторон составила 
5 мм на фоне укорочения с левой стороны 
(ниже 3-го процентиля для 20 нед беремен-

Ультразвуковое исследование плода в сроке 
20 нед 6 дней беременности. a – отсутствие 
левой малоберцовой кости, укорочение левой 
большеберцовой кости, укорочение и аномаль-
ная установка левой стопы. b – нормальная 
правая конечность плода (визуализация неиз-
мененных большеберцовой и малоберцовой 
костей и стопы). Длина правой большеберцо-
вой кости – 27,0 мм, левой большеберцовой 
кости – 22,2 мм.

Ultrasound examination at 20 weeks 6 days of 
gestation. a – absence of left fibula, left tibia 
shortening, left foot shortening. b – right limb. 
Tibial discrepancy (right tibia – 27.0 mm, left 
tibia – 22.2 mm). 

a

b
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Результаты измерений костей конечностей при ультразвуковом исследовании

Уровень измерения

Длина, мм

Обследуемый плод 
в сроке 20 нед 6 дней

10-й процентиль 
для сроков 

20 и 21 нед [23]

90-й процентиль 
для сроков 

20 и 21 нед [23]

Правая плечевая кость 33,1 28,7 и 31,2 34,2 и 36,8

Левая плечевая кость 33,0

Правая локтевая кость 25,1 26,6 и 29,1 32,2 и 34,8

Левая локтевая кость 25,0

Правая лучевая кость 23,0 23,9 и 26,1 29,4 и 31,6

Левая лучевая кость 23,0

Правая бедренная кость 35,0 29,2 и 32,0 34,9 и 37,8

Левая бедренная кость 35,0

Правая большеберцовая кость 27,0 25,8 и 28,5 31,2 и 34,0

Левая большеберцовая кость 22,2

Правая малоберцовая кость 26,0 25,1 и 27,7 30,6 и 33,3

Левая малоберцовая кость отсутствует

Правая стопа 32,0 29,5 и 32,3 35,8 и 38,9

Левая стопа 23,0

Ultrasound fetal limb measurements

Limb bones

Length, mm

20 weeks and 6 days 
of gestation

10th percentile 
for 20 and 21 weeks 

of gestation [23]

90th percentile 
for 20 and 21 weeks 

of gestation [23]

Right humerus 33.1 28.7 and 31.2 34.2 and 36.8

Left humerus 33.0

Right ulna 25.1 26.6 and 29.1 32.2 and 34.8

Left ulna 25.0

Right radius 23.0 23.9 and 26.1 29.4 and 31.6

Left radius 23.0

Right femur 35.0 29.2 and 32.0 34.9 and 37.8

Left femur 35.0

Right tibia 27.0 25.8 and 28.5 31.2 and 34.0

Left tibia 22.2

Right fibula 26.0 25.1 and 27.7 30.6 and 33.3

Left fibula –

Right foot 32.0 29.5 and 32.3 35.8 and 38.9

Left foot 23.0
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ности [23]). Это фактически соответствует 
среднему значению разницы длин больше-
берцовых костей у 13 плодов с гемимелией 
малоберцовой кости (M ± σ – 5,6 ± 3,5 мм, 
минимальное – максимальное значения – 
1,5–11,1 мм) [24]. Длина левой стопы была 
менее 3-го процентиля для 20 нед беремен-
ности.

Кости предплечья были укорочены сим-
метрично. Длина локтевых костей предпле-
чья была ниже 3-го процентиля для 20 нед 
беременности [23].

В конце описательной части протокола 
врач ультразвуковой диагностики выста-
вил заключение: ультразвуковые признаки 
гемимелии типа II по C. Achterman, 
A. Kalamchi (агенезии) левой малоберцовой 
кости, укорочения левой большеберцовой 
кости, укорочения и деформации левой сто-
пы, укорочения локтевых костей плода.

Беременная была направлена на прена-
тальный консилиум для решения вопроса 
о тактике дальнейшего ведения беременно-
сти. Ультразвуковое исследование, прове-
денное в рамках пренатального консилиу-
ма, диагноз подтвердило. Беременная при-
няла решение прервать беременность. После 
патологоанатомического исследования уль-
тразвуковое заключение подтвердилось. 
Патоморфологическое заключение: агене-
зия левой малоберцовой кости, гипоплазия 
левой большеберцовой кости, вальгусная де-
формация левой стопы. Другая патология 
органов и систем плода не выявлена.

Диагноз “агенезия малоберцовой кости” 
ставится на основании отсутствия малобер-
цовой кости [8]. Пренатальная ультразву-
ковая диагностика позволяет выявить от-
сутствие малоберцовой кости уже в первом 
триместре беременности [1]. Чаще прена-
тальное выявление данной патологии про-
исходит во время второго скринингового 
ультразвукового исследования. После рож-
дения диагноз подтверждается методами 
рентгенографии, компьютерной томогра-
фии. В случае прерывании беременности 
проводят патологоанатомическое исследо-
вание [8, 24].

Основными ультразвуковыми находка-
ми при диагнозе “гемимелия малоберцовой 
кости” являются гипоплазия или отсутствие 
малоберцовой кости, укорочение или изо-
гнутость большеберцовой кости, укорочение 

бедренной кости, укорочение и деформация 
стопы. Односторонняя форма составляет 
2/3 случаев. Правая сторона поражается 
чаще, чем левая [21]. В нашем наблюдении 
была поражена левая сторона.

Подробный анамнез беременности, вклю-
чающий сведения о назначавшихся препа-
ратах, употреблении наркотиков, вирусном 
и лучевом воздействии, может быть полез-
ным для выявления этиологических фак-
торов. При множественном поражении ко-
нечностей можно предположить не только 
воздействие тератогенных факторов, но и 
наследственный характер заболевания [5]. 
В данном клиническом наблюдении нельзя 
исключить воздействие вредных факто-
ров – пациентка болела вирусной инфекци-
ей на 5–7-й нед беременности, что является 
критичным для данной патологии [3].

Как было отмечено выше, продольное 
укорочение или отсутствие малоберцовой 
кости обычно сопровождается целым рядом 
других ипсилатеральных пороков развития 
нижних конечностей с широким спектром 
проявлений, таких как гипоплазия бедрен-
ной кости, аплазия или гипоплазия больше-
берцовой кости, деформации коленного 
и голеностопного суставов, аномальное по-
ложение и отсутствие пальцев стопы [8, 24].

Варианты лечения включают ортопеди-
ческую и протезную поддержку поражен-
ной конечности, ампутацию с последующей 
установкой протеза и применение методов 
реконструкции конечностей для обеспече-
ния равенства длины конечностей [25]. 
План лечения индивидуален в каждом слу-
чае, оно проводится в специализированных 
центрах с доступом к многопрофильной 
команде, включающей ортопеда, педиатра 
и физиотерапевта. Хотя данный диагноз не 
является показанием к прерыванию бере-
менности, подробная информация о тяже-
сти деформации конечностей и вариантах 
лечения может помочь родителям в приня-
тии решения относительно продолжения 
беременности.
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The article presents a rare case of fibular hemimelia. Fibular hemimelia is a congenital abnormality of 
the lower extremity, characterized by the complete absence or hypoplasia of the fibula. Ultrasound was 
performed in 23-year-old pregnant women at 20 weeks 6 days of gestation as a part of second trimester 
screening with the use of ultrasound scanner H60 (Samsung, Korea) with a 4–8 MHz convex probe. 
During the evaluation of the left lower extremity, the following pathological signs were revealed: absence 
of the fibula, shortening of the tibia, shortening and abnormal foot position. Left tibia and left foot 
lengths were below the 3rd percentile for 20 weeks of gestation. There were no contralateral pathological 
findings. The length difference of tibias was 5 mm. The length of ulna was below the 3rd percentile for 
20 weeks of gestation on both forearms. The patient decided to terminate the pregnancy. Fetal autopsy 
report confirmed the ultrasound findings: agenesia of the left fibula, hypoplasia of the left tibia, valgus 
deformity of the left foot.
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