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Резюме
Амиоплазия является наиболее тяжелой формой артрогрипоза и характеризуется врожденными множественными 
контрактурами суставов, гипоплазией или аплазией скелетных мышц, ограничением или полным отсутствием воз-
можности самообслуживания. Использование компенсаторно-приспособительных движений позволяет больным 
быть частично или полностью независимыми в быту. 
Цель исследования. На основании собственных наблюдений и литературных данных описать компенсаторно-при-
способительные движения у детей с амиоплазией с поражением верхних конечностей, которые пациенты использу-
ют при выполнении основных навыков самообслуживания. 
Материал и методы. С 2008 по 2019 годы в ФГБУ «НМИЦ детской травматологии и ортопедии имени Г.И. Турнера» 
Минздрава России в отделении артрогрипоза под наблюдением находилось 236 больных с амиоплазией в возрасте 
от 10 месяцев до 16 лет с типичным поражением верхних конечностей и ограничением возможности самообслужи-
вания различной степени тяжести.  
всем пациентам выполнялось клиническое обследование, включавшие оценку амплитуды движений в суставах верх-
них конечностей, а также силу мышц верхних конечностей. в зависимости от характера имеющихся анатомо-функцио-
нальных нарушений и уровня сегментарного поражения мышц все пациенты с амиоплазией были разделены нами на 
4 группы. в каждой из групп нами были изучены компенсаторно-приспособительные движений, используемые паци-
ентами при выполнении навыков бытовых навыков. Полученные данные были сопоставлены с данными литературы. 
Результаты. Проведенное исследование показало, что у детей с амиоплазией, характер используемых компенсатор-
но-приспособительных движений зависит от степени нарушений функции мышц как верхних, так и нижних конеч-
ностей, а также темпов психомоторного развития ребенка. ключевым суставом, определяющим функциональную не-
зависимость в быту, и, прежде всего, обеспечивающим возможность независимого приема пищи, является локтевой 
сустав. При наличии разгибательной контрактуры в локтевом суставе, независимо от амплитуды движений в смеж-
ных суставах верхней конечности (плечевой, лучезапястный) и функции схвата кисти, пациенты имеют тяжелые функ-
циональные нарушения и требуют посторонней помощи при выполнении основных навыков самообслуживания. 
Выводы. компенсаторно-приспособительные движения у детей с амиоплазией являются полезными и помогают 
пациентам максимально адаптироваться в быту, компенсируя утрату или недостаточность движений в суставах. ком-
пенсаторно-приспособительные механизмы у детей многообразны и определяются амплитудой пассивных и актив-
ных движений в суставах как верхних, так и нижних конечностей. 



5rehabilitation medicine and medical rehabilitation technologies

Bulletin of rehabilitation medicine No. 4 (98) 2020 • vvmr.ru

Введение
врожденные контрактуры представляют собой ге-

терогенную группу заболеваний, имеющих различную 
этиологию и клинические проявления. в зарубежной 
литературе наиболее часто для клинического описания 
врожденных множественных контрактур используется 
обобщающий термин «артрогрипоз». M. Bamshad с соав-
торами подразделяют артрогрипоз на три группы: амио-
плазия, дистальные формы артрогрипоза, врожденные 
множественные контрактуры, являющиеся симптомом 
различных синдромов, обусловленных поражением ЦНС, 
а также различными нейро-мышечными заболеваниями 
[1]. По данным R.W. Lowry с соавторами частота встреча-
емости артрогрипоза составляет 1 случай на 3–56 тысяч 
живорожденных [2]. Наиболее тяжелой формой артро-
грипоза является амиоплазия, которая представляет со-
бой спорадическое непрогрессирующее заболевание, 
встречающееся с частотой 1 случай на 10 тысяч живо-
рожденных [3]. Патогенез амиоплазии неизвестен, одна-

ко считается, что при этом заболевании на ранних сроках 
беременности происходит нарушение развития клеток 
передних рогов спинного мозга [2, 3]. Обычно поража-
ются все четыре конечности, хотя могут быть вовлечены 
только верхние или нижние конечности. деформации 
трех конечностей или одностороннее поражение встре-
чаются реже [3]. 

для пациентов с амиоплазией характерны типич-
ные деформации верхних конечностей: приведение 
и внутренняя ротация в плечевых суставах, разгиба-
тельные (реже сгибательные) контрактуры в локтевых 
суставах, пронационные контрактуры предплечий, 
сгибательные контрактуры в лучезапястных суставах, 
сгибательно-приводящие контрактуры 1 пальцев и 
сгибательные контрактуры трехфаланговых пальцев 
кистей. в большинстве случаев у пациентов отмечает-
ся укорочение конечностей по сравнению с нормой. 
для амиоплазии характерна гипоплазия или атрофия 
скелетных мышц с замещением их фиброзной или жи-
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 abstract 
Amyoplasia  is  the  most  severe  form  of  arthrogryposis  and  is  characterized  by  congenital  multiple  joint  contractures, 
hypoplasia or aplasia of skeletal muscles, and limited or complete lack of self-service. the use of compensatory movements 
allows patients to be partially or completely independent in daily life. 
The goal. Based on their own observations and literature, describe compensatory and compensatory movements in children 
with amyoplasia with upper limb lesions, which patients use in performing basic self-care skills. 
Material and methods. From 2008 to 2019 we examined, 236 patients with amyoplasia (10 months to 16 years old) with a 
typical lesion of the upper extremities and limitation of self-care. Depending on the nature of the existing anatomical and 
functional disorders and the level of segmental muscle damage, all patients with amyoplasia were divided into 4 groups. 
Compensatory movements were studied in each group of patients. 
results. the study showed that children's compensatory movements are numerous and depend on the degree of muscle 
function disorders of the upper and lower extremities, the rate of psychomotor development of the child. Elbow is a key joint 
to determine the functional independence in daily life. In cases of extensor contracture in the elbow patients have severe 
functional disorders and need personal assistance. 
Conclusions. Compensatory  movements  in  children  with  amyoplasia  are  useful  and  help  to  adapt  in  daily  life  and 
compensate for the loss (or insufficiency) of movements in the joints. Compensatory movements in children are different. 
they are determined by the range of passive and active movements in the joints of the upper and low extremities. 
Keywords: arthrogryposis, amyoplasia, contractures, compensatory strategies, muscles, daily activity. 
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ровой тканью. в зависимости от характера и степени 
тяжести контрактур, поражения скелетных мышц само-
обслуживание больных с артрогрипозом ограничено 
или полностью отсутствует [4].

По данным U. Steen с соавторами у детей с амиопла-
зией в течение всех периодов развития наблюдается 
улучшение функции верхних конечностей, что связано с 
увеличением объема движений в суставах на фоне про-
водимого лечения, а также вследствие появления у боль-
ных компенсаторно-приспособительных движений [5]. 

в литературе встречаются единичные статьи, посвя-
щенные изучению компенсаторно-приспособительных 
движений у взрослых пациентов с артрогрипозом и их 
роли в адаптации пациентов в быту [5–7]. A. Van Hest с 
соавторами описывают некоторые компенсаторно-при-
способительные движения, используемые больными при 
отсутствии активного сгибания в локтевом суставе, а так-
же подчеркивает их важность в обеспечении самообслу-
живания у пациентов [8]. Проведенный литературный по-
иск показал, что исследования, посвященные изучению 
компенсаторно-приспособительных движений у детей с 
амиоплазией отсутствуют, что и обусловливает актуаль-
ность данной проблемы.

Материал и методы
С 2008 по 2019 годы в ФГБУ «НМИЦ детской травма-

тологии и ортопедии имени Г.И. Турнера» Минздрава 
России в отделении артрогрипоза под наблюдением на-
ходилось 236 больных с амиоплазией в возрасте от 10 
месяцев до 16 лет с типичным поражением верхних ко-
нечностей и ограничением возможности самообслужи-
вания различной степени тяжести.  

всем пациентам проводилось стандартное ортопе-
дическое обследование, включавшее оценку амплитуды 
движений в суставах верхних конечностей с помощью 
гониометра, силу мышц, оценку схвата кистей. Амплиту-
да движений в локтевом суставе определялась гониоме-
тром. Мышечная сила оценивалась по 6-и балльной шка-
ле (от 0 до 5 баллов) при движении на плоскости, с пре-
одолением силы тяжести и при ручном сопротивлении. в 
зависимости от характера имеющихся анатомо-функцио-
нальных нарушений и уровня сегментарного поражения 
мышц все пациенты с амиоплазией были разделены на 4 
группы [4]. в каждой группе больных изучались компен-
саторно-приспособительные движения, используемые 
при выполнении основных навыков самообслуживания, 
и проводилась их фото и видеорегистрация. 

I группа – с преимущественным поражением мышц 
на уровне миотомов С6 (5 пациентов (8 детей, 2,1%). для 
этой группы больных было характерно преимуществен-
ное поражение локтевых суставов (разгибательные или 
сгибательно-разгибательные контрактуры). Активные и 
пассивные движения в плечевом, лучезапястном суста-
вах в пределах физиологической нормы, функция схвата 
кисти была сохранена. в локтевом суставе активное сги-
бание было резко ограничено или отсутствовало, пассив-
ное сгибание в пределах нормы или ограничено, актив-
ная супинация предплечья отсутствовала. Сила двугла-
вой мышцы плеча снижена до 2 баллов, сила остальных 
мышц верхней конечности 3–4 балла.

II группа – с преимущественным поражением на уров-
не миотомов С6-С7 (51 пациент, 21,6%). У пациентов этой 
группы активные движения в плечевом суставе были в 
полном объеме или умеренно ограничены (преимуще-
ственно отведение ≥70º), мышцы плечевого пояса со-
хранены или умеренно гипоплазированы. Пассивные 

движения в локтевом суставе у большинства пациентов 
были сохранены, активное сгибание отсутствовало или 
было ограничено. Сила двуглавой мышцы плеча снижена 
до 2 баллов, сила остальных мышц верхней конечности 
3–4 балла. У пациентов отмечались ограничение актив-
ной супинации предплечья, сгибательная контрактура в 
лучезапястном суставе, приводящая контрактура 1 паль-
ца (реже сгибательно-приводящая), редко сгибательные 
контрактуры трехфаланговых пальцев кисти, умеренное 
ограничение функции схвата кисти. 

III группа – с преимущественным поражением мышц 
на уровне миотомов С5-С7 (87 больных, 36,9%). Пациен-
ты этой группы имели ограничения активных движений в 
плечевом суставе (отведение до 30- 45º), пассивные дви-
жения сохранены или умеренно ограничены, верхняя ко-
нечность находилась в положении внутренней ротации. 
Отмечалась выраженная гипоплазия мышц плечевого 
пояса. в локтевом суставе преимущественно были сохра-
нены пассивные движения, тогда как активное сгибание 
отсутствовало или было резко ограничено. Сила двугла-
вой мышцы плеча снижена до 2 баллов, сила остальных 
мышц верхней конечности 2- 3 балла. характерным при-
знаком являлось отсутствие активной супинации пред-
плечья, отмечались сгибательная контрактура в лучеза-
пястном суставе, сгибательно-приводящая контрактура 
1 пальца, сгибательные контрактуры трехфаланговых 
пальцев кисти, ограничение функции схвата кисти. 

 IV группа – с преимущественным поражением на 
уровне миотомов С5- th1 (93 ребенка, 39,4%). У пациентов 
данной группы активные и пассивные движения в плече-
вом суставе были резко ограничены (отведение ≤30), при 
этом верхняя конечность находилась в положении вну-
тренней ротации, отмечались выраженная гипоплазия 
мышц плечевого пояса. в локтевом суставе наблюдалась 
разгибательная контрактура, пассивные движения были 
сохранены, тогда как активное сгибание отсутствовало 
или было резко ограниченно. Сила мышц верхней конеч-
ности 0–2 балла. Имелись пронационная контрактура 
предплечья, сгибательная контрактура в лучезапястном 
суставе, сгибательно-приводящая контрактура 1 пальца 
и сгибательные контрактуры трехфаланговых пальцев 
кистей. Схват кисти отсутствовал или был минимальным.

все пациенты и/или их законные представители до-
бровольно подписали информированное согласие на 
участие в исследовании, выполнение хирургического 
вмешательства, публикацию персональных данных.

Результаты
в результате проведенного исследования были вы-

явлены различные компенсаторно-приспособительные 
движения у детей с амиоплазией, при этом используе-
мый вариант движений зависел от степени нарушений 
функции мышц и суставов как верхних, так и нижних 
конечностей. ключевым суставом, определяющим функ-
циональную независимость в быту, и, прежде всего, обе-
спечивающим возможность независимого приема пищи, 
является локтевой сустав, так как благодаря ему проис-
ходит перемещение кисти по направлению ко рту. При 
наличии разгибательной контрактуры в локтевом суста-
ве, независимо от амплитуды движений в смежных су-
ставах верхней конечности (плечевой, лучезапястный) и 
функции схвата кисти, пациенты имели тяжелые функци-
ональные нарушения и требовали посторонней помощи 
при выполнении основных навыков самообслуживания. 
Основным приспособительным движением, которое та-
кие пациенты использовали для компенсации наруше-
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ний являлся «бимануальный схват»: больной скрещивал 
обе руки таким образом, чтобы пальцы встретились, пе-
рекрещивая предплечья, захватывал и поднимал пред-
мет обеими руками (рис. 1А). данный вид «схвата» по-
зволял лишь удерживать и перемещать предметы в про-
странстве, но не обеспечивал пациентам независимости 
в быту, так как при приеме пищи и питье больной не ис-
пользовал верхние конечности. для приема пищи еда по-
мещалась на высокое блюдо на высоте рта и захватыва-
лась ртом. Питье осуществлялось из стакана с помощью 
соломинки или пациент хватал стакан ртом и наклонял 
голову назад, чтобы выпить жидкость из стакана. Основ-
ными вспомогательными средствами, используемыми у 
таких больных, являлись: высокий стол для еды, длинная 
соломинка для питья, стакан с длинной ножкой. При вы-
полнении гигиенических навыков (уход за полостью рта, 
волосами, мытье рук и лица, чистка зубов, бритье или на-
несение макияжа) пациент вытягивал руку вперед, клал 
ее на край раковины, и далее наклонялся к руке. далее, 
например, при чистке зубов ребенок осуществлял дви-
жения головой вместо движений зубной щетки. Нали-
чие сгибательной контрактуры в лучезапястном суставе 
было функционально выгодным для ребенка, так как это 
уменьшало расстояние от кисти до рта. При данном виде 
патологии у пациента была полностью утрачена возмож-
ность самостоятельного одевания. При наличии свобод-
ной и эластичной одежды больной за счет удержания рук 
вдоль туловища и совершения боковых раскачиваний те-
лом из одной стороны в другую и цепляния пальцами за 
резинку, например, брюк, мог лишь подтянуть их вверх. 
в быту пациенты активно использовали различные вспо-
могательные устройства, например, длинную палку с 
крючком, чтобы вытаскивать вещи, подтягивать одежду, 
открывать липучки на обуви и т. д.

При сохранении пассивных движений в локтевом 
суставе, возможность самообслуживания пациентов 
определялась амплитудой движений в смежных суставах 
верхней конечности и функцией схвата кисти. для само-
стоятельного осуществления основных навыков самооб-
служивания пациенты помимо различных внешних вспо-
могательные средства использовали различные компен-
саторно-приспособительные механизмы, проявления 
которых отличались у пациентов разных групп.   

Пациенты I и II группы (с преимущественным пораже-
нием на уровне миотомов С6-С7 и С6) в связи с отсутстви-
ем активного сгибания в локтевом суставе имели пре-
имущественно проблемы, связанные с приемом пищи и 
питьем. для осуществления пассивного сгибания пред-
плечья у пациентов данной группы были выявлены два 
варианта компенсаторно-приспособительных движений. 
в первом варианте при попытке дотянуться рукой до 
рта ребенку требовалось выполнить следующие движе-
ния: активное сгибание и отведение в плечевом суставе, 
пассивное сгибание предплечья за счет силы тяжести 
конечности и расслабления трехглавой мышцы плеча, а 
также сгибания кисти в лучезапястном суставе (рис. 1Б). 
во втором варианте движение кисти ко рту осуществля-
лось за счет давления одного предплечья на другое при 
согнутом и отведенном плече и наклона головы кпереди 
по направлению к кисти. 

У пациентов III группы (с поражением на уровне ми-
отомов С5-С7) наблюдалась выраженная гипоплазия 
мышц плечевого пояса, а компенсаторно-приспособи-
тельные механизмы, направленные на осуществление в 
локтевом суставе, имели значительные отличия. харак-
тер используемых пациентами движений зависел, пре-

жде всего, от положения тела больного в пространстве, а 
также степени тяжести деформаций нижних конечностей. 
При наличии активных движений в тазобедренном и ко-
ленном суставах ребенок в положении «сидя» наклонял 
корпус вперед, сгибал ногу в коленном и тазобедренном 
суставах и осуществлял давление бедром на предпле-
чье с этой стороны или контралатеральной, тем самым 
пассивно сгибая руку в локтевом суставе и приближая 
кисть к лицу (рис. 1в). При приеме пищи, сидя за столом, 
у данной группы больных пассивное сгибание локтевого 
сустава осуществлялось за счет давления предплечья о 
край стола и наклона туловища и головы вперед по на-
правлению к кисти (рис. 1Г). 

При отсутствии активного сгибания в тазобедренном 
и коленном суставах, пассивное сгибание локтевого су-
става в положении как стоя, так и сидя, осуществлялось 
за счет давления предплечья о предмет (обычно о стол) 
и наклона туловища и головы вперед по направлению 
к кисти. При ограниченном пассивном сгибании в од-
ном локтевом суставе и сохраненном в другом ребенок 
сгибал и приводил прямую руку в плечевом суставе и за 
счет давления плеча на предплечье контралатеральной 
конечности осуществлял пассивное сгибание в локтевом 
суставе (рис. 1д). Более редким движением при сохране-
нии активного сгибания в одном локтевом суставе и от-
сутствии в другом, являлось следующее: пациент захва-
тывал кистью пальцы другой конечности, где отсутство-
вало сгибание, и тянул ее вверх по направлению ко рту. в 
тех случаях, когда пациент мог самостоятельно держать 
вилку, разрезанная на кусочки пища накалывалась на 
вилку, далее вилка наклонялась от столешницы вверх по 
направлению ко рту, не поднимая руки, при этом боль-
ной сам наклонялся к вилке. При выполнении основных 
навыков самообслуживания больные использовали та-
кие вспомогательные устройства, как регулируемая по 
высоте раковина, длинная ручка у расчески, мочалки, 
вилки и т.д. При одевании верхней части туловища боль-
ной использовал «технику броска руками», при которой 
одежда перекидывается за счет резкого замаха конеч-
ностей через голову или за спину, или вешал одежду на 
дверную ручку или спинку кровати и «нырял в одежду» 
[5]. При этом при выполнении «техники броска руками», 
у пациентов компенсаторно увеличивался поясничный 
лордоз. При одевании брюк, юбки больной подтягивал их 
вверх, цепляя резинку, ремень большим и указательным 
пальцами. 

У больных IV группы (поражение миотомов С5-th1) 
отмечалась выраженная гипоплазия или аплазии всех 
мышц конечности. Навыки самообслуживания были ми-
нимальными за счет пассивных движений в локтевом 
суставе и функциональных возможностей кисти. Эти па-
циенты имели большие ограничения в возможности са-
мообслуживания и требовали постоянного ухода. При 
отсутствии пассивного сгибания в локтевых суставах са-
мообслуживание детей было полностью невозможным. 
Прием пищи осуществлялся стоя за счет захватывания ее 
ртом, как было описано выше. Захват предметов и их пе-
ремещение было возможно за счет бимануального схва-
та. в тех случаях, когда пассивное сгибание в локтевом 
суставе было сохранено, пациент наиболее часто исполь-
зовал компенсаторно-приспособительные движения для 
перемещения кисти по направлению ко рту, аналогич-
ные пациентам с поражением на уровне миотомов С5-С7, 
однако в связи с тяжелым нарушением функции кисти 
больным требовались функциональные устройства для 
удержания предмета кистью. При сохранении пассивных 
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движений в так называемом «функциональном диапазо-
не» [10] и ограниченных активных движений в локтевом 
суставе в положении «сидя» больной опирался о локоть, 
активно сгибал предплечье до максимально возможного 
угла и далее за счет резкого отклонения туловища назад 
происходило дальнейшее пассивное сгибание пред-
плечья под действием силы тяжести (рис. 1д). Одевание 
верхней части туловища у данной группы больных было 
невозможно. При одевании брюк, юбки больной подтя-

гивал их вверх, цепляя резинку, ремень большим и указа-
тельным пальцами. 

  
Обсуждение
Оценка двигательного дефицита у пациентов с невро-

логическими нарушениями является основополагающей 
для разработки успешных методов реабилитации [11–16]. 

Несмотря многочисленные исследования компенса-
торно-приспособительных механизмов при неврологи-

Таблица 1.  Компенсаторно-приспособительные движения, используемые пациентами с амиоплазией с ограничением 
движений в плечевых, локтевых суставах, сгибательной контрактурой в лучезапястном суставе и отсутствием дву-
стороннего схвата кисти при еде/питье 
Table 1. Compensatory strategies used patients with amioplasia in the activities eating/drinking with and without ability to passive 
shoulders movements and elbow flexion, together with flexed wrists and limited ability to grip

Бытовые на-
выки/ Daily 
activities

Пациенты без активных и ограниченных пас-
сивных движений в плечевом суставе и огра-
ниченным пассивным и активным  сгибанием в 
локтевом суставах / Persons without active and 
passive shoulder mobility and elbow flexion

Пациенты с сохраненными активными и пассивными дви-
жениями в плечевом суставе и пассивным сгибанием в лок-
тевом суставе (активное ограничено) / Persons with passive 
shoulder mobility and elbow flexion (not active)

компенсаторная техника / Compensatory technics

Еда и питье/ 
eating/
drinking 

При отсутствии или минимальных движе-
ниях в локтевом суставе / Without or with 

severe limitation of elbow movement
Наклоняется и пьет из стакана с помощью соло-
минки / Bends over and drinks with straw
хватает стакан ртом, наклоняет голову назад, 
чтобы выпить / Grabs the glass with the mouth, 
bends the head back to drink 
Пища помещается на высокое блюдо на высоте 
рта, пища захватывается ртом /Meal is placed on 
high dish in mouth height, grabs the food directly 
with the mouth 

При отсутствии или минимальных движе-
ниях в одном локтевом суставе сохранении 
пассивных движений в другом / Without or 
with severe limitation of elbow movement on 
the one side and with passive movement on 

the another side
Ребенок сгибает и приводит прямую руку в 
плечевом суставе и за счет давления плеча на 
предплечье контралатеральной конечности 
осуществляет пассивное сгибание в локтевом 
суставе*/ the child bends and adducts a straight 
arm in the shoulder and performs passive flexion 
in the elbow due to the pressure of the shoulder on 
the forearm of the contralateral limb*

При сохранении пассивных движений в 
функциональном диапазоне и ограничен-

ных активных движениях в локтевом суста-
ве / With limitation of elbow movement on the 
one side and with useful arc of passive motion 

on the another side
в положении сидя больной опирается о локоть, 
активно сгибает предплечье до максимально 
возможного угла, далее за счет резкого откло-
нения туловища назад происходит дальнейшее 
сгибание предплечья под действием силы тя-
жести* / In the sitting position, the patient leans 
on the elbow, actively flexes the forearm to the 
maximum possible angle, then due to a sharp 
deviation of the trunk back, the forearm is further 
flexed under the gravity* 

Вспомогательные устройства/ 
assistive devices 

длинная соломинка / Long straw
Стакан с длинной ножкой / 
Glass with high stem 
высокий стол для еды / High table

Сначала режет всю еду на кусочки. Съедает всю еду вилкой, 
наклоняя вилку вверх от столешницы, не поднимая руки, 
при этом больной сам наклоняется к вилке / Cuts up all the 
food first. Eats all the food with a fork by tilting the fork up from 
the tabletop without raising the arm, bends down to the fork)
Пассивно сгибает предплечье, используя для этого контра-
латеральную руку / Bends one forearm passively with support 
of the upper part of the other arm
Опирается предплечьем на край стола и пассивно сгибает 
руку в локтевом суставе, наклоняя при этом туловище впе-
ред / Supports forearm against the table edge and bend the 
arm passively by leaning the body forward
в положении сидя пассивно сгибает руку в локтевом суставе 
путем давления бедра на предплечье при сгибании ноги в 
коленном и тазобедренном суставах / In the sitting position, 
passively bends the forearm due to push the hip on the forearm
 При сохранении сгибания в локтевом суставе одной конеч-
ности захватывает кистью пальцы
 другой конечности, где отсутствует сгибание, и тянет ее 
вверх по направлению ко рту*/ If the patient has active elbow 
flexion of the one limb, he grasps the fingers of the another limb 
without active elbow flexion and pulls it up towards the mouth
Бимануальный схват: больной скрещивает обе руки таким 
образом, чтобы пальцы встретились, перекрещивая пред-
плечья, захватывает и поднимает предмет обеими руками / 
Bimanual grasp: crosses the arms so the fingers meet, grips, and 
lifts item with both hands together
При наличии сгибательной контрактуры в лучезапястном 
суставе с ульнарной девиацией кисти пациент пассивно 
супинирует и сгибает предплечье, при этом кисть оказы-
вается направленной вверх и ко рту / If the patient has wrist 
flexor contracture with ulnar deviation, he passively supinates 
and flexes the forearm, while the hand is directed upwards and 
towards the mouth
Поясничный гиперлордоз / Lumbar hyperlordosis

Вспомогательные устройства / assistive devices
вилка с длинной ручкой / Fork with long handle 
Облегченная ложка / Light weight spoon
Легкая чашка с большой ручкой /
Light weight cup with big handle

Примечание: * – компенсаторно-приспособительные движения, выявленные авторами исследования.
Note: *- compensatory strategies found out of the authors.
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ческой патологии, публикации, посвященные изучению 
бытовых навыков самообслуживания и адаптации паци-
ентов с амиоплазией к жизни, единичны [5–7]. Наиболь-
ший интерес представляет работа U. Steen с соавторов 
(2017), в которой представлено описание результатов 
обследования 22 взрослых пациентов с амиоплазией, 
имевших типичные клинические признаки поражения 
верхних (и нижних) конечностей. Было установлено, что 
32% больных были независимы в быту, 36% нуждались в 
некоторой помощи при принятии пище (питье). Наибо-
лее часто помощь требовалась больным при выполне-
нии гигиенических навыков (купании, туалет) и одевании. 
Амплитуда активных и пассивных движений в плечевом, 
локтевом суставах и положение предплечья достоверно 

коррелировали с потребностью пациентов в помощи в 
еде/питье, выполнении гигиенических навыков и оде-
вании. Авторы выявили корреляцию между активным 
сгибанием в локтевом суставе и способностью к самосто-
ятельному приему пищи/питья и одевании. Ни один из 
пациентов, нуждавшихся в помощи в еде / питье, не име-
ли активного (пассивного) сгибания предплечья. Среди 
больных, кто был независим в быту, доминировали те, у 
кого были хорошие пассивные движения в локтевом су-
ставе. По наблюдению авторов больше всего нуждались 
в помощи те пациенты, у кого были контрактуры в лок-
тевых и плечевых суставах. все участники, которые были 
независимы в еде / питье и восемь из девяти, которые 
были независимы в одевании, имели силу мышц сгиба-

Таблица 2. Компенсаторно-приспособительные движения, используемые пациентами с амиоплазией с ограничением 
движений в плечевых, локтевых суставах, сгибательной контрактурой в лучезапястном суставе и отсутствием 
двустороннего схвата кисти при гигиеническом уходе и одевании 
Table 2. Compensatory strategies used patients with amioplasia in the activities grooming and dressing upper body with and 
without ability to passive shoulders movements and elbow flexion, together with flexed wrists and limited ability to grip

Бытовые навыки /
Daily activity

Пациенты без активных и ограничен-
ных пассивных движений в плечевом 
суставе и ограниченным пассивным 
и активным сгибанием в локтевом 
суставах / Persons without active and 
passive shoulder mobility and elbow 
flexion

Пациенты с сохраненными активными и пассивными дви-
жениями в плечевом суставе и пассивным сгибанием в лок-
тевом суставе (активное ограничено) / Persons with passive 
shoulder mobility and elbow flexion (not active)

компенсаторная техника/Compensatory strategies

Гигиенические навыки 
(уход за полостью рта, 
уход за волосами, мытье 
рук и лица, чистка зубов, 
бритье или нанесение 
макияжа) / Grooming 
(oral care, hair grooming, 
washing hands and face, 
tooth brushing, shaving 
face, or applying make-up)

Поддерживает руку в направлении 
раковины, наклоняется к руке при 
выполнении, например, чистки зубов, 
бритья / Supports the arm toward the 
sink, bends down to the hand when 
doing, e.g. makeup, shaving, and tooth 
brushing

Перемещает голову вместо зубной 
щетки при чистке зубов /Moves the 
head instead of the toothbrush

Поднимает руку на высоту плеча и удерживает ее навису, 
прислонив, например, к дверной раме, далее предплечье 
сгибается под действием силы тяжести, чтобы рука достиг-
ла рта. Перемещает голову вместо кисти /Flings the arm up 
to shoulder height and support it against, e.g. the door frame, 
and then let the elbow bend by gravity so the hand reached the 
mouth. Moves the head instead of the hand

Сгибает руку в плечевом суставе до угла, выше линии над-
плечья и удерживает плечо навису, при этом предплечье, 
чтобы кисть достигла рта, сгибается под действием силы 
тяжести, а голова перемещается в сторону кисти * / Flexes 
arm at shoulder joint to the angle above the line of the shoulder 
girdle and holds the shoulder, the forearm passivly flexes due 
to gravity, the hand reaches the mouth,and the head moves 
towards the hand *
Поясничный гиперлордоз / Lumbar hyperlordosis

Вспомогательные устройства / assistive devices
 Регулируемая по высоте раковина / Height adjustable sink
 длинная ручка у расчески, мочалки и т.д. / Long handle on 
comb or washcloth, etc.
 Адаптированные держатели на различном оборудовании 
/ Adapted holders on various equipment

Одевание / Dressing

Больной держит руки вдоль тулови-
ща, совершает боковые раскачивания 
тела из одной стороны в другую, в то 
время как руки тянут брюки вверх. 
Использование свободной и эластич-
ной одежды /
Keeping arms straight down in the pants 
along the hips, doing “hula movements” 
with the body while the arms pull the 
pants up by lifting arms with shoulders. 
Uses wide and elastic clothes 

Больной бросает одежду через голову или за спину с помо-
щью “техники броска руками”. Использует широкую одеж-
ду /throws clothes over the head or around the back by fling-
technique with the arms. Uses wide clothes
вешает одежду на дверную ручку или спинку кровати и “ны-
ряет в одежду " / Hangs clothes on doorknob or bed post and 
“dives into the clothes”
Подтягивает при одевании одежду (например, ремень) паль-
цами / Hoops fingers into loops (e.g. belt) when drawing up 
clothes
Поясничный гиперлордоз / Lumbar hyperlordosis

Вспомогательные устройства / assistive devices
длинная палка с крючком, чтобы вытаскивать вещи, подтягивать одежду, открывать липучки на об-
уви и т. д. / A long stick with a hook to drag things out, draw up clothes, open the Velcro on shoes, etc.
Использование молний с кольцами при застегивании одежды / Using zippers with rings 
Замена пуговиц на липучки /Replace buttons with Velcro

Примечание: * – компенсаторно-приспособительные движения, выявленные авторами исследования.
Note: * – compensatory strategies found out of the authors.
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телей предплечья равную 3 баллам. в тех случаях, когда 
сила сгибателей предплечья была меньше 3 баллов, но 
была хорошая амплитуда пассивных движений в локте-
вом суставе, при выполнении навыков самообслужива-
ния больные использовали компенсаторные стратегии, 
основанные на пассивном движении суставов. Наличие 
силового захвата, хотя бы в одной кисти, обеспечивало 
независимость в еде/питье и одевании [5]. 

A. Van Hest с соавторами описали некоторые компен-
саторно-приспособительные движения, используемые 
детьми с амиоплазией в быту при отсутствии активного 
и сохранении пассивного сгибания в локтевом суставе 
[8]. Основные компенсаторно-приспособительные дви-
жения у пациентов с амиоплазией при выполнении на-
выков самообслуживания подробно описаны только у 
взрослых [5]. 

Наше исследование также подтверждает данные U. 
Steen с соавторами о том, что наличие пассивного сгиба-
ния в локтевом суставе и минимальной функции схвата 
кисти позволяют пациенту с амиоплазией самостоятель-
но осуществлять прием пищи, минимальные гигиени-
ческие навыки с использованием компенсаторно-при-
способительных движений и адаптирующих устройств 
[5]. Способность к самостоятельному одеванию верхней 

части туловища связана с движениями в плечевых суста-
вах. Умеренное ограничение активных и сохранение до-
статочной амплитуды пассивных движений в плечевых 
суставах с использованием компенсаторно-приспосо-
бительных механизмов, адаптивных средств позволяют 
пациентам самостоятельно одеваться. Нами выявлено 
несколько, ранее не описанных в литературе, компен-
саторно-приспособительных движений у больных амио-
плазией с ограничением движений в плечевых, локтевых 
суставах, сгибательной контрактурой в лучезапястном 
суставе и отсутствием двустороннего схвата кисти при 
еде/питье, гигиеническом уходе и одевании, которые 
суммированы с данными литературы и представлены в 
таблицах 1–2.  

Примеры компенсаторно-приспособительных движе-
ний у детей с амиоплазией представлены на рисунке 1.

компенсаторно-приспособительные движения, воз-
никающие при выполнении основных навыков самооб-
служивания, хорошо изучены у пациентов с неврологи-
ческими нарушениями, возникающими после инсульта 
[17]. У пациентов с данной патологией, как и при амио-
плазии, нарушение функции верхних конечностей явля-
ется одним из наиболее распространенных и тяжелых 
последствий, которое ограничивает независимость па-

Рис. 1. Примеры компенсаторно-приспособительных движений у детей с амиоплазией
Fig. 1. Examples of compensatory strategies in children with amioplasia
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циента в повседневной жизни. При инсульте двигатель-
ный дефицит характеризуется аномальным мышечным 
тонусом; аномальными постуральными изменениями; 
отсутствием движений между структурами плечевого 
пояса (и тазового пояса; нарушением паттерна движе-
ний и потерей координации между движениями в раз-
ных суставах конечности [18–24]. Патологическая си-
нергия мышц при инсульте считается компенсаторной 
стратегией, возникающей при попытке осуществить 
движение [18, 19, 24]. При восстановлении функции 
нервной системы после инсульта избыточность дви-
жений может сохраняться, что связано с замещением 
утраченных двигательных навыков новыми двигатель-
ными элементами (включение движений туловища) для 
достижения кистью функциональной цели. Эта адапта-
ция к повреждению ЦНС обусловлена нейропластич-
ностью [25]. в литературе отсутствует единое мнение о 
необходимости коррекции патологических синергий у 
больных при инсульте. По мнению одних исследований, 
аномальные движения являются адаптивными и поэто-
му должны быть сохранены [26], по мнению других [24] – 
использование принципиально неадекватных компен-
саторных стратегий требует коррекции, так как может 
затруднить восстановление пациентов после инсульта. 
кроме того, возникающие патологические синергии ча-
сто способствуют неправильному положению конечно-
стей, вызывают чрезмерное укорочение мышц и могут 
приводить к вторичным деформациям [24].

По мнению A. Van Hest и соавторов, компенсаторно-
приспособительные движения у больных с амиоплазией 
являются полезными и, в ряде случаев, обеспечивают 
лучшие навыки самообслуживания, нежели операции, 
направленной на восстановление активного сгибания 
предплечья [8]. 

в проведенном нами исследовании было выявлено, 
что компенсаторно-приспособительные механизмы у де-
тей с амиоплазией и поражением верхних конечностей 
полезны и компенсируют дефицит активных (и пассив-
ных) движений в суставах, и зависят от степени функци-
ональных нарушений мышц как верхних, так и нижних 
конечностей, а также физического развития ребенка. 
После восстановления движений в суставах верхней ко-
нечности компенсаторно-приспособительные движения 
у детей со временем становились более редкими, у неко-
торых полностью исчезали, однако оценка динамики их 
изменений требует дальнейшего изучения. 

Выводы 
компенсаторно-приспособительные механизмы у 

детей многообразны и определяются амплитудой пас-
сивных и активных движений в суставах верхних и ниж-
них конечностей. Наиболее функционально важными в 
осуществлении минимальных навыков самообслужива-
ния являются локтевой сустав, а также функциональные 
возможности кисти. компенсаторно-приспособительные 
движения у детей с амиоплазией помогают им макси-
мально адаптироваться в быту и компенсируют утрату 
(или недостаточность) движений в суставах. При разра-
ботке индивидуального плана реабилитации больных не-
обходимо это учитывать и при невозможности хирурги-
ческой коррекции двигательных нарушений со стороны 
верхних конечностей способствовать сохранению у них 
компенсаторно-приспособительных движений. 

Конфликт интересов. Автор заявляет об отсутствии 
конфликта интересов.
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