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Симбрахидактилия – врожденная аномалия развития кисти, проявляющаяся множе-
ством клинических признаков, включая брахидактилию, синдактилию и гипоплазию кисти. 
Фенотипические проявления симбрахидактилии очень вариабельны. 

Несмотря на существования большого числа классификационных схем патологии (учиты-
вающих количество утраченных лучей, тератологические механизмы гипоплазии, функцио-
нальное состояние большого пальца кисти, наличие сопутствующих аномалий) на сегод-
няшний день отсутствует общепринятое определение термина симбрахидактилии. В связи 
с этим, в каждой классификации симбрахидактилия рассматривается с различных позиций. 

Целью данной работы явилась систематизация имеющихся сегодня научных сведений, 
определяющих понятие симбрахидактилия и его классификационные характеристики. 
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Symbrachydactyly

Symbrachydactyly is a congenital anomaly of the hand development, manifested by many clinical 
signs, including brachydactyly, syndactyly and hand hypoplasia. The phenotypic manifestations 
of symbrachydactyly are very variable.

Despite the existence of a large number of classification schemes of pathology (taking into account 
the number of lost rays, teratological mechanisms of hypoplasia, the functional state of the thumb 
of the hand, and the presence of concomitant anomalies), there is currently no generally accepted 
definition of the term symbrachydactyly. In this regard, in each classification, simbrachydactyly 
is considered from different positions.

The aim of this work was to systematize the available data regarding the issue of defining concept 
of symbrachydactyly, as well as optimizing classification approaches to the description of this pathological 
condition.

Key words: symbrachydactyly, cleft hand, hypoplastic hand.
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Симбрахидактилия – врожденная анома-
лия развития кисти, включающая разно- 

образные патологические состояния с их клини-
ческими признаками, в том числе брахидактилию, 
синдактилию и гипоплазию кисти. Локализация 
порока обычно унилатеральная. Данное состоя-
ние иногда сочетается с отсутствием большой груд-
ной мышцы. Такое определение исследуемой па-
тологии дал Flatt [1].

Симбрахидактилия является результатом ги-
поплазии и нарушения осевого развития кисти. 
Порок представляет собой сбой эмбриональной 
дифференцировки, проявляющийся укорочением 
и уменьшением кисти в сравнении с контрала- 
теральной. Пальцы чаще отстают в своем разви-
тии и между ними имеются кожные перепонки, 
реже – отсутствуют. Лечение порока индивидуаль-
но для каждого пациента и должно быть направ-
лено на улучшение функции и внешнего вида 
кисти [2].

Симбрахидактилия встречается с частотой 
0,6 на 10  000 новорожденных, чаще у муж- 
чин (73 %) и преимущественно в области левой 
кисти (67 %) [3].

Этиология симбрахидактилии на сегодняшний 
день окончательно не ясна. Наиболее распро-
страненной является гипопластическая теория. 
Согласно последней, основная причина порока – 
дефекты в мезодермальных стволовых клетках 
кистевой закладки [4]. В пользу данной теории го-
ворит постоянство наличия эктодермальных струк-
тур (ногтевые пластинки и ногти) даже в самых 
тяжелых случаях симбрахидактилии [5]. Bavnick 
и Weaver предложили теорию, базирующуюся на на-
рушении развития ветвей подключичной артерии, 
которое встречается при различных синдромах 
(синдром Поланда, синдром Мебиуса, синдром 
Клиппеля-Фейля), ассоциированных с симбрахи-
бактилией [6, 7].

Симбрахидактилия проявляется рядом клини-
ческих признаков. Наиболее типичными для дан-
ного порока являются короткие пальцы с син-
дактилией различной степени тяжести: от прос- 
той (мягкотканой) до сложной (комбинированной) 
форм. Пальцы могут полностью отсутствовать, 
в таких случаях на их месте присутствуют руди-
менты пальцев [8]. Другим морфологическим про-
явлением, ассоциированным с симбрахидакти-
лией, является ладонное углубление. Оно обра- 
зуется из-за необычного прикрепления сухожилий 
мышц предплечья. Сухожилия разгибателей обыч-
но нормальные и обеспечивают физиологическую 

тягу на пястные кости, сгибатели же сливаются 
в единое аморфное сухожилие внутри запястно-
го канала [9]. 

Miura и Suzuki исследуя длину пястных костей 
при различных аномалиях развития и в норме, 
выяснили, что кисти с симбрахидактилией и на-
рушением поперечного развития имеют укоро-
ченные пястные кости, тогда как нормальные 
по длине пястные кости ассоциируются с типич-
ной расщепленной кистью, синдактилией и амнио-
тическими перетяжками [10].

Хотя термин симбрахидактилия подразуме-
вает деформацию с наличием коротких пальцев 
соединенными между собой кожными «перепон-
ками», Müller указывал, что данное определение 
является только самым мягким вариантом в не-
прерывной последовательности нарушения мор-
фологических фенотипов с постепенно возраста-
ющей тяжестью клинических форм. Он описал 
тератологическую последовательность прогрес-
сирования гипоплазии кисти (рис. 1.).

Редукция костных структур пальцев начинает-
ся при симбрахидактилии со средних фаланг, ко-
торые становятся короче или вообще исчезают – 
брахимезофалангеальный тип, и продолжается 
в виде уменьшения размеров последних в направ-
лении от безымянного к указательному пальцу – 
расщепленная кисть. Кости зачастую гипоплази-
рованы или частично отсутствуют, суставы гипо-
плазированных фаланг нестабильны. Клинически 
более тяжелые формы симбрахидактилии харак-
теризуются редукцией практически всей локтевой 
стороны кисти. При данном монодактилоидном 
типе симбрахидактилии большой палец присут-
ствует и, как правило, не затронут патологическим 
процессом. Перомелическая форма аномалии 
является самой неблагоприятной, характеризуется 
редукцией всех пальцев, а также полной или час- 
тичной аплазией пястных костей и запястья [11]. 

Система классификации симбрахидактилии, 
представленная Swanson в 1976 году [12] была 
признана большинством хирургов, работающих 
с врожденными пороками развития кисти, и при-
нята в качестве классификации Международной 
Федерацией Общества Хирургии Кисти (IFSSH).

В классификации IFSSH симбрахидактилия 
относится сразу к двум разделам: I – задержка 
развития (�����������������������������������������F����������������������������������������ailure of formation), подраздел попереч-
ный дефицит (��������������������������������������Transverse Deficiency) ���������������и VI – недораз-
витость (Undergrowth).

Подраздел поперечного дефицита здесь вклю-
чает в себя как терминальные, так и фокомеличе-
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ские аномалии развития. Терминальные пороки 
в свою очередь подразделяются на две группы: 
симбрахидактилия и врожденная ампутация. Сим-
брахидактилия, вероятно, является более дисталь-
ным проявлением поперечного дефицита, а врож-
денная ампутация – более проксимальным [13–16]. 
Эта концепция получила научную поддержку 
от Kallemeier [17], который отметил, что 93 % ко-
нечностей с врожденной ампутацией на уровне 
предплечья имели рудименты пальцев («пальце-
вые комочки», остатки ногтей или инвагинации 
кожи), которые характерны для симбрахидактилии.

Расщепленная кисть (Cleft hand) относится 
к I разделу, подраздел продольный дефицит (Longi- 
tudinal Deficiency). Этот порок развития с точки 
зрения данной классификации, характеризуется 
как гипоплазия костных элементов и ассоцииро-
ванных мягкотканных структур центральной части 
кисти. Клинические проявления его могут варьи-
ровать от расщелины, затрагивающей только мяг-
кие ткани между средним и безымянным пальца-
ми без потери последних, до аплазии всех костей 
кисти кроме луча мизинца [18, 19]. Дефект, как 
правило, не затрагивает костных структур за- 
пястья, однако были диагностированы и случаи 
конкресценции костей данной анатомической 
области и радиоульнарного синостоза [20].

Barsky [21] различал типичную (гипоплазия 
центральных лучей с сохранением латеральных 
пальцев) и атипичную расщепленную кисть (нали-
чие, наряду с расщеплением кисти, центральной 

полидактилии и костной синдактилии) [18, 22]. 
Однако, на сегодняшний день, принято считать, что 
последняя является вариантом поперечного дефи-
цита, а конкретно – симбрахидактилией [23–25], 
и, следовательно, не может быть включена в раздел 
центрального дефицита классификации Swanson. 

В 1992 году на конференции, организован-
ной Международной Федерацией Общества Хи-
рургии Кисти (IFSSH) в Париже термин атипич-
ная расщепленная кисть был официально заме-
нен на термин симбрахидактилия, а типичную 
расщепленную кисть переименовали в расще-
пленную кисть [26].

Несмотря на это, Dahl и Jones [27] считают, 
что атипичная расщепленная кисть и симбрахи-
дактилия два абсолютно разных фенотипа, оши-
бочно помещенных в одну категорию. По мне-
нию авторов, при атипичной расщепленной кисти 
процесс редукции пальцев идет в лучевом на-
правлении с сохранением мизинца и, реже, бе- 
зымянного пальцев. При симбрахидактилии про-
цесс идет ульнарно, в различной степени затраги-
вая все пальцы, кроме большого, и в максимальной 
форме проявляется в монодактилоидном III типе 
по Blauth. 

Другого мнения придерживается Kozin. По его 
мнению, атипичная расщепленная кисть являет-
ся одной из форм симбрахидактилии [28].

Kallemeier [17] исследовал взаимосвязь между 
поперечным дефицитом и симбрахидактилией 
у 271 ребенка с диагнозом поперечного дефицита 

Рис. 1. Тератологическая последовательность прогрессирования гипоплазии кисти по ���������������������������M��������������������������ü�������������������������ller��������������������� (А – брахимезофалан-
геальный тип; Б – расщепленная кисть; В – монодактилоидный тип; Г – перомелический тип)
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на уровне предплечья; 207 из этих детей (93 %) 
имели проявления симбрахидактилии – пальце-
вые комочки или инвагинация кожи в области 
кисти. Они пришли к выводу, что симбрахидакти-
лия и врожденный поперечный дефицит пред-
плечья представляют собой две стороны одной 
медали. По его мнению, поперечный дефицит 
предплечья является проксимальной формой сим-
брахидактии.

Рядом авторов было отмечено, что сложные 
случаи, особенно связанные с комбинацией раз-
личных морфологических форм расщепленной 
кисти и симбрахидактилии, трудно классифици-
ровать с помощью предложенных Swanson схем. 
Для ликвидации данного недостатка классифика-
ция врожденных аномалий верхней конечности 
была модифицирована на основе клинических 
и экспериментальных исследований, и представ-
лена в 1986 году [29]. Позже она была обновле-
на и утверждена Японским обществом хирургии 
кисти (JSSH) в 1996 году [30].

В модификации JSSH, брахисиндактилия была 
оставлена только в первом разделе – нарушение 
развития частей (failure of formation of parts), под-
разделе поперечный дефицит (transverse deficiency).

Расщепленная кисть была включена в раздел 
аномальной индукции пальцевых лучей (abnormal 
induction of digital rays) в виде трех форм: расще-
лины ладони (cleft palm), простой и сложной рас-
щепленных кистей (cleft hand complex and cleft 
hand �����������������������������������������simplex����������������������������������). Расщелина ладони, согласно дан-
ной классификации, затрагивает только мягкие 
ткани, простая форма проявляется гипоплазией 
центральных лучей кисти, а сложная – комплекс 
гипоплазии/аплазии центральных лучей кисти, по-
лидактилии и/или синдактилии.

Manske и Oberg [31] в 2009 году внесли свои 
коррективы в выше представленную класси- 
фикацию. Симбрахидактилия была помещена 
в первый раздел – нарушение осевого развития 
и/или дифференциации (failure of axis formation 
and����������������������������������������������/���������������������������������������������or������������������������������������������� ������������������������������������������differentiation���������������������������), подраздел поперечный де-
фицит.

Позже, в 2010 году Oberg [32] модифицировал 
классификацию 2009 года, опубликовав новую 
OMT�������������������������������������������� (������������������������������������������Oberg�������������������������������������, �����������������������������������Manske�����������������������������, ���������������������������Tonkin���������������������) классификацию. Сим-
брхидактилию поместили в раздел – нарушение 
осевого развития/дифференцировки, включая це-
ликом всю верхнюю конечность (failure of axis 
formation/differentiation involving the entire upper 
limb). Было подчеркнуто, что данная патология 
может затрагивать только верхние конечности.

В новой модификации 2013 года раздел нару-
шение осевого развития/дифференцировки, вклю-
чая целиком всю верхнюю конечность (failure 
of axis formation/differentiation involving the entire 
upper limb) разделили на подразделы, и тер- 
мин симбрахидактилия отнесли в «proximal distal 
outgrowt» [33].

Кроме вышеописанных эмбриологических 
классификаций был выдвинут ряд систем, ба- 
зирующихся преимущественно на морфологиче-
ских проявлениях симбрахидактилии. 

Термин симбрахидактилии был предложен Pol 
еще в 1921 году, им же и была представлена пер-
вая известная классификация данной аномалии. 
Автор тогда отметил, что порок развития локали-
зуется только на одной конечности, и часто соче-
тается с ипсилатеральной гипоплазией или апла-
зией грудных мышц (синдром Поланда) [34].

В специальной литературе сформировалось 
два основных подхода к пониманию сути сим-
брахидактилии и сопутствующих врожденных ано-
малий. В английской литературе – разделение 
атипичная расщепленной кист и поперечного де-
фицита как различных аномалий развития [35]. 
В немецкой – наоборот объединений их в единый 
патологический комплекс, основанный на концеп-
ции гипоплазии костей. Blauth и Gekeler в 1971 году 
предположили, что монофалангеальная и дифалан-
геальная формы симбрахидактилии образуются 
в результате гипоплазии средних фаланг в цент- 
ральных пальцевых лучах. Кисть, в которой гипо-
плазия костей развивается теми же механизма-
ми, но более проксимально – рассматривается 
как атипично расщепленная. Именно они первы-
ми предположили, что брахимезофалангия, ати-
пичная расщепленная кисть и поперечный дефи-
цит следует относить к одной и той же врожден-
ной патологии – симбрахидактилии.

Таким образом, проведя анализ 19 собствен-
ных и 179 случаев из литературы, Blauth и 
Gekeler модифицировали схему ���������������  Pol������������  , создав но-
вую классификацию симбрахидактилии, состоя-
щую из четырех групп [36]:

1 – брахимезофалангеальная форма (short 
finger type): все 4 пальца короткие и не пол- 
ностью сформированы, с относительно нормаль-
ным большим пальцем; средние фаланги могут 
отсутствовать, часто наблюдается неполная син-
дактилия. Функционально данная форма характе-
ризуется незначительной ограниченностью в сги-
бании пальцев. Проксимальные межфаланговые 
суставы нестабильны;
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2 – олигодактилоидная форма (атипичная рас-
щепленная кисть): центральные лучи кисти редуци-
рованы, латеральные лучи повреждены в сравни-
тельно меньшей степени;

3 – монодактилоидная форма: все пальцы 
аплазированы, большой палец не гипоплазиро-
ванный, нормальный;

4 – перомелическая (адактилоидная) форма: 
напоминает поперечную ампутацию на уровне 
пястнофалангового сустава, могут присутство-
вать рудименты пальцев с или без остатков ног-
тей (рис. 2).

В 1976 Suguira [37] уточнил классификацию 
Blauth и Gekeler, поделив брахимезофалангеаль-
ную форму на три подтипа, в зависимости от ко-
личества фаланг в пальцах: трифалангеальный, 
дифалангеальный, и монофалангеальный подти-
пы (рис. 3).

Yamauchi [38] в 1998 разделил проявления 
симбрахидактилии на 7 типов:

1 – трифалангеальный тип, кисть имеет весь 
набор костных структур, хотя средние фаланги 
обычно укорочены;

2 – дифалангеальный тип, проявляющийся 
отсутствием одной, чаще средней, фаланги;

3 – монофалангеальный тип, кисть имеет па-
лец или пальцы только с одной фалангой;

4 – афалангия, кисть имеет палец или паль-
цы, в которых все три фаланги отсутствуют;

5 – аметакарпия, отсутствие пястной кости 
и всех трех фаланг соответствующего пальца / 
пальцев;

6 – акарпия, отсутствие всех пальцев, соче-
тающееся с полной или неполной аплазией за- 
пястья;

7 – ампутация предплечья, отсутствует дис-
тальная часть последнего.

Foucher [39] в 2000 году усовершенствовал 
классификацию Blauth и Gekeler на основании 
сведений о 117 пациентах с диагностированной 
симбрахидактилией. Автор выделил 8 типов сим-
брахидактилии:

I������������������������������������������� – все пальцы и их костные элементы присут-
ствуют, патология проявляется брахидактилией 
и синдактилией, преимущественно локтевых лу-
чей (в то время как большой палец нормальный);

IIA – наличие двух или более пальцев кисти;
IIB��������������������������������������      – наличие центральных пальцевых руди-

ментов, на фоне нормально сформированного 
большого пальца и в различной степени гипопла-
зированных нестабильных локтевых пальцев;

IIC������������������������������������������� – кисть «ложка», большой палец спаян с ги-
поплазированными локтевыми пальцами, часто 
сочетающими в себе клинодактилию;

IIIA – монодактилия, присутствует нормальный 
большой палец;

IIIB��������������������������������������� – монодактилия, большой палец нестаби-
лен, гипоплазирован;

IVA – перомелия, кисть подвижна в запястье;
IVB – перомелия, кисть неподвижна в за- 

пястье.
Jones и Kaplan [40] предложили новую систе-

му классификации врожденного отсутствия паль-
цев. Они не пытались объяснить какую-либо основ-
ную эмбриологическую причинность. В то же вре-
мя их классификация, в отличие от большинства 
других, базировалась на описании рентгенологи-
ческих особенностей кисти. Анатомические отде-
лы кисти описывали при помощи латинских букв 
и арабских цифр. В буквенном эквиваленте обо-
значали анатомическую часть (R –  радиальная, 
С – центральная, U – ульнарная), в цифровом – 
отсутствующие пальцы.

Авторы давали характеристику кисти, осу-
ществляли при помощи трех букв с учетом ана-
томического отдела последней: R (радиальный), 
C (центральный) и U (ульнарный); и пяти цифр, опи-
сывающих отсутствующие пальцы. Сперва обо-
значаются лучи, подвергшиеся гипоплазии, затем 

           А                          Б                  В                         Г 

Рис. 2. Классификация Blauth. А – брахимезофалангеаль-
ная форма; Б – олигодактилоидная форма; В – монодак-

тилоидная форма; Г – перомелическая форма

                 А                                 Б                               В

Рис. 3. Классификация Suguira. А – трифалангеальный 
подтип; Б – дифалангеальный подтип; В – монофалан- 

геальный подтип
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лучи, оставшиеся не вовлеченными в патологиче-
ский процесс. Так, нормально сформированная 
кисть будет иметь обозначение ����������������R���������������0, симбрахидак-
тилия III типа (монодактилоидная форма) по Blauth 
и Gekeler будет обозначаться U4R1, типичная рас-
щепленная кисть (центральный продольный де-
фицит кисти) – C1R2U2 (рис. 4).

Kay�����������������������������������������, ���������������������������������������McCombe��������������������������������, ������������������������������Kozin������������������������� [8], основываясь на соб-
ственном опыте лечения поперечных дефици- 
тов, сгруппировали различные фенотипы данной 
группы пороков развития верхней конечности 
в зависимости от доступных методов коррекции 
и возможных функциональных результатов:

Группа 1а – костные структуры редуцирова-
ны на уровне основания пястных костей или за- 
пястно-пястных сочленений, луч большого паль-
ца не способен к вращательным движениям;

Группа 2а – костные структуры редуцирова-
ны на уровне дистального конца пястных костей, 
луч большого пальца способен к вращательным 
движениям;

Группа 2���������������������������������b�������������������������������� – костные структуры редуцирова-
ны на уровне дистального конца пястных костей, 

запястно-пястный сустав большого пальца функ-
ционирует не в полном объеме, луч мизинца со-
хранен и функционирует нормально;

Группа 3а – костные структуры всех пальцев, 
кроме большого, редуцированы на уровне осно-
вания пястных костей или пястно-запястном уров-
не, луч большого пальца сохранен и функциони-
рует нормально;

Группа 3���������������������������������b�������������������������������� – костные структуры редуцирова-
ны на уровне дистального конца пястных костей, 
присутствует пястно-фаланговый сустав большо-
го пальца;

Группа 3���������������������������������    c��������������������������������     – костные структуры редуцирова-
ны на уровне дистального конца пястных костей, 
запястно-пястный сустав большого пальца функ-
ционирует в полном объеме, луч мизинца сохра-
нен и функционирует нормально;

Группы 4а и 4b – данные фенотипы наиболее 
часто встречаются при синдроме амниотических 
перетяжек, функция кисти в таких случаях прак-
тически не нарушена (рис. 5).

В 2017 году Alok Sharma и Namita Sharma 
[41] выдвинули новую, полностью отличающуюся 

Рис. 4. Примеры классификации кистей с утраченными лучами по методике Jones и Kaplan
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от ранее представленных, классификацию рас-
щепленной кисти ���������������������������   DAST�����������������������   , которой можно пользо-
ваться и при описании симбрахидактилии. Пред-
ложенный акроним вмещает в себя четыре ха-
рактеристики:

«D (digits)» – число отсутствующих пальцев, 
от 1 до 4 (D0 – наличие ассоциированной поли-
дактилии и/или нормальное количество пальцев);

«A (associated anomalies)» – ассоциированные 
пороки развития, численно оцениваемые от 0 до 5 
в порядке возрастания сложности необходимой 
хирургической коррекции и уменьшения вероят-
ности удовлетворительного функционального и эсте-
тического результата;

«S (the site of the cleft)» – локализация рас- 
щелины: центральная (1), лучевая (2) или локте-
вая (3). Каждого из участков; 

«���������������������������������������������T�������������������������������������������� (������������������������������������������functional�������������������������������� �������������������������������state�������������������������� �������������������������of����������������������� ����������������������the������������������� ������������������Thumb�������������)» – функцио-
нальное состояние большого пальца, оценивае-
мое от T0 (функционально нормальный большой 
палец) до T5 (отсутствующий или функционально 
недееспособный палец).

Таким образом, симбрахидактилия наряду 
с многообразием клинических форм врожденных 
деформаций и недоразвития дистальной части 
верхней конечности, в большом количестве слу-
чаев, особенно при тяжелых формах, сопровож- 

дается наличием у пациентов одновременно 
поперечного дефицита и различных форм рас-
щепленной кисти, что обязательно необходимо 
учитывать при планировании лечения, в ходе вы-
бора хирургической методики и определения ее 
этапов. Продолжающийся поиск наиболее прием-
лемой рабочей классификации данной врожден-
ной аномалии, которая стала бы предиктором 
эффективности будущего лечения, четко предла-
гая конкретную операцию при той или иной фор-
ме симбрахидактилии, определяет актуальность 
и перспективность дальнейших научных иссле-
дований в одной из сложнейших областей рекон-
структивной хирургии кисти.
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