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Abstract. T h e  a r t i c l e  p r e s e n t s  t h e  r e s u l t s  o f  a  c l i n i c a l  e x p e r t  s t u d y  o f  c h i l d r e n  w i t h  a c h o n d r o -
plasia and hypochondroplasia. The dynamics of the primary disability of these persons is reÀected, 
the medical and social features of children¶s disability due to achondroplasia �hypochondropla-
sia� are presented from the position of a medical expert.
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Введение. Различные ɷндокринные, соматические и генетические забо-
левания приводят к задержке роста [1], которая в последующем формирует 
популяцию низкорослых взрослых [2], что непосредственно влияет на ɷко-
номическое благополучие страны. 

Скелетные дисплазии ± гетерогенная группа заболеваний, приводящих 
к низкорослости вследствие структурных аномалий хрящевой ткани, вы-
зывающих деформацию ɷпифизов длинных трубчатых костей и изменения 
соотношения в крупных суставах костной ткани [3]. Ɉбщеизвестно, что 
наиболее распространенными скелетными дисплазиями являются ахонд-
роплазия и гипохондроплазия [4], конечный рост при которых колеблется 
от 112 до 14� см и от 118 до 16� см соответственно [�], а низкорослость со-
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провождается диспропорциональным телосложением �размах рук к росту 
меньше на �±8 см в периоде до пубертата при равном соотношении в нор-
ме� [6]. Коɷффициент стандартного отклонения �6tandard Deviation 6core, 
6D6� роста в возрасте после года достигает ± �,0 6D6, а после пуберта- 
та ± 6,0 6D6 [7]. Для ахондроплазии и, в меньшей степени, гипохондропла-
зии характерны ассоциированная костно-мышечная патология� грудно-по-
ясничный кифоз [8], контрактуры локтевых суставов, поясничный лордоз, 
кисти в форме трезубца [9] и др., которые могут приводить к нарушениям  
статодинамической функции и ограничению способности к самостоятель-
ному передвижению, а также к нарушению манипулятивной функции кис-
ти и функции схвата и, следовательно, к ограничению способности к само-
обслуживанию. Кроме того, у детей со скелетными дисплазиями при 
проведении медико-социальной ɷкспертизы следует учитывать риск воз-
никновения жизнеугрожающих состояний �апноɷ во время сна�, связанных 
с цервико-медуллярной компрессией, вызванной стенозом большого заты-
лочного отверстия и гидроцефалией [10]. 

Необходимо отметить, что несмотря на проводившиеся исследования 
оценки влияния заместительной гормональной терапии соматотропным 
гормоном на конечный рост у лиц с ахондроплазией, положительная дина-
мика отмечается только в первые 2 года [11], а конечный рост увеличивает-
ся лишь на 2,6 � у мужчин и 2,1 � у женщин [12]. Коррекция нарушений 
роста таким пациентам проводится хирургически на основе ɷтапного уд-
линения конечностей [13] с первым ɷтапом в возрасте 6±9 лет [14]. 

Ɇедико-реабилитационными ɷкспертными комиссиями �ɆРɗК� при ре-
шении вопроса об установлении инвалидности �категория ©ребенок-инва-
лидª� учитываются возраст ребенка и, исходя из него, возможные сроки 
хирургического лечения и сроки перестройки вновь образованной кости 
�от 2 лет и более� [1�], длительность нуждаемости в медицинской реаби-
литации �лечебно-реабилитационном ɷтапе, ɷтапе ранней медицинской 
реабилитации в стационарных условиях и др.�. Ввиду указанных особен-
ностей, рассмотрение ахондроплазий �гипохондроплазий�, наряду с ɷндок-
ринной патологией или другими генетическими синдромами, приводящи-
ми к низкорослости, затруднительно, а формирование инвалидности имеет 
свои отличительные особенности.

В нормативных правовых документах указывается, что критериями 
для установления категории ©ребенок-инвалидª является ограничение одной  
из базовых категорий жизнедеятельности, обусловленное стойким нару-
шением функций органов и систем организма пациента вследствие забо-
леваний �с учетом компенсации лекарственными средствами и �или� тех-
ническими средствами социальной реабилитации� или стойкое нарушение 
функций двух и более взаимосвязанных систем организма пациента �с уче-
том компенсации лекарственными средствами и �или� техническими сред-
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ствами социальной реабилитации�, создающее синдром взаимного отяго-
щения, приводящего к ограничению одной из базовых категорий жизнедея-
тельности, синдром социальной компенсации [16], что распространяется 
и на детей со скелетными дисплазиями, но не дает в руки врача-ɷксперта 
ɆРɗК конкретный инструмент.

Ɇеждународная классификация функционирования, ограничений жиз-
недеятельности и здоровья �ɆКɎ� является с 2001 г. �с 2012 г. ± детская вер-
сия� международным инструментом для описания и измерения здоровья 
и инвалидности [17; 18]. Проведены немногочисленные исследования [19±21], 
направленные на оценку имеющихся нарушений функций и затруднений 
активности и участия с позиции ɆКɎ у детей со скелетными дисплазия-
ми [20±22] с целью оценки качества их жизни. В настоящее время фор-
мирование инвалидности у детей с ахондроплазией �гипохондроплазией� 
с позиции ɆКɎ не проводилось. 

ɐель исследования ± изучить особенности формирования инвалидно-
сти у детей с ахондроплазией �гипохондроплазией� и выделить основные 
медико-социальные факторы, влияющие на ее формирование.

Материалы и методы исследования. С целью изучения ɷпидемиоло-
гических особенностей первичной инвалидности вследствие ахондроплазии 
�гипохондроплазии� проводилось изучение показателей первичной инвалид-
ности среди детского населения �0±17 лет� за период 2002±2019 гг. ȿди-
ницей наблюдения являлся человек, страдающий ахондроплазией �гипо-
хондроплазией�, впервые признанный инвалидом ɆРɗК. При проведении 
исследования первичной инвалидности использовались данные функци-
онирующих на базе центра информационной системы ©ɂнвалидностьª 
за период 2002±2013 гг., а также Рес публиканской информационно-анали-
тической системы по медицинской ɷкспертизе и реабилитации инвалидов 
Республики Ȼеларусь за период 2014±2019 гг. При расчете интенсивных 
показателей использовались материалы официальной статистической от-
четности Национального статистического комитета Республики Ȼеларусь 
о численности и половозрастной структуре населения.

Ȼыл проведен ретроспективный анализ медицинских документов �вы-
писка из формы 02��у ©Ɇедицинская карта стационарного пациентаª �ɷпи-
криз�� учреждения здравоохранения ©2-я городская детская клиническая 
больницаª г. Ɇинска на 2197 случаев детей с низкорослостью в возрасте 
от 1 месяца до 18 лет, которые находились на стационарном лечении в те-
чение 200�±2016 гг. 

Ȼыло проведено клинико-ɷкспертное исследование, в том числе с оцен-
кой функционирования с позиции ɆКɎ, 10 детей-инвалидов вследствие 
ахондроплазии �гипохондроплазии� в возрасте от 4 до 13 лет. Ɇальчиков 
и девочек было равнозначное количество �по �0,0 �, Дɂ� 23,7±76,3�. Ȼоль-
шинство исследованных детей �60,0 �, Дɂ� 31,3±83,2� имели категорию 
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©ребенок-инвалидª и вторую степень утраты здоровья �СУɁ�, 30,0 � �Дɂ� 
10,8±60,3� ± СУɁ III, 10,0 � �Дɂ� 1,8±40,4� ± СУɁ I. 

ɗкспертно-реабилитационная диагностика включала обязательные кон-
сультации следующих специалистов� врача-педиатра, врача-ортопеда-трав-
матолога, врача-детского ɷндокринолога, врача-генетика с определением 
кариотипа, врача-детского невролога, а также рентгенографическое исследо-
вание пораженных сегментов и антропометрическое исследование. Клини-
ко-ɷкспертное исследование включало в себя оценку степени выраженности 
нарушений функций органов и систем детского организма с учетом �в том 
числе прогнозируемых� возможностей их восстановления и компенсации; 
оценку степени выраженности ограничения категорий жизнедеятельности 
�у лиц в возрасте до 18 лет оценивались следующие категории жизнедея-
тельности� способность к самообслуживанию, к самостоятельному передви-
жению, к ориентации, к общению, контролировать свое поведение, к обуче-
нию, к ведущей возрастной деятельности, к трудовой деятельности�. 

ɂсследование функционирования с позиции ɆКɎ с формированием 
индивидуального ɆКɎ-профиля было проведено всем исследуемым де-
тям. Для оценки состояния здоровья и его составляющих с позиции ɆКɎ 
была применена стандартизированная система буквенно-числового коди-
рования в соответствии с ɆКɎ по 4-м разделам классификации� 1� ©Ɏунк-
ции организмаª �категории домена по ɆКɎ bххх, где ххх ± цифровое обо-
значение кода в классификации�; 2� ©Структуры организмаª �sххх�; 3� ©Ⱥк-
тивность и участиеª �dххх�; 4� ©Ɏакторы окружающей средыª �eххх�. На 
основе полученных данных составлялся индивидуальный ɆКɎ-профиль 
ребенка с перечнем категорий домена, отражающих качество его функцио-
нирования в социуме [16; 17].

Статистическая обработка результатов исследования проводилась с ис-
пользованием специального ресурса 9assar6tats� :ebsite for 6tatistical &om-
pu tation. Применялись следующие методы описательной статистики� для по-
казателей, характеризующих количественные признаки, неподчиняющиеся 
законам нормального распределения, рассчитывались медиана �Ɇе� и интер-
вал между нижним и верхним квартилями; для показателей, характеризу-  
ющих качественные признаки, ± абсолютное число �абс.�, относительная ве-
личина в процентах �P�, 9� �-ный доверительный интервал �Дɂ� по мето-
ду Уилсона.

Статистические различия между исследуемыми группами учитыва-
лись при уровне значимости р � 0,0�. Статистическая значимость показате-
лей между исследуемыми группами определялась по Ȥð Пирсона с учетом 
статистической значимости по точному критерию Ɏишера �р�. Ⱥнализ взаи-
мосвязи �силы связи� проводился между количественными и ранговыми 
показателями с использованием коɷффициента ранговой корреляции Спир-
мена �rs�, между ранговыми ± коɷффициента ранговой корреляции Ɍау±Кен-
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далла �rk�, дихотомическими ± коɷффициента ассоциации Крамера �ĳ�. 
Статистический анализ включал расчет интенсивного показателя первичной 
детской инвалидности на 10 тысяч детского населения. Для описания интен-
сивных величин использовался Дɂ по методу Уилсона. Для описания дина-
мических рядов интенсивных показателей вычислялись темп прироста �убы-
ли� и средний темп прироста �убыли�, �, и коɷффициент наглядности, �.

Реɡулɶтаты и иɯ оɛсуждение. Ɂа период 2002±2019 гг. в Республике Ȼе-
ларусь были впервые были признаны инвалидами 112 детей с ахондропла-
зией �гипохондроплазией�. В среднем за год детьми-инвалидами станови-
лись 6,0 ��,0; 8,0� чел. Уровень первичной детской инвалидности за иссле-
дуемый период в среднем составил 0,032 �0,027; 0,043� на 10 тыс. дет. нас. 

Число впервые признанных инвалидами и уровень первичной детской 
инвалидности колебались от максимальных значений в 2018 г. ± 10 чел. 
и 0,0�4 на 10 тыс. дет. нас. �Дɂ� 0,262±0,264� до минимальных значений 
в 2007 г., 2013 г., 2017 г. ± 4 чел. и 0,021 на 10 тыс. дет. нас. �Дɂ� 0,021±0,022�, 
что отражено в табл. 1. Динамика коɷффициента наглядности показала 
замедление выхода детского населения с ахондроплазией �гипохондро-
плазией� на инвалидность в среднем на ±2�,6 � �±37,2; 0,0� в сравнении 
с 2002 г., при ɷтом отмечался невысокий �±1,7 �� средний темп убыли.

Ɍ а б л и ц а  1. Покаɡатели первичной детской инвалидности вследствие 
аɯондроплаɡий �гипоɯондроплаɡий� ɡа период ����±���� гг. в Респуɛлике Беларусɶ

Ƚод Кол-во, 
чел.

Первичная детская инвалидность
Уровень,  

на 10 тыс. дет. нас. Дɂ Ɍемп прироста  
или убыли, �

Коɷффициент  
наглядности, �

2002 8 0,043 0,043±0,043 ± 100,0
2003 9 0,048 0,048±0,049 11,6 111,6
2004 9 0,048 0,048±0,049 0,0 111,6
200� 7 0,038 0,037±0,038 ±20,8 88,4
2006 8 0,043 0,043±0,043 13,2 100,0
2007 4 0,021 0,021±0,022 ±�1,2 48,8
2008 7 0,038 0,037±0,038 81,0 88,4
2009 � 0,027 0,027±0,027 ±28,9 62,8
2010 � 0,027 0,027±0,027 0,0 62,8
2011 6 0,032 0,032±0,032 18,� 74,4
2012 6 0,032 0,032±0,032 0,0 74,4
2013 4 0,021 0,021±0,022 ±34,4 48,8
2014 � 0,027 0,027±0,027 28,6 62,8
201� 4 0,021 0,021±0,022 ±22,2 48,8
2016 � 0,027 0,027±0,027 28,6 62,8
2017 4 0,021 0,021±0,022 ±22,2 48,8
2018 10 0,0�4 0,0�3±0,0�4 1�7,1 12�,6
2019 6 0,032 0,032±0,032 ±40,7 74,4
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Ɍяжесть первичной детской инвалидности вследствие ахондроплазий 
�гипохондроплазий� за период 2002±2019 гг. в Республике Ȼеларусь �удель-
ный вес СУɁ III и I9� составила 2�,9 �, Дɂ� 18,7±34,7. Ɂа период 2002±
2019 гг. СУɁ II занимала лидирующие позиции �60,7 �, Дɂ� �1,�±69,3�, что 
отражено в табл. 2.

Ɍ а б л и ц а  2. Структура СУЗ первичной детской инвалидности  
вследствие аɯондроплаɡий �гипоɯондроплаɡий� ɡа период ����±���� гг.  

в Респуɛлике Беларусɶ �n   ����

СУɁ
Количество

абс. Р, � Дɂ
I 1� 13,4 8,3±21,0
I I 68 60,7 �1,�±69,3
I I I 27 24,1 17,1±32,8
I9 2 1,8 0,�±6,3

В общей структуре первичной инвалидности вследствии заболеваний 
и синдромов, сопровождающихся низким ростом среди десткого населе-
ния �690 чел.�, за период 2002±2019 гг. в Республике Ȼеларусь ахондропла-
зии �гипохондроплазии� занимали 16,2 � �Дɂ� 13,7±19,2�. 

Ретроспективный анализ медицинской документации на 2197 случаев низ-
корослости среди детей в возрасте до 18 лет, находившихся на стацио нарном 
лечении в течение 200�±2016 гг. в учреждении здравоохранения ©2-я городская 
детская клиническая больницаª г. Ɇинска, продемонстрировал, что на детей 
с ахондроплазией �гипохондроплазией� приходилось только 1,6 � �Дɂ� 1,1±2,2�. 
ɂнвалидизация указанных лиц в сравнении с другими детьми с заболева-
ниями или синдромами, сопровождающимися низким ростом, была значи-
тельно выше в сравнении с детьми с конституциональными и семейными 
формами низкорослости �р � 0,001�, гипотиреозом �р   0,010�, микроадено-
мой гипофиза �р � 0,001�, задержкой внутриутробного развития �р � 0,001�, 
психосоциальным нанизмом �р   0,010�, и ниже только с дефицитом гормо-
на роста �р � 0,001� и генетическим нанизмом �р   0,016�, обусловленным 
синдромом Ɍернера и синдромами, сопровождающимися преимущественно 
низкорослостью �синдромы Нунан, Прадера±Вилли и др.�. 

Проведенное проспективное клинико-ɷкспертное исследование 10 де-
тей-инвалидов с ахондроплазией �гипохондроплазией� позволило выя-
вить определенные анамнестические особенности указанного заболевания 
и особенности физического развития� 

медиана возраста начала замедления скорости роста находилась в гра-
ницах дошкольного периода, составляя 2,0 �0,0; 3,0� года; 

медиана отставания костного возраста от паспортного составляла 
±1,9 �±0,8; ±2,9� лет; 
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6D6 роста находились в границах ±3,3� �±�,36; ±2,47� и были ниже, чем 
у детей с ɷндокринными задержками роста �р   0,003� и генетическими 
синдромами, сопровождающимися низким ростом �р   0,046�; 

6D6 веса �к возрасту� и 6D6 индекса массы тела составляли ±1,48 �±2,�7; 
±1,04� и �1,17 �±0,18; �2,10� соответственно, что свидетельствовало о склон-
ности к набору массы тела; 

6D6 веса к росту у лиц до � лет попадали в границы �1,63 �±0,46; �4,04�.
Важными медико-социальными особенностями указанного заболева-

ния являлось то, что у детей с ахондроплазией �гипохондроплазией� к ин-
валидности �установлению категории ©ребенок-инвалидª и определению 
одной из СУɁ� приводили ограничения таких категорий жизнедеятельности, 
ิак способность к ведущей возрастной деятельности �100,0 �, Дɂ� 72,3±100,0� 
и способность к самостоятельному передвижению �100,0 �, Дɂ� 72,3±100,0�, 
обусловленные нарушениями статодинамической функции �в 100,0 �, 
Дɂ� 72,3±100,0�, что отражено в табл. 3. 

Ɍ а б л и ц а  3. Уделɶный вес случаев наруɲений ɮункций  
и ограничений категорий жиɡнедеятелɶности  

у ��� детей-инвалидов с аɯондроплаɡией �гипоɯондроплаɡией�

Параметр
Количество

абс. Р, � Дɂ

Ɏункции
Статодинамическая функция 10 100,0 72,3±100,0
Ɏункции обмена веществ и ɷнергии 4 40,0 16,8±68,7
Психические функции 1 10,0 1,8±40,4

Ʉатегориɹ ɠиɡнедеɹтельности
Способность к самостоятельному передвижению 10 100,0 72,3±100,0
Способность к ведущей возрастной деятельности 10 100,0 72,3±100,0

Следует отметить, что одним из факторов, усугубляющих ограниче-
ния категорий жизнедеятельности и нарушения функций органов и систем 
организма, и, следовательно, влияющих на инвалидность у детей с ахон-
дроплазией �гипохондроплазией�, являлись отклонения показателей 6D6 
роста, ɂɆɌ, веса к росту, которые коррелировали �р � 0,0�� со степенью 
выраженности нарушений статодинамической функции и степенью выра-
женности ограничений способностей к самостоятельному передвижению 
�rk   0,78� и к ведущей возрастной деятельности �rk   0,69� �rs   0,�6�. Кроме 
того, наличие сопутствующей патологии нервной системы у указанных лиц 
также усугубляло �p   0,008� ограничения категорий жизнедеятельности.

Ⱥнализ результатов клинико-ɷкспертного исследования позволил де-
тализировать имеющиеся нарушения функций и структур организма, воз-
можность выполнения различных видов активности и вовлечения в учас-
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тие в жизненные ситуации с учетом факторов окружающей среды, что 
и обуславливало формирование инвалидности у указанных лиц. Патогно-
моничными для ахондроплазии �гипохондроплазии� являлись нарушения 
b�60 функций роста �р � 0,001, ĳ   1,0�, b�30 функций сохранения массы 
тела �р � 0,001, ĳ   1,0�, b730 мышечной силы �р � 0,001, ĳ   0,80�, b73� мы-
шечного тонуса �р � 0,001, ĳ   0,91� и b740 мышечной выносливости �р � 0,001, 
ĳ   0,91�, а также b710 подвижности суставов �р � 0,001, ĳ   0,44�, а наи-
более характерными были затруднения в d44� использовании кисти руки 
�р � 0,001, ĳ   0,6��, d4�0 ходьбе �р � 0,001, ĳ   0,60�, d4�� передвижении 
способами, отличающимися от ходьбы �р � 0,001, ĳ   1,00�. Наиболее ха-
рактерными факторами окружающей среды, являющимися облегчающи-
ми, или барьерами для выполнения активности и вовлечения в участие 
в жизненные ситуации у детей с ахондроплазией �гипохондроплазией� бы-
ли e42� индивидуальные установки знакомых, сверстников, коллег, сосе-
дей и членов сообщества �р   0,009, ĳ   0,27� и e11�0 изделия и технологии 
для личного использования при повседневной жизни для обучения, игры 
�р   0,047, ĳ   0,18�.

К указанным изделиям и технологиям при повседневной жизни для обу-
чения и игры относится необходимость оснащения мебелью �партами, сту-
льями и др.� либо различными приспособлениями в учебных помещениях, 
которые соответствуют соматопометрическим параметрам ребенка, в дан-
ных изделиях нуждались 40,0 � �Дɂ� 16,8±68,7� исследованных лиц. Ɉт-
сутствие адаптивной образовательной среды для воспитания и обучения 
приводило к возникновению барьеров окружающей среды �e11�0�.

Ȼыли установлены следующие корреляции нарушений соматопометри-
ческих параметров с позиции ɆКɎ� сохранение массы тела �b�30� корре-
лировало со степенью выраженности нарушений функций обмена веществ 
и метаболизма �р � 0,001�, рост �b�60� ± с функцией обмена веществ, мета-
болизма �р � 0,001� и статодинамической функцией �р � 0,01�. Кроме то-
го, нарушения функций роста �b�60� усугубляли степень выраженности 
ограничения способностей к самостоятельному передвижению �р � 0,001�. 
Сочетанное нарушение двух функций с позиции ɆКɎ, отражающих сома-
топометрические параметры ребенка �b�60 и b�30�, усугубляло �р � 0,001� 
имеющиеся ограничения жизнедеятельности и утяжеляло СУɁ, свидетель-
ствовало о важности оценки соматопометрических показателей при прове-
дении медико-социальной ɷкспертизы у детей с ахондроплазией �гипохон-
дроплазией�. 

Заключение. Ɍаким образом, формирование инвалидности у детей с ахонд-
роплазией �гипохондроплазией� обусловлено возникающими нарушениями 
статодинамической функции, которая приводит к ограничению способно-
сти к ведущей возрастной деятельности и способности к самостоятельно-
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му передвижению. Указанные нарушения функций и ограничения жизне-
деятельности в наибольшей степени �р � 0,001� формируются вследствие 
следующих нарушений функций с позиции ɆКɎ� роста и сохранения мас-
сы тела �соматометрических параметров�, мышечной силы, мышечного 
тонуса, мышечной выносливости и подвижности суставов; и следующими 
затруднениями ©Ⱥктивности и участияª с позиции ɆКɎ� использование 
кисти руки, ходьба, передвижение способами, отличающимися от ходьбы.

Сопутствующая патология нервной системы, отклонения показателей 
соматометрических параметров и их сочетание, отсутствие адаптивной 
образовательной среды для воспитания и обучения, соответствующей со-
матопометрическим параметрам ребенка, усугубляют �р � 0,0�� ограниче-
ния жизнедеятельности и, следовательно, влияют на инвалидность у детей 
с ахондроплазией �гипохондроплазией�. 
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