
141

Лицензия CC BY-NC-ND 4.0
© Коллектив авторов, 2022

Digital Diagnostics Т. 3, № 2, 2022

Рукопись получена: 14.03.2022  Рукопись одобрена: 06.06.2022 Опубликована: 30.06.2022

КЛиничесКие сЛучаи

DOI: https://doi.org/10.17816/DD104865

Килевидная деформация грудной клетки 
по «верхнему» типу (синдром Куррарино–
Сильвермана): клинический случай
D. Mannatrizio1, G. Fascia1, G. Guglielmi1, 2

1 Department of Clinical and Experimental Medicine, Foggia University School of Medicine, Фоджа, Италия
2 Radiology Unit, Barletta University Hospital, Барлетта, Италия

АННОТАЦИЯ
Преждевременное слияние некоторых центров оссификации грудины и сращение манубриостернального сочлене-

ния приводят к редкой форме деформации грудной клетки, называемую синдромом Куррарино–Сильвермана. У паци-
ентов наблюдается аномально короткая грудина со смещением вперёд в области манубриостернального сочленения. 
Наиболее часто сочетается с сердечно-лёгочными заболеваниями и деформациями позвоночника. Подобную анома-
лию также ассоциируют с синдромами Нунан и Тернера. 

В статье представлен случай 66-летней пациентки, обратившейся в клинику для прохождения повторной компью-
терной томографии после операции и химиотерапии по поводу рака молочной железы, с жалобами на частые еже-
годные эпизоды одышки, кашля, бронхита, более выраженные в детстве. Результаты компьютерной томографии по-
казали отсутствие метастатических поражений и других сопутствующих заболеваний, за исключением редкой формы 
деформации передней грудной стенки, так называемой килевидной деформации верхней части грудной клетки (pectus 
carinatum ― верхний киль) по хондроманубриальному типу. Угол в дорсальном направлении составлял 130º, длина 
грудины 9 см без вдавления в нижней трети. 

Ключевые слова: килевидная деформация грудной клетки; компьютерная томография; грудина; деформация 
костей.
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ABSTRACT
The premature fusion of some of the sternal ossification centers and the obliteration of the manubrio-sternal joint caused a 

rare deformity called Currarino–Silverman syndrome. Patients present an abnormally short sternum with a forward angulation 
at the manubrio-sternal junction. Cardiopulmonary diseases and spinal deformities are the most frequent related disorders. It 
was also described as a component of Turner’s and Noonan’s syndromes. 

Herein, we present the case of a 66-year-old woman who presented to our clinic for follow-up computed tomography 
after surgery and chemotherapy for breast cancer with frequent episodes of dyspnea, wheezing, bronchitis, and mild dyspnea 
annually, which was more frequent during childhood. Computed tomography showed the absence of metastatic lesions 
and other accompanying diseases, except for a rare deformity of the anterior chest wall, the so-called, a “superior” pectus 
carinatum, a chondromanubrial deformity with a dorsal-open angle of 130º, and a sternum body length of 9 cm, which is not 
depressed in the lower third.

Keywords: pectus carinatum; computed tomography; sternum; bone deformity.
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摘要

Currarino-Silverman综合征是一种罕见的畸形，由一些胸骨骨化中心过早融合和胸骨柄-

胸骨关节闭塞导致。患者胸骨异常短小，胸骨柄-胸骨连接处成角向前突出。最常见的相关

疾病有心肺疾病和脊柱畸形。还被描述为特纳综合征和努南综合征的组成部分。在此，我们

介绍了1例66岁女性患者，其在因乳腺癌接受手术和化疗后到我们诊所进行计算机断层成像

（CT）随访，其每年频繁出现呼吸困难、喘息、支气管炎和轻度呼吸困难，这些症状在儿童

期更为频繁。CT显示无转移病灶和其他伴随疾病，仅发现罕见的前胸壁畸形，即“上部”鸡

胸，其软骨柄畸形，背侧张开角130°，胸骨体长9cm，下三分之一处未凹陷。

关键词：鸡胸; CT; 胸骨; 骨畸形。
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ВВЕДЕНИЕ
Наиболее распространёнными врождёнными видами 

деформаций грудной стенки являются воронковидная 
(pectus excavatum) и килевидная (pectus carinatum) де-
формации. Эти аномалии возникают в детском возрасте 
и проявляются в первые годы жизни. Килевидная дефор-
мация встречается реже, чем воронковидная, примерно 
у 5–15% всех пациентов с деформациями грудной стенки, 
или у 1:1000–1:10 000 всех новорождённых, в основном 
мальчиков (4:1) [1, 2]. При этом килевидная деформация 
в лёгкой форме встречается чаще, чем в тяжёлой [3]. Хон-
дроманубриальный тип килевидной деформации впервые 
описали G. Currarino и F. Silverman в 1958 г. [4]. 

Этиология килевидной деформации 2-го типа до сих 
пор неясна, однако, согласно наиболее правдоподобной 
гипотезе, к деформации грудины приводит чрезмерный 
рост рёберных хрящей под воздействием генетических 
факторов, в результате чего возникают подобные нару-
шения без тяжёлых патологий [5].

Патогномоничный признак синдрома Куррарино–
Сильвермана ― короткая массивная грудина с замет-
ным выпячиванием наружу и двусторонней деформацией 
II–V рёберных хрящей, образующих острый межрёберный 
угол [5]. Мечевидный отросток обычно направлен впе-
рёд, хотя может и отсутствовать. В очень редких случаях 
при «верхнем» или хондроманубриальном типе килевид-
ной деформации грудина имеет нормальные размеры 
без вдавления в нижней трети. 

При микроскопическом исследовании наблюдаются 
дегенеративные изменения в гиалиновых хрящах, ати-
пичные фибриллы, уменьшенное количество хондроцитов 
и тонкая надкостница [6].

ОПИСАНИЕ КЛИНИЧЕСКОГО СЛУЧАЯ
Пациентка, 66 лет, поступила в клинику для проведе-

ния повторной компьютерной томографии после операции 
и химиотерапии по поводу рака молочной железы. Жа-
лобы на приступы кашля, бронхит и умеренную одышку 
(3–4 эпизода ежегодно), причём в детстве эти симптомы 
были более выраженными.

Результаты компьютерной томографии грудной клетки 
и брюшной полости с контрастным усилением показали 
отсутствие метастатических поражений и каких-либо 
других заболеваний дыхательных путей, однако выявили 
килевидную деформацию грудной клетки по хондроману-
бриальному типу. Угол в дорсальном направлении состав-
лял 130°, длина грудины ― 9 см без вдавления в нижней 
трети. Отмечен также дорсальный кифоз (рис. 1–4). 

При сборе анамнеза деформация грудной стенки ви-
зуально не была заметна, поскольку грудь пациентки 
закрывал свитер с объёмным воротником. Больная со-
общила о наличии у неё врождённой патологии неясной 
этиологии, которая впервые была обнаружена в возрасте 

3 лет и прогрессировала до 13 лет, сопровождаясь одыш-
кой и хрипами, усиливающимися при физической нагруз-
ке и рецидивирующих респираторных инфекциях. Кроме 
того, внешний вид грудной клетки оказывал негативное 
психологическое воздействие на пациентку в детстве 
(смущение среди одноклассников, замкнутость, избега-
ние всех видов спорта, где требовалось обнажение верх-
ней части туловища). Всё детство пациентка скрывала 
свою проблему со здоровьем. 

ОБСУЖДЕНИЕ
Синдром Куррарино-Сильвермана ― крайне редкая 

врождённая форма деформации грудной клетки, извест-
ная также как «голубиная грудь», «хондроманубриальная 
деформация», «килевидная деформация 2-го типа», «вы-
гнутая грудина». Согласно G. Currarino и F. Silverman [4], 
эта врождённая аномалия характеризуется выраженным 
искривлением и уменьшением длины грудины в результа-
те полного отсутствия её сегментации или преждевремен-
ного синостоза. Среди предположений о происхождении 
заболевания превалирует гипотеза о врождённой down-
регуляции генов [7–11]. Так, примерно 25% пациентов 
имеют генетическую предрасположенность к деформации 
грудной стенки [1].

Нарушение дифференцировки мезенхимальных клеток 
переднего сегмента и аномальная миграция мезенхималь-
ных сердечных клеток-предшественников в эндотелиаль-
ную сердечную трубку в период кардиогенеза могут вы-
зывать дефекты межпредсердной перегородки, грудины 
и дуги аорты [7]. Синдром Куррарино–Сильвермана часто 
сочетается с врождёнными пороками сердца и аномалия-
ми развития позвоночника (кифоз, сколиоз, кифосколиоз) 
и ассоциируется с синдромами Нунан и Тернера [8].

Синдром Куррарино–Сильвермана часто путают с во-
ронковидной деформацией, поскольку у 1/3 пациентов 
наблюдается сопутствующее лёгкое или умеренное вдав-
ление нижней трети грудины [9]. В действительности 
воронковидную деформацию можно ошибочно принять 
за синдром Куррарино–Сильвермана, так как оба вида 
деформаций проявляются практически одинаково, однако 
требуют совершенно разных хирургических подходов. От-
личительная особенность воронковидной деформации ― 
вдавление грудины на уровне угла Льюиса, постепенно 
прогрессирующее по направлению к мечевидному отрост-
ку, деформированные и удлинённые хрящи рёбер [10]. 
Чтобы вдавление грудины считалось истинным, угол 
Льюиса должен составлять не менее 110° [5]. Таким об-
разом, путаница с классификацией деформаций остаётся 
актуальной проблемой на сегодняшний день. 

Единая классификация ― основа успешного хирур-
гического лечения и оценки его краткосрочных и долго-
срочных результатов.

Acastello в 2006 г. предложил классифицировать 
деформации грудной стенки на 5 типов в зависимости 
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от места наибольшей деформации (хрящевая, костная, 
хондро-костальная, грудинная, ключично-лопаточная). 
В этой классификации автор рассматривает синдром Кур-
рарино–Сильвермана как нарушение развития хрящевой 
ткани и относит ко 2-му («верхнему») типу килевидной 
деформации. Впоследствии, M. Torre и соавт. разделили 
килевидную деформацию на два типа:

 • тип 1 ― «нижний», или «хондрогладиоляр-
ный»: наиболее частый, при котором в нижней 
или средней части грудины отмечается выпя-
чивание с одновременной латеральной вогну-
тостью рёбер в лёгкой или более выраженной 
форме;

 • тип 2 ― «верхний», или «хондроманубриаль-
ный»: менее распространённый, который, в свою 
очередь, подразделяется ещё на два типа в за-
висимости от внешнего вида деформации. Первый 
характеризуется наличием килевидной деформа-
ции по «верхнему» типу в сочетании с воронко-
видной деформацией по «нижнему» типу, при 
котором грудина в боковой перспективе имеет 
S-образную форму. Согласно классификации Acas-
tello, этот вид деформации относится к хрящевым 
(2-й тип), тогда как M. Torre и соавт. относят по-
добные нарушения к аномалиям развития груди-
ны в связи с местом возникновения деформации. 

Рис. 1. Компьютерная то-
мография всего тела, саг-
гитальный срез: дугообраз-
ная грудина, деформация 
по хондроманубриальному 
типу, угол в дорсальном на-
правлении 130°.

Рис. 2. Компьютерная то-
мография всего тела, сагги-
тальный срез: длина груди-
ны 9 см, дорсальный кифоз.

Рис. 4. Компьютерная то-
мография грудной клетки: 
нормальная длина грудины 
без вдавления в нижней 
трети.

Рис. 3. Обзорная рентгенография, вид сбоку: килевидная де-
формация грудной клетки 2-го типа.

https://doi.org/10.17816/DD
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Второй тип ― это «верхний» тип килевидной 
деформации без типичных признаков синдрома 
Куррарино–Сильвермана, когда грудина имеет 
нормальную длину и не вдавлена в нижней трети. 
Данная аномалия, вероятно, связана с нарушени-
ями развития хрящевой ткани, схожими с киле-
видной деформацией по «нижнему» типу. M. Torre 
и соавт. предложили для этого вида деформации 
использовать термин «килевидная деформация 
по верхнему типу» и относить его к 1-й категории 
(к хрящевым) деформации грудной стенки, встре-
чающейся крайне редко. 

У большинства пациентов заболевание протекает 
бессимптомно, поэтому хирургическое вмешательство 
требуется не всегда. К тому же мнение специалистов 
об оптимальном возрасте для проведения операции раз-
нится. Наиболее распространённые сопутствующие забо-
левания лёгких и бронхов (16%) ― астма и хронический 
бронхит [11]. Почти у всех пациентов в большей или мень-
шей степени присутствует кифоз. Могут отмечаться боль 
или болезненность в месте протрузии, снижение вынос-
ливости или учащённое сердцебиение. Ограничения в ра-
боте и спорте, неуспеваемость в школе при отсутствии 
респираторных и сердечных заболеваний обусловлены, 
скорее, психологическими факторами. Сообщается также 
о сильной корреляции синдрома Куррарино–Сильверма-
на с патологией сердечно-сосудистой системы (дефект 
межжелудочковой или межпредсердной перегородки, от-
крытый аортальный проток, тетрада Фалло, транспозиция 
магистральных артерий, коарктация аорты).

Лучшие методы предоперационной визуализации 
для оценки пациентов с синдромом Куррарино–Силь-
вермана ― компьютерная томография грудной клетки 
с трёхмерной реконструкцией или магнитно-резонансная 
томография, в частности у детей с изменённой плотно-
стью тканей и опасениями по поводу лучевой нагрузки. 
Эти методы позволяют провести дифференциальную диа-
гностику с другими деформациями, определить точные 
углы наклона рёберных хрящей к грудине и определиться 
с дальнейшим лечением. 

В отличие от воронковидной, для коррекции килевид-
ной деформации разработано несколько наименее инва-
зивных методик, включая операцию по методу Абрамсона 
и её модификации, а также нехирургические варианты, 
такие как наблюдение, ортопедическая фиксация и ди-
намическая компрессия [2, 12]. Однако вследствие край-
ней редкости и сложности заболевания, а также вари-
абельной анатомии деформированной грудины единых 
рекомендаций по выбору оптимальной методики лечения 
в настоящее время нет. Консервативные методы лечения, 
такие как вакуумный колокол и компрессионные ортезы, 
зачастую не имеют положительных результатов в связи 
с уникальной картиной заболевания. 

Лучшим вариантом хирургического лечения оста-
ётся относительно агрессивная процедура по методу 

Равитча с многоуровневой клиновидной остеотомией, 
позволяющая достичь удовлетворительного эффекта [12, 
13]. Учитывая редкость заболевания, операция должна 
проводиться многопрофильной командой, специализи-
рующейся на торакальной реконструктивной хирургии, 
с опытом лечения деформаций грудной клетки. Предпо-
чтительный возраст для коррекции ― период позднего 
полового созревания или зрелый возраст, поскольку ре-
зекция хрящевой ткани выполняется только после завер-
шения роста рёбер [1, 14, 15]. Важно также не забывать, 
что операция в юном возрасте или слишком обширная 
резекция хрящей могут привести к развитию дистрофии 
грудной клетки. Так, по данным некоторых исследований, 
предпочтительный возраст для проведения операции ― 
5–7 лет или ранний подростковый период [5, 16]. Некото-
рые пациенты, отказавшиеся от операции, обращаются 
к бодибилдингу, что позволяет нарастить мышцы в об-
ласти деформации и тем самым минимизировать внеш-
ние проявления протрузии. В любом случае такой подход 
может повысить самооценку и уверенность в себе, даже 
если не устранит сам дефект. Для пациентов женского 
пола одной из возможностей сделать протрузию менее 
заметной и улучшить внешний вид груди является мам-
мопластика [17–22].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Несмотря на то, что синдром Куррарино–Сильвер-

мана ― редкое заболевание, оно легко диагностирует-
ся на основании типичной рентгенологической картины. 
Клиницисты должны знать и уметь распознавать картину 
заболевания, чтобы точно его диагностировать и, соот-
ветственно, избежать дальнейших обследований и агрес-
сивного лечения. 
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