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Surgical Treatment of a Patient 
with Extremely Severe Kyphoscoliosis 
Associated with Neurofibromatosis
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The paper presents a case of one stage surgery through poste-
rior approach in a patient with extremely severe kyphoscoliotic 
deformity associated with neurofibromatosis. The performed 
surgery resulted in restoration of the proper trunk balance, im-
proved lung function, and reduced neurological deficit and pain.
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Представлен клинический случай одноэтапного хирур-
гического лечения из дорсального доступа пациента 
со сверхтяжелой кифосколиотической деформацией по-
звоночника на фоне нейрофиброматоза. В результате про-
веденной операции восстановлен правильный баланс туло-
вища, улучшена функция внешнего дыхания, купированы 
неврологический дефицит и болевой синдром.
Ключевые слова: оперативное лечение, сверхтяже-
лый сколиоз, коррекция и фиксация позвоночника, 
нейрофиброматоз.

Нейрофиброматоз – заболевание ген-
ной природы, обусловленное наруше-
нием синтеза опухолевого ингибитора 
нейрофибромина [1].

Сколиоз при нейрофиброматозе 
может быть вторичным на фоне струк-
туральных изменений позвоночника 
и спинного мозга и идиопатическим 

– как сопутствующее заболевание [5].
При втором варианте харак-

тер оперативных вмешательств 
по коррекции деформаций позво-
ночника схож с таковым при дис-
пластическом сколиозе. При пер-
вом типе сколиоз намного сложнее 
поддается оперативному лечению. 
Он характеризуется грубой грудной 
кифосколиотической деформаци-
ей с позвонками, имеющими следу-
ющие особенности: значительную 
торсию, расширенные отверстия 
спинно-мозговых нервов, вытягива-
ние поперечных отростков, синосто-
зы ребер [6]. Дислокация спинного 
мозга и параплегия могут развиться, 

несмотря на обычный размер позво-
ночного канала. Некоторые дефор-
мации, сходные с диспластическими, 
со временем приобретают вышеука-
занные свойства [8].

В запущенных клинических слу-
чаях отмечаются неудержимое прог-
рессирование деформации и фор-
мирование парадоксального кифоза, 
при котором происходит латеральный 
коллапс позвоночника [3, 4].

В обязательный комплекс обследо-
вания пациентов с нейрофибромато-
зом входит МРТ-исследование спин-
ного и головного мозга, которое необ-
ходимо для выявления мягкотканных 
образований. Нейрофибромы могут 
локализоваться интраканально, в пара-
вертебральных тканях [7].

Наличие грубейшей деформации 
грудной клетки, приводящей к резко-
му снижению вентиляционной функ-
ции легких, выраженной дислокации 
органов грудной полости, позволяет 
рассматривать показания к хирурги-

ческому лечению пациентов со сверх-
тяжелыми кифосколиозами как жиз-
ненные [2].

Пациент К., 15 лет, с нейрофи-
броматозом, грудным правосторон-
ним кифосколиозом IV ст., килевид-
ной деформацией грудной клетки 
(рис. 1). Впервые деформация отме-
чена в 9-летнем возрасте. Наиболь-
шее прогрессирование наблюдалось 
в период интенсивного роста, с 12 
до 14 лет.

Реберно-позвоночный островер-
шинный горб достиг гигантских раз-
меров, в проекции вершины дефор-
мации на коже спины образовался 
длительно незаживающий пролежень 
(рис. 2).

У пациента появились жалобы 
на одышку при ходьбе, нарушение 
походки, обусловленное дисбалан-
сом туловища и периодической сла-
бостью мышц нижних конечностей. 
При осмотре: линия отвеса, опущен-
ная от мочки уха, проходит на 9 см 
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кпереди от проекции большого вер-
тела (рис. 1).

На переднезадней спондилограм-
ме и КТ горизонтальное располо-
жение краниального и каудального 
колен деформации позволяет увидеть 
просвет позвоночного канала груд-
ных позвонков; позвонки на вершине 
деформации выглядят, как на боко-
вой проекции, а на боковой спонди-
лограмме, наоборот, как на прямой 
(рис. 3). На спондилограммах: угол 
кифоза достигает 170°, отмечен симп-
том провисания краниального колена 
сколиотической дуги [2].

По данным МРТ-исследования цен-
тральной нервной системы, объемных 
образований (нейрофибром) не выяв-
лено. Функциональное тестирование 
определило снижение жизненной 
емкости легких на 55 % от нормы 
(норма – 2,71 л, у пациента – 1,22 л).

С учетом значительного снижения 
легочной функции, сомнительного 
предполагаемого эффекта от моби-
лизующей дискэктомии из-за выра-
женности деформации (по данным КТ, 
вершина деформации представляла 
собой единый конгломерат, со сла-
бой визуализацией межпозвонковых 
дисков) оперативное лечение решено 
проводить в один этап из дорсального 
доступа. Цель вмешательства: устране-
ние сагиттального дисбаланса, увели-
чение объема грудной клетки.

После скелетирования параверте-
бральной мускулатуры в ране опреде-
ляется грубая ригидная деформация 
позвоночника с выраженной кифоти-
зацией и ротацией позвонков (рис. 4).

Зона имплантации металлокон-
струкции полностью освобожде-
на от мягких тканей. Произведена 
установка транспедикулярных вин-
тов в точках Roy-Camille под контро-
лем ЭОП в тела позвонков С6–Th2, 
L1–L4. Затем – задняя мобилизую-
щая остеотомия по Smith-Peterson 
Th1–Th12, контурирование стержней 
французским изгибателем в соответ-
ствии с деформацией позвоночника 
во фронтальной плоскости. Установка 
первого и второго стержней на дуге 
С6–L4, неполное завинчивание гаек. 
Выполнены неполный деротацион-

ный маневр и выведение дуги в сагит-
тальную плоскость, поэтапная медлен-
ная ротация стержней, окончательная 
фиксация гайками, дистракционно-
компрессионные маневры на позвон-
ках зоны спондилодеза (рис. 5).

Тест пробуждения пациента: актив-
ные движения в ногах сохранены. 
Установка двух поперечных пластин 
между стержнями, задний спондило-
дез. Послойное ушивание раны, иссе-
чение пролежня, асептическая повязка.

Продолжительность операции 
5 ч 30 мин, интраоперационная кро-
вопотеря 700 мл. Послеоперационный 
период протекал без осложнений, швы 
сняты на 14-е сут.

По данным рентгенографии, после 
операции коррекция кифотической 

Рис. 1
Внешний вид пациента К., 15 лет, при поступлении (а), проба Адамса (б): черная 
линия – сагиттальный отвес

Рис. 2
Длительно незаживающий про-
лежень кожи спины пациента К., 
15 лет

а

б
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деформации составила 30 % (с 170 
до 115°), отмечено расправление груд-
ной клетки (рис. 6).

Рост пациента до операции 146 см, 
после операции – 155 см, отмечено 
улучшение сагиттального баланса. 
Линия отвеса, опущенная от мочки 
уха, проходит на 3 см кпереди от про-
екции большого вертела (перед опе-
рацией на 9 см; рис. 7). Внешняя 

иммобилизация грудопояснично-
го отдела позвоночника, несмотря 
на протяженную зону спондилодеза, 
не проводилась по причине надежной, 
жесткой фиксации шурупной метал-
локонструкцией. Для стабилизации 
шейно-грудного перехода пациенту 
было рекомендовано ношение Фила-
дельфийского головодержателя в тече-
ние 2 мес. после операции.

Через 3 мес. после вмешательства, 
по данным рентгенографии, металло-
конструкция стабильна, при контроль-
ной спирографии жизненная емкость 
легких увеличилась на 35 %, купиро-
вались явления онемения и слабости 
в ногах при ходьбе.

Рис. 3
Рентгенограммы (а) и КТ (б) позвоночника пациента К., 15 лет, до операции: рентгенологический симптом провисания (обо-
значен красными кривыми) – краниальное колено кифосколиотической дуги как бы провисает, располагаясь ниже горизон-
тальной линии; синими окружностями обозначен просвет позвоночного канала

Рис. 5
Внешний вид металлоконструкции в ране после коррекции 
у пациента К., 15 лет

Рис. 4
Фото операционной раны пациента К., 15 лет (вид сбоку)

а б
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Рис. 6
Рентгенограммы позвоночника пациента К., 
15 лет, после операции

Рис. 7
Внешний вид пациента К., 15 лет, после лечения: черная линия – сагит-
тальный отвес
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