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comes of scoliosis associated with spinal muscular atrophy. 
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formity, and improved self-care in patients.
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Представлены клинические наблюдения, демонстриру-
ющие лечение сколиозов на фоне спинальной мышечной 
атрофии. Показано, что в результате оперативного вме-
шательства у пациентов восстановлен баланс туловища, 
предотвращена прогрессия деформации позвоночника 
и грудной клетки, улучшено самообслуживание.
Ключевые слова: оперативное лечение, нейромышечный 
сколиоз, коррекция и фиксация позвоночника, спиналь-
ная мышечная атрофия.

Спинальные мышечные атрофии 
(СМА) — группа наследственных 
заболеваний детского возраста, впер-
вые описанных Werdnig в 1891 г. [14]. 
Одним из признаков данных заболева-
ний является симметричная атрофия 
клеток передних рогов спинного моз-
га и передних корешков, вызывающая 
нарушение нейромышечной передачи 
и прогрессирующий паралич.

На сегодняшний день выделяют 
четыре типа СМА. Наиболее тяжелым 
является первый, при котором пора-
жаются глотательные мышцы и диа-
фрагма; данный тип характеризует-
ся ранней смертностью. Второй тип 
несколько благоприятнее: пациенты 
способны сидеть без поддержки, одна-
ко они часто страдают от осложне-
ний, связанных с инфекциями дыха-
тельных путей. Третий тип, описанный 
Kugelberg, Welander [9], характеризуется 

более поздним началом и относительно 
доброкачественным течением; пациент 
способен стоять, но испытывает силь-
ную слабость. Четвертый тип — взрос-
лая форма болезни, характеризующа-
яся атрофией мышц рук, ног и языка, 
которая появляется после 35 лет.

СМА вызвана мутацией гена SMN1, 
кодирующего белок SMN. Диагноз СМА 
подтверждается в результате ДНК-ана-
лиза. У пациентов с мышечной атро-
фией производится меньшее количес-
тво SMN-белка, что приводит к потере 
моторных нейронов. Эти процессы 
сопровождаются нарушением рабо-
ты поперечно-полосатой мускулатуры 
нижних конечностей, а также головы 
и шеи. Мышцы верхних конечностей 
обычно не страдают. Для спинальных 
атрофий характерны сохранение 
чувствительности, а также отсутствие 
задержки психического развития.

Сколиозы у пациентов, страдающих 
СМА, носят нейромышечный характер 
и могут сочетаться с костно-сустав-
ными деформациями, деформациями 
грудной клетки, вывихами суставов. 
Сколиотическая дуга протяженная, 
односторонняя, захватывает большое 
количество позвонков, сопровождает-
ся выраженным перекосом таза.

В отечественной литературе отсутс-
твуют работы, посвященные опера-
тивному лечению сколиозов на фоне 
СМА. Пациенты вынуждены были 
получать лечение за рубежом. Сегод-
ня есть примеры успешного оператив-
ного лечения пациентов, страдающих 
СМА, в российских клиниках.

Клинический пример 1. Пациентка П., 
10 лет, наблюдается в отделении 
детской костной патологии и под-
ростковой ортопедии ЦИТО с диагно-
зом «нейромышечный сколиоз гру-
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допоясничного отдела IV ст. на поч-
ве спинальной атрофии Верднига 
— Гоффманна 2-го типа, патологи-
ческий вывих в правом тазобедрен-
ном суставе».

Из анамнеза известно, что в возрас-
те 6 мес. у ребенка после ОРВИ отме-
чены снижение тонуса мышц конеч-
ностей, прогрессирующее снижение 
двигательной активности. Наблюда-
лась в психоневрологическом стаци-
онаре по месту жительства по поводу 
наследственного заболевания нервной 
системы. Обследована в центре моле-
кулярной медицины, проведен ДНК-
анализ, выявлены делеция в 7,8 экзо-
нах SMN-гена в гетерозиготном состо-
янии, диагноз СМА подтвержден. 
С 8 лет родителями отмечены появле-
ние и прогрессирование деформации 
позвоночника.

При поступлении в клинику отме-
чены вялый тетрапарез, выраженная 
левосторонняя деформация грудо-
поясничного отдела позвоночника 
с перекосом таза вправо, боли, ограни-
чение движений в правом тазобедрен-
ном суставе. Рентгенологически выяв-
лены грудопоясничный сколиоз IV ст. 
(95° по Cobb), выраженная ротация 
тел позвонков сколиотической дуги, 

наклон таза вправо (угол наклона меж-
ду линией, соединяющей крылья под-
вздошных костей, и горизонтальной 
линией 20°), высокий вывих в правом 
тазобедренном суставе (рис. 1).

В связи с выраженным болевым 
синдромом и ограничением движе-
ний в правом тазобедренном суставе 
первым этапом выполнили резекцию 
проксимального отдела правой бед-
ренной кости, сформировали неоар-
троз, наложили гипсовую кокситную 
повязку на 3 мес. При контрольном 
осмотре через 9 мес. боли в суставе 
не беспокоят.

Вторым этапом в условиях интра-
операционной гало-тракции провели 
дорсальную коррекцию и фиксацию 
позвоночника гибридной металло-
конструкцией (педикулярные, лами-
нарные крючки, субламинарно про-
волока, винты) с фиксацией таза. Про-
должительность операции 3 ч 40 мин, 
интраоперационная кровопотеря 
700 мл. Коррекция сколиотической 
деформации — с 95 до 65°, кифотичес-
кой — с 65 до 40°; коррекция наклона 
таза — с 20 до 10° (рис. 2).

Послеоперационный период про-
текал без осложнений, продолженная 
ИВЛ не потребовалась, рана зажила 

первичным натяжением, швы сняты 
на 14-е сут. При контрольном осмот-
ре через 3, 6 и 12 мес. металлоконс-
трукция стабильна, потеря коррек-
ции через 1 год — 7,6 % (с 65 до 70°). 
При исследовании функции внешнего 
дыхания отмечено увеличение жиз-
ненной емкости легких (через 6 мес. 
после оперативного лечения) на 35 %.

Клинический пример 2 .  Паци-
ентка М., 17 лет, с СМА наблюдалась 
с раннего детства. Впервые деформа-
ция позвоночника отмечена в 9-летнем 
возрасте. Находилась на диспансер-
ном наблюдении у ортопеда по месту 
жительства, периодически получала 
курсы консервативного лечения в виде 
ЛФК, физиолечения, массажа спины, 
рефлексотерапии. Наибольшее прог-
рессирование деформации отмечено 
в 15—16 лет. В последний год появи-
лись болевой синдром в области спи-
ны, затруднения при дыхании.

При поступлении отмечены вялый 
тетрапарез, выраженная правосторон-
няя грудопоясничная деформация поз-
воночника с перекосом таза. Выражен 
сагиттальный дисбаланс — ось тела 
при сидении смещена кзади. По рент-
генограммам угол сколиотической 
деформации — 100°, грудопояснич-

Рис. 1
Рентгенограммы и внешний вид пациентки П., 10 лет, при поступлении
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ный кифоз — 95°, наклон таза — 25°. 
При тракционном тесте деформация 
умеренно мобильна (рис. 3).

Пациентке провели двухэтапное 
лечение. Первым этапом выполнили 
торакофренолюмботомию справа, 
передний релиз на вершине деформа-
ции (Th9 — L3), передний спондилодез 
ауторебром. Наложили гало-аппарат. 

Гало-тракцию проводили в кресле-ка-
талке в течение 3 недель (рис. 4).

Вторым этапом в условиях интра-
операционной гало-тракции выпол-
нили дорсальную коррекцию, фик-
сацию позвоночника гибридной 
металлоконструкцией с фиксацией 
таза. В верхнем полюсе металлоконс-
трукции справа и слева использова-

ли педикулярно-поперечные захваты, 
с уровня Th4 по L4 провели поддужеч-
ную фиксацию проволокой по Luque, 
нижний полюс металлоконструкции 
соединили с винтами, проведенными 
в подвздошные кости таза. Выполни-
ли декортикацию задних элементов 
позвоночника, задний спондилодез 
(рис. 5). Продолжительность 1-го эта-

Рис. 2
Рентгенограммы и внешний вид пациентки П., 10 лет, после лечения

Рис. 3
Рентгенограммы и внешний вид пациентки М., 17 лет, при поступлении
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па (вентральный доступ) 2 ч 20 мин, 
интраоперационная кровопотеря 
200 мл. Продолжительность 2-го этапа 
(дорсальный доступ) 6 ч 10 мин, инт-
раоперационная кровопотеря 900 мл. 
Коррекция сколиотической деформа-
ции — со 100 до 50° (50 %), кифотичес-
кой — с 95 до 60°; коррекция наклона 
таза — с 25 до 10°.

В результате коррекции сколиоза 
восстановлен сагиттальный баланс, 
купированы боли в спине, улучшено 
дыхание. Устранение деформации 
позвоночника дало значительный 
косметический эффект, способность 
к самообслуживанию. При контроль-
ном осмотре через 3 и 6 мес. – метал-
локонструкция стабильна, потери 
коррекции нет. При исследовании 
функции внешнего дыхания отмече-
но увеличение жизненной емкости 
легких на 30 %.

Клинический пример 3 .  Паци-
ентка Т., 23 лет, находилась на опера-
тивном лечении в ГКБ № 2 Салавата 
(Башкортостан) с диагнозом «нейро-
мышечный грудопоясничный сколиоз 

IV ст. на фоне СМА 2-го типа». Наблю-
далась с данным диагнозом с 2-летнего 
возраста. До 4—5 лет самостоятельно 
передвигалась, затем — прогрессиру-
ющий тетрапарез.

При поступлении нижний грубый 
вялый парапарез и верхний умерен-
ный парапарез, тазовые функции 
не нарушены. Жалобы на наличие 
деформации позвоночника и грудной 
клетки, боль, быструю утомляемость 
мышц спины.

Пациентка передвигалась на инва-
лидном кресле, в положении сидя 
испытывала значительный диском-
форт из-за выраженного дисбаланса 
туловища. Использовала полужесткий 
грудопоясничный корсет. По снятии 
корсета — выраженная левосторон-
няя грудопоясничная кифосколио-
тическая деформация, левосторон-
ний реберный горб (рис. 6). По дан-
ным рентгенографии позвоночника, 
угол сколиотической деформации 
— 95°, кифотической сидя — 50°; угол 
наклона правой подвздошной кости 
таза — 25°.

Рис. 5
Рентгенограммы и внешний вид пациентки М., 17 лет, после лечения

Рис. 4
Пациентка М., 17 лет; гало-тракция 
в кресле-каталке
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По заключениям анестезиоло-
га и реаниматолога, высокая сте-
пень анестезиологического риска, 
однако абсолютные противопока-
зания к проведению общей анесте-
зии и хирургического вмешательства 
отсутствовали.

Провели оперативное вмешательс-
тво: дорсальную коррекцию и фикса-
цию позвоночника винтовой метал-
локонструкцией, задний спондило-
дез (рис. 7). После субпериостального 
скелетирования паравертебральных 
мышц установили транспедикуляр-
ные винты, произвели заднюю моби-
лизацию позвоночника многоуров-
невой остеотомией по Смиту-Петер-

сену (резекцию остистых, суставных 
отростков, корригирующую лами-
нотомию, иссечение желтой связки). 
После достижения удовлетворитель-
ной мобильности провели коррекцию 
и фиксацию позвоночника, задний 
спондилодез.

Продолжительность операции 
7 ч 40 мин, интраоперационная кро-
вопотеря 1200 мл. Коррекция ско-
лиотической деформации — с 95 
до 50°, кифотической — с 50 до 30°; 
коррекция наклона таза — с 25 до 10° 
(рис. 8).

Пациентка активирована на 2-е сут 
после вмешательства, в положении 
сидя отмечены устранение дисба-

ланса туловища, значительная кор-
рекция сколиотической и кифоти-
ческой деформаций. Рана зажила 
первичным натяжением, швы сняты 
на 12-е сут. При контрольном осмот-
ре через 3 и 6 мес. болевой синд-
ром в спине купирован, значительно 
улучшилось самообслуживание, нор-
мализовалась работа органов желу-
дочно-кишечного тракта. По данным 
рентгенограмм, металлоконструкция 
стабильна, потери коррекции не отме-
чено. При исследовании функции 
внешнего дыхания зарегистрировано 
увеличение жизненной емкости лег-
ких (через 6 мес. после оперативного 
лечения) на 25 %.

Рис. 6
Рентгенограммы и внешний вид пациентки Т., 23 лет, при поступлении

Рис. 7
Интраоперационное фото: установка 
транспедикулярных винтов с уровня Th1 
до S2 пациентке Т., 23 лет
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Сколиозы на фоне СМА являются 
нейромышечными сколиозами, обус-
ловленными поражением 2-го мото-
нейрона передних рогов спинного 
мозга [12].

В отечественной литературе мате-
риал по вопросам хирургической 
коррекции нейромышечных дефор-
маций позвоночника отсутствует, 
что делает изучение данной пробле-
мы актуальным.

Несвоевременное лечение нейро-
мышечных деформаций позвоночни-
ка сопровождается болью; нарушен-
нием баланса туловища при сидении, 
что значительно снижает возможности 
самообслуживание больных; пролеж-
нями; психологическими проблемами 
для пациентов с сохранным интеллек-
том; проблемами со стороны органов 
грудной клетки – уменьшением пока-
зателей функции внешнего дыхания, 
респираторными заболеваниями, пнев-
монией, нарушением работы сердеч-
но-сосудистой системы [2, 10, 11].

Перед проведением вмешательств 
на позвоночнике у пациентов в ряде 
случаев устраняли сопутствующую 
патологию — контрактуры и вывихи 
в суставах.

С учетом протяженности сколио-
тической дуги, значительной ротации 
позвонков, относительной мобильнос-
ти, практически постоянно присутс-
твующего перекоса таза, при прове-
дении коррекции и фиксации нейро-
мышечных деформаций используют 
дорсальные методики [1, 6, 7].

Вентральный подход применяют 
только для проведения релиза меж-
позвонковых структур, как самостоя-
тельный подход при лечении нейро-
мышечных деформаций используют 
редко [5, 8].

Для фиксации позвоночника у паци-
ентов с нейромышечными деформаци-
ями применяют винтовые либо комби-
нированные конструкции – сублами-
нарные фиксаторы-крючки, проволоку 
совместно с винтами [3]. По данным 
литературы [5, 13], в группах с винто-
вой и комбинированной компоновка-
ми металлоконструкции потеря кор-
рекции в позднем послеоперационном 
периоде приблизительно одинаковая. 
При оперативной коррекции сколиоза 
важным моментом является многоуров-
невая фиксация с установкой большого 
числа опорных элементов (желательно 
фиксировать каждый сегмент сколио-

тической дуги). Многоуровневая фик-
сация позволяет равномерно распре-
делить нагрузку на опорные элемен-
ты позвоночника, в которых зачастую 
отмечалась остеопения, и в условиях 
неполноценной паравертебральной 
мускулатуры надежно удерживать поз-
воночный столб.

Так как практически все нейромы-
шечные деформации сопровождаются 
перекосом таза, при монтаже конст-
рукции в нижнем полюсе используют 
узел сакро-пельвик-фиксации. Пока-
занием к фиксации таза является угол 
наклона таза между линией, соединя-
ющей крылья подвздошных костей, 
и горизонтальной линией более 15°.

В результате хирургической кор-
рекции нейромышечного сколиоза 
у пациентов достигнута коррекция 
деформации позвоночника, останов-
лена прогрессия сколиоза, умень-
шен болевой синдром, восстановлен 
правильный сагиттальный и фрон-
тальный баланс туловища, облегче-
но передвижение в кресле-каталке, 
исправлены форма и объем деформи-
рованной грудной клетки, налажена 
функция внешнего дыхания, улучшено 
самообслуживание.

Рис. 8
Рентгенограммы и внешний вид пациентки T., 23 лет, после лечения
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