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The tactics of surgical treatment of patients with spinal deformities 

associated with multiple malformations is of great importance 

because of aggressive course of disease, limited opportunities for 

radical correction of deformity, and a high risk of complications. 

The review analyzes the literature devoted to this problem. 

The theoretical basis behind the need for surgical treatment is 

considered. The current methods of surgical intervention are 

presented, and their principal ideological and practical differences 

are demonstrated. Surgical treatment of patients with spinal 

deformity associated with multiple malformations is of particular 

interest in the practice of a spine specialist. Most patients at an early 

age require multi-stage surgical treatment which threatens to entail 

serious complications. In order to minimize risks and improve the 

final result of treatment, it is necessary to apply existing surgical 

techniques, as well as correctly arrange a sequence and frequency 

of their implementation.
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Тактика хирургического лечения пациентов с деформацией по-

звоночника на фоне множественных пороков развития имеет 

большое значение в связи с агрессивностью течения заболева-

ния, ограниченными возможностями выполнения радикальной 

коррекции деформации, высоким риском развития осложнений. 

В обзоре проанализирована литература, посвященная данной 

проблеме. Рассмотрены теоретические основы проведения хи-

рургического лечения. Представлены существующие методы 

оперативных вмешательств, продемонстрированы их основ-

ные идеологические и практические отличия. Хирургическое 

лечение пациентов с деформацией позвоночника на фоне мно-

жественных пороков развития представляет особый интерес 

в практике вертебролога. Большинству больных в раннем воз-

расте требуется многоэтапное оперативное лечение, угрожаю-

щее развитием серьезных осложнений. С целью минимизации 

рисков и улучшения конечного результата лечения необходи-

мо применять существующие хирургические методики, а так-

же верно выстраивать очередность и кратность их выполнения.

Ключевые слова: порок развития позвоночника, инфантильный 

сколиоз, дети, хирургическое лечение.
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Одной из наиболее значимых проб-
лем вертебрологии остается выбор 
тактики лечения пациентов детского 
возраста с врожденными деформаци-
ями позвоночника на фоне множе-
ственных пороков развития позвонков. 
Под множественными пороками раз-
вития понимают наличие двух и более 

позвонков, представленных одно-
типными аномалиями развития, или 
сочетание различных врожденных 
пороков позвонков, заключающихся 
в нарушении формирования, слияния 
и сегментации, нередко сопровожда-
ющихся синостозом ребер. Вариант 
комбинации типов пороков опреде-

ляет характер врожденных деформа-
ций позвоночника (сколиотическая, 
кифотическая, кифосколиотическая) 
и темпы ее прогрессирования на фоне 
роста и развития ребенка.

Актуальность данной темы обуслов-
лена особенностями течения заболе-
вания: выраженностью и ригидно-
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стью деформаций, их неуклонным 
и бурным прогрессированием, фор-
мированием компенсаторных дуг 
искривления в противовес врожден-
ным, а также существенным сниже-
нием качества и продолжительности 
жизни данной категории пациентов 
[7, 12, 13, 18, 19, 31]. В подавляющем 
большинстве случаев этим пациентам 
требуется хирургическая коррекция 
имеющейся деформации, исключе-
ние составляют дети с альтернирую-
щими вариантами пороков. В лечении 
пациентов данной группы существует 
ряд проблем. Прежде всего, это необ-
ходимость выполнения вмешательств 
в максимально раннем возрасте 
в связи с бурным прогрессировани-
ем врожденного искривления и одно-
временно с этим невозможностью 
проведения радикальной коррекции 
деформации у ребенка с сохраненной 
потенцией роста. Другая проблема – 
высокая частота развития осложне-
ний в ходе хирургического вмешатель-
ства и послеоперационном периоде, 
а также необходимость многократных 
этапных хирургических вмешательств 
[3, 39, 51].

В отечественной литературе доста-
точно подробно освещены вопросы 
тактики ведения и хирургического 
лечения детей раннего возраста с изо-
лированными врожденными деформа-
циями позвоночника грудного и пояс-
ничного отделов [1, 7]. В исследова-
ниях отражены методы оперативной 
стабилизации деформированного 
отдела позвоночника при врожденных 
пороках развития позвонков у паци-
ентов старшего возраста [2]. Однако 
исследований, посвященных хирур-
гической коррекции врожденных 
деформаций позвоночника на фоне 
множественных пороков развития 
позвонков, в отечественной литерату-
ре практически нет.

Истинная частота встречаемо-
сти врожденных деформаций позво-
ночника неизвестна: часть паци-
ентов не имеет клинических про-
явлений из-за компенсированных 
вариантов пороков. По данным скри-
нинговых популяционных исследо-
ваний, использующих результаты 

флюорографического обследования, 
частота пороков развития позвоноч-
ника грудной локализации составляет 
0,5–1 на 1000 [52]. Данные ультразву-
ковых обследований женщин в пери-
од беременности свидетельствуют 
о частоте 0,1–0,3 на 1000 новорож-
денных [27, 32]. При этом врожденные 
деформации позвоночника и груд-
ной клетки тяжелой и очень тяжелой 
степени у детей до 7 лет составляют 
от 32,5 до 65,4 % [5, 8]. В целом данная 
патология встречается сравнительно 
редко.

Среди пациентов данной группы 
отмечена высокая частота смертно-
сти от сердечно-легочных заболева-
ний [55], которые связывают с раз-
витием рестриктивных нарушений 
функции внешнего дыхания и после-
дующим формированием легочной 
гипертензии (cor pulmonale). Данное 
состояние впервые описано Campbell 
[18] как синдром торакальной недо-
статочности (thoracic insufficiency 
syndrome). Работы Dimeglio и других 
авторов демонстрируют, что развитие 
альвеол наиболее активно происхо-
дит в течение первых пяти лет жиз-
ни ребенка, а после 7–8 лет их коли-
чество не меняется [15, 24, 29, 47, 53]. 
Снижение эластичности грудной клет-
ки и ее выраженная деформация нару-
шают процесс развития легких ребен-
ка и приводят к появлению вторичных 
изменений [5, 6, 18, 20, 36, 59]. По этой 
причине стоит избегать вмешательств, 
ведущих к формированию протяжен-
ного костного блока в грудном отделе 
позвоночника, у детей младше 5 лет 
[21, 36].

Задачами хирургического лечения 
пациентов с врожденными деформа-
циями позвоночника на фоне множе-
ственных пороков развития позвонков 
являются восстановление или улучше-
ние баланса туловища, предотвраще-
ние развития синдрома торакальной 
недостаточности и неврологических 
нарушений, а также сохранение длины 
позвоночного столба.

Идеологически хирургическое ле-
чение строится на принципе коррек-
ции и стабилизации в максимально 
раннем возрасте, до формирования 

выраженных деформаций. Опыт пока-
зывает, что коррекция уже сформиро-
ванных деформаций у пациентов стар-
шего возраста сопровождается боль-
шей частотой развития осложнений 
и в сравнительно меньшей степени 
позволяет получить хороший функ-
циональный результат [1, 4, 6, 33, 48]. 
Этот подход зарекомендовал себя при 
оперативном лечении детей с врож-
денной деформацией позвоночника 
на фоне изолированных пороков раз-
вития позвонков в грудном и пояснич-
ном отделах [1].

Выполнение стабилизации дефор-
мации in situ или гемиэпифизеодеза/
гемиартродеза на вершине деформа-
ции при множественных врожден-
ных пороках развития позвоночник-
сопряжено с меньшим количеством 
интраоперационных осложнений, 
но не позволяет эффективно контро-
лировать состояние позвоночного 
столба в процессе развития ребен-
ка, приводит к кранкшафт-феноме-
ну или выраженному ограничению 
роста позвоночника и нарушению 
развития органов грудной клетки [18, 
36, 37, 57]. Сущность метода состоит 
в ограничении роста позвоночника 
на выпуклой стороне деформации 
при помощи установленной метал-
локонструкции для предотвраще-
ния дальнейшего прогрессирования 
деформации. При сохранной ростко-
вой пластинке на вогнутой стороне 
деформации возможно ожидать опре-
деленного процента самопроизволь-
ной коррекции с течением времени. 
Данная методика показана и наибо-
лее оправданна при лечении пациен-
тов раннего возраста с невыраженной 
врожденной деформацией с ожида-
емым прогрессированием по мере 
роста ребенка [37].

Наибольшее распространение 
в лечении пациентов данной группы 
получили этапные хирургические вме-
шательства в различных вариантах.

В ряде случаев с целью коррек-
ции выполняют резекцию аномаль-
но развитых позвонков и стабилиза-
цию с применением многоопорной 
металлоконструкции, установленной 
на позвоночник. Идеальной ситуаци-
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ей для такого вмешательства является 
деформация на фоне изолированного 
порока развития позвонка [1], но его 
осуществление возможно и у пациен-
тов с множественными аномально раз-
витыми позвонками, определяющими 
формирование и развитие наиболее 
значимой деформации (рис. 1).

Достоинство данной методи-
ки – возможность одномоментно-
го выполнения радикальной кор-
рекции имеющейся деформации 
[1, 34]. В дальнейшем проводят этап-
ные хирургические вмешательства, 
необходимость которых продиктова-
на, как правило, течением заболева-
ния – наличием аномально развитых 
позвонков в выше- или нижележащих 
отделах, формированием компенса-
торных дуг, характером ранее про-
веденного вмешательства. Неизбеж-
ным следствием является формирова-
ние костного блока, который может 
препятствовать росту позвоночника 
в длину или вызывать развитие вто-
ричной деформации. Нередко един-
ственным вариантом этапного вме-
шательства становится циркулярная 
резекция позвоночного столба, что 
сопровождается сравнительно высо-
кой частотой развития осложнений, 
в особенности неврологического 
характера [39, 51, 54].

В качестве опорных элементов 
многие авторы предпочитают крю-
ковые фиксаторы, установка которых 
технически более проста в условиях 
аномальной анатомии у пациента дет-
ского возраста. Кроме того, в экспери-
менте продемонстрировано явление 
раннего закрытия зоны нейроцен-
трального синхондроза, приводящее 
к уменьшению диаметра позвоноч-
ного канала при применении транспе-
дикулярных винтовых фиксаторов [23].

Другим вариантом хирургического 
вмешательства является использова-
ние так называемых растущих метал-
локонструкций. Впервые эта методика 
с инструментарием Harrington была 
описана Moe et al. [43]. Ее примене-
ние показано у пациентов со сравни-
тельно мобильными деформациями 
в зоне порока или с целью коррекции 
компенсаторных дуг. Достоинством 

методики является контроль дефор-
мации с сохранением возможности 
роста у детей, так как стержни уста-
навливают без скелетирования кост-
ных структур на протяжении дуги, что 
позволяет избежать формирования 
спонтанного костного блока. Изна-
чально применяли один дистрактор, 
установленный на предваритель-
но аугментированные дуги позвон-
ков. Но наибольшее распростране-
ние получила техника использования 
двух стержней, соединенных коннек-
торами. В качестве опорных элемен-
тов использовали транспедикулярные 
винты, ламинарные крюки, реберные 
фиксаторы и крюки, установленные 
на поперечные отростки позвонков, 
опору на крылья подвздошных костей. 
Описаны результаты отдаленных 
наблюдений, в которых показано, что 
данная методика позволяет получить 
прирост длины позвоночника в сред-
нем на 1,8 см/год [9]. В ряде случаев 
установку металлоконструкции соче-

тают с резекцией аномально развитых 
костных структур или артродезирую-
щими вмешательствами на вершине 
деформации. Однако результаты срав-
нительных исследований продемон-
стрировали, что в группе пациентов, 
где применяли только технику двух 
растущих стержней, были отмечены 
больший прирост длины позвоноч-
ника (1,5 см в год), больший процент 
коррекции деформации по сравнению 
с группой пациентов, которым одно-
временно с установкой имплантатов 
выполняли спондилодез на вершине 
деформации, и не были отмечены слу-
чаи развития локального кифозиро-
вания [58]. На отсутствие кифозоген-
ного воздействия растущих стержней 
на переднюю колонну позвоночника 
указывают данные эксперименталь-
ных исследований: отсутствие повы-
шения давления в межпозвонковых 
дисках в ответ на проводимую кор-
рекцию [41]. Недостатками данной 
методики являются необходимость 

Рис. 1
Резекция аномально развитых позвонков, коррекция и стабилизация деформации 
многоопорной металлоконструкцией
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этапной дистракции, в среднем через 
каждые 6 мес., высокая частота деста-
билизации металлоконструкций, а так-
же развитие инфекционных и невро-
логических осложнений. Показано, 
что их общая частота достигает 72 %, 
а каждый дополнительный этап вме-
шательства повышает риск их разви-
тия в среднем на 24 % [9, 11, 14, 49]. 
С целью снижения кратности выпол-
нения дистракций открытым спосо-
бом разработаны конструкции с воз-
можностью закрытого удлинения 
стержня при помощи магнитного 
поля [10, 22]. На сегодняшний момент 
не доказана их бóльшая эффектив-
ность в сравнении с другими типами 
имплантатов. Для этих конструкций 
характерны еще более высокая часто-
та дестабилизации, отсутствие эффек-
та от проводимого удлинения, разви-
тие синдрома плоской спины в свя-
зи с невозможностью моделирования 
сагиттального профиля [56].

Стабильность любой из вышеназ-
ванных металлоконструкций опре-
деляет выбор отдельных опорных 
элементов, их количество и пары 
сочетания для проксимальной и дис-
тальной фиксации. В эксперимен-
тах продемонстрирована значитель-
ная стабильность при использовании 
транспедикулярных винтов; крюковые 
металлоконструкции обладают боль-
шей надежностью при применении 
их в поясничном отделе по сравнению 
с грудным сегментом [40]. При выборе 
пары для проксимальной и дисталь-
ной фиксации наиболее стабильной 
оказалась пара «винты – винты». При 
отсутствии возможности использова-
ния транспедикулярных опорных эле-
ментов целесообразен выбор ребер-
ных крюковых фиксаторов в качестве 
проксимального уровня фиксации 
в количестве минимум 4 [9, 60]. Изу-
чены и результаты применения раз-
ного типа коннекторов – с циркуляр-
ным и V-образным сечениями отвер-
стий: стабильность удержания стержня 
в коннекторе с V-образным сечением 
в 10 раз выше, что объясняют трехто-
чечной фиксацией [38].

До настоящего момента оконча-
тельно не решены вопросы о выборе 

оптимального возраста или величи-
ны деформации для начала проведе-
ния лечения, а также о необходимости 
выполнения завершающего спонди-
лодеза и стабилизации деформации 
с использованием традиционной 
металлоконструкции как отдельно-
го этапа хирургического вмешатель-
ства. По мнению большинства авто-
ров, деформация величиной более 60° 
по Cobb у ребенка в возрасте 4–9 лет 
является показанием к применению 
методики растущих стержней [45]. 
Сравнение результатов лечения групп 
пациентов показало, что прекраще-
ние этапных вмешательств без замены 
металлоконструкции также обеспечи-
вает условия для формирования спон-
танного костного блока и удержания 
достигнутого результата лечения [16, 
26]. Эта теория косвенно подтверж-
дается наблюдениями за динамикой 
величины проводимых этапных кор-

рекций: отмечено, что наибольшим 
корригирующим эффектом обладает 
первое вмешательство, в дальнейшем 
величина коррекции прогрессивно 
снижается, что связывают с увеличени-
ем ригидности основной дуги дефор-
мации [50].

При пороке развития ребер в виде 
одностороннего синостозирования 
показана установка дистракционных 
металлоконструкций на ребра пациен-
та с целью увеличения объема гемито-
ракса (рис. 2).

В большинстве случаев при этом 
выполняют остеотомию реберного 
блока. Первой предложенной и одной 
из наиболее широко применяемых 
конструкций является VEPTR, кото-
рую впервые использовали Campbell 
и Smith в 1989 г. для лечения пациен-
та с синдромом торакальной недо-
статочности [17]. Результаты лече-
ния демонстрируют возможность 

Рис. 2
Коррекция деформации позвоночника на фоне синостоза ребер с использованием 
реберно-реберной корригирующей металлоконструкции
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коррекции деформации, увеличе-
ния длины позвоночника на стороне 
деформации в среднем на 8,0 мм/год, 
рост показателей функции внешнего 
дыхания, увеличение объема легочной 
перфузии по данным радиоизотоп-
ных исследований, а также увеличение 
объема легочной ткани по данным 
КТ [4, 6, 25, 28, 35]. Однако известно 
и об отрицательном воздействии этой 
методики на функцию внешнего дыха-
ния из-за металлического имплантата 
и послеоперационных рубцов, огра-
ничивающих экскурсию ребер [44]. 
В последнее время подобные метал-
локонструкции находят все большее 
применение при лечении детей, стра-
дающих инфантильным сколиозом 
любой этиологии.

Тактически важен выбор возраста 
для проведения вмешательства, так как 
в группе пациентов, которым прово-
дили увеличение объема гемиторак-
са в возрасте старше 6 лет, наблюда-
ли лишь эмфизематозное расшире-
ние легочной ткани без значимого 
улучшения функции внешнего дыха-
ния, в отличие от группы пациентов 
младшего возраста [44]. Недостатком 
этого вида вмешательства является 
высокая частота развития осложне-
ний (до 72 %), преимущественно свя-
занных с нарушением заживления 

операционной раны, присоединени-
ем инфекционного процесса, ране-
ниями плевры, миграцией опорных 
элементов, повреждением плечево-
го сплетения [30, 49]. Не установлена 
частота и кратность этапных дистрак-
ций: по аналогии с использованием 
растущих стержней их выполняют 
в среднем через 6–9 мес., до достиже-
ния костной зрелости, достаточной 
для завершающего хирургического 
вмешательства.

Не нашли широкого применения 
и распространения варианты хирурги-
ческих вмешательств с использовани-
ем конструкций «Shilla» [42] и техники 
«Luque trolley» [46]. Сущность метода 
состоит в установке опорных элемен-
тов, конструкция которых позволяет 
сохранить их свободное скольжение 
вдоль стержня по мере роста ребен-
ка. Достоинством является снижение 
количества этапных хирургических 
вмешательств и частоты осложне-
ний, продемонстрированное в срав-
нительных исследованиях резуль-
татов использования данного вида 
конструкций и методики двух стерж-
ней. Вместе с тем, несмотря на воз-
можность стабилизации деформации, 
отмечают снижение темпов роста 
позвоночника в длину, приблизитель-
но на 50 %, и меньшую возможность 

коррекции [42]. На данный момент 
количество пациентов и сроки наблю-
дения недостаточны для того, чтобы 
делать вывод об эффективности и без-
опасности данной методики.

Д е ф о р м а ц и и  п о з в о н о ч н и к а 
на фоне множественных пороков 
развития отличает выраженность 
и агрессивное течение. Основной при-
чиной снижения качества и продол-
жительности жизни пациентов явля-
ется нарушение процессов развития 
легочной ткани, что диктует необхо-
димость выполнения оперативных 
вмешательств уже в раннем возрасте. 
Хирургическое лечение сопряжено 
с высокой частотой развития ослож-
нений, сократить которую возмож-
но при точном соблюдении техники 
вмешательств. Широкий спектр суще-
ствующих методов и применяемых 
металлоконструкций, а также отсут-
ствие исследований, сравнивающих 
результаты применения разных мето-
дик, оставляют вопрос выбора такти-
ки ведения пациентов данной группы 
открытым.
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