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Цель исследования. Анализ ближайших и отдаленных ре-
зультатов хирургической коррекции деформаций позво-
ночника у пациентов с нейрофиброматозом I типа.
Материал и методы. В 1996—2007 гг. прооперировано 
24 пациента (14 юношей, 10 девушек); средний возраст 
– 14,2 года. У 16 из них основная дуга была правосто-
ронней, у 8 — левосторонней. Коррекция деформации 
позвоночника осуществлялась инструментарием Cotrel 
— Dubousset, причем в 14 случаях основное вмешательс-
тво предварялось дискэктомией и межтеловым спондило-
дезом аутокостью на вершине первичной сколиотической 
дуги. В 10 случаях обе операции выполнялись в ходе од-
ного наркоза. Средние сроки послеоперационного наблю-
дения составили 1,4 года.
Результаты. Средняя исходная величина основной сколи-
отической дуги – 102,6°, после операции — 61,3°, в конце 
срока наблюдения — 67,9°. Грудной кифоз до операции  – 
82,5°, после операции — 51,2°, в конце срока наблюдения 
— 64,0°. Наклон нижнего инструментированного позвонка 
до операции составил 16,7°, после операции — 9,5°, в кон-
це срока наблюдения — 10,9°. Отмечены только осложне-
ния, относящиеся к числу механических: перелом стерж-
ней – у 3 больных, смещение краниального крюка — у 1. 
Гистологическое исследование операционного материала 
показало, что мутация гена нейрофиброматоза I типа при-
водит к нарушению органоспецифической дифференци-
ровки хондробластов, стадийности процесса «хондробласт 
— хондроцит — остеобласт — остеоцит», что объясняет 
послеоперационное прогрессирование деформации поз-
воночника и формирование псевдоартрозов в области 
костного блока.
Заключение. Деформации позвоночника на почве нейро-
фиброматоза встречаются редко, но в силу особенностей 
течения патологического процесса в до- и послеопера-
ционном периодах представляют собой очень сложную 
проблему.
Ключевые слова: нейрофиброматоз, хирургическое лече-
ние, инструментарий Cotrel — Dubousset.

Surgical Correction of Spinal Deformity 
in Neurofibromatosis: Experience in CDI 
Application
M.V. Mikhailovsky, A.M. Zaidman, M.N. Lebedeva

Objective. To analyze immediate and long-term results of sur-
gical correction of spinal deformity in patients with neurofi-
bromatosis type I.
Material and Methods. A total of 24 patients (14 boys, 
10 girls), mean age 14.2 years, were operated on during the 
period of 1996–2007. Out of them 16 patients had a right-
sided curve, and 8 patients — left-sided one. Spinal deformity 
correction was performed with Cotrel — Dubousset instru-
mentation. In 14 cases main intervention was preceded by 
discectomy and interbody fusion with bone autograft at the 
apex of the primary scoliotic curve. In 10 cases both proce-
dures were conducted under a single anesthetic event. Mean 
postoperative follow-up term was 1.4 years.
Results. Mean initial value of the primary scoliotic curve was 
102.6°, after surgery — 61.3°, and at final follow-up — 67.9°. 
Thoracic kyphosis before operation was 82.5°, after operation 
— 51.2°, and at final follow-up — 64.0°. The tilt of the lowest 
instrumented vertebra before operation was 16.7°, after op-
eration — 9.5° and at final follow-up — 10.9°. Only mechani-
cal complications were noted: rod fracture in 3 patients, and 
cranial hook dislocation in 1 patient. Histological analysis of 
surgical material showed that NF-I gene mutation led to the 
disturbance of organospecific differentiation of chondroblasts  
and to staging process of chondroblast — chondrocyte — os-
teoblast — osteocyte differentiation, which explains postop-
erative progression of the spinal deformity and formation of 
pseudoarthroses in the fusion mass.
Conclusion. Spinal deformities associated with neurofibroma-
tosis are rare but due to specificity of their pre- and postop-
erative course present significant challenge.
Key Words: neurofibromatosis, surgical treatment, Cotrel — 
Dubousset instrumentation.
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Нейрофиброматоз — наследствен-
ное заболевание, поражающее кожу, 
нервную ткань, костные и мягкоткан-
ные структуры.

Общепринято выделять два типа 
болезни. Нейрофиброматоз I типа 
(НФ-I, болезнь Реклингхаузена, пери-
ферический нейрофиброматоз) насле-
дуется по аутосомно-доминантному 
типу с полисистемными клиничес-
кими проявлениями. В общей попу-
ляции встречается с частотой 1:4000. 
У больных с НФ-I развиваются мно-
жественные шванномы, называемые 
нейрофибромами, и нарушения кож-
ной пигментации. Ортопедическая 
патология при этом заболевании раз-
нообразна, но наиболее часто встре-
чаются деформации позвоночника 
— сколиозы и кифосколиозы. Кроме 
того, отмечены врожденные деформа-
ции и псевдоартрозы большеберцовой 
кости, гигантизм конечностей, мягкот-
канные опухоли.

Нейрофиброматоз II типа (НФ-II, 
центральный нейрофиброматоз) 
наследуется, как и НФ-I, по аутосом-
но-доминантному типу, но встречает-
ся значительно реже. В общей популя-
ции встречается с частотой 1:100 000. 
Чаще всего НФ-II проявляется шван-
номами вестибулярной порции VIII 
черепно-мозгового нерва. Каких-либо 
ортопедических нарушений при НФ-II 
не выявлено.

Проблеме хирургического лече-
ния деформаций позвоночника при 
нейрофиброматозе с использовани-
ем современного сегментарного инс-
трументария за рубежом посвящено 
сравнительно небольшое количест-
во работ [4—6, 10, 12, 15, 1�, 21, 22], 
а в отечественной литературе публи-
каций по данному вопросу не удалось 
обнаружить вообще.

В то же время хорошо известно, 
что сколиозы и кифозы при болезни 
Реклингаузена часто протекают очень 
тяжело. Хотя они в достаточной мере 
поддаются оперативной коррекции, 
в дальнейшем сохраняют тенденцию 
к прогрессированию.

Выделяют два типа деформаций 
позвоночника при НФ-I [21]. Один 
из них практически неотличим 

от обычного идиопатического сколио-
за, второй характерен исключительно 
для нейрофиброматоза, носит назва-
ние дистрофического или дисплас-
тического и имеет целый ряд харак-
терных особенностей, выявляемых 
преимущественно при рентгенографи-
ческом исследовании [14]. Из 102 боль-
ных, обследованных R. Winter et al. [23], 
дистрофические деформации выявле-
ны у �0, у остальных 22 отмечены раз-
личные деформации, классифициро-
ванные как недистрофические.

Сколиозы, сформировавшиеся 
на почве нейрофиброматоза, в миро-
вой литературе обозначаются как дис-
трофические или диспластические [�]. 
Заметим, что отечественные авторы 
диспластическими обычно называют 
идиопатические сколиозы при нали-
чии у больных признаков дизрафичес-
кого статуса [1].

Недистрофические деформации 
при НФ-I выявляются раньше, чем 
идиопатические сколиозы, протека-
ют тяжелее и имеют худший прогноз. 
С ростом больного можно ожидать 
появления типичных для нейрофиб-
роматоза дистрофических измене-
ний. После хирургического вмеша-
тельства чаще развиваются ложные 
 суставы блока.

Дистрофический (диспластичес-
кий) тип сколиоза при НФ-I встреча-
ется примерно с одинаковой частотой 
у мужчин и женщин, причем левосто-
ронние деформации чаще правосто-
ронних. Наиболее часто встречаю-
щийся тип деформации — единичная 
грудная.

Отмеченное H. Funasaki et al. [13] 
свойство симптомов НФ-I усиливаться 
и расширять с годами свою распро-
страненность была названа A. Durrani 
et al. [11] модуляцией. Это явление, 
характерное исключительно для ней-
рофиброматоза, исследователи опре-
деляют как способность деформи-
рованного позвоночника трансфор-
мироваться за счет появления новых 
и усугубления наличествующих дист-
рофических морфологических измене-
ний костных структур. Эти изменения 
могут развиваться медленно или быс-
тро, распространяясь при этом на дру-

гие отделы позвоночного столба. Моду-
ляция может менять характер прогрес-
сирования деформации позвоночника, 
однако авторы подчеркивают, что это 
происходит не всегда и что прогрес-
сирование деформации определяется 
не только модуляцией. Попытка уста-
новления факторов риска модуляции 
позволила выявить, что из всех иссле-
дованных факторов только прогресси-
рование истончения ребер статисти-
чески достоверно связано с клиничес-
ким прогрессированием деформации 
позвоночника. Таким образом, дефор-
мация позвоночника при нейрофибро-
матозе должна расцениваться как эво-
люционирующая. A. Durrani et al. [12] 
отметили, что модулирующие дефор-
мации имеют такой же риск после-
операционного прогрессирования, 
как и типичные дистрофические, 
вследствие большой частоты развития 
ложных суставов блока.

В литературе отсутствуют иссле-
дования, касающиеся морфологии 
структурных компонентов позвоноч-
ника при нейрофиброматозе. В связи 
с этим остаются открытыми многие 
вопросы послеоперационного про-
грессирования деформации позвоноч-
ника, формирования псевдоартроза 
в области костного блока.

Цель исследования — анализ бли-
жайших и отдаленных результатов 
хирургической коррекции деформа-
ции позвоночника у больных НФ-I, 
оперированных в клинике детской 
и подростковой вертебрологии Ново-
сибирского НИИТО.

Материал и методы

В 1��6—2007 гг. проооперировано 
24 пациента (14 юношей, 10 девушек) 
с деформациями позвоночника на поч-
ве нейрофиброматоза. Средний воз-
раст составил 14,2 (от � до 22 лет) года. 
В 16 случаях основная дуга имела груд-
ную локализацию, в 2 — нижнегруд-
ную, в 6 — грудопоясничную. Грудные 
сколиозы сопровождались верхнегруд-
ным противоискривлением в 4 случа-
ях, поясничным — в �. У 16 пациентов 
основная дуга была правосторонней, 
у � — левосторонней.
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До поступления в клинику четверо 
больных подвергались оперативно-
му лечению: коррекция деформации 
дистрактором Harrington (1 пациент), 
гемиламинэктомия Th6—Th�, удале-
ние нейрофибромы (1), удаление вне-
позвоночных нейрофибром (1), тора-
копластика (1).

Предоперационное обследование, 
помимо обычных методов, включало 
МРТ позвоночника и головного моз-
га для исключения внутримозговых 
и внутриканальных новообразований 
и рентгенографию шейного отдела 
позвоночника. Исходной невроло-
гической симптоматики ни у одного 
больного выявлено не было. Все кли-
нические случаи соответствовали диа-
гностическим критериям нейрофиб-
роматоза [2].

На рентгенограммах определялась 
величина всех дуг искривления, груд-
ного кифоза (Th4—Th12) и пояснич-
ного лордоза (L1—S1) по Cobb, наклон 
нижнего инструментированного поз-
вонка и наклон туловища во фронталь-
ной плоскости (отстояние центроида 
тела Th1 позвонка от средней крест-
цовой линии).

Коррекция деформации позвоноч-
ника осуществлялась инструментари-
ем Cotrel — Dubousset. (CDI), причем 
в 14 случаях основное вмешательство 
предварялось дискэктомией и меж-
теловым спондилодезом аутокостью 
на вершине первичной сколиотичес-
кой дуги. В 10 случаях из 14 обе опе-
рации выполнялись в ходе одного 
наркоза. Протяженность зоны вент-
рального спондилодеза — 3—4 сегмен-
та, дорсального — 7—11. Использова-
ние интраоперационного скелетного 
вытяжения определялось состоянием 
шейного отдела позвоночника. После-
операционная иммобилизация не при-
менялась. Средние сроки послеопера-
ционного наблюдения составили 1,4 
года (от 2 недель до 4,3 года), � паци-
ентов наблюдались более двух лет.

Результаты

Коррекция деформации позвоночни-
ка. Средняя исходная величина основ-
ной сколиотической дуги — 102,6° 

(72—141°), в положении бокового 
наклона дуга уменьшалась до 7�,4° 
(54—11°), то есть на 22,6 %. В результате 
хирургического вмешательства дефор-
мацию удалось уменьшить до 61,3° 
(22—11�°), или на 40,3 %, а в конце сро-
ка наблюдения ее величина составила 
67,�° (26—11�°), то есть послеопера-
ционное прогрессирование в срок 1,4 
года составило 6,6° (15,� % от достиг-
нутой коррекции).

Попытка уточнить влияние вен-
трального спондилодеза на оконча-
тельный результат выявила следую-
щее. У 10 больных, оперированных 
с применением одноэтапного вме-
шательства, величина основной дуги 
уменьшена с 114,�° (��—141°) до 72,4° 
(35—11�°), а в конце срока наблюде-
ния — �0,�° (40—11�°). В свою оче-
редь, у 14 больных, оперированных 
в два этапа, динамика основной дуги 
была следующей: до операции — �4,�° 
(72—135°); после операции — 53,4° 
(22—��°); в конце периода наблюде-
ния — 5�,6° (26—�4°). Таким образом, 
послеоперационное прогрессирова-
ние с помощью вентрального спонди-
лодеза уменьшено с �,4° до 5,2°.

Поясничное противоискривле-
ние (� пациентов) демонстрировало 
следующую динамику: до операции 
в положении пациента стоя — 77,1° 
(3�—142°), в положении бокового 
наклона — 4�,3° (�—�5°), сразу после 
вмешательства — 46,4° (5—11°), в кон-
це срока наблюдения — 4�,1° (17—��°). 
Таким образом, коррекция пояснич-
ного противоискривления состави-
ла 30,7° (3�,� %), а послеоперацион-
ное прогрессирование — 2,7° (�,7 % 
от достигнутой коррекции).

Средняя величина грудного кифо-
за составила �2,5° (-1�—135°), при-
чем только в двух случаях выявлен 
грудной лордоз, а во всех остальных 
— грубое усиление физиологическо-
го сагиттального контура. В резуль-
тате операции кифоз был уменьшен 
до 51,2° (-15—114°), а в конце периода 
наблюдения его величина составила 
64° (�—12�°).

Поясничный лордоз до опера-
ции равнялся 63,2° (1�—113°), после 
хирургического вмешательства — 4�,4° 

(7—77°), а в конце периода наблюде-
ния — 5�,0° (33—113°).

Изменения степени ротации апи-
кального позвонка основной дуги 
не выявлены.

Наклон нижнего инструментиро-
ванного позвонка, уровень которого 
варьировал от Th10 до L5, до операции 
составил 16,7° (6—43°), после опера-
ции — �,5° (2—26°), а в конце срока 
наблюдения — 10,�° (2—26°).

Наклон туловища до операции — 
27,5 (2—�0) мм, после операции умень-
шился до 24,� (1—�3) мм, а к концу 
периода наблюдения стал еще меньше 
— 23,6 (1—�3) мм.

Средняя кровопотеря состави-
ла 736,7 (50—1750) мл, средняя про-
должительность операции 1��,� 
(50—320) мин.

Динамика антропометричес-
ких показателей. Рост до опера- 
ции в среднем составлял 140,3 
(115—167) см, после операции — 14�,3 
(123—17�) см, в конце периода наблю-
дения — 150 (125—171,5) см. Вес 
тела до операции — 36,3 (20—60) кг, 
в конце периода наблюдения — 42,6 
(24—60) кг. Показатели спиромет-
рии: до операции – 166� (400—4000) 
мл, после операции — 151� (400—
3600) мл, в конце периода наблюде-
ния — 1�40 (�00—4300) мл. Протяжен-
ность реберного горба до операции 
составила в среднем 6,� ребра, в конце 
периода наблюдения — 5,3.

Осложнения. Среди осложнений, 
специфичных для деформаций поз-
воночника, отмечены только относя-
щиеся к числу механических, то есть 
сопровождающиеся нарушением 
целостности системы «эндокоррек-
тор — позвоночник». Такие осложне-
ния в виде перелома стержней выявле-
ны у трех больных, причем у каждого 
— по два раза. Еще у одного пациен-
та отмечено смещение краниального 
крюка, расположенного на попереч-
ном отростке, что привело к высто-
янию конца стержня под кожей. Все 
осложнения потребовали реопераций. 
Гнойных и неврологических осложне-
ний не отмечено.

Гистологические исследования. 
Исследованы структурные компонен-
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ты позвоночного столба больных, 
оперированных по поводу деформа-
ции позвоночника при нейрофибро-
матозе. Выяснилось, что в пластинке 
роста существует четкая граница меж-
ду выпуклой и вогнутой сторонами 
кривизны. В зависимости от харак-
тера деформации (лево- или право-
сторонний сколиоз) латеральная сто-
рона пластинки роста представлена 
низкодифференцированными хон-
дробластами без тенденции к орга-
носпецифической дифференцировке 
(рис. 1). Особенность архитектоники 
этих зон — формирование округлых 
опухолеподобных структур, напоми-
нающих нейрофибромы. Встречаются 
как митотически делящиеся хондроб-
ласты, так и клетки в апоптозе. В этих 
участках гистохимические реакции 
на хондроитинсульфаты в матриксе 
и цитоплазме хондробластов интен-
сивны. Граница пластинки роста 
и тела позвонка представлена атрофи-
ческими костными балками без при-
знаков активного остеогенеза (рис. 2). 
В разных отделах межпозвонкового 
диска встречаются округлые опухоле-
образные структуры (рис. 3). Интак-
тная часть пластинки роста и диска 
соответствует возрастной норме. Про-
цесс остеогенеза адекватен активной 

пролиферации и органспецифичес-
кой дифференцировке «хондробласт 
— хондроцит».

Известно [17], что нейрофибро-
матоз — это специфический дефект 
в развитии хрящевой и костной тка-
ней в связи с мутацией гена НФ-I, 
гена-супрессора онкогена [1�]. Син-
тез онкобелков приводит к интен-
сивной пролиферации хондроблас-
тов и формированию опухолепо-
добных структур в пластинке роста 
и диске. Интенсивная пролиферация 
хондробластов по эмбриональному 
типу является причиной нарушения 
остеогенеза, так как последний реа-
лизуется на стадии дифференциро-
ванных хондроцитов. Только в этих 
условиях экспрессируется ген люм-
никан, активизирующий остеоген-
ные потенции остеобластов. Таким 
образом, мутация гена НФ-I приво-
дит к нарушению органоспецифи-
ческой дифференцировки хондроб-
ластов, стадийности процесса «хон-
дробласт — хондроцит — остеобласт 
— остеоцит». В этом плане стано-
вятся объяснимыми как послеопера-
ционное прогрессирование дефор-
мации позвоночника, так и форми-
рование псевдоартрозов в области 
костного блока.

Обсуждение

Может сложиться впечатление, 
что деформации позвоночника 
на почве нейрофиброматоза, требу-
ющие оперативного лечения, разви-
ваются сравнительно нечасто. Так, 
за 11 лет в клинике детской и подрос-
тковой вертебрологии Новосибирс-
кого НИИТО было прооперировано 
около �00 больных с деформация-
ми позвоночника различной этиоло-
гии, среди них пациенты с болезнью 
Реклингаузена составили менее 3 %. 
Однако следует полагать, что боль-
ных, нуждающихся в хирургическом 
лечении, гораздо больше. Опыт пока-
зывает, что подавляющее большинс-
тво потенциальных пациентов либо 
не знает, куда обратиться за помо-
щью, либо не может ее получить из-за 
отсутствия в соответствующем реги-
оне вертебрологического центра. 
Отсюда — крайняя степень тяжести 
деформаций, превышающая в сред-
нем 100°, у пациентов, подвергну-
тых оперативному лечению в нашей 
клинике.

В отечественной литературе не уда-
лось обнаружить ни одной работы, пос-
вященной этой проблеме. Весьма немно-
го публикаций и за рубежом [4, 15, 1�].

Рис. 1
Пролиферация низкодифференци-
рованных хондробластов в пластин-
ке роста тела позвонка на вогнутой 
стороне кривизны; окраска гематок-
силин-эозином, 10 × 20

Рис. 2
Нарушение остеогенеза на вогнутой 
стороне кривизны; окраска гематокси-
лин-эозином, 10 × 10

Рис. 3
Опухолеобразные пролифераты 
в межпозвонковом диске; окраска 
гематоксилин-эозином, 10 × 40
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Сколиозы на почве нейрофибро-
матоза характеризуются наличием 
сравнительно короткой грубой дуги, 
обычно с большим кифотическим 
компонентом. У наших больных этот 
компонент составил в среднем �5°. 
Нам удалось добиться коррекции ско-
лиоза на 40 %, причем это касается 
как первичной, так и вторичной дуг 
искривления. Однако послеопераци-
онное прогрессирование первичной 
дуги в абсолютных цифрах и в про-
центном выражении значительно 
превышало показатели поясничного 
противоискривления. В этом прояв-
ляется существенное отличие дисплас-
тических сколиозов от идиопатичес-
ких [3]. Вероятно, более выраженное 
послеоперационное прогрессирова-
ние первичной грудной дуги при ско-

лиозах на почве нейрофиброматоза 
следует объяснить тем обстоятельс-
твом, что характерные диспластичес-
кие изменения позвонков и ребер [2] 
локализуются именно в грудном отде-
ле, приводя к формированию первич-
ного искривления и к его увеличению 
как до, так и после оперативного вме-
шательства (рис. 4, 5).

Первой из наиболее серьезных 
работ, посвященных результатам 
лечения деформаций позвоночни-
ка при нейрофиброматозе, является 
статья R. Winter et al. [23]. Располагая 
весьма значительным клиническим 
материалом (102 верифицирован-
ных наблюдения), авторы сформули-
ровали ряд положений, остающихся 
принципиальными по сей день. Так, 
корсетотерапия при коротких грубых 

сколиотических дугах, характерных 
для нейрофиброматоза, признана 
неэффективной. Оперативное лече-
ние необходимо начинать рано, если 
к тому есть показания. Авторы опери-
ровали детей, начиная с 4-летнего воз-
раста, полагая, что при блокировании 
короткой дуги ограничение вертикаль-
ного роста позвонков будет минималь-
ным. В целом хирургическое лечение 
является методом выбора, поскольку 
иначе остановить прогрессирование 
диспластического сколиоза невоз-
можно. Больные с кифотическими 
деформациями менее 50° были впол-
не успешно лечены с применением 
дистрактора Harrington. Деформацию 
удалось уменьшить с 6�° до 36°, а поте-
ря коррекции составила 7°. Среди 1� 
больных, оперированных таким обра-

Рис. 4
Рентгенограммы пациента К., � лет, с прогрессирующим грудным сколиозом с выраженными признаками характерной для ней-
рофиброматоза дистрофии; выполнены вентральный спондилодез, коррекция деформации позвоночника инструментарием 
CDI:
а — исходная величина сколиотической дуги — 100°;
б — сразу после операции — 41°;
в — через 26 мес. после операции — 61°

а б в
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зом, ложный сустав блока был выявлен 
лишь дважды. У пациентов с кифозами 
более 50° использованы два варианта 
хирургической техники. Коррекция 
по Harrington и дорсальный спондило-
дез проведены у 11 больных, лишь у 4 
из них удалось достичь формирования 
костного блока, в остальных случаях 
констатирован псевдоартроз. Другие � 
пациентов подвергнуты двухэтапному 
вмешательству — дискэктомия и вен-
тральный спондилодез из торакото-
мического доступа, а через две неде-
ли — коррекция по Harrington и дор-
сальный спондилодез. Сколиотическая 

деформация уменьшена с ��° до 53°, 
кифотическая — с �5° до 57°. Поте-
ря коррекции составила всего 3° и 2° 
соответственно. Осложнения в общей 
группе больных включали два слу-
чая параплегии, четыре — смещения 
крюков, один — глубокого нагноения. 
Один пациент скончался.

Через несколько лет R. Winter [22] 
опубликовал описание двух случаев 
лордосколиоза на почве нейрофиб-
роматоза у пациентов, леченных дис-
трактором Harrington с дополнени-
ем в виде субламинарно проведенных 
петель по Luque. В одном случае лор-

доз величиной 6° переведен в кифоз 
11°, а в другом лордоз — уменьшен 
с 20° до 4°. Сколиотическая деформа-
ция у первого пациента исправлена 
с 40° до 24°, у второго — с 36° до 23°. 
Автор констатирует высокую эффек-
тивность метода, послеоперационная 
потеря коррекции отсутствовала.

Мнение R. Winter et al. [23] о необ-
ходимости переднезаднего спондило-
деза при грубых кифосколиозах никем 
не оспаривается, однако даже такой 
подход не всегда эффективен, что под-
тверждается наблюдениями L. Hsu et al. 
[16]. Авторы применили метод перед-

Рис. 5
Рентгенограммы пациента Т., 16 лет, с прогрессирующим грудным сколиозом без признаков дистрофии; выполнены вентраль-
ный спондилодез, коррекция деформации позвоночника инструментарием CDI:
а — исходная величина сколиотической дуги — 76°;
б — сразу после операции — 22°;
в — через 27 мес. после операции — 26°

а б в
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незаднего спондилодеза с использо-
ванием дистрактора Harrington у 13 
больных с различными типами дефор-
маций на почве нейрофиброматоза. 
При чистых сколиозах метод позволил 
уменьшить деформацию с 70° до 4�° 
без существенной потери коррекции. 
Ретроспективная оценка результатов 
позволила авторам высказать предпо-
ложение, что у этих больных было бы 
достаточным только дорсальное вме-
шательство. При пологих кифоско-
лиозах метод также оказался эффек-
тивным (сколиотический компонент 
деформации уменьшен с 60° до 40°, 
а кифотический — с 63° до 43°), хотя 
послеоперационная потеря коррекции 
у части больных была значительной — 
до 12—20°. Из пяти больных с грубы-
ми островершинными кифозами блок 
сформировался только у трех, а у двух 
развился ложный сустав блока, при 
этом у всех кифотический компонент 
деформации после операции значи-
тельно (13—40°) увеличился. Авторы 
акцентируют внимание на необхо-
димости использования вентрально-
го трансплантата-распорки там, где 
это возможно. Кроме того, L. Hsu et al. 
[16] отмечают опасность столкнуть-
ся в ходе вмешательства со специфи-
ческими мягкотканными разрастания-
ми, которые могут крайне затруднить 
хирургический доступ и повысить 
кровопотерю.

Схожие данные были опубликованы 
Р. Wilde et al. [21], которые представили 
результаты хирургического лечения 
25 больных, оперированных с при-
менением дистрактора Harrington, 
в нескольких случаях дополненного 
субламинарными проволочными пет-
лями. Хотя развитие ложного суста-
ва блока констатировано только один 
раз, у 13 больных отмечено послеопе-
рационное прогрессирование сколио-
тического и, в большей степени, кифо-
тического компонентов деформации 

более чем на 10°. У всех больных 
с островершинными кифосколиоза-
ми послеоперационное прогрессиро-
вание превысило 20° (в среднем 3�°). 
Отмечены три тяжелых неврологичес-
ких осложнения (после вентральной 
декомпрессии спинного мозга) и два 
глубоких нагноения. Авторы подчерки-
вают, что характерные для нейрофиб-
роматоза дистрофические изменения 
костной ткани не препятствуют фор-
мированию блока позвонков, который, 
однако, в послеоперационном периоде 
деформируется под действием верти-
кальных нагрузок, как это происходит 
с длинными трубчатыми костями.

Р. Calvert et al. [7] прооперирова-
ли 34 больных. Дистрактор Harrington 
позволил исправить сколиоз с �5° 
до 52°, а кифотический компонент — 
с 50° до 2�°. Переднезадний спондило-
дез при грубых деформациях позволил 
в части случаев остановить прогрес-
сирование. Аналогичные результаты 
получили R. Betz et al. [5] A. Crawford 
[�], S. Bhojraj и A. Nene [6], A. Джеров 
et al. [10], A. Tsirikos et al. [20].

Первые публикации, посвященные 
применению современного инстру-
ментария III поколения (CDI), появи-
лись в 1��� г. H.L. Shufflebarger [1�] 
сообщил о 12 больных, у которых уда-
лось добиться 6� % коррекции сколи-
отической дуги и сохранить достиг-
нутый результат в среднем в течение 
33 мес. без использования внешней 
иммобилизации. Случаев псевдоар-
троза автором не выявлено. В свою 
очередь, R. Holt и R. Johnson [15], опе-
рировавшие пятерых пациентов, кон-
статировали у трех из них значитель-
ное послеоперационное прогрессиро-
вание деформации.

М. Ayvaz et al. [4] использовали инс-
трументарий III поколения в сочета-
нии с вентральным спондилодезом 
у 17 больных. Сколиотическую дефор-
мацию удалось исправить с 7�° до 36° 

(54 %), а кифотический компонент 
— с 65° до 35° (4� %). Неврологичес-
ких и гнойных осложнений не было. 
Потребовалась одна реоперация в свя-
зи с неправильным выбором уров-
ня нижнего инструментированного 
позвонка.

Выводы

1. Больные с деформациями поз-
воночника, сформировавшими-
ся на почве нейрофиброматоза, 
составляют не более 3 % от общего 
числа оперированных в специали-
зированной вертебрологической 
клинике, но в силу выраженной 
склонности деформации к про-
грессированию лечение этих паци-
ентов представляет собою крайне 
сложную проблему.

2. Важной особенностью описанных 
деформаций является формирова-
ние грубого кифотического компо-
нента, плохо поддающегося хирур-
гической коррекции.

3. Циркулярный (360°) спондилодез 
с использованием современных 
эндокорректоров III поколения 
является методом выбора, хотя и он 
не во всех случаях позволяет в пол-
ном объеме сохранить достигнутый 
результат.

4. Качественное улучшение результа-
тов хирургического лечения боль-
ных с деформациями позвоночни-
ка, сформировавшимися на поч-
ве нейрофиброматоза, возможно 
при условии максимально раннего 
выявления патологии.

5. Результаты гистологического иссле-
дования позволяют объяснить 
нередко развивающиеся в послео-
перационном периоде осложнения 
в виде продолжающегося прогрес-
сирования деформации и форми-
рования ложного сустава костного 
блока.
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