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The paper presents results of long-term (12 and 18 years) fol-
low-up after the treatment of two patients with severe kypho-
scoliosis in neurofibromatosis type 1 who underwent anterior 
spinal fusion with application of pedicled vascularized rib au-
tograft. Surgery provided the graft convertion into a regener-
ate having a form of a support column. At the final follow-up 
a correction of hyperkyphosis was maintained in both cases, 
and scoliosis progressed in one patient.
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Прослежены отдаленные (12 и 18 лет) результаты лечения 
двух пациенток с тяжелым кифосколиозом при нейрофи-
броматозе первого типа, оперированных методом корриги-
рующего переднего спондилодеза с использованием васку-
ляризированного ребра на ножке. В результате операции 
отмечена перестройка трансплантатов с формированием 
регенератов в виде опорной колонны. Коррекция гиперки-
фоза в конце наблюдения сохранялась в обоих случаях, у 
одной пациентки сколиоз прогрессировал.
Ключевые слова: нейрофиброматоз, остроугольный ги-
перкифоз, кифосколиоз, передний спондилодез, васкуля-
ризированный трансплантат из ребра на ножке, регене-
рация трансплантата.

Дистрофические формы искривле-
ний позвоночника при нейрофибро-
матозе первого типа составляют 85 % 
от всех деформаций позвоночника, 
выявляемых при нейрофиброматозе 
[7]. При отсутствии раннего хирур-
гического лечения такие деформа-
ции быстро прогрессируют, фор-
мируя у пациента в подростковом 
возрасте тяжелые ригидные гипер-
кифозы и кифосколиозы, оператив-
ное лечение которых всегда сопро-
вождается высоким риском развития 
псевдоартрозов и прогрессировани-
ем искривления [8, 11, 18, 20]. Раци-

ональным решением проблемы псев-
доартрозов при данной патологии 
может быть передний спондилодез 
васкуляризированным транспланта-
том-распоркой из ребра на питающей 
ножке, который успешно используют 
в реконструктивной хирургии позво-
ночника при повреждениях, анома-
лиях, метастатической болезни, спон-
дилитах и кифозах [5, 6, 10, 12, 15, 19]. 
Однако применение данного вида пла-
стики в комплексе лечения тяжелых 
грудных и поясничных кифосколи-
озов при нейрофиброматозе крайне 
ограничено: в литературе упоминается 

о четырех таких случаях, но публика-
ции не содержат детального описания 
наблюдений и их отдаленных резуль-
татов [6, 8, 12].

Цель исследования – демонстра-
ция ближайших и отдаленных резуль-
татов лечения пациенток с тяжелым 
кифосколиозом при нейрофиброма-
тозе методом переднего спондилодеза 
васкуляризированным транспланта-
том из ребра.

Пациентка С., 19 лет, инвалид дет-
ства, обратилась за хирургической 
помощью в 1995 г. по поводу тяжелой 
формы остроугольного гиперкифо-
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за грудопоясничной (Th7–L2) локали-
зации. Кифосколиоз выявлен в воз-
расте 5 лет, получала консервативную 
терапию, деформация позвоночни-
ка прогрессировала. Нейрофиброма-
тоз первого типа впервые установ-
лен при поступлении на оперативное 
лечение. Возраст на момент опера-

ции – 21 год, в финале наблюдения 
– 35 лет (рис. 1).

Пациентка П., 15 лет, инвалид дет-
ства, обратилась за хирургической 
помощью в 1989 г. с тяжелым остро-
угольным гиперкифозом грудной 
(Th4–Th9) локализации. Кифосколиоз 
установлен в возрасте 8 лет. До 14 лет 

наблюдалась ортопедом и получа-
ла консервативную терапию в спе-
циализированной школе-интернате 
для детей, страдающих сколиозом. 
Нейрофиброматоз первого типа впер-
вые установлен в 12-летнем возрасте. 
В связи с прогрессированием дефор-
мации впервые обратилась за специ-

Рис. 1
Внешний вид пациентки С. до лечения (а), через год после лечения (б), через 12 лет 8 мес. после лечения (в)

Рис. 2
Внешний вид пациентки П. до лечения (а), через год после лечения (б), через 18 лет 5 мес. после лечения (в)
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ализированной хирургической помо-
щью в одно из профильных учрежде-
ний, где ей было отказано в лечении 
из-за тяжести деформации и высокого 
риска развития паралича и дыхатель-
ных расстройств. Возраст на момент 
операции – 18 лет, в финале наблюде-
ния – 37 (рис. 2).

Обе пациентки при поступлении 
в клинику предъявляли жалобы на боли 
в спине, невозможность долгого пре-
бывания в вертикальном положении, 
одышку и сердцебиение при ходьбе, 
наличие заднего горба, характерные 
опухолевидные образования и пиг-
ментные пятна цвета кофе с молоком, 
веснушчатость на коже, низкий рост 
и вес. В обоих случаях нейрофиброма-

тоз первого типа подтвержден клини-
ческим генетиком. У обеих пациенток 
спондилография выявила типичные 
для нейрофиброматоза признаки дис-
трофических поражений позвоночни-
ка и ребер с тяжелой правосторонней 
остроугольной кифосколиотической 
деформацией в грудопоясничном (па-
циентка С.) и грудном (пациентка П.) 
отделах позвоночника с преобладани-
ем гиперкифоза (рис. 3, 4). Функцио-
нальные исследования зарегистриро-
вали выраженные нарушения функции 
внешнего дыхания по ристриктивно-
му типу, антропометрия – укорочение 
туловища и задний реберно-позвоноч-
ный горб.

Обеим пациенткам выполнили 
сложную многосегментарную кор-
ригирующую реконструкцию позво-
ночника в четыре этапа [2]. Первый 
этап состоял из передней многосег-
ментарной декомпрессии спинно-
го мозга по типу его транспозиции 
на вершине искривления [1], второй 
и третий – из скелетного вытяжения 
за череп и голени, инструментальной 
коррекции деформации позвоночни-
ка телескопической удлиняющейся 
системой [4] с резекцией задних отде-
лов позвонков и артродезом. На завер-
шающем этапе осуществляли перед-
ний спондилодез путем перекрытия 
зоны постдекомпрессионного дефекта 
и вершины гиперкифоза васкуляри-

Рис. 3
Спондилограммы пациентки С. в боковой и прямой проекциях: до операции (а) гиперкифоз 165°, сколиоз 158°; через год после 
операции (б) гиперкифоз 44°, сколиоз 70°; через 12 лет 8 мес. после операции (в) гиперкифоз 48°, сколиоз 73°, статус металло-
конструкции не изменился, потеря коррекции минимальна

Рис. 4
Спондилограммы пациентки П. в боковой и прямой проекциях: до операции (а) гиперкифоз 148°, сколиоз 142°; через год после 
операции (б) гиперкифоз 65°, сколиоз 56°; через 18 лет 5 мес. после операции (в) гиперкифоз 65°, сколиоз 85°
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зированным трансплантатом-распор-
кой из ребра на питающей ножке [3]. 
Выбор данного метода обусловлен 
высоким риском развития псевдоар-
троза в зоне протяженного вентраль-
ного дефекта.

В обоих случаях доступ в плев-
ральную полость выполняли с выпу-
клой стороны кифосколиоза (спра-
ва), на один-три позвонка выше 
его вершины. Висцеральная плев-
ра, которая плотно спаяна с парие-
тальной на протяжении от 4-го груд-
ного позвонка до диафрагмального 
синуса, у пациентки П. была моби-
лизована без затруднений, а у паци-
ентки С. при разделении спаек про-
изошел поверхностный разрыв ткани 
легкого, который ушили.

У пациентки С., в связи с сомнения-
ми в отношении адекватности кровос-
набжения перемещаемого VII ребра, 

трансплантат сформировали с исполь-
зованием сосудисто-нервного ком-
плекса вышележащего ребра (рис. 5). 
У пациентки П. использовали транс-
плантат из V ребра на ножке, состоя-
щей из мышц V межреберья с сегмен-
тарными сосудами и нервом.

Внедрение и стабильное размеще-
ние трансплантата-распорки в телах 
опорных позвонков затруднялись 
наличием у пациенток остеопоро-
за. Тем не менее длительность этапа 
переднего спондилодеза в обоих слу-
чаях не превышала 2,5 ч, за вычетом 
времени, потраченного на пневмолиз 
у обоих пациенток и на ушивание раны 
легкого у пациентки С. Учтенная поте-
ря крови не потребовала ее перелива-
ния. У пациентки С. широкая раневая 
апертура и измененные нейрофибро-
мами ткани грудной клетки затрудняли 
сведение краев раны и провоцировали 

прорезывание лигатур, что потребова-
ло дополнительной пластики окружаю-
щими мягкими тканями для герметиза-
ции плевральной полости.

Характеристика операционного 
периода представлена в табл. 1.

После васкуляризированной транс-
плантации обе пациентки 15 дней 
находились на постельном режиме 
и получали профилактическую анти-
коагулянтную терапию (инфузии 
трентала и реополиглюкина, подкож-
ные иньекции гепарина, с последую-
щим переходом на оральный прием 
ацетилсалициловой кислоты в тече-
ние 30 дней). В вертикальное положе-
ние пациенток перевели на 16-е сут, 
без внешней иммобилизации.

Осложнений, связанных с проведе-
нием переднего спондилодеза, в про-
цессе наблюдения не было. Однако 
пациентке С. была выполнена одна 
дополнительная операция из-за сме-
щения опорных крюков металло-
конструкции, а пациентке П. – пять 
незапланированных операций, в том 
числе три – из-за несостоятельности 
конструкций и из-за глубокой позд-
ней параинструментальной инфек-
ции, роста подкожной нейрофибромы 
и необходимости дополнительного 
заднего спондилодеза.

Контрольные обследования паци-
ентке С. выполняли через 1 мес., 1 год 
9 мес. и 12 лет 8 мес.; пациентке П. – 
через 1, 3 и 18 мес., 2 года 1 мес., 3 года 
5 мес., 11 лет 10 мес. и 18 лет 5 мес.

В обоих случаях достигнута коррек-
ция гиперкифоза и сколиоза, превыша-

Рис. 5
Схема формирования трансплантата из ребра на питающей ножке с одним и с дву-
мя межреберными сосудисто-нервными комплексами

Таблица 1

Характеристика операционного периода у наблюдаемых пациенток

Показатель Пациентка С. Пациентка П.

Протяженность заднего спондилодеза Th8–L1 Не выполняли

Используемые металлоконструкции Две телескопических системы 

Тh1–L5/Тh2–L5 с двух сторон

Телескопическая система Th1,2,3–L1,3 + 

+ контрактор справа Тh2–Th9

Продолжительность транспозиции ребра*, мин 140 115

Общая потеря крови, мл 500 350

Локализация дефекта тела (длина, см) Th8–Th11 (8) Th5(1/2)–Тh8(1/2) (6)

Локализация переднего спондилодеза (длина, см) Th7–L1 (10) Th5–Тh8 (6,5)

Длина трансплантата (ножка/ребро), см 8 (10,5) 5 (6,5)

* Без учета времени, ушедшего на пневмолиз и ревизию зоны декомпрессии
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ющая 50 % от исходной величины угла 
Cobb (рис. 3, 4; табл. 2). У пациентки С. 
к концу периода наблюдения на фоне 
сохраняющейся задней инструмен-
тальной фиксации потеря коррекции 
гиперкифоза и сколиоза была мини-
мальна, у пациентки П. из-за нагноения 
инструментальная система была удале-
на через 13 мес. после васкуляризиро-
ванной трансплантации, что сопрово-
ждалось незначительной потерей кор-
рекции гиперкифоза и более значимой 
потерей сколиотического компонента 
(на 29° к концу периода наблюдения).

Рентгенологические признаки 
консолидации трансплантата к телам 
опорных позвонков у пациентки С. 
отмечены в период между 14-ми 
и 29-ми сут после операции, у паци-
ентки П. – между 44-ми и 91-ми сут. 
К концу наблюдения, по данным МСКТ, 
у пациентки С. гипертрофия транс-
плантата была минимальна (32,8 %) 
и не сопровождалась органотипиче-
ской перестройкой пересаженного 
ребра (рис. 6). У пациентки П. пло-
щадь рентгеновского изображения 
регенерата увеличилась по отно-
шению к исходной величине ребра 
почти вдвое, до 90,7 % (рис. 7), через 
18 лет в толще регенерата и в опорных 
позвонках можно различить остаточ-
ные фрагменты реберного трансплан-
тата, что соответствует его частичной 
органотипической перестройке.

Через 1–3 мес. после переднего 
доступа у обеих пациенток зареги-
стрировали критическое снижение 
абсолютных и относительных пока-

зателей жизненной емкости легких, 
восстановившихся до исходных зна-
чений и существенно превысивших 
их ко второму году наблюдения, одна-
ко они по-прежнему оставались ниже 
нормы и к концу наблюдения продол-
жали снижаться.

Обе пациентки после лечения выш-
ли замуж, родили по одному ребенку, 
физически и социально адаптирова-
ны, по поводу болей в спине к врачу 
не обращались.

Представленные случаи являются 
уникальными из-за тяжести патоло-
гии, выбранных методов пластики пе-

редней колонны позвоночника, сро-
ков послеоперационного наблюдения.

Впервые о двух случаях примене-
ния переднего спондилодеза васкуля-
ризированным трансплантатом-рас-
поркой из ребра при кифосколиозе 
с нейрофиброматозом первого типа 
упоминали Betz et al. [8], однако они 
не сообщали о тяжести деформации 
и результатах лечения. Не содержа-
ли детального анализа результатов 
и работы, опубликованные ранее 
нами [6, 12].

Часто при лечении тяжелых ско-
лиотических деформаций при нейро-

Таблица 2

Показатели антропометрии и рентгенографии у наблюдаемых пациенток

Показатель Пациентка С. Пациентка П.
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Угол гиперкифоза по Cobb, град. 165 41 43 49 148 65 64 66

Угол сколиоза по Cobb, град. 158 64 65 73 142 56 85 85

Жизненная емкость легких, л (%) 1,05 (35,2) 0,78 (23,5) 1,90 (60,3) 1,52 (46,3) 1,15 (38,6) 0,75 (25,1) 1,60 (53,7) 1,44 (48,1)

Рост, см 122,5 150,0 151,0 148,5 136,0 149,0 144,0 142,0

Рис. 6
КТ и МСКТ зоны двухполюсной пластики вентрального дефекта позвоночни-
ка пациентки С. через 13 лет после реконструкции: гипертрофия минимальна, 
органотипической перестройки не зарегистрировано, регенерат ребра имеет 
вид колонны
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фиброматозе используют свободные 
реваскуляризированные аутотранс-
плантаты из малой берцовой кости [9, 
13]. При этом в 10 % случаев анасто-
моз может оказаться несостоятельным, 
в 13 % – операция технически неосу-
ществима, в 10–24 % – регистрируют-
ся осложнения, связанные с донор-
ским местом [17].

Преимуществом васкуляризирован-
ных трансплантатов из ребра является 
способность к самостоятельной реге-
нерации с быстрой консолидацией, 
гипертрофией и трансформацией 
в опорную колонну [5, 6, 10, 15, 19]. 
Вместе с тем мы не встретили иссле-
дований, посвященных особенностям 
регенерации васкуляризированного 
трансплантата при нейрофиброма-
тозе в условиях инструментальной 
фиксации позвоночника. У наших 
пациентов, несмотря на общее прог-
рессирование патогенетических 
проявлений нейрофиброматоза, 
результаты сопоставимы с данными 
исследователей, изучавших эти про-
цессы при патологии, не связанной 
с нейрофиброматозом.

Псевдоартроз и прогрессирование 
гиперкифозов являются основным 
осложнением комплексного лечения 
тяжелых кифосколиозов при нейро-

фиброматозе. По мнению некоторых 
исследователей [11, 18, 20], прогресси-
рование деформации при традицион-
ных методах костной пластики проис-
ходит, главным образом, за счет уве-
личения гиперкифоза, который даже 
при сформировавшемся блоке в 360° 
за 10 лет может увеличиться на 60°. 
Прогрессирование сколиотического 
компонента в одном из наших наблю-
дений больше свидетельствует о несо-
стоятельности заднего спондилодеза, 
который выполняли трижды.

Мало изучена динамика изменений 
функции внешнего дыхания у пациен-
тов, оперированных по поводу тяже-
лых кифосколиозов при нейрофибро-
матозе. Winter [21] в своем сообщении 
о 28-летнем наблюдении похожего 
случая упоминал о временном улучше-
нии функции внешнего дыхания после 
лечения с последующим его ухудше-
нием в отдаленные сроки. Причиной 
ухудшения показателей функции внеш-
него дыхания в финале наблюдения 
у подобных больных следует считать 
патогенетические проявления болезни.
Это может являться ведущим фактором, 
определяющим прогредиентное ухуд-
шение показателей функции внешнего 
дыхания. У больных с нейрофиброма-
тозом может проявиться плексогенная 

легочная артериопатия [16] с плохим 
долгосрочным прогнозом и развити-
ем легочной гипертензии, приводящая 
даже к необходимости легочной транс-
плантации [14]. Наблюдавшиеся нами 
изменения функции внешнего дыхания 
у пациенток совпадают с литературны-
ми данными, что позволяет рекомендо-
вать ее контроль не только в периопе-
рационном периоде, но и в отдаленные 
сроки.

Заключение

Передний спондилодез васкуляризи-
рованным трансплантатом-распор-
кой из ребра на ножке может являться 
методом выбора для переднего спон-
дилодеза при тяжелых формах грудно-
го и грудопоясничного кифосколиоза 
при нейрофиброматозе. Планирова-
ние и выполнение операции должны 
учитывать возможность проявлений 
остеопороза, необходимость выпол-
нения пневмолиза, пластики ране-
вой апертуры, а также особого кон-
троля и профилактики дыхательных 
расстройств.

Рис. 7
КТ и МСКТ зоны двухполюсной пластики дефекта пациентки П. через 11 лет (а) и 18 лет 5 мес. (б) после реконструкции: реге-
нерат ребра принял форму колонны, контуры его изображения больше площади ребра на 90,7 %, органотипическая перестрой-
ка регенерата не завершена, в толще регенерата видны контуры старого ребра

а б
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