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Нейрофиброматоз I типа (болезнь 
Реклингаузена, NF1) – наследствен-
ное заболевание, в основе которо-
го лежит мутация локализующего-
ся в 17q-хромосоме гена NF1 [9, 22]. 
Для вертебральных проявлений NF1 
характерны комбинированные дефор-

мации позвоночника (кифосколиоз, 
лордосколиоз), чаще всего локализую-
щиеся в грудном и поясничном отде-
лах [3]. Значительно реже поражения 
выявляются в шейном и шейно-груд-
ном отделах позвоночника, проявля-
ясь тяжелыми кифозами, в том чис-

ле осложненными неврологическими 
расстройствами [3, 17]. Большинство 
публикаций на эту тему касается опи-
сания отдельных клинических слу-
чаев либо небольших групп пациен-
тов, при этом тактика хирургического 
лечения достаточно разнообразна. 
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Представлен случай быстро развившегося грубого шейного ки-

фоза у ребенка 5 лет, явившегося первым клиническим прояв-

лением нейрофиброматоза I типа (NF1). Хирургическая кор-

рекция проведена в два этапа с предварительной аппаратной 

гало-тракцией и последующей реконструкцией позвоночника 

с использованием титанового меша с аутокостью и задней ин-

струментации. Достигнута коррекция деформации с 79° до вос-

создания физиологического лордоза. Отдаленные результаты 

прослежены в сроки до 2,5 лет с полным сохранением коррек-

ции деформации. Представлен обзор литературы по поражени-

ям шейного отдела позвоночника при NF1 за 15 лет.
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Представленное наблюдение может 
быть интересно как один из вариантов 
такого лечения.

Родители пациентки M., 5 лет, впер-
вые обратились к врачам в феврале 
2015 г. в связи с появившейся около 
1 мес. назад плотной припухлостью 
в области задней поверхности шеи. 
При обследовании по месту житель-
ства отмечено  ограничение движений 
и деформация шейного отдела позво-
ночника. При лучевом исследовании 
выявлены изменения С3–С6 позвонков, 
расцененные как возможная аномалия 
развития либо деструктивный процесс, 
осложненный стенозом позвоночного 
канала и компрессией спинного мозга 
на фоне грубой кифотической дефор-
мации (рис. 1). При этом никаких 
неврологических нарушений (кли-
нических проявлений миелопатии) 
у ребенка не отмечено. Сопутству-
ющее заболевание – синдром Веста 
(возрастозависимый эпилептический 
синдром), ремиссия. Лабораторные 
исследования (клинический и биохи-
мический анализы крови и общий ана-
лиз мочи), рентгенография органов 
грудной клетки патологии не выявили.

При поступлении в клинику 
(15.04.2015 г.) самочувствие у ребенка 
вполне удовлетворительное, субъек-
тивных жалоб не предъявляет. Обра-
щали на себя внимание множествен-
ные, различного размера, достаточно 
бледные пигментные пятна по типу 
кофейных (cafe au lait) на теле девоч-
ки. При пальпации остистых отрост-
ков и паравертебрально на уровне 

С2–С5 определяется умеренно болез-
ненное плотное образование; кож-
ные покровы не изменены. Движения 
шейного отдела ограничены, посто-
янно носит воротник Филадельфия, 
походка не нарушена. Имеется незна-
чительная сколиотическая деформа-
ция грудного отдела позвоночника, 
длина конечностей D = S, движения 
в суставах в полном объеме, безболез-
ненные. Неврологических нарушений 
нет (Frankel E).

При рентгенологическом и КТ-ис-
следовании визуализируется резко 
выраженный шейный кифоз с вер-
шиной на С3. Тела С3, С4 имеют кли-
новидную форму, при этом у тела С3 
практически отсутствует его передняя 
половина (рис. 1), сколиотическая дуга 
в грудном отделе. 

По данным МРТ (рис. 2), на фоне 
резкой деформации позвоночного 
канала остаток тела С3 смещен кзади 
в позвоночный канал, переднезадний 
размер спинного мозга на этом уровне 
уменьшен, однако никаких лучевых 
проявлений миелопатии не выявлено. 
Паравертебральные ткани интактны, 
микроциркуляторные изменения тел 
позвонков отсутствуют.

С учетом нестабильности шей-
ного отдела позвоночника, быстро 
прогрессирующей кифотической 
деформации, высокого риска возник-
новения неврологических наруше-
ний, принято решение о хирургиче-
ском лечении. С целью минимизации 
рисков, связанных с резким изме-
нением анатомических соотноше-

ний в шее, после установки аппарата 
«Halo-cast» (21.04.2015 г.) в течение 14 
дней проводили медленную тракцию, 
что позволило уменьшить кифоз с 79 
до 51° (рис. 3).

С демонтажем одной передней 
штанги 05.05.2015 г. выполнили перед-
нюю реконструкцию позвоночника 
С2–С5 с декомпрессией позвоноч-
ного канала, коррекцией деформации 
с передним спондилодезом титано-
вым мешем, заполненным фрагмен-
том гребня подвздошной кости (вме-
шательство проведено с использова-
нием нейромониторинга, NIM Eclipse, 
«Medtronic»). При операции использо-
вали доступ по переднему краю пра-
вой m. sternocleidomastoideus, мягкие 
ткани не изменены, тела позвонков 
C3, C4 удалены полностью, на всем 
протяжении реконструкции обнаже-
но содержимое позвоночного кана-
ла. Удаление позвонков проводили 
путем фрагментации и обработки 
высокоскоростным буром, при этом 
визуальных признаков воспаления 
или деструкции не отмечено. Опе-

Рис. 2
МРТ шейного отдела позвоночни-
ка пациентки М., 5 лет, в сагитталь-
ной проекции: стеноз позвоноч-
ного канала, перегиб и сдавление 
спинного мозга

Рис. 1
Рентгенограммы (а) и КТ (б) шейного отдела позвоночника пациентки М., 5 лет, 
в двух стандартных проекциях (пояснения в тексте)

а б
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рация закончена восстановлени-
ем стабильности аппарата внешней 
фиксации.

Через 14 дней произведен заключи-
тельный хирургический этап – задняя 
ламинарная фиксация С2–С6 и демон-
таж гало-аппарата.

По результатам гистологического 
исследования операционного мате-
риала обнаружены дистрофические 
изменения.

Все меж- и послеоперационные 
периоды протекали без осложнений, 
раны зажили первично. К моменту 
выписки субъективных жалоб не предъ-
являла. Некоторое время при длитель-
ных переездах носила воротник Фила-
дельфия, от которого полностью отка-
залась через 6 мес. Болевого синдрома 
или появления признаков неврологи-
ческого дефицита не отмечает.

Наблюдается после операции 
по месту жительства и по системе 
заочной консультации. По данным 
контрольных КТ через 6 и 30 мес. 
после операции (рис. 4), внутри меша 
сформирован полноценный костный 
блок, анкилозированы задние суста-
вы. Прогрессирования деформации 
и субъективных жалоб нет.

Обсуждение

Характерные клинические, рентгено-
логические и структурно-функцио-
нальные (недистрофические и дистро-
фические) особенности деформаций 
позвоночника при нейрофибромато-
зе I типа достаточно подробно отра-
жены в отечественной медицинской 
литературе, как и опыт их хирурги-
ческого лечения, прежде всего каса-
ющийся инструментальной коррек-
ции [1–4]. Обращает на себя внимание 
то, что эти публикации посвящены 
деформациям грудного и пояснично-
го отделов позвоночника, в то время 
как патология шейного отдела в луч-
шем случае достаточно подробно опи-
сывается без указаний на возможные 
варианты лечения. 

Напротив, зарубежные авторы 
представляют различные способы 
хирургической коррекции шейного 
кифоза при NF1 у детей, отмечая воз-
можность компрессии спинного мозга 
как за счет смещения тел позвонков, 
так и за счет интраканального ком-
понента опухоли (нейрофибромы) 
[15]. Самая большая выборка включает 
данные о 22 детях [10], а самая ранняя 
операция выполнена у ребенка в воз-
расте 21 мес. [20].

Хирургическая тактика обычно 
заключается в декомпрессии содер-
жимого позвоночного канала за счет 
корпорэктомии на вершине кифоза, 
изолированной передней или зад-
ней фиксации либо их комбинации. 
Иногда считают достаточным после 
декомпрессии ограничиться только 
передней фиксацией путем замеще-
ния дефекта аутокостью (малая бер-
цовая кость или гребень подвздошной 
кости) [12], в ряде случаев дополняя 
ее передней пластиной [7, 18]. Стоит 
отметить, что в этих работах макси-
мальная кифотическая деформация 
составила 52°, а коррекция – 25°. Отказ 
от задней фиксации авторы объясня-
ют достаточностью передней ста-
билизации для формирования кост-
ного блока и опасностью повреж-
дения сосудисто-нервных структур 
при транспедикулярной фиксации.

Некоторые авторы использовали 
комбинированные техники с задней 
инструментальной фиксацией/кор-
рекцией деформации транспедикуляр-
ными конструкциями [8, 10, 16, 19–22], 
а в случаях выраженных дистрофиче-
ских изменений позвонков (фестон-
чатости краев тел, расширении поз-
воночного канала, истончении корней 
дужек позвонка) – трансламинар-
ные винты. Gardner et al. [8] успешно 

Рис. 3
Сагиттальные рентгенограммы шейного отдела позвоночника пациентки М., 5 лет, на этапах коррекции: а – исходно кифоз 
79°; б – к моменту завершения гало-тракции кифоз 51°; в – после передней реконструкции кифоз ликвидирован полностью; 
г – результат коррекции сохраняется после задней фиксации и демонтажа аппарата наружной фиксации 

а б в г
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выполнили коррекцию шейно-груд-
ного кифоза с 90 до 20° у 17-лет-
ней девочки без неврологических 
осложнений, несмотря на компрес-
сию спинного мозга, путем 2-этап-
ного лечения: с интервалом в 7 дней 
проведена передняя реконструкция 
с использованием трансплантата 
из малоберцовой кости с пластиной 
LCP и последующая коррекция ско-
лиоза с фиксацией в шейном отде-
ле винтов, установленных в боковые 
массы, а в грудном – установленных 
на каждом уровне по одному транс-
ламинарному винту для исключения 
перелома на стыке остистого отростка 
и дуги позвонка. При контроле через 
18 мес. констатировали формирование 
костного блока. Субламинарную фик-
сацию не использовали из-за опас-
ности повредить деформированную 
твердую мозговую оболочку. Kawabata 
et al. [13] описывают три случая ней-
рофиброматоза, в том числе у девоч-

ки 10 лет с субаксиальным кифозом, 
исправленным после одного меся-
ца гало-тракции с 81 до 55°. Транс-
плантат из малоберцовой кости был 
фиксирован кортикальным винтом 
в С7, а задняя фиксация проведена 
с использованием ламинарных винтов. 
В течение 1 мес. после операции паци-
ентка носила гало-жилет. Достигнута 
коррекция кифоза до 15° с формиро-
ванием костного блока через 36 мес. 
Авторы указывают на риски осложне-
ний при коррекции шейного кифоза 
при NF1 – возможность повреждения 
спинного мозга из-за его предшеству-
ющего сдавления, наличие опухолей 
спинного мозга и нейрофибром, риск 
операционного кровотечения, требу-
ющий эмболизации, и технические 
трудности задней фиксации при дис-
трофически измененных позвонках. 
Кроме того, перед выполнением гало-
тракции авторы рекомендуют прове-
сти МР-ангиографию либо КТ с кон-

трастом для предупреждения разрыва 
аневризмы позвоночной артерии.

Среди  опций ,  использован-
ных для фиксации шейного отдела 
позвоночника у маленького ребенка 
при NF1, упоминается также передняя 
рассасывающаяся биополимерная пла-
стинка [14].

Известны случаи, когда у больно-
го c эктазией дуральной оболочки 
задняя интрументация, проведенная 
в качестве самостоятельного вмеша-
тельства, обеспечила формирование 
костного блока через 2 года [11, 15]. 
В критических ситуациях (спасти-
ческий тетрапарез) положительную 
динамику неврологического статуса 
может обеспечить и паллиативное 
вмешательство – декомпрессивная 
ламинэктомия с частичной резекци-
ей опухоли [17].

Интересно, что, несмотря на раз-
личные способы коррекции кифоти-
ческой деформации, все авторы ука-
зывают на хорошее формирование 
костного блока без прогрессирования 
деформации в отдаленном периоде 
после операции, хотя высокая часто-
та псевдоартрозов, потеря коррекции 
и нарастание деформации в процессе 
роста характерны для детей с грудопо-
ясничными сколиозами при NF1.

Наше клиническое наблюдение 
от приведенных в обзоре отличается 
следующими особенностями:

– деформация шейного отдела 
позвоночника явилась первым мани-
фестным симптомом NF1, до этого 
проявлявшим себя только минималь-
ными диагностическими признака-
ми – множественными пятнами цвета 
cafe au lait; другие признаки заболева-
ния, прежде всего его вертебрального 
синдрома [6], выявлены уже при обсле-
довании в клинике;

– установленный первично диагноз 
аномалии развития шейного отдела 
позвоночника представляется доста-
точно типичным: при лучевом иссле-
довании изменения позвонков расце-
нены как нарушения формирования 
из-за того, что никаких нарушений 
структуры, изменений размеров поз-
воночного канала и внутриканальных 
образований, за исключением формы 

Рис. 4
КТ шейного отдела позвоночника пациентки М. через 6 (а) и 30 (б) мес. 
после операции

а

б
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тел шейных позвонков и истончения 
позвоночных концов ребер в грудном 
отделе (рис. 1а), не выявлялось; следу-
ет все же уточнить, что врожденные 
шейные кифозы представляют собой 
казуистику: типичным для этого отде-
ла является реализация разных поро-
ков в виде боковых или комбиниро-
ванных искривлений; обнаруженные 
при морфологическом исследовании 
дистрофические изменения лишний 
раз подтверждают отсутствие связи 
патологии с врожденной аномалией;

– выбранная хирургическая тактика 
объясняется, во-первых, риском одно-
моментного вмешательства и желани-

ем безопасно провести как подгото-
вительный тракционный этап коррек-
ции, так и переднюю декомпрессию, 
выполнение которой тем технически 
сложнее, чем больше величина кифо-
за; вторая причина – успешный опыт 
применения комбинированных перед-
них реконструкций (титановый меш 
+ аутокость) на различных уровнях 
позвоночника у детей [5]; в-третьих, 
на наш взгляд, при полноценных дугах 
и априори предполагаемых при NF1 
дистрофических изменениях губча-
тых костей использование крючковых 
опор задних конструкций может иметь 
преимущества перед винтами, незави-

симо от методов их установки – транс-
педикулярно, ламинарно или в боко-
вые массы шейных позвонков. 

На наш взгляд, предложенный 
вариант лечения может быть включен 
как еще одна эффективная и доста-
точно безопасная опция в арсенал 
спинальных хирургов, занимающих-
ся лечением грубых кифотических 
деформаций шейного отдела позво-
ночника у детей.

Исследование не имело спонсорской поддержки. 
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