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Surgical treatment of craniovertebral stenosis in patients with mucopolysaccharidosis 

type I, II, and VI
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Objective. To analyze surgical treatment of craniovertebral stenosis in patients with mucopolysaccharidosis.

Material and Methods. A total of 9 patients (4 men, 5 women) with mucopolysaccharidosis were operated on for craniovertebral stenosis 

in 2012–2017. All patients underwent clinical examination, standard radiography of the cervical spine with functional tests to assess at-

lantooccipital stability according to Rothman, and MRI to determine the degree of the spinal cord compression, stenosis of the spinal ca-

nal, and changes in soft tissues surrounding the spinal canal due to fibrosis and accumulation of glycosaminoglycans. Maximum stenosis 

at the C0–C2 level was noted in 5 patients, at C1–C2 in 2, at C2–C4 in 1, and at C0–C1 in 1. Myelopathy in the upper cervical spine was 

detected in five cases. The overall somatic and functional statuses, as well as neurological parameters were assessed. Follow-up examina-

tion and X-ray examination were performed at 3, 6 and 12 months after surgery, and further every 6 months.

Results. The average follow-up period was 2.5 years. The age of the patients varied from 1.8 to 34 years. After 3, 6, and 12 months after 

surgery, instrumentation was radiologically stable in all cases, there were no bone resorption signs around the elements of instrumenta-

tion. Seven patients showed a regression of neurologic symptoms and positive dynamics in the somatic status according to the assessment 

scales. In one patient, the neurological status remained unchanged. In one case, a temporary deterioration in the condition was noted after 

Цель исследования. Анализ хирургического лечения пациентов с краниовертебральным стенозом при мукополисахаридозе.

Материал и методы. В 2012–2017 гг. по поводу краниовертебрального стеноза прооперированы 9 пациентов (4 мужчин, 5 жен-

щин) с мукополисахаридозом. Всех пациентов осматривали, выполняя стандартную рентгенографию шейного отдела позвоноч-

ника с функциональными пробами для оценки атлантоокципитальной стабильности по Ротману, МРТ для определения степени 

компрессии спинного мозга, стеноза позвоночного канала, изменения мягких тканей, окружающих позвоночный канал вследствие 

фиброза и накопления гликозаминогликанов. Максимальный стеноз на уровне С0–С2 отмечали у 5 пациентов, С1–С2 – у 2, С2–

С4 – у 1, С0–С1 – у 1. Миелопатию на уровне верхнешейного отдела позвоночника выявили в пяти случаях. Оценивали общий со-

матический и функциональный статусы, а также неврологические параметры. Контрольный осмотр и рентгенологическое обсле-

дование проводили через 3, 6 и 12 мес. с момента операции, далее – каждые 6 мес.

Результаты. Средний период наблюдения – 2,5 года. Возраст пациентов варьировал от 1,8 до 34 лет. Через 3, 6, 12 мес. после хи-

рургического вмешательства рентгенологически во всех случаях конструкция стабильна, остеорезорбция вокруг элементов метал-

локонструкции отсутствует. Семь пациентов отметили регресс неврологической симптоматики и положительную динамику в со-

матическом статусе согласно шкалам оценки. У одного пациента неврологический статус остался без изменений. В одном случае 

отмечали временное ухудшение состояния после неудачной попытки интубации, потребовалась экстренная трахеостомия, опера-

ция перенесена на более поздний срок для стабилизации состояния. Осложнения после хирургического лечения наблюдали у пяти 

пациентов. В одном случае развился псевдоартроз, перелом стержня и нестабильность металлоконструкции через 1,5 года после 

вмешательства, потребовалась повторная операция. У трех пациентов отмечали трудности при заживлении раны, в одном случае 

в раннем послеоперационном периоде зафиксировали ликворею, которую купировали без ревизионного вмешательства.

Заключение. Декомпрессию и стабилизацию у пациентов с мукополисахаридозом необходимо проводить заблаговременно, до раз-

вития какого-либо неврологического расстройства. Фиксация требуется для предотвращения развития нестабильности, постламин-

эктомических деформаций и продолжения прогрессирования рубцового стеноза. Своевременное начало фермент-заместительной 

терапии улучшает результаты лечения мукополисахаридоза.

Ключевые слова: краниовертебральный стеноз, мукополисахаридоз, гликозаминогликаны, синдром Марото – Лами, цервикальный 

стеноз, компрессия спинного мозга, хирургическое лечение.
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Мукополисахаридозы (МПС) – это 
тяжелые гетерогенные и прогрессиру-
ющие заболевания, вызванные дефи-
цитом лизосомальных ферментов, 
участвующих в каскаде реакций дегра-
дации глюкозаминогликанов (ГАГ) [1].

Проградиентное накопление ГАГ 
в клетках и тканях организма при-
водит к многообразию клинических 
проявлений, варьирующихся среди 
различных типов МПС.

Все типы МПС, за исключением III, 
характеризуются поражением скелета 
и суставов, кардиореспираторными 
заболеваниями, гепатоспленомегали-
ей, снижением слуха и ухудшением 
зрения [2–5].

МПС относится к группе орфанных 
заболеваний. Частота возникновения 
МПС типа I составляет от 1:40 000 
до 1:100 000, II – от 1:140 000 до 1:156 
000, VI – от 1:238 000 до 1:300 000 
[6–8].

Стеноз позвоночного канала чаще 
встречается у пациентов с МПС I, II, 
IV и VI типов на уровне краниоверте-
брального перехода или в области гру-
допоясничного отдела позвоночника 
[2, 9–13]. Неврологические симптомы 
(общая слабость, нарушение поход-
ки, парапарез, пирамидные симп-
томы, парестезии, дисфункция ЖКТ 
и мочевого пузыря, апноэ) развива-
ются из-за компрессии спинного моз-
га на уровне краниовертебрального 
перехода [14–16]. Отсутствие лечения 
стеноза в конечном итоге может при-
вести к тяжелым осложнениям, вплоть 
до внезапной смерти [6, 17–21]. Таким 
образом, раннее диагностирование 
спинального стеноза чрезвычайно 
важно для предотвращения необра-

тимых неврологических проявлений. 
Вместе с тем пациенты с обструкцией 
дыхательных путей, рестриктивными 
заболеваниями легких, заболеваниями 
сердечно-сосудистой системы или их 
сочетанием имеют высокий риск раз-
вития осложнений во время анесте-
зии, в том числе обструкции дыха-
тельных путей, трудностей или неу-
дач при интубации, после экстубации, 
необходимости экстренной трахео-
стомии [21, 22].

Лечение неврологических прояв-
лений заключается в хирургическом 
устранении компрессии спинного 
мозга в сочетании с фермент-замести-
тельной терапией, если она доступна 
для данного типа, или предшествую-
щей трансплантацией гемопоэтиче-
ских стволовых клеток при МПС IH 
[23–25]. Высокий анестезиологиче-
ский риск у пациентов с МПС требует 
тщательной оценки факторов риска 
анестезии до операции. К ним относят 
тип МПС, проходимость дыхательных 
путей, кардиореспираторную функ-
цию, предшествующие анестезии.

В отечественной литературе сооб-
щений о результатах хирургических 
вмешательств и особенностях разви-
тия цервикального стеноза у пациен-
тов с МПС не обнаружено. Это обу-
словлено редкостью и сложностью 
патологии, а также тяжестью состоя-
ния пациентов, вызванной проявлени-
ями основного заболевания.

Цель исследования – анализ хирур-
гического лечения пациентов с кранио-
вертебральным стенозом при МПС.

Материал и методы

В 2012–2017 гг. в Национальном 
медицинском исследовательском 
центре травматологии и ортопедии 
им. Н.Н. Приорова прооперировано 
9 пациентов (4 мужчины, 5 женщин) 
с МПС по поводу краниовертебраль-
ного стеноза. Из них 7 пациентов 
с синдромом Марото – Лами (МПС 
VI), один с синдромом Гурлер – Шейе 
(МПС IHS) и один с синдромом Хан-
тера (МПС II).

Всех пациентов осматривали, 
выполняя стандартную рентгено-
графию шейного отдела позвоноч-
ника с функциональными проба-
ми для оценки атлантоокципиталь-
ной стабильности по Ротману, МРТ 
для определения степени компрессии 
спинного мозга, стеноза позвоноч-
ного канала, изменения мягких тка-
ней, окружающих позвоночный канал 
вследствие накопления ГАГ и фиброза. 
Максимальный стеноз на уровне С0–
С2 отмечали у пяти пациентов, С1–С2 

– у 2, С2–С4 – у 1, С0–С1 – у 1. Миелопа-
тию на уровне верхнешейного отдела 
позвоночника выявили в пяти случаях 
(рис. 1).

Оценивали общий соматический 
и функциональный статусы (тест 
6-минутной ходьбы, шкалы Karnofsky 
и Lansky), неврологический осмотр 
(модифицированная шкала Японской 
ортопедической ассоциации, шкала 
Ranawat).

Фермент-заместительную терапию 
в течение минимум 6 мес. до операции 
проводили семи пациентам, в двух 
случаях на момент хирургического 

a failed intubation attempt, which required emergency tracheostomy, and operation was postponed to a later date to stabilize the condi-

tion. Complications after surgical treatment were observed in five patients. In one case, pseudoarthrosis, rod fracture, and instrumentation 

instability developed 1.5 years after the intervention, and revision surgery was required. Wound healing problems were observed in three 

patients and a liquorrhea in the early postoperative period, which was stopped without revision intervention – in one case.

Conclusion. Decompression and stabilization in patients with mucopolysaccharidosis should be performed in advance, before any neuro-

logical disorder development. Fixation is required to prevent the development of instability, post-laminectomy deformities, and progres-

sion of cicatricial stenosis. Timely initiation of enzyme-replacement therapy improves the results of mucopolysaccharidosis treatment.

Key Words: craniovertebral stenosis, mucopolysaccharidosis, glycosaminoglycans, Maroteaux – Lamy syndrome, cervical stenosis, spi-

nal cord compression, surgical treatment.
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вмешательства данный вид лечения 
оказался недоступен.

В связи с особенностями анатомии 
дыхательных путей (стенозом гортани, 
деформацией и аномалией развития 
трахеи, увеличением миндалин и аде-
ноидов, утолщением надгортанника 
и голосовых связок, большим языком, 
тугоподвижностью в височно-нижне-
челюстных суставах) у данной кате-
гории больных возникает затрудне-
ние при интубации. Многофакторный 
стеноз в области верхних и нижних 
дыхательных путей из-за депонирова-
ния ГАГ у пациентов с МПС наблюда-
ется даже в раннем возрасте. Проблему 
трудной интубации решали с помо-
щью навигационного оборудования 
(фибробронхоскоп).

Во всех случаях выполнили деком-
прессию на соответствующих уровнях, 
окципитоспондилодез у восьми паци-
ентов, фиксацию по методике Harms 

– у одного (рис. 2). Одному пациенту 
выполнили повторную декомпрессию 
из-за прогрессирования стеноза, пер-
вичная операция без стабилизации 
проведена не в нашем лечебном учреж-
дении. Винтовую фиксацию применя-
ли у четырех пациентов, крючковую 

– у двух и гибридную металлоконструк-
цию – у трех. Выраженную невроло-
гическую симптоматику наблюдали 
в семи случаях, у двух пациентов в тече-
ние года отмечали уменьшение двига-
тельной активности, у одного из них 

– эпизоды утраты моторной функции 
без потери сознания.

Контрольный осмотр и рентгено-
логическое обследование проводили 
через 3, 6 и 12 мес. с момента опера-
ции, далее – каждые 6 мес.

Результаты

Средний период наблюдения 2,5 года 
(от 6 мес. до 6 лет). Возраст варьиро-
вал от 1,8 до 34 лет. У всех пациентов 
отмечали характерные клинические 
проявления множественного дизосто-
за МПС: низкий рост, огрубение черт 
лица, контрактуры плечевых, локте-
вых, лучезапястных, тазобедренных 
и коленных суставов, уплощение стоп, 
деформации грудной клетки, позво-

Рис. 1
МРТ шейного отдела позвоночника пациентки 34 лет, с мукополисахаридозом 
VI типа, до операции: а – T2-взвешенное сагиттальное изображение, очаг мие-
лопатии на уровне С2–С4; б – T2-взвешенное аксиальное изображение, очаг 
миелопатии

а б

Рис. 2
КТ шейного отдела позвоночника пациентки 34 лет, с мукополисахаридозом VI 
типа, после операции: а – фиксация по Harms, положение металлоконструкции 
стабильное; б – декомпрессия спинного мозга С1–С3, позвоночный канал свобо-
ден, положение винтов удовлетворительное

а б



Spine deformitiesДеформации позвоночника

35

Hirurgia Pozvonochnika (spine surgery) 2018;15(4):32–40 ХИРУРГИЯ ПОЗВОНОЧНИКА 2018. Т. 15. № 4. С. 32–40 

С.П. Миронов и др. Хирургическое лечение краниовертебрального стеноза у пациентов с мукополисахаридозом

S.P. Mironov et al. Surgical treatment of craniovertebral stenosis in patients with mucopolysaccharidosis

ночника. Нестабильности шейного 
отдела перед операцией по данным 
рентгенографии не выявлено.

Через 3, 6, 12 мес. после хирурги-
ческого вмешательства рентгеноло-
гически во всех случаях конструкция 
стабильна, остеорезорбция вокруг 
элементов металлоконструкции 
отсутствует (рис. 3). Семь пациентов 
отметили регресс неврологической 

симптоматики и положительную дина-
мику в соматическом статусе, у одного 

– неврологический статус без измене-
ний (табл. 1). В одном случае отмеча-
ли временное ухудшение состояния 
после неудачной попытки интубации, 
потребовалась экстренная трахеосто-
мия, операция перенесена на более 
поздний срок для стабилизации состо-
яния [26].

Осложнения после хирургического 
лечения наблюдали у пяти пациентов. 
В одном случае зафиксирован псевдо-
артроз, перелом стержня и нестабиль-
ность металлоконструкции через 1,5 
года после операции, что потребова-
ло повторного вмешательства. У трех 
пациентов были проблемы при зажив-
лении раны, у одного – в раннем 
послеоперационном периоде отме-
чалась ликворрея, которую купирова-
ли без проведения ревизионного вме-
шательства. Подробная информация 
о характере операции представлена 
в табл. 2.

Обсуждение

Стеноз позвоночного канала на уровне 
верхнешейного отдела позвоноч-
ника и краниовертебральная пато-
логия чаще встречаются при МПС IV 
и VI типов, реже при МПС I типа [25]. 
Поражение шейного отдела – наи-
более частое показание к операции 
при МПС IV типа [27]. Изменения этой 
области состоят из нескольких компо-
нентов: гипоплазии зубовидного от-
ростка, атлантоосевой нестабильности 
и утолщения экстрадуральных мягких 
тканей. Патологическая трансформа-
ция наступает довольно рано, а про-
явления компрессии спинного мозга 
на шейном уровне у пациентов с МПС 
VI типа диагностируются в возрасте 
до двух лет [28, 29]. Умеренный стеноз 
позвоночного канала может опреде-
ляться рентгенологически при отсут-
ствии значимых клинических про-
явлений [30–33]. Существует мнение, 
основанное на принципе порога кри-
тичной компрессии спинного мозга, 
предполагающее, что при МПС деком-
прессию и стабилизацию лучше всего 
сделать заблаговременно, до развития 
какого-либо грубого неврологическо-
го расстройства [11].

Гипоплазия зубовидного отростка 
– результат нарушения его оссифика-
ции, а наличие os odontoideum может 
считаться доказательством нестабиль-
ности [31]. При стабилизации шейно-
го отдела наблюдаются оссификация 
зубовидного отростка и восстановле-
ние структуры окружающих мягких 

Рис. 3
КТ шейного отдела позвоночника пациентки 25 лет, с мукополисахаридозом 
VI типа, через 3 года после окципитоспондилодеза: металлоконструкция стабиль-
на, остеорезорбции вокруг элементов металлоконструкции не выявлено
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тканей [31]. Ранняя успешная транс-
плантация гемопоэтических ство-
ловых клеток сокращает дисплазию 
зуба при МПС IH [34]. Фермент-заме-
стительная терапия не предотвра-
щает развития шейной миелопатии 
у пациентов с МПС IS [35]. Деформа-
ция субаксиального отдела позвоноч-
ника (кифоз или кифосколиоз), часто 
встречающаяся у пациентов с МПС 
IV и IH, способствует формированию 
компрессии [2, 11, 16].

Профилактический окципитоспон-
дилодез до развития миелопатии реко-
мендован всем пациентам с MПС IV 
типа для предотвращения стойких 
неврологических проявлений [32].

Хирургическое лечение, основан-
ное только на данных лучевых мето-
дов исследования, у пациентов с МПС 
IV типа подтверждается сообщениями 
о том, что основная цель операции – 
стабилизация, а не улучшение невроло-
гических симптомов [18, 30, 36]. Пол-
ное восстановление неврологических 
функций встречается редко [28].

Некоторые авторы [30, 31] высту-
пают за верхнешейную стабилизацию 
или окципитоспондилодез с выполне-

нием или без выполнения декомпрес-
сии. Удовлетворительные клиниче-
ские результаты после декомпрессии 
без стабилизации описаны у пациен-
тов с МПС IV [30] и VI [36] типов, хотя 
данная тактика представляется риско-
ванной в связи с вероятностью раз-
вития нестабильности в других отде-
лах [17, 19, 37]. Сообщается о разви-
тии прогрессирующей деформации 
позвоночника у детей от 16 до 100 % 
после его первичной хирургической 
дестабилизации [20]. Продолжающе-
еся накопление продуктов ГАГ в этой 
области может привести к повтор-
ным хирургическим вмешательствам 
[38]. Krenzlin et al. [39] представляют 
результаты лечения 15 пациентов 
с МПС I, IVA и VI, которым выполня-
ли краниоцервикальную декомпрес-
сию из минимального заднего доступа 
без какой-либо фиксации со средним 
периодом наблюдения 6 лет. Однако 
повторная операция в связи с продол-
женным прогрессированием стеноза 
потребовалась более чем в половине 
случаев [39]. Инструментация значи-
тельно снижает формирование рубцо-
вого стеноза. Удачные исходы опера-

ций, ограничивающиеся только деком-
прессией, могут быть связаны с тем, 
что атлантоаксиальная нестабильность 
не всегда определяется по данным 
динамических рентгенологических 
исследований у пациентов с МПС IV 
типа, даже при наличии неврологиче-
ских нарушений [27, 29]. Не известно, 
с чем связаны данные трудности диаг-
ностики нестабильности по рентге-
нограммам – со спастичностью мышц 
пациента или фиброзной гипертро-
фией [28].

Вовлечение в патологический про-
цесс дыхательных путей наиболее 
характерно для тяжелых форм MПС 
I, II и VI. Существуют сообщения [22, 
26, 40] о разнообразных осложнени-
ях во время анестезии – до 60 % слу-
чаев. По мнению Muhlebach et al. [21] 
и согласно нашему опыту, для сниже-
ния риска осложнений при интубации 
целесообразно использовать гибкий 
бронхоскоп [41].

Хирургия в области верхнешейно-
го отдела может вызывать трудности 
у маленьких пациентов из-за изме-
нения анатомии и низкого качества 
костной ткани. Мы описали 9 пациен-

Таблица 1

Изменения в неврологическом статусе пациентов с мукополисахаридозом (МПС) через 6 мес. после операции

Пациенты 
(возраст/пол)

Тип 
МПС

Фермент-
заместительная 

терапия на момент 
операции

Шкалы Karnofsky и Lansky, 
баллы

Шкала JOA Score, 
баллы

Шкала Ranawat, 
баллы

до 
операции

6 мес. после 
операции

до 
операции

6 мес. после 
операции

до 
операции

6 мес. после 
операции

1-й (31/ж) IHS Альдуразим 
в течение 7 лет

60 80 9 12 3 2

2-й (34/ж) VI Наглазим в течение 
3 лет

70 90 8 13 3 1

3-й (21/ж) VI Наглазим в течение 
3 лет

60 80 8 14 3 1

4-й (15/ж) VI На момент операции 
не доступна

40 60 4 11 4 3

5-й (22/м) VI Наглазим в течение 
3 лет

30 50 9 13 4 2

6-й (11/м) VI На момент операции 
не доступна

40 40 2 4 4 4

7-й (1,8/м) II Элапраза 
в течение 1 года

40 70 – – 4 2

8-й (3,8/м) VI Наглазим 11 мес., 
перерыв 10 мес., 
возобновление 
в течение 4 мес. 

перед операцией

70 100 13 15 1 0

9-й (5,1/м) VI Наглазим 11 мес., 
перерыв 10 мес., 
возобновление 
в течение 4 мес. 

перед операцией

80 90 13 14 1 0
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тов, 5 из которых дети. Техники ста-
билизации у этих пациентов включа-
ют билатеральные ламинарные винты 
С2 [42], трансартикулярные винты С1–
С2 или проволоку и внешнюю фик-
сацию в гало-аппарате [18]. Гибрид-
ные конструкции активно применяют 
у детей. Имеются сообщения о ком-
бинации ригидных стержней с субла-
минарной фиксацией шовным мате-

риалом на уровне шейного отдела 
позвоночника с учетом хрупкости 
и незрелости костной ткани. Ha et 
al. [43] использовали неабсорбируе-
мые швы при тяжелом дистракци-
онном повреждении и не сообщали 
об осложнениях в период послеопе-
рационного наблюдения. Предпола-
гаемые преимущества этой техники 
заключаются в сохранении движе-

ний и предотвращении ятрогенно-
го повреждения зоны оссификации 
и дуги позвонка, что может наблю-
даться при использовании титановой 
проволоки или винтов [43]. Окципи-
тальные и ламинарные крючки с педи-
кулярными винтами в C2 могут обеспе-
чить бoльшую стабильность конструк-
ции в незрелой затылочной кости, 
предотвращая осложнения от приме-

Таблица 2

Уровень стеноза, вид операции, осложнения у пациентов с мукополисахаридозом

Пациенты 

(возраст/ 

пол)

Уровень 

стеноза кранио-

вертебрального 

сегмента

Операция Осложнения Период 

наблюдения

1-й 

(31/ж)

С1–С3 Резекция заднего края большого затылочного отверстия; 

ламинэктомия С1–С3; окципитоспондилодез C0–C5 

(трансартикулярные винты) аутокостью

Нет 3 года

2-й 

(34/ж)

С2–С4, 

миелопатия

Задняя декомпрессия C1–С3 спинного мозга, задняя 

фиксация С1–С3 по технике Harms; задний спондилодез 

аутотрансплантатами

Нет 2 года

3-й 

(21/ж)

С1–С3, 

миелопатия

Резекция заднего края большого затылочного отверстия; 

ламинэктомия С1–С3; окципитоспондилодез C0–C5 

(трансартикулярные винты) алло- (спонгиозные чипсы) 

и аутокостью

Нет 3 года

4-й 

(15/ж)

С0–С2, 

миелопатия

Резекция заднего края большого затылочного отверстия; 

ламинэктомия С1–С3; окципитоспондилодез C0–C6 

(винты + крючки); коррекция кифотической деформации 

грудопоясничного отдела

Нет 6 лет

5-й (22/м) С0–С2 Двухэтапная коррекция кифотической деформации грудо-

поясничного отдела позвоночника; резекция заднего края 

большого затылочного отверстия; ламинэктомия С1–С3; 

окципитоспондилодез С0–С6 (трансартикулярные вин-

ты); наложение вторичных швов; перемонтаж металлокон-

струкции; задний спондилодез ауторебром (через 1,5 года)

Расхождение краев раны 

в пределах подкожно- 

жировой клетчатки; псевдо-

артроз, перелом стержней 

металлоконструкции

4 года

6-й (11/м) С0–С2, инклина-

ция С1 в большое 

затылочное 

отверстие

Наложение гало-аппарата; ламинэктомия С1; 

окципитоспондилодез C0–С5 (крючки) аутокостью

Неудачная попытка 

интубации, ухудшение 

состояния

1 год

7-й 

(1,8/м)

С0–С1, миелопа-

тия, гипоплазия 

зуба С2

Наложение гало-аппарата; декомпрессия спинного мозга 

на уровне С0–С1; окципитоспондилодез С0–С5 (крюч-

ки) остеоиндуктивная крошка + аутокость; наложение 

вторичных швов

Расхождение краев раны 2 года

8-й 

(3,8/м)

С0–С2, 

зуб С2

 не сроссшийся

Ламинэктомия С1–С3, резекция заднего края большого 

затылочного отверстия; окципитоспондилодез С0–Th1 

(крючки +транспедикулярные винты в Th1) + аутокость

Ликворея 6 мес.

9-й 

(5,1/м)

С0–С2, 

зуб С2 

не сроссшийся

Резекция дужки С1 позвонка без фиксации; ламинэктомия 

С1, С2, С3, резекция заднего края большого затылочного 

отверстия; окципитоспондилодез С0–Th1 

(крючки + транспедикулярные винты в Th2) + аутокость

Расхождение краев раны 

в пределах подкожно-

жировой клетчатки

6 мес.
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нения бикортикальных винтов. Кроме 
того, Odent et al. [44] сообщали о зна-
чительной нестабильности винтовой 
фиксации у детей и об эффективности 
использования крючковых конструк-
ций, в том числе у четырех пациен-
тов с МПС различных типов. Данные 
литературы, касающиеся хирурги-
ческого лечения цервикального сте-
ноза и инструментации у пациентов 
детского возраста с МПС, ограниче-
ны, что связано с редкостью пато-
логии. Большинство хирургических 
методов, результатов и осложнений 
экстраполируются на исследования, 
затрагивающие детей старшего воз-
раста или взрослых [44]. По нашему 

мнению, у детей с МПС рациональ-
но использовать гибридные кон-
струкции с ламинарными крючками. 
Дополнительный костный трансплан-
тат из бедренной кости или голени 
[29], гребня подвздошной кости [38], 
ребра [18], а также костные морфо-
генетические белки часто необходи-
мы для достижения костного блока 
при незначительной площади костной 
поверхности. В большинстве наших 
случаев было достаточно локально-
го аутотрансплантата, полученного 
в результате декомпрессии, иногда 
в комбинации с биокомпозиционным 
(биопластическим) материалом.

Заключение

Декомпрессию и стабилизацию 
у пациентов с МПС необходимо при-
менять заблаговременно, до разви-
тия какого-либо неврологического 
расстройства. Фиксация требуется 
для предотвращения нестабильности, 
постламинэктомических деформа-
ций и продолжения рубцового стено-
за. Своевременное начало фермент-
заместительной терапии улучшает 
прогноз данного заболевания.

Исследование не имело спонсорской поддержки. 
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