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Цель исследования. Алгоритмизация диагностики и лечения ортопедического синдрома у пациентов с мышечной дистрофией Дю-

шенна (МДД) на основе оценки уровня доказательности литературных данных.

Материал и методы. Консенсус представляет собой адаптированный для использования в странах постсоветского пространства 

вариант основных зарубежных протоколов (основой консенсуса является протокол TREAT NMD), а также работ, систематизи-

рованных на основании уровня доказательности, отражающих современные подходы к диагностике и реабилитации (в том числе 

хирургической) деформаций позвоночника и конечностей у пациентов с МДД. Рекомендации базируются на основе данных ли-

тературы и собственном опыте авторов. Поиск в электронных базах данных производили на платформах Medline, Embase, Web of 

Science и Cochrane Library. Предпочтение отдавалось работам, которые могли быть отнесены к уровню доказательности по системе 

АСМОК 2+ и выше. Ссылки на источники информации приведены в порядке их упоминания в тексте. Глубина поиска – 5 лет. Ме-
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В современных реалиях иногда возникают ситуации, когда принятие клинических решений не может опираться на норматив-
ные документы либо из-за их отсутствия, либо по экономическим причинам (например, невозможности обеспечения пациентов 
в полном объеме современными автоматизированными средствами ортезирования и позиционирования), либо из-за организаци-
онно-юридической ситуации (например, отсутствия регистрации на территории страны вновь появляющихся лекарственных 
препаратов). В подобных условиях национальные клинические рекомендации, которые должны базироваться на исследованиях вы-
сокого уровня доказательности, не могут быть быстро приняты и утверждены не только в силу перечисленных выше причин, но и 
из-за этической и финансовой невозможности воспроизведения соответствующих исследований на территории нашей страны.
Особую важность такие ситуации приобретают при редких и тяжелых заболеваниях, в отношении которых в мире в последнее 
время достаточно быстро меняются тактические подходы. Так, появление новых таргетных препаратов меняет стратегию 
на лечение заболевания с тренда улучшения качества жизни пациентов и ее существенное увеличение за счет медицинского и со-
циального сопровождения пациентов. В этой связи крайне важно определить вектор дифференцированного подхода с четкой по-
становкой целей лечения/реабилитации и контрольных точек для оценки их эффективности. Исходя из реальности нашей жизни, 
в подобных условиях согласованное решение специалистов может рассматриваться и как альтернатива отсутствующим клини-
ческим рекомендациям, помогающая практическим врачам предпринимать те или иные лечебные действия, и как потенциальная 
платформа для их разработки.
На страницах журнала уже опубликованы работы в формате «практические рекомендации», посвященные патологии позвоночника 
при редких нозологиях: последствиям спинно-мозговых грыж, мукополисахаридозам. Однако патологию позвоночника при нейро-
мышечных заболеваниях, на наш взгляд, правильно рассматривать с позиции поражения опорно-двигательного аппарата, что тре-
бует и иного дизайна представления аргументированной тактики.
Миодистрофия Дюшенна представляет собой одно из таких относительно редких, но крайне тяжелых заболеваний, естествен-
ное течение которых неизбежно приводит к тяжелейшей нейроортопедической патологии, а при определенных формах и течении 
без медицинской и социальной поддержки – к гибели пациентов. Эта нозология и открывает серию таких работ.
Группа отечественных и зарубежных специалистов, имеющих опыт хирургического и ортопедического лечения больных мио-
дистрофией Дюшенна, сочла возможным адаптировать имеющиеся зарубежные рекомендации на эту тему к реалиям нашей 
действительности.
Редакция журнала, впервые принимая решение опубликовать материал в подобном формате, считает, что в отношении редких 
и жизненно опасных заболеваний подобные публикации будут наиболее удобны для ознакомления широкого круга практических 
специалистов, на чьи плечи ложится основная тяжесть постоянного наблюдения столь сложной патологии. Форма консенсуса (со-
глашения) экспертов в такой ситуации, по нашему общему мнению, будет допустимой и полезной.

С.О. Рябых, А.Ю. Мушкин
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Deformities of the spine and limbs in patients with Duchenne myodystrophy: clinical features, 

diagnosis and treatment. Interstate consensus protocol
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Objective. To develop an algorithm for the diagnosis and treatment of orthopedic syndrome in patients with Duchenne muscular dystro-

phy (DMD) based on an assessment of the evidence level of published data.

Material and Methods. Consensus is a version of the main foreign protocols adapted for use in post-Soviet countries (the basis of con-

sensus is the TREAT NMD protocol: treatnmd.ncl.ac.uk/care/dmd/diagnosis-management-DMD), as well as of works systematized on 

the basis on evidence level and reflecting modern approaches to the diagnosis and rehabilitation (including surgical) of spinal and limb 

deformities in patients with Duchenne myodystrophy. The recommendations are based on literature data and the authors’ own experi-

ence. Search in electronic databases was performed on the Medline, Embase, Web of Science and Cochrane Library platforms. Preference 

was given to studies that could be classified as evidence level 2+ and higher according to the ASMOK  system. References are given in the 

order of their mention in the text. The search depth was 5 years. Methods used to assess the quality and strength of the evidence were ex-

pert consensus and assessment of significance in accordance with the rating scheme. Methods used to analyze evidence were reviews of 

published meta-analyzes and systematic reviews with evidence tables.

Results. The consensus reflects aspects of clinical examination, respiratory support and postural control depending on the functional level, 

conservative and surgical treatment of spinal and limb deformities, anesthesia-related risk assessment, and preoperative, intraoperative 

and postoperative management of patients with DMD.

Conclusion. Deformities of the spine and lower extremities in DMD are frequent manifestation of the natural history of the underlying di-

sease with the development of secondary orthopedic pathology, causing not only a severe violation of the function of movement and sup-

port, but also a violation of the function of internal organs. This requires a detailed assessment of the general somatic and neurological 

status in general, and the characteristics of the damage to the axial skeleton and extremities in particular. This is achieved by a detailed 

preoperative multidisciplinary examination to thoroughly assess the risks of complications and to skillfully follow-up a patient depend-

ing on functional status and regardless of age. The use of surgical treatment techniques for orthopedic pathology in DMD with proven ef-

fectiveness significantly improves self-care, the quality of life of patients and their closest persons, improves the balance of the body, and 

helps to maintain the function of external respiration and the possibility of verticalization.

Key Words: Duchenne muscular dystrophy, spine surgery, spinal deformities, limb deformities, orthopedic syndrome, conservative treat-

ment, surgical treatment.
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тоды, использованные для оценки качества и силы доказательств: консенсус экспертов, оценка значимости в соответствии с рей-

тинговой схемой. Методы, использованные для анализа доказательств: обзоры опубликованных метаанализов, систематические 

обзоры с таблицами доказательств.

Результаты. В консенсусе отражены аспекты клинического обследования, респираторной поддержки и постурального контроля в за-

висимости от функционального уровня, консервативного лечения и хирургического лечения деформаций позвоночника и конечностей, 

оценки анестезиологического риска, предоперационного, интраоперационного и послеоперационного ведения пациентов с МДД.

Заключение. Деформации позвоночника и нижних конечностей при МДД являются частым проявлением естественного течения 

основного заболевания, с развитием вторичной ортопедической патологии, вызывая не только грубое нарушение функции пере-

движения и опорности, но и нарушение функции внутренних органов. Это требует как детальной оценки общесоматического, не-

врологического статуса в целом, так и особенностей поражения осевого скелета и конечностей в частности, что достигается деталь-

ным предоперационным мультидисциплинарным обследованием для тщательной оценки рисков осложнений, а также грамотного 

сопровождения пациента в зависимости от функционального статуса и вне зависимости от возраста. Применение методик хирур-

гического лечения ортопедической патологии при МДД с доказанной эффективностью достоверно улучшает самообслуживание, 

качество жизни пациентов и их окружения, улучшает баланс туловища, помогает сохранить функцию внешнего дыхания и воз-

можность вертикализации.

Ключевые слова: мышечная дистрофия Дюшенна, хирургия позвоночника, деформации позвоночника, деформации конечностей, 

ортопедический синдром, консервативное лечение, хирургическое лечение.
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Консенсус представляет собой адапти-
рованный для использования в стра-
нах постсоветского пространства 
вариант основных зарубежных про-
токолов (основой консенсуса является 
протокол TREAT NMD: treatnmd.ncl.
ac.uk/care/dmd/diagnosis-management-
DMD), а также работ, систематизиро-
ванных на основании уровня доказа-
тельности, отражающих современные 
подходы к диагностике и реабили-
тации (в том числе хирургической) 
деформаций позвоночника и конеч-
ностей у пациентов с миодистрофией 
Дюшенна (МДД).

Дизайн материала повторяет ранее 
опубликованные варианты литера-
турного обзора по лечению пато-
логии позвоночника при постММС-
синдроме, мукополисахаридозах, 
а также будет взят за основу при обзо-
рах другой нейроортопедической 
патологии.

Включение в состав экспертов 
широкой группы авторов, работающих 
в учреждениях различной направлен-
ности (в основном ортопедических), 
неслучайно и отражает три основных 
аспекта. Во-первых, консенсус дол-
жен базироваться на доказательной 
диагностической и лечебно-тактиче-
ской базе, тем более при автохтон-
но прогрессирующих заболеваниях. 
Во-вторых, именно профильным цен-
трализованным учреждениям отведена 
роль экспертных центров для оцен-
ки тяжести ортопедических ослож-
нений основного неврологического 
заболевания, а также оценке возмож-
ности, сроков, объема ортопедической 
помощи, в том числе оперативной. 
В третьих, необходим межэксперт-
ный инструмент оценки и ведения, 
регламентирующий действия практи-
ческих врачей (в том числе с позиции 
юридической ответственности и защи-
ты) с учетом реальных возможностей 
и проблем организации неврологиче-
ской и ортопедохирургической помощи 
при таких заболеваниях. Это особенно 
важно при отсутствии на сегодняшний 
день эффективно работающей регио-
нальной системы многопрофильного 
ведения таких пациентов, включаю-
щей оценку соматической, пульмо-

нологической поддержки, ортопеди-
ческого и функционального статусов, 
а также ортезно-аппаратного медико-
технического (технические средства 
реабилитации) обеспечения.

Ортопедический синдром при МДД 
можно рассматривать только в рам-
ках междисциплинарной оценки прог-
ноза, ведения и лечения пациентов.

МДД представляет собой комплекс 
нарушений, ведение которых требу-
ет координации действий различных 
специалистов для обеспечения лече-
ния и сопровождения пациентов. Каж-
дый аспект является частью междисци-
плинарного взаимодействия (рис. 1), 
в том числе активного взаимодействия 
больного и его семьи со специали-
стом-медиком (координатором). Роль 
координатора медицинской помощи 
в зависимости от местных особен-
ностей ее организации могут выпол-
нять многие специалисты – неврологи 
или детские неврологи, реабилитоло-
ги, нейрогенетики, педиатры или вра-
чи первичного звена медицинской 
помощи, а также другие. Важно, что-
бы специалист, отвечающий за коор-
динацию медицинской помощи, знал 
о доступных показателях оценки, 
методах диагностики и вмешатель-
ствах. Это необходимо для того, что-
бы тактика ведения МДД была упреж-
дающей по отношению ко всем потен-
циальным проблемам, которые могут 
возникнуть у пациента [1–4].

Междисциплинарная координация 
медицинской помощи – основопола-
гающий компонент ведения паци-
ентов с МДД. Лучше всего оказывать 
помощь таким больным в многопро-
фильных учреждениях, где пациент 
и его семья могут получить заключе-
ния экспертов по различным аспектам 
заболевания в рамках мультидисци-
плинарного подхода, осуществляемого 
совместными усилиями разных специ-
алистов [5].

Течение МДД имеет прогрессирую-
щий характер (рис. 2). Выделяют клю-
чевые стадии МДД для прогнозирова-
ния рекомендаций по уходу. Несмотря 
на (возможно) индивидуальное тече-
ние заболевания, деление на стадии 
поможет команде врачей определить 

тактику ведения и необходимость вме-
шательств, рекомендуемых в конкрет-
ный момент времени.

Цель исследования – алгоритмиза-
ция диагностики и лечения ортопеди-
ческого синдрома у пациентов с МДД 
на основе оценки уровня доказатель-
ности литературных данных.

Дизайн

Методы, используемые для сбора/
селекции доказательств: поиск в элек-
тронных базах данных. Предпочтение 
отдавалось работам, которые могли бы 
быть отнесены к уровню, превышаю-
щему по системе АСМОК 2+. Ссылки 
на источники информации приведе-
ны в порядке их упоминания в тексте. 
Также в списке литературы кодировка 
источников проведена в соответствии 
с уровнем доказательности и внедре-
ния содержащейся информации.

Описание методов, использо-
ванных для оценки качества и силы 
доказательств: доказательной базой 
для рекомендаций являются публика-
ции, вошедшие в MedLine, Embase, Web 
of Science и Cochrane Library. Глубина 
поиска – 5 лет.

Методы, использованные для оцен-
ки качества и силы доказательств: кон-
сенсус экспертов, оценка значимости 
в соответствии с рейтинговой схемой.

Методы, использованные для анализа 
доказательств: обзоры опубликованных 
метаанализов, систематические обзоры 
с таблицами доказательств.

Описание методов, использованных 
для анализа доказательств: при отборе 
публикаций в качестве потенциальных 
источников доказательств использован-
ную в каждом исследовании методо-
логию изучали отдельно для оценки 
ее валидности. Результат изучения вли-
яет на уровень доказательств, присваи-
ваемый публикации, что, в свою оче-
редь, влияет на силу рекомендаций. 
Для минимизации потенциальных 
ошибок каждое исследование оце-
нивали независимо. Любые различия 
в оценках обсуждали всей группой 
авторов в полном составе. При невоз-
можности достижения консенсуса 
привлекали независимого эксперта.
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Таблицы доказательств заполня-
лись авторами клинических рекомен-
даций (табл. 1, 2). В данных клиниче-
ских рекомендациях все сведения ран-
жированы по уровню достоверности 
доказательности (табл. 1) в зависимо-
сти от количества и качества исследо-
ваний по данной проблеме.

Индикаторы доброкачествен-
ной практики (Good Practice Points – 
GPPs): рекомендуемая доброкачествен-
ная практика базируется на клиниче-
ском опыте авторов разработанных 
рекомендаций.

Экономический анализ :  ана-
лиз стоимости не  проводился 
и публикации по фармакоэкономике 
не исследовались.

Метод валидации рекомендаций: 
внешняя экспертная оценка, внутрен-
няя экспертная оценка.

Описание метода валидации реко-
мендаций. Настоящие рекоменда-
ции в предварительной версии были 
рецензированы независимыми экс-
пертами, которых, прежде всего, про-
сили прокомментировать, насколько 
доступна для понимания интерпрета-

ция доказательств, лежащая в основе 
рекомендаций.

Все комментарии, полученные 
от экспертов, тщательно системати-
зировались и обсуждались членами 
рабочей группы (авторами рекомен-
даций). Каждый пункт обсуждался 
в отдельности.

Рабочая группа. Для окончатель-
ной редакции и контроля качества 
рекомендации были повторно про-
анализированы членами рабочей 
группы, которые пришли к заклю-
чению, что все замечания и коммен-

Рис. 1
Схема междисциплинарного взаимодействия при оказании помощи пациентам с миодистрофией Дюшенна (МДД): ОД – объем 
движений; ГК – глюкокортикоиды
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Рис. 2
Стадии заболевания и оказание помощи
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тарии экспертов приняты во внима-
ние, риск систематических ошибок 
при разработке рекомендаций сведен 
к минимуму.

Основные рекомендации. Уровень 
убедительности (сила) рекомендаций 
(табл. 2) на основании соответству-
ющих степеней достоверности дока-
зательств приводится в списке цити-
руемой литературы в конце каждого 
библиографического источника.

Клиническое обследование

Анализ клинического статуса пациен-
тов с МДД включает в себя проведе-
ние физикального осмотра с акцентом 
на костно-мышечную систему и свя-

занные с ней функциональные нару-
шения. Выбор используемых обсле-
дований будет зависеть от аспектов, 
которые более актуальны для каждой 
степени тяжести.

Обследования должны включать 
разные способы оценки силы и ампли-
туды движения сустава, базирующие-
ся на соответствующих двигательных 
функциональных шкалах и времен-
ных тестах для мониторинга функции 
и активности в повседневной жизни 
[1, 6–12] (табл. 3). У пациентов с МДД, 
которые не получают глюкокортико-
идов, вероятность развития прогрес-
сирующего сколиоза достигает 90 % 
[13, 14], а вероятность компрессион-
ного перелома позвонков, вызванного 

остеопорозом, мала. Ежедневная тера-
пия глюкокортикоидами снижает риск 
развития сколиоза [15–17], при этом 
риск развития переломов позвонков 
возрастает [18, 19].

Мониторинг сколиоза должен осу-
ществляться в ходе клинического 
наблюдения на протяжении стадии 
сохраненной способности к самосто-
ятельному передвижению, при этом 
рентгенография позвоночника оправ-
дана только в случае выявления сколио-
за с наличием торсионных изменений. 
На стадии утраты больным способно-
сти к самостоятельному передвижению 
клиническое обследование на предмет 
выявления сколиоза является необходи-
мым во время каждого визита пациента 
к врачу. Рентгенография всего позво-
ночника в прямой и боковой проекциях 
в положении сидя у пациентов, вертика-
лизуемых в положении сидя, или лежа 
у невертикализуемых пациентов пока-
зана в качестве основного исследова-
ния для всех пациентов с признаками 
деформации позвоночника не реже 
одного раза в год.

Физикальные методы обследования

Физикальные методы обследования 
пациентов с МДД должны включать 
следующее:

– исследование фронтального и са- 
гиттального балансов позвоночника;

Таблица 1

Уровни достоверности доказательности

Уровень 

достоверности

Тип данных

1а Метаанализ рандомизированных контролируемых исследований

1b Хотя бы одно рандомизированное контролируемое исследование

2а Хотя бы одно хорошо выполненное контролируемое исследование 

без рандомизации

2b Хотя бы одно хорошо выполненное квазиэкспериментальное 

исследование

3 Хорошо выполненные неэкспериментальные исследования: 

сравнительные, корреляционные или случай-контроль

4 Экспертное консенсусное мнение либо клинический опыт

Таблица 2

Уровни убедительности рекомендаций

Уровень 

убедительности

Уровень 

достоверности

Основание рекомендации

А Высокий Большие двойные слепые плацебоконтролируемые исследования, а также данные, полученные 

при метаанализе нескольких рандомизированных контролируемых исследований 

(уровень достоверности I)

В Умеренный Небольшие рандомизированные и контролируемые исследования, при которых статистические 

данные построены на небольшом числе больных (уровень достоверности I, II).

C Низкий Нерандомизированные клинические исследования на ограниченном количестве пациентов 

(уровень достоверности IV или экстраполяция данных исследований уровней II и III)

D Очень низкий Выработка группой экспертов консенсуса по определенной проблеме 

(доказательства уровня достоверности V, либо несогласованные или с неопределенным результатом 

исследования любого уровня)

Уровни достоверности доказательности и убедительности рекомендаций представлены в списке литературы в конце каждого библиографического 

источника.
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– тракционный тест;
– клиническую и рентгенологиче-

скую оценку позиции таза во фрон-
тальной и сагиттальной плоскостях;

– выявление контрактур конеч- 
ностей;

– оценку мышечной силы;
– оценку боли (при ее наличии) 

по ВАШ;
– определение индека массы тела 

(ИМТ).

Инструментальные методы 
обследования

Инструментальные методы обсле-
дования пациентов с МДД включают 
следующее:

Таблица 3

Предлагаемые методы оценки состояния нейромышечной системы при мышечной дистрофии Дюшенна

Показатели Метод Цель исследования Больные, способные 
к самостоятельному 

передвижению

Больные, не способные 
к самостоятельному 

передвижению

Исследование силы Мануальное 
исследование мышц 
(шкала MRC) [50]. 
Количественная 
миометрия 
(предпочтительнее, 
если мышечная сила 
соответствует 3–5 бал-
лам по шкале MRC)*

Серийное оценивание: выявить отклонения от 
ожидаемого клинического течения; отследить 
прогрессирование болезни и прогнозировать 
утрату функций; оценить эффект лечения; выявить 
асимметрию мышечной силы

Определять силу нижних 
конечностей с помощью 
мануального исследования 
каждые 6 мес.

На ранних стадиях: определять 
силу верхних и нижних 
конечностей каждые 6 мес. 
На поздних стадиях: ценность 
данного исследования неясна.

Объем движений Гониометрия [51] Начальная цель: выявить развивающееся снижение 
мышечной экстензии и наличие суставных 
контрактур, которые могут способствовать/
приводить к функциональному ухудшению или 
нарушениям опорно-двигательного аппарата или 
кожным проблемам. 
Выявить необходимость дополнительного/
альтернативного медикаментозного/хирургического 
вмешательства (то есть применения ортезов, 
шинирования, использования устройств для 
вертикализации, удлинения илиотибиального тракта)

Нижние конечности: 
бедренные, коленные, 
голеностопные суставы; 
илиотибиальный тракт; 
подколенные сухожилия, 
икроножная мышца

Нижние конечности: 
бедренные, коленные, 
голеностопные суставы; 
илиотибиальный тракт; 
подколенные сухожилия, 
икроножная мышца. 
Верхние конечности: 
локтевой сустав, запястье, 
длинные сгибатели пальцев

Тесты на время Выполнение  
с учетом времени 
стандартизованных 
заданий для проверки 
различных функций 
[50, 52]

Легкие в практическом применении и информативные 
показатели повседневного функционального 
состояния; чувствительны к изменению состояния

Время прохождения 10 м, 
время выполнения приема 
Говерса, время подъема 
на 4 ступеньки, тест с 
6-минутной ходьбой. Время, 
необходимое для надевания 
рубашки, может быть 
информативным показателем 
на поздних этапах 
стадии самостоятельного 
передвижения

Время, необходимое 
для надевания рубашки, 
может быть информативным 
показателем на ранних этапах 
стадии неспособности 
к самостоятельному 
передвижению. Тесты на время 
не применимы на поздних этапах 
стадии неспособности 
к самостоятельному 
передвижению

Повседневная 
деятельность

Оценка ограничений 
в повседневной 
деятельности дома, в 
школе и общественных 
местах

Очень информативно для выявления точек 
приложения помощи, адаптации и доступа к 
контролируемой окружающей среде

Частота падений, мониторинг 
качества шагов, навыки 
самообслуживания, письма 
и работы за компьютером. 
Дееспособность в школе и 
общественных местах

Навыки самообслуживания, 
письма и работы за компьютером, 
управление ручным и 
электрическим креслом-каталкой. 
Дееспособность в школе 
и общественных местах

Шкалы 
двигательных 
функций

Оценка двигательных 
функций отдельных 
областей с получением 
объединенной оценки

Позволяет осуществлять мониторинг 
прогрессирования болезни и эффекта лечения

Шкала оценки функций 
нижних конечностей 
Vignos, шкала 
оценки способности 
к самостоятельному 
передвижению North 
Star, шкала измерения 
двигательной функции

Шкала оценки 
функционального рейтинга 
верхних конечностей по 
Brooke, функциональная 
оценка по Egen Klassifikation, 
двигательные шкалы 
Hammersmith, шкала 
измерения двигательной 
функции

Плановое обследование в клинике должно проводиться каждые 6 мес., при отсутствии иных показаний. 
Осмотр больного специалистами по физической реабилитации и эрготерапии рекомендован каждые 4 мес. MRC – UK Medical Research Council 
(Совет по клиническим исследованиям Соединенного Королевства). 
*Хотя рабочая группа экспертов признала эти методы надлежащими средствами оценки, они чаще применяются в исследованиях, чем в клиниче-
ской практике. 
Рекомендуемые обследования должны проводиться специалистами регулярно, каждые шесть месяцев, при отдельных показаниях (появление но-
вых клинических проявлений патологии и их отрицательная динамика) – чаще. При этом частота осмотров должна быть определена профильным 
специалистом или мультидисциплинарным консилиумом.



68
Деформации позвоночника Spine deformities

Hirurgia Pozvonochnika (spine surgery) 2020;17(1):61–77 ХИРУРГИЯ ПОЗВОНОЧНИКА 2020. Т. 17. № 1. С. 61–77 

С.О. Рябых и др. Деформации позвоночника и конечностей у пациентов с миодистрофией Дюшенна 

S.O. Ryabykh et al. Deformities of the spine and limbs in patients with Duchenne myodystrophy

– рентгенографию шейного, груд-
ного и поясничного отделов позвоноч-
ника с захватом таза и тазобедренных 
суставов в прямой и боковой проек-
циях сидя у пациентов, вертикализуе-
мых в положении сидя (ранняя неам-
булаторная стадия), или лежа у невер-
тикализируемых пациентов (поздняя 
неамбулаторная стадия); снимки в пря-
мой проекции рекомендуется выпол-
нять ежегодно при искривлении позво-
ночника менее 15–20° и каждые 6 мес. 
при искривлении более 20°, вне зави-
симости от терапии глюкокортикоида-
ми, до созревания скелета; промежуток 
между проведением рентгенографии 
более 1 года увеличивает вероятность 
того, что прогрессирование сколиоза 
останется незамеченным; после созрева-
ния скелета решение о необходимости 
рентгенографии принимается на осно-
вании клинической оценки функцио-
нального статуса пациента;

– КТ, МРТ шейного, грудного 
и поясничного отделов позвоночника 
(при необходимости и перед проведе-
нием оперативного вмешательства);

– ФВД (по показаниям и с целью 
подготовки к оперативному лечению);

– ЭКГ (по показаниям и с целью 
подготовки к оперативному лечению);

– ЭхоКГ (по показаниям и с целью 
подготовки к оперативному лечению);

– остеоденситометрию (по показа-
ниям и с целью подготовки к опера-
тивному лечению);

– кардиореспираторный монито-
ринг или ночную пульсоксиметрию 
(по показаниям и с целью подготовки 
к оперативному лечению).

Консервативное лечение

Поддержание достаточного объема 
движений и билатеральной симме-
трии важно для обеспечения опти-
мального движения и функциональ-
ного положения пациента с МДД, что, 
в свою очередь, обеспечивает его спо-
собность к самостоятельному передви-
жению, предотвращает развитие фик-
сированных деформаций и сохраняет 
целостность кожи [17, 20–26].

Для борьбы с контрактурами суста-
вов требуется участие неврологов 

с компетенцией в области нейромы-
шечной патологии, физиотерапевтов, 
врачей ЛФК, врачей-реабилитологов 
и ортопедов [27–29].

Обеспечение растяжимости мышц 
и профилактика контрактур суставов 
являются ключевыми аспектами про-
граммы реабилитационных меропри-
ятий при данной патологии.

Цель лечения состоит в сохране-
нии функции мышц для обеспечения 
комфортной вертикализации и пози-
ционирования. Программу упражне-
ний должен контролировать врач ЛФК, 
однако она выполняется как часть 
стандартных ежедневных мероприя-
тий семьи (табл. 4).

Реабилитация пациентов, спо-
собных к самостоятельной ходьбе 
(амбулаторная стадия). Основны-
ми задачами реабилитации ходячих 
пациентов являются восстановление, 
улучшение или поддержание функ-
ции мобильности, достаточного 
объема движений в суставах конеч-
ностей, а также улучшение равнове-
сия и выносливости. Рекомендуется 
оценивать объем движений не реже, 
чем каждые 6 мес.

Программы упражнений/занятий. 
Включают в себя как динамические, 
так и статические упражнения для под-
держания равновесия. При выполне-
нии домашних занятий по лечебной 
физкультуре следует акцентировать 
внимание на необходимость регу-
лярного растяжения групп мышц-
сгибателей голеностопных, коленных 
и тазобедренных суставов.

Ортезирование. При наличии пас-
сивного тыльного сгибания более 10° 
следует использовать индивидуаль-
но смоделированные в нейтральном 
положении ортезы покоя типа AFO 
(AFOs – «ankle foot orthosis», ортез 
голеностопный) или KAFO (KAFOs – 
«knee ankle foot orthosis», ортез коле-
но-голеностопный, рус. термин «ортез 
на всю ногу»). Рекомендуется избегать 
использования корсетов или рас-
сматривать вопрос их применения 
индивидуально.

Комментарий. С учетом отсутствия 
консенсуса рекомендации по назна-
чению корсета ограничиваются экс-

пертным мнением врача. При реше-
нии о корсетировании предпочтение 
нужно отдавать жестким грудопояс-
ничным корсетам с абдоминальным 
окном. Эластичные корсеты могут 
быть рекомендованы не для под-
держания постурального баланса, 
а для улучшения пассивного выдоха 
за счет повышения внутрибрюшного 
давления.

Средства передвижения и физи-
ческие упражнения. Для обеспечения 
возможности передвижения рекомен-
дуется использовать легкие ручные 
кресла-коляски или коляски с усили-
телем, когда выносливость ограничена. 
Инвалидные кресла с электроприво-
дом или моторизованные скутеры так-
же могут рассматриваться для облегче-
ния самостоятельного передвижения 
на большие расстояния.

Реабилитация вертикализуемых 
в положении сидя пациентов (ранняя 
неамбулаторная стадия)

Программы упражнений/занятий 
и позиционирование. Для эффектив-
ной тракции мышц и сухожилий тре-
буется комбинация техник, включаю-
щих активное растяжение с мануаль-
ной помощью, пассивное растяжение, 
длительное вытяжение с использова-
нием позиционирования и ортезов 
покоя, а также ортезов и приспосо-
блений для вертикализации/стояния 
[20–23, 30–33]. Эти манипуляции 
преследуют цель предотвращения 
или уменьшения контрактур и долж-
ны выполняться не менее 4–6 дней 
в неделю для каждого отдельного 
сустава или группы мышц дома в рам-
ках самостоятельного занятия, а также 
продолжаться в медицинских и обра-
зовательных учреждениях, обеспечен-
ных необходимыми условиями.

Средства передвижения и физиче-
ские упражнения. Пациентам с огра-
ниченными возможностями посту-
рального контроля спины в положе-
нии сидя должны быть рекомендованы 
инвалидные кресла-коляски с электро-
приводом, с индивидуальным устрой-
ством для поддержания позы и обору-
дованным сиденьем. Оценивать воз-
можность использования инвалидных 
кресел-колясок с электроприводом 
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можно после достижения пациентом 
2-летнего возраста [13, 34]. Легкие 
ручные кресла-коляски или коляски 
с электроприводом можно рекомен-
довать для пациентов с достаточной 
функцией и силой мышц верхних 
конечностей для стимулирования 
самостоятельного передвижения.

Комментарий. Следует поощрять 
программы физических упражне-

ний и занятия, которые стимули-
руют активность мышц, поскольку 
это влияет на поддержание и улуч-
шение функциональной активно-
сти, силы, объема движений, вынос-
ливости, равновесия, активности 
в повседневной жизни и участия в 
школьных активностях, социальной 
деятельности и повседневной актив-
ности. Для сидячих пациентов реко-

мендуются упражнения, включаю-
щие водную терапию, концентриче-
ские и эксцентрические упражнения, 
аэробные и общие тренировки, как 
с сопротивлением, так и без сопро-
тивления. При инструктировании по 
эрготерапии акцентировать внима-
ние на верхних конечностях.

Перечень данных рекомендаций 
определен на основании низкого уров-

Таблица 4

Аспекты оказания ортопедической и хирургической помощи пациентам с мышечной дистрофией Дюшенна по стадиям заболевания [45]

Амбулаторная стадия Ранняя неамбулаторная стадия Поздняя неамбулаторная стадия

Обследование

Оценивать объем движений не реже чем каждые 6 мес.

Осмотр позвоночника ежегодно Осмотр позвоночника каждые 6 мес.

Выполнять рентгенографическое 

исследование при выявлении искривления 

позвоночника или если осмотр затруднен

Выполнять рентгенографию позвоночника при 

утрате пациентом способности к ходьбе; если имеется 

искривление позвоночника, выполнять рентгенографию 

каждые 6 мес. – 1 год, в зависимости от состояния 

развития скелета; направлять к хирургу-ортопеду 

при угле искривления позвоночника >20°

Ежегодно выполнять 

рентгенографию позвоночника  

в вертикальном положении  

в переднезадней проекции  

у пациентов с установленным 

прогрессированием сколиоза

Вмешательства

При инструктировании по лечебной физкультуре ввести домашние занятия с программой растяжения с акцентом на голеностопных, коленных 

и тазобедренных суставах

– При инструктировании по эрготерапии акцентировать внимание на верхних конечностях

При пассивном тыльном сгибании 

>10° использовать индивидуально 

смоделированные ночные ортезы 

для голеностопного сустава и стопы, 

установленные в нейтральном положении

Использовать индивидуально смоделированные 

дневные ортезы для голеностопного сустава и стопы, 

чтобы замедлить прогрессирование эквиноварусной 

контрактуры 

Продолжать использовать 

шины на нижних конечностях; 

может быть целесообразным 

изготовление индивидуальных 

шин на запястье и кисть

– В начале программы тренировки стояния пользоваться 

приспособлениями для поддержки в положении стоя или 

креслом-каталкой с возможностью установки  

в вертикальное положение

С осторожностью использовать 

программы тренировки стояния

Направить на операцию на стопе и 

ахилловом сухожилии для улучшения 

походки в случае выраженной 

контрактуры голеностопных суставов при 

удовлетворительной силе четырехглавых 

мышц и мышц-разгибателей бедра

Направить на операцию на стопе и голеностопном 

суставе для улучшения положения стопы, если на этом 

будет настаивать пациент

–

Избегать использования ортезов для позвоночника –

Провести заблаговременный инструктаж родственников пациента по профилактике переломов

Консультация кардиолога и пульмонолога перед любым хирургическим вмешательством

Направить на физическую терапию после 

операции

Направить на выполнение заднего спондилодеза.  

Если угол искривления позвоночника >20–30°  

у пациентов препубертатного возраста, не получающих 

кортикостероиды; обеспечить предоперационное 

и послеоперационное обследование и лечебную 

физкультуру

Направить на выполнение заднего 

спондилодеза, если искривление 

позвоночника прогрессирует

Убедиться, что родственники пациентов и члены медицинской бригады знают о синдроме жировой эмболии
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ня доказательности (4), но с высоким 
уровнем межэкспертного соглашения.

Ортезирование. С целью профи-
лактики развития контрактур приме-
няют как ортезы покоя, так и системы 
вертикализации. Ортезы AFO направ-
лены на профилактику или уменьше-
ние темпа прогрессирования экви-
нусных контрактур. Использование 
этих ортезов оправдано на протяже-
нии всей жизни [17, 30–32, 35–37]. 
Ортезы AFO должны быть индивиду-
ально подобраны и изготовлены так, 
чтобы обеспечить комфорт и опти-
мальное позиционирование голено-
стопного сустава. Применение ортезов 
KAFO для предотвращения контрактур 
и деформаций может быть полезно 
как на стадии сохранной способности 
к самостоятельному передвижению, так 
и на ранней стадии утраченной способ-
ности к самостоятельному передвиже-
нию, обеспечивая больному вертикали-
зацию и ограниченное самостоятельное 
передвижение в терапевтических целях 
[38], но могут плохо переноситься боль-
ным в ночное время [35].

Комментарий. Использование AFO 
в дневное время может быть оправда-
но у больных, постоянно использую-
щих кресло-каталку. Ортезирование 
верхних конечностей в состоянии 
покоя оправдано у больных с контрак-
турой длинных сгибателей пальцев.

Реабилитация невертикализиру-
емых пациентов (поздняя неамбула-
торная стадия)

Растяжка и позиционирование. 
На стадии утраченной способности 
к самостоятельному передвижению 
дополнительно возникает необходи-
мость в регулярном растягивании сгиба-
телей верхних конечностей, в том числе 
длинных сгибателей пальцев. Дополни-
тельные области, которые требуют рас-
тягивания, могут быть выявлены толь-
ко при индивидуальном обследовании 
больного. Ортезы верхних и нижних 
конечностей используются для стимуля-
ции функциональной активности и рас-
ширения диапазона движений.

Ортезирование. Системы для сиде-
ния и ортостатической поддержки 
должны включать в себя принятие 
среднефизиологического положения 

сидения с использованием валиков, 
формованных подушек и опоры. Реко-
мендуются индивидуальные адаптив-
ные и костомизированные (по слепку) 
кресла-коляски, а также индивидуаль-
ные спальные системы. Для мобиль-
ности и транспортировки рекомен-
дуется использовать коляски и инва-
лидные кресла с регулируемым углом 
наклона спинки или адаптированны-
ми сиденьями. Рекомендуется продол-
жать использование ортезов нижних 
конечностей, также целесообразным 
может быть ортезирование предпле-
чья и кисти в положении супинации 
для улучшения/сохранения функцио-
нальной адаптации.

Мобильность и физические упраж-
нения. Рекомендуется использовать 
вспомогательное и адаптивное обо-
рудование. По мере снижения силы 
верхних конечностей необходимо 
обращаться к специалисту по реаби-
литационному оборудованию (посту-
ральному менеджменту) с целью 
выбора опций, компенсирующих 
утрату функции рук, – компьютер-
ных или периферических устройств 
управления, например, при помощи 
касания языком, помощи одной кноп-
ки и автоматически перемещающе-
гося курсора, инфракрасной указкой 
или взглядом [2, 3, 39]. Программы тре-
нировки стоя следует рекомендовать 
с осторожностью.

Комментарий. Другие техниче-
ские средства для адаптации могут 
включать в себя поднимающийся 
(переносный) наколенный поднос 
с фиксированным снизу наполните-
лем, моделирующим форму подлежа-
щей поверхности, питьевую систему 
для питья без участия рук и/или вра-
щающийся столик (показан в случае, 
если больной не может поднести руку 
ко рту или сила его бицепса менее 2/5 
от исходной), автоматически регули-
руемую по высоте кровать, оснащен-
ную подушкой или матрасом для сня-
тия давления на голову и позвоночник, 
приспособления для купания и обору-
дование для ванных комнат и устрой-
ства для транспортировки больного, 
в том числе гидравлический подъем-
ник, межэтажный лифт (лебедка), тро-

сы для соскальзывания/спуска и дру-
гие приспособления для управления 
окружающей средой.

Перечень данных рекомендаций 
определен на основании низкого уров-
ня доказательности (4), но с высоким 
уровнем межэкспертного соглашения.

Хирургическое лечение

Коррекция деформаций позвоночника 
и грудной клетки. Основными целями 
следует считать предотвращение даль-
нейшей деформации, устранение боли, 
связанной с переломами позвонков 
на фоне остеопороза, а также замедле-
ние угнетения функции дыхания [13, 40]. 
С учетом ментальной сохранности боль-
шинства пациентов с нейромышечными 
заболеваниями ортопедическая коррек-
ция патологии позвоночника и конеч-
ностей является важным компонентом 
социальной реабилитации.

Для больных, неспособных к само-
стоятельному передвижению, с искрив-
лением позвоночника более 20° по Cobb, 
вне зависимости от зрелости позвоноч-
ника, и не получающих глюкокортико-
иды, необходима консультация спе-
циалиста по хирургии позвоночника 
для определения тактики лечения [13, 
41, 42]. У больных, получающих глю-
кокортикоиды, хирургическая стаби-
лизация может быть оправдана в слу-
чае, если искривление во фронталь-
ной плоскости 30° по Cobb и более, 
имеется нарушение баланса тулови-
ща в сагиттальной плоскости, ско-
рость прогрессирования превыша-
ет 10° в год. Отдельным показанием 
к хирургической коррекции дефор-
мации позвоночника следует считать 
наличие остеопоротических пере-
ломов позвонков и стойкий болевой 
синдром, при условии неэффектив-
ной медикаментозной терапии этих 
синдромов, вне зависимости от зре-
лости скелета. При решении вопроса 
об объеме хирургической стабилиза-
ции при коррекции сколиоза в слу-
чае, если перекос таза превышает 15°, 
необходимо выполнять коррекцию 
и заднюю инструментальную фикса-
цию грудного и поясничного отделов 
позвоночника с захватом таза [43–45].
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Интраоперационный нейромони-
торинг (ИОНМ) состояния проводя-
щих структур спинного мозга реко-
мендуется проводить всем пациентам, 
вне зависимости от двигательного ста-
туса, для снижения риска тракцион-
ной радикулопатии и сенсомоторных 
нарушений [46–49].

Комментарий. Использование 
TLSO (тораколюмбально-сакраль-
ного ортеза) может рассматривать-
ся как у пациентов с запланирован-
ной хирургической коррекцией, так и 
в качестве альтернативы для больных, 
которым невозможно выполнить ста-
билизацию позвоночника.

Коррекция контрактур суставов 
конечностей. Контрактуры могут при-
водить к боли либо к ограничению под-
вижности и вертикализации пациентов 
с нейромышечными заболеваниями 
в целом [50–54] и МДД в частности [45].

Большинство описаний такти-
ки лечения пациентов с патологи-
ей конечностей при МДД основано 
на личном опыте специалистов. Кон-
трактуры распространены у пациен-
тов с МДД в результате снижения объ-
ема движений, длительного статиче-
ского положения и дисбаланса мышц 
агонистов-антагонистов [50].

Ортопедическая коррекция патоло-
гии конечностей направлена на устра-
нение контрактур тазобедренных, 
коленных, голеностопных суставов 
с целью улучшения позы, сохранения 
возможности вертикализации паци-
ента или сохранения его способности 
к передвижению, а также в комплексе 
уменьшения риска и темпа прогресси-
рования деформации позвоночника.

В группе больных с МДД важно 
выполнять детальную (селективную) 
оценку уровня патологии, учитывать 
характер течения заболевания, функ-
циональное состояние жизненно 
важных органов, прогноз для жизни 
и сохранения вертикального положе-
ния. Особенно отмечается необходи-
мость четкой оценки оперативно-ане-
стезиологического риска (см. раздел 
«Анестезиологические риски»).

Хирургическое лечение контрак-
тур верхних или нижних конечностей 
следует рассматривать тогда, когда они 

вызывают боль, ухудшение функции и 
позиционирования или выраженный 
дискомфорт для пациента (табл. 4). 
Применительно к деформации стопы 
отдельным относительным показанием 
является невозможность использования 
стандартной обуви, если на этом наста-
ивает пациент.

Комментарий. Важным аспектом 
является понимание пациентом и его 
официальными представителями цели 
вмешательства, его результативности 
и рисков его проведения.

Виды оперативных пособий на ко- 
нечности, выполняемых при нервно-
мышечных заболеваниях:

– сухожильно-мышечные пласти-
ки/релизы (теномиотомия сгибате-
лей тазобедренного сустава, широкой 
фасции бедра, удлинение сухожилий 
сгибателей коленных суставов, ахил-
лотомия, пересадка большеберцовых 
мышц и др.);

–  корригирующие операции 
на костях конечностей (надмыщелко-
вая разгибательная остеотомия/резек-
ция бедренной кости для одномо-
ментного разгибания голени, детор-
сионно-варизирующая остеотомия 
проксимального отдела бедренной 
кости, ацетабулопластика для устра-
нения вывиха бедра, корригирующие 
остеотомии на стопе и др.).

– остеосинтез для одномоментной ин-
траоперационной коррекции. Рекомен-
довано использование погружного (вин-
ты, резьбовые спицы, пластины с угловой 
стабильностью) остеосинтеза, обеспечи-
вающего первичную стабильность кост-
ных фрагментов, возможность ранней 
осевой нагрузки на конечности, а также 
сокращающего длительность дополни-
тельной внешней иммобилизации.

В послеоперационном периоде 
необходимы комплексная реабилита-
ция, консервативное ортопедическое 
лечение и ортезирование конечностей.

Анестезиологические риски

Оценка синдромного статуса, пери-
операционных рисков, ведение паци-
ентов. Выполнение различных опе-
ративных вмешательств, требующих 
наркоза (биопсии мышечной ткани, 

операций на позвоночнике, хирурги-
ческого лечения контрактур суставов 
конечностей, наложения гастростомы, 
при острой хирургической патологии 
и травме, стоматологических опера-
ций и др.), должно проводиться после 
тщательного планирования и оценки 
рисков возможных пери- и послеопе-
рационных осложнений.

У пациентов с МДД в случае плани-
рования общей анестезии значитель-
но повышается операционно-анесте-
зиологический риск в связи с высокой 
степенью вероятности развития нару-
шений нервно-мышечной функции 
в виде мышечной слабости, локальных 
и генерализованных мышечных спаз-
мов, нарушений деятельности сердеч-
но-сосудистой и дыхательной систем, 
рабдомиолиза, гиперкалиемии, злока-
чественной гипертермии и гипотер-
мии [55]. У пациентов повышен риск 
ранних и отдаленных послеопераци-
онных респираторных осложнений 
(ателектазирования в легких, острой 
дыхательной недостаточности, нозо-
комиальных инфекций, обструкции 
верхних дыхательных путей, гипо-
вентиляции, затрудненной эвакуации 
секрета дыхательных путей), край-
не высок риск длительной принуди-
тельной респираторной поддержки, 
затянувшейся интубации трахеи и тра-
хеотомии, а также внутрибольничной 
инфекции [56–59].

Физикальные методы обследования. 
Пациентам с МДД рекомендуется тща-
тельная динамическая оценка невро-
логического статуса в периопераци-
онном периоде.

Комментарий. Точная диагностика 
нервно-мышечного заболевания важ-
на для оценки анестезиологическо-
операционного риска, поэтому пред-
операционный осмотр должен вклю-
чать оценку неврологического статуса, 
определение стадии и степени про-
грессирования заболевания [58].

Инструментальная диагно-
стика. Рекомендуется предопераци-
онная оценка дыхательной функции 
для определения риска возникнове-
ния респираторных осложнений (сни-
жения силы респираторной муску-
латуры, усугубления гиповентиля-
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ции, эвакуации секрета дыхательных 
путей, аспирации, развития и усугу-
бления обструктивных и центральных 
апноэ). Эти состояния могут приво-
дить к нозокомиальным инфекциям, 
длительной ИВЛ, трахеотомии, в ряде 
случаев – смерти.

Комментарий. Оценка дыхатель-
ной функции должна включать под-
робный анамнез и физикальный 
осмотр, рентгенографию грудной 
клетки, оценку респираторной функ-
ции и эффективности кашля, а также 
расстройств дыхания, ассоциирован-
ных со сном [58, 60]. Оценка дыха-
тельной функции включает измере-
ние ЖЕЛ, дневную пульсоксиметрию 
(SpO2). SpO2 менее 95 % на атмосфер-
ном воздухе определяется как кли-
нически значимое патологическое 
значение, требующее дополнитель-
но оценки парциального напряжения 
углекислого газа.

Инструментальная диагностика 
у больных с МДД должна включать 
следующее:

– ЭКГ, ЭхоКГ, при необходимо-
сти холтеровское мониторирова-
ние и МРТ сердца перед анестезией 
или седацией для контроля сердечной 
дисфункции (гипертрофии миокарда, 
аритмии, различных блокад проводи-
мости) с оптимизацией кардиотроп-
ной терапии [45, 58, 60];

– суточный мониторинг артериаль-
ного давления и сатурации [61];

– интраоперационный мониторинг 
нервно-мышечной функции, соответ-
ствующий Гарвардскому стандарту, 
должен быть дополнен обязательным 
контролем нервно-мышечной прово-
димости [62].

Рекомендованы консультация 
и наблюдение у врача-кардиолога, 
имеющего дополнительную подготов-
ку по кардиальным аспектам нервно-
мышечных заболеваний [63].

Предоперационное ведение

Предоперационная подготовка долж-
на быть выполнена всем пациентам, 
даже при бессимптомном течении 
заболевания.

Для оценки респираторного резер-
ва необходимы рентгенография 
или КТ органов грудной клетки, спи-
рометрия, консультация пульмоноло-
га, имеющего дополнительную подго-
товку по респираторной поддержке, 
оценка пиковой скорости кашля, ноч-
ная пульсоксиметрия, кардиореспира-
торный мониторинг.

При ограниченном респиратор-
ном резерве обязательно необхо-
димы периоперационная неинва-
зивная вентиляция легких, ручные 
и инструментальные методы сти-
муляции и облегчения откашлива-
ния. Особенно у невертикализуемых 
пациентов предоперационная подго-
товка должна дополняться проведени-
ем неинвазивной вентиляции легких 
в течение не менее 1 мес. до операции 
[58, 64–66].

Оценка сердечной деятельности 
должна быть проведена не менее 
чем за 2 мес. до оперативного лечения. 
При снижении функции сердца необ-
ходима терапия с контролем до хирур-
гического вмешательства. Рекомендо-
ван прием кардиопротективных пре-
паратов с 10 лет [63].

Для оптимизации нутритивного ста-
туса необходима консультация нутри-
циолога [58, 66].

При верификации остеопороза 
необходима консультация специали-
ста с выполнением рентгеновской 
денситометрии, в случае выявления 
остеопении – его коррекция [67].

В процессе проведения премеди-
кации исключить препараты, кото-
рые могут вызвать депрессию дыхания 
и гиповентиляцию, вплоть до останов-
ки дыхания [68].

У пациентов, длительно получаю-
щих стероидную терапию, необхо-
димо рассмотреть вопрос о введении 
стрессовой дозы стероидов в процессе 
оперативного вмешательства (для про-
филактики острой надпочечниковой 
недостаточности) [69–71].

Интубация трахеи у пациентов 
с нервно-мышечным заболеванием 
должна проводиться по существую-
щим и актуальным для клиники про-
токолам по трудным дыхательным 
путям [68].

Центральный венозный доступ 
желательно осуществлять под ультра-
звуковой навигацией [72, 73].

Необходимо поддерживать нор-
мальную температуру тела [74].

Следует рассмотреть вопрос 
о приобретении нового кресла-
каталки или модификации имеюще-
гося (сиденья, спинки, подлокотни-
ков, подголовника и т.п.) до опера-
тивного лечения.

Интраоперационное ведение

Этот аспект представлен в федераль-
ных клинических рекомендациях 
«Периоперационное ведение паци-
ентов с нервно-мышечными забо-
леваниями» (2018) общероссийской 
общественной организации «Федера-
ция анестезиологов и реаниматоло-
гов» [57].

Комментарий. Не рекомендуется 
премедикация препаратами, угнетаю-
щими дыхательный центр (опиоидами, 
бензодиазепинами). Не рекомендуют-
ся антихолинэстеразные препараты 
из-за непредсказуемого ответа на нео-
стигмин. По возможности следует 
избегать ингаляционной анестезии. 
Пациенты с МДД не должны получать 
ингаляционные галогеновые анестети-
ки и сукцинилхолин. Сукцинилхолин 
может привести к серьезному, опасно-
му для жизни (а иногда фатальному) 
повышению уровня калия крови. Важ-
ную роль играет минимизация объема 
кровопотери и времени оперативного 
лечения, особенно в процессе обшир-
ных оперативных вмешательств.

Послеоперационное ведение

Наблюдение в ОРИТ (отделение реа-
нимации и интенсивной терапии) 
в послеоперационном периоде необ-
ходимо всем пациентам с нервно-
мышечными заболеваниями, неза-
висимо от объема хирургического 
вмешательства и длительности ане-
стезии [66].

Комментарий. Перевод в ОРИТ 
после операции должен рассматри-
ваться у любого пациента с риском 
респираторных осложнений. Возмож-
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ности ОРИТ позволяют обеспечить 
полноценный сердечно-сосудистый 
и респираторный мониторинг, про-
водить многокомпонентную терапию, 
включая неинвазивную вентиляцию 
легких, применение устройств для 
облегчения откашливания или аспи-
рации секрета дыхательных путей.

Адекватное обезболивание является 
важнейшим компонентом лечения 
пациентов с нервно-мышечным забо-
леванием в послеоперационном пе-
риоде. Глубина обезболивания должна 
быть подобрана с учетом минимиза-
ции торможения дыхательных цен-
тров. Опиоидные анальгетики несут 
дополнительный риск развития угне-
тения дыхания. Безопасный и эффек-
тивный метод обезболивания в таком 
случае — эпидуральная анестезия 
в структуре мультимодальной анесте-
зии [75].

Комментарий. Своевременное 
предупреждение и купирование боле-
вого синдрома предотвращает раз-
витие вторичной гиповентиляции 
вследствие ригидности мышц после 
торакальных операций, операций на 
верхнем этаже брюшной полости или 
позвоночнике. Доза вводимых опиои-
дов должна обеспечивать адекватную 
анальгезию, но при этом не угнетать 
кашлевого рефлекса и самостоятель-
ного дыхания.

Необходимо использовать прото-
колы отлучения от респиратора и экс-
тубации трахеи, принятые в отделе-
ниях реанимации и интенсивной 
терапии для критических пациентов, 
с обязательным контролем СО2. Воз-
можна необходимость продолжитель-
ной ИВЛ после операции, а в неко-
торых обстоятельствах вероятность 
наложения трахеостомы. Экстубация 
и переход к неинвазивной вентиляции 
легких всегда должны планировать-
ся как промежуточный этап для воз-
вращения к дооперационной системе 
дыхательной поддержки.

Ателектаз, гиповентиляция и застой 
бронхолегочного секрета могут стать 
причинами гипоксемии. Дополни-
тельную оксигенацию необходимо 
проводить с осторожностью: следует 
иметь в виду, что можно пропустить 

гиперкапнию и, соответственно, поз-
же начать лечение ее причин. Кисло-
род не использовать без неинвазивной 
вентиляции легких и только под кон-
тролем кислотно-щелочного состоя-
ния [58, 76–78].

Для профилактики нарушения 
моторики кишечника необходимо 
использовать прокинетики и желудоч-
ную декомпрессию через тонкий назо-
гастральный зонд. Также необходимо 
рассмотреть вопрос о нутритивной 
поддержке пациента.

Для профилактики регургитации 
и аспирации требуется своевременное 
назначение Н2-блокаторов.

Комментарий. Экстубацию тра-
хеи у пациентов с нервно-мышеч-
ным заболеванием рекомендуется 
выполнять при полном контроле над 
бронхиальной секрецией и дости-
жением нормальных или погранич-
ных значений SpO2 на атмосферном 
воздухе или на фоне неинвазивной 
вентиляции легких. При высоком 
риске респираторных осложнений 
применять протокол, основанный 
на комбинации неинвазивной легоч-
ной вентиляции с методами актив-
ной стимуляции кашля.

Заключение

Деформации позвоночника и ниж-
них конечностей при МДД являются 
частым проявлением естественного 
течения основного заболевания с раз-
витием вторичной ортопедической 
патологии, обусловливая не только 
грубое нарушение функции передви-
жения и опорности, но и нарушение 
функции внутренних органов. Это 
требует как детальной оценки обще-
соматического и неврологического 
статусов в целом, так и особенностей 
поражения осевого скелета и конеч-
ностей в частности. Достигается это 
детальным предоперационным муль-
тидисциплинарным обследовани-
ем для оценки рисков осложнений, 
а также грамотного сопровождения 
пациента в зависимости от функцио-
нального статуса и вне зависимости 
от возраста. Вопросы хирургической 
(ортопедической) реабилитации сле-

дует рассматривать в этом контексте. 
На данном обстоятельстве авторы 
и акцентировали свое внимание. В свя-
зи с тем что жизненно опасные ослож-
нения у пациентов нередко возникают 
в пери- и послеоперационном перио-
дах, необходима система профилак-
тики и лечения ухудшения функций 
при МДД методами кардио-респира-
торной поддержки, надо использовать 
рекомендованные протоколы анесте-
зии и интенсивной терапии, а также 
проводить адекватное послеопераци-
онное наблюдение и контроль состо-
яния пациентов.

В этих условиях хирургическое 
лечение ортопедической патологии 
при МДД с доказанной эффективно-
стью достоверно улучшает самооб-
служивание, качество жизни пациен-
тов и их окружения, улучшает баланс 
туловища, помогает сохранить функ-
цию внешнего дыхания и возможность 
вертикализации.

Ограничения. За рамками консен-
суса остается возможность деталь-
ного планирования тактики лечения 
с оценкой периоперационного риска 
и этапности вмешательств. Это обсто-
ятельство обусловливает необходи-
мость проведения проспективных 
мультидисциплинарных и мультицен-
тровых исследований.
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