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Objective. To detect and summarize the existing data on the prevalence, diagnostic methods, prevention and treatment strategies of the 

thoracolumbar kyphotic deformities in patients with achondroplasia.

Material and Methods. Study design: literature review. The literature search was conducted in electronic databases: PubMed, CrossRef, 

Google Scholar and eLIBRARY.ru. The review includes articles in English and Russian languages. There were no limitations regarding 

the level of evidence and the year of publication.

Results. The selected 22 articles included 13 retrospective studies and 9 case reports. After dividing all studies into categories related to 

methods of diagnosis, prevention and treatment of thoracolumbar kyphosis, the following results were obtained: the definition of the bor-

der between the norm and pathology was reported only in two articles, and the prevalence rates could be counted based on the data of four 

articles. The identification of risk factors for the progression of deformity based on statistical analysis was presented in two articles. Three 

articles were devoted, among others, to the risk of neurological deficit. The description of brace treatment was found in four studies, and 

six retrospective studies and all selected case reports described surgical treatment.

Conclusion. There are very few publications devoted to the problem of thoracolumbar kyphosis in achondroplasia, despite possible poor 

prognosis of such deformities. Further research should be aimed at searching a consensus among experts in all issues concerning this type 

of deformity, from prevention to surgical correction of this pathology.
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Цель исследования. Выделение и обобщение существующих данных о частоте встречаемости, методах диагностики, профилактики 

и лечения пациентов с кифотическими деформациями грудопоясничного отдела позвоночника при ахондроплазии.

Материал и методы. Дизайн исследования: обзор литературы. Поиск литературных источников производили по электронным ба-

зам данных PubMed, CrossRef, Google Scholar, eLIBRARY.ru. В настоящее исследование вошли работы, написанные на русском и 

английском языках. Ограничений по уровню доказательности и времени публикации статьи не устанавливалось.

Результаты. Отобраны 22 статьи, среди которых 13 – ретроспективные исследования, 9 – описания клинических случаев. После 

разделения всех исследований на категории, касающиеся методов диагностики, профилактики и лечения кифотических деформа-

ций грудопоясничного отдела позвоночника, получили следующие результаты: определение границы нормы и патологии дано толь-

ко в двух статьях, подсчет частоты встречаемости возможен на основании данных из четырех исследований. Выделение факторов 

риска прогрессирования деформации на основании статистического анализа представлено в двух статьях. Три работы, в числе про-

чего, посвящены риску развития неврологического дефицита. Описание корсетного лечения встречается в четырех исследованиях, 

оперативному лечению посвящено шесть ретроспективных исследований и все отобранные клинические случаи.

Заключение. Проблеме кифотических деформаций грудопоясничного отдела позвоночника при ахондроплазии посвящено неболь-

шое количество статей, несмотря на возможный неблагоприятный прогноз таких деформаций. Дальнейшие исследования должны 

быть направлены на поиск консенсуса между специалистами по всем вопросам, касающимся данного вида деформаций, начиная 

от профилактики и заканчивая хирургическим лечением.
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Ахондроплазия относится к группе 
редких наследственных заболеваний, 
поэтому практикующие врачи всех 
специальностей не часто встречаются 
в своей работе с данной патологией. 
Тем не менее среди скелетных дис-
плазий ахондроплазия занимает одну 
из лидирующих позиций по частоте 
встречаемости, что составляет один 
случай рождения больного ребенка 
на 26 000 родов [1].

С тех пор как в конце XIX в. был 
впервые использован термин «ахон-
дроплазия» и описаны основные чер-
ты заболевания, стала известна генети-
ческая основа патологии и подробно 
изучены механизмы патогенеза. Мута-
ция в гене FGFR3 (fibroblast growth 
factor receptor 3) приводит к нару-
шению процесса энхондрального 
окостенения из-за подавления диф-
ференциации хондроцитов, наруше-
ния продуцирования и пролифера-
ции хрящевого матрикса. В патоло-
гический процесс вовлекаются все 
длинные трубчатые кости, позвонки 
и некоторые кости черепа, что прида-
ет больным характерный внешний вид 
[2]. Диспропорциональность телосло-
жения проявляется в укорочении ко-
нечностей, в большей степени прок-
симальных отделов, при относительно 
нормальной длине туловища, изме-
нении формы черепа [3]. Как прави-
ло, больные с ахондроплазией имеют 
средний уровень здоровья по попу-
ляции и нормальную продолжитель-
ность жизни. В структуре диагноза 
редко встречаются жизнеугрожаю-
щие состояния, но некоторые отори-
ноларингологические, неврологиче-
ские и ортопедические осложнения 
в тяжелых случаях могут приводить 
к глубокой инвалидизации и смерти 
[4, 5]. В связи с этим поражения позво-
ночника при ахондроплазии требуют 
к себе повышенного внимания.

Первое описание кифотиче-
ской деформации грудопояснично-
го отдела позвоночника у двух паци-
ентов с ахондроплазией относится 
к 1920 г. [6]. В большинстве случаев 
данные деформации имеют транзи-
торный характер, частота их встре-
чаемости заметно снижается у детей 

после одного года жизни [7]. Одна-
ко в некоторых случаях деформация 
прогрессирует и требует консерва-
тивного или хирургического лече-
ния [7, 8]. В отличие от врожденных 
кифозов, кифотические деформа-
ции при ахондроплазии развиваются 
в результате дефектного роста позвон-
ков из-за нарушения процесса энхон-
дрального окостенения [9]. Сопутству-
ющие диагнозу мышечная гипотония, 
гипермобильность суставов, большая 
тяжелая голова, задержка моторного 
развития не позволяют ребенку удер-
живать туловище прямо в вертикаль-
ном положении и создают дополни-
тельную нагрузку на диспластически 
измененные позвонки, чем способ-
ствуют быстрому формированию кли-
новидной деформации тел позвонков 
[7, 9, 10]. При небольших деформаци-
ях пациенты не предъявляют жалоб, 
но с их прогрессированием риск раз-
вития неврологического дефицита 
возрастает [11].

Так как данный вид патологии 
встречается достаточно редко, в лите-
ратуре описано только небольшое 
количество случаев лечения кифоти-
ческих деформаций позвоночника 
у пациентов с ахондроплазией. Таким 
образом, на сегодняшний день нет 
общепринятых стандартов лечения 
и профилактики развития данной 
деформации.

Цель иследования – выделение 
и обобщение существующих литера-
турных данных о частоте встречае-
мости, методах диагностики, про-
филактики и лечения пациентов 
с кифотическими деформациями гру-
допоясничного отдела позвоночника 
при ахондроплазии.

Материал и методы

Поиск литературных источников 
производили по электронным базам 
PubMed, CrossRef, Google Scholar,  
eLIBRARY.ru с использованием сле-
дующих ключевых слов: achondro-
plasia, thoracolumbar kyphosis, spinal 
deformity, treatment. В настоящее ис-
следование вошли работы, написан-
ные на русском и английском языках. 

Ограничений по уровню доказатель-
ности и времени публикации статьи 
не устанавливали.

Исследование разделили на несколь-
ко разделов:

1) критерии диагностики кифо-
тических деформаций грудопо-
ясничного отдела позвоночника 
при ахондроплазии;

2) процент встречаемости;
3) факторы, влияющие на прогрес-

сирование деформации;
4) риск развития неврологического 

дефицита;
5) методы профилактики и консер-

вативное лечение;
6) оперативное лечение.

Результаты

Критерии диагностики кифотиче-
ских деформаций грудопоясничного 
отдела позвоночника. Где проходит 
граница между нормой и патологией? 
Такой вопрос может поставить в тупик 
любого клинициста. В этом плане диа-
гностика кифозов грудопояснично-
го отдела позвоночника не является 
исключением. При исследовании 
сагиттального баланса у пациентов 
без патологии позвоночника было 
обнаружено, что форма позвоноч-
ного столба на уровне Тh10– Тh12 
варьирует от 3° лордоза до 20° кифо-
за, на уровне Тh12–L2 – от 23° лордоза 
до 13° кифоза по Cobb [12]. Engberts 
et al. [13] в систематическом обзоре 
статей, посвященном частоте встреча-
емости и развития кифозов при ахон-
дроплазии, сообщают, что ни в одном 
из семи включенных в обзор исследо-
ваний не было дано определения дан-
ной деформации. Авторы только двух 
статей, вошедших в настоящий обзор, 
определили нижнюю границу нормы 
для деформаций грудопоясничной 
области, опираясь на исследования, 
посвященные оценке сагиттального 
баланса [8, 14]. Khan et al. [8] опреде-
лили как патологические деформа-
ции кифозы более 10° по Cobb с вер-
шиной на уровне Тh11–L2 позвонков. 
Диапазон от 10 до 25° был отнесен 
к деформациям легкой степени тяже-
сти, 26–50° – средней степени, более 
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50° – тяжелой степени. Margalit et al. 
[14] за точку отсчета приняли дефор-
мации от 20° по Cobb с вершиной 
в зоне Тh12–L1. По убеждению авто-
ров статьи, снижение границы нормы 
до 0° по Cobb приведет к гипердиагно-
стике данного состояния у пациентов 
с ахондроплазией.

Деформации менее 20° по Cobb 
Borghuu et al. [15] определяли как успех 
при спонтанной регрессии деформа-
ции, а Xu et al. [16] – при проведении 
корсетного лечения. Однако авторы 
не дали пояснений, почему они оста-
новились на этом значении и можно 
ли считать деформации ниже указан-
ной величины нормальными.

Процент встречаемости. В боль-
шинстве проанализированных статей 
кифотические деформации грудопо-
ясничного отдела позвоночника вхо-
дили в критерий включения, в связи 
с чем только в четырех исследовани-
ях возможен подсчет процента встре-
чаемости деформации в популяции 
пациентов с ахондроплазией [7, 8, 11, 
17]. Bethem et al. [17] обследовали 80 
пациентов с различными системными 
заболеваниями, сопровождающимися 
нарушением роста, на предмет нали-
чия патологии позвоночного столба. 
Из 30 пациентов с ахондроплазией, 
вошедших в исследование, у 18 был 
обнаружен кифоз грудопоясничного 
отдела позвоночника различной сте-
пени выраженности, что составило 
60 %. Так как целью данного исследо-
вания не являлось подробное изуче-
ние данного вида деформаций, авторы 
не предоставили развернутого отчета 
по возрасту обследованных пациен-
тов и величине деформации. Сопо-
ставимые результаты представлены 
в исследовании Kahanovitz et al. [11]. 
Из 36 пациентов, которым выполнили 
рентгенографию грудопоясничного 
отдела позвоночника в боковой проек-
ции, кифотические деформации были 
обнаружены у 18 (50 %).

Принимая во внимание транзитор-
ный характер патологии при ахондро-
плазии, Kopits [7] исследовал частоту 
встречаемости деформации в зави-
симости от возраста. У пациентов 
до 1 года жизни кифоз встречался 

в 94 % случаев. К 10 годам его встре-
чаемость постепенно снижалась 
до 10 % и затем снова возрастала 
до 35 % к 20–50 годам. По мнению 
автора, возрастающая частота встре-
чаемости деформации в старшей 
возрастной группе может отражать 
персистирующие кифозы или быть 
связана с увеличивающейся частотой 
консультаций пациентов по поводу 
патологии. В среднем по популяции 
в данном исследовании частота встре-
чаемости деформации  позвоночника 
достигла только 35 %.

О более высокой частоте встреча-
емости сообщают Khan et al. [8]. Они 
обнаружили кифотические деформа-
ции более 10° по Cobb с вершиной 
на уровне Тh11–L2 позвонков у 79 % 
пациентов. Средний возраст обследо-
ванных составлял 18 лет. При оценке 
в зависимости от возрастной катего-
рии наблюдали следующие результа-
ты: 0–2 года – 88,5 %, 3–12 лет – 80,0 %, 
13–19 лет – 70,5 %, 20–40 лет – 71,5 %, 
более 40 лет – 78,5 %. Таким образом, 
мы не видим описанных ранее значи-
тельных различий в разных возраст-
ных группах. Что примечательно, оба 
вышеописанных исследования были 
проведены на базе одного и того же 
медицинского университета (Johns 
Hopkins University School of Medicine) 
с разницей в 27 лет.

Факторы, влияющие на прогресси-
рование деформации. В работе, про-
веденной Borghuu et al. [15], авторы 
искали статистически значимую связь 
между прогрессированием деформа-
ции и различными факторами: полом 
пациентов, сопутствующей диагнозу 
гидроцефалией, наличием вентрику-
лоперитонеального шунта, предше-
ствующей декомпрессией большо-
го затылочного отверстия, задерж-
кой моторного развития, величиной 
кифоза грудопоясничного отдела по-
звоночника, грудного кифоза и по-
ясничного лордоза, процентами сме-
щения и клиновидности вершинного 
позвонка по высоте. Для диагностики 
задержки моторного развития было 
выбрано два критерия: неспособ-
ность сидеть без поддержки в 6 мес. 
и отсутствие самостоятельной ходьбы 

в 15 мес., что сопоставимо с данны-
ми в среднем по популяции. Пациен-
тов разделили на две группы с учетом 
прогрессирования деформации. Была 
обнаружена статистически значимая 
разница в зависимости от возрас-
та начала ходьбы: р = 0,02. Так, дети, 
у которых наблюдалась спонтан-
ная регрессия деформации, начали 
ходить в возрасте 17,9 мес., в то вре-
мя как в группе детей с прогресси-
рованием деформации средний воз-
раст начала ходьбы составил 22,7 мес. 
При изучении рентгенологических 
параметров была обнаружена стати-
стически значимая разница в зави-
симости от величины поясничного 
лордоза и процента клиновидно-
сти вершинного позвонка по высоте 
(р < 0,05). Прогрессирование дефор-
мации также зависело от величины 
кифоза (р < 0,001) и процента дор-
сального смещения вершинного поз-
вонка (р = 0,01). При проведении 
линейного регрессионного анализа 
оказалось, что только задержка мотор-
ного развития связана с прогрессиро-
ванием деформации (р = 0,03): паци-
енты с прогрессирующими кифозами 
в 2 раза чаще имели задержку мотор-
ного развития (по показателям воз-
можности и сидеть, и ходить), отно-
сительный риск (RR) – 2,4; 95 % ДИ – 
1,10–5,25. Сходные данные получили 
в своем исследовании Margalit et al. 
[14]. Такие клинические параметры, 
как наличие вентрикулоперитонеаль-
ного шунта, сопутствующей гидроце-
фалии, проведенной декомпрессии 
большого затылочного отверстия, 
половой принадлежности пациентов 
не имели статистически значимой свя-
зи с прогрессированием кифотиче-
ской деформации. Как и в предыдущем 
исследовании, единственным клини-
ческим параметром, значимо связан-
ным с прогрессированием деформа-
ции, является задержка моторного 
развития (р = 0,015), этот же фактор 
оказался единственным значимым 
при проведении линейного и мно-
гомерного регрессионного анализа. 
В данной работе критериями задерж-
ки развития двигательных навыков 
были приняты следующие: неспособ-
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ность сидеть без поддержки и отсут-
ствие самостоятельной ходьбы в 14 
и 30 мес. соответственно, адаптиро-
ванные к популяции пациентов с ахон-
дроплазией. Различия в процентах 
дорсального смещения (ретролисте-
за) вершинного позвонка (р = 0,001), 
в процентах клиновидности вершин-
ного позвонка по высоте (р = 0,031) 
были статистически значимы между 
пациентами со спонтанным регрессом 
деформации и пациентами, у которых 
сохранялся кифоз после одного года 
от начала самостоятельной ходьбы.

Риск развития неврологическо-
го дефицита. Наиболее грозным 
осложнением прогрессирования 
кифотической деформации грудопо-
ясничного отдела позвоночника яв-
ляется компрессия спинного мозга. 
Kahanovitz et al. [11] разделили паци-
ентов на 5 групп в зависимости от сте-
пени выраженности неврологических 
жалоб. В 1-ю группу вошли пациен-
ты без неврологического дефицита. 
У них кифоз обнаружен в 44 % случа-
ев, величина деформации в среднем 
составила 16° по Cobb. Во 2-ю группу 
включили пациентов, которые предъ-
являли жалобы на боли в пояснице. 
Кифоз 20° в данной группе диагности-
рован у 44 % пациентов. В 3-ю группу 
вошли пациенты, у которых по резуль-
татам обследования были выявлены 
грыжи межпозвонковых дисков, при-
водящие к неврологическому дефи-
циту. Из двух пациентов, вошедших 
в данную группу, кифоз был обнару-
жен у обоих и составлял в среднем 
62°. Аналогичная величина деформа-
ции была представлена в 4-й группе, 
в которую были отнесены пациенты 
с жалобами на перемежающуюся ней-
рогенную хромоту. Из 8 пациентов 
кифоз был обнаружен у 3 (38 %). В 5-ю 
группу включили пациентов с наибо-
лее выраженной неврологической 
симптоматикой, вплоть до парапареза 
с нарушением функции тазовых орга-
нов. У 83 % из них была обнаружена 
кифотическая деформация, однако 
величина составила только 31°. Таким 
образом, данная работа показывает, 
что неврологическая симптоматика 
связана с наличием кифоза, но при 

этом нет зависимости от абсолютной 
величины деформации, и, кроме того, 
не все пациенты с кифозом имеют 
неврологический дефицит.

Kopits [7] сообщает о прямой 
зависимости между кифотической 
деформацией и наличием и тяжестью 
симптомов стеноза позвоночного 
канала. Автор также предупреждает, 
что кифоз – не единственная состав-
ляющая стеноза.

По наблюдениям Tolo [18], средний 
возраст в группе пациентов без невро-
логического дефицита был мень-
ше, чем в группе пациентов с дефи-
цитом, что составило 8 и 22 года 
соответственно.

Профилактика прогрессирования 
и консервативное лечение. Каждый 
родитель ребенка с ахондроплази-
ей должен быть информирован обо 
всех возможных рисках развития 
и прогрессирования кифотической 
деформации. Одно из основных пра-
вил – предотвращение нахождения 
ребенка в положении сидя без под-
держки. Для обеспечения взаимодей-
ствия ребенка с внешним миром пред-
лагается использование детских 
кресел с углом наклона спинки 45°. 
Кроме того, родители должны сле-
дить за положением ребенка на руках 
у взрослого и избегать при этом сги-
бания в поясничном отделе позвоноч-
ника [10].

Основным методом консерватив-
ного лечения кифотической деформа-
ции является использование корсетов 
различной модификации.

Модифицированный корсет типа 
Knight с тремя точками фиксации опи-
сывает в своем исследовании Kopits 
[7]. Корсет в течение 29 мес. носи-
ли 76 детей. Величина деформации 
в начале исследования в среднем 
составляла 56°, возраст детей варьи-
ровал от 8 до 26 мес. Начальная кор-
рекция в корсете составляла 25–55 % 
от исходной величины деформации. 
По результатам проведенной работы 
у 29 % пациентов корсет помог испра-
вить появившиеся начальные призна-
ки деформации и остановил прогрес-
сирование в 55 % случаев (остаточная 
деформация 25–55°). У 10 (13 %) паци-

ентов наблюдали прогрессирование 
деформации, которая в конечном ито-
ге достигла 45–105°. Данным пациен-
там было рекомендовано оперативное 
вмешательство. На результаты лечения, 
как сообщает автор, влияет множе-
ство факторов: тяжесть деформации, 
сопутствующая мышечная гипотония, 
возраст начала использования кор-
сета и соблюдение правил ношения 
корсета со стороны пациента и его 
родителей (англ. compliance – согла-
сие, соответствие; термин, характе-
ризующий приверженность пациента 
назначенному лечению). Оптималь-
ным является назначение корсета 
в возрасте 8–18 мес. и использование 
его не менее 70 % времени, особенно 
когда ребенок находится в вертикаль-
ном положении. Тем не менее у части 
пациентов, несмотря на своевремен-
ное назначение корсета и соблюде-
ние рекомендаций по длительности 
использования, наблюдалось прогрес-
сирование деформации. С другой сто-
роны, нет доказательств, что у паци-
ентов из успешной группы не наблю-
далась бы спонтанная регрессия 
деформации и без использования 
корсета.

В исследовании, проведенном 
Borghuu et al. [15], корсет был назначен 
14 (29 %) пациентам в связи с прогрес-
сированием деформации, у 10 чело-
век наблюдалось улучшение на фоне 
его использования. Так как работа 
в целом была посвящена изучению 
рисков прогрессирования деформа-
ции, авторы не указывали тип корсета, 
процент коррекции, время использо-
вания и другие параметры, необходи-
мые для оценки корсетного лечения.

Только 2 пациента из 60 проходили 
лечение с помощью корсета в иссле-
довании Margalit et al. [14]. Для этих 
целей использовали 3-точечный кор-
сет на ночной период. В одном слу-
чае пациент носил корсет с 18 мес. 
до 5 лет. Величина деформации за дан-
ный период снизилась с 73 до 25°. 
Напомним, что авторы данной статьи 
установили порог нормы для кифоти-
ческих деформаций ниже 20° по Cobb. 
Другой пациент использовал корсет 
с 10 мес. до 4 лет и достиг улучшения 
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в конце лечения. Деформация на тот 
момент составляла 25° при исходной 
величине в 40°. Однако после отме-
ны корсета наблюдалось прогресси-
рование деформации, и к 7-летнему 
возрасту величина кифоза составля-
ла 68°. В дальнейшем пациенту была 
проведена хирургическая коррекция 
деформации.

Наиболее подробное исследова-
ние, посвященное корсетному лече-
нию при кифотических деформациях 
грудопоясничного отдела позвоноч-
ника у пациентов с ахондроплазией, 
было опубликовано Xu et al. [16]. Ана-
лиз проводился в группе из 33 чело-
век со средним возрастом 2,3 года. 
Всем пациентам был назначен кор-
сет типа Boston. Рекомендуемое вре-
мя использования составляло 22 ч в сут. 
Кифотическая деформация в начале 
исследования составляла в среднем 
41,7° и снизилась до 29,5° к концу 
наблюдения. Период использования 
корсета составил в среднем 32,2 мес. 
Критерием отмены корсета явля-
лось отсутствие изменений величи-
ны деформации в течение одного 
года. Комплаенс оценивали на осно-
вании опроса родителей пациентов, 
он составил более 95 %. За критерий 
успеха было принято снижение вели-
чины деформации ниже 20° по Cobb, 
что было достигнуто у 18 (54,5 %) 
пациентов. При последующем срав-
нении рентгенологических и клини-
ческих данных пациентов, составив-
ших успешную и неуспешную груп-
пы, выявлено, что возраст начала 
лечения (р = 0,04), величина кифо-
за (р < 0,001), процент клиновидно-
сти вершинного позвонка (р = 0,01) 
и угол отклонения таза от вертикали 
(РТ – pelvic tilt; р = 0,03) были значи-
тельно меньше у пациентов в группе, 
которая в результате достигла успе-
ха. Такие параметры, как величина 
лордоза поясничного отдела позво-
ночника и величина угла наклона 
таза (PI – pelvic incidence) не влияли 
на результат лечения. Из 33 пациен-
тов ретролистез вершинного позвонка 
был обнаружен у 7 человек, что также 
было связано с более высоким риском 
неудовлетворительного результата 

лечения (р = 0,03). Сопутствующий 
сколиоз, который наблюдался у 18 
пациентов, не был связан с прогрес-
сированием кифотической деформа-
ции и был представлен в равной сте-
пени в обеих группах. Построение 
графика зависимости чувствитель-
ности от частоты ложноположитель-
ных заключений (ROC-curve) показало 
оптимальные точки отсчета для вели-
чины кифотической деформации (40°), 
клиновидности вершинного позвонка 
(60 %), PT (15°). Так, для 17 пациентов, 
у которых начальная величина дефор-
мации составляла менее 40°, средняя 
коррекция составила 48,6 %, что было 
значительно выше, чем у пациентов 
с кифозами более 40° (17,9 %).

Оперативное лечение. Прогресси-
рование кифоза, несмотря на консер-
вативное лечение, клинические про-
явления неврологического дефицита 
или риск его развития, выраженный 
косметический дефект – основные 
причины, определяющие необхо-
димость хирургической коррекции 
деформации. Описано множество 
методик оперативной техники, неко-
торые из них на настоящий момент 
не имеют практического значения 
и представляют чисто исторический 
интерес. Среди статей, вошедших 
в настоящий обзор, хирургическому 
лечению посвящено 6 ретроспектив-
ных исследований [18–23] и 9 опи-
саний клинических случаев [24–32]. 
Ряд случаев оперативной коррекции 
деформации без подробного описа-
ния хирургической техники пред-
ставлен в трех исследованиях [14, 
15, 17], где авторы сообщают о 59, 1 
и 4 прооперированных пациентах 
соответственно.

Shikata et al. [19] описывают 3 слу-
чая проведения оперативного вме-
шательства в 1971–1979 гг. в связи 
с развитием выраженного неврологи-
ческого дефицита. Величина кифоти-
ческой деформаций составляла 28–32° 
по Сobb. На рентгенограммах обнару-
живались характерные для диагноза 
лучевые признаки: изменение формы 
позвонков, сужение межпедикулярных 
пространств, гипоплазия ножек дуг 
позвонков и дугоотростчатых суста-

вов. На момент оперативного лечения 
возраст пациентов составлял от 19 
до 33 лет. Всем пациентам была про-
ведена многоуровневая ламинэктомия. 
Только в одном случае ламинэктомия 
была дополнена спондилодезом ауто-
костью и установкой инструмента-
рия Harrington. По окончании пери-
ода наблюдения неврологический 
дефицит сохранился или увеличился 
у пациентов, которым была произве-
дена ламинэктомия без инструмен-
тальной фиксации, при этом у одного 
пациента наблюдалось прогрессиро-
вание деформации до 57°. Положи-
тельный результат достигнут только 
в случае использования инструмен-
тария Harrington, который выражался 
в отсутствии жалоб после 2-летнего 
периода наблюдения.

Tolo [18] представил результаты 
оперативного лечения кифотической 
деформации у 17 пациентов в возрасте 
от 3 до 39 лет, 10 из которых предъяв-
ляли жалобы неврологического харак-
тера. Средняя величина деформации 
на момент операции составляла 85°. 
Одиннадцати пациентам была прове-
дена коррекция деформации без ла-
минэктомии из двух доступов, из них 
в пяти случаях – в одну хирургиче-
скую сессию. У шести пациентов опе-
рации проведены с ламинэктомией 
или после ранее проведенной ламин-
эктомии (5 – из двух доступов и 1 – 
только из переднего доступа). Двум 
пациентам ранее была осуществлена 
попытка инструментальной фикса-
ции с применением интраканально 
расположенных имплантатов (автор 
не указывает каких именно), у обо-
их было отмечено изменение вызван-
ных потенциалов без развития в даль-
нейшем неврологического дефицита. 
В четырех случаях была произведена 
фиксация за остистые отростки, у трех 
пациентов интраоперационно выяв-
лено изменение соматосенсорных 
вызванных потенциалов, что потребо-
вало удаления конструкции. У одного 
пациента достигнут положительный 
результат при фиксации за остистые 
отростки и установке инструмента-
рия Luque. Фиксация с использовани-
ем инструментария Cotrel – Dubousset 
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была использована только у одно-
го пациента, в этом случае также 
достигнут положительный результат. 
По сообщению автора, средняя кор-
рекция деформации составила 20°, 
неврологический статус улучшился.

Ain et al. [20] определяют показания 
к хирургической коррекции деформа-
ции при величине кифоза более 60°, 
с прогрессированием более 10° в год. 
В данной работе показания к опера-
ции и оперативная техника с исполь-
зованием комбинированного доступа 
были аналогичны таковым при врож-
денных кифотических деформациях. 
Средняя величина деформации соста-
вила 71,5°. Во избежание возникнове-
ния неврологического дефицита воз-
можная коррекция рассчитывалась 
по боковой рентгенограмме в поло-
жении гиперэкстензии и интраопера-
ционно не превышала полученный 
показатель. Всего было проопериро-
вано 4 ребенка от 4 до 8 лет. Никто 
из пациентов до операции не предъ-
являл жалоб неврологического харак-
тера. Оперативное вмешательство 
состояло из двух этапов. Сначала 
из переднего доступа была выполне-
на дискэктомия на вершине деформа-
ции с заполнением межтеловых про-
межутков костной крошкой, затем 
в тела концевых позвонков дуги были 
установлены винты диаметром 4 мм, 
выполнена коррекция деформации 
на вентральном стержне, передний 
спондилодез костным транспланта-
том из ребра или малоберцовой кости. 
Далее пациента переводили в поло-
жение на животе и из заднего досту-
па выполняли фасетэктомию, декор-
тикацию задних структур позвонков, 
задний спондилодез аутогребнем 
подвздошной кости (взятой с одной 
стороны) без инструментальной фик-
сации. Декомпрессию содержимого 
позвоночного канала не проводили. 
После первого этапа операции паци-
ента снабжали корсетом, который 
меняли по меньшей мере 1 раз до вто-
рого этапа хирургического лечения. 
Через 4 мес. дополнительно выполня-
ли задний спондилодез (аутогребнем 
подвздошной кости с противополож-
ной стороны) для усиления фиксации, 

уменьшения риска проседания кост-
ного блока передней колонны и сни-
жения времени нахождения в кор-
сете. Финальная коррекция состави-
ла 26,4 %. В течение всего периода 
наблюдения ни у одного пациента 
не было выявлено осложнений.

В другом исследовании под автор-
ством Ain et al. [21] описано 12 слу-
чаев хирургического вмешательства. 
Деформация в среднем составляла 
64°. Трех пациентов проопериро-
вали по поводу прогрессирования 
деформации, у остальных, кроме того, 
наблюдался неврологический дефи-
цит разной степени выраженности. 
Четырем пациентам ранее проводи-
ли ламинэктомию, трем пациентам 
без симптомов неврологического 
дефицита выполнили двухэтапное 
вмешательство, как описано в преды-
дущей работе. В девяти случаях пона-
добилось проведение ламинэкто-
мии. В одном случае был выполнен 
передний релиз и задняя инструмен-
тальная фиксация. Одному пациенту 
выполнена установка инструмента-
рия из переднего и заднего доступов. 
Семи пациентам проведено оператив-
ное вмешательство из заднего досту-
па с установкой транспедикулярной 
металлоконструкции. Финальная кор-
рекция деформации составила 50 %. 
Представлено описание следующих 
осложнений: у двух пациентов произо-
шел перелом трех тазовых стержней 
в результате травматического воздей-
ствия, у одного наблюдалась ликво-
рея, которая разрешилась без ослож-
нений, в одном случае наблюдалось 
формирование кифотической дефор-
мации краниальнее зоны спондилоде-
за (PJK – proximal junctional kyphosis). 
По результатам проведенной работы, 
авторы выделяют 2 основных прин-
ципа при хирургической коррекции 
кифотической деформации у детей 
с ахондроплазией: 1) ламинэкто-
мия должна сопровождаться задним 
спондилодезом, вне зависимости 
от исходной величины деформации; 
2) пациентам до 4-летнего возраста 
с прогрессирующими деформация-
ми более 50° требуется проведение 
оперативной коррекции деформации. 

Дополнительные показания для про-
ведения переднего доступа: 1) недо-
статочный для установки транспеди-
кулярной конструкции размер ножек 
позвонков; 2) необходимость корп-
эктомии для уменьшения переднего 
импиджмент-синдрома; 3) по рентге-
нограмме в положении гиперэкстен-
зии на валике видно, что деформа-
цию не удается исправить до значе-
ний менее 50°.

Qi et al. [22] приводят 4 описания 
хирургической коррекции деформа-
ции у пациентов 15–60 лет с выра-
женным неврологическим дефицитом. 
Во всех случаях было проведено одно-
моментное хирургическое вмешатель-
ство из заднего доступа с сопутствую-
щей декомпрессией нервных структур 
и транспедикулярной инструменталь-
ной фиксацией. При наличии выра-
женных гипопластических изменений 
вершинного позвонка выполняли его 
спондилэктомию и реконструкцию 
передней колонны с помощью тита-
новой блок-решетки. Финальная кор-
рекция деформации в среднем соста-
вила 43,6 % при изначальной величине 
96,3°. Все пациенты продемонстриро-
вали улучшение неврологического ста-
туса после проведенной операции и, 
по данным опроса, были удовлетво-
рены результатом коррекции. Авторы 
описывают следующие осложнения: 
в одном случае наблюдался частичный 
разрыв корешка Тh12 справа, в дру-
гом – ликворея, которая была ликви-
дирована интраоперационно. Данные 
осложнения не повлияли на невро-
логический статус в послеопераци-
онном периоде. Во время одной опе-
рации была обнаружена недостаточ-
ность фиксации в момент коррекции, 
что потребовало перестановки транс-
педикулярных винтов. Одно из ослож-
нений заключалось в том, что в резуль-
тате коррекции кифотической дефор-
мации и изменения сагиттального 
баланса пациент перестал доставать 
руками до ягодиц и начал испытывать 
трудности во время проведения гигие-
нических процедур. Авторы совету-
ют обращать внимание на этот аспект 
при планировании коррекции, осо-
бенно у пациентов старшего возраста 
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с ограничением подвижности в пояс-
ничном отделе позвоночника и фик-
сированными сгибательными кон-
трактурами тазобедренных суставов.

Sun et al. [23] также отдают предпо-
чтение коррекции деформации и де-
компрессии нервных структур из зад-
него доступа. В исследование были 
включены 6 человек в возрасте от 12 
до 36 лет с величиной деформации 
в среднем 53,3°. Величина коррекции 
составила 75,0 %. У четырех пациен-
тов, которые изначально предъявляли 
жалобы неврологического характера, 
отмечено улучшение неврологическо-
го статуса. Мы нашли 9 статей [24–32], 
в которых представлено описание 10 
клинических случаев хирургическо-
го лечения кифотических деформа-
ций у пациентов с ахондроплазией. 
Для удобства восприятия, описание 
данных статей представлено в виде 
табл.

Обсуждение

Как видно из представленного обзо-
ра, существуют различные подходы 
к диагностике и лечению кифозов гру-
допоясничного отдела позвоночника 
при ахондроплазии.

Первое, с чем мы столкнулись 
при работе с литературой, – это то, 
что большинство исследователей 
не определяет параметры, при кото-
рых деформация требует наблюдения 
и лечения, а не является вариантом 
нормы. Несмотря на кажущуюся фор-
мальность вопроса, четкое разгра-
ничение нормы и патологии носит 
сугубо практический характер. Оцен-
ка прогрессирования деформации, 
а следовательно, и принятие решений 
относительно тактики лечения, в чис-
ле прочего, зависит и от абсолютной 
величины деформации [15]. Наибо-
лее объективным способом опреде-
ления величины любой деформации 
позвоночника, вне зависимости от ее 
этиологии, является измерение угла 
патологической дуги. Наиболее рас-

пространенным считается измерение 
углов деформации по методу Cobb 
[33]. Ошибки на этапе диагностики 
зачастую ведут к назначению некор-
ректного лечения и к неблагоприят-
ному исходу, что можно определить 
как прогрессирование деформации 
с риском развития неврологического 
дефицита.

Среди клинических параметров, 
влияющих на прогрессирование 
деформации, статистически значи-
мыми являются только параметры 
моторного развития: способность 
сидеть без поддержки и самостоятель-
ная ходьба к определенному возрасту 
[14, 15]. Дети, больные ахондроплази-
ей, демонстрируют в своем развитии 
двигательные стереотипы, нехарак-
терные для здоровых детей [34], основ-
ные двигательные навыки у них будут 
формироваться позже, чем в среднем 
по популяции, что необходимо учиты-
вать при оценке моторного развития 
[14, 34].

В случаях, когда не наблюдается 
спонтанной регрессии деформации 
и возрастает риск ее прогрессиро-
вания, ортопеды часто прибегают 
к назначению корсетов, что зача-
стую оправданно и приводит к поло-
жительному результату [7, 15, 16]. 
Как и при любом другом виде лече-
ния, при назначении корсета врач 
должен максимально объективно 
оценивать возможные исходы, опи-
раясь на клинические и рентгеноло-
гические параметры, однако только 
в одном исследовании авторы пред-
приняли попытку определить опти-
мальные показания для использова-
ния корсета на основании статисти-
ческого анализа [16]. Не вызывает 
сомнения, что оценка клинических 
и рентгенологических параметров, 
влияющих на результат корсетного 
лечения, позволит более обоснованно 
назначать лечение в каждом конкрет-
ном случае, а при неблагоприятных 
прогностических признаках отбирать 
пациентов для оперативного лече-

ния, не дожидаясь прогрессирования 
деформации.

Выбор техники хирургического 
вмешательства зависит от множества 
факторов. К ним можно отнести вели-
чину деформации, выраженность дис-
пластических изменений позвоноч-
ного столба, возраст пациента и его 
общесоматический статус. Не послед-
нюю роль играют опыт и квалифика-
ция хирурга. За последние десятилетия 
вертебральная хирургия совершила 
прорыв в своем развитии, что не мог-
ло не отразиться и на лечении гру-
допоясничных кифозов у пациентов 
с ахондроплазией. Как сказано выше, 
те виды операций, которые проводи-
ли еще во второй половине прошлого 
века [18, 19], навсегда ушли в историю. 
На настоящий момент наиболее часто 
встречаются описания коррекции 
из одного или двух доступов с уста-
новкой транспедикулярной металло-
конструкции и спондилодезом кост-
ными алло- или аутотрансплантатами. 
При необходимости вмешательства 
дополняют декомпрессией нервных 
структур [21, 22, 24–29, 31, 32].

Заключение

Проблеме кифотических деформаций 
грудопоясничного отдела позвоноч-
ника при ахондроплазии посвящено 
небольшое число статей, несмотря 
на то что прогрессирующие кифозы 
значительно снижают качество жиз-
ни и могут явиться причиной ранней 
инвалидизации пациентов с ахондро-
плазией. Дальнейшие исследования 
должны быть направлены на поиск 
консенсуса по всем вопросам, каса-
ющимся данной патологии, начиная 
от профилактики и заканчивая хирур-
гическим лечением.

Исследование не имело спонсорской поддержки. 

Авторы заявляют об отсутствии конфликта 

интересов.
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