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Objective. To present two clinical cases of successful surgical treatment of atlantoaxial instability in Down syndrome patients 

with os odontoideum.

Material and Methods. The results of surgical treatment of atlantoaxial instability in two Down syndrome patients with os odontoideum 

were analyzed. The neuroorthopedic status of the craniovertebral junction was evaluated perioperatively according to CT and MRI (ADI, 

Swischuk test, Power’s ratio). The assessment of the patients’ quality of life was carried out using the Y.A. Orlov scales.

Results. The presented clinical cases demonstrate the results of reconstructive and stabilizing correction of C1–C2 instability using 

the Goel – Shah method combined with original patented technique.

Conclusion. The use of the Goel – Shah method in combination with remodeling of the C1–C2 articular facets (original patented tech-

nique) provides optimal correction of instability in C2 anomalies in patients with Down syndrome.
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Цель исследования. Демонстрация двух клинических наблюдений успешного хирургического лечения атлантоаксиальной неста-

бильности у пациентов с зубовидной костью на фоне синдрома Дауна. 

Материал и методы. Проанализированы результаты хирургического лечения атлантоаксиальной нестабильности у двух пациентов 

с зубовидной костью на фоне синдрома Дауна. Периоперационно оценивали нейроортопедический статус краниовертебральной 

области по данным КТ и МРТ (атлантодентальный интервал, тест Swischuk, индекс Power’s). Оценку качества жизни пациентов 

проводили с использованием шкал Ю.А. Орлова.

Результаты. В представленных клинических наблюдениях продемонстрированы результаты реконструктивно-стабилизирующей 

коррекции нестабильности С1–С2 по методу Goel – Shah с применением оригинального запатентованного способа.

Заключение. Применение метода Goel – Shah в сочетании с ремоделированием суставных фасеток C1–C2 (оригинальная запатен-

тованная методика) обеспечивает оптимальную коррекцию нестабильности при аномалии зуба С2 у пациентов с синдромом Дауна.

Ключевые слова: синдром Дауна; зубовидная кость; атлантоаксиальная нестабильность; краниовертебральная область; атланто-

аксиальная фиксация; цервикомедуллярная декомпрессия.
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Среди основных причин атлантоак-
сиальной нестабильности у пациен-
тов с синдромом Дауна (СД) выделяют 
зубовидную кость – аномалию, кото-
рая может протекать бессимптомно, 
но зачастую приводит к атлантоак-
сиальной дислокации и компрессии 
спинного мозга [1–3].

Распространенность зубовидной 
кости у пациентов с СД составля-
ет 1,3–3,0 % и наблюдается преиму-
щественно в детском и подростко-
вом возрасте, реже у взрослых [1, 4]. 
Предрасполагающие факторы, при-
водящие к возникновению зубовид-
ной кости, до настоящего времени 
не определены, однако некоторые 
авторы сообщают об индивидуаль-
ных анатомо-физиологических осо-
бенностях пациентов с СД, акценти-
руя внимание на низкой минераль-
ной плотности их костной ткани, 
слабости поперечных связок, пони-
женном мышечном тонусе и чрезмер-
ной мобильности суставов [1, 3].

Основной задачей хирургическо-
го лечения атлантоаксиальной неста-
бильности, в том числе ассоцииро-
ванной с зубовидной костью, являет-
ся устранение компрессии спинного 
мозга с целью купирования или пред-
упреждения развития инвалидизиру-
ющего неврологического дефицита 
[4, 5]. Несостоятельность стабилиза-
ции С1–С2 сегмента на уровне зуба 
С2 позвонка проявляется в различ-
ной степени выраженной нестабиль-
ностью атлантоаксиальных суставов, 
которая сопровождается комбини-
рованной, передней и задней ком-
прессией спинного мозга. Фактором 
задней компрессии является заднее 
полукольцо С1, стенозирующее позво-
ночный канал при переднем смеще-
нии атланта. Передняя компрессия 
спинного мозга возникает на уровне 
задневерхнего края тела С2. Ее при-
чиной является деформация позво-
ночного канала вследствие передней 
трансляции и наклона атланта относи-
тельно осевого позвонка. Таким обра-
зом, задача декомпрессии спинного 
мозга при атлантоаксиальной неста-
бильности неразрывно связана с необ-
ходимостью коррекции имеющейся 

деформации и обеспечением стабиль-
ной фиксации сегмента в положении, 
близком к физиологическому. 

В настоящее время для декомпрес-
сии и фиксации нестабильности в сег-
менте С1–С2 применяется достаточное 
количество хирургических техноло-
гий, различающихся объемом вмеша-
тельства, травматичностью и потенци-
альными осложнениями [4, 5]. Обще-
признанной тенденцией является 
использование коротких моносегмен-
тарных фиксаций. Наиболее распро-
страненным является способ задней 
винтовой фиксации по Goel – Harms. 
Однако многообразие анатомических 
особенностей, сопутствующих крани-
овертебральным порокам в сочетании 
с частой встречаемостью данной пато-
логии у детей, не позволяет игнори-
ровать разнообразные варианты кра-
ниоцервикальной фиксации, в том 
числе в сочетании с предварительной 
гало-коррекцией.

В этой работе мы приводим при-
меры хирургического лечения неста-
бильности на уровне С1–С2 позвон-
ков у пациентов с зубовидной костью 
на фоне СД с использованием моди-
фицированного способа по Goel – 
Shah [6].

Цель исследования – демонстрация 
двух клинических наблюдений успеш-
ного хирургического лечения клини-
чески манифестированной атлантоак-
сиальной нестабильности у пациентов 
с зубовидной костью на фоне СД.

Материал и методы

В описанных клинических наблюде-
ниях применен единый метод хирур-
гической коррекции атлантоаксиаль-
ной нестабильности в модификации 
по Goel – Shah. В качестве спейсеров 
использовали аутокостные трикорти-
кальные графты из гребня подвздош-
ной кости. Выбор пластического ма-
териала обусловлен особенностями 
применения имплантатов у детей 
в связи с малыми размерами сустав-
ных поверхностей. Ремоделирование 
предварительно дегиалинизирован-
ных суставных фасеток выполняли 
путем резекции задней трети сустав-

ных фасеток С2 позвонка и передней 
трети нижних суставных фасеток С1 
позвонка при помощи высокооборот-
ного алмазного бора и кусачек Керри-
сона [7].

Результаты

Клинический пример 1
Девочка с СД, 3 года, дебют заболева-
ния – с болей в шейно-затылочной 
области, наклона головы ребенка 
влево. Прогрессирование клиниче-
ских проявлений в течение одного 
года, ухудшение в виде нарастания 
мышечной слабости в конечностях 
до глубокого спастического тетра-
пареза. При обследовании по дан-
ным МРТ выявлена атлантоакси-
альная дислокация, нестабильность 
на уровне С1–С2 позвонков, стеноз 
позвоночного канала до 2 мм с ком-
прессией спинного мозга и форми-
рованием очага миелопатического 
МР-сигнала на уровне С1 позвон-
ка. При поступлении в стационар 
в клинической картине ребенка 
боль в шейно-затылочной области. 
В неврологическом статусе отме-
чаются спастический тетрапарез 
(справа до 4 баллов, слева до 3 бал-
лов), патологические стопные знаки 
Бабинского и Пуссепа с двух сторон. 
Из особенностей развития: гиперте-
лоризм, эпикант, макроглоссия, кло-
нусы стоп с двух сторон. Качество 
жизни пациентки по адаптирован-
ной шкале Ю.А. Орлова составило 
10 баллов, что соответствует неудов-
летворительному уровню [8].

На МРТ шейного отдела позво- 
ночника от 09.11.2021 г. атлантоденталь-
ный интервал более 4 мм; на уровне C1 
позвонка верифицируется очаг миело-
маляции в центре спинного мозга.

На КТ шейного отдела позвоноч- 
ника от 10.11.2021 г. определяется ат-
лантоаксиальная дислокация на фоне 
зубовидной кости С2 позвонка. Сме-
щение С1 позвонка кпереди от перед-
него края тела С2 составляет 6 мм, тест 
Swischuk – 2,73 мм, индекс Power <1.

Принято решение о реконструк-
тивно-стабилизирующей операции, 
цель которой – коррекция атлантоак-
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сиальной нестабильности, декомпрес-
сия спинного мозга на верхнешейном 
уровне, корригирующая фасетотомия 
С1–С2, артродез атлантоаксиальных 
суставов аутокостными графтами, 
задняя винтовая фиксация С1–С2.

Ход операции. Положение пациен-
тки на животе, голова фиксирована 
в скобе Mayfield в нейтральной пози-
ции. Выполнен задний срединный 
разрез кожи и подкожной клетчатки 
от наружной бугристости затылоч-
ной кости до остистого отростка C5 
позвонка. Рассечена выйная связка, 
скелетированы чешуя затылочной 
кости, заднее полукольцо С1, ости-
стый отросток и дужки C2 позвонка. 
Отмечается передняя трансляция С1 
позвонка относительно С2. Венозное 
сплетение в промежутке С1–С2 моби-
лизовано поднадкостнично, поэтап-
но коагулировано и пересечено вме-
сте с нервами С2. Вскрыты капсулы 
суставов С1–С2, отмечается передний 
наклон суставных фасеток со смеще-
нием боковых масс С1 кпереди. Сустав-
ные поверхности дегиалинизирова-
ны. При помощи высокооборотного 
бора выполнена резекция задних краев 
верхних суставных фасеток С2 позвон-
ка. Аналогичным образом резецирова-
ны передние края нижних суставных 
фасеток С1. Под нейрофизиологиче-
ским контролем за счет перепозицио-
нирования головы пациентки в скобе 
Mayfield выполнена коррекция перед-
ней трансляции С1. На фоне умеренной 
дистракции в межсуставные промежут-
ки С1–С2 заведены аутокостные три-
кортикальные графты, взятые из гребня 
подвздошной кости пациентки, разме-
рами 10 × 10 × 7 мм. Под контролем 
ЭОП в боковые массы C1 и транспеди-
кулярно в тело C2 позвонков проведены 
полиаксиальные винты 20,0 × 3,5 мм. 
Конструкция смонтирована на балках 
3,5 мм. Смежные поверхности дужек 
С1 и С2 декортицированы, между 
ними на уровне конструкции уложена 
аутокостная крошка. Гемостаз состо-
ятелен при артериальном давлении 
120/80 мм рт. ст. Рана ушита послойно 
без дренажа.

Течение раннего послеопераци-
онного периода без осложнений. Па-

циентка вертикализирована на 2-е 
сут после операции в жестком шей-
ном ортезе. Неврологический статус 
без нарастания очаговой и прово-
дниковой симптоматики. Пациентка 
выписана на 10-е сути с регрессом 
болевого синдрома (рис. 1).

Клинический пример 2
Девочка с СД, 9 лет, длительно 

наблюдалась ортопедом по месту 
жительства по поводу деформации 
нижних конечностей, при обследова-
нии по данным МСКТ выявлена зубо-
видная кость C2 позвонка, нестабиль-

Рис. 1
Данные обследования пациентки трех лет: а – МРТ шейного отдела позвоночника 
в Т2-взвешенном режиме, сагиттальная проекция в положении сгибания;  
б – МСКТ шейного отдела позвоночника в сагиттальной проекции до операции, 
зубовидная кость C2 позвонка отмечена стрелкой; в – МСКТ изображение распо-
ложения элементов фиксирующей конструкции на уровне С1 позвонка; г – МСКТ 
расположения элементов фиксирующей конструкции на уровне С2 позвонка;  
д – МСКТ шейного отдела позвоночника в сагиттальной проекции после опе-
рации в положении сгибания, зубовидная кость C2 позвонка отмечена стрелкой;  
е – МСКТ-3D-реконструкция шейного отдела позвоночника после операции

б

г
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ность С1–С2. На МРТ шейного отдела 
позвоночника определяется стеноз 
позвоночного канала на уровне верх-
ушки зуба C2 до 5 мм, компрессия 
спинного мозга верхушкой зуба C2. 
При поступлении в стационар клини-
ческая картина представлена вынуж-
денным положением головы с накло-
ном вправо, ограничением движений 
в шейном отделе позвоночника, болью 
в шейно-затылочной области, уси-
ливающейся при движении головой. 
Неврологический статус: рефлектор-
ный тетрапарез, отмечаются посто-
янные стереотипные навязчивые ате-
тоидные движения, макроглоссия, 
X-образная установка ног. Силовых 
парезов и нарушения чувствительно-
сти не выявлено. Качество жизни па-
циентки по шкале Ю.А. Орлова соста-
вило 40 баллов, что соответствует пло-
хому уровню [9].

На МРТ шейного отдела позвоноч- 
ника от 15.11.2022 г. определяет-
ся деформация позвоночного канала 
на уровне С1–С2 за счет переднего сме-
щения С1 позвонка с компрессией спин-
ного мозга на уровне верхнего края тела 
С2 позвонка.

На КТ шейного отдела позвоноч-
ника от 15.11.2022 г. определяется ат-
лантоаксиальная дислокация на фоне 
зубовидной кости С2 позвонка. Смеще-
ние С1 позвонка кпереди от переднего 
края тела C2 позвонка – 10,6 мм, тест 
Swischuk – 4,76 мм, индекс Power <1. 

Принято решение о реконструк-
тивно-стабилизирующей операции, 
цель которой – коррекция атлантоак-
сиальной нестабильности, декомпрес-
сия спинного мозга на верхнешейном 
уровне, корригирующая фасетотомия 
С1–С2, артродез атлантоаксиальных 
суставов аутокостными графтами, 
задняя винтовая фиксация С1–С2.

Ход операции аналогичен описан-
ному в клиническом наблюдении 1.

Течение раннего послеопера-
ционного периода без осложне-
ний. Пациентка вертикализирована 
на 2-е сут после операции в жестком 
шейном ортезе. Неврологический статус 
без нарастания очаговой и проводнико-
вой симптоматики. Выписана на 7-е сут 
с регрессом болевого синдрома (рис. 2).

Обсуждение

Скелетно-мышечные симптомы доста-
точно часто встречаются у пациен-

тов с СД. Некоторые авторы полагают, 
что наличие зубовидной кости у дан-
ной группы больных является ключе-
вой причиной развития нестабильно-

Рис. 2
Данные обследования пациентки девяти лет: а – МРТ шейного отдела 
позвоночника в Т1-взвешенном режиме, сагиттальная проекция в положении 
сгибания, выраженный стеноз позвоночного канала на уровне С1–С2 позвон-
ков; б – МСКТ шейного отдела позвоночника в сагиттальной проекции до 
операции, зубовидная кость С2 позвонка отмечена стрелкой; в – МСКТ-3D-
реконструкция шейного отдела позвоночника до операции; г – МСКТ шейного 
отдела позвоночника в сагиттальной проекции после операции, зубовидная кость 
С2 позвонка отмечена стрелкой; д – МСКТ-3D-реконструкция шейного отдела 
позвоночника после операции; е – МСКТ-контроль через 12 мес. после опера-
ции, овалами выделено ремоделирование костных имплантатов, расположенных 
между боковыми массами С1–С2 позвонков

б

г
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сти на краниовертебральном уровне. 
Атлантоаксиальная нестабильность, 
сопровождающаяся атлантоаксиаль-
ной дислокацией, является особенно 
опасным клиническим осложнением 
у пациентов с СД, так как приводит 
к формированию синдрома цервико-
медуллярной компрессии [3, 5, 10]. 

Клинически аномалия может про-
текать бессимптомно, иметь местные 
симптомы, а также вызывать шейную 
миелопатию или симптомы, связанные 
с вертебробазилярной ишемией [11]. 
Местные симптомы включают боль, 
кривошею, ограничения подвижности 
шейного отдела позвоночника, обу-
словленные, как полагают, наруше-
нием конгруэнтности суставных по-
верхностей суставов С1–С2 позвонков 
[4, 5, 12]. Симптомы шейной миело-
патии могут варьировать от преходя-
щих парезов и нарушений чувстви-
тельности до инвалидизирующего 
тетрапареза с нарушением глотания 
и дыхания, угрожающими летальным 
исходом [3–5]. Вертебробазилярная 
ишемия может возникать в результа-
те компрессии позвоночных артерий, 
проявляясь головокружением, обморо-
ками, нарушениями зрения и другими 
симптомами [4, 5, 13].

При определении показаний 
к хирургическому лечению существу-
ет некоторый диапазон представле-
ний. Goel et al. [14] считают, что при 
наличии атлантоаксиальной неста-
бильности любой этиологии хирур-
гическое лечение показано всем паци-
ентам. Авторы сообщают, что даже 
в случае бессимптомной зубовидной 
кости операция показана, поскольку 
современный уровень техническо-
го оснащения позволяет выполнить 
коррекцию достаточно безопасно. 
При этом следует учитывать инди-
видуальные особенности пациента 
и личный опыт хирурга [14]. По мне-
нию Wang et al. [15], напротив, бес-
симптомным пациентам с зубовидной 
костью может быть достаточно кон-
сервативного ведения с дальнейшим 
клиническим и рентгенологическим 
контролем, а хирургическое лечение 
показано только при выявлении при-
знаков атлантоаксиальной нестабиль-

ности или ее прогрессирования [3]. 
Salunke et al. [16] указывают на связь 
сроков клинической манифестации 
атлантоаксиальной нестабильности 
с выраженностью наклона суставных 
фасеток.

Изучение этого вопроса представ-
ляется нам интересным в контексте 
совершенствования алгоритма наблю-
дения и выбора сроков хирургическо-
го лечения неврологически компен-
сированных пациентов с атлантоакси-
альной нестабильностью. В настоящее 
время мы используем алгоритм, опи-
санный Н.О. Хусаиновым с соавт. 
[17], согласно которому показаниями 
к хирургической коррекции неста-
бильности сегмента С1–С2 являются 
неврологические нарушения, вызван-
ные компрессией спинного мозга, 
явные рентгенологические призна-
ки атлантоаксиальной нестабильно-
сти (увеличение атлантодентального 
интервала более 10 мм), уменьшение 
резервного пространства для спин-
ного мозга меньше 13 мм (нарушение 
правила трех Still), некоторые анома-
лии развития костных структур кра-
ниоцервикальной зоны, в частности 
зубовидной кости, базилярная импрес-
сия и другие [17].

Арсенал хирургических методов 
лечения атлантоаксиальной неста-
бильности представлен различными 
вариантами декомпрессии в сочета-
нии с краниоцервикальной или С1–
С2 фиксацией. В случаях невозмож-
ности выполнения достаточной 
декомпрессии за счет репозиции 
атланта в дополнение к стабилизации 
используется задняя декомпрессия 
в виде ламинэктомии С1 позвонка [1]. 
При сохраняющейся значительной 
компрессии на уровне краниовер-
тебрального перехода оправданно 
дополнять ламинэктомию С1 позвон-
ка резекцией заднего края большого 
затылочного отверстия. Также описа-
но использование в качестве допол-
нительной декомпрессии трансораль-
ной одонтоидэктомии. Данный способ 
требует от хирурга соответствующе-
го опыта и сопряжен с риском раз-
вития специфических тяжелых, в пер-
вую очередь инфекционных, осложне-

ний [18–21]. Ввиду этих обстоятельств 
использование трансоральной одон-
тоидэктомии целесообразно лишь 
при перспективе регресса провод-
никовых и бульбарных нарушений, 
обусловленных персистирующей 
вентральной компрессией спин-
ного мозга и ствола мозга. Во всех 
случаях такой способ декомпрессии 
стоит рассматривать скорее как воз-
можность компенсации передней 
компрессии спинного мозга, сохра-
няющейся после неудачной задней 
коррекции, но не как рутинный этап 
лечения.

Развитие микрохирургической 
техники в сочетании с нейрофизио-
логическим контролем заметно рас-
ширило возможности мобилизации 
сегмента С1–С2 и интраоперацион-
ного вправления смещенного атлан-
та. Однако в ряде случаев предопе-
рационная гало-коррекция сохраня-
ет актуальность, позволяя сократить 
риск инвалидизирующих неврологи-
ческих осложнений при хирургиче-
ском лечении грубых верхнешейных 
деформаций [22].

Краниоцервикальная фиксация, 
являясь, безусловно, менее риско-
ванным вмешательством, чем С1–С2 
фиксация, имеет ряд серьезных недо-
статков, нивелирующих ее значение 
в качестве рутинного способа лече-
ния. Ограничение объема движений 
головы относительно шеи оказывает 
значительное влияние на качество 
жизни пациентов, затрудняя ориен-
тирование в пространстве и функ-
цию глотания. Кроме того, исполь-
зование протяженных краниоцерви-
кальных конструкций у детей в ряде 
случаев требует повторных реви-
зионных вмешательств, связанных 
как с избыточной нагрузкой на дис-
тальные фиксирующие элементы, 
так и с продолжающимся ростом 
детского организма [23, 24]. В то же 
время атлантоаксиальные дислока-
ции и нестабильность в условиях 
врожденных пороков, каковым являет-
ся СД, могут сопровождаться грубыми 
анатомическими аномалиями, исклю-
чающими возможность моносегмен-
тарной винтовой фиксации. Аналогич-
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но при необходимости стабилизации 
атлантоаксиальной нестабильности 
у маленьких пациентов или пациен-
тов с задержкой роста винтовая С1–С2 
фиксация может быть невыполнима 
по причине недостаточного развития 
костных элементов позвонков [23, 24]. 
Нередко костным аномалиям сопут-
ствуют аномалии сосудистого арте-
риального русла области краниовер-
тебрального перехода. Аномалии диа-
метра и аберрантный ход V3-сегмента 
позвоночной артерии в сочетании 
с вариантами формирования Вилли-
зиева круга связаны с риском тяжелых 
осложнений и могут быть противопо-
казанием к фиксации по Goel – Harms 
[25]. С учетом вышеперечисленных 
обстоятельств краниоцервикальная 
фиксация в различных вариантах 
сохраняет актуальность при лечении 
данной патологии.

Наиболее распространенным 
видом хирургического лечения 
при атлантоаксиальной нестабильно-
сти является C1–C2 фиксация. Исполь-
зование различных модификаций 
инструментальной фиксации сегмен-
та C1–C2 в дополнение к коррекции 

деформации способствует формиро-
ванию костного блока и ассоциирова-
но с регрессом имеющегося невроло-
гического дефицита. Техника по Goel – 
Harms более безопасна в сравнении 
с трансартикулярной фиксацией 
по Magerl и характеризуется большей 
стабильностью в сравнении с крюч-
ковыми и проволочными способами 
стабилизации [25, 26]. Другим спосо-
бом фиксации при атлантоаксиаль-
ной нестабильности является способ 
по Goel – Shah, отличающийся тем, 
что в дополнение к задней винтовой 
С1–С2 фиксации выполняется стаби-
лизация межсуставными спейсерами, 
обеспечивающими бóльшую стабиль-
ность сегмента [6]. 

В вышеописанных клинических 
наблюдениях был применен запатен-
тованный авторский способ устра-
нения переднего наклона суставных 
фасеток атлантоаксиальных суста-
вов для компенсации обусловленной 
ими смещающей силы, направленной 
кпереди и вниз, обеспечивший повы-
шение стабильности костного блока 
суставов С1–С2 и сокращение нагрузки 
на фиксирующую конструкцию.

Заключение

Реконструктивно-стабилизирующая 
техника по Goel – Shah в сочетании 
с ремоделированием суставных фасе-
ток атлантоаксиальных суставов пред-
ставляется нам наиболее актуальной 
в случаях хронических атлантоакси-
альных дислокаций у пациентов с СД. 
Объединяя в себе возможность де-
компрессии спинного мозга с моно-
сегментарной фиксацией, данный 
способ позволяет сократить нагруз-
ку на конструкцию вследствие устра-
нения переднего наклона суставных 
фасеток С1–С2 позвонков. 
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