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plications and their treatment are described.
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Представлено клиническое наблюдение деформации 
позвоночника при нейрофиброматозе I типа у ребенка 
12 лет, осложненном вывихом на уровне шейно-грудно-
го перехода. Приведено описание клинических и луче-
вых данных, описание операции, возникших осложне-
ний и их лечения.
Ключевые слова: шейно-грудной кифоз, вывих позвон-
ков, нейрофиброматоз I типа, кифосколиоз, хирургиче-
ское лечение.
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Деформации позвоночника доста-
точно часто встречаются у пациентов 
с нейрофиброматозом I типа (болезнь 
Реклингаузена). Однако особенности 
вертебрального поражения, наблюдав-
шиеся нами у одного из подростков, 
требуют особого описания.

Мальчик, 12 лет, находился в дет-
ской хирургической клинике СПбНИИФ 
с 19.04.13 по 05.08.13 г. со следующим 
диагнозом: нейрофиброматоз I типа; 
многоузловая нейрофиброма шейно-
грудного отдела позвоночника и мягких 
тканей шеи; грубая кифосколиотическая 
деформация позвоночника, деформа-
ция грудной клетки; состояние после 
оперативных вмешательств (по анам-
незу); плексиформная нейрофиброма 
левой руки, вялый верхний левосторон-
ний монопарез.

Поступил в клинику с жалобами 
на прогрессирование кифосколио-
тической деформации и неврологи-
ческие расстройства. Лучевой архив 
не представлен, поэтому анамнести-
ческие данные приводятся только 
со слов мамы.

Ребенок от 1-й беременности, про-
текавшей с анемией и гестозом сред-
ней тяжести. Первым проявлением 
болезни в 2-месячном возрасте яви-
лось увеличение лимфатического узла 
в подмышечной области слева. С 4 мес. 
появляются гиперпигментация кожи, 
припухлость, затем гипертрихоз лево-
го предплечья, увеличение в объеме 
левой руки. На первом году жизни про-
ведена биопсия одного из мягкоткан-
ных образований (предположительно 
увеличенного лимфатического узла), 
на основании которой установлен 
нейрофиброматоз (болезнь Реклин-
гаузена). В возрасте 11 мес. на фоне 
появления деформации позвоноч-
ника проведены КТ и МРТ, выявив-
шие наличие нейрофибромы с рас-
пространением в позвоночный канал. 
Наблюдался нейрохирургом на про-
тяжении многих лет с констатацией 
нарастания кифосколиоза и деформа-
ции грудной клетки. В возрасте 7 лет 
появились жалобы на боли в спи-
не, грудной клетке, ногах, ограни-
чение движений в суставах, одышка. 

Был обследован в одной из западно-
европейских нейрохирургических 
клиник, оперирован там 28.08.08 г.: 
проведены ламинотомия, экстирпа-
ция интраспинальной нейрофибро-
мы на уровне С6–Тh2 с последующей 
ламинопластикой и фиксацией дужек 
микропластинками (описание опе-
рации приведено по выписке). Пос-
леоперационное течение протекало 
без осложнений, субъективно отме-
чал улучшение самочувствия, однако 
достаточно быстро нарастала дефор-
мация скелета, развивалась мышечная 
гипотрофия, а в последующем – вялый 
парез левой руки. При обследовании 
в 2012 г. по данным КТ и МРТ патоло-
гия расценена как многоузловая ней-
рофиброма верхнего средостения, 
распространяющаяся в позвоночный 
канал, однако после консультаций 
в нескольких федеральных ортопе-
дических и нейрохирургических цен-
трах в хирургическом лечении паци-
енту было отказано.

При поступлении состояние тяже-
лое по заболеванию, самочувствие 
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вполне удовлетворительное. Маль-
чик контактен, абсолютно адекватен 
в поведении. Выраженная кифосколи-
отическая деформация позвоночни-
ка, килевидная деформация грудной 
клетки. Кожные покровы с очаговой 
гиперпигментацией, более выражен-
ной на спине и левой верхней конеч-
ности. В левой подмышечной области 
опухолевидное образование, подоб-
ное, но меньших размеров – в обла-
сти внутренней поверхности левого 
предплечья. Гипоплазия левой кисти 
(рис. 1). Операционный рубец в обла-
сти шеи. Отмечаются деформация 
в локтевом и лучезапястном суставах 
левой руки, вялый парез со снижени-
ем мышечной силы, без нарушения 
чувствительности.

Осмотр неврологом (21.04.13 г.): 
мышечная сила в ногах оценена 
в 5 баллов с обеих сторон. Вялый 
монопарез левой верхней конеч-
ности с  уровня С 6–Тh 1.  Нель-
зя исключить невропатию ветвей 
плечевого сплетения, в том числе 
из-за периферических нейрофи-
бром, что подтверждается и данными 
электронейромиографии. 

При исследовании функции внеш-
него дыхания (30.04.13 г.) отмечено 
легкое снижение форсированной ЖЕЛ. 
Проходимость дыхательных путей 
в пределах нормы.

Данные КТ и МРТ (динамика 
за 2012–2013 гг.): выраженный нижне-
шейный и грудной кифосколиоз. Тело 
С5 смещено кпереди и вниз, тело С6 – 
кзади и вверх с деформацией и суже-
нием позвоночного канала до 5 мм; 
компрессия спинного мозга на этом 
уровне (рис. 2, 3). В верхнегрудном 
отделе – позвоночный канал резко 
расширен, перимедуллярно – одно-
родная высокогидрофильная ткань.

Целесообразность операции 
обсуждалась совместно с невроло-
гами, нейрохирургами, онкологами. 
C учетом нарастающей деформации 
и, хотя и медленного, но неблагопри-
ятного изменения неврологическо-
го статуса, принято решение выпол-
нить декомпрессию спинного мозга 
с резекцией расположенных в кана-
ле тел С6 и С7 позвонков из заднего 

доступа. Возможность передней ста-
билизации и характер задней инстру-
ментальной фиксации позвоночника 
решено определить во время вмеша-
тельства в зависимости от сохранно-
сти костных структур.

Операция (14.05.13 г.): ламинэктомия 
С5–С7, резекция тел С6–С7 с передней 
декомпрессией спинного мозга, задняя 
инструментальная фиксация С2–Тh6 

гибридной конструкцией «Vertex – CD 
Legasy» (Medtronic). При осуществле-
нии доступа обнаружены свободно 
лежащие и не фиксированные к дугам 
позвонков три микропластинки с вин-
тами (удалены). Дуги шейных позвон-
ков атрофичны; при их удалении 
обнаружена заполняющая позвоноч-
ный канал опухоль, распространяю-
щаяся краниально и каудально, прорас-

Рис. 1
Внешний вид ребенка: выраженная деформация грудной клетки и позвоночника, 
больших размеров пигментное пятно по типу café-out-lait в области спины; мно-
жественные мелкие кофейные пятна на туловище; пигментация и узловатые обра-
зования в области левого плеча и предплечья; недоразвитие левой кисти

Рис. 2
КТ шейно-грудного отдела позвоночника: резко выраженная деформация позво-
ночного канала за счет смещения в его просвет кзади и краниально тел позвон-
ков С6 и С7; тела позвонков С3–С5 резко атрофичны, на поперечном КТ-срезе  
хорошо видно, что переднезадний размер костной части тела позвонка меньше 
размера канала позвоночной артерии на этом уровне; дуги позвонков фрагмен-
тированы, прослеживаются контуры установленных ранее микропластинок (обо-
значены стрелками)
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тающая в 5-й и 6-й спинно-мозговые 
корешки слева (корешок С6 толщиной 
около 1,3 см, при попытке выделить 
собственно ствол корешка он практи-
чески полностью теряется в опухоли). 
После удаления опухоли из позвоноч-
ного канала, пересечения корешка С6 
и освобождения дурального мешка 
обнажены компримирующие его спе-
реди тела позвонков. Начато их удале-
ние высокоскоростным буром, микро-
остеотомами и мелкими кусачками 
Керрисона, однако в момент удаления 
возникло обильное диффузное крово-
течение, сопровождавшееся снижени-
ем артериального давления до 50 мм. 
Кровотечение купировано тампона-
дой гемостатическими материалами, 
гипотония сохранялась на протяжении 
10 мин. В момент кровотечения опе-
рация остановлена до восстановления 
гемодинамики на фоне интенсивной 
инфузионной терапии. После стабили-
зации состояния кровотечение не воз-
обновлялось, что позволило удалить 
оставшиеся костные элементы перед-
ней позвоночной колонны и провести 
заднюю инструментальную фиксацию 
позвоночника.

При выходе ребенка из наркоза 
выявлено отсутствие активных движе-

ний нижних конечностей, брюшных 
рефлексов и чувствительности с уров-
ня грудной клетки при сохранении 
на предоперационном уровне функ-
ции верхних конечностей. Невро-
логом состояние оценено как кли-
ника полного поперечного пораже-
ния спинного мозга с уровня С8–Тh1, 
что соответствует спинальному шоку, 
обусловленному острой ишемией 
спинного мозга в момент кровотече-
ния и артериальной гипотонии. 

Начата комплексная терапия, в том 
числе гормональная (солумедро-
лом), инфузионная, антибактериаль-
ная. На 2-е сут добавлены ангиотроп-
ные (актовегин в/в) и нейротропные 
(церебролизин, витамины группы В) 
препараты; присоединены массаж, 
лечебная гимнастика, затем нейро-
стимуляция. На 3-и сут после опера-
ции мальчик отметил появление позы-
вов на мочеиспускание и ощущение 
дефекации. Мочевой катетер удален 
на 7-е сут, после чего восстановились 
самостоятельное порционное моче-
испускание с минимальным объемом 
остаточной мочи (25–36 мл) и произ-
вольная дефекация.

На протяжении 3 мес. пациент про-
шел курс двигательной реабилитации, 
включавшей стимуляцию опорных зон 
стопы пневмостимулятором «Корвит» 
(2 раза в день по 30 мин; всего 60 дней, 
60 ч); пассивные и пассивно-актив-
ные движения ритмического сгибания 
и разгибания ног на аппарате «Артро-
мот» (3 раза в день по 60 мин для каж-
дой ноги; всего 19 дней, 57 ч); лечебную 
гимнастику лежа и сидя, в том числе пас-
сивные движения в суставах (процедура 
30 мин в день; всего 64 дня, 32 ч); орто-
статическую тренировку в положении 
сидя, затем стоя (ежедневно); трениров-
ки в подвесной системе (длительность 
процедуры 1 ч 30 мин; всего 25 дней, 
32,5 ч); вставание – приседание из коля-
ски в ходунки (150 раз в день в медлен-
ном темпе; всего 4500 раз). Общая про-
должительность занятий составляла 
до 8 ч в день.

С 4-й недели начался медленный 
регресс неврологических расстройств: 
отмечены восстановление болевой 
чувствительности, сокращение мышц 

нижних конечностей, появление кло-
нусов стоп (+), появился рефлекс 
Бабинского, повысился мышечный 
тонус в ногах. На 5-й неделе появи-
лись активные движения в правой 
нижней конечности и восстанови-
лась болевая чувствительность в левой 
при отсутствии в ней активных дви-
жений. В связи с высоким мышечным 
тонусом в ногах назначен мидокалм 
в возрастающей дозировке.

Через 1,5 мес. после операции 
в нижних конечностях активные сги-
бание и разгибание правого бедра 
и голени оценены в 4 балла, сгиба-
ние и разгибание стопы и пальцев – 
в 3 балла. Слева пальпируются мышеч-
ные сокращения двуглавой и четы-
рехглавой мышц бедра, напряжения 
сухожилий разгибателей пальцев и пе-
редней большеберцовой мышцы.

Верхние конечности: нарастание 
мышечной силы в правой руке – сги-
бание предплечья до 5 баллов, разги-
бание – 4 балла; сгибание в лучеза-
пястном суставе – 4 балла, разгиба-
ние – 5 баллов; сгибание и разгибание 
пальцев – до 4–5 баллов. Сохраняет-
ся гипостезия с участками анестезии 
по проводниковому типу с сегмента С6 
справа и гипостезия по сегментарному 
типу С6–С8 слева. Еще через неделю 
отмечается появление тыльного сги-
бания левой кисти, отсутствовавшего 
до операции.

Через 3 мес. после операции раз-
гибает левую ногу, поднимает и удер-
живает правую нижнюю конечность. 
Сила мышц ног в проксимальном отде-
ле справа 3 балла, в дистальных отде-
лах – 2 балла; слева проксимальный 
отдел 0–1 балл, дистальный – 0 бал-
лов. Рефлексы с нижних конечностей 
оживлены, патологические стопные 
знаки (+). Глубокая чувствительность 
расстроена по тазобедренные суста-
вы слева, справа различает сдавление 
мышц до стопы. Поверхностная чув-
ствительность: анальгезия с D6–D7 сле-
ва, с D2–D3 справа по проводниковому 
типу (рис. 4). Сохраняется достигну-
тое после операции разгибание левой 
руки в лучезапястном суставе, появи-
лись качательные движения пальцев 
левой руки.

Рис. 3
МРТ шейно-грудного отдела 
позвоночника: стеноз позвоноч-
ного канала, деформация и сдавле-
ние спинного мозга смещенными 
в позвоночный канал структурами 
позвонков



27

ХИРУРГИЯ ПОЗВОНОЧНИКА

Деформации позвоночника

1/2014 (С. 24–28)

А.Ю. Мушкин и др. Редкая патология позвоночника у ребенка с нейрофиброматозом I типа

Реабилитационный статус: пере-
двигается в кресле, сидит самостоя-
тельно, стоит ограниченное время 
с дополнительной опорой (ходунки) 
и без нее. При смещении центра масс 
правая нога сгибается, выполняя реф-
лекторный шаг, на левой ноге эффекта 
не наблюдали.

В послеоперационном периоде 
контрольные рентгенограммы под-
твердили стабильность инструмен-
тальной фиксации (рис. 5); МРТ 

не информативно из-за артефактов 
от конструкции.

Гистологическое исследование 
удаленного при операции материала: 
нейрофиброма.

Ребенок для дальнейшего реаби-
литационного лечения переведен 
по месту жительства.

Цель публикации – не только опи-
сать ранее не наблюдавшийся нами 
вариант патологии позвоночни-
ка, но и предложить для обсуждения 
два вопроса. Обоснованным ли было 

принятое решение об оперативном 
лечении данного пациента, и, в случае 
положительного ответа, какой объем 
представляется оптимальным? Что это 
за патология?

В монографии А.М. Зайдман с соавт. 
[1], посвященной нейрофибромато-
зу, мы натолкнулись на иллюстрацию 
из публикации Stown et al. [3], описав-
шими аналогичную патологию, кото-
рую авторы расценили как результат 
разрыва синхондроза между телами 
и дугами позвонков растущей внутри-
канальной нейрофибромой. Подобное 
объяснение наблюдавшегося шейно-
грудного листеза при интрадуральной 
нейрофиброме приводит и Winter [5]. 
Такая трактовка могла бы быть при-
нята, если бы в более поздней литера-
туре не была описана весьма похожая 
по лучевым данным аномалия шейно-
грудного отдела позвоночника, рас-
цененная авторами как врожденный 
спондилолистез [4] или врожденный 
вывих шейных позвонков у детей 
[2], у которых отсутствовала фоно-
вая патология – нейрофиброматоз. 
Несколько детей c подобной анома-
лией позвонков были оперированы 
и нами, при этом никаких признаков 
отрыва дуг мы не наблюдали.

Надеемся, что коллеги на страни-
цах журнала «Хирургия позвоночника» 
выскажут свое мнение по поставлен-
ным вопросам и, возможно, предста-
вят свои наблюдения.

Рис. 4
Динамика послеоперационных неврологических расстройств, оцененных по стан-
дарту ASIA

Рис. 5
Рентгенограммы шейно-грудного отдела позвоночника до и после операции: на исходных рентгенограммах хорошо видны 
микропластинки, установленные при первичной операции в 2008 г.
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