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Деформации позвоночника
при нейрофиброматозе:

обзор литературы
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Новосибирский НИИ травматологии и ортопедии

В обзоре современной литературы представлены общие
положения, касающиеся происхождения и распростра-
ненности нейрофиброматоза, общепринятые диагнос-
тические критерии. Подробно описаны особенности
деформаций позвоночника, отдельных позвонков
и ребер, развивающихся при этом заболевании. Обраще-
но особое внимание на такие осложнения течения пато-
логического процесса, как развитие вывихов позвонков,
неврологические осложнения. Подробно описаны неред-
ко сопровождающие нейрофиброматоз патологические
изменения шейного отдела позвоночника. Приведены
многочисленные литературные данные, касающиеся
методов консервативного и оперативного лечения сколи-
озов и кифосколиозов и их эффективности.
ККллююччееввыыее  ссллоовваа:: нейрофиброматоз I типа, сколиоз,
кифоз, хирургическое лечение.

ВВввееддееннииее

Нейрофиброматоз – наследственное

заболевание, поражающее кожу, нерв-

ную ткань, костные и мягкотканные

структуры.

Впервые описан нейрофиброматоз

von Tilenau (Цит. по: Crawford, Gabriel,

1997) и позднее Smith [27], который

писал: «Хотя патологи не смогли обна-

ружить в опухолевых образованиях

что-либо похожее на нервную ткань, я

все же склоняюсь к мнению, что они

связаны с концевыми разветвлениями

нервных волокон». Virchow [30] опи-

сал патологические изменения и уста-

новил, что речь идет об истинных опу-

холях, отличных, например, от ампу-

тационных невром. Von Reckling-

hausen [31] продемонстрировал нали-

чие нервных элементов в соедини-

тельно-тканных опухолях, и этим,

в сущности, его вклад в изучение ней-

рофиброматоза ограничивается.

Общепринято выделять два типа

болезни. Нейрофиброматоз I типа

(НФ-I, болезнь Реклингаузена, перифе-

рический нейрофиброматоз) впервые

выделен Gould [15] и наследуется

по аутосомно-доминантному типу

с полисистемными клиническими

проявлениями. В общей популяции

встречается с частотой 1:4000. Ген ней-

рофиброматоза идентифицирован

и локализован в 17-й хромосоме [14],

характеризуется высокой пенетрант-

ностью, приближающейся к 100 % [23].

У больных с НФ-I развиваются мно-

жественные шванномы, называемые

нейрофибромами, и нарушения кож-

ной пигментации. Ортопедическая па-

тология разнообразна, но наибо-

лее часто встречаются деформации

позвоночника – сколиозы и кифоско-

лиозы. Кроме того, отмечены врож-

денные деформации и псевдоартрозы

большеберцовой кости, гигантизм

конечностей, мягкотканные опухоли.

Течение НФ-I непроградиентное,

отмечено два периода резкого повы-

шения активности процесса –

от 5 до 10 и от 36 до 50 лет. Второй пе-

риод активности в 75 % случаев связан

с малигнизацией опухолевых образо-

ваний [24].

Нейрофиброматоз II типа (НФ-II,

центральный нейрофиброматоз) на-

следуется, как и НФ-I, по аутосомно-

доминантному типу, но встречается

значительно реже (1:100000). Чаще

всего он проявляется шванномами

вестибулярной порции VIII черепно-

мозгового нерва, но возможно пора-

жение и периферических нервов, раз-

витие менингиом и эпендимом. Ген

НФ-II идентифицирован в хромосоме

22. Каких-либо ортопедических нару-

шений при НФ-II не выявлено.

Spine Deformities in Neurofibromatosis:
Review of the Literature
M.V. Mikhailovsky

Recent literature review includes general statements on the
origin, prevalence and conventional criteria for neurofibro-
matosis diagnosis. Peculiarities of spine, single vertebra, and
rib deformities developing in neurofibromatosis are described
in detail. Special attention is given to such complications of
pathological process as vertebra dislocations and neurologi-
cal disorders. Pathological changes in the cervical spine often
associated with neurofibromatosis are described in detail.
The review presents a large body of literature data on con-
servative and surgical treatment techniques of scoliosis and
kyphoscoliosis, and on their efficacy.
KKeeyy  WWoorrddss:: type I neurofibromatosis, scoliosis, kyphosis,
surgical treatment.
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ДДииааггннооссттииччеессккииее  ккррииттееррииии

Клинические проявления НФ-I чрез-

вычайно вариабельны и нередко ста-

вят перед врачами сложные диагнос-

тические задачи. В связи с этим неод-

нократно предпринимались попытки

создания некоего набора диагности-

ческих признаков. Crowe et al. [9]

предложили такие критерии:

– семейный анамнез;

– положительные данные биопсии;

– минимум шесть пятен цвета кофе

с молоком величиной более 1,5 см;

– множественные подкожные ней-

рофибромы.

Позднее согласительная конфе-

ренция Национального института

здоровья по нейрофиброматозу

(США) расширила этот список [21]:

– наличие шести или более пятен

цвета кофе с молоком размером

минимум 15 мм у взрослых и 5 мм

у детей;

– две или более нейрофибром любо-

го типа или хотя бы одна плекси-

формная нейрофиброма;

– веснушчатость подмышечной

или паховой области;

– глиома зрительного нерва;

– два или более узлов Lisch;

– различные костные поражения;

– родственник первой степени род-

ства с НФ-I по вышеперечислен-

ным критериям.

Диагноз НФ-I может ставиться

в случае наличия двух или более при-

знаков из приведенного списка.

Кофейные пятна выявляются ми-

нимум у 90 % больных НФ-I. Winter

et al. [35] отметили данный симптом

у 101 из 102 обследованных больных.

Эти участки мелатониновой пигмен-

тации локализуются как в глубоких,

так и в поверхностных слоях эпи-

дермиса (там, где кожа обычно

не подвергается воздействию сол-

нечных лучей).

Нейрофибромы различной вели-

чины, но чаще небольшие, располо-

жены подкожно (рис. 1). Они содер-

жат шванновские клетки, фиброблас-

ты, клетки эндотелия и железистые

элементы. Первичные клетки, ответ-

ственные за развитие этих новообра-

зований, неизвестны. Опухоли не-

сколько поднимаются над поверхнос-

тью кожи и имеют синеватую окраску.

С возрастом и у женщин в период бе-

ременности количество нейрофиб-

ром растет. По данным Winter et al.

[35], частота этого симптома состав-

ляет 44 %.

Плексиформная нейрофиброма

располагается подкожно, имеет не-

правильную форму, напоминающую

мешок с червями, очень чувствитель-

на. Часто она расположена под участ-

ками гиперпигментации, края кото-

рых несколько приподняты. Если

участок гиперпигментации достигает

или пересекает среднюю линию туло-

вища, опухоль может происходить

из позвоночного канала. Плексифор-

мные нейрофибромы более опасны

в плане малигнизации.

Веррукозная кожная гиперплазия

и слоновость также являются неред-

ким симптомом НФ-I.

Небольшие (2–3 мм в диаметре)

участки гиперпигментации в подмы-

шечной и паховой областях в сочета-

нии с единичной нейрофибромой

могут быть единственным симптомом

НФ-I у родителей ребенка, демонстри-

рующего практически все вышепере-

численные критерии болезни.

Узлы Lisch – слегка приподнятые

хорошо очерченные гамартомы, ко-

торые могут располагаться в любой

точке радужной оболочки глаза

(рис. 2). При рождении их почти ни-

когда не бывает, но у детей старше

шести лет, больных НФ-I, их можно

выявить в 95 % случаев.

Durrani et al. [11] на значительном

клиническом материале (91 больной)

уточнили частоту встречаемости

вышеперечисленных критериев:

– кофейные пятна – 89 %;

– веснушчатость паховой и подмы-

шечной областей – 81 %;

– фибромы – 34 %;

– скелетные дисплазии – 17 %;

– гамартомы радужки – 9 %;

– НФ-I у родственников первой сте-

пени родства – 33 %.

ДДееффооррммааццииии  ппооззввооннооччннииккаа

Наиболее частым поражением опор-

но-двигательного аппарата у больных

НФ-I являются деформации позво-

ночного столба – сколиозы, кифоско-

РРиисс..  11

Больной с множественными

нейрофибромами [28]

РРиисс..  22

Узел Lisch [1]
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лиозы, лордосколиозы. Первое описа-

ние сколиоза у больного нейрофиб-

роматозом дано Gould [15], а первое

детальное описание дистрофических

изменений позвоночного столба

принадлежит Brooks, Lehman [3].

Одной из первых попыток уточ-

нить частоту деформаций позвоноч-

ника при НФ-I стало исследование

Scott [26]. Он располагал 81 наблюде-

нием, из которых в 16 (19,7 %) выяв-

лена деформация, причем у 10 боль-

ных она превышала 30°. Также Scott

констатировал наличие различных

типов деформации и разнообразие

их локализаций – от шейно-грудного

до грудопоясничного отделов позво-

ночника.

По данным Chaglassian et al. [5],

из 141 больного деформации позво-

ночника имели 37 (26,2 %) – 20 муж-

чин и 17 женщин. Durrani et al. [11] от-

метили наличие деформации позво-

ночника у 128 (20 %) больных из 457 .

Funasaki et al. [13], анализируя данные

литературы, отмечают, что частота

сочетания НФ-I с деформациями по-

звоночника варьирует в весьма широ-

ких границах – от 10 до 60 %.

Crawford, Gabriel [8] полагают, что бо-

лее или менее достоверные данные

расположены в пределах 10–30 %.

Значительный коллективный опыт

давно уже позволил сделать заключе-

ние о наличии двух различных типов

деформаций позвоночника при НФ-I

[32]. Один из них практически неот-

личим от обычного идиопатического

сколиоза, второй характерен исклю-

чительно для нейрофиброматоза, но-

сит название дистрофического

или диспластического и имеет целый

ряд характерных особенностей, выяв-

ляемых преимущественно при рент-

генографическом исследовании [16].

Из 102 больных, обследованных

Winter et al. [35], дистрофические де-

формации выявлены у 80, у осталь-

ных 22 отмечены различные дефор-

мации, классифицированные как не-

дистрофические.

Недистрофические деформации

при НФ-I выявляются раньше, чем

идиопатические сколиозы, текут

тяжелее и имеют худший прогноз.

С ростом больного можно ожидать

появление типичных для нейрофиб-

роматоза дистрофических измене-

ний. После операции чаще развива-

ются ложные суставы блока [18].

Дистрофический (диспластичес-

кий) тип сколиоза при НФ-I, по дан-

ным Veliskakis et al. [29], примерно

с одинаковой частотой встречается

у мужчин и женщин, причем левосто-

ронние деформации бывают чаще

правосторонних. По данным

Chaglassian et al. [5], право- и левосто-

ронние деформации встречаются

с одинаковой частотой, причем

у мужчин чаще правосторонние,

а у женщин – левосторонние. Наибо-

лее часто встречающийся тип дефор-

мации – единичная грудная.

Если нейрофиброматоз обычно

впервые диагностируется в среднем

в четырехлетнем возрасте, то дефор-

мация позвоночника впервые выявля-

ется в восьмилетнем возрасте –

от 7 до 16 лет [5, 35]. Те же авторы от-

метили, что сколиозы с короткими

дугами (до пяти позвонков) выявля-

ются в среднем в 10 лет, а с длинными

дугами – несколько раньше, в семи-

летнем возрасте. Прогрессирование

деформации крайне вариабельно,

но в среднем сколиотическая дуга

увеличивается на 5° в год [35]. Сha-

glassian et al. [5] на своем материале

(девять больных, прослеженных в те-

чение 1–12 лет) выявили прогресси-

рование сколиотической деформа-

ции на 15–85° и увеличение кифоти-

ческого компонента на 4–50°. Calvert

et al. [4] у 32 больных, наблюдавшихся

в среднем в течение 3,5 лет без опера-

ции, выявили следующие закономер-

ности: сколиотическая деформация

увеличивалась на 8,1° в год, а кифоти-

ческий компонент – на 11,2°. Если

при первичном обследовании 53 %

больных имели сколиоз с кифотичес-

ким компонентом менее 40°, то в пе-

риод максимального развития дефор-

мации чистый сколиоз отмечен толь-

ко у 25 %, а у остальных выявлен ки-

фоз более 40°. Скорость прогрессиро-

вания деформации никак не коррели-

ровала с ускоренным созреванием

скелета подростков.

Crawford [6] обратил внимание

на то обстоятельство, что спектр ха-

рактерных симптомов весьма варьи-

рует между дистрофическими и не-

дистрофическими деформациями,

развивающимися при НФ-I.

Funasaki et al. [13] на основе изуче-

ния большой группы больных НФ-I

(71 пациент) выделили четыре основ-

ных типа деформации:

1) сколиоз с нормальным сагитталь-

ным контуром;

2) грудной лордосколиоз;

3) так называемый кифозированный

сколиоз (сколиоз с пологим кифо-

зом);

4) кифосколиоз (превалирует угло-

вой кифоз).

Основные рентгенографические

симптомы дистрофического сколи-

оза при НФ-I:

– короткая сколиотическая дуга,

включающая обычно не бо-

лее 4–6 позвонков;

– характерная деформация тел по-

звонков, заключающаяся в нали-

чии полуовального прогиба верти-

кальных замыкательных пласти-

нок (вентральных, дорсальных

и латеральных) с формированием

своеобразной картины фестонча-

тости; Funasaki et al. [13] считают,

что о положительном симптоме

можно говорить при глубине про-

гиба не менее 3 мм в грудном

и 4 мм в поясничном отделе позво-

ночника (рис. 3);

– истончение ребер на вершине де-

формации; по Funasaki et al. [13],

этот симптом является положи-

тельным, если ширина исследуемо-

го ребра меньше ширины второго

ребра в самой узкой его части;

– истончение поперечных отрос-

тков – уменьшение ширины попе-

речного отростка на 50 % в середи-

не между верхушкой отростка

и латеральным краем тела позвон-

ка в сравнении с контралатераль-

ным нормальным отростком либо

выше- или нижележащим [11];

– клиновидная деформация тела

вершинного позвонка, которая мо-

жет быть выражена до такой степе-
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ни, что симулирует врожденную

аномалию развития;

– грубая торсия тела вершинного

позвонка;

– латеролистез;

– расширение межпозвонковых от-

верстий – увеличение высоты на 1/3

или более в сравнении с непоражен-

ным соседним уровнем [11];

– увеличение расстояния между те-

нями корней дужек;

– дефекты дужек позвонков с воз-

можным развитием подвывиха или

полного смещения позвонка [18];

– прогрессирование кифотической

деформации соответственно

тяжести сколиоза [29];

– наличие паравертебральных мяг-

котканных масс [18].

Все эти патологические изменения

развиваются обычно очень рано, час-

то в возрасте трех лет. Любое из них

может сосуществовать с аномалиями

дурального мешка и внутриканальны-

ми нейрофибромами, которые по ти-

пу песочных часов выходят за преде-

лы позвоночного канала через меж-

позвонковые отверстия. Весьма важ-

но иметь представление о возмож-

ности развития дуральной эктазии –

увеличения размеров дурального

мешка вследствие повышения гидро-

статического давления. В этих случа-

ях давление стенок мешка на окружа-

ющие костные ткани вызывает эро-

зию и деформацию стенок позвоноч-

ного канала и тел позвонков, способ-

ствуя развитию тяжелейших кифос-

колиозов (рис. 4). Кроме того,

возможно развитие псевдомиело-

менингоцеле, сдавление спинного

мозга ребром через межпозвонковое

отверстие.

Funasaki et al. [13], исследовав час-

тоту развития и динамику наибо-

лее характерных симптомов нейро-

фиброматоза, выявили фестонча-

тость тел позвонков в 44, а истонче-

ние ребер – в 68 % случаев. Послед-

ний симптом имеет тенденцию с воз-

растом усиливаться и распростра-

няться в дистальном и каудальном на-

правлениях. Фестончатость тела по-

РРиисс..  44

Изображение увеличения объема дурального мешка в поясничном отделе по-

звоночника с формированием дуральной эктазии и вторичной фестончатос-

ти задней замыкательной пластинки тела позвонка [18]

РРиисс..  33

Угол клиновидности тела позвонка формируется

двумя линиями, проведенными через краниаль-

ную и каудальную замыкательные пластинки ((аа));

глубина фестончатости измеряется от вертикали

до самой глубокой точки прогиба деформиро-

ванной замыкательной пластинки ((бб)); ширина

деформированного ребра измеряется в самом уз-

ком его месте ((вв)) [13]

à á

â
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звонка может нарастать, но не имеет

тенденции к появлению на соседних

с вершинным уровнях. Клиновидную

деформацию тел позвонков авторы

считают скорее результатом вторич-

ных структуральных изменений, чем

первичного нарушения развития.

Отмеченное Funasaki et al. [13]

свойство симптомов НФ-I усиливать-

ся и расширять свою распространен-

ность была названа Durrani et al. [11]

модуляцией. Это явление, характер-

ное исключительно для нейрофибро-

матоза, Durrani et al. называют спо-

собностью деформированного по-

звоночника трансформироваться

за счет появления новых и усугубле-

ния наличествующих дистрофичес-

ких морфологических изменений

костных структур. Эти изменения мо-

гут развиваться медленно или быстро,

распространяясь при этом на другие

отделы позвоночного столба. Модуля-

ция может менять характер прогрес-

сирования деформации позвоночни-

ка, однако авторы подчеркивают,

что это происходит не всегда и что

прогрессирование деформации опре-

деляется не только модуляцией. По-

пытка установления факторов риска

модуляции позволила выявить,

что из всех исследованных факторов

(возраст диагностирования патоло-

гии, пол, локализация, протяженность

и сторона деформации, рентгеногра-

фические признаки дистрофического

процесса) только прогрессирование

истончения ребер статистически дос-

товерно связано с клиническим прог-

рессированием деформации позво-

ночника. Кроме того, авторы пришли

к выводу, что если деформация позво-

ночника выявлена у ребенка в возрас-

те до семи лет, необходимо наблюде-

ние на предмет развития дистрофи-

ческих изменений. Наличие трех ис-

тонченных ребер или комбинации

трех различных дистрофических из-

менений свидетельствует в пользу то-

го, что деформация будет прогресси-

ровать почти наверняка. Таким обра-

зом, деформация позвоночника

при нейрофиброматозе должна рас-

цениваться как эволюционирующая.

Durrani et al. [12] отметили, что моду-

лирующие деформации имеют та-

кой же риск послеоперационного

прогрессирования, как и типичные

дистрофические из-за большой час-

тоты развития ложных суставов блока.

Наиболее достоверными фактора-

ми риска прогрессирования дефор-

мации Funasaki et al. [13] считают ран-

нее начало заболевания, величину уг-

ла Cobb, ротацию апикального по-

звонка более 11° и симптом фестон-

чатости. Последний может быть вы-

ражен очень грубо, с формированием

так называемого двузубого клюва.

Наличие такой деформации тела по-

звонка, по мнению Calvert et al. [4],

является достоверным фактором

риска прогрессирования деформа-

ции позвоночника.

ДДииссллооккааццииии  ппооззввооннккоовв

Течение деформации позвоночника

при нейрофиброматозе в отдельных

случаях осложняется развитием пол-

ного вывиха позвонка. В результате

появляется штыкообразная деформа-

ция, причем она может быть в шейном

и грудном отделах позвоночника.

Rockower et al. [25] описали два

случая такого осложнения. В первом

минимальная травма вызвала субто-

тальный вывих Th4 позвонка у деся-

тилетнего ребенка без неврологичес-

кой симптоматики (рис. 5). В ходе

операции, выполненной одновремен-

но из трансторакального и дорсаль-

ного доступов, удалось подтвердить

смещение позвонка и выявить, что те-

ла позвонков покрыты нейрофибро-

матозной тканью, простирающейся

до поперечных отростков билате-

рально, а костная ткань демонстриру-

ет признаки эрозии. Межостистая

и желтая связки на уровне поврежде-

ния разорваны. Переломов или эро-

зии задних отделов позвонков

не выявлено. Переднезадний спонди-

лодез с использованием контрактора

Харрингтона позволил стабилизиро-

вать ситуацию.

Во втором случае минимальная

травма привела к развитию тетрапа-

реза без нарушения функции тазовых

РРиисс..  55

Рентгенограммы, демонстрирующие дислокацию Th4 позвонка [26]
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органов у десятилетнего мальчика.

На рентгенограмме виден полный вы-

вих С6 позвонка. Галотракция позво-

лила почти полностью устранить сме-

щение и добиться значительного

регресса неврологической симптома-

тики. Ребенок был выписан в ворот-

нике, но в дальнейшем исчез из-под

наблюдения.

Первое из этих наблюдений может

служить подтверждением одной

из теорий патогенеза деформаций

позвоночника при НФ-I, а именно

эрозии костной ткани позвонков. Ин-

тересно, что в обоих случаях клини-

чески грубая деформация позвоноч-

ного столба не определялась.

Еще одно наблюдение подобного

рода опубликовали Stone et al. [28].

У девятилетнего ребенка с разверну-

той клинической картиной нейро-

фиброматоза при томографическом

и МР-исследовании было выявлено

отчетливое расширение дурального

мешка в переходном шейно-грудном

отделе позвоночника при отсутствии

сколиотической либо кифотической

деформации. Через восемь месяцев

после минимальной травмы выявлен

полный вывих Th1 позвонка кпереди

без развития неврологической симп-

томатики (рис. 6). Вывих был в значи-

тельной степени устранен скелетным

вытяжением и галотракцией, после

чего осуществлен задний спондило-

дез с использованием инструмента-

рия Luque с проволочными петлями

по Drummond. Авторы считают,

что в данном случае эктазия дураль-

ного мешка вызвала эрозию средней

колонны позвоночника с полным

отделением задних структур от тела

Th1 позвонка и дислокацией послед-

него кпереди.

ННееййррооффииббррооммааттоозз  ии ппааррааппллееггиияя

Сочетание нейрофиброматоза с па-

раплегией впервые описано Meslet

[20] и встречается сравнительно не-

часто. Так, Crowe et al. [9] выявили тя-

желые неврологические осложнения

лишь у трех из 223 больных с дефор-

мациями позвоночника на почве ней-

рофиброматоза. В 1969 г. Curtis et al.

[10] представили обнаруженные в ли-

тературе описания 32 подобных слу-

чаев (за период с 1892 по 1968 г.)

и дополнили их восемью собственны-

ми наблюдениями. Из этих 40 боль-

ных только двое имели деформацию

в поясничном отделе позвоночника,

у остальных она располагались

краниальнее, причем в восьми случа-

ях была шейная или шейно-грудная

локализация. Только в 12 случаях де-

формация не содержала кифотичес-

кого компонента, при этом шейные

деформации всегда были чисто кифо-

тическими, а грудные и грудопояс-

ничные – кифосколитическими.

Хорошо известно [36], что кифоти-

ческие деформации часто вызывают

неврологические осложнения в виде

компрессионно-ишемической миело-

патии. Однако параличи и парезы,

развивающиеся при НФ-I, далеко

не всегда являются результатом кифо-

тической или кифосколиотической

деформации позвоночного столба,

а также подвывихов и полных дисло-

каций позвонков, как это показано

выше. Еще одной причиной тяжелой

неврологической симптоматики яв-

ляются внутриканальные опухоли –

нейрофибромы, менингиомы, а также

разрастания фиброзно-жировой тка-

ни. В ряде случаев, верифицирован-

ных Curtis et al. [10], в патогенезе па-

раплегии участвует комбинация раз-

личных факторов. Анализ 40 опубли-

кованных наблюдений позволяет сде-

лать вывод, что развитие параплегии

в возрасте старше 19 лет обычно яв-

ляется результатом сдавления спин-

ного мозга опухолевыми массами,

а в более молодом возрасте – стенка-

ми деформированного позвоночного

канала.

Wilde et al. [33] описывают три слу-

чая миелопатии при тяжелых гипер-

кифозах у больных НФ-I. Предопера-

ционная тазовая галотракция позво-

лила достичь частичного регресса

неврологической симптоматики.

У первого из больных произведена

передняя декомпрессия спинного

мозга, а через шесть недель – задний

спондилодез; после декомпрессии

развилась нижняя параплегия, через

шесть месяцев отмечено полное вос-

становление. У второго больного ана-

логичная последовательность опера-

ций привела к полному восстановле-

нию без осложнений. У третьего па-

РРиисс..  66

Рентгенограмма и схема, демонстрирующие смещение Th1 позвонка вент-

рально до уровня Th3, расширение субарахноидального пространства без

сдавления спинного мозга, задние отделы Th2 позвонка дистрофичны [29]
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циента потребовалось две операции

вентрального спондилодеза в услови-

ях галотракции для достижения на-

дежного костного блока и регресса

неврологической симптоматики

(нижний монопарез).

Обследование больного с нейро-

фиброматозом должно включать

контрастное исследование позвоноч-

ного канала, МРТ и КТ (в том числе

с контрастом).

Ламинэктомия как метод лечения

осложненной деформации позвоноч-

ника давно уже не обсуждается в силу

хорошо известных причин, однако

в качестве доступа при удалении внут-

риканальных образований она

не утратила своего значения (в соче-

тании со стабилизирующими вмеша-

тельствами).

При наличии деформации, вызы-

вающей сдавление спинного мозга,

показана декомпрессия и переднезад-

ний спондилодез с использованием

современного сегментарного инстру-

ментария.

ШШееййнныыйй  ооттддеелл  ппооззввооннооччннииккаа

ппррии ннееййррооффииббррммааттооззее

Состояние шейного отдела позвоноч-

ника больного НФ-I далеко не всегда

находится в поле зрения лечащего

врача, а до сравнительно недавнего

времени не находило адекватного от-

ражения в научной литературе.

В то же время патологические изме-

нения шейного отдела позвоночника

при нейрофиброматозе весьма не-

редки и, будучи своевременно нерас-

познанными, приводят к самым тяж-

ким последствиям. В упомянутой вы-

ше работе Curtis et al. [10] описаны во-

семь случаев параплегии, в четырех

из которых причиной осложнения

была деформация именно шейного

отдела позвоночника.

Yong-Hing et al. [37] подчеркивают,

что недиагностированная своевре-

менно патология шейного отдела

позвоночника чревата развитием тя-

желых осложнений в ходе пре-

и послеоперационной галотракции,

при анестезиологических манипуля-

циях и во время укладки больного

на операционном столе.

Первый случай паралича как след-

ствия патологии шейного отдела по-

звоночника при НФ-I описан Meslet

в 1892 г. [20]. Первое описание шей-

ной деформации при нейрофибро-

матозе принадлежит Klose [19].

Yong-Hing et al. [37] представили

анализ 17 случаев, выявленных

при обследовании 56 больных НФ-I.

Обращает на себя внимание высокая

частота выявляемости патологии

шейного отдела позвоночника – 30 %.

Эти изменения были классифициро-

ваны авторами следующим образом:

I группа – изменения костной струк-

туры (нарушение формы тел позвон-

ков, увеличение размеров межпозвон-

ковых отверстий); II группа – измене-

ния формы шейного отдела позво-

ночника (сглаживание шейного лор-

доза, кифозирование, подвывих по-

звонка). В I группу включены четверо

больных, во II – 13. Интересно,

что в 15 случаях из 17 патология шей-

ного отдела позвоночника сочеталась

со сколиотической деформацией

грудной или грудопоясничной лока-

лизации (всего в общей группе было

34 пациента со сколиозами). Авторы

подчеркивают, что шейная патология

значительно чаще сосуществует с ко-

роткими грубыми дистрофическими

деформациями, чем со сколиозами,

похожими на идиопатические. Бо-

лее того, частота шейной патологии

четко коррелирует с величиной ско-

лиотической деформации. Так,

при сколиозах менее 30° шейный от-

дел позвоночника во всех восьми слу-

чаях был интактен.

Клиническое обследование выяви-

ло наличие неврологического дефи-

цита различной степени выражен-

ности только в четырех случаях. В це-

лом из 17 пациентов семеро

не предъявляли никаких жалоб. В се-

ми случаях отмечено ограничение

движений в шейном отделе позвоноч-

ника, в шести – болевой синдром.

Деформация шеи клинически выявле-

на у пяти больных, причем отмечено,

что даже грубый угловой кифоз

не всегда приводит к видимой дефор-

мации шейного отдела позвоночника.

Parisini et al. [22] оперировали де-

сятилетнюю девочку с шейным ки-

фозом на почве НФ-I. Деформация

(78° по Cobb) локализовалась на уров-

не С3–С5 позвонков с вершиной

на уровне С4 позвонка. МРТ позволи-

ла выявить компрессию спинного

мозга, проявлявшуюся клинически

лишь повышенными сухожильными

рефлексами. После двухнедельной га-

лотракции произведен переднезад-

ний спондилодез, в результате дефор-

мация уменьшена до 35°, коррекция

сохраняется в течение четырех лет.

Все это свидетельствует в пользу

тщательного обследования шейного

отдела позвоночника у любого

пациента с НФ-I.

ЛЛееччееннииее

Обследование обязательно включает

КТ, МРТ, трехмерную реконструкцию

позвоночника.

Корсетотерапия деформаций по-

звоночника у больных НФ-I абсолют-

но неэффективна. Winter et al. [35]

сообщили об опыте лечения корсе-

том Мильвоки 10 больных. Улуч-

шения не отмечено ни в одном слу-

чае. Прогрессирование деформации

за 3,5 года лечения составило в сред-

нем 27°. Эти авторы одними из пер-

вых предложили принципиально

важное в практическом отношении

подразделение дистрофических де-

формаций позвоночника на сколио-

зы и кифосколиозы. Последние

не могут эффективно лечиться дор-

сальным спондилодезом. В целом

пассивная выжидательная тактика

при дистрофических деформациях

совершенно неоправданна. Более то-

го, оперировать иногда приходится

в раннем возрасте. Winter et al. [35] со-

общают об успешных долгосрочных

результатах оперативных вмеша-

тельств у четырехлетних детей. По-

скольку деформации обычно корот-

кие, спондилодез не оказывает сущес-

твенного влияния на рост туловища

маленьких пациентов.
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В целом Winter et al. [35] располага-

ли опытом оперативного лечения

102 больных. Основной вывод в том,

что спондилодез – операция выбора.

Однако в случае угловой кифотичес-

кой деформации необходим передне-

задний спондилодез, в противном

случае реально развитие псевдоарт-

роза. Передний спондилодез должен

выполняться с применением транс-

плантата-распорки из малоберцовой

кости с дополнением ауторебра

и трансплантатов из гребня под-

вздошной кости. Оптимальная после-

довательность этапов: галотракция,

коррекция деформации дистракто-

ром Харрингтона с большим коли-

чеством аутокости, через две недели

– вентральный спондилодез, детали

которого легче определить, когда

коррекция деформации достигнута

в ходе двух первых этапов лечения.

Если предоперационное обследова-

ние демонстрирует высокую степень

ригидности деформации, первым

этапом выполняется вентральная опе-

рация для увеличения мобильности

позвоночника. В послеоперационном

периоде необходима иммобилизация

корсетом Risser – Cotrel на весь пери-

од формирования костного блока

позвонков. Передняя декомпрессия

содержимого позвоночного канала

показана при выраженных симпто-

мах сдавления спинного мозга. Если

клиника миелопатии выражена

негрубо, достаточно исправления

формы позвоночника (и вместе с ним

– позвоночного канала) для достиже-

ния декомпрессии. Авторы выявили

неврологическую симптоматику

у 16 больных из 102, причем причи-

ной миелопатии в пяти случаях была

внутриканальная опухоль, в восьми –

кифотическая деформация, в трех –

сочетание обеих причин. У двух боль-

ных паралич развился после опера-

ции в результате контузии спинного

мозга периостальным элеватором

в ходе доступа, отмечена эрозия кост-

ной ткани дужек из-за дуральной эк-

тазии, нераспознанной до вмешатель-

ства. Исследователи подчеркивают

в связи с этим важность контрастного

исследования содержимого позво-

ночного канала (миелография).

Hsu et al. [17] проанализировали

результаты оперативного лечения

13 больных, наблюдавшихся в после-

операционном периоде в среднем

семь лет. Деформации позвоночника

(все – диспластические) были трех

типов: сколиозы, кифосколиозы

с пологими кифозами и кифосколио-

зы с угловыми кифозами. Оператив-

ное вмешательство включало пред-

операционную галотракцию у семи

больных, переднезадний спондило-

дез у всей группы. Техника вентраль-

ной операции варьировала в зависи-

мости от характера деформации –

при наличии углового кифоза выпол-

няли спондилодез аутотранспланта-

тами-распорками по типу палисада,

в остальных случаях – межтеловой

спондилодез. Дорсальный спондило-

дез в семи случаях дополнен дистрак-

цией по Харрингтону.

Результаты были неоднородны

и также зависели от типа деформа-

ции позвоночника. При сколиозе

во всех случаях получена удовлетво-

рительная коррекция (30–35 %)

и достигнуто формирование надеж-

ного костного блока без значимой

потери коррекции. У пациентов со

сколиозом и пологой кифотической

деформацией получена удовлетвори-

тельная коррекция в обеих плоскос-

тях, но в нескольких наблюдениях от-

мечена существенная потеря достиг-

нутой коррекции – до половины

и более. У больных с угловыми кифо-

зами практически во всех случаях ки-

фотический компонент деформации

прогрессировал (в среднем на 30°),

несмотря даже на сформировавший-

ся костный блок. Авторы отметили

также высокий уровень осложнений,

как связанных с основным заболева-

нием, так и иных.

Анализируя результаты, Hsu et al.

пришли к следующим выводам:

при чистых сколиозах достаточно

заднего спондилодеза в сочетании

с дистракцией по Харрингтону;

при наличии пологого кифоза перед-

незадняя стабилизация позвоночника

оптимальна, но при небольшом ки-

фотическом компоненте и слабо вы-

раженных дистрофических измене-

ниях можно выполнить лишь задний

спондилодез, а передний – позд-

нее, при наличии прогрессирования

деформации.

Исследователи столкнулись с ха-

рактерными для НФ-I осложнениями

– плексиформным типом развития

вен, покрывающих тела позвонков

и затрудняющих оперативный дос-

туп, высокой кровоточивостью спе-

цифических нейрофиброматозных

тканей, усугубляющей кровопотерю.

Дифференцированный подход

к выбору методики оперативного ле-

чения больных НФ-I был избран

Calvert et al. [4], наблюдавших 34 боль-

ных с типичными дистрофическими

изменениями и деформациями по-

звоночного столба. Дорсальный

спондилодез без инструментария

в большинстве случаев не остановил

прогрессирования деформации. До-

полнение операции дистракцией

по Харрингтону позволило получить

коррекцию в среднем с 85 до 52°

и у большинства пациентов сохра-

нить ее в значительной степени. Изо-

лированный вентральный спондило-

дез, использованный у пациентов

с грубыми кифотическими деформа-

циями, в двух случаях из четырех

не остановил прогрессирования про-

цесса. Комбинация вентрального

и дорсального спондилодеза в трех

случаях из четырех позволила

прекратить нарастание крайне тяже-

лых деформаций (сколиоз – 96°,

кифоз – 110°).

Авторы полагают, что деформации

с признаками грубых дистрофичес-

ких изменений более склонны

к прогрессированию, а потому требу-

ют выполнения переднезаднего спон-

дилодеза. С другой стороны, деформа-

ции с лордотической клиновидностью

апикального позвонка могут быть ус-

пешно излечены только дорсальным

спондилодезом (с использованием эн-

докорректора). Дорсальный спонди-

лодез без инструментария вообще

не должен использоваться. Изолиро-

ванный вентральный спондилодез
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при нейрофиброматозе также не-

адекватен целям лечения.

Winter [34] обратил внимание

на проблему сравнительно редко

встречающихся при нейрофиброма-

тозе лордосколиозов. Он представил

два наблюдения такого рода, при ко-

торых пациентов оперативно лечили

с помощью стержней Харрингтона

с субламинарными проволочными

петлями по Luque. В обоих случаях

лордозированный грудной отдел по-

звоночника (6 и 20°) был успешно

корригирован с восстановлением

близкого к нормальному сагитталь-

ного контура. Осложнений отмечено

не было, но Winter счел необходимым

сфокусировать внимание на несколь-

ких важных моментах. Первое – воз-

можность прорезывания проволоч-

ных петель через истонченные полу-

дужки позвонков, что требует особой

осторожности при натяжении прово-

лок. Второе – возможность существо-

вания дуральной эктазии, что делает

проведение проволок под дужками

опасным. Наконец, третье – при гру-

бых лордосколиозах корригирующему

вмешательству следует предпослать

дискэктомию для увеличения мобиль-

ности грудного отдела позвоночника.

Одной из наиболее интересных

является работа Wilde et al. [33], пред-

ставивших анализ результатов опера-

тивного лечения 25 больных с дист-

рофическими деформациями позво-

ночника (сколиозы с кифотическим

компонентом менее 50°, сколиозы

с пологим кифотическим компонен-

том более 50°, угловые гиперкифозы

более 50°). Средний возраст пациен-

тов в момент операции – 12 лет, сред-

ний срок наблюдения – 10 лет.

В 17 случаях осуществлен передне-

задний спондилодез, в 8 – только

дорсальный. В 9 случаях наибо-

лее грубых деформаций использова-

лась галотракция. Позвоночный ин-

струментарий (Harrington, Luque,

Zielke) использован у 19 больных.

Наличие костного блока констати-

ровано у всех больных, кроме одного

(псевдоартроз), в то же время дефор-

мация позвоночника прогрессирова-

ла в 52 % случаев, причем в 36 % –

на 20° и более. Статистический ана-

лиз показал, что такой характер по-

слеоперационного поведения дефор-

мации позвоночника определяется

следующими факторами:

– короткая дуга;

– внепозвоночные скелетные дист-

рофии;

– тип деформации позвоночника;

– подвывих позвонка;

– средняя клиновидность межпо-

звонковых дисков.

Причины прогрессирования де-

формации позвоночника при НФ-I

при наличии костного блока остают-

ся не до конца понятными. Crawford,

Bagamery [7] причинами дистрофи-

ческих изменений костной ткани

считают следующее:

– эффект давления соседней нейро-

фибромой;

– вторичная гиперпродукция периоста;

– формирование кист в ответ

на рост нейрофибромы;

– формирование кист путем прорас-

тания периоста плексиформной

нейромой и инфильтрации корти-

кальной кости и гаверсовых кана-

лов нейрофиброматозной тканью.

Результаты, как и у других авторов,

показали возможность успешного

применения изолированного дор-

сального спондилодеза (критерии –

пологие кифосколиозы с наличием

не менее пяти позвонков в дуге и уг-

лом кифоза не более 50°).

Индийские ортопеды Bhojraj, Nene

[2], напротив, полагают, что в любом

случае деформации позвоночника

при НФ-I, независимо от ее величины

и пространственной ориентации,

необходим глобальный (360°) спон-

дилодез с использованием металло-

имплантатов.

Хирургическое лечение недистро-

фических деформаций позвоночника

имеет ряд особенностей. Во-первых,

у таких больных выше риск развития

ложного сустава блока после спонди-

лодеза. Во-вторых, такие деформации

обычно более ригидные, чем

при идиопатических сколиозах, и ча-

ще требуют вентрального вмешатель-

ства (дискэктомия, межтеловой спон-

дилодез) уже при дугах, превышаю-

щих 55–60°. В остальном хирургичес-

кая тактика не отличается от таковой

и при типичном идиопатическом

сколиозе подростков: при деформа-

циях до 20–25° – наблюдение, до 40°

– корсетотерапия, при дальнейшем

прогрессировании – оперативное

вмешательство с использованием

сегментарного инструментария III

поколения [18].

Таким образом, сколиотические

деформации величиной 20–40°,

включающие более пяти позвонков

с кифотическим компонентом ме-

нее 50°, могут быть стабилизированы

с помощью только дорсального спон-

дилодеза. Однако в большинстве слу-

чаев единственно надежным спосо-

бом, позволяющим остановить прог-

рессирование деформации, является

переднезадний спондилодез.

Выбор зоны спондилодеза про-

водится по тем же критериям,

что и при деформациях другой этио-

логии. Количество трансплантатов

должно быть значительным, в про-

тивном случае есть высокий риск

формирования ложного сустава бло-

ка. При выполнении переднего спон-

дилодеза трансплантатом-распоркой

возникают значительные трудности

при крайней степени ротации апи-

кальных позвонков. Необходимо тща-

тельно удалять все мягкие ткани меж-

ду трансплантатами и костным ло-

жем. Высокая степень васкуляризации

нейрофиброматозных тканей увели-

чивает риск большой кровопотери

и послеоперационных осложнений.

В настоящее время эффективным

может считаться использование толь-

ко современных сегментарных эндо-

корректоров III поколения с множес-

твом точек опоры, хотя и это не ис-

ключает механических осложнений

в виде нарушения целостности опор-

ных костных структур (рис. 7). Бо-

лее того, все вышеперечисленные ме-

ры отнюдь не гарантируют развития

надежного костного блока и останов-

ки прогрессирования деформации,

особенно при наличии островершин-

ного кифоза. Поэтому послеопераци-

онная иммобилизация считается

практически обязательной.
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РРиисс..  77

Рентгенограммы больного К., 8 лет,

с нейрофиброматозом I типа, диплас-

тическим правосторонним грудным

сколиозом (угол Cobb – 91°), дисба-

лансом (отстояние средней крестцо-

вой линии от центроида тела Th1 по-

звонка) вправо – 38 мм; после опера-

ции (коррекция деформации CDI

с формированием типичных крани-

ального и каудального захватов, дор-

сальный спондилодез аутокостью) де-

формация – 41°, дисбаланс туловища

уменьшен до 16 мм
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