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Редкие Формы Клинически Значимых Форм Сколиозов 

«Early-Onset Scoliosis» – сколиозы с ранним началом или ранней манифестацией (СРМ), ряд 

отличающихся по этиологии, но бурно прогрессирующих в раннем детстве сколиотических 

деформаций, таких как инфантильный и ювенильный идиопатические сколиозы, врожденные 

аномалии позвоночника, большая группа ассоциированных сколиозов, требующие раннего 

хирургического лечения искривлений [Akbarnia B.A et al.,2005;2010]. Сгруппированные по 

признаку ранней детской манифестации, инфантильные ИС от 1 до 3-х лет, а ювенильные – от 5 

до 8 лет [James J.I-1954] такие искривления, в отличии, от деформаций при ИС, представляют 

значительные риски для здоровья ребенка, преподнося немало проблем не только 

вертебрологам, но и врачам других специальностей [Campbell R.M;2003,Canavese F.,Dimeglio 

A.,et al.2007,Умарходжаев Ф.Р;2021]. 

С учетом того, что распространенность инфантильных и ювенильных ИС, в популяции 6-7-

летних школьников с величиной сколиотической дуги 10° и более может составлять 0,05% для 

девочек и 0,02% для мальчиков [52], на долю СРМ может приходится около 1% от всех ИС, 

зарегистрированных в США, среди которых около 10% толерантных к консервативному 

лечению будут нуждаться в раннем хирургическом лечении по поводу сколиоза [7,54]. В 

противовес ИС при СРМ чаще страдают мальчики, чем девочки (3:2), и 75%-90% деформаций 

представлены левосторонними искривлениями [36]. 

Врожденные деформации позвоночника и врожденный сколиоз (ВС). По мнению большинства 

исследователей, врожденными принято называть его осе-вые искривления: кифозы, сколиозы, 

лордо и кифосколиозы, которые являются неизменным результатом аномалий и 

асимметричного роста позвонков и/или ребер, которые оказывают необратимое «глобальное» 

воздействие не только на позвоночник и грудную клетку, но практически на все висцеральные 

органы [19, 9, 13, 7, 33]. 
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Оценочная распространенность пороков развития позвонков в детском возрасте по разным 

данным колеблется от 0,5–1:1000 до 1:100 и более [4, 9]. В структуре осевых деформаций 

позвоночника искривления на почве аномалий выявляются в 2-11% случаев, из которых 50% 

выявляют на первом году жизни. Среди последних клинически значимые случаи составляют 

30%. В три года уже 50% приходится на тяжелые формы искривлений, хотя примерно в 18% 

случаев не отмечено никакого прогрессирования [4]. Сколиотические деформации или ВС, в 

структуре врожденных осевых деформаций позвоночника, выявляются гораздо чаще, до 75% 

случаев, чем «чистый» врожденный кифоз [4, 37]. Наиболее распространенными аномалиями 

позвоночника, провоцирующими сколиоз, считают множественные недоразвития половины 

позвонка (44%). На втором месте стоит дефект сегментации (32%), а замыкает список 

единичный полупозвонок (18%) [4]. 

Врожденные деформации могут быть классифицированы на основе локализации, характера 

искривления, или вида аномалии, приведшей к возникновению осевой деформации. В 

зависимости от типа, наблюдаемой по рентгенограммам аномалии тел позвонков, в 

клинической практике используется двухмерная классификация врожденных сколиозов. 

Выделено три типа: I тип – нарушение формирования; II тип – нарушения сегментации и III тип 

– смешанный, объединяющий два предыдущих вида аномалий [4]. 

Наибольшее прогрессирование ВС происходит согласно общим правилам, в продолжении двух 

периодов быстрого роста, в течение первых 3 лет жизни и в подростковом ростовом спурте, 

поэтому пациент, манифестировавший в более раннем возрасте и имеющий больший стаж 

заболевания, нуждается в пристальном внимании хирургов [15]. Следует отметить, что ВС 

первого типа вследствие аномалии боковых и заднебоковых квадрантов тела полупо-звонка 

прогрессируют в среднем на 2,5° до 10-летнего возраста, а затем по 5° в год [33]. Задние и 

боковые полупозвонки имеют незначительно лучший прогноз, затем следуют бабочковидные и 

клиновидные позвонки [35]. ВС верхнегрудного отдела позвоночника из-за недоразвития 

половины позвонка будет прогрессировать на 1°-2,5° в год, правоцируя перекос надплечий, в то 

время как аналогичная аномалия нижнегрудной локализации вызывает более быстрое и 

наибольшее прогрессирование от 2° до 3° ежегодно [33]. 

Нарушение сегментации или второй тип аномалий, вызывающих ВС, имеет высокий риск 

прогрессирования от 2° до 6,5° в год в грудном отделе позвоночника, между 6° и 9° в 

грудопоясничном и около 5° в год в поясничной области за тот же период [33]. Передние 

слияния демонстрируют медленное прогрессирование деформации примерно на 1% в год до 10 

лет, тогда как переднебоковые имели худший прогноз [35]. Третий тип наименее 

распространен, включает в себя дефекты первого и второго типов, считаясь самым 

агрессивным пороком с огромным потенциалом для быстрого прогрессирования сколиоза и 

кифосколиоза, 5° в год в возрасте до 10 лет и на 10° в более старшем возрасте. На практике 

такие деформации представляют для лечения наибольшие трудности, либо за счет тяжелой 

деформации и неврологических нарушений, либо как деформации склонные к значительному 

прогрессированию [35, 33]. 

Сколиотические деформации, ассоциированные с нейрофиброматозом (НФ), являются одним 

из наиболее распространенных (1:3000-3500 новорожденных) генетически обусловленных 

заболеваний человека, которым страдают одинаковое количество мужчин и женщин общей 

численностью около 1000000 [44]. Различают две клинические формы этой болезни: НФ 

первого типа (НФ1) или периферический, более известный как болезнь Реклингхаузена, 

составляющий до 85% от всех пациентов, страдающих НФ. Нейрофиброматоз второго типа, 

или центральный (НФ2) менее распространен и характеризуется развитием опухолей слухового 

или зрительного нервов и других внутричерепных и внутрипозвоночных новообразований [12, 
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44]. Характерными клиническими симптомами НФ являются медленно прогрессирующие 

поражения нервной системы, мягких тканей, в основном кожи, и аномалии опорно-

двигательного аппарата, среди которых особо выделяют тяжелые деформации позвоночника [4, 

21, 6, 25]. Сколиотические деформации при НФ чаще выявляют возрасте от семи до 

шестнадцати лет, 10%-60% случаев [11, 12, 6]. Сколиоз чаще выявляют при НФ1, поскольку 

нередко первым выявляется сколиоз и только после детального обследования ставится диагноз 

НФ [11]. 

Все сколиотические деформации позвоночника при нейрофиброматозе распределяют на 

дистрофические и недистрофические [11, 21]. Недистрофические искривления характеризуются 

доброкачественным течением подобно идиопатическому сколиозу, однако, нередко, они могут 

трансформироваться в дистрофическую форму [18]. Дистрофические искривления 

характеризуются остроугольным, быстро прогрессирующим, в среднем на 5 и более граду-сов в 

год, коротким (4-6 позвонков) кифосколиозом, как правило с преобладанием гиперкифоза, 

который в запущенных случаях может достигать 180° и более [ 12, 21]. Классическими 

проявлениями дистрофической формы НФ1 считаются: выраженная клиновидная деформация 

и ротация позвонков, короткая дуга, наличие кифоза, заострение «penciling» ребер, 

веретенообраз-ная «spindling» деформация поперечных отростков, фестончатость «scalloping» 

краев тел позвонков, расширение межпозвонковых отверстий, менингоцеле и 

паравертебральные опухоли, нередки спондилоретролистезы и спондилоптозы [21,34]. 

Хирургическое лечение сколиотических и кифотических искривлений позвоночника при НФ 

сопряжено с большим количеством случаев возникновения псевдоартрозов, прогрессирования 

деформации и возможным развитием параплегий [11, 12, 21]. Наличие дистрофических 

костных изменений в позвоночнике, ригидность кифотического компонента деформации, 

остеопороз, менингоцеле, нейронные опухоли вокруг мозга или нервных корешков, 

анатомические аномалии и величина искривления, нередко достигающая предельных угловых 

значений, ставит деформации при НФ в разряд тяжелых форм сколиоза, с более сложной и 

опасной тактикой, нередко требующей васкуляризированной трансплантации. [12, 28, 52, 50]. 

Дистрофические деформации позвоночника при НФ, по сравнению с недистрофическими, 

имеют менее благоприятный прогноз, и пациенты нуждаются в более раннем и агрессивном 

хирургическом воздействии, начиная с 10-летнего возраста [6]. 

По данным американских исследователей синдроме Марфана (СМ) выявляется у 1 из 10000 

выживших новорожденных [22]. Заболевание наследуется по аутосомно-доминантному типу, 

не связанному с полом, с 25% случаев спонтанной мутации, при значительной клинической 

вариабельности от легких проявлений дисплазии до случаев системных расстройств, 

угрожающих жизни [40]. Признаки характерного Марфаноидного габитуса хорошо известны. 

Проявляясь уже в младенчестве, болезнь носит тяжелый характер и, не смотря на усилия врачей 

практически всех известных специальностей, средняя продолжительность жизни при СМ не 

превышает 43 лет у мужчин и 46 лет у женщин [27]. 

Сколиотические деформации выявляют у 58-63%, страдающих СМ. Из них 2-2,5% случаев 

составляют СРМ, при этом кифосколиозы наблюдаются примерно в половине всех случаев СМ 

[40, 45, 14]. Сколиоз при СМ подобен ИС, однако существует ряд принципиальных различий. 

Почти всегда регистрируется раннее начало сколиоза, высокая распространенность двойных 

грудных и больших тройных дуг [45], при этом у 40% пациентов наблюдается кифоз более 50° . 

Вышеперечисленные особенности ассоциации сколиоза при СМ напрямую указывают на 

необходимость выбора более агрессивной тактики лечения деформаций позвоночника у таких 

больных уже в раннем детском возрасте. 
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При выборе хирургической тактики следует отметить нарушения ФВД вследствие синдрома 

«торакальной недостаточности», который может быть следствием двойного действия не только 

со стороны циркулярной сколиотической деформации грудной клетки, но и дополнительной 

воронкообразной или килевидной ее деформации спереди [13]. Нарушения деятельности 

сердечно-сосудистой системы в комплексе инструментальной коррекции сколиоза при СМ 

нередко носят фатальный характер [14, 48]. Показаны эхокардиография, МРТ с целью 

определения дилатации корня и восходящей части аорты, пролапса аортального или 

митрального клапана, а также бета-блокаторы для профилактики осложнений, связанных с 

дилатацией аорты [ 14, 48]. До операции и в процессе хирургического лечения дополнительно 

необходимо привлекать гематолога, проводить тщательное обследование на количество 

тромбоцитов, состояния гемостаза и осуществлять антикоагуляционную терапию [14]. 

Плотность костной ткани при СМ также может быть снижена, что усугубляется у 63%-92% 

пациентов истончением ножек и дужек позвонков вследствие дуральной эктазии [14], 

снижающей стабильность инструментальной фиксации [14]. С целью поддержания 

стабильности рекомендуется использовать максимальное количество крюков, шурупов, лент 

и/или цемента для лучшего распределения нагрузки . 

Очень важно, чтобы пациент и его законные представители были предупреждены о высокой 

частоте фатальных осложнений, поскольку 28,6% пациентов погибают в процессе лечения от 

сердечно-сосудистых осложнений не связанных с хирургией позвоночника [43, 14]. При 

хирургии сколиоза регистрируют около 10% осложнений, связанных с глубокой инфекцией, 8% 

с дуральными разрывами и большими объемами кровопотери 2400-5300 мл [14, 26]. 

Сколиотические деформации в ассоциации с сирингомиелией (СГМ). Сирингомиелию относят 

к органическим заболеваниям центральной нервной системы, связанной с аномалиями развития 

нервной трубки и анатомически характеризующееся разрастанием глии и образованием 

продольных полостей в шейно-грудном отделе спинного мозга, стволе и внутренней капсуле [ 

2]. У большинства пациентов при СГМ обнаруживают порок развития миндалин мозжечка 

(аномалия Арнольда-Киари I), которая предположительно нарушает ликвородинамику и 

вследствие чего размеры центрального канала спинного мозга увеличиваются, обуславливая 

медленное прогрессирование миелопатии при расширение центрального канала спинного мозга 

более чем 1 мм на протяжении не менее 2 позвонков [32]. По данным исследователей 

распространенность СГМ значительно варьирует от 3,3 до 130 случаев на 100000 населения [1]. 

Ассоциация ИС и СГМ считается наиболее часто встречающейся патологией, 11%-15% всех 

случаев ИС [41, 16]. Примерно у 2/3 пациентов с СМ выявляют искривления менее 20° и только 

остальные 4-5% имеют клинически значимые искривления более 20-25° . Из когорты последних 

пациенты с ювенильными и инфантильными идиопатическими сколиозами суммарно 

составляют более половины, 27% и 25%, соответственно [30, 19, 17,41]. При бессимптомном 

течении около 14-27% СГМ при сколиозе выявляются случайно [29, 41], тогда как в 

присутствии неврологических симптомов СГМ выявляется практически в 100% случаев, а при 

отсутствии апикального лордоза или наличии апикального кифоза в сколиотической кривизне 

только в 66,6-80% случаев [ 39,41]. 

При ассоциация СМ с ИС в присутствии неврологических расстройств двойные дуги 

встречаются чаще, чем одиночные, а одиночные поясничные вот все отсутствуют [29, 41]. 

Следует отметить, что при левосторонних искривления грудной локализации чаще наблюдается 

бессимптомное течение СМ, в то время как при наличии неврологических симптомов сколиоз 

характеризуется двойными дугами грудопоясничной локализации [16]. 

Таким образом, можно выделить следующие главные критерии высокого риска присутствия 

СМ при идиопатическом сколиозе: неврологические нарушения [42], инфантильный и 
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юношеский сколиоз [19, 17, 30], атипичная деформация (левосторонняя дуга), и ненормальный 

сагиттальной профиль позвоночника [42, 39, 17], деформации с двумя дугами искривления и 

асимметрия поверхностных брюшных рефлексов [41]. 

Тем не менее, одним из недостатков всех исследовании сколиоза, ассоциированного с СМ, 

является неопределенная диагностическую ценность клинических симптомов. Именно поэтому 

рутинное применение МРТ остается наиболее точным у больных с ИС, где сколиоз был 

представлен, как симптом в присутствии неврологически бессимптомной нейро-аксиальной 

аномалии. Не все из обнаруженных нейро-аксиальных аномалий, ассоциированных со 

сколиозом требуют нейрохирургического вмешательства и коррекция деформации, как правило 

завершается с успехом [31], но существует риск возникновения неврологических расстройств, 

если аномалия не была выявлена в предоперационном периоде [37, 38, 51]. 

Сколиотические деформации, ассоциированные с синдромом Элерса-Данло (Ehlers–Danlos). 

Синдром Элерса-Данло (СЭД), известный также как синдром Черногубова-Элерса-Данло, 

относится к группе наследственных мезенхимальных дисплазий – гетерогенных состояний 

соединительной ткани характеризующихся различной степенью рыхлости, сверхрастяжимости 

кожи, всех связок и оболочек, хрупкости сосудов, что клинически проявляется в виде 

разболтанности и вывихов суставов, мышечно-скелетных болей, гипотонии, кровоизлияний, 

стрий, разрывов оболочек, органов и сосудов, грыж, сколиозов и кифосколиозов [ 10,38]. По 

причине двойного типа наследования сложно точно оценить общую заболеваемость, тем не 

менее в мировой популяции она встречается с частотой 1:5000. 

В зависимости от клинико-генетических особенностей СЭД распределен на шесть типов, 

отличающихся друг от друга переменной степенью нестабильности суставов, 

сверхрастяжимости и трудностью в заживлении кожи, и ломкостью сосудов . Для 

вертебрологов наибольший интерес представляет кифосколиотический VI тип СЭД, связанный 

с дефицитом лизилгидроксилазы, модифицирующего коллаген фермента [24]. Эта редкая 

патология встречается у 1 на 100000 живорожденных и наследуется в 25% случаев. При этом в 

50% случаев пробанд может быть бессимптомным носителем гена, а в 25% случаев болеть, но 

не быть носителем. Помимо этого, были выявлены симптомы заболевания, связанные с 

мутацией [52]. Сколиоз при СЭД выявляют уже при рождении или в течение первого года 

жизни. Прогрессирование деформации всегда приводит к необходимости оперативного лечения 

[ 47,54], в отсутствие которого сколиоз приводит к возникновению дыхательных расстройств и 

развитию тяжелых кифосколиозов. Гипотония может прогрессировать, приводя к нарушению 

моторного развития с потерей способности к передвижению во второй и третьей декадах 

жизни. Хотя продолжительность жизни может быть нормальной, но есть риск разрыва артерий 

среднего калибра и развития дыхательной недостаточности, если кифосколиоз приобретает 

тяжелое течение [ 47,54]. 

По мнению некоторых исследователей чаще встречаются искривления с двойными дугами, 

большинство из которых резко ухудшается в начале подросткового ростового спурта, что 

заставляет рассматривать вопрос о хирургическом вмешательстве в среднем возрасте 11 лет и 9 

месяцев при средней вели-чине сколиоза 88°-109° [ 24]. Нельзя не отметить тот факт, что 

сколиоз также может присутствовать у пациентов с любым типом СЭД , а при III 

гипермобильном его типе регистрируют до 50% сколиозов [46, 24]. 

В виду редкости патологии имеется только ограниченное количество малочисленных групп 

исследования, описывающих результаты хирургического лечения деформации позвоночника 

при данном заболевании [ 49,20, 24,31]. По мнению большинства хирургов искривления 

позвоночника в ассоциации с СЭД почти всегда проявляются в виде тяжелых сколиотических 

деформаций, трудности в лечении которых обусловлены величиной и ригидностью 
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деформации, несмотря на общую гипермобильность, ранний возраст, сложностью и 

распространенностью хирургического вмешательства, высоким риском сагиттального 

дисбаланса, гиперкифоза и осложнений, и риском обострения симптомов основного 

заболевания. Средняя величина коррекции искривлений при СЭД составляет 30%-58%, что 

примерно соответсвует мобильности искривления [24], и нередко (40% случаев) 

сопровождалось ревизионными вмешательствами по поводу декомпенсации или 

несостоятельности конструкции, с расхождением краев ран и гематомами, требующими 

наложения вторичного шва. Риски возникновения потенциально смертельных сосудистых 

осложнений, сопряженный с массивной кровопотерей в процессе хирургического лечения 

пациентов с СЭД, находится на достаточно высоком уровне, что в равной степени 

подтверждается не только вертебрологами [49], но и хирургами общего профиля [20]. При 

оперативном лечении требуется: гипотензивная анестезия, исключение тупого разъединения 

тканей, применение электрокоагуляции, отграничение зоны дискэктомии и лигирование 

сегментарных сосудов подальше от аорты и сосудистых магистралей. Ломкость сосудов в 

результате дистракции может приводить к инфаркту спинного мозга с развитием необратимых 

неврологических осложнений, в связи с чем рекомендуется ограничиваться коррекцией 

исключительно на величину функционального компонента деформации, подтвержденного 

предоперационной рентгенографией с растяжением [49]. 

Таким образом, в конце литературного обзора можно отметить о актуальности этой проблемы 

не только в травматологии, но и в медицине в целом. 
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