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treatment of severe cervicothoracic 
scoliosis in patients with Ollier’s disease 
and Rossolimo’s syndrome.
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Two case reports of severely progressing cervicothoracic sco-
liosis in patients with Ollier’s disease and Rossolimo’s my-
opathy are presented. Children developed threatening of life 
static-dynamic and functional disorders. Performed surgi-
cal treatment allowed achieving good functional and cos-
metic results.
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Представлены результаты лечения двух пациентов с про-
грессирующим комбинированным сколиозом шейно-груд-
ной локализации тяжелой степени при болезни Оллье 
и миопатии Россолимо. У детей сформировались стато-
динамические и функциональные нарушения, которые 
создавали угрозу для жизни. Хирургическое лечение по-
зволило получить хороший функциональный и космети-
ческий результаты.
Ключевые слова: атипичный сколиоз, болезнь Оллье, 
миопатия Россолимо, деформация шейно-грудного отдела, 
гало-пельвиктракция.

Прогрессирующие деформации 
позвоночника тяжелой степени 
на фоне системной патологии, так 
называемые деформации высокого 
риска, вне зависимости от этиологии 
объединяют редкая встречаемость, 
атипичность локализации, величи-
ны дуги искривления, бурные темпы 
прогрессирования, присоединение 
миелопатического синдрома, частая 
заинтересованность грудной клетки 
и таза, нарушения функции органов 
грудной клетки и опорности скеле-
та за счет статодинамического дис-
баланса. Все это приводит к резкому 
снижению качества жизни пациента 
и ее продолжительности [2–6]. Тра-
диционно такие случаи относятся 
к инкурабельным, что подчеркива-
ет необходимость раннего лечения 
детей с системными деформациями 
позвоночника. Описаний коррекции 
шейно-грудного сколиоза при болез-
ни Оллье и миопатии Россолимо 

в литературе не обнаружено. В каче-
стве превентивной подготовки тради-
ционно предпочтение отдается гало-
феморальному или гало-тибиальному 
вытяжению. У детей с сохраненной 
потенцией роста применяют системы 
коннекторного типа с возможностью 
этапной дистракции [1].

Представляем случаи оперативно-
го лечения двух пациентов с прогрес-
сирующим сколиозом шейно-груд-
ной локализации тяжелой степени 
при системной патологии, которые 
не получали своевременную, адек-
ватную ортопедическую помощь 
на протяжении длительного време-
ни. У обоих детей сформировались 
статодинамические и функциональ-
ные нарушения, которые не толь-
ко отрицательно влияли на каче-
ство жизни, но и создавали ей угро-
зу. Один из пациентов неоднократно 
поступал в соматические отделения. 
Вместе с тем очевидно, что без реше-

ния ортопедической проблемы суще-
ствование этих пациентов было бы 
затруднительным.

Клинический пример 1. Пациент 
П., 11 лет, впервые консультирован 
вертебрологом по поводу дефор-
мации позвоночника в июле 2011 г. 
Из анамнеза известно, что ребенок 
с года наблюдается ортопедом амбу-
латорно, когда появились деформа-
ции конечностей. Получал традици-
онное лечение: массаж конечностей, 
ортопедическая обувь. Болезнь Оллье 
верифицирована генетиком в 2001 г. 
Деформация позвоночника прогрес-
сирует последние 2 года.

Ортопедический статус :  дис-
пропорциональное телосложение, 
выраженная кахексия (вес 18 кг), 
декомпенсированная протяженная 
правосторонняя сколиотическая шей-
но-грудная дуга с девиацией туловища 
вправо и головы влево до 90° по Cobb, 
гиббус справа, гипертрофия мышц 
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шеи, больше справа, клинодакти-
лия с гипертрофией фаланг пальцев, 
воронкообразная деформация груд-
ной клетки I ст. (рис. 1). Выраженная 
ригидность деформации при тракци-
онном тесте. Минимальная физиче-
ская нагрузка (ходьба до 20 м) прово-
цировала нарастающую дыхательную 
недостаточность.

Неврологический статус: нервно-
психическое развитие соответствует 
возрасту; лицо симметричное; в позе 
Ромберга неустойчив; координаци-
онные пробы выполняет с интенци-
ей; сухожильные рефлексы с верхних 
и нижних конечностей живые, симме-
тричные; сила мышц верхних конеч-
ностей до 5 баллов, нижних – 3 балла 
(по ASIA). Чувствительных нарушений 
и нарушений функции тазовых орга-
нов не выявлено. Отмечается быстрая 
утомляемость с эпизодами гипоксиче-
ских состояний (засыпание).

При лучевом обследовании выяв-
лены атипичная деформация позво-
ночника с вершиной основной дуги 
на уровне C6–С7 позвонков, отсутствие 
вертебромедуллярного конфликта 
и фиброзные изменения в легочной 
ткани (рис. 2). Рекомендована госпи-
тализация для дообследования и реше-
ния вопроса о возможности оператив-
ной коррекции. Однако поступление 
в клинику было отложено по причине 
респираторной вирусной инфекции.

Экстренная  госпитализация 
в Областную детскую больницу 
01.08.2011 г. в тяжелом состоянии, 
с жалобами на кровохаркание, кашель, 
частые апноэ во сне до 1 мин. Вероят-
но, именно респираторная вирусная 
инфекция спровоцировала осложне-
ние дыхательной недостаточности 
при основном тяжелом рестриктив-
ном поражении легких. В реанима-
ционном отделении проводили прод-
ленную ИВЛ, антибактериальную 
и синдромальную терапию. Снижение 
параметров ИВЛ приводило к нараста-
нию гиперкапнии.

Ребенок 04.08.2011 г. осмотрен 
бригадой вертебрологов Центра Или-
зарова. С учетом тяжести состояния 
с ведущим синдромом дыхательной 
недостаточности на фоне выражен-

ной декомпенсированной сколиоти-
ческой деформации, данных анамне-
за, локализации и величины дефор-
мации принято решение о коррекции 
деформации гало-пельвикаппаратом 
как наименее инвазивном, простом 
в исполнении и адекватном методе 
для стабилизации состояния пациен-
та. Монтаж аппарата внешней фикса-
ции для гало-пельвиктракции прове-
ли 05.08.2011 г. в режиме дистракции 
6 см с целью коррекции деформации 
позвоночника, увеличения рабочего 
объема грудной полости и создания 
благоприятных условий для экскур-
сии легких (рис. 3). Продолжитель-
ность операции 35 мин. Объем кро-

вопотери до 20 мл. В течение суток 
нормализация параметров сатурации. 
Однако 16.08.2011 г. в связи с нараста-
ющей дыхательной недостаточностью 
выполнена трахеостомия. Состояние 
больного стабилизировалось. Через 
2 дня пациент переведен на самосто-
ятельное дыхание через трахеосто-
му, а через 7 дней транспортирован 
в соматическое отделение.

В отделение нейрохирургии и вер-
тебрологии Центра Илизарова паци-
ент переведен 27.09.2011 г. со следую-
щим диагнозом: болезнь Оллье с мно-
жественными деформациями осевого 
скелета и конечностей; комбиниро-
ванный сколиоз IV ст. (по Чаклину) 

Рис. 1
Внешний вид пациента П., 11 лет, до операции (а), вид (б) и рентгенограмма (в) 
правой кисти

Рис. 2
Данные лучевых методов обследования пациента П., 11 лет: а – рентгенограммы 
позвоночника; б – МСКТ шеи и грудной клетки: выраженная ротация шейных 
позвонков; в – МСКТ грудной клетки, аксиальный скан: признаки пневмофиброза

а б в

а б в
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на фоне системной патологии; про-
грессирующая мышечная дистрофия; 
пневмофиброз правого легкого; мио-
кардиодистрофия; кахексия III ст.; тра-
хеостома; состояние после наложения 
аппарата гало-пельвиктракции.

Выполненное нейрофизиологиче-
ское обследование не выявило откло-
нений от возрастной нормы.

При поступлении в Центр Или-
зарова ребенок самостоятельно 
стоял до 10 мин, ходил с поддерж-

кой до 6 мин без респираторно-
го дисбаланса, вставал и питался 
с внешней помощью, баланс тулови-
ща во фронтальной плоскости улуч-
шен при сохранении декомпенсации, 
сагиттальный баланс компенсирован 
(рис. 3а). В аппарате отмечается кор-
рекция деформации на уровне основ-
ной шейно-грудной дуги до 32° (-31°), 
на уровне сопутствующей поясничной 
дуги – до 10° (-2°; рис. 3б). При спиро-
метрии уменьшение ЖЕЛ до 43 %.

Произвели оперативное вмеша-
тельство: коррекцию и заднюю мно-
гоопорную инструментальную фик-
сацию сегментов C2–Th9 комбини-
рованной системой коннекторного 
типа; задний локальный спондило-
дез; демонтаж гало-пельвиксистемы 
(рис. 4). Объем кровопотери 200 мл 
(5 % ОЦК).

Получены удовлетворительные-
функциональный и косметический 
эффекты (рис. 5). Функциональный 
результат подтвержден данными спи-
рометрии через 1 мес. после операции 
в виде увеличения ЖЕЛ до 56 %, улуч-
шением функции внешнего дыхания, 
восстановлением баланса туловища 
при ходьбе и возможности самообслу-
живания. Больной ходит с поддерж-
кой до 30 мин без респираторного 
дистресса, встает и питается самосто-
ятельно, баланс туловища во фрон-
тальной и сагиттальной плоскостях 
компенсирован (рис. 5а), что под-
тверждено темпами прибавок веса 

– 21 кг (+3 кг) и результатами ком-
пьютерной оптической топографии. 
Косметический результат оценивал-
ся субъективно удовлетворенностью 
пациента и его родителей и объектив-
но по данным компьютерной опти-
ческой топографии. На контрольных 
рентгенограммах достигнуто исправ-
ление деформации позвоночника 
на уровне основной шейно-грудной 
дуги до 12° (-51°), на уровне сопут-
ствующей поясничной дуги – до 10° 
(-2°), положение винтов корректное 
(рис. 5б). Таким образом, послеопе-
рационная коррекция составила 81 
и 17 % соответственно. В неврологи-
ческом статусе отмечена положитель-
ная динамика в виде увеличения силы 

Рис. 3
Внешний вид (а) и рентгенограммы позвоночника (б) пациента П., 11 лет, после 
коррекции деформации гало-пельвиксистемой с использованием комплекта дета-
лей аппарата Илизарова

Рис. 4
Интраоперационная картина: многоопорная инструментальная фиксация сег-
ментов C2–Th9 системой коннекторного типа; задний локальный спондилодез

а б
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мышц нижних конечностей до 4 бал-
лов. Ребенок выписан на 95-е сут после 
экстренной госпитализации. Трахео-
стома удалена 23.11.2011 г.

Клинический пример 2. Пациент Х., 
12 лет, поступил для лечения в отде-
ление нейрохирургии и вертеброло-
гии 02.09.2011 г. с жалобами на бур-
ное прогрессирование деформации 
позвоночника, нарастание криво-
шеи и нарушение походки в течение 
последнего года на фоне миопатии. 
Поставлен диагноз: миопатия Россо-
лимо, комбинированный сколиоз IV ст. 
(по Чаклину).

Деформация позвоночника отмече-
на родителями в годовалом возрасте. 
Ребенок находился на диспансерном 
наблюдении у ортопеда и невроло-
га по месту жительства. Получал кур-
сы консервативного лечения (ЛФК, 
массаж шейно-воротниковой зоны 
и спины, физиотерапевтические 
процедуры).

Ортопедический статус: астениче-
ское диспропорциональное телосло-
жение, декомпенсированная протя-
женная правосторонняя сколиотиче-
ская шейно-грудная дуга с девиацией 

туловища вправо и головы влево, гиб-
бус справа до 4 см (рис. 6). Тракцион-
ный тест показал низкую мобильность 
деформации.

Неврологический статус: сознание 
ясное, нервно-психическое развитие 
соответствует возрасту; лицо симме-
тричное; в позе Ромберга неустойчив; 
координационные пробы выполня-
ет, сухожильные рефлексы с верхних 
и нижних конечностей живые, сим-
метричные; сила мышц в конечностях 
до 5 баллов (по ASIA); чувствительных 
нарушений и нарушений функции 
тазовых органов не выявлено.

По данным рентгенографии и КТ 
определяется S-образная деформация 
позвоночника: основная правосторон-
няя дуга с вершиной на Th4–Th5 – 61°, 
вторичная дуга с вершиной на L3–L4 

– 26° (рис. 7). МРТ позвоночника пато-
логии позвоночного канала не выя-
вила. По результатам нейрофизиоло-
гического обследования отмечают-
ся снижение скорости проведения 
импульса по эфферентным волокнам 
периферических нервов, уменьшение 
числа функционирующих двигатель-
ных единиц, миотоническая реакция.

С учетом локализации и величи-
ны дуги деформации приняли реше-
ние об этапном оперативном лече-
нии. Первым этапом запланировали 
постепенную дистракцию с коррек-
цией позиции головы с помощью 
гало-пельвикаппарата. Преимуще-
ством этапной коррекции является 
минимальный риск неврологических 
осложнений. Второй этап – инстру-
ментальная погружная фиксация 
позвоночника системой коннектор-
ного типа.

Дистракционный гало-пельвикап-
парат наложили 14.09.2011 г. Выпол-
няли дистракцию по осевым стержням 
4 см с темпом 0,5 см в сутки в течение 
8 дней (рис. 8).

Коррекцию и заднюю многоопор-
ную инструментальную фиксацию сег-
ментов C4–Th10 провели 26.09.2011 г. 
системой коннекторного типа, выпол-
нили задний локальный спондилодез, 
демонтаж гало-пельвиксистемы. Объ-
ем кровопотери 250 мл (6 % ОЦК).

Послеоперационный период про-
текал гладко. Удовлетворительные 
функциональный и косметический 
эффекты (рис. 9). По данным компью-
терной оптической топографии, вос-
становлен статодинамический баланс 
туловища во фронтальной и сагит-
тальной плоскостях. Родители отмети-
ли значительное улучшение позиции 
головы. На контрольных спондило-
граммах положение винтов коррект-
ное, достигнуто исправление дефор-
мации позвоночника на уровне основ-
ной шейно-грудной дуги до 13° (-48°), 
на уровне сопутствующей пояснич-
ной дуги – до 4° (-22°; рис. 9б). Таким 
образом, коррекция составила 79 
и 85 % соответственно. Ребенок выпи-
сан на 42-е сут в удовлетворительном 
состоянии.

Примеры демонстрируют возмож-
ность оперативной ортопедической 
помощи, направленной на стабили-
зацию функционального состояния 
пациента и улучшение качества его 
жизни. Особенности деформации 
позвоночника у пациентов прояви-
лись шейно-грудной локализацией 
дуги, ее ригидностью и значитель-
ной величиной, которые приводили 

Рис. 5
Внешний вид (а) и рентгенограммы позвоночника (б) пациента П., 11 лет, после 
оперативного лечения: коррекция дуги деформации до 12°

а б
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Рис. 7
Спондилограммы пациента Х., 12 лет, до операции

Рис. 8
Внешний вид пациента Х., 12 лет, после коррекции 
деформации гало-пельвиксистемой с использовани-
ем деталей аппарата Илизарова

Рис. 9
Внешний вид (а) и рентгенограммы позвоночника (б) пациента Х., 
12 лет, после оперативного лечения

Рис. 6
Фото пациента Х., 12 лет, до операции
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к грубым ортопедическим и функ-
циональным нарушениям. Абсолют-
ными показаниями к операции яви-
лись зависящие от сколиоза наруше-
ния, угрожающие жизни.

Стратегия хирургического лечения 
предусматривала этапное лечение 
с наложением внешней стабилиза-
ционной системы в положении уме-
ренной коррекции с последующей 
дополнительной коррекцией и стаби-
лизацией деформации позвоночника 
задней многоопорной конструкци-
ей. Выбор тракционного гало-пель-
викаппарата обоснован качествами 
минимальной оперативной агрессии, 
дозированной дистракции и невро-
логического контроля. Кроме того, 
мы считаем его методом выбора 
у пациентов с жизнеугрожающими 

состояниями при деформациях тяже-
лой степени на примере первого слу-
чая. После стабилизации соматиче-
ского статуса выполнялась фиксация 
отделов позвоночника погружной 
системой CD. Обоснованием дан-
ной стратегии являются выраженные 
функциональные нарушения, связан-
ные как с основными заболевания-
ми, так и с деформацией позвоноч-
ника, а также высокий риск невроло-
гических и витальных осложнений, 
связанных с ее коррекцией. Такти-
чески применяли гало-пельвикаппа-
рат из комплекта деталей аппарата 
Илизарова и погружную гибридную 
систему CD с транспедикулярными 
опорными точками, переходными 
стержнями и коннекторами, позво-
ляющими выполнять этапную дис-

тракцию в процессе роста. Результат 
эффективности данного лечения под-
твержден при осмотре через 3 и 6 мес. 
после оперативного лечения. Пациен-
ты могут самостоятельно обслуживать 
себя, степень коррекции деформации 
сохранена.

Следует отметить, что лечение 
пациентов с системной патологией 
не ограничивается только коррекци-
ей ортопедической патологии, а тре-
бует привлечения внимания педи-
атров, пульмонологов, неврологов, 
психологов. Мы будем рады полу-
чить отзывы, комментарии, возмож-
но, обменяться опытом с коллегами, 
заинтересованными в лечении детей 
с системными и комбинированными 
деформациями.
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