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Âñòóï
Історично прийнято вважати патологічну лам-

кість кісток (ПЛК) поряд із мармуровою хворо-

бою однією з нозологій генералізованої форми 

недосконалого остеогенезу (НО), під яким розумі-

ють групу захворювань із диференційованою дис-

плазією сполучної тканини, а саме кісткової, що 

характеризується вродженою недостатністю ме-

зенхіми, складними процесами порушення струк-

турно-функціонального стану, ремоделювання та 

метаболізму кісткової тканини, змінами нормаль-

ної рівноваги між процесами кісткоутворення й ос-

теорезорбції, розвитком системного остеопорозу чи 

остеосклерозу кісток та, як наслідок, їх підвищеною 

ламкістю [1–4]. 

Наше дослідження стосується саме патоло-

гічної ламкості кісток як найбільш поширеної 

(1–7,2 : 10 000–1 : 20 000 новонароджених 

(H.W. Lehmann, 2000)) та тяжкої нозології НО, що при-

зводить до катастрофічних наслідків із боку опорно-

рухового апарату, втрати пацієнтами функції ходьби, 

опори та самообслуговування, їх інвалідизації [1–4].

На сьогодні чітко встановлена етіологія цього 

захворювання: різноманітні мутації генів, що коду-

ють колаген I типу, призводять до порушення фор-

мування колагенових волокон (фібрилогенезу), їх 

мінералізації, утворення кристалів гідроксиапати-

ту; внаслідок цих процесів формується механічно 

«неповноцінна» кістка, що проявляється її патоло-

гічною ламкістю [2, 3].

Актуальність роботи обумовлена значним відсот-

ком негативних результатів як консервативного, 

так і оперативного лікування даного контингенту 

хворих, що зумовлено відсутністю патогенетично 

обґрунтованого лікування, прогресуючого остео-

порозу кісток, застосуванням рутинних методик хі-

рургічного лікування. 

Наше повідомлення присвячене перспективно-

му напрямку хірургічного лікування хворих на па-

тологічну ламкість кісток із застосуванням інтраме-

дулярного стержня, що «росте». 

Ìàòåð³àë òà ìåòîäè
В основу роботи закладений аналіз результатів 

обстеження 103 пацієнтів із різними типами недо-

сконалого остеогенезу віком від 1 місяця до 51 року 

(чоловічої статі — 52 пацієнти, жіночої — 51), які 

знаходились на лікуванні в ДУ «ІТО НАМНУ». Діа-

гноз недосконалого остеогенезу встановлювався на 

підставі особливостей клінічного перебігу захворю-

вання та рентгенологічного дослідження. 

Усі пацієнти були розподілені за класифікацією 

Sillence на IV типи: з I типом — 50 пацієнтів; з II — 2 

хворих, з III — 33 пацієнта та з IV типом — 18.

До 2009 року оперативні втручання із застосу-

ванням попередніх методик (пластини, апарати зо-

внішньої фіксації, стержні, у тому числі блокуючі) з 

метою металоостеосинтезу патологічних переломів 

та корекції деформацій довгих кісток було викона-

но у 43 пацієнтів.

У період з 2009 по 2012 рік нами була застосова-

на нова тактика лікування у 5 хворих на недоско-

налий остеогенез із застосуванням телескопічної 

конструкції, що «росте». 

Усі пацієнти були чоловічої статі, віком від 6 до 

10 років та відповідали I типу НО за Sillence. Опе-
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ративні втручання виконувались на базі клініки ди-

тячої ортопедії та травматології ДУ «ІТО НАМНУ».

Ðåçóëüòàòè òà ¿õ îáãîâîðåííÿ
Основними ортопедичними проявами захворю-

вання у пацієнтів на НО були численні патологічні 

переломи довгих кісток та їх осьові деформації. 

Ретроспективний аналіз хірургічного лікування 

ортопедичної патології у пацієнтів із ПЛК свідчить 

про застосування різноманітних методик з викорис-

танням апаратів зовнішньої фіксації, різних пласти-

нок та стержнів. Проте, значний відсоток невдалих 

результатів (до 50 %) свідчить про неефективність 

перерахованих технологій. Основною причиною 

невдалого лікування був системний остеопороз кіс-

ток, який призводив до нестабільного металоостео-

синтезу, міграції стержнів, гвинтів, прорізування 

спиць, виривання пластин та рецидиву деформацій 

кісток, повторних патологічних переломів [5–17]. 

На відповідних етапах розвитку дитячої ортопедії у 

  i)    f)   g)

Рисунок 1. Клінічний приклад застосування інтрамедулярної конструкції, що «росте», у хворого К., 

9 років, з І типом НО, рецидивом деформації лівої стегнової кістки після виконання коригувальних 

остеотомій та простої інтрамедулярної фіксації блокуючим стержнем: a-b) багатоплощинна 

деформація обох стегнових кісток з інтрамедулярною фіксацією стержнем Богданова лівої 

стегнової кістки — прорізування та міграція стержня; c-d) стан після оперативного лікування — 

коригувальних вкорочуючих сегментарних остеотомій лівої стегнової кістки з фіксацією 

інтрамедулярним блокуючим стержнем; і) деформація стегнової кістки (антекурвація та варус) на 

рівні дистальної метафізарної ділянки нижче рівня блокування стержня; f-g) фіксація лівої стегнової 

кістки інтрамедулярним стержнем, що «росте»

а)  b) c) d)
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світі було розпочате застосування інтрамедулярно-

го блокуючого стержня при лікуванні патологічних 

переломів у хворих на недосконалий остеогенез. 

Але, на превеликий жаль, у хворих дітей застосу-

вання подібних конструкцій у зв’язку з подальшим 

ростом дитини призводило до виникнення реци-

диву деформацій кісток та повторних патологічних 

переломів. 

У зв’язку з вищевикладеним нами вперше на 

теренах колишнього СРСР була використана нова 

тактика лікування, що включала:

— передопераційну та підтримуючу антиостео-

поротичну терапію препаратами памідронової 

кислоти та Са залежно від змін структурно-функ-

ціонального стану кісткової тканини, що дослі-

джувався біохімічно (кісткові маркери — P1NP, 

b-CrossLaps, остеокальцин) і рентген-денситоме-

трично (Z-критерій);

— застосування телескопічного інтрамедуляр-

ного стержня, що «росте», фірми ChM для метало-

остеосинтезу у пацієнтів із НО при лікуванні пато-

логічних переломів стегна та виконанні коригуючих 

остеотомій стегон і гомілок при їх деформації. 

Використання конструкцій, що «ростуть», при 

оперативних втручаннях із корекції деформацій 

довгих кісток та металоостеосинтезі при їх патоло-

гічних переломах було проведено у 5 пацієнтів: при 

коригуючій деваризуючій сегментарній остеотомії 

стегна у 4 пацієнтів, у тому числі в одного з них для 

корекції обох стегон та гомілок і в одного пацієнта 

при патологічному переломі стегна (рис. 1).

Застосування телескопічного стержня, що «ро-

сте», стало ключовою позицією в новій тактиці 

лікування та дозволило виділити її основні переваги:

— попередження рецидивів деформацій та пато-

логічних переломів довгих кісток, яке пов’язане з 

ростом хворої дитини;

— можливість одномоментної корекції багато-

площинних деформацій декількома остеотоміями 

та стабільний металоостеосинтез;

— легку заміну компонентів стержня при по-

дальших втручаннях, що пов’язане з готовністю 

каналу, та, відповідно, зменшення травматичності 

майбутніх оперативних втручань;

— у сукупності з медикаментозною корекцією 

структурно-функціонального стану кісткової тка-

нини рання активізація пацієнтів, їх вертикалізація 

та, як наслідок, можливість зменшення явищ вто-

ринного (іммобілізаційного) остеопорозу.

Серед недоліків використання даної тактики лі-

кування потрібно акцентувати увагу на значній до-

рожнечі препаратів памідронової кислоти та теле-

скопічних конструкцій, що «ростуть», можливості 

застосування подібного лікування лише у спеціалі-

зованих закладах нашої країни. 

Використана нами методика оперативного втру-

чання із застосуванням конструкції, що «росте», 

передбачала проходження дистальної зони росту 

стегнової кістки та проксимальної зони росту ве-

ликогомілкової кістки. Спостереження за оперова-

ними пацієнтами в динаміці, через три роки після 

операції, не виявило негативних наслідків прохо-

дження росткових зон: ріст стегнової та великого-

мілкової кісток у довжину не порушувався, в оперо-

ваних пацієнтів були відсутні патологічні переломи 

та не розвивалися деформації стегнової та велико-

гомілкової кісток.

Потрібно наголосити, що блокуючий стержень, 

що «росте», потрібно розглядати не лише як ефек-

тивну конструкцію, що використовується при ме-

талоостеосинтезі в хірургічному лікуванні пацієн-

тів із НО, але і як інтрамедулярний «ендопротез» 

кістки, що створює її металокаркас, посилює її 

механічну спроможність та попереджає виникнен-

ня повторних патологічних переломів кісток та їх 

деформацій. 

Âèñíîâêè
1. Застосування блокуючих стержнів, що «рос-

туть», при хірургічному лікуванні хворих на недо-

сконалий остеогенез поряд із адекватною меди-

каментозною антиостеопоротичною терапією є 

перспективним напрямком лікування ортопедичної 

патології.

2. У пацієнтів з НО телескопічні конструкції, що 

«ростуть», виконують функцію інтрамедулярного 

«ендопротезу» кістки, посилюють її механічні влас-

тивості, дозволяють попередити виникнення пато-

логічних переломів та рецидиву деформацій довгих 

кісток, відновити або покращити функцію ходьби 

та опори.
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ПЕРСПЕКТИВНОЕ НАПРАВЛЕНИЕ ХИРУРГИЧЕСКОГО 
ЛЕЧЕНИЯ БОЛЬНЫХ С НЕСОВЕРШЕННЫМ 

ОСТЕОГЕНЕЗОМ

Резюме. В статье представлен современный поход к тактике 

лечения больных с ортопедической патологией при несовер-

шенном остеогенезе, описано перспективное направление хи-

рургического лечения патологических переломов и осевых де-

формаций длинных костей. Авторами проведен анализ резуль-

татов лечения 43 пациентов с использованием предыдущих 

методик и 5 больных с несовершенным остеогенезом с исполь-

зованием новой тактики, которая включает применение пато-

генетически обоснованной антиостеопоротической терапии и 

«растущих» телескопических интрамедуллярных конструкций; 

четко установлена и объективно доказана эффективность и 

перспективность описанной методики как с лечебных, так и с 

профилактических позиций.

Ключевые слова: несовершенный остеогенез, остеопороз, 

переломы, деформации, хирургическое лечение.

Krys-Pugach A.P., Gouk Yu.M., Zyma A.M., Martsynyak S.M., 
Kincha-Polishchuk T.A., Cheverda А.І.
Institute of Traumatology and Orthopaedics of National 
Academy of Medical Science of Ukraine, Kyiv, Ukraine

PROMISING DIRECTION 
OF SURGICAL TREATMENT 

OF PATIENTS WITH OSTEOGENESIS IMPERFECTA 

Summary. This article describes a modern approach to the the-

rapy of patients with orthopedic pathology caused by osteogenesis 

imperfecta as well as perspective direction of surgical management 

of pathological fractures and axial deformation of long bones. The 

authors of this article carried out an analysis of the management 

of 43 patients using previous methods and 5 patients with osteoge-

nesis imperfecta using new approaches including pathogenetically 

grounded antiosteoporosic therapy and «growing» telescopic intra-

medullar constructions. Efficiency and prospects of new method 

was clearly defined and confirmed from the therapeutic and pre-

ventive point of view. 

Key words: osteogenesis imperfecta, osteoporosis, fractures, de-

formations, surgical treatment.



<<
  /ASCII85EncodePages false
  /AllowTransparency false
  /AutoPositionEPSFiles true
  /AutoRotatePages /None
  /Binding /Left
  /CalGrayProfile (Gray Gamma 2.2)
  /CalRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CalCMYKProfile (U.S. Web Coated \050SWOP\051 v2)
  /sRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CannotEmbedFontPolicy /Warning
  /CompatibilityLevel 1.3
  /CompressObjects /Tags
  /CompressPages true
  /ConvertImagesToIndexed true
  /PassThroughJPEGImages true
  /CreateJobTicket true
  /DefaultRenderingIntent /Default
  /DetectBlends true
  /DetectCurves 0.1000
  /ColorConversionStrategy /LeaveColorUnchanged
  /DoThumbnails false
  /EmbedAllFonts true
  /EmbedOpenType false
  /ParseICCProfilesInComments true
  /EmbedJobOptions true
  /DSCReportingLevel 0
  /EmitDSCWarnings false
  /EndPage -1
  /ImageMemory 1048576
  /LockDistillerParams false
  /MaxSubsetPct 100
  /Optimize false
  /OPM 1
  /ParseDSCComments true
  /ParseDSCCommentsForDocInfo true
  /PreserveCopyPage true
  /PreserveDICMYKValues true
  /PreserveEPSInfo true
  /PreserveFlatness true
  /PreserveHalftoneInfo false
  /PreserveOPIComments true
  /PreserveOverprintSettings true
  /StartPage 1
  /SubsetFonts false
  /TransferFunctionInfo /Preserve
  /UCRandBGInfo /Remove
  /UsePrologue true
  /ColorSettingsFile (Color Management Off)
  /AlwaysEmbed [ true
    /Peterburg
    /Times-Bold
    /Times-BoldItalic
    /TimesET-Bold
    /Times-Italic
    /TimesNewRomanPS
    /TimesNewRomanPS-Bold
    /TimesNewRomanPS-BoldItalic
    /TimesNewRomanPS-Italic
    /Times-Roman
  ]
  /NeverEmbed [ true
  ]
  /AntiAliasColorImages false
  /CropColorImages true
  /ColorImageMinResolution 150
  /ColorImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleColorImages true
  /ColorImageDownsampleType /Bicubic
  /ColorImageResolution 300
  /ColorImageDepth -1
  /ColorImageMinDownsampleDepth 1
  /ColorImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeColorImages false
  /ColorImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterColorImages false
  /ColorImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /ColorACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /ColorImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000ColorACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 15
  >>
  /JPEG2000ColorImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 15
  >>
  /AntiAliasGrayImages false
  /CropGrayImages true
  /GrayImageMinResolution 150
  /GrayImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleGrayImages true
  /GrayImageDownsampleType /Bicubic
  /GrayImageResolution 300
  /GrayImageDepth -1
  /GrayImageMinDownsampleDepth 2
  /GrayImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeGrayImages false
  /GrayImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterGrayImages false
  /GrayImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /GrayACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /GrayImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000GrayACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 15
  >>
  /JPEG2000GrayImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 15
  >>
  /AntiAliasMonoImages false
  /CropMonoImages true
  /MonoImageMinResolution 1200
  /MonoImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleMonoImages true
  /MonoImageDownsampleType /Bicubic
  /MonoImageResolution 600
  /MonoImageDepth -1
  /MonoImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeMonoImages false
  /MonoImageFilter /FlateEncode
  /MonoImageDict <<
    /K -1
  >>
  /AllowPSXObjects false
  /CheckCompliance [
    /None
  ]
  /PDFX1aCheck false
  /PDFX3Check false
  /PDFXCompliantPDFOnly false
  /PDFXNoTrimBoxError true
  /PDFXTrimBoxToMediaBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXSetBleedBoxToMediaBox true
  /PDFXBleedBoxToTrimBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXOutputIntentProfile (None)
  /PDFXOutputConditionIdentifier ()
  /PDFXOutputCondition ()
  /PDFXRegistryName (http://www.color.org)
  /PDFXTrapped /False

  /CreateJDFFile false
  /Description <<
    /JPN <FEFF3053306e8a2d5b9a306f300130d330b830cd30b9658766f8306e8868793a304a3088307353705237306b90693057305f00200050004400460020658766f830924f5c62103059308b3068304d306b4f7f75283057307e305930023053306e8a2d5b9a30674f5c62103057305f00200050004400460020658766f8306f0020004100630072006f0062006100740020304a30883073002000520065006100640065007200200035002e003000204ee5964d30678868793a3067304d307e30593002>
    /DEU <>
    /FRA <>
    /PTB <>
    /DAN <>
    /NLD <>
    /ESP <>
    /SUO <>
    /ITA <>
    /NOR <>
    /SVE <>
    /ENU <>
  >>
>> setdistillerparams
<<
  /HWResolution [2540 2540]
  /PageSize [612.000 792.000]
>> setpagedevice


