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Можно ли считать вентральную динамическую 
коррекцию новым стандартом хирургического 
лечения идиопатического сколиоза у пациентов 
с завершённым и завершающимся ростом? 
Ретроспективный моноцентровой анализ 
отдалённых результатов
С .В . Колесов, В .С . Переверзев, А .И . Казьмин, Н .С . Морозова, В .В . Швец, 
М .С . Распопов, С .Б . Багиров 
Национальный медицинский исследовательский центр травматологии и ортопедии им . Н .Н . Приорова, Москва, Россия

АННОТАЦИЯ
Обоснование. Золотым стандартом хирургического лечения идиопатического сколиоза является дорсальная или вен-
тральная коррекция с использованием ригидных металлоконструкций . В последнее время вентральная динамическая 
коррекция стала популярным методом лечения идиопатического сколиоза . Мы представляем результаты лечения па-
циентов с идиопатическим сколиозом и использованием динамической системы коррекции в период завершённого 
и завершающегося роста .
Цель. Оценка рентгенологических и клинических данных результатов хирургического лечения идиопатического сколи-
оза у пациентов с завершённым и завершающимся ростом и периодом наблюдения более 2 лет .
Материалы и методы. Проведено ретроспективное исследование пациентов, которым была выполнена вентральная 
динамическая коррекция сколиоза . Учитывали демографические данные (пол, возраст), Rg данные (угол Кобба до, по-
сле операции и ≥2 лет, тип деформации по Lenke, тест Риссера), характер хирургического вмешательства, количество 
уровней фиксации, нуклеотомию, кровопотерю, время операции, осложнения . Функциональный результат оценивали 
по анкете SRS-22 .
Результаты. Из 87 пациентов 4 (4,6%) были мужского и 83 (95,4%) — женского пола . ASC грудного отдела выполнена 
у 30 пациентов, поясничного/грудопоясничного — у 32, с двух сторон — у 13, гибридная система — в 12 случаях . 
Разделение по Lenke: Lenke 1 — 18 (правосторонний), 7 (левосторонний), Lenke 2 —5, Lenke 3 —19, Lenke 4 —2, 
Lenke 5 — 26 (левосторонний), 8 (правосторонний), Lenke 6 — 2 . Средняя кровопотеря составила 281,2±173 мл, вре-
мя операции — 174,8±42,3 мин . Средний период наблюдения составил 2,2 года, возраст — 23,3 года, тест Риссе-
ра — 4,42 (3–5) . Среднее количество фиксированных уровней динамической системы — 7,25±1,6 . Средний угол Коб-
ба в группе грудного отдела — 27,9±5,3° при первом послеоперационном исследовании и 25,2±6,9° при последнем, 
до операции — 62,4±10,9° (р <0,05) . При операции по поводу поясничного/грудопоясничного сколиоза значимой поте-
ри коррекции не выявлено (до операции — 52,5±8,4°, после — 24,2±12,4°, при отдалённом наблюдении — 27,2±11,6° 
(р <0,05)) . 
Заключение. Динамическая коррекция позвоночника у взрослых является новым направлением в хирургии сколиоза 
и позволяет достигнуть удовлетворительного рентгенологического и функционального результата, сохраняющегося 
при наблюдении ≥2 лет . Дальнейшее использование, накопление материала, исследования с более высоким уровнем 
доказательности и более продолжительным периодом наблюдения позволят сделать окончательные выводы .

Ключевые слова: идиопатический сколиоз; динамическая коррекция; ASC .
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Can anterior dynamic correction be considered a new 
standard of surgical treatment for idiopathic scoliosis 
in patients with completed and terminating growth? 
Retrospective single-center analysis of long-term 
results
Sergei V . Kolesov, Vladimir S . Pereverzev, Arkadii I . Kazmin, Nataliya S . Morozova, 
Vladimir V . Shvec, Michail S . Raspopov, Samir B . Bagirov
Priorov Central Institute of Traumatology and Orthopedic, Moscow, Russia

ABSTRACT
BACKGROUND: Currently, the gold standard of surgical treatment of idiopathic scoliosis is dorsal or anterior correction using 
rigid instrumentation . However, anterior dynamic scoliosis correction has recently become a popular method for treating 
idiopathic scoliosis . It is recommended for patients with a certain growth potential . We present the long-term treatment results 
of patients with idiopathic scoliosis and the use of a dynamic correction system during completed and ending growth .
AIM: To evaluate radiological and clinical data on the results of surgical treatment of idiopathic scoliosis in patients with 
completed and terminating growth and a FU period of >2 years .
MATERIALS AND METHODS: A retrospective study of demographic data, X-ray (Cobb angle before and after surgery and 
≥2 years, Lenke type, Risser test), number of fixation levels, nucleotomy, blood loss, surgery time, and complications, was 
conducted . The functional result was evaluated using the SRS-22 .
RESULTS: Eighty-seven patients (men, 4; women, 83) were included . ASC (thoracic) was performed in 30 patients; 
lumbar/ thoracolumbar, 32; 2 sides, 13; and hybrid system, 12 . Lenke: Lenke 1 (right-sided, 18; left-sided, 7); Lenke 2, 5; Lenke 
3, 19; Lenke 4, 2; Lenke 5 (left-sided, 26; right-sided, 8); and Lenke 6, 2 . The average blood loss was 281 .2±173 ml; operation 
time, 174 .8±42 .3 min; FU, 2 .2 years; age, 23 .3 years; Risser, 4 .42 (3–5); number of fixed levels 7 .25±1 .6°; and Cobb angle in 
the thoracic group during the first post-op study, 27 .9±5 .3°, and the last at 25 .2±6 .9° compared with the pre-op at 62 .4°±10 .9° 
(p <0 .05) . No significant loss of correction was found in patients with Lenke 5,6 52 .5°±8 .4° before surgery, 24 .2±12 .4° after, 
and a long-term FU of 27 .2°±11 .6° (p <0 .05) .
CONCLUSION: Dynamic scoliosis correction in adults is a new direction in spine surgery and provides a satisfactory radiological 
and functional result that persists for 2 years .

Keywords: idiopahic scoliosis; dynamic correction; ASC .
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ОБОСНОВАНИЕ
Золотым стандартом хирургического лечения идио-

патического сколиоза (ИС) является задний спондилодез 
с использованием ригидных металлоконструкций . Данная 
процедура позволяет эффективно скорригировать дефор-
мацию и предотвратить её прогрессирование [1] . Но в по-
следнее время новым и популярным методом лечения 
ИС стала вентральная динамическая коррекция сколио-
за [2–7] . Основные её преимущества заключаются в том, 
что используется малотравматичный межмышечный до-
ступ, отмечается меньшая кровопотеря и, вероятно, пре-
дотвращение сращения позвонков, что приводит к более 
низкому риску дегенерации смежных дисков . Учитывая 
использование вентрального доступа, сохранение задних 
мышц спины ведёт к раннему восстановлению [8] .

Техника вентральной динамической коррекции сколи-
оза [9–11] имеет два основных пути использования . Пер-
вый — это VBT (Vertebral body tethering), динамическая 
коррекция растущего позвоночника, которая применяется 
в качестве модуляции при идиопатическом сколиозе, ког-
да ожидается значительный рост и, следовательно, по-
степенная коррекция деформации с течением времени, 
при этом не выполняют спондилодез . Этот термин был 
впервые предложен C .H . Crawford и L .G . Lenke [9] . Второй 
подход — вентральная коррекция сколиоза (ASC, anterior 
scoliosis correction) с использованием того же инстру-
ментария, но с некоторой модификацией техники в целях 
сохранения подвижности позвоночника в зоне фиксации 
[3, 4, 12] . ASC применяется у пациентов более взрослого 
возраста и с высокой стадией по тестам Риссера и Сан-
дерса, а также с большей степенью сколиоза и меньшей 
мобильностью искривления [3, 12] . Недавно опублико-
ванные исследования сообщают об успешных результа-
тах и небольшом количестве механических осложнений, 
когда вентральную динамическую коррекцию сколиоза 
выполняли ближе к концу завершения созревания ске-
лета [13] . Но большинство публикаций касаются именно 
детского возраста [2, 13–16] . Мы изначально применяли 
ASC из-за высокого риска осложнений, таких как разрыв 
корда и гиперкоррекция, у пациентов без выраженного 
потенциала роста [13, 17, 18] . Кроме того, есть данные, 
что у лиц с тестом Сандерса ≤2 отмечается высокий риск 
чрезмерной коррекции, при 3 ситуация более предсказу-
ема, а при 4 и 5 наблюдается ещё меньше механических 
осложнений [13] . То есть у пациентов, которым не при-
меняется подход динамической коррекции с модуляцией 
роста, разрывы кордов встречаются реже . Имеющиеся 
первичные результаты применения вентральной динами-
ческой коррекции сколиоза у лиц с завершённым и за-
вершающимся ростом продемонстрировали эффективную 
коррекцию, низкое число осложнений и раннее возвра-
щение пациентов к физической активности [8, 19] . 

Цель исследования — оценка рентгенологиче-
ских и клинических данных результатов хирургического 

лечения идиопатического сколиоза у пациентов с завер-
шённым и завершающимся ростом и периодом наблюде-
ния более 2 лет .

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Дизайн исследования

Проведено моноцентровое ретроспективное когортное 
исследование .

Критерии соответствия
Осуществлено ретроспективное исследование 87 па-

циентов, которым была выполнена вентральная динами-
ческая коррекция сколиоза . Все операции ASC были про-
ведены опытным хирургом-ортопедом совместно с одним 
или двумя хирургами-ассистентами и слаженной хирур-
гической бригадой .

Критерии включения: динамическая коррекция ско-
лиоза у лиц с завершённым или завершающимся ростом 
(ASC), срок наблюдения ≥2 лет, пациенты в возрасте 
от 14 до 42 лет без сохраняющегося потенциала роста . 
Зрелость скелета оценивали по тесту Риссера, который 
должен был соответствовать ≥3 . 

Критерии исключения: врождённый, нейромышечный 
или синдромальный сколиоз, ригидные деформации (при 
бендинг- или тракционном тесте деформация корригиро-
валась менее 50%), грудной кифоз более 40° и предше-
ствующие операции на позвоночнике .

Условия проведения
В исследовании участвовали пациенты, проходившие 

лечение в 7-м травматолого-ортопедическом отделении 
патологии позвоночника ФГБУ «НМИЦ ТО им . Н .Н . При-
орова» МЗ РФ, г . Москва .

Продолжительность исследования
Исследование проведено в период с июля 2019 по сен-

тябрь 2023 года .

Описание медицинского вмешательства
Учитывали демографические параметры (пол, воз-

раст), рентгенологические данные (угол Кобба до, после 
операции и спустя более двух лет при самом последнем 
наблюдении, независимо от того, была ли проведена ре-
визия; рентгенологические данные контрольных осмотров 
через 6 и 12 месяцев в анализ включены не были, так как 
изучались именно отдалённые результаты), тип деформа-
ции по Lenke, тест Риссера, характер хирургического вме-
шательства, количество уровней фиксации, выполнение 
нуклеотомии для мобилизации, кровопотерю, время опе-
рации, осложнения во время всего периода наблюдения . 
Разрыв корда идентифицировался как изменение угла 
наклона винтов >5° на рентгенограммах позвоночника 
в положении стоя . Функциональный результат оценивали 
с помощью анкеты SRS-22 .
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Особенности хирургической техники
Доступ осуществлялся путём торакотомии (мини)/ то-

ракофренолюмботомии без удаления части ребра, 
как при классическом переднем спондилодезе . При опе-
рации на грудном отделе разрез выполняли в проекции 
девятого межреберья . Данный подход позволяет вы-
полнить установку винтов от Th8 до L1 и через 3 ребра 
выше для установки винтов в Th5–7 (на уровнях Th5–6 
устанавливали по одному винту) . Плевру рассекали 
от переднебоковой поверхности тела каждого позвонка 
непосредственно перед головками рёбер по всей длине 
планируемой фиксации . Сегментарные сосуды коагули-
ровали . Доступ к поясничному/грудопоясничному отделу 
выполняли по верхнему краю десятого ребра с рассече-
нием костохондрального сочленения . Для тораколюмбар-
ного доступа разрез может быть продлён в направлении 
наружной косой мышцы живота примерно на 3–5 см 
кпереди . Длина разреза зависит от того, какая часть по-
ясничного отдела позвоночника должна быть визуализи-
рована . Далее выполнялся стандартный забрюшинный 
доступ к позвоночнику с френотомией . После визуализа-
ции вершины деформации — рентген-контроль уровней . 
Нуклеотомия для мобилизации выполнена в 49,3% случаев 
и осуществлялась путём рассечения фиброзного кольца 
и частичного удаления пульпозного ядра (табл . 1, рис . 1) .

Во всех случаях установлены винты Zimmer Dynesys 
диаметром 6 мм, покрытые гидроксиапатитом со стё-
клами . Винты проводили под рентген-контролем, чтобы 
обеспечить правильное позиционирование и бикорти-
кальную установку . Гибкий шнур-корд из полиэтиленте-
рефталата проводили снизу вверх через головки винтов, 
проведённых в тела позвонков . Коррекция позвоноч-
ника выполнялась вследствие сегментарного натяже-
ния корда между позвонками, деротации и трансляции 

позвоночника, максимальной коррекции добивались 
на операционном столе .

Основной исход исследования
Критерии успешности проведённого хирургического 

вмешательства были определены как удовлетворительная 
коррекция >50% от исходной деформации, отсутствие по-
тери коррекции после двухлетнего периода наблюдения, 

Таблица 1. Частота нуклеотомии для мобилизации среди всех пациентов
Table 1. The frequency of nucleotomy for mobilization among all patients

Наличие нуклеотомии
Частота

n %

Количество пациентов с N 
уровнями нуклеотомии, в том 
числе:

0 уровней (нет) 28 47,4

1 уровень 1 0,61

2 3 4,9

3 8 13,1

4 8 13,1

5 5 8,2

6 1 1,6

7 2 3,3

9 2 3,3

Всего 59 96,7

Пропущенные Нет данных 3 4,9

Всего 61 100,0

Рис. 1. Вид операционной раны после осуществления торако-
френолюмботомии, выполнена нуклеотомия с целью мобилиза-
ции сколиотической дyги в зоне планируемой фиксации .
Fig. 1. Type of surgical wound after thoracophrenolumbotomy, 
a nucleotomy was performed in order to mobilize the scoliotic 
curve in the area of planned fixation .
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отсутствие подозрения на разрыв корда, отсутствие по-
вторных хирургических вмешательств, связанных с раз-
личными осложнениями . 

Статистический анализ данных
Статистическая разница рассчитывалась с помощью 

методов описательной статистики (рассчитывали среднее 
значение параметра, стандартное отклонение, мини-
мальное и максимальное значение) . Для определения 
различий в параметрах между группами использовали 
U-критерий Манна–Уитни . Значение р менее 0,05 счита-
лось статистически значимым . 

Этическая экспертиза
Все манипуляции, выполненные в исследовании с уча-

стием людей, соответствовали стандартам этического ко-
митета АТОР (Ассоциации травматологов-ортопедов Рос-
сии), а также Хельсинкской декларации 1964 г . и более 
поздним поправкам к ней или сопоставимым этическим 
стандартам . Все пациенты (или их представители) подпи-
сывали информированное согласие .

РЕЗУЛЬТАТЫ
Характер операции и тип по Lenke

Динамическая коррекция грудного сколиоза у лиц 
без значительного потенциала роста (ASC грудной) вы-
полнена у 30 пациентов, ASC поясничного/грудопояснич-
ного отдела — у 32 пациентов, ASC с двух сторон — у 13 . 
Гибридная система (дорсальная ригидная коррекция 
грудного отдела и вентральная динамическая пояснично-
го/ грудопоясничного) установлена в 12 случаях . По клас-
сификации Lenke деформации были разделены следу-
ющим образом без учёта модификаторов: Lenke 1 — 18 

(правосторонний), 7 (левосторонний), Lenke 2 — 5, 
Lenke 3 — 19, Lenke 4 — 2, Lenke 5 — 26 (левосторон-
ний), 8 (правосторонний), Lenke 6 — 2 . Средняя крово-
потеря при вентральном доступе составила 281,2±173 мл . 
Среднее время операции — 174,8±42,3 мин .

Демографические данные
Из 87 пациентов 4 (4,6%) были мужского и 83 (95,4%) — 

женского пола . По этиологии сколиотической деформа-
ции критерием включения был идиопатический сколиоз . 
Средний период наблюдения составил 2,2 года (от 2 лет 
до 3,2 года) . Средний возраст на момент операции соста-
вил 23,3 года (от 14 до 43 лет) .

Рентгенологические данные
Средний показатель теста Риссера — 4,42 (3–5) . Сред-

нее количество фиксированных уровней динамической 
системы составляло 7,25±1,6 (диапазон от 5 до 12 уров-
ней) . Наиболее проксимальный уровень — Th5, а самый 
дистальный — L4 . 

Средний угол Кобба в группе ASC грудного отдела 
при первом послеоперационном исследовании соста-
вил 27,9±5,3° и при последнем наблюдении 25,2±6,9° 
по сравнению с дооперационным показателем 62,4±10,9° 
по данным статистического анализа (р <0,05) . У пациен-
тов, которым выполнена операция по поводу поясничного/
грудопоясничного сколиоза, значимой потери коррекции 
также не выявлено (до операции — 52,5±8,4°, после 
операции — 24,2±12,4°, при отдалённом наблюдении — 
27,2±11,6° (р <0,05)) .

Пациенты во всех группах не продемонстрировали 
значительной потери коррекции деформации в течение 
периода наблюдения, в том числе в группах с двухэтап-
ным динамическим и гибридным подходом (табл . 2) . 

Таблица 2. Рентгенологические данные у пациентов с разными видами динамической коррекции сколиоза на этапах наблюдения
Table 2. X-ray data in patients with different types of dynamic scoliosis correction at the follow-up stages

Группы (n) Угол Кобба на этапах наблюдения

ASC грудной (30)
До операции — 62,4±10,9
После операции — 27,9±5,3 
При отдалённом наблюдении — 29,2±6,9

ASC поясничный/грудопоясничный (32)
До операции — 52,5±8,4
После операции — 24,2±12,4
При отдалённом наблюдении — 27,2±11,6

ASC с двух сторон (13)

Грудной 
До операции — 53,4±10,6
После операции — 29,2±10,3 
При отдалённом наблюдении — 28,2±9,4
Поясничный 
До операции — 49,8±13,6
После операции — 28,2±6,7 
При отдалённом наблюдении — 30,5±12,1

Гибрид (поясничный) (11) 
До операции — 57,4±7,9
После операции — 22,9±12,3 
При отдалённом наблюдении — 24,2±8,0
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При этом лучшего результата удалось достигнуть 
при коррекции как грудного, так и поясничного/грудопо-
ясничного отдела (рис . 2) .

У пациентов наблюдалось выраженное улучшение всех 
предоперационных показателей угла Кобба сразу после 
вмешательства . Коррекция сохранялась у большинства 
пациентов при последующем наблюдении (незначитель-
ная потеря коррекции отмечалась у двоих человек) . 

Результаты опросника SRS-22
Средний балл SRS-22 среди всех пациентов составил 

77,9±4,5 до операции и 90,6±5,5 после неё (р <0,05) .
Результаты опросника SRS-22 при последнем осмотре 

по группам представлены в табл . 3 .
Существенных различий между группами в отноше-

нии боли, самооценки не отмечалось, однако показатели 
функции, удовлетворённости операцией и самовосприятия 
оказались выше в группе с коррекцией поясничного/гру-
допоясничного отдела .

Осложнения и ревизии
Ревизия была проведена 6 пациентам . Несмотря 

на это, у всех был достигнут удовлетворительный ре-
зультат . Встречались осложнения, связанные с досту-
пом (лёгочные — гемоторакс, хилоторакс, пневмото-
ракс) . Гемоторакс, потребовавший ревизии, наблюдался 
у одного пациента . Хилоторакс в послеоперационном 
периоде отмечен у двоих пациентов, которых лечили 
консервативно диетой и октреотидом . Нейропатия на-
блюдалась у пациентов после коррекции пояснично-
го/грудопоясничного отдела — один случай ревизии . 
Мальпозиция — ревизия у двоих пациентов . Некор-
ректная установка винтов в L4: винт размером 45 мм 
вышел в область фораминального отверстия с противо-
положной стороны, что сопровождалось клиникой ра-
дикулопатии и потребовало повторного хирургического 
вмешательства (рис . 3) . 

Разрыв корда отмечался в двух случаях после кор-
рекции поясничного отдела позвоночника на наиболее 

Рис. 2. Рентгенограммы пациентки до операции (a, d), сразу после вентральной динамической коррекции поясничного отдела (b, 
e) и на этапе наблюдения спустя два года после операции (c, f) . Значимой потери коррекции не отмечается . 
Fig. 2. X-ray of the patient before surgery (a, d), immediately after lumbar spine anterior dynamic scoliosis correction (b, e) and at the 
follow-up stage 2 years postop (c, f) . There is no significant loss of correction .

a b c d e f

До После 2 г . п/о До После 2 г . п/о

Таблица 3. Результаты анкетирования SRS-22 при последнем наблюдении по группам
Table 3. The results of the SRS-22 questionnaire at the last observation 

Показатель ASC грудной (30) ASC поясничный/грудо-
поясничный (32)

ASC с двух сторон 
(13) Гибрид (11)

Функция 4,1±0,63 4,7±0,3 4,8±0,38 3,9±0,8

Боль 4,0±0,71 4,2±0,66 4,3±0,79 4,4±0,69

Психическая функция 4,4±0,76 4,6±0,42 4,6±0,9 4,4±0,45

Самовосприятие 3,94±0,78 4,1±0,35 4,4±0,5 4,2±0,2

Удовлетворённость операцией 4,2±0,64 4,3±0,77 4,3±0,6 4,2±0,74

Примечание. Различия статистически значимы (р <0,05) .

Note. The differences are statistically significant (p <0 .05) .
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дистальном уровне, где не выполняли нуклеотомию, 
без значительной потери коррекции повторного хирурги-
ческого вмешательства (рис . 4) .

ОБСУЖДЕНИЕ
Основным подходом к хирургическому лечению ИС 

служит дорсальная коррекция и фиксация позвоночника 
с формированием спондилодеза . Но главным недостатком 
этого метода является тотальное ограничение подвижно-
сти в зоне фиксации . Ятрогенный костный блок позво-
ночно-двигательных сегментов приводит к повышенному 
риску дегенеративных изменений на смежных уровнях, 
вызывающих вторичную боль в спине [20] . Следовательно, 
сохранение подвижности позвоночника, особенно пояс-
ничного отдела, является весьма привлекательной целью 
для спинального хирурга . Вентральная динамическая кор-
рекция — это новая опция для лечения идиопатического 
сколиоза . 

Исследовались 63 пациента, которым была выполнена 
VBT на грудном и/или поясничном уровне со сроком на-
блюдения более 5 лет . Рентгенологически разрыв корда 
характеризовали как изменение угла между винтами >5° . 
Оценены демографические, рентгенологические и кли-
нические факторы риска предполагаемых разрывов VBT . 
Разрывы на поясничном уровне встречались чаще, чем 
на грудном . Обычно разрывы происходили на уровнях 
дистальнее вершины . Только 15% всех пациентов нужда-
лись в ревизии [21] .

P . Trobisch, A . Baroncini и соавт . проанализировали ре-
зультаты лечения 10 пациентов, которым было проведено 
11 ревизионных операций . На 36 из 80 визуализированных 
сегментов были обнаружены разрывы . Лишь на 20 из этих 
36 сегментов было подозрение на разрыв корда до опе-
рации . 16 разрывов не были выявлены на предопера-
ционных рентгенограммах (44%) . Один предполагаемый 
разрыв корда не был подтверждён интраоперационно . 

Рис. 4. Фронтальные рентгенограммы позвоночника пациентки 32 лет после вентральной динамической коррекции поясничного 
отдела позвоночника на этапах наблюдения . Отмечается увеличение угла между головками винтов L3-L4 (уровень, где нуклеотомию 
не выполняли) через 12 месяцев с момента операции . Значимой потери коррекции нет, рекомендовано динамическое наблюдение .
Fig. 4. AP X-ray of a 32-year-old female patient after lumbar spine anterior dynamic scoliosis correction at the observation stages . There 
is an increase in the angle between the heads of the L3-L4 screws (level where the nucleotomy was not performed) 12 months after the 
surgery . There is no significant loss of correction, dynamic monitoring is recommended .

Рис. 3. Компьютерная томография пациентки 16 лет после вы-
полнения вентральной динамической коррекции поясничного 
отдела позвоночника: отмечается наличие передней части винта 
в области фораминального отверстия L4-L5 с условием форми-
рования компрессии корешка L4 .
Fig. 3. CT scans of a 16-year-old female patient after performing 
lumbar spine anterior dynamic scoliosis correction: the presence of 
the anterior part of the screw in the area of the foraminal opening 
L4-L5 is noted with the condition of the L4 root compression .

До оп . Сразу п/о 6 мес . 12 мес .
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Так, при использовании правила >5° можно было диагно-
стировать только 56% разрывов . С другой стороны, не все 
разрывы корда приводят к потере коррекции . В обсужде-
нии указано, что разрывы наблюдались именно у тех па-
циентов, у которых был использован один корд . С тех пор 
как авторы стали применять второй корд, разрывов не на-
блюдали [22] . У наших пациентов мы рутинно применяли 
двухкордовую фиксацию с самого начала, с чем может 
быть связано более низкое количество разрывов . Кроме 
того, мы не наблюдали у наших пациентов значимой поте-
ри коррекции после разрыва корда, поэтому ревизионное 
вмешательство не требовалось . Также нашу когорту пре-
имущественно составляли лица с завершённым ростом, 
которым выполняли нуклеотомию на всех уровнях фик-
сации . К тому же есть мнение, что нуклеотомия снижает 
риск разрыва корда, что, судя по всему, связано с некото-
рым уменьшением подвижности позвоночно-двигатель-
ного сегмента после удаления пульпозного ядра, так как 
разрыв корда мы отметили у двоих пациентов на дисталь-
ном уровне (L3-L4), где мобилизация не выполнялась . 

Мы не выявили гиперкоррекцию за время наблюде-
ния даже у подростков, так как не брали на операцию 
пациентов с высоким потенциалом роста (тест Риссера 
не менее 3) . В то же время есть данные, что у пациентов 
с тестом Сандерса ≤2 имеется высокий риск чрезмерной 
коррекции, при 3 ситуация более предсказуема, а при 
4 и 5 наблюдается ещё меньше механических осложне-
ний [13] . То есть у лиц, которым не применяется подход 
динамической коррекции с модуляцией роста, разрывы 
кордов встречаются реже .

Очевидно, что классификация Сандерса является 
более чувствительным и конкретным методом опре-
деления зрелости скелета, чем тест Риссера, но рент-
генограммы левой кисти нашим пациентам не выпол-
нялись . Тем не менее мы описали группу с «поздним» 
Риссером — от 3 до 5 (в среднем 4,42), где приме-
нялась техника ASC, которая значительно отличается 
от VBT и может быть использована при больших де-
формациях и у лиц с более зрелым скелетом, так как 
в первом случае не подразумевается самокоррекция [4] . 
А применение ASC может исправить угол деформации 
за пределами его нормального физиологического преде-
ла (мобильности), что подчёркивает эффективность этой 
техники [3] . Данные касательно мобильности в нашей 
когорте мы не предоставили в связи с несопоставимо-
стью характера деформации и методов коррекции, на-
пример, между группами пациентов с одноэтапной ASC 
и гибридным подходом .

У большинства пациентов, участвовавших в нашем ис-
следовании, основная дуга деформации была на уровне 
либо поясничного/грудопоясничного (тип Lenke 5), либо 
грудного отдела позвоночника (тип Lenke 1) . Результа-
ты исследования были сосредоточены главным образом 
на коррекции средних значений угла Кобба в положе-
нии стоя сразу после операции и при наблюдении спустя 

более двух лет . Среднее значение показателей угла Кобба 
во всех группах значительно не изменялось до самого по-
следнего наблюдения по сравнению с исходным после-
операционным уровнем (р <0,05), что указывает на со-
хранение коррекции в отдалённом периоде . В некоторых 
случаях даже отмечено некоторое улучшение, что, по всей 
видимости, связано с сохранением определённого потен-
циала роста у части пациентов, в то время как при Lenke 5 
мы наблюдали незначительное ухудшение рентгенологи-
ческих показателей . 

Т . Pehlivanoglu и соавт . обнаружили значительно более 
высокие средние суммарные баллы по опроснику SRS-22 
(4,9 в сравнении с 3,8, p <0,001), а также средние бал-
лы SF-36 для психического и физического компонента 
в группе VBT по сравнению с группой, где применяли за-
днюю фиксацию со спондилодезом [2] . Это подтвержда-
ется и нашими послеоперационными данными опросника 
SRS-22 для всех видов коррекции, с единственным от-
личием, что мы исследовали когорту лиц более старшего 
возраста . Средние показатели SRS-22 значительно уве-
личились (р <0,05), что указывает на общее улучшение 
качества жизни . Кроме того, периоперационные осложне-
ния значимо не повлияли на отдалённые функциональные 
результаты . 

Авторы некоторых исследований считают, что, исходя 
из их опыта, лучшими кандидатами на ASC являются па-
циенты с основным структурным изгибом 60–65°, с гибко-
стью более 50% при тракционном тесте без анестезии [8] . 
К этому можно добавить локализацию основной дуги — 
поясничный или грудопоясничный отдел, согласно полу-
ченным нами данным, больше поддаётся динамической 
коррекции, в том числе в группах с двухэтапным и ги-
бридным подходом (табл . 2) .

Как правило, динамическую коррекцию сколиоза ре-
комендуют лицам с незавершённым ростом позвоночника 
[11, 12, 23, 24], но мы считаем, что данный метод целе-
сообразно применять именно у этих пациентов, так как 
при нём отмечается меньшее количество осложнений, 
в частности разрывов корда [3, 12], что демонстрируют 
и первичные результаты [8] . Средняя кровопотеря в на-
шем исследовании составила 281,2 мл, что ниже, чем 
при стандартном спондилодезе, о чём ранее сообщалось 
в литературе [25] .

В нашем исследовании имеется ряд ограничений, 
таких как ретроспективный характер, разнородность па-
циентов и деформаций, размер выборки, моноцентро-
вые данные, анализ объёма движений и т .д . Кроме того, 
необходимы исследования подвижности позвоночника 
в отдалённом периоде, чтобы доказать сохранение дви-
жений . И всё-таки двух лет наблюдений недостаточно 
для оценки долгосрочных результатов, и, следователь-
но, для того, чтобы сделать какие-либо окончательные 
выводы о применении вентральной динамической кор-
рекции сколиоза, необходим более длительный период 
наблюдения .
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ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Динамическая коррекция позвоночника у взрослых яв-

ляется новым направлением в хирургии сколиоза и позво-
ляет достигнуть удовлетворительного рентгенологического 
и функционального результата, сохраняющегося при отда-
лённом наблюдении ≥2 лет . Дальнейшее использование, 
накопление материала, исследования с более высоким 
уровнем доказательности и более продолжительным пери-
одом наблюдения позволят сделать окончательные выводы .
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Деформации позвоночника и другие 
ортопедические нарушения у детей 
с килевидной деформацией грудной клетки
Е .А . Воробьёва1,3, А .Ю . Разумовский2,3, В .Э . Дубров1, Д .Ю . Выборнов2,3, 
И .В . Крестьяшин2,3, З .Б . Митупов2,3, Е .Л . Вахова2,3, А .О . Шоминова2,3

1 Московский государственный университет им . М .В . Ломоносова, Москва, Россия;
2 Российский национальный исследовательский медицинский университет им . Н .И . Пирогова, Москва, Россия;
3 Детская городская клиническая больница им . Н .Ф . Филатова, Москва, Россия

АННОТАЦИЯ
Обоснование. В связи с яркой клинической манифестацией килевидная деформация грудной клетки зачастую явля-
ется поводом для первичного обращения к врачу детей, имеющих ряд сопутствующих ортопедических отклонений . 
Цель. Выявление ортопедических нарушений, характерных для детей с килевидной деформацией грудной клетки, 
а также оценка их частоты, клинических проявлений и связи с различными модифицируемыми и немодифицируемы-
ми факторами .
Материалы и методы. В обсервационное моноцентровое одномоментное исследование были включены 147 де-
тей от 5 до 17 лет с килевидной деформацией грудной клетки . Обследование пациентов включало ортопедический 
осмотр и рентгенографию позвоночника . Категориальные параметры описывали путём указания абсолютных значений 
и процентных долей в выборке, количественные — при помощи средних арифметических и стандартных отклонений . 
Для оценки связи категориальных и количественных величин использовали Т-критерий Стьюдента, для оценки взаим-
ной связи категориальных величин — коэффициент Хи-квадрат (p <0,05) .
Результаты. У 3 из 147 (2,0%) детей килевидная деформация грудной клетки являлась проявлением синдрома 
Марфана . 56 (38,1%) пациентов жаловались на боли в спине, у 125 (85,0%) была выявлена мобильная плоско-валь-
гусная стопа, у 108 (73,5%) — нарушения осанки . У 22 (15,0%) детей была обнаружена болезнь Шейермана–Мау, 
у 57 (38,8%) — другие признаки остеохондропатии позвоночника . Жалобы на боли в спине были ассоциированы 
с единственным объективным признаком — склерозом и узурацией концевых пластин позвонков . Дети, регулярно 
занимавшиеся спортом, связанным с силовой нагрузкой на мышцы спины, жаловались на боли значительно реже 
вне зависимости от степени деформации позвоночника .
Заключение. Килевидная деформация грудной клетки у детей в абсолютном большинстве случаев является не изо-
лированным пороком развития, а одним из проявлений дисплазии соединительной ткани и/или дискоординирован-
ного роста ребёнка . Таким образом, всем детям с килевидной деформацией грудной клетки должен быть проведён 
полный ортопедический осмотр . В связи с высокой частотой болевого синдрома в области спины и его значимой 
связью со слабостью мышечного каркаса всем детям с килевидной деформацией грудной клетки рекомендованы кон-
сультация специалиста по лечебной физкультуре и контролируемые занятия видами спорта, связанными с силовыми 
нагрузками на мышцы спины .

Ключевые слова: килевидная деформация грудной клетки; осанка; остеохондропатия позвоночника; болезнь 
Шейермана–Мау; боль в спине . 
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Spinal deformities and other orthopedic disorders 
in children with pectus carinatum
Ekaterina A . Vorobyeva1,3, Aleksandr Y . Razumovskiy2,3, Vadim E . Dubrov1, 
Dmitriy Y . Vybornov2,3, Ilya V . Krestyashin2,3, Zorikto B . Mitupov2,3, Ekaterina L . Vakhova2,3, 
Alena O . Shominova 2,3

1 Lomonosov Moscow State University, Moscow, Russia;
2 Pirogov Russian National Research Medical University, Moscow, Russia;
3 Filatov Munitsipal children’s hospital, Moscow, Russia

ABSTRACT
BACKGROUND: Owing to its clear clinical manifestation, pectus carinatum is often the reason for the initial visit to the doctor 
of children with several concomitant orthopedic abnormalities . 
AIM: To identify concomitant orthopedic disorders in children with pectus carinatum and assess their frequency, clinical 
manifestations, and relationships with various modifiable and non-modifiable factors .
MATERIALS AND METHODS: This observational, single-center, cross-sectional study included 147 patients aged 5–17 years with 
pectus carinatum . Orthopedic examination and radiography of the spine were performed . Categorical values were described by 
reporting absolute values and percentages in the sample and quantitatively using arithmetic averages and standard deviations . 
The Student’s T-test and Chi-square coefficient were used for assessing the relationship (p < 0 .05) .
RESULTS: In 3/147 (2 .0%) children, pectus carinatum was a symptom of genetically confirmed Marfan syndrome . Among 
147 children with pectus carinatum, 56 (38 .1%) complained of back pain, 125 (85 .0%) had a mobile plano-valgus foot, 
and 108 (73 .5%) had postural disorders . Scheuermann disease was detected in 22 (15 .0%) children and signs of spinal 
osteochondrosis in 57 (38 .8%) . Back pain was associated with sclerosis/usuration of the vertebral end plates . Children who 
regularly engaged in sports involving forceful load on the back muscles complained of pain less often, regardless of the degree 
of spine deformity .
CONCLUSIONS: Mobile flat foot, sagittal component of posture disorders, and spinal osteochondrosis are common in children 
with pectus carinatum . Thus, children with keel chest deformity should undergo orthopedic examination and spinal X-ray in a 
standing position . Because of the high incidence of back pain and its association with insufficient muscular frame development, 
children with pectus carinatum are recommended to regularly engage in physical therapy and/or sports associated with loads 
on the back muscles .

Keywords: pectus carinatum; posture; spinal osteochondrosis; Scheuermann disease; back pain .
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ОБОСНОВАНИЕ
Килевидная деформация грудной клетки (КДГК), 

в отличие от воронкообразной, крайне редко проявля-
ется при рождении или в раннем возрасте (до 3 лет): 
как правило, родители отмечают возникновение киля 
в старшем детском возрасте и его резкое увеличение 
в пубертатном периоде [1, 2] . Несмотря на позднюю 
манифестацию, этиология и патогенез формирования 
киля, вероятно, кроются в генетически детермини-
рованных системных нарушениях . Так, КДГК являет-
ся одним из диагностических критериев синдрома 
Марфана, синдрома Нунан и других наследственных 
заболеваний, связанных с нарушением структуры со-
единительной ткани [1, 3] . Что касается детей с несин-
дромальными формами КДГК, в 28% случаев у таких 
пациентов удаётся обнаружить близких родственников 
с деформациями грудной клетки [2] . В отечественной 
литературе несиндромальные формы КДГК, наря-
ду с воронкообразной деформацией, рассматривают 
как одно из проявлений неспецифической дисплазии 
соединительной ткани (ДСТ) [4] .

Клинические наблюдения, наравне с генетически-
ми и генеалогическими, свидетельствуют в пользу си-
стемного характера нарушений у детей с КДГК [2, 5, 6] . 
S .A . Haje и соавт . (2009) выявили усиление грудного 
кифоза у 14% пациентов с деформациями грудной 
клетки [7] . N . Alaca и соавт . (2021) сообщили о жалобах 
13,3% детей с КДГК на боли в спине, при этом у 52,2% 
пациентов была выявлена покатая форма плеч, 
у 68,3% — различная высота положения надплечий, 
у 35,6% — патологический кифоз, у 4,3% — сколиоз 
(все перечисленные результаты значимо отличались 
от показателей контрольной группы, включавшей под-
ростков без деформаций грудной клетки) . Ранее в ДГКБ 
им . Н .Ф . Филатова была отмечена повышенная частота 
встречаемости болезни Шейермана–Мау (Ш-М) у детей 
с КДГК [8] . В связи со своей яркой клинической мани-
фестацией именно КДГК зачастую является поводом 
для первичного обращения к врачу детей, имеющих 
не выявленные ранее комплексные ортопедические 
нарушения, которые не были предметом жалоб со сто-
роны пациента и его родителей . Создание протокола 
первичного обследования и лечения таких пациентов 
требует предварительного исследования наиболее ха-
рактерных для детей с КДГК ортопедических откло-
нений, анализа их частоты, клинических проявлений 
и связи с различными модифицируемыми и немодифи-
цируемыми факторами .

Цель исследования — выявление ортопедиче-
ских нарушений, характерных для детей с килевид-
ной деформацией грудной клетки, а также оценка 
их частоты, клинических проявлений и связи с раз-
личными модифицируемыми и немодифицируемыми 
факторами .

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Дизайн исследования

Было проведено одномоментное срезовое моноцен-
тровое обсервационное исследование, в которое были 
включены все дети с КДГК, обратившиеся к ортопеду 
или торакальному хирургу в Детскую городскую клиниче-
скую больницу им . Н .Ф . Филатова в 2021 году .

Критерии соответствия
Критериями включения в исследование стали со-

гласие родителей или иных законных представителей 
на участие в исследовании и выявление у ребёнка КДГК 
при клиническом осмотре . Из выборки были исключены 
пациенты с детским церебральным параличом и другими 
неврологическими нарушениями, а также дети, имеющие 
в анамнезе оперативные вмешательства на органах груд-
ной клетки, пороки развития сердца или лёгких, перело-
мы позвоночника, рёбер или грудины . 

Условия проведения 
Исследование было проведено в условиях консульта-

тивно-диагностического центра Детской городской клини-
ческой больницы им . Н .Ф . Филатова в 2021 году .

Продолжительность исследования
Исследование являлось одномоментным срезовым, 

формирование выборки производили в течение 2021 года .

Описание медицинского вмешательства 
и интерпретации клинических данных

В ходе первичного осмотра детей и подростков реги-
стрировали жалобы, послужившие причиной обращения 
к врачу, и особенности семейного анамнеза . Пациентов 
прицельно расспрашивали о наличии жалоб на боли 
в спине в покое и при физических нагрузках, регулярно-
сти (2 раза в неделю и более) занятий спортом . Помимо 
наличия или отсутствия спортивного анамнеза специально 
отмечали характер спортивных нагрузок: плавание, виды 
спорта, связанные с силовой нагрузкой на мышцы спи-
ны, грудной клетки и пояса верхних конечностей (занятия 
в тренажёрном зале, борьба, гребля и др .), и прочие (фут-
бол, теннис и др .) . Отдельно отмечали детей, прекратив-
ших занятия спортом в течение года перед обращением 
в связи с субъективными причинами со стороны ребёнка 
(ощущение усталости или боли в спине, утомляемость, от-
сутствие мотивации и т .п .) .

При первичном осмотре устанавливали морфологиче-
ские особенности грудной клетки ребёнка . По располо-
жению вершины киля относительно грудины выявляли 
симметричные деформации (грудина является наиболее 
выстоящей точкой и не ротирована), правосторонние 
и левосторонние формы (вершина киля расположена ла-
терально и представлена рёберными хрящами, грудина, 
как правило, ротирована) . 
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Всем пациентам измеряли рост и массу тела, отме-
чали наличие стрий на кожном покрове . В ходе ортопе-
дического осмотра определяли тип осанки (нормальная, 
ослабленная, кифотическая, лордотическая, кифолордо-
тическая, прямая спина) [9], фиксировали крыловидное 
выстояние лопаток, приведение плеч кпереди, наличие 
или отсутствие шейного гиперлордоза . Всем детям прово-
дили функциональные прямой и боковой тесты Адамса . 
Оценку гипермобильности суставов проводили по обще-
принятой для детей старшего возраста балльной шка-
ле Бейтона [10], включающей следующие показатели: 
пассивное разгибание пятого пальца кисти более 90˚, 
пассивное приведение первого пальца к сгибательной 
поверхности предплечья, переразгибание в локтевых 
и коленных суставах более 10˚ (каждый из признаков 
оценивался 1 баллом при монолатеральном проявлении, 
2 баллами — при билатеральном), касание пола ладонями 
при наклоне без сгибания в коленных суставах (1 балл) . 
Согласно шкале Бейтона, 3–4 балла соответствовали лёг-
кой степени гипермобильности, 5–8 баллов — умеренной, 
9 баллов — выраженной гипермобильности [10] .

При ортопедическом осмотре отмечали патологическую 
установку стоп ребёнка и оценивали мобильность стопы, 
регистрировали факт использования ортопедических стелек 
или оперативной коррекции плоскостопия (артроэрез) .

В связи с выявлением в более раннем исследовании 
повышенной частоты болезни Ш-М у бессимптомных 
пациентов детского возраста с КДГК [8] всем детям вы-
полняли рентгенографию грудного и поясничного отделов 
позвоночника в прямой и боковой проекциях в положении 
стоя . На рентгенограммах в прямой проекции отмечали на-
личие и степень фронтальной девиации оси позвоночника 
(сколиоза) . Для рентгенологической оценки сагиттального 
баланса использовали измерение наиболее клинически 
значимых параметров — грудного кифоза, поясничного 
лордоза и угла наклона крестца [11] . Важно отметить, 
что в зарубежной литературе распространены два вариан-
та оценки величины грудного кифоза: измерение наиболь-
шего угла между замыкательными пластинками позвон-
ков в пределах грудного отдела или фиксированного угла 
между верхней замыкательной пластинкой T4 и нижней 
замыкательной пластинкой T12 [11, 12] . В работе исполь-
зовали общепринятый в отечественной литературе метод 
измерения величины наибольшей дуги, расположен-
ной между переходными позвонками, вне зависимости 
от её уровня [13, 14] . Угол поясничного лордоза измеряли 
между линиями верхней замыкательной пластинки L1 
и замыкательной пластинкой крестца [12] . Наклон крестца 
(sacral slope) оценивали путём измерения угла между го-
ризонтальной линией и верхней замыкательной пластин-
кой S1 [15] . Полученные значения изгибов позвоночника 
в боковой проекции сравнивали с описанными в литера-
туре нормальными значениями (грудной кифоз — от 19 
до 45°, поясничный лордоз — от 30 до 60°, наклон крест-
ца — от 35 до 45°) [16] . 

При анализе рентгенограмм отмечали наличие 
или отсутствие структурных нарушений тел позвонков, 
являющихся признаками ювенильной остеохондропатии: 
асептических некрозов апофизов, склероза и узурации 
замыкательных пластинок тел позвонков, грыж Шморля . 
Рентгенологическим диагностическим критерием болезни 
Ш-М считали клиновидную деформацию трёх смежных 
позвонков более 5° [14] . Кроме признаков остеохондро-
патии, при оценке рентгенограмм отмечали все патоло-
гические «случайные находки»: расщепление дужек по-
звонков, спондилолиз, спондилолистез и др .

Этическая экспертиза
Проведение клинического исследования было одо-

брено локальным этическим комитетом МНОЦ МГУ 
им . М .В . Ломоносова от 14 .09 .2020 г ., протокол № 10/20 . 

Статистический анализ
Размер выборки предварительно не рассчитывали . 

Для статистической обработки данных был использо-
ван программный пакет SPSS Statistics 28 (SPSS Inc ., 
Chicago) . Категориальные значения описывали путём 
указания абсолютных значений и процентных долей 
в выборке . Антропометрические показатели роста и ин-
декса массы тела (ИМТ) сравнивали с популяционными 
средними для детей от 5 до 19 лет, опубликованными 
на сайте ВОЗ (2007) [17] . «Ряды» количественных зна-
чений (возраст, величины дуг позвоночника на рент-
генограммах) оценивали на предмет соответствия 
нормальному распределению с помощью критерия 
Колмогорова–Смирнова . Для возраста была получена 
асимптотическая значимость 0,152, для всех параме-
тров, описывающих дуги позвоночного столба, — 0,200, 
таким образом, выборки имели нормальное распреде-
ление и были описаны при помощи средних арифме-
тических величин (M) и стандартных отклонений (SD), 
границ 95% доверительного интервала . Для оценки свя-
зи болевого синдрома в области спины с ростом и воз-
растом использовали Т-критерий Стьюдента (нулевая 
гипотеза — средний возраст и рост детей, отмечающих 
и не отмечающих боли в области спины, не различа-
ются, критерий значимости различий p <0,05) . Для ис-
следования связи болевого синдрома в спине с фактом 
занятий различными видами спорта (категориальные 
пары признаков) использовали расчёт коэффициента 
Хи-квадрат, критерий значимости p <0,05 [18] . 

РЕЗУЛЬТАТЫ
За исследуемый период в ДГКБ им . Н .Ф . Филатова об-

ратились 147 детей с килевидной деформацией грудной 
клетки: 123 (83,7%) мальчика и 24 (16,3%) девочки, сред-
ний возраст составил 12,9±2,5 года .

Основной причиной обращения к врачу у всех де-
тей явился неудовлетворительный внешний вид грудной 
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клетки . 17 (11,6%) детей жаловались на повышенную утом-
ляемость и плохую переносимость физической нагрузки, 
56 (38,1%) пациентов самостоятельно или при активном 
расспросе отмечали боли в спине и/или регулярно воз-
никающее ощущение напряжения/мышечного утомления 
в области спины, по интенсивности сравнимое с болевым 
синдромом .

На момент первичного осмотра 88 (59,9%) детей ре-
гулярно (2 раза в неделю и более) занимались спортом, 
из них 40 (27,2%) — плаванием, 44 (29,9%) — видами 
спорта, связанными с интенсивными силовыми нагруз-
ками на мышцы спины (борьба, занятия в тренажёрном 
зале, спортивные танцы, акробатика, гребля, скалола-
зание и др .) . 34 ребёнка (23,1%) прекратили регулярные 
занятия спортом в течение последнего года по субъек-
тивным причинам (повышенная утомляемость, отсутствие 

желания или мотивации, нехватка времени, социальные 
трудности и др .) .

Особенности семейного анамнеза пациентов представ-
лены в табл . 1 .

У 3 (2,0%) детей КДГК являлась симптомом генетиче-
ски подтверждённого синдрома Марфана . У 11 (7,5%) па-
циентов деформация грудной клетки была врождённым 
пороком, у 136 (92,5%) — приобретённым, из них 119 (81%) 
отмечали появление или резкое увеличение киля в период 
активного роста .

Рост 120 (81,6%) детей с КДГК превышал средний по-
казатель для возрастной группы (по данным ВОЗ, 2007), 
а у 118 (80,3%) ИМТ оказался ниже возрастной медианы [17] .

У 68 пациентов (46,3%) деформация грудной клет-
ки была симметричной, у 51 (34,7%) — правосторонней, 
у 28 (19,0%) — левосторонней . 

Выявленные по результатам кинического осмотра 
сопутствующие ортопедические нарушения, а также их 
частота представлены в табл . 2 . Результаты клинической 
оценки состояния осанки отражены в табл . 3 . Рентгено-
логические показатели сагиттального баланса, а также 
обнаруженные при рентгенографии позвоночника детей 
с КДГК признаки остеохондропатии и другие патологиче-
ские находки показаны в табл . 4 . 

На рис . 1 представлены результаты ортопедического 
осмотра и рентгенограмма грудного отдела позвоночника 
ребёнка 16 лет с КДГК и жалобами на боль в нижнегруд-
ном и поясничном отделах позвоночника .

Связь болевого синдрома в области спины с ростом, 
возрастом, состоянием осанки, деформацией позвоночно-
го столба, нарушением структуры позвонков и спортивным 
анамнезом отражена в табл . 5 . 

Таблица 1. Особенности семейного анамнеза детей с килевид-
ной деформацией грудной клетки 
Table 1. Family history of the children with pectus carinatum

Патология Количество детей, n 
(доля в выборке, %)

Деформации грудной клетки:
– килевидная
– воронковидная
– килевидная и воронковидная

27 (18,4)
18 (12,2)
8 (5,4)
1 (0,7)

Синдром Марфана 3 (2,0)

Сколиоз 21 (14,3)

Болезнь Шойермана–Мау 1 (0,7)

Плоскостопие 30 (20,4)

Таблица 2. Сопутствующие ортопедические нарушения и признаки дисплазии соединительной ткани у детей с килевидной дефор-
мацией грудной клетки 
Table 2. Concomitant orthopedic disorders and signs of connective tissue dysplasia in children with pectus carinatum

Ортопедические нарушения Количество детей, n (доля в выборке, %)

Разница в длине нижних конечностей более 1 см 10 (6,8)

Мобильная плоско-вальгусная стопа* 125 (85,0)

Приведение переднего отдела стопы 5 (3,4)

Признаки дисплазии соединительной ткани

Генерализованная 
гипермобильность суставов 
по шкале Бейтона

отсутствует (<3 баллов) 96 (65,3)

лёгкая (3–4 балла) 26 (17,7)

умеренная (5–8 баллов) 25 (17,0)

выраженная (9 баллов) 0 (0)

Миопия 17 (11,6)

Астигматизм 6 (4,1)

Стрии в области спины 20 (13,6)

Примечание. * — из 22 пациентов с нормальной установкой стоп 12 постоянно носили индивидуальные ортопедические стельки, 2 пациентам 
был выполнен артроэрез .

Note. * — 12 patients of 22 with normal foot alignment used foot othoses, 2 children had underwent arthroeresis previously .
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Таблица 3. Нарушения осанки и мышечного баланса у детей с килевидной деформацией грудной клетки, n (%) 
Table 3. Posture and muscle balance disorders in children with pectus carinatum, n (%)

Состояние осанки

Нормальная осанка 39 (26,5)

Ослабленная осанка 18 (12,2)

Кифотическая осанка 49 (33,3)

Лордотическая осанка 15 (10,2)

Кифолордотическая осанка 19 (12,9)

Прямая спина (spina recta) 7 (4,8)

Другие отклонения сагиттального 
баланса и мышечного тонуса 
в области грудной клетки, шеи

Крыловидные лопатки 115 (78,2)

Усиление шейного лордоза 119 (81,0)

Покатые, приведённые кпереди плечи 134 (91,2)

Таблица 4. Рентгенологические показатели и структурные нарушения позвонков у детей с килевидной деформацией грудной клет-
ки, n (%) 
Table 4. X-ray parameters and structural disorders of the vertebrae in children with pectus carinatum, n (%)

Сколиоз

Отсутствует 62 (42,2)

Менее 10˚ (сколиоз I степени) 75 (51,0)

От 10 до 25˚ (сколиоз II степени) 8 (5,4)

От 26 до 50˚ (сколиоз III степени) 2 (1,4)

Более 50˚ (сколиоз IV степени) 0 (0)

Грудной кифоз

Средняя величина дуги, M±SD 32,6±12,3

Нормальный кифоз 98 (66,7)

Сглаженный кифоз 23 (15,6)

Усиленный кифоз 26 (17,7)

Поясничный лордоз

Средняя величина дуги, M±SD 54,5±10,1

Нормальный лордоз 100 (68,0)

Сглаженный лордоз 6 (4,1)

Усиленный лордоз 41 (27,9)

Наклон крестца (sacral slope)

Средняя величина, M±SD 38,0±8,4

Нормальный 70 (47,6)

Уменьшен 39 (26,5)

Избыточен 38 (25,9)

Остеохондропатия

Болезнь Шейермана–Мау (клиновидная деформация 
3 смежных позвонков более 5˚) 22 (15,0)

Асептический некроз апофизов (limbus vertebrae) 57 (38,8)

Узурация и/или повышение плотности, «слоистость» 
концевых пластин тел позвонков 57 (38,8)

Грыжи Шморля 36 (24,5)

Другие рентгенологические находки
Спондилез и спондилолистез I степени L5-S1 20 (13,6)

Расщепление дужки позвонка L5 (spina bifida occulta) 6 (4,2)
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ОБСУЖДЕНИЕ
Семейный анамнез

Согласно результатам настоящего исследования, отяго-
щённый семейный анамнез деформаций грудной клетки 
удалось выявить у 18,4% больных . Несколько отличные 
результаты были опубликованы N . Alaca и соавт ., обна-
ружившими отягощённый семейный анамнез у 28% детей 
с КДГК [2] . Несмотря на различия количественного пока-
зателя, значимость генетического фактора в формирова-
нии патологии не вызывает сомнений . 

Результаты антропометрии
Полученные в настоящем исследовании данные 

о сниженном ИМТ у 80,3% детей с КДГК согласуются 
с результатами N . Alaca и соавт . (2021) . Авторы сравнивали 

ИМТ подростков с КДГК и относительно здоровых 
представителей контрольной группы и обнаружили 
значимые различия — 17,5 кг/м2 по сравнению с 20,7 кг/ м2 
в группе контроля [2] . Вероятно, снижение ИМТ отчасти 
связано с высоким ростом пациентов (превышение сред-
него показателя для возрастной группы в 81,6% случаев), 
что, однако, не противоречит факту склонности пациентов 
с КДГК к общей астении .

Результаты общего ортопедического осмотра 
и признаки дисплазии соединительной ткани 
у детей с килевидной деформацией грудной 
клетки 

Наиболее частым сопутствующим ортопедическим на-
рушением у детей с КДГК стало мобильное плоскостопие . 

Рис. 1. Результаты клинического и инструментального обследования юноши 16 лет с килевидной деформацией грудной клетки: a — 
привычная поза ребёнка — ослабленная осанка, крыловидное выстояние лопаток, приведение кпереди плеч, шейный гиперлордоз; 
b — приведение переднего отдела левой стопы; c — стрии на спине в поясничной области; d — на рентгенограммах грудной клетки 
в боковой проекции — склероз и узурация концевых пластинок позвонков (признаки ювенильной остеохондропатии) .
Fig. 1. The results of a clinical and instrumental examination of a 16-year-old boy with pectus carinatum: a — the child’s usual pos-
ture — weak posture, pterygoid scapular protrusion, adduction of the shoulders anteriorly, cervical hyperlordosis; b — adduction of the 
left forefoot; c — stretch marks on the back in the lumbar region; d — sclerosis and usuration of the end plates of the vertebrae (signs 
of juvenile osteochondrosis) on the lateral radiographs of the chest .

a

c

b

d
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В настоящее время это состояние расценивают не как забо-
левание, требующее лечения, а как проявление неспеци- 
фической ДСТ и дискоординированного роста ребёнка [4, 
10] . Несмотря на выявление у ряда детей с КДГК других 
признаков ДСТ (стрии, миопия, астигматизм), у боль-
шинства пациентов (65,3%) не было отмечено генерали-
зованной гипермобильности суставов, у 17,7 и 17,0% на-
блюдалась лёгкая и умеренная степень гипермобильности 
соответственно . У 6,8% детей была обнаружена разница 
в длине нижних конечностей более 1 см, что приводило 
к асимметрии осанки и зачастую ошибочно трактовалось 
при профилактических осмотрах как сколиотическая де-
формация позвоночника .

Деформации позвоночного столба 
и нарушения осанки у детей с килевидной 
деформацией грудной клетки 

Полученные в настоящем исследовании результаты со-
поставимы с литературными данными . S .A . Haje и соавт . 

(2009) при обследовании 4012 пациентов с деформаци-
ями грудной клетки выявили усиление грудного кифоза 
у 14% больных (в настоящем исследовании — у 17,7%), 
сколиоз I–II степени (угол Кобба от 5 до 19°) — у 42% па-
циентов (в настоящем исследовании — у 51,0%), сколиоз 
III–IV степени (угол Кобба от 20 до 52°) — у 1,3% больных 
(в настоящем исследовании — у 1,4%) [7] . Отличие ча-
стоты сколиоза I–II степени объясняется использованием 
различных классификаций: в данной работе применяли 
классификацию сколиоза по Чаклину, соответственно, 
сколиоз I степени регистрировали при выявлении торсии 
позвонков и патологической дуги во фронтальной плоско-
сти более 1°, а не более 5°, как в работе S .A . Haje и соавт . 

Повышенная частота деформаций позвоночного столба 
и нарушений осанки у подростков с КДГК была отмечена 
N . Alaca и соавт . (2021) [2]: авторы выявили у 52,2% 
пациентов покатую форму плеч, у 68,3% — различную 
высоту положения надплечий, у 35,6% — патологический 
кифоз, у 4,3% — сколиоз (все перечисленные результаты 

Таблица 5. Связь болевого синдрома в области спины у детей с килевидной деформацией грудной клетки с ростом, возрастом, 
деформациями позвоночного столба, рентгенологическими признаками ювенильной остеохондропатии и данными спортивного 
анамнеза
Table 5. The relationship between back pain and height, age, spinal column deformities, radiological signs of juvenile osteochondrosis and 
sports history data in children with pectus carinatum

Показатель Статистический инструмент, количество степеней 
свободы и критерий значимости различий p

Общие данные
Рост

Коэффициент корреляции Стьюдента, df=2, р=0,05
0,144

Возраст 0,003*
Нарушения осанки

Патологическая осанка Хи-квадрат, df=2, р=0,05
Патологические дуги позвоночного столба (по результатам рентгенографии)

Сколиоз II и более степени

Хи-квадрат, df=2, р=0,05

0,292
Патологический кифоз 0,678
Патологический лордоз 0,304
Патологический наклон крестца 0,894

Нарушения структуры позвонков (по результатам рентгенографии)
Узурации, склероз концевых пластин

Хи-квадрат, df=2, р=0,05

0,029*
Некрозы апофизов 0,385

Клиновидная деформация 3 и более смежных 
позвонков 0,126

Грыжи Шморля 0,834
Спортивный анамнез

Наличие/отсутствие

Хи-квадрат, df=2, р=0,05

0,082
Плавание 0,936

Виды спорта, включающие силовые нагрузки 
на мышцы спины, грудной клетки, пояса верхних 
конечностей

0,042*

Примечание. * — различия показателей между группами детей, отмечающих и не отмечающих наличие болевого синдрома в области спины, 
статистически значимы .

Note. * — statistically significant differences between the groups of children with and without back pain . 
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значимо отличались от показателей контрольной груп-
пы — подростков без деформаций грудной клетки) . 
Статистически значимыми оказались ухудшение осанки 
по шкале New York Posture Rating (в среднем 43,3 балла 
по сравнению с 59,1 в группе контроля) . Более значимые 
нарушения осанки у подростков с КДГК описаны N . Alaca 
и соавт . в 2020 г .: у 100% пациентов — усиление шейно-
го лордоза, у 95,7% — покатая форма плеч, у 91,3% — 
разная высота положения надплечий, у 83,3% — кифо-
тическая осанка, у 56,6% — сколиотическая осанка [5] . 
Результаты настоящего исследования несколько отли-
чаются от данных, опубликованных N . Alaca и соавт . [5]: 
самым распространённым типом нарушения также стала 
кифотическая осанка (постуральная круглая спина), од-
нако её частота оказалась значительно ниже (33,3 против 
83,3% по данным N . Alaca и соавт . [5]) . Важно отметить, 
что кифотическая осанка встречалась у пациентов значи-
мо реже, чем крыловидное выстояние лопаток и шейный 
гиперлордоз (78,2 и 81,0% соответственно), зачастую соз-
дающие ложное впечатление об усилении грудного ки-
фоза и кифотическом типе осанки (рис . 2) . Эти состояния 
возможно дифференцировать при помощи двух приёмов . 
Во-первых, осмотр спины ребёнка позволяет оценить 
степень выстояния лопаток относительно позвоночника 
и, соответственно, их влияние на формирование лож-
ного кифотического сагиттального профиля . Во-вторых, 
для кифотической осанки строго облигатным признаком 

является смещение центра тяжести кпереди (вертикаль-
ная линия, проведённая на сагиттальном профиле вниз 
от заднего края ушной раковины, располагается кпереди 
от центра плечевых суставов, больших вертелов и перед-
него края наружной лодыжки) [9] . 

Ранее авторами был выявлен феномен повышенной 
распространённости болезни Ш-М среди детей с КДГК, 
а также манифестации болевого синдрома у подрост-
ков с сочетанием КДГК и болезнью Ш-М в возрасте 
15–16 лет [8] . Аналогично, в настоящем исследова-
нии из 147 детей с КДГК болезнь Ш-М была выявлена 
у 22 (15,0%) пациентов . Ригидный грудной кифоз на мо-
мент осмотра сформировался только у одного юноши 
16 лет . У 8 из 9 (89,9%) детей младшей возрастной группы 
(5–13 лет) болезнь Ш-М не имела клинических проявле-
ний и была выявлена только при скрининговой рентгено-
графии, в то время как в старшей возрастной группе (14–
16 лет) 11 из 13 (84,6%) подростков с симптомокомплексом 
«КДГК+болезнь Ш-М» жаловались на боли в спине .

Болевой синдром в области спины и его связь 
с объективными клиническими данными 
и спортивным анамнезом

N . Alaca и соавт . (2021) сообщили о жалобах 13,3% 
детей с КДГК на боли в спине [2] . По результатам настоя-
щего исследования этот показатель оказался значительно 
выше — 38,1% . В связи со столь высокой распространён-
ностью жалобы, непосредственно влияющей на качество 
жизни, авторы сочли необходимым проведение более 
глубокого анализа литературных и клинических данных 
с целью выявления факторов, ассоциированных с болью 
в спине у детей с КДГК . 

По данным C . Hasler (2013), болевой синдром в области 
спины впервые возникает в детском и подростковом 
возрасте более чем в 20% наблюдений . Авторы отмечают, 
что манифестация болевого синдрома в области спины, 
как правило, ассоциирована с двумя основными факторами: 
во-первых, с высокой скоростью линейного роста, 
приводящей к мышечной дискоординации, а во-вторых — 
с гиподинамией или, напротив, профессиональными 
занятиями спортом . Дизайн настоящего исследования 
не позволял оценить пиковую скорость роста пациентов, 
однако мы отметили, что у 81,6% детей с КДГК рост ока-
зался выше медианы для соответствующей возрастной 
группы . Анализ связи спортивного анамнеза с болевым 
синдромом в области спины позволил выявить следующую 
закономерность: дети, регулярно занимавшиеся видами 
спорта, включающими силовые нагрузки на мышцы спины, 
грудной клетки и пояса верхних конечностей, жаловались 
на боли в спине значительно реже вне зависимости от сте-
пени деформации позвоночного столба (p=0,042) . При этом 
связь жалоб на болевой синдром с наличием спортивного 
анамнеза не достигла статистической значимости (р=0,082), 
а занятия плаванием не оказывали значимого влияния 
на частоту болевого синдрома (p=0,936) .

Рис. 2. Внешний вид (a) и рентгенограмма грудной клетки в бо-
ковой проекции (b) юноши 17 лет с килевидной деформацией 
грудной клетки . Выстоящие лопатки создают ложное пред-
ставление об увеличении грудного кифоза . Отклонения тулови-
ща от вертикальной оси в сагиттальной плоскости нет, осанка 
не нарушена . На рентгенограммах в боковой проекции грудной 
кифоз в норме .
Fig. 2. Appearance (a) and radiographs (b) of a 17-year-old child 
with pectus carinatum . Protruding shoulder blades create a false 
impression of increased thoracic kyphosis . There is no deviation 
of the body from the vertical axis in the sagittal plane, there is no 
posture disturbance . On lateral radiographs, thoracic kyphosis is 
normal .

a b
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Единственной объективной клинической находкой, 
достоверно ассоциированной с жалобами на боли в спине 
у детей с КДГК, оказались склероз и узурация концевых 
пластин позвонков (p=0,029) . Литературные сведения 
об объективных клинических данных, связанных с боле-
вым синдромом в области спины у подростков, очень раз-
нородны, а иногда и противоречивы [18–21] . По результа-
там метаанализа A . Lawan и соавт . (2021) [19], изменения 
концевых пластинок позвонков (склероз, узурации и гры-
жи Шморля) оказались достоверно ассоциированными 
с болевым синдромом в области спины . При этом авторы 
отмечают, что широкий размах численных показателей 
в различных работах позволяет говорить лишь о средней 
вероятности корреляции событий, и констатируют необхо-
димость стандартизации подходов к оценке как клиниче-
ских, так и инструментальных данных . 

Отдельного внимания заслуживает обсуждение 
клинической значимости такого рентгенологического 
признака остеохондропатии, как асептические 
некрозы апофизов позвонков . При этой патологии 
на рентгенограммах отмечают нарушение структуры 
(лизис или склероз) апофизов, нарушение взаимного 
расположения апофиза и тела позвонка . В случае 
прогрессирования процесса у детей старших возрастных 
групп и взрослых формируется так называемый limbus ver-
tebra — протрузия пульпозного ядра через апофизарное 
кольцо . Limbus vertebra часто становится случайной 
находкой при скрининговом обследовании бессимптомных 
подростков, занимающихся видами спорта, связанными 
с циклическим переразгибанием спины, и, в соответствии 
с современными представлениями, считается вариантом 
нормы [20] . Литературный поиcк позволил обнаружить 
ряд клинических случаев, описывающих limbus vertebrae 
у пациентов с болевым синдромом в области позвоночника, 
однако авторы работ единогласно трактуют характер боли 
как механический (спазм паравертебральных мышц 
или радикулопатия) . Таким образом, связь limbus verte-
bra с болевым синдромом в области спины до сих пор 
остаётся недоказанной [20, 21] .

По данным C .C . Hasler [22], позвонок с незакрытой 
зоной роста испытывает два вида нагрузки: со стороны 
непосредственно прикреплённых к нему мышц и со сто-
роны смежных межпозвоночных дисков . В результате 
на позвоночник воздействуют деформирующие силы 
изгиба, сдавления, растяжения и сдвига, приводящие 
к развитию наиболее частых патологий: болезни Ш-М, 
дископатий, спондилолиза, переломов позвонков и ско-
лиоза [22] .

Несмотря на обнаружение столь очевидных морфоло-
гических изменений позвоночника, по мнению авторов, 
боль в области спины у подростков, как правило, быва-
ет вызвана не структурными нарушениями позвонков, 
а функциональными причинами — локальным мышеч-
ным спазмом (миогелозом) в паравертебральной или по-
яснично-тазовой области .

Непервостепенная значимость морфологических нару-
шений позвоночника в формировании болевого синдрома 
была отмечена и A . Smith и соавт . в 2008 году: по резуль-
татам проведённого ими исследования, нарушения осанки 
у подростков 13–15 лет были ассоциированы с более высо-
кой частотой болевого синдрома в нижних отделах спины 
(рентгенограммы в исследовании не оценивали) [23] . По ре-
зультатам настоящего исследования, значимой связи боле-
вого синдрома с нарушениями осанки обнаружено не было .

Несовершенство мышечного каркаса (недостаточность 
функции статических мышц) у детей с КДГК было под-
тверждено N . Alaca и соавт . (2021): сила мышц спины у под-
ростков с КДГК составила 18,8 кг и значимо отличалась 
от показателя контрольной группы — 32,7 кг [2] . Оценка 
силы и тонуса статических мышц не входила в задачи на-
стоящего исследования, однако некоторое представление 
о состоянии мышечного каркаса можно составить путём 
анализа жалоб и анамнестических данных . При первичном 
обращении только 11,6% детей жаловались на повышен-
ную утомляемость и плохую переносимость физической 
нагрузки, однако факт прекращения регулярных занятий 
спортом в течение последнего года 23,1% пациентов сви-
детельствует в пользу значительно более широкой рас-
пространённости общей астении среди детей с КДГК . 
По данным ряда авторов [2, 5, 7] и результатам настоящего 
исследования, нарушения мышечного баланса (крыловид-
ные лопатки, шейный гиперлордоз и приведение плеч) 
присутствуют более чем у 80% детей с КДГК, в то время 
как более серьёзные отклонения — деформации позво-
ночного столба и структурные нарушения позвонков — 
менее чем у половины . Вероятно, снижение тонуса мышц 
и отставание пассивного растяжения мышечного фиброз-
ного каркаса во время пубертатного скачка линейного ро-
ста у детей с КДГК следует рассматривать в качестве пер-
вичного этиологического фактора как для манифестации 
болевого синдрома в области спины, так и для развития 
ювенильной остеохондропатии и нарушений осанки . В свою 
очередь, узурации и склероз концевых пластин позвонков 
являются не прямым этиологическим фактором болевого 
синдрома, а первым рентгенологическим проявлением 
дискоординации нагрузки на позвоночник .

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Килевидная деформация грудной клетки у детей 

в абсолютном большинстве наблюдений является не изо-
лированным пороком развития, а одним из проявлений 
дисплазии соединительной ткани и/или дискоординиро-
ванного роста ребёнка . Наиболее частыми ортопедиче-
скими нарушениями у детей с килевидной деформацией 
грудной клетки являются мобильная плоская стопа, на-
рушения сагиттального баланса позвоночника (кифоти-
ческая или кифолордотическая осанка, спондилолистез 
L5-S1) и ювенильная остеохондропатия грудного и по-
ясничного отделов позвоночника (в том числе болезнь 
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Шейермана–Мау) . Таким образом, всем детям с килевид-
ной деформацией грудной клетки должен быть проведён 
полный ортопедический осмотр, выполнена рентгено-
графия грудного и пояснично-крестцового отделов по-
звоночника в положении стоя . В связи с высокой часто-
той болевого синдрома в области спины и его значимой 
связью с недостаточным развитием мышечного каркаса 
всем детям с килевидной деформацией грудной клетки 
необходимо рекомендовать консультацию специалиста 
по лечебной физкультуре и регулярные занятия лечебной 
физкультурой и/или видами спорта, связанными с сило-
выми нагрузками на мышцы спины, грудной клетки и по-
яса верхних конечностей .

ДОПОЛНИТЕЛЬНО
Вклад авторов. Все авторы подтверждают соответствие своего 
авторства международным критериям ICMJE (все авторы внесли 
существенный вклад в  разработку концепции, проведение ис-
следования и подготовку статьи, прочли и одобрили финальную 
версию перед публикацией). Е.А. Воробьёва — обследование и 
лечение пациентов с килевидной деформацией грудной клетки, 
статистическая обработка и анализ данных, написание текста 
статьи; А.Ю.  Разумовский  — обследование и лечение детей 
с  килевидной деформацией грудной клетки, организация ра-
боты мультидисциплинарной бригады для  оказания помощи 
таким пациентам, редактирование текста статьи; В.Э. Дубров — 
разработка дизайна исследования, написание и рецензирование 
текста статьи, организация взаимодействия с локальным этиче-
ским комитетом и подготовка материалов для  его заседания; 
Д.Ю.  Выборнов  — обследование и лечение пациентов с  ки-
левидной деформацией грудной клетки, организация работы 
мультидисциплинарной бригады для  оказания помощи таким 
пациентам, редактирование текста статьи; И.В.  Крестьяшин, 
З.Б.  Митупов, Е.Л.  Вахова  — обследование и лечение пациен-
тов с  килевидной деформацией грудной клетки, написание и 
рецензирование текста статьи; А.О. Шоминова — обследование 
и лечение пациентов с килевидной деформацией грудной клет-
ки, написание текста статьи.

Источник финансирования. Авторы заявляют об  отсутствии 
внешнего финансирования при  проведении исследования и 
подготовке публикации.
Конфликт интересов. Авторы декларируют отсутствие явных и 
потенциальных конфликтов интересов, связанных с  проведён-
ным исследованием и публикацией настоящей статьи.
Информированное согласие на публикацию. Авторы получили 
письменное согласие пациентов на  публикацию медицинских 
данных и фотографий 15.04.2021 г. и 22.02.2022 г.

ADDITIONAL INFO
Author contribution. All authors made a substantial contribution 
to the conception of the work, acquisition, analysis, interpretation of 
data for the work, drafting and revising the work, final approval of the 
version to be published and agree to be accountable for all aspects 
of the work. E.A. Vorobyeva — clinical examination and treatment of 
patients with pectus carinatum, analyzing the data, writing the text of 
the article; A.Y. Razumovskiy — clinical examination and treatment 
of children with pectus carinatum, organization of a multidisciplinary 
medical team working, editing the text of the article; V.E. Dubrov — 
development of the research design, writing and reviewing the text 
of the article, organizing interaction with the local ethics committee 
and preparing materials for its meeting; D.Y.  Vybornov  — clinical 
examination and treatment of children with pectus carinatum, 
organization of a multidisciplinary medical team working, editing the 
text of the article; I.V.  Krest’yashin, Z.B.  Mitupov, E.L.  Vakhova  — 
clinical examination and treatment of patients with pectus carinatum, 
writing and reviewing the text of the article; A.O.  Shominova  — 
clinical examination and treatment of patients with pectus carinatum, 
writing the text of the article.
Funding source. This study was not supported by any external 
sources of funding. 
Competing interests. The authors declare that they have no 
competing interests.
Consent for publication. Written consent was obtained from 
the patient for publication of relevant medical information and all 
of accompanying images within the manuscript 15.04.2021 and 
22.02.2022.

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ
1. Kolvekar S.K., Pilegaard H.K. Chest Wall Deformities and 
Corrective Procedures. Switzerland: Springer International Publishing, 
2016. 170 p. doi: 10.1007/978-3-319-23968-2
2. Alaca N., Yüksel M. Comparison of physical functions and 
psychosocial conditions between adolescents with pectus excavatum, 
pectus carinatum and healthy controls // Pediatr Surg Int. 2021. 
Vol. 37, № 6. P. 765–75. doi: 10.1007/s00383-021-04857-7
3. Loeys B.L., Dietz H.C., Braverman A.C., et al. The revised Ghent 
nosology for the Marfan syndrome // J Med Genet. 2010. Vol. 47, 
№ 7. P. 476–485. doi: 10.1136/jmg.2009.072785
4. Аббакумова Л.Н., Арсентьев В.Г., Гнусаев С.Ф., и др. Наслед-
ственные и многофакторные нарушения соединительной ткани у 
детей. Алгоритмы диагностики. Тактика ведения. Российские ре-
комендации // Педиатр. 2016. № 2. С. 5–39. doi: 10.17816/PED725-39

5. Alaca N., Alaca İ., Yüksel M. Does physiotherapy applied in 
conjunction with compression brace treatment in patients with 
pectus carinatum have efficacy? A preliminary randomized-
controlled study // Pediatr Surg Int. 2020. Vol. 36, № 7. P. 789–97. 
doi: 10.1007/s00383-020-04675-3
6. Desmarais T.J., Keller M.S. Pectus carinatum // Curr Opin Pediatr. 
2013. Vol. 25, № 3. P. 375–381. doi: 10.1097/MOP.0b013e3283604088
7. Haje S.A., de Podestá Haje D. Orthopedic approach to pectus 
deformities: 32 years of studies // Rev Bras Ortop. 2009. Vol. 44, 
№ 3. P. 191–198. doi: 10.1016/S2255-4971(15)30067-7
8. Воробьёва Е.А., Разумовский А.Ю., Дубров В.Э., и др. Со-
четание килевидной деформации грудной клетки и болезни 
Шейермана — Мау у детей: эмпирическая закономерность или 
сомитный синдром // Российский вестник детской хирургии, 

DOI: https://doi.org/10.17816/vto624425

https://doi.org/10.1007/978-3-319-23968-2
https://doi.org/10.1007/s00383-021-04857-7
https://doi.org/10.1136/jmg.2009.072785
https://doi.org/10.17816/PED725-39
https://doi.org/10.1007/s00383-020-04675-3
https://doi.org/10.1097/MOP.0b013e3283604088
https://doi.org/10.1016/S2255-4971(15)30067-7
https://doi.org/10.17816/vto624425


170
N.N. Priorov Journal of Traumatology and OrthopedicsVol. 31 (2) 2024

анестезиологии и реаниматологии. 2023. Т. 13, № 1. С. 13–24. 
doi: 10.17816/psaic1491
9. Magee D.J., Manske R.C. Orthopedic physical assessment. 7th ed. 
Missouri: Elsevier, 2021. doi: 10.17816/psaic1491
10. Мицкевич В.А. Ортопедия первых шагов. 5-е изд. Москва: 
БИНОМ. Лаборатория знаний, 2021. 359 с. 
11. Vialle R., Levassor N., Rillardon L., et al. Radiographic analysis 
of the sagittal alignment and balance of the spine in asymptomatic 
subjects // J Bone Joint Surg Am. 2005. Vol. 87, № 2. P. 260–267. 
doi: 10.2106/JBJS.D.02043
12. Schlösser T.P., Vincken K.L., Rogers K., et al. Natural sagittal 
spino-pelvic alignment in boys and girls before, at and after the 
adolescent growth spurt // Eur Spine J. 2015. Vol. 24, № 6. P. 1158–
1167. doi: 10.1007/s00586-014-3536-z
13. Ульрих Э.В., Мушкин А.Ю. Вертебрология в терминах, цифрах 
и рисунках. Санкт-Петербург: ЭЛБИ-СПб, 2002. 187 c. EDN: VTGEGN
14. Михайловский Н.В.; Общероссийская общественная организа-
ция «Ассоциация травматологов-ортопедов России». Болезнь Шой-
ермана–Мау. Клинические рекомендации [Internet]. Новосибирск, 
2013. 27 с. Дата обращения: 24.10.2023. Режим доступа: https://
view.officeapps.live.com/op/view.aspx?src=http%3A%2F%2Ffiles.
cito-priorov.ru%2Fcito%2Fkr_association%2F%25D0%2591%25D0%2
5BE%25D0%25BB%25D0%25B5%25D0%25B7%25D0%25BD%25D1%
258C%2520%25D0%25A8%25D0%25BE%25D0%25B9%25D0%25B5%
25D1%2580%25D0%25BC%25D0%25B0%25D0%25BD%25D0%25B0-
% 2 5 D 0 % 2 5 9 C % 2 5 D 0 % 2 5 B 0 % 2 5 D 1 % 2 5 8 3 .
doc&wdOrigin=BROWSELINK

15. Legaye J., Duval-Beaupère G., Hecquet J., et al. Pelvic incidence: 
a fundamental pelvic parameter for three-dimensional regulation of 
spinal sagittal curves // Eur Spine J. 1998. Vol. 7, № 2. P. 99–103. 
doi: 10.1007/s005860050038
16. Lovell W.W., Winter R.B., Morrissy R.T., Weinstein S.L. Lovell 
and Winter’s pediatric orthopaedics. Philadelphia: Lippincott 
Williams & Wilkins, 2006. 1545 p.
17. WHO [Internet]. Growth reference data for 5–19 years; 2007. 
Дата обращения: 20.10.2023. Режим доступа: WHO. toolsgrowth-
reference-data-for-5to19-years 2007
18. White S.E. Basic & Clinical Biostatistics. 5th ed. New York: 
McGraw-Hill Education, 2020. 368 p.
19. Lawan A., Crites V.J., Battié M.C. The association between 
vertebral endplate structural defects and back pain: a systematic 
review and meta-analysis // Eur Spine J. 2021. Vol. 30, № 9. 
P. 2531–2548. doi: 10.1007/s00586-021-06865-6
20. Alagheband S.J., Clapp A.D., Narducci D.M., et al. 
Limbus Vertebra // Cureus. 2021. Vol. 13, № 3. Р. e13954. 
doi: 10.7759/cureus.13954
21. Sanal H.T., Yilmaz S., Simsek I. Limbus vertebra // Arthritis 
Rheum. 2012. Vol. 64, № 12. P. 4011. doi: 10.1002/art.34630
22. Hasler C.C. Back pain during growth // Swiss Med Wkly. 2013. 
Vol. 143. Р. w13714. doi: 10.4414/smw.2013.13714
23. Smith A., O’Sullivan P., Straker L. Classification of sagittal 
thoraco-lumbo-pelvic alignment of the adolescent spine in standing 
and its relationship to low back pain // Spine (Phila Pa 1976). 2008. 
Vol. 33, № 19. P. 2101–2107. doi: 10.1097/BRS.0b013e31817ec3b0

REFERENCES
1. Kolvekar SK, Pilegaard HK. Chest Wall Deformities and Corrective 
Procedures. Switzerland: Springer International Publishing; 2016. 
170 p. doi: 10.1007/978-3-319-23968-2
2. Alaca N, Yüksel M. Comparison of physical functions and 
psychosocial conditions between adolescents with pectus 
excavatum, pectus carinatum and healthy controls. Pediatr Surg Int. 
2021;37(6):765–75. doi: 10.1007/s00383-021-04857-7
3. Loeys BL, Dietz HC, Braverman AC, et al. The revised Ghent 
nosology for the Marfan syndrome. J Med Genet. 2010;47(7):476–85. 
doi: 10.1136/jmg.2009.072785
4. Abbakumova LN, Arsentev VG, Gnusaev SF, et al. Multifactorial 
and hereditary connective tissue disorders in children. Diagnostic 
algorithms. Management tactics. Russia guidelines. Pediatrician. 
2016;7(2):5–39. (In Russ). doi: 10.17816/PED725-39
5. Alaca N, Alaca İ, Yüksel M. Does physiotherapy applied in 
conjunction with compression brace treatment in patients with pectus 
carinatum have efficacy? A preliminary randomized-controlled study. 
Pediatr Surg Int. 2020;36(7):789–97. doi: 10.1007/s00383-020-04675-3
6. Desmarais TJ, Keller MS. Pectus carinatum. Curr Opin Pediatr. 
2013;25(3):375–81. doi: 10.1097/MOP.0b013e3283604088
7. Haje SA, de Podestá Haje D. Orthopedic approach to pectus 
deformities: 32 years of studies. Rev Bras Ortop. 2009;44(3):191–8. 
doi: 10.1016/S2255-4971(15)30067-7
8. Vorobyeva EA, Razumovskiy AYu, Dubrov VE, et al. Сombination 
of pectus carinatum and Scheuermann-Mau disease in children: 
an empirical pattern or somite syndrome? Russian Journal of 
Pediatric Surgery, Anesthesia and Intensive Care. 2023;13(1):13–24. 
doi: https://doi.org/10.17816/psaic1491

9. Magee DJ, Manske RC. Orthopedic physical assessment. 7th ed. 
St. Louis, Missouri: Elsevier; 2021. 1549 p.
10. Mitskevich VA. Orthopedics of the first steps. 5th ed. Moscow: 
BINOM. Laboratoriya znanii; 2021. 359 p. (In Russ). 
11. Vialle R, Levassor N, Rillardon L, et al. Radiographic 
analysis of the sagittal alignment and balance of the spine in 
asymptomatic subjects. J Bone Joint Surg Am. 2005;87(2):260–7. 
doi: 10.2106/JBJS.D.02043
12. Schlösser TP, Vincken KL, Rogers K, et al. Natural sagittal 
spino-pelvic alignment in boys and girls before, at and after 
the adolescent growth spurt. Eur Spine J. 2015;24(6):1158–67. 
doi: 10.1007/s00586-014-3536-z
13. Ulrih EV, Mushkin AYu. Vertebrology in terms, figures and drawings. 
Saint Petersburg: ELBI-SPb; 2002. 187 p. (In Russ). EDN: VTGEGN
14. Mihaylovskiy N.V.; Russian assosiation of trauma and ortopedic 
susgeons. Scheuermann desease. Clinical guidelines [Internet]. 
Novosibirsk; 2013. 27 p. [cited 2023 Oct 24]. Available from: https://
view.officeapps.live.com/op/view.aspx?src=http%3A%2F%2Ffiles.
cito-priorov.ru%2Fcito%2Fkr_association%2F%25D0%2591%25D0%2
5BE%25D0%25BB%25D0%25B5%25D0%25B7%25D0%25BD%25D1%
258C%2520%25D0%25A8%25D0%25BE%25D0%25B9%25D0%25B5%
25D1%2580%25D0%25BC%25D0%25B0%25D0%25BD%25D0%25B0-
% 2 5 D 0 % 2 5 9 C % 2 5 D 0 % 2 5 B 0 % 2 5 D 1 % 2 5 8 3 .
doc&wdOrigin=BROWSELINK (In Russ).
15. Legaye J, Duval-Beaupère G, Hecquet J, Marty C. Pelvic 
incidence: a fundamental pelvic parameter for three-dimensional 
regulation of spinal sagittal curves. Eur Spine J. 1998;7(2):99–103. 
doi: 10.1007/s005860050038

DOI: https://doi.org/10.17816/vto624425

ORIGINAL STUDY ARTICLES

https://doi.org/10.17816/psaic1491
https://doi.org/10.17816/psaic1491
https://doi.org/10.2106/JBJS.D.02043
https://doi.org/10.1007/s00586-014-3536-z
https://view.officeapps.live.com/op/view.aspx?src=http://files.cito-priorov.ru/cito/kr_association/%D0%91%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B7%D0%BD%D1%8C%20%D0%A8%D0%BE%D0%B9%D0%B5%D1%80%D0%BC%D0%B0%D0%BD%D0%B0-%D0%9C%D0%B0%D1%83.doc&wdOrigin=BROWSELINK
https://view.officeapps.live.com/op/view.aspx?src=http://files.cito-priorov.ru/cito/kr_association/%D0%91%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B7%D0%BD%D1%8C%20%D0%A8%D0%BE%D0%B9%D0%B5%D1%80%D0%BC%D0%B0%D0%BD%D0%B0-%D0%9C%D0%B0%D1%83.doc&wdOrigin=BROWSELINK
https://view.officeapps.live.com/op/view.aspx?src=http://files.cito-priorov.ru/cito/kr_association/%D0%91%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B7%D0%BD%D1%8C%20%D0%A8%D0%BE%D0%B9%D0%B5%D1%80%D0%BC%D0%B0%D0%BD%D0%B0-%D0%9C%D0%B0%D1%83.doc&wdOrigin=BROWSELINK
https://view.officeapps.live.com/op/view.aspx?src=http://files.cito-priorov.ru/cito/kr_association/%D0%91%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B7%D0%BD%D1%8C%20%D0%A8%D0%BE%D0%B9%D0%B5%D1%80%D0%BC%D0%B0%D0%BD%D0%B0-%D0%9C%D0%B0%D1%83.doc&wdOrigin=BROWSELINK
https://view.officeapps.live.com/op/view.aspx?src=http://files.cito-priorov.ru/cito/kr_association/%D0%91%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B7%D0%BD%D1%8C%20%D0%A8%D0%BE%D0%B9%D0%B5%D1%80%D0%BC%D0%B0%D0%BD%D0%B0-%D0%9C%D0%B0%D1%83.doc&wdOrigin=BROWSELINK
https://view.officeapps.live.com/op/view.aspx?src=http://files.cito-priorov.ru/cito/kr_association/%D0%91%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B7%D0%BD%D1%8C%20%D0%A8%D0%BE%D0%B9%D0%B5%D1%80%D0%BC%D0%B0%D0%BD%D0%B0-%D0%9C%D0%B0%D1%83.doc&wdOrigin=BROWSELINK
https://view.officeapps.live.com/op/view.aspx?src=http://files.cito-priorov.ru/cito/kr_association/%D0%91%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B7%D0%BD%D1%8C%20%D0%A8%D0%BE%D0%B9%D0%B5%D1%80%D0%BC%D0%B0%D0%BD%D0%B0-%D0%9C%D0%B0%D1%83.doc&wdOrigin=BROWSELINK
https://view.officeapps.live.com/op/view.aspx?src=http://files.cito-priorov.ru/cito/kr_association/%D0%91%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B7%D0%BD%D1%8C%20%D0%A8%D0%BE%D0%B9%D0%B5%D1%80%D0%BC%D0%B0%D0%BD%D0%B0-%D0%9C%D0%B0%D1%83.doc&wdOrigin=BROWSELINK
https://doi.org/10.1007/s005860050038
https://doi.org/10.1007/s00586-021-06865-6
https://doi.org/10.7759/cureus.13954
https://doi.org/10.1002/art.34630
https://doi.org/10.4414/smw.2013.13714
https://doi.org/10.1097/BRS.0b013e31817ec3b0
https://doi.org/10.1007/978-3-319-23968-2
https://doi.org/10.1007/s00383-021-04857-7
https://doi.org/10.1136/jmg.2009.072785
https://doi.org/10.17816/PED725-39
https://doi.org/10.1007/s00383-020-04675-3
https://doi.org/10.1097/MOP.0b013e3283604088
https://doi.org/10.1016/S2255-4971(15)30067-7
https://doi.org/10.17816/psaic1491
https://doi.org/10.2106/JBJS.D.02043
https://doi.org/10.1007/s00586-014-3536-z
https://view.officeapps.live.com/op/view.aspx?src=http://files.cito-priorov.ru/cito/kr_association/%D0%91%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B7%D0%BD%D1%8C%20%D0%A8%D0%BE%D0%B9%D0%B5%D1%80%D0%BC%D0%B0%D0%BD%D0%B0-%D0%9C%D0%B0%D1%83.doc&wdOrigin=BROWSELINK
https://view.officeapps.live.com/op/view.aspx?src=http://files.cito-priorov.ru/cito/kr_association/%D0%91%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B7%D0%BD%D1%8C%20%D0%A8%D0%BE%D0%B9%D0%B5%D1%80%D0%BC%D0%B0%D0%BD%D0%B0-%D0%9C%D0%B0%D1%83.doc&wdOrigin=BROWSELINK
https://view.officeapps.live.com/op/view.aspx?src=http://files.cito-priorov.ru/cito/kr_association/%D0%91%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B7%D0%BD%D1%8C%20%D0%A8%D0%BE%D0%B9%D0%B5%D1%80%D0%BC%D0%B0%D0%BD%D0%B0-%D0%9C%D0%B0%D1%83.doc&wdOrigin=BROWSELINK
https://view.officeapps.live.com/op/view.aspx?src=http://files.cito-priorov.ru/cito/kr_association/%D0%91%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B7%D0%BD%D1%8C%20%D0%A8%D0%BE%D0%B9%D0%B5%D1%80%D0%BC%D0%B0%D0%BD%D0%B0-%D0%9C%D0%B0%D1%83.doc&wdOrigin=BROWSELINK
https://view.officeapps.live.com/op/view.aspx?src=http://files.cito-priorov.ru/cito/kr_association/%D0%91%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B7%D0%BD%D1%8C%20%D0%A8%D0%BE%D0%B9%D0%B5%D1%80%D0%BC%D0%B0%D0%BD%D0%B0-%D0%9C%D0%B0%D1%83.doc&wdOrigin=BROWSELINK
https://view.officeapps.live.com/op/view.aspx?src=http://files.cito-priorov.ru/cito/kr_association/%D0%91%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B7%D0%BD%D1%8C%20%D0%A8%D0%BE%D0%B9%D0%B5%D1%80%D0%BC%D0%B0%D0%BD%D0%B0-%D0%9C%D0%B0%D1%83.doc&wdOrigin=BROWSELINK
https://view.officeapps.live.com/op/view.aspx?src=http://files.cito-priorov.ru/cito/kr_association/%D0%91%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B7%D0%BD%D1%8C%20%D0%A8%D0%BE%D0%B9%D0%B5%D1%80%D0%BC%D0%B0%D0%BD%D0%B0-%D0%9C%D0%B0%D1%83.doc&wdOrigin=BROWSELINK
https://view.officeapps.live.com/op/view.aspx?src=http://files.cito-priorov.ru/cito/kr_association/%D0%91%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B7%D0%BD%D1%8C%20%D0%A8%D0%BE%D0%B9%D0%B5%D1%80%D0%BC%D0%B0%D0%BD%D0%B0-%D0%9C%D0%B0%D1%83.doc&wdOrigin=BROWSELINK
https://doi.org/10.1007/s005860050038
https://doi.org/10.17816/vto624425


171
ОРИГИНАЛЬНЫЕ ИССЛЕДОВАНИЯ Вестник травматологии и ортопедии им. Н.Н. ПриороваТ. 31, № 2, 2024

16. Lovell WW, Winter RB, Morrissy RT, Weinstein SL. Lovell 
and Winter’s pediatric orthopaedics. Philadelphia: Lippincott 
Williams & Wilkins; 2006.
17. WHO [Internet]. Growth reference data for 5–19 years [updated 
2007; cited 24 Oct 2023]. Availible from: WHO. toolsgrowth-reference-
data-for-5to19-years 2007
18. White SE. Basic & Clinical Biostatistics. 5th ed. New York: 
McGraw-Hill Education; 2020.
19. Lawan A, Crites Videman J, Battié MC. The association between 
vertebral endplate structural defects and back pain: a systematic 
review and meta-analysis. Eur Spine J. 2021;30(9):2531–48. 
doi: 10.1007/s00586-021-06865-6

20. Alagheband SJ, Clapp AD, Narducci DM, Cudahy R, 
Pujalte G. Limbus Vertebra. Cureus. 2021;13(3):e13954. 
doi: 10.7759/cureus.13954
21. Sanal HT, Yilmaz S, Simsek I. Limbus vertebra. Arthritis Rheum. 
2012;64(12):4011. doi: 10.1002/art.34630
22. Hasler CC. Back pain during growth. Swiss Med Wkly. 
2013;143:w13714. doi: 10.4414/smw.2013.13714
23. Smith A, O’Sullivan P, Straker L. Classification 
of sagittal thoraco-lumbo-pelvic alignment of the 
adolescent spine in standing and its relationship to low 
back pain. Spine (Phila Pa 1976). 2008;33(19):2101–7.  
doi: 10.1097/BRS.0b013e31817ec3b0

ОБ АВТОРАХ
* Воробьёва Екатерина Андреевна;  
адрес: Москва, Ломоносовский проспект, дом 27, 
корпус 1, 119192;  
ORCID: 0000-0002-0086-6475;  
eLibrary SPIN: 1465-0545;  
e-mail: ea.traum-ort@yandex.ru

Разумовский Александр Юрьевич, д-р мед. наук, профессор;  
ORCID: 0000-0003-3511-0456;  
eLibrary SPIN: 3600-4701;  
e-mail: 1595105@mail.ru

Дубров Вадим Эрикович, д-р мед. наук, профессор;  
ORCID: 0000-0001-5407-0432;  
eLibrary SPIN: 8598-7995; 
e-mail: vduort@gmail.com

Выборнов Дмитрий Юрьевич, д-р мед. наук, профессор;  
ORCID: 0000-0001-8785-7725;  
eLibrary SPIN: 2660-5048; 
e-mail: dgkb13@gmail.com

Крестьяшин Илья Владимирович, канд. мед. наук;  
ORCID: 0000-0002-9131-9847;  
eLibrary SPIN: 5549-6267;  
e-mail: krest_xirurg@mail.ru

Митупов Зорикто Батоевич, д-р мед. наук;  
ORCID: 0000-0002-0016-6444;  
eLibrary SPIN: 5182-1748;  
e-mail: zmitupov@mail.ru

Вахова Екатерина Леонидовна, канд. мед. наук;  
ORCID: 0000-0002-4509-7120;  
eLibrary SPIN: 2124-9679;  
e-mail: vel_1202@mail.ru

Шоминова Алёна Олеговна;  
ORCID: 0000-0001-7205-0934;  
e-mail: alshominova@icloud.com

* Автор, ответственный за переписку / Сorresponding author

AUTHORS’ INFO
* Ekaterina A. Vorobyeva;  
address: 27-1 Lomonosovsky Prospect, Moscow 
119192, Russia;  
ORCID: 0000-0002-0086-6475;  
eLibrary SPIN: 1465-0545;  
e-mail: ea.traum-ort@yandex.ru

Alexander Y. Razumovskiy, MD, Dr. Sci. (Med.), professor;  
ORCID: 0000-0003-3511-0456;  
eLibrary SPIN: 3600-4701;  
e-mail: 1595105@mail.ru

Vadim E. Dubrov, MD, Dr. Sci. (Med.), professor;  
ORCID: 0000-0001-5407-0432;  
eLibrary SPIN: 8598-7995; 
e-mail: vduort@gmail.com

Dmitry Y. Vybornov, MD, Dr. Sci. (Med.), professor;  
ORCID: 0000-0001-8785-7725;  
eLibrary SPIN: 2660-5048;  
e-mail: dgkb13@gmail.com

Il’ya V. Krest’yashin, MD, Cand. Sci. (Med.);  
ORCID: 0000-0002-9131-9847;  
eLibrary SPIN: 5549-6267;  
e-mail: krest_xirurg@mail.ru

Zoricto B. Mitupov, MD, Dr. Sci. (Med.);  
ORCID: 0000-0002-0016-6444;  
eLibrary SPIN: 5182-1748;  
e-mail: zmitupov@mail.ru

Ekaterina L. Vakhova, MD, Cand. Sci. (Med.);  
ORCID: 0000-0002-4509-7120;  
eLibrary SPIN: 2124-9679;  
e-mail: vel_1202@mail.ru

Alena O. Shominova;  
ORCID: 0000-0001-7205-0934;  
e-mail: alshominova@icloud.com

DOI: https://doi.org/10.17816/vto624425

https://doi.org/10.1007/s00586-021-06865-6
https://doi.org/10.7759/cureus.13954
https://doi.org/10.1002/art.34630
https://doi.org/10.4414/smw.2013.13714
https://doi.org/10.1097/BRS.0b013e31817ec3b0
https://orcid.org/0000-0002-0086-6475
https://www.elibrary.ru/author_profile.asp?spin=1465-0545
mailto:ea.traum-ort@yandex.ru
https://orcid.org/0000-0003-3511-0456
https://www.elibrary.ru/author_profile.asp?spin=3600-4701
mailto:1595105@mail.ru
https://orcid.org/0000-0001-5407-0432
https://www.elibrary.ru/author_profile.asp?spin=8598-7995
mailto:vduort@gmail.com
https://orcid.org/0000-0001-8785-7725
https://www.elibrary.ru/author_profile.asp?spin=2660-5048
mailto:dgkb13@gmail.com
https://orcid.org/0000-0002-9131-9847
https://www.elibrary.ru/author_profile.asp?spin=5549-6267
mailto:krest_xirurg@mail.ru
https://orcid.org/0000-0002-0016-6444
https://www.elibrary.ru/author_profile.asp?spin=5182-1748
mailto:zmitupov@mail.ru
https://orcid.org/0000-0002-4509-7120
https://www.elibrary.ru/author_profile.asp?spin=2124-9679
mailto:vel_1202@mail.ru
https://orcid.org/0000-0001-7205-0934
mailto:alshominova@icloud.com
https://orcid.org/0000-0002-0086-6475
https://www.elibrary.ru/author_profile.asp?spin=1465-0545
mailto:ea.traum-ort@yandex.ru
https://orcid.org/0000-0003-3511-0456
https://www.elibrary.ru/author_profile.asp?spin=3600-4701
mailto:1595105@mail.ru
https://orcid.org/0000-0001-5407-0432
https://www.elibrary.ru/author_profile.asp?spin=8598-7995
mailto:vduort@gmail.com
https://orcid.org/0000-0001-8785-7725
https://www.elibrary.ru/author_profile.asp?spin=2660-5048
mailto:dgkb13@gmail.com
https://orcid.org/0000-0002-9131-9847
https://www.elibrary.ru/author_profile.asp?spin=5549-6267
mailto:krest_xirurg@mail.ru
https://orcid.org/0000-0002-0016-6444
https://www.elibrary.ru/author_profile.asp?spin=5182-1748
mailto:zmitupov@mail.ru
https://orcid.org/0000-0002-4509-7120
https://www.elibrary.ru/author_profile.asp?spin=2124-9679
mailto:vel_1202@mail.ru
https://orcid.org/0000-0001-7205-0934
mailto:alshominova@icloud.com
https://doi.org/10.17816/vto624425


173

Статья доступна по лицензии CC BY-NC-ND 4.0 International
© Эко-Вектор, 2024

ОРИГИНАЛЬНЫЕ ИССЛЕДОВАНИЯ Вестник травматологии и ортопедии им. Н.Н. ПриороваТ. 31, № 2, 2024

Рукопись получена: 09 .12 .2023 Рукопись одобрена: 20 .12 .2023 Опубликована online: 06 .05 .2024

DOI: https://doi.org/10.17816/vto624385

Нейропатический болевой синдром 
при хирургических вмешательствах 
на поясничном отделе позвоночника
О .Н . Леонова, А .Г . Назаренко, Е .С . Байков, Н .С . Кузьмин, Г .Е . Балычев, А .В . Крутько 
Национальный медицинский исследовательский центр травматологии и ортопедии им . Н .Н . Приорова, Москва, Россия

АННОТАЦИЯ
Обоснование. Нейропатический болевой синдром НБС у пациентов с дегенеративными заболеваниями позвоночника 
может вносить диссонанс в определение тактики хирургического лечения и повышает риск остаточного или рециди-
вирующего болевого синдрома после хирургических вмешательств .
Цель. Определить особенности периоперационного течения у пациентов с дегенеративными заболеваниями пояснич-
ного отдела позвоночника в зависимости от нейропатического болевого синдрома .
Материалы и методы. Дизайн исследования — проспективное наблюдательное . В исследование вошли пациенты 
с запланированным хирургическим лечением по поводу дегенеративного поясничного стеноза . Дизайн исследования 
включал два визита: предоперационный и контрольный осмотр через 3 месяца после операции . На обоих визитах 
оценивались интенсивность боли в спине и ноге (NPRS спина, NPRS нога), нейропатический болевой синдром (DN4), 
индекс дееспособности (ODI) .
Результаты. В исследование были включены 169 пациентов . Исходно у 48,5% пациентов были выявлены признаки 
НБС, после операции доля лиц с НБС составила 26% . При этом НБС сохранился у 7,3% пациентов, а у 13% появился 
при изначальном его отсутствии . Пациенты с НБС при поступлении имели более высокую интенсивность болевого син-
дрома в спине (6,82±2,41 vs. 5,42±2,66, p=0,041) и в ноге (7,43±2,34 vs. 6,32±2,16, p=0,017) по сравнению с группой лиц 
без НБС . Пациенты с НБС через 3 месяца после операции имели большую интенсивность болевого синдрома в спине 
(4,31±2,52 vs. 2,31±2,38, p=0,012) и в ноге (4,71±2,91 vs. 1,55±2,27, p=0,003) .
Заключение. Нейропатический болевой синдром ещё до хирургического лечения имеют 48,5% пациентов с дегенера-
тивным поясничным стенозом, у 13% больных нейропатия развивается после хирургического вмешательства . Пациен-
ты с выявленным до хирургического лечения НБС или подтверждённым после имеют более высокую интенсивность 
боли (в 1,2–1,3 раза до операции, в 1,9–3 раза после операции) и отмечают меньший её регресс после операции . 
Наличие НБС на всех сроках наблюдения осложняет выздоровление пациента и его послеоперационное наблюдение 
ввиду меньшего регресса болевого синдрома .

Ключевые слова: нейропатия; нейропатический болевой синдром; интенсивность боли; дегенеративные заболева-
ния позвоночника; дегенеративный стеноз; хирургическое лечение .
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Neuropathic pain syndrome during surgical 
interventions on the lumbar spine
Olga N . Leonova, Anton G . Nazarenko, Evgeniy S . Baykov, Nikita S . Kuzmin, 
Gleb E . Balychev, Aleksandr V . Krutko
N .N . Priorov Central Institute of Traumatology and Orthopedic, Moscow, Russia

ABSTRACT
BACKGROUND: The presence of neuropathic pain syndrome (NPS) in patients with degenerative spinal diseases can make 
determining the tactics of surgical treatment challenging and increases the risk of residual or recurrent pain syndrome after 
surgery .
AIM: To investigate the perioperative course in patients with degenerative diseases of the lumbar spine depending on NPS .
MATERIALS AND METHODS: This prospective observational study included patients with planned surgical treatment for 
degenerative lumbar spinal stenosis . The study design included two visits: preoperative and 3 months after surgery follow-up . 
NPS assessment (DN4), back and leg pain intensity (NPRS back, NPRS leg), and disability index (ODI) were collected in both 
visits .
RESULTS: Overall, 169 patients were included; 48 .5% of patients had NPS initially and 26% had NPS after surgery . NPS 
remained in 7 .3% of patients and developed in 13% without initial signs before surgery . Patients with NPS upon admission 
had a higher intensity of pain in the back (6 .82±2 .41 vs . 5 .42±2 .66; p=0 .041) and legs (7 .43±2 .34 vs . 6 .32±2 .16; p=0 .017) than 
non-NPS patients . Patients with NPS at 3-month follow-up had higher intensity of pain in the back (4 .31±2 .52 vs . 2 .31±2 .38; 
p=0 .012) and legs (4 .71±2 .91 vs . 1 .55±2 .27; p=0 .003) than non-NPS patients .
CONCLUSION: Thus, 48 .5% of patients with degenerative lumbar spinal stenosis had NPS before surgical treatment, and in 13% 
of patients, neuropathy developed after surgery . Patients with NPS, identified before surgical treatment or after surgery, have 
a higher pain intensity (1 .2–1 .3 times higher before surgery, 1 .9–3 times higher after surgery) and report less pain regression 
after surgery . The presence of neuropathic pain syndrome at all periods of observation (or its appearance) complicates patient 
recovery and postoperative observation .

Keywords: neuropathy; neuropathic pain syndrome; pain intensity; degenerative spinal disease; degenerative stenosis; surgi-
cal treatment .
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ОБОСНОВАНИЕ
Поражения или заболевания, затрагивающие со-

матосенсорную нервную систему, могут парадоксаль-
ным образом приводить не только к потере функции, 
но и к повышенной болевой чувствительности, искажён-
ным вариантам боли, а также к появлению спонтанной 
боли [1] . Такой нейропатический компонент присутствует 
в корешковом болевом синдроме, возникающем вслед-
ствие компрессии нервного корешка, а также приводится 
всё больше данных о том, что нейропатический компо-
нент тоже является частью локализованной боли в спи-
не или отражённой (псевдорадикулярной) боли в ногах 
[2–4] . Определение ноцицептивных и нейропатических 
компонентов боли имеет клиническое значение, посколь-
ку они требуют выбора различных типов лечения [5] . 
По данным ряда авторов, от 12 до 55% пациентов с хро-
ническим болевым синдромом в спине также испытывают 
нейропатическую боль [6, 7], а в целом в общей популяции 
нейропатическая боль беспокоит от 7 до 10% взрослых 
лиц [8–10] . Наличие нейропатического компонента вы-
ражается в большей интенсивности боли, инвалидности, 
тревоге, депрессии и большем снижении качества жизни 
по сравнению с ноцицептивным болевым синдромом [11–
13] . При сравнении с другими видами боли нейропатиче-
ский болевой синдром (НБС) оказывает большее влияние 
на качество жизни, связанное с физическими, психологи-
ческими и социальными аспектами, и на 28–52% повы-
шает затраты, связанные со здоровьем [14] .

Доля пациентов, отмечающих наличие боли после 
проведённого хирургического вмешательства на позво-
ночнике, варьирует от 3 до 34% через 6–24 месяца по-
сле операции и от 5 до 36% при наблюдении более чем 
через 2 года после вмешательства [15, 16] . Причины со-
хранения болевого синдрома или его рецидива в спине 
или ноге после хирургических вмешательств на позво-
ночнике неоднозначны [17] и не имеют каких-либо чётких 
прогностических факторов и предикторов [18] . Также од-
ной из возможных причин остаточного или рецидивирую-
щего болевого синдрома в послеоперационном периоде 
может быть нейропатический болевой синдром [19, 20] . 
Наличие остаточного или рецидивирующего болевого син-
дрома после хирургического вмешательства осложняет 
течение послеоперационного периода, вносит сомнения 
в тактику лечебного процесса . Поскольку вид болевого 
синдрома определяет тактику лечения, выявление паци-
ентов с НБС требует большей тщательности . Также особая 
сложность заключается в выявлении лиц с дегенератив-
ными заболеваниями позвоночника, подверженных риску 
остаточного или рецидивирующего болевого синдрома по-
сле проведённых хирургических вмешательств .

Что остаётся неясным, так это то, как предсказать, 
какие пациенты с большей или меньшей вероятно-
стью получат пользу от хирургического вмешательства 
и связаны ли конкретные характеристики боли, например, 

наличие нейропатического компонента при боли в спине 
или корешковом болевом синдроме, с различными исхо-
дами . Такая информация помогла бы хирургам и пациен-
там принимать обоснованные решения при выборе соот-
ветствующей стратегии ведения .

Цель исследования — определить особенности пе-
риоперационного течения у пациентов с дегенеративными 
заболеваниями поясничного отдела позвоночника в зави-
симости от нейропатического болевого синдрома .

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Дизайн исследования

Проведено проспективное наблюдательное исследо-
вание .

Критерии соответствия
Критерии включения в исследование:
 • возраст от 40 до 75 лет;
 • запланированное декомпрессивное или декомпрес-

сивно-стабилизирующее вмешательство на пояс-
ничном отделе позвоночника по поводу дегенера-
тивного стеноза позвоночного канала поясничного 
отдела на одном или нескольких уровнях;

 • заполненные клинические опросники;
 • письменное информированное согласие на участие 

в данном исследовании .
Критерии невключения:
 • наличие сагиттального дисбаланса в стадии деком-

пенсации (индекс Barrey >1);
 • наличие предшествующего хирургического вмеша-

тельства на поясничном уровне;
 • недегенеративная природа болевого синдрома, на-

пример, остеопоротические переломы позвонков, 
переломы при травмах позвоночника или опухоль 
позвоночника .

Условия проведения
В исследование вошли пациенты с дегенеративными 

заболеваниями поясничного отдела позвоночника с за-
планированным хирургическим лечением . Показаниями 
к хирургическому лечению были болевой синдром в по-
ясничном отделе позвоночника в сочетании с синдромом 
компрессии нервного корешка, и/или неврологическим 
дефицитом, и/или синдромом нейрогенной перемежаю-
щейся хромоты, устойчивыми к продолжительной (более 
3 месяцев) консервативной терапии . Морфологическим 
субстратом клинических проявлений был дегенеративный 
стеноз позвоночного канала поясничного отдела в соче-
тании с дегенеративным спондилолистезом или без него .

Продолжительность исследования
Дизайн исследования включал два визита: визит 1 — 

предоперационный осмотр, визит 2 — контрольный 
осмотр через 3 месяца после операции; на обоих визитах 
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выполняли сбор клинических данных . Все данные со-
бирались в электронную базу данных, предназначенную 
для ведения клинических исследований . В послеопера-
ционном периоде пациентам проводили раннюю активи-
зацию согласно объёму хирургического вмешательства 
и состоянию пациента .

Описание медицинского вмешательства
В зависимости от морфологического субстрата кли-

нического синдрома пациентам выполнялось декомпрес-
сивное (группа Д) или декомпрессивно-стабилизирующее 
(группа ДС) вмешательство на поясничном отделе по-
звоночника в одну операционную сессию . Декомпрессия 
невральных структур в позвоночном канале являлась обя-
зательным этапом любого хирургического вмешательства .

В рамках проспективного исследования выполняли 
оценку нейропатического компонента болевого синдрома, 
его выявление не влияло на тактику хирургического лече-
ния . Оценка нейропатического болевого синдрома у паци-
ентов с запланированным вмешательством на поясничном 
уровне не является рутинным исследованием, поэтому сбор 
и анализ этих данных составили отдельное исследование . 
Показанием для вмешательства было наличие компресси-
онного или компрессионно-ишемического болевого синдро-
ма, устойчивого к консервативному лечению; само по себе 
наличие нейропатического болевого синдрома не являлось 
показанием для хирургического лечения .

Основной исход исследования
Клинические данные включали данные опросников 

и шкал: оценку нейропатического болевого синдрома 
(DN4), интенсивность боли в спине и ноге (NPRS спина, 
NPRS нога), индекс дееспособности (ODI) . Оценку нейро-
патического болевого синдрома проводили по опроснику 
DN4 . Уточняя черты болевого синдрома, исследователь 
может заподозрить и определить нейропатическое про-
исхождение болей с достаточной чувствительностью 
и специфичностью [3, 21]: при сумме баллов более 4 ре-
гистрируется наличие нейропатического компонента . Од-
нако мы дополнительно оценивали выраженность нейро-
патического болевого синдрома в баллах, суммируя баллы 
опросника .

В зависимости от наличия НБС (>4 баллов по DN4) были 
выделены две подгруппы — с наличием НБС и без него, 
и далее проводилось сравнение этих двух подгрупп .

Этическая экспертиза
Исследование одобрено локальным этическим 

комитетом НМИЦ ТО им . Н .Н . Приорова (заседание 
№ 1/23 от 05 .05 .2023 г .) .

Статистический анализ
Методы статистического анализа данных
Для количественных переменных в качестве описатель-

ных статистик приведены средние, среднеквадратические 

отклонения, медианы, квартили, минимальные и макси-
мальные значения и число валидных наблюдений, для ка-
тегориальных переменных — частота значений и доли 
в процентах относительно числа валидных наблюдений . 
Сравнения показателей до и после операции проводились 
при помощи парного Т-теста (а также при помощи непа-
раметрического критерия Вилкоксона для связанных вы-
борок в качестве поддерживающего анализа, результаты 
были согласованными) . Сравнение групп, сформирован-
ных по определённым заранее признакам, проводилось 
при помощи дисперсионного анализа (и критерия Манна–
Уитни в качестве поддерживающего анализа, результаты 
были согласованными) для количественных признаков 
и критерия Хи-квадрат Пирсона для категориальных при-
знаков . Уровень пороговой статистической значимости 
(p-value) принимали меньше либо равным 0,05 (p ≤0,05) . 
Статистический анализ выполнялся с помощью програм-
мы SPSS 15 .0 .

РЕЗУЛЬТАТЫ
Объекты (участники) исследования

В исследование были включены 169 пациентов: 94 с за-
планированным декомпрессивным и 75 с запланирован-
ным декомпрессивно-стабилизирующим вмешательством . 
На визите 2 (на сроке 3 месяца после операции) для осмо-
тра были доступны 123 пациента (72,8%) общей когорты: 
65 (69,1%) после декомпрессивного и 58 (77,3%) после де-
компрессивно-стабилизирующего вмешательства .

На визите 1 (при поступлении) в группе Д пациенты 
были старше, и в ней было больше лиц женского пола, 
чем в группе ДС (p=0,003 и 0,012 соответственно) (табл . 1) . 
В группе ДС были проведены преимущественно моносег-
ментарные вмешательства, в то время как в группе Д — 
моно- и многоуровневые вмешательства (p=0,035) . Мор-
фологическим субстратом в обеих группах в сопоставимых 
долях был дегенеративный стеноз в сочетании с дегене-
ративным спондилолистезом (p >0,05) .

Пациентов группы Д в большей степени беспокоил ко-
решковый болевой синдром в ноге: интенсивность боли 
в ноге при поступлении у этих пациентов была большей, 
чем в группе ДС (p <0,001) . Интенсивность боли в спине 
и функциональная дееспособность имели сопоставимые 
значения в обеих группах (p=0,075 и 0,351 соответственно) . 
Следует отметить, что доля пациентов с НБС по данным 
DN4 в группе декомпрессивных и декомпрессивно-стаби-
лизирующих вмешательств была сопоставима до и после 
операции (p=0,522) (рис . 1) .

Основные результаты исследования
Исходно у 48,5% (82/169) пациентов были выявлены 

признаки НБС (>4 баллов по DN4) (рис . 1) . В послеопе-
рационном периоде доля пациентов с НБС значимо сни-
зилась — до 26% (32/123) в общей когорте . Что касает-
ся динамики НБС в группах, то на сроке 3 месяца после 
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Таблица 1. Основные клинические характеристики пациентов при поступлении*
Table 1. Сlinical characteristics of patients upon admission*

Параметр Группа Д Группа ДС Все пациенты Группа I vs. группа II, p

Количество 94 75 169

Возраст, лет 67 [61; 71] 52 [47; 64] 63 [55; 71] 0,003

Пол Женщины — 70,2% 
(66/94)

Женщины — 41,3% 
(31/75)

Женщины — 57,4% 
(97/169) 0,012

Индекс массы тела, кг/м2 29,7 [25,6; 33,1] 28,5 [25,9; 33,8] 29,1 [25,2; 33,7] 0,633

Количество уровней 
вмешательства

Один уровень — 57,4% 
(54/94);

два уровня — 35,1% 
(33/94);

три и более уровней — 
7,5% (7/94)

Один уровень — 89,3% 
(67/75);

два уровня — 10,7% 
(8/75)

Один уровень — 71,6% 
(121/169);

два уровня — 24,3% 
(41/169);

три и более уровней — 
4,1% (7/169)

0,035

Дегенеративный 
спондилолистез

Выявлен — 41,5% 
(39/94)

Выявлен — 56,0% 
(42/75)

Выявлен — 47,9% 
(81/169) 0,77

Данные клинических опросников

Наличие НБС 
(>4 баллов по DN4) 52,1% (49/94) 44% (33/75) 48,5% (82/169) 0,522

Интенсивность боли 
в ноге (VAS нога) 8 [5; 10] 5 [3; 7] 7 [5; 9] <0,001

Интенсивность боли 
в спине (VAS спина) 4 [3; 8] 5 [4; 8] 5 [4; 8] 0,075

Функциональная 
дееспособность (ODI) 55,00 [42,22; 62,22] 62,00 [40,11; 68,22] 57,22 [42,00; 65,22] 0,351

Примечание. * — количественные параметры представлены в виде МЕД [ИКИ], категориальные — в виде частот %; НБС — нейропатический 
болевой синдром .

Note. * — for the quantitative parameters presented as MED [IQR], for the categorical parameters % of frequencies are presented; НБС — neuropathic 
pain syndrome .
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Рис. 1. Динамика НБС в группах декомпрессивных (группа Д) и декомпрессивно-стабилизирующих (группа ДС) вмешательств 
до операции и через 3 месяца после вмешательства . НБС — нейропатический болевой синдром .
Fig. 1. The changes of NBS between the decompressive (group D) and decompressive-stabilizing (group DS) groups before surgery and 
3 months after surgery . НБС — neuropathic pain syndrome .
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операции доли пациентов с НБС в группе Д и группе ДС 
имеют сопоставимые значения (27,7% (18/65) и 24,1% 
(14/58) соответственно, p=0,669) . При этом НБС сохранился 
у 7,3% (6/82) пациентов и у 13% (16/123) появился при его 
изначальном отсутствии . Таким образом, в зависимости 
от динамики НБС произошло перемещение пациентов 
между группами .

Дополнительные результаты исследования
Пациенты с наличием НБС при поступлении име-

ли более высокую интенсивность болевого синдрома: 
в 1,3 раза выше интенсивность боли в спине (6,82±2,41 
vs. 5,42±2,66 балла, p=0,041) и в 1,2 раза выше — в ноге 
(7,43±2,34 vs. 6,32±2,16 балла, p=0,017) по сравнению 
с группой без НБС . Также у пациентов с наличием НБС 

Таблица 3. Значения интенсивности болевого и нейропатического болевого синдромов по данным клинических шкал в соответ-
ствии с наличием либо отсутствием НБС
Table 3. The intensity of pain and neuropathic pain according to clinical scales in accordance with the presence or absence of NPS

Показатель

Подгруппа I — есть НБС при поступлении (n=82)

Есть НБС на 3-й мес (n=6) Нет НБС на 3-й мес (n=76)

При поступлении Через 3 месяца 
после операции При поступлении Через 3 месяца 

после операции

DN4 нога 5,39±1,91 4,09±2,19 5,48±1,63 0,79±1,08

NPRS нога 6,59±2,51 4,71±2,91* 6,69±2,11 1,55±2,27*, #

NPRS спина 7,61±2,11 4,31±2,52* 6,43±2,27 2,31±2,38*, #

Подгруппа II — нет НБС при поступлении (n=87)

Нет НБС на 3-й мес (n=71) Есть НБС на 3-й мес (n=16)

При поступлении Через 3 месяца 
после операции При поступлении Через 3 месяца 

после операции

DN4 нога 1,47±1,21 0,63±0,88 1,84±1,41 4,13±2,28

NPRS нога 5,61±2,79 1,12±1,63* 5,71±3,22 2,63±1,62*, #

NPRS спина 5,37±2,66 2,67±2,33* 5,61±2,38 3,67±2,47

Примечание. * — значимые изменения на сроках наблюдения (между предоперационными данными и через 3 месяца после операции), 
p <0,05; # — значимые изменения между группами сравнения, p <0,05; НБС — нейропатический болевой синдром .

Note. * — significant differences at follow-up periods (preoperative and 3 months after surgery), p-value <0 .05; # — significant differences between 
groups, p-value <0 .05; НБС — neuropathic pain syndrome .

отмечен меньший регресс болевого синдрома (и в спи-
не, и в ноге) на сроке 3 месяца после операции (p <0,05) 
(табл . 2) .

Несмотря на то, что все пациенты отметили умень-
шение интенсивности болевого синдрома после про-
ведённого лечения, пациенты с изначальным наличием 
НБС к сроку 3 месяца послеоперационного наблюдения 
имели значимо большую интенсивность болевого синдро-
ма в спине (4,31±2,52 vs. 2,31±2,38 балла, p=0,012) и ноге 
(4,71±2,91 vs. 1,55±2,27 балла, p=0,003) по сравнению с ли-
цами без НБС (табл . 3) . Таким образом, пациенты с изна-
чальным наличием НБС имели в 1,9 раза выше интенсив-
ность боли в спине и в 3 раза выше интенсивность боли 
в ноге после операции по сравнению с лицами без НБС . 
В целом пациенты с сохранённым или приобретённым 

Таблица 2. Наличие нейропатического болевого синдрома и интенсивность болевого синдрома при поступлении и на сроке 3 меся-
ца после хирургического вмешательства
Table 2. The presence of neuropathic pain syndrome and the intensity of pain syndrome at admission and 3 months after surgery

Показатель

Подгруппа I — есть НБС 
при поступлении (n=78)

Подгруппа II — нет НБС 
при поступлении (n=79)

Подгруппа I vs. 
подгруппы II 

при поступлении, 
p

Подгруппа I vs. 
подгруппы II 

через 3 месяца 
после операции, 

p
При

поступлении
Через 3 месяца 
после операции

При 
поступлении

Через 3 месяца 
после операции

DN4 нога 6,43±1,77 1,67±1,59 1,73±1,54 1,31±1,14 <0,001 0,059

NPRS нога 7,43±2,34 3,07±2,48 6,32±2,16 1,78±1,91 0,017 0,012

NPRS спина 6,82±2,41 4,12±2,49 5,42±2,66 2,84±2,63 0,041 0,005

Примечание. НБС — нейропатический болевой синдром .

Note. НБС — neuropathic pain syndrome .
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НБС отмечают меньший регресс интенсивности болевого 
синдрома (p=0,004) .

Пациенты с исчезновением НБС после операции 
или его отсутствием на всех сроках отмечают значимое 
уменьшение интенсивности болевого синдрома по срав-
нению с дооперационными значениями как в спине 
(2,67±2,33 vs. 5,37±2,66 балла, p=0,007), так и в ноге 
(1,12±1,63 vs. 5,61±2,79 балла, p=0,002) . Пациенты, ко-
торые не имели НБС на всех сроках наблюдения, 
тем не менее отмечают незначимый уровень нейропа-
тии — до 0,63±0,88 балла в ноге . При этом парестезии 
в любом своём проявлении могли сопровождать любой 
болевой синдром .

ОБСУЖДЕНИЕ
Лечение нейропатического болевого синдрома явля-

ется сложной мультидисциплинарной проблемой, в ко-
торой принимают участие множество специалистов . Не-
смотря на то, что наличие НБС не является показанием 
к хирургическому вмешательству, врачи хирургических 
специальностей (нейрохирурги, травматологи-ортопеды, 
вертебрологи) регулярно сталкиваются с ним в своей 
практике . Наличие НБС может затруднять постановку 
клинического диагноза и последующее определение 
тактики лечения . Большую сложность представляют 
своевременное выявление нейропатии, а также её ди-
намическое наблюдение .

Некоторые авторы указывают на влияние сопутствую-
щих заболеваний (сахарного диабета, патологии перифе-
рических артерий конечностей и др .) на появление НБС 
[1, 10], однако какой бы ни была причина появления НБС, 
его наличие отражается на выраженности болевого син-
дрома при дегенеративных заболеваниях позвоночника .

По нашим данным, почти у половины пациентов с де-
генеративными заболеваниями поясничного отдела позво-
ночника (48,5%) ещё до проведения хирургического вме-
шательства имелись признаки НБС . Многие авторы также 
отмечают наличие НБС у своих пациентов перед хирурги-
ческим вмешательством: у 19,8% лиц со стенозом позво-
ночного канала [22] и у 20,4% с дегенеративными заболе-
ваниями поясничного отдела позвоночника [23] . Большой 
разброс значений доли пациентов с НБС может быть 
связан с применением разных клинических опросников, 
обусловлен разными когортами пациентов разного воз-
раста и разной длительностью наличия болевого и нейро-
патического синдромов [23] . В наше исследование вошли 
пациенты с продолжительностью консервативного лече-
ния не менее 3 месяцев — такое длительное наличие 
болевого синдрома, в том числе изначально не нейро-
патического, может увеличивать долю пациентов с НБС . 
НБС более тяжело переносится пациентами и в большей 
степени снижает качество их жизни по сравнению с ноци-
цептивной болью [8] . И поскольку НБС имеет центральную 
сенсибилизацию, он хуже поддаётся лечению [24] .

Было установлено, что у 13% пациентов после хирур-
гического вмешательства развивается НБС, хотя первона-
чально он отсутствовал . В то же время эти данные лишь 
немного разнятся с данными когорты неоперированных 
пациентов, где до 10% взрослого населения также имеют 
признаки НБС [9] . Несмотря на то, что в нашем исследо-
вании всем пациентам выполнялась декомпрессия не-
вральных структур, можно предположить, что деликатная 
интраканальная работа может обусловливать лишь не-
большое увеличение доли НБС . Однако после агрессивно-
го хирургического вмешательства (ламинэктомии) до 77% 
пациентов с дегенеративными заболеваниями пояснич-
ного отдела позвоночника в послеоперационном периоде 
имели неспецифическую нейропатию [25] .

Мы продемонстрировали, что пациенты с НБС имеют 
большую интенсивность болевого синдрома в спине и ноге 
до операции и что эти пациенты отмечают меньший ре-
гресс болевого синдрома после хирургического лечения . 
Это также подтверждается данными авторов на когорте 
пациентов, которым выполняли латеральный поясничный 
межтеловой спондилодез с непрямой декомпрессией 
на поясничном уровне [23] . Было установлено, что ней-
ропатический компонент болевого синдрома наследуется 
в 37% случаев [26], то есть у каждого третьего пациента 
с НБС его наличие не связано с выявленной патологией, 
проводимым вмешательством, реабилитационными ме-
роприятиями . Тем не менее необходимо учитывать ве-
роятность наличия НБС у пациентов с запланированным 
и/или проведённым декомпрессивным и декомпрессивно-
стабилизирующим вмешательством при дегенеративных 
заболеваниях позвоночника .

Таким образом, наличие нейропатического болевого 
синдрома на всех сроках наблюдения (или его появ-
ление после хирургического вмешательства) осложня-
ет выздоровление пациента и его послеоперационное 
наблюдение ввиду меньшего регресса интенсивности 
болевого синдрома в целом . Периоперационное тести-
рование пациентов с дегенеративными заболеваниями 
поясничного отдела позвоночника на предмет нейро-
патического компонента болевого синдрома позволит 
вовремя выявить уязвимых лиц, при возможности про-
вести предоперационную подготовку, а также избе-
жать завышенных ожиданий пациентов и предостеречь 
от выполнения реопераций . Проведение проспективных 
исследований, в том числе фундаментальных, позволит 
пролить свет на причину появления НБС и варианты его 
лечения .

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Нейропатический болевой синдром имеют 48,5% лиц 

с дегенеративными заболеваниями поясничного отдела 
позвоночника ещё до проведения хирургического лечения, 
и у 13% пациентов нейропатия развивается после хирур-
гического вмешательства . Пациенты с нейропатическим 
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Оценка качества жизни у детей с тяжёлыми 
формами спастического паралича 
после реконструктивной хирургии тазобедренных 
суставов в рамках многоуровневых 
ортопедических вмешательств
А .Д . Томов1, Д .А . Попков1,2

1 Национальный медицинский исследовательский центр травматологии и ортопедии им . Н .Н . Приорова, Москва, Россия;
2 Национальный медицинский исследовательский центр травматологии и ортопедии им . академика Г .А . Илизарова, Курган, Россия

АННОТАЦИЯ
Обоснование. Вывих бедра обусловливает существенное снижение или потерю возможности пассивной вертикализа-
ции, отсутствие условий для комфортной позы сидя, предрасполагает к развитию раннего коксартроза с тяжёлым бо-
левым синдромом, выраженного остеопороза, формированию порочной установки конечностей, что, в свою очередь, 
ухудшает качество жизни ребёнка . 
Цель. Оценка качества жизни и двигательных возможностей у детей с детским церебральным параличом, которым 
проводились реконструктивные операции на тазобедренных суставах в рамках многоуровневых вмешательств, на ос-
новании данных литературы и собственного опыта . 
Материалы и методы. Проведён анализ лечения 68 детей, которым выполнено оперативное лечение в рамках много-
уровневых вмешательств, где центральным звеном патологии являлся подвывих/вывих бедра . 
Результаты. Оперативное реконструктивное лечение позволило значимо повысить качество жизни в той или иной 
степени у всех пациентов . Улучшение происходило преимущественно по критериям уменьшения пропуска социальных 
мероприятий/школы, снижения или полного купирования болевого синдрома, улучшения реабилитационного потен-
циала . 
Заключение. Выполнение многоуровневых вмешательств, включающих реконструктивную операцию на тазобедрен-
ном суставе, у детей с тяжёлыми формами детского церебрального паралича ведёт к повышению качества жизни 
в плане и физического, и психосоциального функционирования .

Ключевые слова: детский церебральный паралич; вывих бедра; болевой синдром; качество жизни; многоуровне-
вое ортопедическое вмешательство .
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Assessing the quality of life in children with severe 
forms of spastic paralysis after reconstructive 
surgery of the hip joints as part of multilevel 
orthopedic interventions
Akhmed D . Tomov1, Dmitriy A . Popkov1,2

1 Priorov Central Institute for Trauma and Orthopedics, Moscow, Russia;
2 Ilizarov National Medical Research Center of Traumatology and Orthopedics, Kurgan, Russia

ABSTRACT
BACKGROUND: Hip dislocation causes a reduction or loss of passive verticalization, negatively affects sitting posture, and 
predisposes to the development of early coxarthrosis with severe pain and severe osteoporosis and formation of a vicious 
alignment of the limbs, which worsens the child’s quality of life . 
AIM: To assess the quality of life and motor capabilities of children with cerebral palsy who underwent reconstructive surgery 
of the hip joints as part of multi-level interventions based on literature data and our own experience . 
MATERIALS AND METHODS: Treatment in 68 children who underwent surgical treatment as part of multi-level interventions, 
where the central link of the pathology was hip subluxation/dislocation, was analyzed . 
RESULTS: Surgical reconstructive treatment improved the quality of life to varying degrees in all patients . The improvement 
occurred by reducing absence from social events/school, reducing or completely relieving pain, and improving rehabilitation 
potential . 
CONCLUSION: Performing multilevel interventions, including reconstructive surgery of the hip joint, in children with severe 
cerebral palsy leads to increased quality of life — physical and psychosocial functioning .

Keywords: cerebral palsy; hip dislocation; pain syndrome; the quality of life; multilevel orthopedic intervention .
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ОБОСНОВАНИЕ
Частота встречаемости вывиха бедра при спастиче-

ских формах детского церебрального паралича (ДЦП) 
тяжёлой степени (уровни IV, V согласно Системе класси-
фикации общих двигательных функций GMFCS) варьиру-
ет от 33 до 70% [1–3] . Данное состояние сопровождает-
ся существенным снижением или потерей возможности 
пассивной вертикализации, отсутствием условий для ком-
фортной позы сидя, предрасполагает к развитию раннего 
коксартроза с тяжёлым болевым синдромом, выражен-
ного остеопороза и прогрессирующей декомпенсации за-
болеваний внутренних органов, снижению социализации 
ребёнка [4–7] . Кроме того, ортопедические нарушения 
на уровне тазобедренных суставов часто сопровождаются 
выраженными контрактурами коленных и голеностопных 
суставов, деформациями стоп . Это также существенно 
снижает функциональные способности ребёнка, затруд-
няет пассивную вертикализацию, использование обуви, 
что, в свою очередь, ухудшает качество его жизни [8–10] .

Однако затруднения или невозможность пассивной 
вертикализации у таких детей обусловлены не только 
контрактурами или вывихами бедра . Среди других орто-
педических проблем у детей с уровнями поражения IV–V 
по GMFCS описаны тяжёлые сгибательные контрактуры 
коленного сустава, выраженные деформации стоп, де-
формации позвоночника [11–16] . Дефицит разгибания 
в коленном суставе более 30 градусов расценивается 
как неблагоприятная ситуация для пассивной вертикали-
зации . Контрактуры коленных суставов, особенно в соче-
тании с деформациями стоп, ведут к потере опороспособ-
ности конечностей, затруднениям и даже невозможности 
проведения постурального менеджмента, использования 
обуви и ортезных изделий в случае проведения рекон-
структивных вмешательств на тазобедренном суставе [17] .

Целью данного исследования, основанного на со-
циологическом методе, была оценка качества жизни 
и двигательных возможностей у детей с ДЦП с серьёзны-
ми двигательными нарушениями, которым проводились 
реконструктивные операции на тазобедренных суставах 
в рамках многоуровневых вмешательств . 

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Дизайн исследования

Работа проведена на основании анализа результатов 
терапии 68 детей со спастическими формами ДЦП, кото-
рые проходили оперативное ортопедическое реконструк-
тивное лечение в период 2012–2017 гг . 

Критерии соответствия
В исследуемую группу были включены дети со спа-

стическими формами ДЦП . Их средний возраст к на-
чалу лечения составлял 7,12±2,34 года (от 3 до 12 лет) . 
По уровням GMFCS распределение было следующим: 

III — 12 пациентов, IV — 43 пациента, V — 13 пациентов . 
Мальчиков было 37 (54%), девочек — 31 (46%) . 

В работу были включены пациенты со спастическими 
формами ДЦП, прооперированные по поводу вывиха бе-
дра, которым оперативное вмешательство проводилось 
на двух и более анатомических областях, включая колен-
ный и/или голеностопный суставы и стопу . Из исследова-
ния были исключены пациенты с ДЦП, которым прово-
дились изолированные вмешательства на тазобедренном 
суставе или паллиативные вмешательства .

Условия проведения
Для проведения ортопедического лечения необходимо 

наличие отделения с операционным блоком, обязательны 
консультации невролога . Стандартные методы диагно-
стики — рентгенография и компьютерная томография . 
Обязательным элементом лечения является выполнение 
многоуровневых оперативных вмешательств . 

Продолжительность исследования
Анализ был выполнен на основании наблюдения 

за детьми через 10–14 месяцев после операции . 

Описание медицинского вмешательства
У 38 пациентов (52 операции) деротационно-варизи-

рующая остеотомия сочеталась с удлинением приводящих 
мышц (в 50 случаях), удлинением сгибателей коленных 
суставов (в рамках 48 операций), различными вариантами 
удлинения трицепса (в рамках 43 операций), подтаранным 
артроэрезом (22 стопы) и/или тенодезом задней больше-
берцовой мышцы (50 стоп) .

У 30 пациентов (47 операций) деротационно-варизи-
рующая остеотомия сочеталась с ацетабулопластикой, 
удлинением приводящих мышц (в 43 случаях), удлинени-
ем сгибателей коленных суставов (в рамках 45 операций), 
различными вариантами удлинения трицепса (в рамках 
37 операций), подтаранным артроэрезом (12 стоп) и/или 
тенодезом задней большеберцовой мышцы (46 стоп) .

Основной исход исследования
Изучение качества жизни и функциональных воз-

можностей проводилось с использованием опросни-
ков Gillette [16, 18], Pediatric Quality of Life Inventory 
(PedsQL 4 .0) [19] до лечения и через 10–14 месяцев после 
хирургического вмешательства . Нами применена адап-
тированная версия опросника PedsQL для лиц в воз-
расте 5–7 и 8–12 лет, которая верифицирована в нашей 
стране [20, 21] . Опросник состоял из 23 вопросов, объ-
единённых в шкалы «физическое функционирование», 
«эмоциональное функционирование», «социальное 
функционирование», «ролевое функционирование» . 
В процессе шкалирования данных могут быть получены 
следующие суммарные баллы: суммарный балл физиче-
ского компонента качества жизни, суммарный балл пси-
хосоциального функционирования — суммарная шкала 
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эмоционального, социального и ролевого функциониро-
вания, а также оценивается суммарная шкала (общий 
балл по всем шкалам опросника) .

Оперативное реконструктивное лечение позволило 
значимо повысить качество жизни в той или иной степе-
ни у всех пациентов . Улучшение происходило преимуще-
ственно по критериям сокращения пропуска социальных 
мероприятий/школы по причине болезни или необхо-
димости посещений врача с «почти всегда» до «ино-
гда», уменьшения усталости ребёнка, его тревожности, 
а также изменения болевого синдрома с оценки «часто» 
на «иногда» или «никогда» в тех случаях, когда болевой 
синдром присутствовал до операции . Другие параметры 
шкал оценки качества жизни практически не изменя-
лись .

Этическая экспертиза
Исследования проводились в соответствии с этически-

ми стандартами Хельсинкской декларации Всемирной ме-
дицинской ассоциации «Этические принципы проведения 
научных медицинских исследований с участием челове-
ка» с поправками от 2000 года, «Правилами клинической 
практики в Российской Федерации», утверждёнными При-
казом Минздрава РФ № 266 от 19 .06 .2003 года . Родители 
детей, участвовавших в исследовании, присутствовали 
при его проведении, подтвердили информированное со-
гласие на его проведение и публикацию результатов ис-
следования без идентификации личности .

Статистический анализ
Полученные количественные данные подвергали 

статистической обработке с использованием программы 

AtteStat 12 .0 .5 . Статистическое исследование включало 
описательную статистику: средние значения (М) и стан-
дартное отклонение (SD) . Сравнительные исследова-
ния производили с применением критерия Вилкоксона 
для парных выборок данных (до лечения и в момент отда-
лённой оценки результата) . Различия показателей считали 
статистически значимыми при р ≤0,05 .

РЕЗУЛЬТАТЫ
Средние значения оценки качества жизни до лечения 

и в отдалённом периоде представлены в табл . 1 .
Как видно из представленных данных, у пациентов 

обеих групп отмечается весьма низкий исходный уровень 
физического функционирования . Уровень психосоциаль-
ного функционирования был несколько выше . Очевидно, 
что на общий уровень качества жизни решающее влияние 
оказывало тяжёлое неврологическое заболевание .

В табл . 2 представлены изменения двигательной ак-
тивности пациентов после проведённого лечения (по дан-
ным опросника Gillette) .

Естественно, что уровень двигательной активности 
у пациентов с самыми тяжёлыми неврологическими рас-
стройствами (GMFCS V) не менялся и после операции . 
Однако в группе GMFCS IV в 8 случаях пациенты стали 
способны сделать несколько шагов с посторонней помо-
щью (18,6%), 20 человек (46,5%) стали ходить во время 
сеансов лечебной физкультуры с использованием поддер-
живающих технических средств, а 15 пациентов (34,9%) 
даже стали способны ходить в домашних условиях с хо-
дунками и посторонней помощью . Однако ни в одном слу-
чае ходьба не стала основным способом передвижения, 

Таблица 1. Значения оценки качества жизни у пациентов, М±σ
Table 1. Values for assessing quality of life in patients, М±σ

Параметры оценки качества жизни

Пациенты с GMFCS V Пациенты с GMFCS IV

До операции Через 9–18 месяцев 
после лечения До операции Через 9–18 месяцев 

после лечения

Физическое функционирование 2,9±2,2 12,7±3,9* 11,4±4,6 29,7±10,3*

Психосоциальное функционирование 13,4±7,8 25,7±10,4* 43,7±11,6 61,2±18,1*

Общий балл 13,8±6,4 20,4±6,2* 53,1±12,3 85,9±15,4*

Примечание. * — значимая разница с дооперационным уровнем по критерию Вилкоксона, р <0,05 .

Note. * — significant difference from the preoperative level according to the Wilcoxon test, p <0 .05 .

Таблица 2. Уровни двигательной активности (опросник Gillette), количество случаев
Table 2. Physical activity levels (Gillette questionnaire), number of cases

Группа
До лечения После лечения

Уровень I Уровень II Уровень III Уровень I Уровень II Уровень III Уровень IV Уровень V

GMFCS V; n=13 25 – – 24 1 – – –

GMFCS IV; n=43 11 30 2 – 8 20 15 –

GMFCS III; n=12 – 1 11 – – 1 2 9
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что естественно для IV уровня нарушения глобальных 
двигательных функций . В группе пациентов с GMFCS III 
девять детей (75%) стали самостоятельно передвигаться 
в домашних условиях со вспомогательными средствами, 
но без посторонней помощи .

Клинический пример
Рассмотрим клинический пример (рис . 1–5) . Пациент-

ка В ., 5 лет, ДЦП, спастический тетрапарез, GMFCS V . Ор-
топедическими осложнениями церебрального паралича, 
требующими хирургической коррекции, явились левосто-
ронний вывих бедра, двусторонние приводящие контрак-
туры тазобедренных суставов, сгибательные контрактуры 
коленных суставов, ретракция трицепсов голеней, в свя-
зи с чем было совершенно невозможно придать ребёнку 
комфортную пассивную позу сидя или осуществлять пас-
сивную вертикализацию с опорой на обе конечности . Ро-
дители ребёнка отмечали невозможность использования 

ортезных изделий, а также обуви при прогулке в коляске . 
На затруднения в проведении гигиенических манипуля-
ций, присутствие значимого болевого синдрома родители 
не указывали .

До лечения оценка качества жизни соответствовала 
среднему баллу 12,5 для физического и 28,3 для психосо-
циального функционирования .

Пациентке было выполнено одномоментное двусто-
роннее вмешательство: удлинение аддукторов бёдер 
и изящной мышцы, удлинение полусухожильной и по-
луперепончатой мышц, удлинение ахиллова сухожилия, 
а также левосторонняя деротационно-варизирующая 
остеотомия бедренной кости с остеосинтезом накостной 
пластиной с угловой стабильностью и ацетабулопластика 
San Diego .

В ближайшем и отдалённом послеоперационном пе-
риоде в программу реабилитации пациентки также вхо-
дили постуральный менеджмент, контроль спастичности, 

Рис. 1. Фото пациентки В ., 5 лет, GMFCS V, до лечения: клинические признаки ретракции аддукторов бёдер, сгибателей коленных 
суставов, трицепсов голеней, приводяще-сгибательная установка левого бедра, асимметричная поза стоя с полной поддержкой .
Fig. 1. Photo of patient V ., 5 years old, GMFCS V, before treatment: clinical signs of retraction of the hip adductors, knee flexors, triceps 
of the legs, adductor-flexion position of the left hip, asymmetrical standing posture with full support .

Рис. 2. Рентгенограмма таза и компьютерная томограмма пациентки В . до лечения: a — рентгенограмма таза, индекс Reimers 26% 
(справа), 68% (слева); АИ 23° (справа), 31° (слева); b — фронтальный АИ, 27° (справа), 39° (слева); c — 3D-реконструкция (вид сза-
ди), иллюстрирующая преимущественно заднелатеральную локализацию ацетабулярной дисплазии . АИ — ацетабулярный индекс .
Fig. 2. X-ray of the pelvis and computed tomogram of patient V . before treatment: a — X-ray of the pelvis, Reimers index 26% (right), 68% 
(left); AI 23° (right), 31° (left); b — frontal AI, 27° (right), 39° (left); c — 3D reconstruction (posterior view), illustrating the predominantly 
posterolateral localization of acetabular dysplasia . АI — acetabular index .

a b c
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рациональное ортезирование, регулярная пассивная вер-
тикализация с полной осевой нагрузкой на конечности . 

При контрольном осмотре через 3 года наблюдалась 
достаточная и симметричная амплитуда пассивных дви-
жений в тазобедренных суставах . Родители отмечали 
возможность комфортной позы сидя, не ограниченной 
по времени, что позволило увеличить длительность про-
гулок, и появилась возможность посещений социальных 
мероприятий . Пассивная вертикализация применялась 
с помощью ортезных изделий без каких-либо затрудне-
ний . Анатомически правильная форма стоп и их опоро-
способность были достигнуты и сохранялись в течение 
всего периода наблюдения . Болевой синдром отсутство-
вал полностью . На момент последнего осмотра оценка 
качества жизни соответствовала среднему баллу 25,0 
для физического и 43,8 для психосоциального функци-
онирования .

Рис. 3. Рентгенограмма таза и компьютерная томограмма паци-
ентки В . до лечения: 3D-реконструкция впадин (правая и левая), 
показывающая в сравнительном аспекте степень левосторонней 
ацетабулярной дисплазии .
Fig. 3. X-ray of the pelvis and computed tomogram of patient V . 
before treatment: 3D reconstruction of the cavities (right and left), 
showing in a comparative aspect the degree of left-sided acetabular 
dysplasia .

Рис. 4. Рентгенография таза пациентки В .: a — после операции: индекс Reimers 4% (справа), 0% (слева); АИ 23° (справа), 16° 
(слева); угол Wiberg 23° (справа), 38° (слева), b — через 2 года после операции: индекс Reimers 6% (справа), 0% (слева); АИ 23° 
(справа), 18° (слева); угол Wiberg 25° (справа), 34° (слева), c — через 3 года после операции: индекс Reimers 4% (справа), 6% (слева); 
АИ 22° (справа), 20° (слева); угол Wiberg 28° (справа), 32° (слева) . АИ — ацетабулярный индекс .
Fig. 4. X-ray of the pelvis of patient V .: a — after surgery: Reimers index 4% (right), 0% (left); AI 23° (right), 16° (left); Wiberg angle 
23° (right), 38° (left), b — 2 years after surgery: Reimers index 6% (right), 0% (left); AI 23° (right), 18° (left); Wiberg angle 25° (right), 
34° (left), c — 3 years after surgery: Reimers index 4% (right), 6% (left); AI 22° (right), 20° (left); Wiberg angle 28° (right), 32° (left) . 
АI — acetabular index .

Рис. 5. Пациентка В . через 3 года после оперативного лечения: a — иллюстрация амплитуды движений в оперированном тазобе-
дренном суставе, b — комфортная симметричная поза сидя, вертикализация в ортезном изделии с отводящей антиротационной 
системой .
Fig. 5. Patient В . 3 years after surgical treatment: a — illustration of the range of motion in the operated hip joint, b — comfortable 
symmetrical sitting position, verticalization in an orthosis with an abductor anti-rotation system .

a b

a b c
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ОБСУЖДЕНИЕ
Согласно Международной классификации функцио-

нирования, ограничений жизнедеятельности и здоровья 
(2001), цель лечения, сопровождения таких пациентов 
должна быть направлена на поддержание ежедневной ак-
тивности, возможности сохранения комфортной позы сидя, 
возможности стоять при перемещении, например, с крова-
ти на кресло-каталку, предотвращение болевого синдрома, 
сохранение вовлечённости в социальную жизнь, сохране-
ние способности выполнять определённые целенаправ-
ленные действия в адаптированной среде и не потерять их 
вследствие развития ортопедических осложнений во взрос-
лом возрасте, когда главной проблемой становится болевой 
синдром, обусловленный развитием коксартроза, и невоз-
можность сохранения комфортной позы сидя и даже лёжа . 
Подтверждение этому положению можно найти в работах 
U .G . Narayanan с соавт . (2006) [22] и N .H . Jung с соавт . (2014) 
[23], в которых показана прямая корреляционная связь 
между степенью латерализации головки бедренной кости 
(индексом Reimers) и степенью ухудшения качества жизни 
у детей с ДЦП, изученной с помощью Caregiver Priorities 
and Child Health Index of Life with Disabilities . Krebs с со-
авт . (2008) также относят к показаниям для реконструкции 
тазобедренного сустава улучшение качества жизни с точки 
зрения снижения болевого синдрома, улучшения условий 
для мобильности, движений, ухода .

Значение постурального менеджмента у детей с тя-
жёлыми формами ДЦП заключается в том, что пассив-
ная вертикальная поза с осевой симметричной нагрузкой 
на нижние конечности способствует формированию и раз-
витию тазобедренных суставов, предотвращению вывиха 
бедра [24] . С другой стороны, вертикальная поза полезна 
для функционирования внутренних органов, увеличения 
вовлечённости пациента, его социализации [25] . Однако 
затруднения или невозможность пассивной вертикализа-
ции обусловлены не только контрактурами или вывихами 
тазобедренного сустава . Среди других ортопедических про-
блем у детей с уровнями поражения IV–V по GMFCS описаны 
сгибательные контрактуры коленного сустава, выраженные 
деформации стоп [13, 26] . Именно поэтому для эффективно-
го проведения постуральной коррекции в послеоперацион-
ном периоде требуется не только устранение вывиха бедра, 
но и симультанные оперативные вмешательства по поводу 
контрактур коленных и голеностопных суставов и дефор-
маций стоп . Именно поэтому мы придерживаемся тактики 
выполнения реконструктивных вмешательств на тазобе-
дренных суставах в рамках многоуровневых вмешательств, 
когда одной операцией достигается устранение патологии 
всей биомеханической оси нижней конечности [27] .

В исследуемой группе пациентов такая тактика обе-
спечила, помимо требуемого анатомо-функциональ-
ного результата [28], выражающегося в сохранении 
возможности проведения беспрепятственного постураль-
ного менеджмента, включая пассивную вертикализацию 

с полноценной опорой на нижние конечности в отдалён-
ном периоде наблюдения у 96,8% оперированных паци-
ентов [27], и улучшение качества жизни в отдалённом 
периоде — повышение физического и психосоциального 
функционирования . Отметим, что увеличение двигатель-
ной активности не происходило у больных с уровнем V 
по GMFCS с крайне тяжёлыми неврологическими прояв-
лениями спастического паралича .

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Выполнение многоуровневых вмешательств, включаю-

щих реконструктивную операцию на тазобедренном суста-
ве, у детей с тяжёлыми формами ДЦП ведёт к повышению 
качества жизни в плане и физического, и психосоциаль-
ного функционирования . Увеличение двигательной актив-
ности происходит лишь у больных с уровнями поражения 
III и IV по GMFCS, когда после операции в отдалённом 
периоде появляется или улучшается возможность пере-
движения с помощью технических средств реабилитации 
во время сеансов кинезиотерапии или в домашних усло-
виях . Важно понимать, что ходьба со вспомогательными 
средствами может стать основным способом передвиже-
ния лишь у пациентов с уровнем поражения III по GMFCS .
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Синдром щёлкающего трицепса: 
обзор литературы, диагностика, техника операции, 
причины ревизии
Н .А . Карпинский, И .В . Костенко 
Медицинский центр «ReaClinic», Санкт-Петербург, Россия

АННОТАЦИЯ
Обоснование. Синдром щёлкающего трицепса — редкое заболевание, которое можно ошибочно принять за не-
стабильность локтевого нерва . Чаще всего от него страдают молодые мужчины, которые жалуются на болезненные 
щелчки на медиальной стороне локтя . Этот щелчок появляется, когда локоть разгибается с сопротивлением, напри-
мер, во время отжиманий . Рекомендуемое хирургическое лечение включает переднюю транспозицию локтевого нерва 
и резекцию медиальной части трицепса .
Цель. Проанализировать результаты хирургического лечения, проведённого у бодрствующих пациентов под местной 
анестезией без жгута .
Материалы и методы. В период с 2018 по 2023 г . одним хирургом были прооперированы 21 пациент на 26 руках . 
Оценка состояния пациентов осуществлялась не позднее чем через 6 месяцев после операции дистанционно — по-
средством телефонных звонков, электронной почты и мессенджеров .
Результаты. От 11 пациентов была получена обратная связь . Количество ревизионных операций в этой серии — 8, 
максимальное количество — 5 у одного пациента на обеих руках . У двоих пациентов по-прежнему возникают раз-
личные проблемы с локтями .
Выводы. Лечение пациентов с синдромом щёлкающего трицепса представляет сложности, несмотря на осведомлён-
ность об этом редком заболевании . Наиболее распространённой причиной ревизионной операции является стойкий 
щелчок даже у тех пациентов, у которых во время вмешательства проводилось активное разгибание с сопротивле-
нием . Однако мы можем заключить, что успешная операция приводит к полному возвращению к занятиям спортом, 
поскольку ни один из наших пациентов не жаловался на потерю силы трицепса .

Ключевые слова: синдром щёлкающего трицепса; щелчок трицепса; щелчок локтя .
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Snapping triceps syndrome: literature review, 
diagnosis, surgical technique, reasons for revision
Nikolay A . Karpinskii, Ivan V . Kostenko 
ReaClinic Medical Center, St . Petersburg, Russia

ABSTRACT
INTRODUCTION: Snapping triceps syndrome is a rare condition that may be misdiagnosed with ulnar nerve instability . It 
commonly affects young males who complain of painful snap on the medial side of the elbow . This snap appears when the 
elbow is being extended with resistance, such as during push-ups . Surgical treatment includes anterior transposition of the 
ulnar nerve and resection of the medial portion of triceps .
AIM: To analyze the results of surgical treatment performed on wide-awake patients using local anesthetic without tourniquet .
MATERIALS AND METHODS: Twenty-one patients were operated on 26 hands by a single surgeon between 2018 and 2023 . 
Patients were assessed at least 6 months post-surgery via telephone calls, e-mails, and messaging apps .
RESULTS: Eleven patients were reached for follow-up . Amount of revision surgeries is 8 in this series with maximum number 
of 5 in one patient for both hands . Two patients are still having different issues in their elbows .
CONCLUSIONS: Snapping triceps syndrome is not easy to treat despite knowledge on this rare condition . The most common 
reason for revision surgery is persistent snapping even in those patients who were tested for active resisted extension during 
surgery . However, successful surgery may lead to full return to sport activities as none of our patients complained of loss of 
triceps power .

Keywords: snapping triceps syndrome; snapping triceps; elbow snapping .
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ОБОСНОВАНИЕ
Cиндром щёлкающего трицепса (англ . snapping triceps 

syndrome) — состояние, редко описываемое в литературе . 
Настоящие источники, повествующие о данной патологии, 
скудны и представляют собой по большей части описание 
клинических случаев . При встрече в клинической практике 
с данным состоянием врач травматолог-ортопед в боль-
шинстве случаев не знаком с этой патологией и принци-
пами её лечения, и поэтому таким пациентам зачастую вы-
ставляется диагноз «медиальный эпикондилит», а лечение 
не приносит удовлетворительного результата . 

Синдром щёлкающего трицепса — относительно 
редкое состояние, при котором дистальная часть три-
цепса смещается над медиальным или латеральным 
надмыщелком локтевого сустава во время его сгибания 
или разгибания [1] . Оно может сопровождаться симпто-
матикой нейропатии локтевого нерва . Впервые описан-
ный в 1970 году, этот синдром минимально представлен 
в литературе — несколькими биомеханическими иссле-
дованиями, анатомическими исследованиями, рентгено-
логическими отчётами и редкими описаниями случаев 

или небольших серий случаев [2] . В данной статье мы опи-
шем технику операции, предоставим интраоперационные 
фотографии и видео, иллюстрирующие патологию и хи-
рургическое лечение, выявим причины ревизии, а также 
представим отдалённые результаты нашего оперативного 
вмешательства .

Этиология и эпидемиология
Cиндром щёлкающего трицепса чаще встречается 

у мужчин . Причинами развития данного состояния в лите-
ратуре называют анатомические вариации, такие как утол-
щённая фасция от выступающей медиальной головки 
трицепса, переходящая в медиальную межмышечную 
перегородку или присоединяющаяся к ней [3], четвёртая 
головка трёхглавой мышцы [4] (рис . 1, 2), гипоплазия ме-
диального надмыщелка, гипертрофия дистального отдела 
трёхглавой мышцы [5], и cubitus varus как последствие 
надмыщелковых переломов плечевой кости со смеще-
нием (рис . 3) [6] . Генетическая предрасположенность 
неизвестна, однако щёлкающий трицепс вместе с лок-
тевой невропатией был описан у пациентов с фенотипом 
синдрома Ваарденбурга [7] со ссылкой на исследование 

Рис. 1. Изображение задней поверхности проксимального отде-
ла левого плеча, демонстрирующее проксимальное прикрепле-
ние сухожилия четвёртой головки трёхглавой мышцы плеча (T) 
по отношению к лучевому нерву (R), глубокой плечевой артерии 
(B), брюшку длинной головки (L) и латеральной головке трёх-
главой мышцы плеча (A) [4] .
Fig. 1. Photograph of the proximal aspect of the posterior 
compartment of the left arm demonstrating the proximal attachment 
of the fourth head of the triceps brachii tendon (T) in relation to the 
radial nerve (R), deep brachial artery (B), long head muscle belly 
(L) and lateral head muscle belly (A) [4] . 

Рис. 2. Изображение задней поверхности дистального отдела 
левого плеча, демонстрирующее мышечное брюшко четвёртой 
головки трёхглавой мышцы плеча (М) и сухожилие четвёртой го-
ловки (Т) по отношению к мышечному брюшку длинной головки 
(L), мышечному брюшку латеральной головки (А) и локтевому 
нерву (U) [4] .
Fig. 2. Photograph of the distal aspect of the posterior compart-
ment of the left arm demonstrating the muscle belly of the fourth 
head of the triceps brachii muscle (M) and the tendon of the fourth 
head (T) in relation to the muscle belly of the long head (L) and 
the muscle belly of the lateral head (A) and the ulnar nerve (U) [4] . 

TT

BB
RR

L

A

L

A

L

T

M

U

A LA

U

M

T

https://doi.org/10.17816/vto623613


196
N.N. Priorov Journal of Traumatology and OrthopedicsVol. 31 (2) 2024

I .H . Jeon и соавт . от октября 2020 года [8], основанное 
на 14 статьях, включающих четыре исследования уров-
ня 5 и десять исследований уровня 4 с участием 279 па-
циентов (284 локтевых сустава) . Триггерными факторами 
у 58 больных были тяжёлая работа — 29 человек (50,0%), 
занятия спортом — 17 человек (29,3%) и неспецифическая 
травма — 12 человек (20,7%) .

Механизм
Точный механизм не установлен, однако имеются 

предположения . Одним из механизмов возникновения 
медиального щелчка трицепса является изменение угла T, 
аналога угла Q для четырёхглавой мышцы бедра . Угол Т — 
это угол, образуемый линией тяги трицепса и линией оси 
проксимального отдела локтевой кости . Клинические по-
следствия угла T для вывиха и щелчка трицепса анало-
гичны таковым угла Q для нестабильности надколенника . 
Угол Т суммирует индивидуальные вклады трёх головок 
трицепса и представляет динамическую линию тяги три-
цепса во всём диапазоне движения в локтевом суставе, 
тогда как плечелоктевой угол является статической лини-
ей . В нормальных условиях при разогнутом локте линия 
тяги трицепса приближается к диафизу плечевой кости, 
а угол Т — к плечелоктевому углу . Угол T будет варьиро-
вать в зависимости от мышечно-сухожильных изменений 
трицепса или деформации плечевой кости . По мере из-
менения угла Т возрастает предрасположенность к вывиху 

трицепса над медиальным или латеральным надмыщел-
ком . Угол T увеличивается в медиальном направлении 
при cubitus varus (рис . 4) . Математическое исследование 
показало, что варусная деформация в 30 градусов (или 

Рис. 3.  a — клиническое фото, демонстрирующее деформацию правого локтевого сустава; переднезадние рентгенограммы право-
го (R) и левого (L) локтевых суставов: b — 12° varus-деформация на правом локте, c — 8° valgus-деформация на левом локте [6] .
Fig. 3. a — clinical photograph at presentation shows obvious right cubitus varus deformity . Preoperative anteroposterior radiographs 
of the right (R) and left (L) elbows show a humerus-elbow-wrist angle of (b) 12° varus on the right elbow compared with (c) 8° valgus 
on the left elbow [6] . 

a b c

Рис. 4. Угол Т, суммирующий индивидуальные вклады трёх го-
ловок трицепса (Т1, Т2 и Т3) и представляющий динамическую 
линию тяги трицепса во всём диапазоне движения в локтевом 
суставе [5] .
Fig. 4. The T angle summates the direction of pull of the 3 heads 
of the triceps (Т1, Т2, and Т3) and represents the line of pull of the 
entire triceps to its position of attachment [5] . 
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остеотомия) может медиализировать вектор тяги трицепса 
на 1,5–2 см . В 5 из 6 трупных конечностей этого было до-
статочно, чтобы вызвать щелчок трицепса [5] .

В других источниках было доказано, что последова-
тельная мышечная активация у испытуемых с щелчком 
трицепса и без него одинакова . Это позволяет предпо-
ложить, что аномальная мышечная активация не может 
быть причиной данного синдрома . Поскольку это состо-
яние обычно встречается у тяжелоатлетов, преимуще-
ственно мужчин, можно считать, что увеличенная масса 
медиальной головки трицепса приводит к относительному 
смещению продольной оси гипертрофированной мышцы 
более медиально, предрасполагая к вывиху данной ча-
сти мышцы над медиальным надмыщелком при сгибании 
в локтевом суставе [9] . 

Инструментальная диагностика
Единственным достоверным методом диагности-

ки является УЗ-диагностика в динамическом режиме, 
о чём свидетельствует исследование H .J . Chuang и соавт . 
от июля 2016 года [10], где визуализировано, как локтевой 
нерв и медиальный край дистальной части трёхглавой 
мышцы были подвывихнуты во время сгибания локтя бо-
лее чем на 100 градусов и вернулись в анатомическое по-
ложение во время разгибания в локтевом суставе (рис . 5) . 
МРТ и рентгенография обычно не приносят результата .

Клиническая картина 
У пациентов с синдромом щёлкающего трицепса на-

блюдаются два отдельных пальпируемых и часто слы-
шимых щелчка . Локтевой нерв обычно вывихивается 
при сгибании примерно от 70 до 90°, затем трицепс — 
примерно при 115° сгибания [1, 11] .

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Дизайн исследования

Нами было проведено ретроспективное исследование . 

Критерии соответствия
Критерии включения в выборку — мобильность меди-

ального края сухожилия трицепса относительно внутрен-
него надмыщелка плечевой кости, болезненный щелчок 
с медиальной стороны локтя . 

Продолжительность исследования
Исследование проведено на базе клиники ReaClinic 

в период с 2020 по июль 2022 года . 

Описание медицинского вмешательства
Было проанализировано 11 анкет больных, опери-

рованных по поводу диагноза «синдром щёлкающего 
трицепса» . Из них четверо перенесли ревизионные хи-
рургические вмешательства . Оценка состояния пациентов 
осуществлялась не позднее чем через 6 месяцев после 
операции дистанционно — посредством телефонных 
звонков, электронной почты и мессенджеров . В оценке 
использованы Oxford Elbow Score и разработанная нами 
анкета, в которой мы оценивали двигательные и чувстви-
тельные нарушения в зоне иннервации локтевого нерва 
до операции, дополнительные методы исследования, 
включающие МРТ, КТ, УЗИ, ЭНМГ, количество выполнен-
ных операций на одной или обеих верхних конечностях, 
вернулись ли пациенты к полноценным спортивным на-
грузкам, субъективное мнение о том, решена ли их про-
блема и жалеют ли они о выполненном вмешательстве . 
В лечении использовалась единая техника операции 

Рис. 5.  Ультразвуковое изображение медиальной части локтевого сустава: a — при разгибании в локтевом суставе локтевой 
нерв (указанный стрелкой) располагается между медиальным надмыщелком плечевой кости (МЕ) и локтевым отростком локтевой 
кости (О), локтевой нерв выглядит отёчным и гипоэхогенным; b — во время сгибания в локтевом суставе локтевой нерв (указанный 
стрелкой) и медиальная часть трёхглавой мышцы (Tr) скользят вперёд по медиальному надмыщелку (ME) [10] .
Fig. 5. Ultrasonographic imaging of the medial elbow (short-axis view): a — in elbow extension, the ulnar nerve (arrowhead) is located 
between the medial epicondyle of humerus (ME) and the olecranon of ulna (O), the ulnar nerve apppears as swollen and hypoechoic; b — 
during elbow flexion, the ulnar nerve (arrowhead) and medial portion of the triceps muscle (Tr) slide anteriorly over the medial epicondyle 
(ME) [10] . 

a b
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и ревизионного вмешательства, приведённая нами ниже 
в тексте статьи . 

Этическая экспертиза
Все пациенты, участвовавшие в исследовании, дали 

письменное информированное добровольное согласие 
на медицинское вмешательство и публикацию результа-
тов исследования .

РЕЗУЛЬТАТЫ
Участники исследования

Прооперирован 21 пациент . Все пациенты мужского 
пола . Обратная связь получена от 11 пациентов, у кото-
рых прооперировано суммарно 15 верхних конечностей . 
Четверым выполнялись ревизионные вмешательства . 
Наш рекорд — пять операций у одного человека на двух 
верхних конечностях! Два пациента отмечают субъектив-
ное чувство щелчка нерва после выполненной операции, 
один из них сообщает о выполнении тяжёлых физических 
нагрузок после операции, вследствие чего он обнаружил 
в дальнейшем щелчок нерва, ревизионное вмешательство 
ему не выполнялось . 

Двусторонняя проблема зафиксирована у троих паци-
ентов .

Соотношение правых и левых верхних конечностей — 
7:8 соответственно .

Во всех случаях диагноз был поставлен клинически, 
без дополнительных методов обследования, во всех слу-
чаях диагноз подтвердился интраоперационно .

Всем пациентам были заданы стандартизирован-
ные невалидизированные вопросы по поводу состояния 
их локтя до и после операции, обсуждался вопрос их воз-
вращения к спортивным нагрузкам, в частности к жиму 
штанги лёжа . Пациентов просили сообщить о субъектив-
ной оценке мышечной силы после операции .

До операции двигательные неврологические расстрой-
ства были зафиксированы у одного пациента в виде чув-
ства «непослушания» 4/5 пальцев . 

У шести пациентов наблюдались чувствительные не-
врологические расстройства, связанные с парестезиями 
и онемениями в зоне иннервации локтевого нерва . У чет-
верых из них парестезии ликвидированы, у двоих сохра-
нены после оперативного вмешательства . У одного паци-
ента парестезии возникли в результате операции . 

Семь пациентов вернулись к полноценным физическим 
нагрузкам . У двоих из них сохраняются проблемы, ассо-
циированные с жимом лёжа . Четверо пациентов к физи-
ческим нагрузкам не вернулись . Субъективного снижения 
силы верхней конечности не отмечал ни один пациент .

Семь пациентов считают, что их проблема решена пол-
ностью, трое — что решена частично, один считает свою 
проблему не решённой . Двое пациентов сожалеют о реше-
нии об операционном вмешательстве . Один пациент недо-
волен большим количеством ревизионных вмешательств . 

Послеоперационная оценка результата оценивалась 
по валидизированной шкале Oxford Elbow Score . Худший 
результат — 19 баллов — зафиксирован у одного пациен-
та, лучший — 48 баллов — у шести пациентов . Среднее 
значение равняется 42,4 балла . Стандартное отклонение 
составляет 9,28 .

Техника операции
Операция выполняется под местной анестезией 

(WALANT): Sol . Lidocaini 0,6%+Sol . Epinephrini 1:100 000 
50 мл . Анестезирующим раствором инфильтрируем мягкие 
ткани в области медиального надмыщелка, проксималь-
нее и дистальнее него .

Доступ — продольный прямой по медиальной поверх-
ности нижней трети плеча в проекции борозды локтевого 
нерва . Вскрывается кубитальный канал, где локтевой нерв 
обычно смещён кпереди от локтевой борозды . Нерв ос-
вобождается проксимально и дистально на 5 см от краёв 
раны в мышечном канале (рис . 6) . Выполняется краевая 
резекция сухожилия трицепса и мышечной массы . Оцени-
ваем мобильность сухожилия относительно надмыщелка 
при сгибании . Ушиваем мышечный край . Следующим эта-
пом выполняется транспозиция локтевого нерва кпереди 
от медиального надмыщелка под фасциальный Z-лоскут 
(рис . 7) . Послойный шов раны . Асептическая повязка .

Альтернативная техника
Другим мягкотканным вариантом хирургической техни-

ки является транспозиция вывихиваемой части медиаль-
ного края дистального сухожилия трицепса с фиксацией 
его к центральной части: дислоцирующуюся часть отде-
ляют от основного сухожилия, сохраняя проксимальную 

Рис. 6. Интраоперационная фотография: мобилизованный лок-
тевой нерв .
Fig. 6. Intraoperative photograph: mobilized ulnar nerve .
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точку крепления . На медиальный край основного сухо-
жилия накладывают шов . Продольный разрез делается 
в сухожилии проксимальнее места его крепления . Моби-
лизованное сухожилие вводят через эту щель в основ-
ное сухожилие и фиксируют нитью и дополнительными 
швами [2] . 

Подобной техникой оперативного вмешательства 
мы не пользовались, всегда предпочитая классическое 
иссечение части сухожилия .

Техника ревизионного вмешательства
Операция выполняется под местной анестезией 

(WALANT): Sol . Lidocaini 0,6%+Sol . Epinephrini 1:100 000 
50 мл . Анестезирующим раствором инфильтрируем мягкие 
ткани в области медиального надмыщелка, проксималь-
нее и дистальнее него .

Доступ по старому послеоперационному рубцу . Ис-
секаем рубцово-изменённые ткани . Выделяем локтевой 
нерв проксимальнее и дистальнее операционного досту-
па . Обнаруживаем остаточные натянутые волокна меди-
ального края дистального сухожилия трицепса . Иссекаем . 
Повторно оцениваем мобильность дистального сухожилия 
относительно надмыщелка . Послойный шов раны . Асепти-
ческая повязка .

Послеоперационное ведение
Единого послеоперационного протокола ведения таких 

пациентов нет . Мы не используем какую-либо иммобили-
зацию, разрешая полный объём движений с первого дня . 
Однако зарубежные коллеги предпочитают у таких боль-
ных иммобилизацию оперированной верхней конечности . 

Существует несколько вариантов ведения таких пациентов 
в послеоперационном периоде с помощью иммобилиза-
ции . Например, иммобилизация в локтевом суставе, на-
ходящемся в положении сгибания под углом 70 граду-
сов, в течение примерно 3–5 дней . Кисть и пальцы могут 
свободно двигаться . Затем на протяжении 7–10 дней — 
объёмная эластичная повязка, чтобы уменьшить отёк, 
но при этом оставить ограничение движения в локтевом 
суставе с целью обеспечить скольжение локтевого не-
рва . Рука пациента находится в косынке, а локоть согнут 
на 90 градусов . В течение следующих 3 недель, если меди-
альный край сухожилия трицепса был транспонирован, па-
циент держит локоть в косыночной повязке, но может вы-
полнять в локтевом суставе полное пассивное разгибание 
и активное сгибание до 110 градусов . Через пять недель 
после операции пациент может начать активное разгиба-
ние и полное активное сгибание в локтевом суставе [11] .

Другой протокол ведения подобных пациентов за-
ключается в ортезной иммобилизации локтевого сустава 
под углом 90 градусов в течение 2 недель . Затем иммо-
билизация прекращается, и пациенту разрешается вы-
полнять полный активный и пассивный объём движе-
ний с ограничением на чрезмерное сгибание в локтевом 
суставе и избыточные физические нагрузки на трёхгла-
вую мышцу плеча в течение 3 месяцев . Если пациент 
имеет регулярные физические нагрузки или является 
спортсменом, то назначается протокол физической ре-
абилитации после 2 недель от момента операции, на-
целенный на увеличение объёма движений, с постепен-
ным повышением нагрузки для полного восстановления 
через 3 месяца [2] .

ОБСУЖДЕНИЕ
Предпочитаемое лечение при этой патологии — хи-

рургическое, поскольку её причиной являются анатоми-
ческие вариации или посттравматические изменения, 
консервативного лечения нет . Хирургическое лечение при-
носит удовлетворительные результаты: 7 из 11 пациентов 
считают проблему решённой, 3 из 11 — частично решён-
ной . 7 пациентов из 11 вернулись к физическим нагрузкам . 
Среднее значение по Oxford Elbow Score — 42,4 балла . 
Кроме того, несмотря на иссечение сухожилия, пациенты 
субъективно не отмечают снижение мышечной силы . 

Наиболее вероятными причинами ревизии являются 
недостаточное иссечение медиального края дистального 
сухожилия трицепса и, возможно, отсутствие иммоби-
лизации для корректного формирования рубцов вокруг 
транспонированного нерва, вследствие чего впослед-
ствии при избыточной физической нагрузке возможен 
рецидив щелчка нерва, о котором субъективно сообщили 
в дальнейшем два пациента, однако щелчок нерва не был 
доказан ревизионно . Из всего вышесказанного следу-
ет вывод: необходимо иссекать чуть больше, чем мини-
мально достаточно, или использовать альтернативный 

Рис. 7. Интраоперационная фотография: локтевой нерв транс-
понирован и помещён под фасциальный Z-лоскут .
Fig. 7. Intraoperative photograph: the ulnar nerve is transposed and 
placed under a fascial Z-flap .
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вариант оперативной техники и, возможно, применять 
протокол послеоперационного ведения пациентов, хотя 
мы до сих пор не уверены в его необходимости .

Ограничения исследования
Недостатком нашей работы можно считать отсутствие 

объективного исследования силы трицепса до и после 
операции для объективного доказательства отсутствия 
снижения силы трёхглавой мышцы плеча .

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Несмотря на накопленный опыт в лечении данной 

патологии, нам часто приходится сталкиваться с реви-
зионными вмешательствами . Анализируя другие работы 
по лечению данной патологии, в том числе и зарубеж-
ные, мы не нашли описаний техники ревизионного вме-
шательства и точных причин рецидива данного состояния . 
Мы призываем коллег, которые сталкивались с данной па-
тологией, поделиться своим опытом .
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Прогрессирующая оссифицирующая 
фибродисплазия (клиническое наблюдение 
с кратким обзором литературы)
А .Ф . Колондаев, С .С . Родионова 
Национальный медицинский исследовательский центр травматологии и ортопедии им . Н .Н . Приорова, Москва, Россия

АННОТАЦИЯ
Введение. Прогрессирующая оссифицирующая фибродисплазия — крайне редкое генетически обусловленное забо-
левание опорно-двигательного аппарата, характеризующееся прогредиентным развитием гетеротопических оссифи-
катов в области мышц, фасций и сухожилий, а также врождёнными и формирующимися в течение жизни деформа-
циями скелета . Из-за недостаточной осведомлённости врачей, с одной стороны, и нерешённых проблем мониторинга 
заболевания, прогнозирования течения и развития его осложнений, отсутствия общепринятого этиопатогенетически 
обоснованного лечения — с другой, прогрессирующая оссифицирующая фибродисплазия в абсолютном большинстве 
случаев приводит к тяжёлой инвалидности и социальной дезадаптации, ограничению срока жизни пациентов . 
Описание клинического случая. Приведены характерные анамнестические данные пациента с прогрессирующей ос-
сифицирующей фибродисплазией, прослежено течение заболевания от момента выявления в возрасте 1 года 3 ме-
сяцев до 29 лет . Отмечено, что осуществляемые на протяжении этого периода уход и симптоматическое лечение 
не могли предотвратить регулярное появление новых гетеротопических оссификатов, что привело к тяжёлым функ-
циональным нарушениям и потере способности пациента к самообслуживанию . В кратком обзоре рассмотрены име-
ющиеся на сегодня возможности патогенетической терапии при этом заболевании, профилактики прогрессирования 
и осложнений . Подчёркнуты риски необоснованных хирургических вмешательств, приводящих к нарастанию тяжести 
течения и функциональных нарушений . 
Заключение. Проведённые в последние годы научные работы по изучению этиопатогенеза прогрессирующей оссифи-
цирующей фибродисплазии дали возможность приступить к разработке эффективной фармакотерапии, что позволяет 
надеяться на возможность предотвращения прогрессирования заболевания, улучшения качества жизни и социальной 
адаптации пациентов с прогрессирующей оссифицирующей фибродисплазией .

Ключевые слова: прогрессирующая оссифицирующая фибродисплазия; гетеротопические оссификаты; орфанные 
заболевания; таргетная терапия .
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Fibrodysplasia ossificans progressiva 
(clinical observation with a brief review 
of the literature)
Aleksandr F . Kolondaev, Svetlana S . Rodionova
N .N . Priorov Central Institute of Traumatology and Orthopedic, Moscow, Russia

ABSTRACT
BACKGROUND: Fibrodysplasia ossificans progressiva is a rare genetically determined disease of the musculoskeletal system 
and characterized by heterotopic ossifications in the muscles, fascia, and tendons and congenital and skeletal deformities that 
form during life . Owing to the lack of awareness of doctors, unresolved challenges in monitoring the disease and predicting the 
course and development of its complications, and the lack of generally accepted effective treatment, fibrodysplasia ossificans 
progressiva leads to severe disability and social disadaptation, limiting the life expectancy of patients .
CLINICAL CASE DESCRIPTION: The characteristic anamnestic data of a patient with fibrodysplasia ossificans progressiva are 
presented . The course of the disease from the moment of detection at age 1 year and 3 months to 29 years was determined . 
Notably, the care and symptomatic treatment performed during this period could not prevent the regular appearance of new 
heterotopic ossifications, which led to severe functional disorders and loss of the patient’s ability to self-care . In a brief 
review, the current possibilities of pathogenetic therapy for this disease and prevention of progression and complications were 
considered . The risks of unjustified surgical interventions leading to increased severity of the course and functional disorders 
are emphasized .
CONCLUSION: The scientific studies conducted in recent years to examine the etiopathogenesis of fibrodysplasia ossificans 
progressiva enabled the development of effective pharmacotherapy, which provides hope for the possibility of preventing the 
progression of the disease and improving the quality of life and social adaptation of patients with fibrodysplasia ossificans 
progressiva .

Keywords: fibrodysplasia ossificans progressiva; heterotopic ossification; orphan diseases; targeted therapy .
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КЛИНИЧЕСКИЕ СЛУЧАИ

ВВЕДЕНИЕ
Прогрессирующая оссифицирующая фибродисплазия 

(ПОФ) — крайне редкое орфанное генетически обуслов-
ленное заболевание опорно-двигательного аппарата, 
характеризующееся прогредиентным развитием гетеро-
топических оссификатов в области мышц, фасций и сухо-
жилий, а также врождёнными и формирующимися в те-
чение жизни деформациями скелета, которое приводит 
к тяжёлой инвалидности и сокращению продолжитель-
ности жизни .

Болезнь встречается с частотой менее одного случая 
на 1 млн населения, не зависящей от пола или расовой 
принадлежности, возникает чаще спорадически и харак-
теризуется аутосомно-доминантным наследованием [1, 2] . 
В основе заболевания лежат мутации гена рецептора ак-
тивина А 1-го типа (ACVR1) . Первые описания случаев за-
болевания в литературе относятся к 1692 (J . Patin) и 1740 гг . 
(J . Freke) [цит . по 1, 3] . Современное название сформиро-
валось благодаря работам Bauer и Bode в 1940 г ., McKusick 
в 1960 г . [цит . по 1] .

В неонатальном периоде в абсолютном большинстве 
случаев обнаруживается деформация первых пальцев 
стоп, обычно характеризующаяся их клинодактилией 
и укорочением, а также поражением первых плюснефа-
ланговых суставов, что является высокопатогномоничным 
признаком [4] .

Второй высокопатогномоничный клинический признак 
заболевания — возникающие с раннего возраста эпизоды 
формирования в мягких тканях воспалительных инфиль-
тратов, проявляющихся болезненностью и отёком, частота 
которых значительно варьирует не только между разными 
пациентами, но и у одного индивида . Провоцирующими 
факторами являются перенапряжение или перерастя-
жение мышц и сухожилий, травмы, внутримышечные 
инъекции, вирусные инфекции, живые вакцины . Однако 
отмечено, что в значительном числе случаев установить 
провоцирующий фактор не удаётся [5, 6] .

В течение нескольких месяцев на месте инфильтра-
та по ходу мышц формируются гетеротопические осси-
фикаты, в итоге приводящие к контрактурам и дефор-
мациям скелета . Развитие оссификатов не затрагивает 
диафрагму, мышцы языка, глазного яблока, сердечную 
и гладкие мышцы . В начале развития заболевания пре-
валируют поражения осевого скелета, в последующем 
оссификаты развиваются и на конечностях . Вовлече-
ние паравертебральной зоны приводит к деформациям 
позвоночника и ограничению движений в нём, нару-
шению баланса . Оссификация мышц грудной клетки 
сопровождается развитием синдрома торакальной не-
достаточности, мышц шеи и подчелюстной области — 
ограничением движений нижней челюсти, что в итоге 
обусловливает развитие угрожающих жизни пациента 
состояний . Множественные контрактуры резко огра-
ничивают функциональные возможности больного, 

приковывают его к инвалидной коляске, лишают воз-
можности самообслуживания [6–8] .

Помимо описанных выше симптомов, заболевание со-
провождается в той или иной степени выраженными до-
полнительными клиническими проявлениями . 

В неонатальном периоде могут развиваться плот-
ные инфильтраты свода черепа, впоследствии регрес-
сирующие . С возрастом часто выявляются изменение 
конфигурации тел шейных позвонков и утолщение их 
задних элементов, анкилозы межпозвонковых и рёбер-
но-позвонковых суставов в шейном и грудном отделах, 
мальформация темпоромандибулярных суставов, остео-
хондромы проксимальных отделов большеберцовых ко-
стей, нарушение костной структуры метафизов области 
коленного сустава, деформации тазобедренного сустава 
и шеек бедренных костей, синостозы костей различных 
отделов скелета; часто отмечаются синовиальный хондро-
матоз, разреженность волос и бровей вплоть до алопеции, 
кондуктивные нарушения слуха, глаукома, повышен риск 
развития нефролитиаза, при МРТ головного мозга обна-
руживаются деформация моста, очаги демиелинизации . 
Деформации скелета приводят к раннему развитию де-
генеративно-дистрофических изменений суставов [9–12] .

Возможности общепринятой лекарственной терапии 
пациентов с ПОФ на сегодня заключаются в симптомати-
ческом назначении нестероидных противовоспалительных 
препаратов, а при травмах и остром развитии инфильтра-
тов — коротких курсов глюкокортикоидов в высоких до-
зах . Попытки хирургического удаления гетеротопических 
оссификатов заканчиваются обратным эффектом — раз-
витием на их месте новых, ещё более массивных [6] . 

Медиана продолжительности жизни, по разным дан-
ным, составляет от 40 до 56 лет . Смерть наступает чаще 
всего от осложнений, вызванных синдромом торакальной 
недостаточности (нарушения дыхательной функции, сер-
дечно-сосудистых расстройств), нередко — вследствие 
невозможности полноценного приёма пищи [13–15] .

ОПИСАНИЕ КЛИНИЧЕСКОГО СЛУЧАЯ
Нами наблюдался пациент с ПОФ в возрасте 29 лет 

с жалобами на множественные деформации скелета, 
резкое ограничение движений в позвоночнике и крупных 
суставах, нарушение походки, потерю возможности само-
обслуживания, необходимость в постоянной посторонней 
помощи . 

Из представленной медицинской документации из-
вестно, что в возрасте 1 года и 3 месяцев у него впер-
вые появилось уплотнение в области правой лопатки, 
имели место проявления воспаления — отёк, повышение 
местной и общей температуры тела . Впоследствии в об-
ласти всей спины периодически возникали аналогичные 
инфильтраты, превращавшиеся в образования костной 
плотности . В дальнейшем отмечалось прогрессирующее 
развитие оссификатов в области туловища, ограничение 
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движений в шейном отделе позвоночника . К 6–8-летнему 
возрасту деформации скелета усилились, появились кост-
ные разрастания в области локтевых cуставов, плеч, стали 
нарастать контрактуры . 

При обследовании в 11-летнем возрасте на рент-
генограммах и томограммах обнаружены синостоз 
2–5- го шейных позвонков, деформации их тел, сколиоз, 
множественные гетеротопические оссификаты в области 
позвоночника, локтевых и плечевых суставов, выражен-
ное ограничение движений в позвоночнике и крупных 
суставах рук . По описанию рентгенограмм стоп, основные 
фаланги первых пальцев синостозированы с первыми 
плюсневыми костями, первые пальцы укорочены и валь-
гизированы . На рентгенограммах кистей определялись 
укорочение и расширение первых пястных костей . Выяв-
лены гетеротопические оссификаты при рентгенографии 
костей таза . Жизненная ёмкость лёгких составляла 56%, 
полная жизненная ёмкость — 75% . По результатам кли-
нического и лучевых методов исследования у пациента 
была впервые диагностирована прогрессирующая осси-
фицирующая фибродисплазия . Проведено генетическое 
обследование, подтвердившее диагноз, — выявлена му-
тация ACVR1 c .617G>A;p .R206H . 

При осмотре больной ходит с большим трудом, поход-
ка скованная . Определяется ригидная многоплоскостная 
деформация позвоночника с нарушением сагиттального 
и фронтального баланса, резким ограничением движе-
ний . Пальпируются множественные образования туло-
вища, верхних и нижних конечностей костной плотности . 
Движения нижней челюсти ограничены — рот откры-
вает до 12 мм . Имеют место выраженные сгибательные 

контрактуры локтевых суставов, комбинированные кон-
трактуры плечевых, лучезапястных, тазобедренных и ко-
ленных суставов . 

На контрольных рентгенограммах выявляются множе-
ственные гетеротопические оссификаты осевого и перифе-
рического скелета, подчелюстной области, многоплоскост-
ная деформация позвоночника (рис . 1–3) . Особенностью 
синостоза 2–5-го шейных позвонков у этого пациента 
явилось выявленное на КТ слияние не только их задних 
элементов, но и тел между собой (рис . 4, 5) . Одно из ча-
стых проявлений заболевания, синовиальный хондрома-
тоз, обнаружен при исследовании тазобедренных суставов 
(рис . 6) . Наряду с внутрисуставными хондромными телами 
гетеротопические оссификаты в области тазобедренных 
суставов полностью блокировали движения в этом отделе 
скелета и резко затрудняли ходьбу (рис . 7, 8) . 

При обследовании в биохимических анализах обнару-
жены умеренно повышенные уровни маркеров остеоре-
зорбции и костеобразования: β-кросслапса и P1NP крови, 
дезоксипиридинолина мочи, что косвенно свидетельство-
вало об активно протекающем процессе гетеротопической 
оссификации .

Следует отметить, что попыток проведения патоге-
нетически обоснованной фармакотерапии на протяже-
нии жизни у пациента не было, а осуществляемые уход 
за ним и профилактика осложнений не могли препят-
ствовать прогредиентному развитию новых оссификатов, 
ухудшению функционального состояния и способности 
к самообслуживанию . К сожалению, получить сведения 
о последующем течении заболевания и методах лечения 
этого пациента нам не удалось .

Рис. 2. Рентгенограмма плечевого сустава: гетеротопический 
оссификат, исходящий из плечевой кости и ограничивающий 
движения в плечевом суставе .
Fig. 2. Radiograph of the shoulder joint: heterotopic ossificatum 
emanating from the humerus and restricting movement in the 
shoulder joint .

Рис. 1. Рентгенограмма локтевого сустава: массивный гетерото-
пический оссификат плеча и предплечья, вызвавший контрак-
туру локтевого сустава .
Fig. 1. Radiograph of the elbow joint: massive heterotopic 
ossification of the shoulder and forearm causing contracture of the 
elbow joint .
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Рис. 4. КТ шейного отдела позвоночника, сагиттальная про-
екция: синостоз тел и задних элементов С2-С5 позвонков, гете-
ротопические оссификаты мышц шеи .
Fig. 4. CT scan of the cervical spine, sagittal view: synostosis of the 
bodies and posterior elements of the C2-C5 vertebrae, heterotopic 
ossifications of the neck muscles .

Рис. 3. Рентгенограмма грудной клетки: многоплоскостная фик-
сированная деформация позвоночника, множественные гете-
ротопические оссификаты грудной стенки и паравертебральной 
области, деформация грудной клетки .
Fig. 3. Chest radiograph: multiplanar fixed deformity of the spine, 
multiple heterotopic ossifications of the chest and paravertebral 
region, thoracic deformity .

Рис. 5. Трёхмерная реконструкция КТ шейного отдела позвоноч-
ника, вид спереди: синостоз тел С2-С5 позвонков .
Fig. 5. Three-dimensional CT reconstruction of the cervical spine, 
anterior view: synostosis of the C2-C5 vertebrae .

Рис. 6. Рентгенограмма тазобедренных суставов: определяются 
выраженный синовиальный хондроматоз обоих тазобедренных 
суставов, гетеротопические оссификаты в области таза и тазо-
бедренных суставов .
Fig. 6. Radiography of hip joints: marked synovial chondromatosis 
of both hip joints, heterotopic ossificates in the pelvis and hip joints .

ОБСУЖДЕНИЕ
Аспекты этиопатогенеза

В развитии тканей и органов, поддержании ткане-
вого гомеостаза, воспалительной реакции, клеточной 
пролиферации и апоптозе важная роль отводится муль-
тифункциональному цитокину гликопротеину активину А, 
который относится к суперсемейству трансформирую-
щего фактора роста бета (TGF-β) . Рецептор ACVR1 уча-
ствует в передаче сигнала костных морфогенетических 

протеинов, поэтому патогенетически задействован 
в процессе эктопического хондрогенеза и эндохон-
дрального окостенения . Типичная форма ПОФ характе-
ризуется точечной гетерозиготной мутацией Arg206His 
(происходит замена гуанина на аденин в 617-м положе-
нии) в 6-м экзоне гена, что приводит к изменению коди-
руемой консервативным 206-м кодоном аминокислоты 
аргинина на гистидин . Выявленные в последние годы 
приблизительно у 3% пациентов другие мутации это-
го гена характеризовались атипичными клиническими 
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проявлениями — стёртыми либо более резко выражен-
ными по сравнению с обычным течением [1, 16] . 

Мутация гена рецептора ACVR1 при ПОФ приводит 
к потере способности отвечать на блокирующий эффект 
активина А и даже, наоборот, способствует активации ба-
зовой активности при отсутствии стимулирующего влияния 
и усиленному положительному ответу на факторы, воз-
никающие в случаях воспалительной, иммунной реакций 
и тканевой гипоксии в мягких тканях скелета [17, 18] . 

Более того, генетический дефект ACVR1 обуслов-
ливает повышенную секрецию моноцитами и макро-
фагами провоспалительных цитокинов, выявляемых, 
в том числе, в сыворотке крови, что способствует раз-
витию гипертрофированной воспалительной реакции, 
усугубляемой тканевой гипоксией, в ответ на травмиру-
ющие и иммунные воздействия . Морфологическое ис-
следование воспалительных инфильтратов у пациентов 
с ПОФ обнаруживает большое количество макрофагов, 
лимфоцитов, в периваскулярных пространствах — туч-
ных клеток [19–22] .

Катаболическая фаза на раннем этапе развития ин-
фильтрата сопровождается гибелью тканевых структур 
в патологическом очаге . Последующий анаболический 
этап заключается в ангиогенезе, пролиферации фибро-
адипогенных клеток-предшественников в мышечной и со-
единительной тканях и дальнейшем их развитии по пути 
эндохондрального окостенения [23] . В анализах крови па-
циентов в период от 3 недель до 3 месяцев от возникнове-
ния воспалительного инфильтрата в случае формирования 
гетеротопического оссификата отмечается повышенный 
уровень маркера хондрогенеза — чувствительного к ре-
тиноевой кислоте хрящевого протеина (CD-RAP), уровень 
которого снижается к 6 месяцам [24] . 

Эксперименты на клеточных культурах с характер-
ной для ПОФ мутацией выявили резкую активацию ме-
таболических путей механотрансдукции, что дополни-
тельно стимулирует развитие клеток-предшественников 
по остеогенному пути и ограничивает тормозящее влия-
ние мягкотканного микроокружения на гетеротопический 
рост [25] . 

Хрящевая матрица оссификата в течение нескольких 
месяцев постепенно приобретает строение обычной кости, 
замещающей поражённые отделы мышц . 

Диагностика прогрессирующей 
оссифицирующей фибродисплазии 

Появление инфильтратов при столь редко встречаю-
щемся заболевании обычно заставляет врачей предпо-
ложить воспалительный или опухолевый процесс, однако 
патогномоничные симптомы — характерная деформация 
стопы и (на более поздних сроках) множественные гете-
ротопические оссификаты — дают возможность избежать 
ошибок в процессе диагностики . Проведение биопсии 
обосновано только после полноценного неинвазивного 
обследования, не позволяющего исключить опухоль, по-
скольку травматизация инфильтрата при ПОФ сопрово-
ждается существенным увеличением размеров формиру-
ющегося гетеротопического оссификата [6, 26] .

Для объективной визуализации и проведения диффе-
ренциальной диагностики при развитии инфильтрата мо-
жет использоваться такой доступный метод, как ультрасо-
нография, однако ввиду его ограничений при исследовании 
костных структур и глубоко расположенных тканей большей 
чувствительностью и точностью обладает МРТ . 

МРТ, помимо своей дифференциально-диагно-
стической значимости, помогает более тонко оценить 

Рис. 8. Трёхмерная реконструкция КТ тазобедренных суставов, 
вид сзади: определяется оссификат, вызывающий синостоз 
между крестцом и проксимальным отделом бедренной кости .
Fig. 8. Three-dimensional CT reconstruction of the hip joints, 
posterior view: ossificatum is identified causing synostosis between 
the sacrum and the proximal femur .

Рис. 7. Трёхмерная реконструкция КТ тазобедренных суставов, 
вид спереди: выраженный синовиальный хондроматоз .
Fig. 7. Three-dimensional CT reconstruction of the hip joints, 
anterior view: marked synovial chondromatosis .
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выраженность и границы отёка тканей в начальный пе-
риод формирования инфильтрата, хотя и не позволяет до-
стоверно прогнозировать процесс последующего форми-
рования гетеротопического оссификата при ПОФ [26, 27] . 

Локализовать гетеротопические оссификаты, опреде-
лить их объём и динамику развития с течением времени 
позволяет низкодозная КТ [26, 28] .

Однако наиболее чувствительным и точным методом 
как раннего выявления гетеротопических оссификатов 
при ПОФ, так и определения его дальнейшего прогрес-
сирования является [18F-NaF] ПЭТ-КТ, которая позволяет 
визуализировать формирующиеся оссификаты на самой 
ранней стадии за счёт высокой тропности иона F к ги-
дроксиапатиту [29, 30] . 

Клиническая классификация прогрессирующей 
оссифицирующей фибродисплазии 
Для объективной оценки тяжести функциональных 

нарушений у пациентов в настоящее время разработана 
подробная клиническая классификация ПОФ . Она учи-
тывает локализацию и распространённость оссификатов, 
вовлечённость грудной клетки, способность к самообслу-
живанию и передвижению, наличие осложнений, а также 
разработанную для ПОФ кумулятивную шкалу поражения 
суставов CAJIS и включает пять стадий [31, 32] .

Лечение пациентов с прогрессирующей 
оссифицирующей фибродисплазией 

Хирургические вмешательства
Хирургические вмешательства являются ярко вы-

раженным травмирующим воздействием, запускающим 
патологическую цепь событий, ведущих к формированию 
гетеротопических оссификатов при ПОФ . Попытки хирурги-
ческого лечения у пациентов с этим заболеванием сопро-
вождаются формированием новых, зачастую ещё более 
массивных гетеротопических оссификатов и в абсолютном 
большинстве случаев приводят к утяжелению клиниче-
ских проявлений [6, 33] .

Показания к плановым хирургическим вмешатель-
ствам у этих пациентов резко сужены, проводимые же 
экстренно или по жизненным показаниям должны выпол-
няться минимально травматичными способами . Проведе-
ние анестезиологического пособия на фоне выраженных 
ограничений подвижности нижней челюсти и шейного от-
дела позвоночника вызывает большие трудности, а кате-
теризация глубоких вен и артерий может сопровождаться 
последующей гетеротопической оссификацией . В связи 
с этим оперативные вмешательства при ПОФ должны 
выполняться только с привлечением анестезиолога, име-
ющего опыт в оказании помощи данной группе пациен-
тов [6] .

Фармакотерапия
На сегодня общепринятой этиопатогенетически обо-

снованной терапии пациентов с ПОФ не разработано . 

Согласно имеющимся международным клиническим 
руководствам, рекомендуется симптоматическое назна-
чение нестероидных противовоспалительных препара-
тов (предпочтение отдаётся селективным ингибиторам 
циклооксигеназы 2-го типа), миорелаксантов при воз-
никновении болезненных воспалительных инфильтратов, 
а также для купирования болевого синдрома, вызванного 
вторичным дегенеративно-дистрофическим поражением 
суставов и деформациями скелета [6] . 

С учётом ведущего значения воспалительных прояв-
лений для формирования оссификатов в самом начале 
их развития, а также при значимом травматическом воз-
действии (включая хирургические вмешательства) реко-
мендуются короткие 3–4-дневные курсы глюкокортико-
идов в больших дозах . Клинический эффект заключается 
в снижении выраженности инфильтративных изменений, 
уменьшении болевого синдрома, но частый или длитель-
ный приём глюкокортикоидов сопровождается развитием 
серьёзных побочных действий [6] .

Реабилитация и уход
В связи с формирующимися деформациями скелета, 

контрактурами суставов, нарушением баланса тела важ-
ную роль играют наблюдение и регулярно оказываемая 
помощь со стороны реабилитолога . Щадящая лечебная 
физкультура, трудотерапия позволяют улучшить функци-
ональный статус пациентов . Для компенсации ограничен-
ной жизненной ёмкости лёгких, задействовании в дыха-
тельной функции диафрагмы проводится дыхательная 
гимнастика, рекомендуются использование стимулирую-
щего спирометра и регулярное пение [6] .

Ограничение подвижности нижней челюсти приво-
дит к трудностям при осуществлении гигиенических про-
цедур, оказании стоматологической помощи, последняя 
также должна осуществляться специалистом, знакомым 
с ПОФ [6] .

Располагающиеся поверхностно оссификаты могут 
приводить к развитию пролежней и последующих тяжё-
лых гнойных осложнений [33] . Профилактикой служат 
использование противопролежневых матрасов, помощь 
со стороны ухаживающего персонала для своевременно-
го регулярного переворачивания пациента [6] .

Перспективы лечения пациентов 
с прогрессирующей оссифицирующей 
фибродисплазией 

Статистически значимая оценка эффективности ис-
пользования тех или иных лекарственных препаратов 
в предыдущие годы была затруднена малой выборкой 
из-за крайней редкости заболевания . Спорадические 
сообщения касались случаев применения бисфосфона-
тов, пересадки костного мозга, химиотерапевтического 
воздействия и лучевой терапии, однако положительный 
результат этих методов либо отсутствовал, либо не мог 
быть оценён достоверно, а реальные либо потенциальные 
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серьёзные побочные эффекты часто препятствовали их 
использованию при ПОФ [6] . 

Однако изучение этиопатогенеза ПОФ, проводимое 
в последние годы, позволяет рассмотреть ряд мишеней 
для эффективного воздействия на ключевые процессы, 
приводящие к развитию гетеротопических оссификатов . 
Прежде всего это касается применения в терапии больных 
ПОФ таргетных лекарственных препаратов, которые спо-
собны целенаправленно влиять на критически важные на-
чальные точки патогенетического процесса заболевания, 
повышая эффективность лечения .

Блокирование янус-киназ, как показали исследова-
ния, приводит к нарушению передачи метаболического 
сигнала целым рядом интерлейкинов и интерферонов, 
что обеспечивает выраженный противовоспалительный 
эффект, отмеченный ранее при ревматоидном артрите 
[34] . Так, в ретроспективном наблюдательном исследова-
нии И .П . Никишиной с соавт . проведена оценка возмож-
ностей таргетной терапии высокоселективным ингибито-
ром янус-киназ, иммунодепрессантом тофацитинибом, 
при ПОФ . Препарат применён у 13 пациентов с ПОФ 
в возрасте от 2,2 до 19,6 года . При длительности лечения 
до 24 месяцев на его фоне отмечено значимое резкое 
уменьшение медианы развития воспалительных инфиль-
тратов — с 10 (от 2 до 14) до 0 (от 0 до 4) в среднем за год . 
В четырёх исследованных случаях из пяти отмечено сни-
жение уровня IL1RA сыворотки крови в ходе терапии . 
Функция суставов по шкале CAJIS за период наблюдения 
незначительно ухудшилась лишь у одного пациента, у чет-
верых (31%) увеличился объём движений . Существенных 
побочных эффектов препарата не выявлено, более того, 
применение тофацитиниба позволило полностью отка-
заться от использования глюкокортикоидов и значительно 
сократить приём нестероидных противовоспалительных 
средств [35] . 

Назначение антагонистов интерлейкина-1 канакину-
маба и анакинры в описании единичного клинического 
случая R . Haviv с соавт . привело к существенному сни-
жению активности заболевания у пациента детского 
возраста . Кроме того, авторы обнаружили, что форми-
рование воспалительных инфильтратов сопровождалось 
значительным ростом содержания интерлейкина 1-β 
в плазме крови и его нормализацией в ходе терапии, 
что может свидетельствовать о потенциале применения 
этого показателя в качестве маркера активности забо-
левания [36] .

Длительно используемый в лечении ряда заболеваний 
ингибитор тирозинкиназы иматиниб, обладающий комби-
нированной противовоспалительной, иммуномодулиру-
ющей и антипролиферативной активностью, применён 
в работе, включившей 7 больных ПОФ детского возраста 
с активным течением, не поддающимся высоким дозам 
глюкокортикоидов . Назначение препарата в стандартной 
дозировке в сроки до 32 месяцев, по данным авторов, 
привело к существенному уменьшению выраженности 

и снижению частоты возникновения воспалительных ин-
фильтратов [37] .

Известный иммуносупрессор рапамицин в экспери-
ментах приводил к ограничению роста гетеротопических 
оссификатов различного генеза . При исследовании на хря-
щеобразующих клеточных линиях с мутацией ACVR1, ха-
рактерной для ПОФ, были подобраны низкомолекулярные 
ингибиторы сигнального модулятора mTOR (мишень ра-
памицина млекопитающих), подавляющие образование 
гетеротопических оссификатов на мышиных моделях 
ПОФ [38] . 

К сожалению, оценка влияния самого рапамицина 
на течение ПОФ в клинических условиях у двоих пациен-
тов детского возраста в работе F .S . Kaplan с соавт . не дала 
однозначного результата . Для подбора оптимальной до-
зировки и режимов использования препарата, оценки его 
эффективности требуется проведение клинических испы-
таний [39] . 

Проведённые работы по применению иммуносупрес-
сивной терапии свидетельствуют о возможности купиро-
вания или смягчения клинических проявлений воспали-
тельных инфильтратов у больных ПОФ за счёт воздействия 
на самый ранний этап формирования гетеротопических 
оссификатов . Однако достоверная количественная оценка 
влияния лечения этой группой препаратов на формируе-
мый объём оссификатов, улучшение качества и продол-
жительность жизни больных требует дальнейших иссле-
дований .

Изучаются возможности патогенетического воздей-
ствия и на более поздний этап хондрогенеза при развитии 
гетеротопического оссификата .

Известно, что активация гамма-рецепторов ретиное-
вой кислоты приводит к блокированию ранних и поздних 
стадий хондрогенеза, тормозя процесс гетеротопической 
оссификации [40, 41] . В связи с этим их селективный аго-
нист паловаротен был исследован на мышиной модели 
ПОФ . Препарат в значительной степени ограничивал раз-
витие гетеротопических оссификатов на фоне воспали-
тельной инфильтрации мышц, а при назначении в неона-
тальном периоде также уменьшал развитие деформаций 
скелета [41, 42] . 

Проводимые клинические испытания препарата у па-
циентов с ПОФ с оценкой влияния на отёк мягких тканей 
и развитие оссификатов по данным КТ и МРТ подтверж-
дали его эффективность и хорошую переносимость [43] . 
Комбинация паловаротена с глюкокортикоидами в другом 
исследовании обладала синергетическим эффектом, сви-
детельствуя о перспективности комбинированной терапии 
при ПОФ [44] .

К настоящему времени паловаротен получил офици-
альное разрешение на применение при ПОФ в некоторых 
странах [45] .

В аналитической статье F .S . Kaplan с соавт . рассматри-
вается ряд новых, не только возможных патогенетически, 
но и этиологически обоснованных областей приложения 
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терапии: блокирование активности мутантного гена 
за счёт ингибиторов сигнальной трансдукции, блокиру-
ющая аллель-специфичная рибонуклеиновая кислота, 
блокирующие моноклональные антитела к мутантному 
рецептору, блокирующие мутантный рецептор лиганды, 
блокирующие моноклональные антитела к активину А, по-
давление активности мастоцитов и макрофагов, подавле-
ние активности клеток-предшественников, формирующих 
оссификаты, таргетное подавление активности индуциру-
емого гипоксией фактора-1α [46] .

Обнаружение мутации гена ACVR1 позволило точно 
смоделировать заболевание благодаря созданию ли-
ний мутантных животных, что расширило возможности 
для изучения патогенеза ПОФ, поиска эффективных ме-
тодов диагностики и лечения [47–49] .

В 2010-е годы активизировались исследования, по-
свящённые применению вирусных векторов при моноген-
ных заболеваниях и опухолях [50] . Полученные резуль-
таты позволили с оптимизмом смотреть на клиническое 
использование этого метода в будущем и у больных 
ПОФ [51] . Так, парентеральное введение тропных к мы-
шечной и костной ткани аденоассоциированных вирусных 
векторов со здоровым рекомбинантным геном на мыши-
ной модели ПОФ служило профилактикой развития гете-
ротопических оссификатов, вызванных травматическим 
воздействием [48] .

В эксперименте моноклональные антитела к акти-
вину А на мышиной модели ПОФ блокировали развитие 
гетеротопических оссификатов, что свидетельствует о пер-
спективности развития этого варианта терапии [52] . В кли-
нических условиях препарат моноклональных антител 
к активину А гаретосмаб уменьшал выраженность и чис-
ло случаев воспалительной инфильтрации у больных ПОФ, 
а обследование методом ПЭТ-КТ с 18F-NaF подтверждает 
торможение процесса формирования гетеротопических 
оссификатов на фоне лечения [53] .

Экспериментальное исследование низкомолекуляр-
ного ингибитора протеинкиназ саракатиниба на модели 
ПОФ в терапевтических дозировках показало блокирова-
ние мутантного гена ACVR1 на фоне воздействия активи-
на А и прекращение формирования гетеротопических ос-
сификатов, вызванных повреждением мышцы; препарат 
не оказывал отрицательного влияния на рост эксперимен-
тальных животных и набор ими веса . В настоящее время 
саракатиниб также рассматривается как перспективный 
препарат для лечения пациентов с ПОФ, требующий про-
ведения клинических испытаний [54, 55] .

В последние годы ряд лекарственных препаратов, 
имеющих патогенетически обоснованный механизм дей-
ствия, проходит клинические испытания 1–3-й стадий, 
что свидетельствует о скором расширении терапевтиче-
ского арсенала врачей, осуществляющих лечение паци-
ентов с ПОФ . 

В клинических условиях опробовано проведение 
экстренных ортопедических оперативных вмешательств 

под прикрытием патогенетической лекарственной терапии 
паловаротеном и глюкокортикоидами . Несмотря на дока-
занную эффективность паловаротена в плане снижения 
активности гетеротопического костеообразования, фар-
макологическое воздействие не позволило полностью 
избежать формирования гетеротопических оссификатов 
в области операций, что, по мнению авторов, пока огра-
ничивает показания к хирургическому лечению и свиде-
тельствует о необходимости выбора наиболее щадящих 
его методик у пациентов с ПОФ [56] .

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Прогрессирующая оссифицирующая фибродиспла-

зия — генетически обусловленное орфанное медленно 
и неуклонно прогрессирующее заболевание, поражающее 
опорно-двигательный аппарат, приводящее пациентов 
к тяжёлым функциональным расстройствам, глубокой инва-
лидности и существенно ограничивающее продолжитель-
ность их жизни . Несмотря на возникновение клинических 
проявлений в детстве, ранняя диагностика в большинстве 
случаев затруднена, а неправильно проводимые лечебные 
мероприятия нередко приводят к прогрессированию забо-
левания и возникновению осложнений . 

Выявление причины заболевания — генетического 
дефекта ACVR1 и изучение патогенеза ПОФ стали осно-
вой для осуществляемой в настоящее время разработки 
целого ряда потенциально эффективных лекарственных 
препаратов, способных затормозить развитие болезни 
и улучшить качество жизни больных .

Важным фактором успеха является переход от рассмо-
трения отдельных клинических случаев к многоцентровым 
исследованиям, позволяющим охватить сотни пациентов 
и использовать возможности доказательной медицины . 
Создание международных сообществ врачей и пациентов 
с орфанными заболеваниями, такими как ПОФ, — ещё 
один способ сконцентрировать научные усилия и по-
высить осведомлённость как медицинских работников, 
так и больных, улучшить результаты лечения и добиться 
большей социальной адаптации .

Кроме того, полученные при исследовании редких ге-
нетических заболеваний знания не являются самоцелью . 
Изучение их этиологии и патогенеза позволяет понять 
механизмы развития других, более распространённых 
болезней, помогает создавать более совершенные иссле-
довательские технологии, разрабатывать принципиально 
новые терапевтические подходы для этиопатогенетически 
обоснованного лечения и обладает значительным мульти-
пликативным эффектом, влияющим на медико-социаль-
ную сферу общества .

ДОПОЛНИТЕЛЬНО
Вклад авторов. Все авторы подтверждают соответствие своего 
авторства международным критериям ICMJE (все авторы внесли 

DOI: https://doi.org/10.17816/vto623695

КЛИНИЧЕСКИЕ СЛУЧАИ

https://doi.org/10.17816/vto623695


212
N.N. Priorov Journal of Traumatology and OrthopedicsVol. 31 (2) 2024

существенный вклад в  разработку концепции, проведение ис-
следования и подготовку статьи, прочли и одобрили финальную 
версию перед публикацией). 
Источник финансирования. Авторы заявляют об  отсутствии 
внешнего финансирования при  проведении исследования 
и подготовке публикации. 
Конфликт интересов. Авторы декларируют отсутствие 
явных и потенциальных конфликтов интересов, связанных 
с  проведённым исследованием и публикацией настоящей 
статьи.
Информированное согласие. Авторы получили письменное со-
гласие пациента на публикацию его медицинских данных. 

ADDITIONAL INFO
Autor contribution. All authors confirm that their authorship meets 
the international ICMJE criteria (all authors have made a significant 
contribution to the development of the concept, research and preparation 
of the article, read and approved the final version before publication). 
Funding source. The authors state that there is no external funding 
when conducting the research and preparing the publication.
Competing interests. The authors declare that they have no 
competing interests.
Consent for publication. The patient gave his written consent for 
publication of his medical data. 

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ
1. De Brasi D., Orlando F., Gaeta V., et al. Fibrodysplasia Ossificans 
Progressiva: A Challenging Diagnosis // Genes (Basel). 2021. Vol. 12, 
№ 8. Р. 1187. doi: 10.3390/genes12081187 
2. Pignolo R.J., Hsiao E.C., Baujat G., et al. Prevalence of 
fibrodysplasia ossificans progressiva (FOP) in the United 
States: estimate from three treatment centers and a patient 
organization // Orphanet J Rare Dis. 2021. Vol. 16, № 1. Р. 350–7. 
doi: 10.1186/s13023-021-01983-2 
3. Зацепин С.Т. Костная патология взрослых. Москва: Медици-
на, 2001. С. 128–131. 
4. Коваленко-Клычкова Н.А., Клычкова И.Ю., Кенис В.М., 
Мельченко Е.В. Прогрессирующая оссифицирующая фибро-
дисплазия у детей (обзор литературы и анализ 5 клинических 
случаев) // Травматология и ортопедия России. 2014. № 1(71). 
С. 102–109. EDN: SANLYX 
5. Pignolo R.J., Bedford-Gay C., Liljesthröm M., et al. The Natural 
History of Flare-Ups in Fibrodysplasia Ossificans Progressiva (FOP): 
A Comprehensive Global Assessment // J Bone Miner Res. 2016. 
Vol. 31, № 3. Р. 650–6. doi: 10.1002/jbmr.2728
6. Kaplan F.S., Mukaddam M.A., Baujat G., et al. The medical 
management of fibrodysplasia ossificans progressiva: current 
treatment considerations // Proc Intl Clin Council FOP. 2021. Vol. 2. 
Р. 1–128. Режим доступа: https://www.iccfop.org/dvlp/wp-content/
uploads/2022/01/GUIDELINES-v4-updated-Jan-2022.pdf
7. Al Kaissi A., Kenis V., Ben Ghachem M., et al. The Diversity of 
the Clinical Phenotypes in Patients With Fibrodysplasia Ossificans 
Progressiva // J Clin Med Res. 2016. Vol. 8, № 3. Р. 246–53. 
doi: 10.14740/jocmr2465w
8. Pignolo R.J., Cheung K., Kile S., et al. Self-reported baseline 
phenotypes from the International Fibrodysplasia Ossificans 
Progressiva (FOP) Association Global Registry // Bone. 2020. 
Vol. 134. Р. 115274. doi: 10.1016/j.bone.2020.115274 
9. Kaplan F.S., Al Mukaddam M., Stanley A., Towler O.W., 
Shore E.M. Fibrodysplasia ossificans progressiva (FOP): A disorder 
of osteochondrogenesis // Bone. 2020. Vol. 140. Р. 115539. 
doi: 10.1016/j.bone.2020.115539 
10. Bauer A.H., Bonham J., Gutierrez L., Hsiao E.C., Motamedi D. 
Fibrodysplasia ossificans progressiva: a current review of imaging 
findings // Skeletal Radiol. 2018. Vol. 47, № 8. Р. 1043–1050. 
doi: 10.1007/s00256-018-2889-5 
11. Towler O.W., Shore E.M., Kaplan F.S. Skeletal malformations and 
developmental arthropathy in individuals who have fibrodysplasia 

ossificans progressive // Bone. 2020. Vol. 130. Р. 115116. 
doi: 10.1016/j.bone.2019.115116
12. Pignolo R.J., Shore E.M., Kaplan F.S. Fibrodysplasia ossificans 
progressiva: clinical and genetic aspects // Orphanet J Rare Dis. 
2011. Vol. 6. Р. 80. doi: 10.1186/1750-1172-6-80
13. Smilde B.J., Botman E., de Ruiter R.D., et al. Monitoring and 
Management of Fibrodysplasia Ossificans Progressiva: Current 
Perspectives // Orthop Res Rev. 2022. Vol. 14. Р. 113–120. 
doi: 10.2147/ORR.S337491 
14. Botman E., Smilde B.J., Hoebink M., et al. Deterioration of 
pulmonary function: An early complication in Fibrodysplasia 
Ossificans Progressiva // Bone Rep. 2021. Vol. 14. Р. 100758. 
doi: 10.1016/j.bonr.2021.100758 
15. Kaplan F.S., Zasloff M.A., Kitterman J.A., et al. Early mortality 
and cardiorespiratory failure in patients with fibrodysplasia ossificans 
progressive // J Bone Joint Surg Am. 2010. Vol. 92, № 3. Р. 686–91. 
doi: 10.2106/JBJS.I.00705
16. Hasegawa K., Tanaka H., Futagawa N., Miyahara H., Tsukahara H. 
Rapid Progression of Heterotopic Ossification in Severe Variant of 
Fibrodysplasia Ossificans Progressiva with p.Arg258Gly in ACVR1: 
A Case Report and Review of Clinical Phenotypes // Case Rep Genet. 
2022. Vol. 2022. Р. 5021758. doi: 10.1155/2022/5021758
17. Lin H., Shi F., Gao J., Hua P. The role of Activin A in fibrodysplasia 
ossificans progressiva: a prominent mediator // Biosci Rep. 2019. 
Vol. 39, № 8. Р. BSR20190377. doi: 10.1042/BSR20190377
18. Kaplan F.S., Pignolo R.J., Shore E.M. Granting immunity to FOP 
and catching heterotopic ossification in the Act // Semin Cell Dev 
Biol. 2016. Vol. 49. Р. 30–6. doi: 10.1016/j.semcdb.2015.12.013
19. Huang Y., Wang X., Zhou D., et al. Macrophages in heterotopic 
ossification: from mechanisms to therapy // NPJ Regen Med. 2021. 
Vol. 6, № 1. Р. 70. doi: 10.1038/s41536-021-00178-4
20. Grgurević L., Novak R., Trkulja V., et al. Elevated plasma 
RANTES in fibrodysplasia ossificans progressiva — A novel 
therapeutic target? // Med Hypotheses. 2019. Vol. 131. Р. 109313. 
doi: 10.1016/j.mehy.2019.109313
21. Barruet E., Morales B.M., Cain C.J., et al. NF-κB/MAPK 
activation underlies ACVR1-mediated inflammation in human 
heterotopic ossification // JCI Insight. 2018. Vol. 3, № 22. Р. e122958. 
doi: 10.1172/jci.insight.122958
22. Pignolo R.J., McCarrick-Walmsley R., Wang H., et al. 
Plasma-Soluble Biomarkers for Fibrodysplasia Ossificans 
Progressiva (FOP) Reflect Acute and Chronic Inflammatory 

DOI: https://doi.org/10.17816/vto623695

CLINICAL CASES

https://doi.org/10.3390/genes12081187
https://doi.org/10.1186/s13023-021-01983-2
https://journal.rniito.org/jour/article/view/51
https://journal.rniito.org/jour/article/view/51
https://journal.rniito.org/jour/article/view/51
https://doi.org/10.1002/jbmr.2728
https://www.iccfop.org/dvlp/wp-content/uploads/2022/01/GUIDELINES-v4-updated-Jan-2022.pdf
https://www.iccfop.org/dvlp/wp-content/uploads/2022/01/GUIDELINES-v4-updated-Jan-2022.pdf
https://doi.org/10.14740/jocmr2465w
https://doi.org/10.1016/j.bone.2020.115274
https://doi.org/10.1016/j.bone.2020.115539
https://doi.org/10.1007/s00256-018-2889-5
https://doi.org/10.1016/j.bone.2019.115116
https://doi.org/10.1186/1750-1172-6-80
https://doi.org/10.2147/ORR.S337491
https://doi.org/10.1016/j.bonr.2021.100758
https://doi.org/10.2106/JBJS.I.00705
https://doi.org/10.1155/2022/5021758
https://doi.org/10.1042/BSR20190377
https://doi.org/10.1016/j.semcdb.2015.12.013
https://doi.org/10.1038/s41536-021-00178-4
https://doi.org/10.1016/j.mehy.2019.109313
https://doi.org/10.1172/jci.insight.122958
https://doi.org/10.17816/vto623695


213
Вестник травматологии и ортопедии им. Н.Н. ПриороваТ. 31, № 2, 2024

States // J Bone Miner Res. 2022. Vol. 37, № 3. Р. 475–483. 
doi: 10.1002/jbmr.4492
23. de Ruiter R.D., Smilde B.J., Pals G., et al. Fibrodysplasia 
Ossificans Progressiva: What Have We Achieved and Where Are We 
Now? Follow-up to the 2015 Lorentz Workshop // Front Endocrinol 
(Lausanne). 2021. Vol. 12. Р. 732728. doi: 10.3389/fendo.2021.732728
24. Lindborg C.M., Brennan T.A., Wang H., Kaplan F.S., Pignolo R.J. 
Cartilage-derived retinoic acid-sensitive protein (CD-RAP): A stage-
specific biomarker of heterotopic endochondral ossification (HEO) in 
fibrodysplasia ossificans progressiva (FOP) // Bone. 2018. Vol. 109. 
Р. 153–157. doi: 10.1016/j.bone.2017.09.016
25. Stanley A., Heo S.J., Mauck R.L., Mourkioti F., Shore E.M. 
Elevated BMP and Mechanical Signaling Through YAP1/RhoA Poises 
FOP Mesenchymal Progenitors for Osteogenesis // J Bone Miner 
Res. 2019. Vol. 34, № 10. Р. 1894–1909. doi: 10.1002/jbmr.3760 
26. Al Mukaddam M., Rajapakse C.S., Pignolo R.J., Kaplan F.S., 
Smith S.E. Imaging assessment of fibrodysplasia ossificans 
progressiva: Qualitative, quantitative and questionable // Bone. 2018. 
Vol. 109. Р. 147–152. doi: 10.1016/j.bone.2017.08.011
27. Botman E., Teunissen B.P., Raijmakers P., et al. Diagnostic 
Value of Magnetic Resonance Imaging in Fibrodysplasia Ossificans 
Progressiva // JBMR Plus. 2020. Vol. 4, № 6. Р. e10363. 
doi: 10.1002/jbm4.10363
28. Warner S.E., Kaplan F.S., Pignolo R.J., et al. Whole-body 
Computed Tomography Versus Dual Energy X-ray Absorptiometry 
for Assessing Heterotopic Ossification in Fibrodysplasia Ossificans 
Progressiva // Calcif Tissue Int. 2021. Vol. 109, № 6. Р. 615–625. 
doi: 10.1007/s00223-021-00877-6
29. Eekhoff E.M.W., Botman E., Coen Netelenbos J., et al. [18F]
NaF PET/CT scan as an early marker of heterotopic ossification in 
fibrodysplasia ossificans progressive // Bone. 2018. Vol. 109. Р. 143–
146. doi: 10.1016/j.bone.2017.08.012
30. Botman E., Raijmakers P.G.H.M., Yaqub M., et al. Evolution 
of heterotopic bone in fibrodysplasia ossificans progressiva: 
An [18F]NaF PET/CT study // Bone. 2019. Vol. 124. Р. 1–6. 
doi: 10.1016/j.bone.2019.03.009 
31. Pignolo R.J., Kaplan F.S. Clinical staging of Fibrodysplasia 
Ossificans Progressiva (FOP) // Bone. 2018. Vol. 109. Р. 111–114. 
doi: 10.1016/j.bone.2017.09.014
32. Kaplan F.S., Al Mukaddam M., Pignolo R.J. A cumulative analogue 
joint involvement scale (CAJIS) for fibrodysplasia ossificans progressiva 
(FOP) // Bone. 2017. Vol. 101. Р. 123–128. doi: 10.1016/j.bone.2017.04.015
33. Botman E., Treurniet S., Lubbers W.D., et al. When Limb Surgery 
Has Become the Only Life-Saving Therapy in FOP: A Case Report and 
Systematic Review of the Literature // Front Endocrinol (Lausanne). 
2020. Vol. 11. Р. 570. doi: 10.3389/fendo.2020.00570
34. Hodge J.A., Kawabata T.T., Krishnaswami S., et al. The 
mechanism of action of tofacitinib — an oral Janus kinase inhibitor 
for the treatment of rheumatoid arthritis // Clin Exp Rheumatol. 2016. 
Vol. 34, № 2. Р. 318–28. 
35. Nikishina I.P., Arsenyeva S.V., Matkava V.G., et al. Successful 
experience of tofacitinib treatment in patients with Fibrodysplasia 
Ossificans Progressiva // Pediatr Rheumatol Online J. 2023. Vol. 21, 
№ 1. Р. 92. doi: 10.1186/s12969-023-00856-1
36. Haviv R., Moshe V., De Benedetti F., et al. Is fibrodysplasia 
ossificans progressiva an interleukin-1 driven auto-inflammatory 
syndrome? // Pediatr Rheumatol Online J. 2019. Vol. 17, № 1. Р. 84. 
doi: 10.1186/s12969-019-0386-6

37. Kaplan F.S., Andolina J.R., Adamson P.C., et al. Early 
clinical observations on the use of imatinib mesylate in FOP: 
A report of seven cases // Bone. 2018. Vol. 109. Р. 276–280. 
doi: 10.1016/j.bone.2017.07.019
38. Hino K., Zhao C., Horigome K., et al. An mTOR Signaling Modulator 
Suppressed Heterotopic Ossification of  Fibrodysplasia Ossificans 
Progressiva // Stem Cell Reports. 2018. Vol. 11, № 5. Р. 1106–1119. 
doi: 10.1016/j.stemcr.2018.10.007
39. Kaplan F.S., Zeitlin L., Dunn S.P., et al. Acute and chronic 
rapamycin use in patients with Fibrodysplasia Ossificans Progressiva: 
A report of two cases // Bone. 2018. Vol. 109. Р. 281–284. 
doi: 10.1016/j.bone.2017.12.011
40. Pacifici M. Retinoid roles and action in skeletal development 
and growth provide the rationale for an ongoing heterotopic 
ossification prevention trial // Bone. 2018. Vol. 109. Р. 267–275. 
doi: 10.1016/j.bone.2017.08.010
41. Huang J., Lin J., Li C., Tang B., Xiao H. Palovarotene Can 
Attenuate Heterotopic Ossification Induced by Tendon Stem Cells 
by Downregulating the Synergistic Effects of Smad and NF-κB 
Signaling Pathway following Stimulation of the Inflammatory 
Microenvironment // Stem Cells Int. 2022. Vol. 2022. Р. 1560943. 
doi: 10.1155/2022/1560943
42. Chakkalakal S.A., Uchibe K., Convente M.R., et al. Palovarotene 
Inhibits Heterotopic Ossification and Maintains Limb Mobility and 
Growth in Mice With the Human ACVR1(R206H) Fibrodysplasia 
Ossificans Progressiva (FOP) Mutation // J Bone Miner Res. 2016. 
Vol. 31, № 9. Р. 1666–75. doi: 10.1002/jbmr.2820 
43. Pignolo R.J., Baujat G., Hsiao E.C., et al. Palovarotene 
for Fibrodysplasia Ossificans Progressiva (FOP): Results of 
a Randomized, Placebo-Controlled, Double-Blind Phase 2 
Trial // J Bone Miner Res. 2022. Vol. 37, № 10. Р. 1891–1902. 
doi: 10.1002/jbmr.4655
44. Sinha S., Uchibe K., Usami Y., Pacifici M., Iwamoto M. 
Effectiveness and mode of action of a combination therapy 
for heterotopic ossification with a retinoid agonist and an 
anti-inflammatory agent // Bone. 2016. Vol. 90. Р. 59–68. 
doi: 10.1016/j.bone.2016.02.008
45. Hoy SM. Palovarotene: First Approval // Drugs. 2022. Vol. 82, 
№ 6. Р. 711–716. doi: 10.1007/s40265-022-01709-z
46. Kaplan F.S., Pignolo R.J., Al Mukaddam M.M., Shore E.M. Hard 
targets for a second skeleton: therapeutic horizons for fibrodysplasia 
ossificans progressiva (FOP) // Expert Opin Orphan Drugs. 2017. 
Vol. 5, № 4. Р. 291–294. doi: 10.1080/21678707.2017.1304211
47. Chakkalakal S.A., Shore E.M. Heterotopic Ossification in Mouse 
Models of Fibrodysplasia Ossificans Progressiva // Methods Mol Biol. 
2019. Vol. 1891. Р. 247–255. doi: 10.1007/978-1-4939-8904-1_18
48. Yang Y.S., Kim J.M., Xie J., et al. Suppression of heterotopic 
ossification in fibrodysplasia ossificans progressiva using AAV 
gene delivery // Nat Commun. 2022. Vol. 13, № 1. Р. 6175. 
doi: 10.1038/s41467-022-33956-9
49. Convente M.R., Chakkalakal S.A., Yang E., et al. Depletion of 
Mast Cells and Macrophages Impairs Heterotopic Ossification 
in an Acvr1R206H Mouse Model of Fibrodysplasia Ossificans 
Progressiva // J Bone Miner Res. 2018. Vol. 33, № 2. Р. 269–282. 
doi: 10.1002/jbmr.3304
50. Bulcha J.T., Wang Y., Ma H., Tai P.W.L, Gao G. Viral vector platforms 
within the gene therapy landscape // Signal Transduct Target Ther. 
2021. Vol. 6, № 1. Р. 53. doi: 10.1038/s41392-021-00487-6

DOI: https://doi.org/10.17816/vto623695

КЛИНИЧЕСКИЕ СЛУЧАИ

https://doi.org/10.1002/jbmr.4492
https://doi.org/10.3389/fendo.2021.732728
https://doi.org/10.1016/j.bone.2017.09.016
https://doi.org/10.1002/jbmr.3760
https://doi.org/10.1016/j.bone.2017.08.011
https://doi.org/10.1002/jbm4.10363
https://doi.org/10.1007/s00223-021-00877-6
https://doi.org/10.1016/j.bone.2017.08.012
https://doi.org/10.1016/j.bone.2019.03.009
https://doi.org/10.1016/j.bone.2017.09.014
https://doi.org/10.1016/j.bone.2017.04.015
https://doi.org/10.3389/fendo.2020.00570
https://doi.org/10.1186/s12969-023-00856-1
https://doi.org/10.1186/s12969-019-0386-6
https://doi.org/10.1016/j.bone.2017.07.019
https://doi.org/10.1016/j.stemcr.2018.10.007
https://doi.org/10.1016/j.bone.2017.12.011
https://doi.org/10.1016/j.bone.2017.08.010
https://doi.org/10.1155/2022/1560943
https://doi.org/10.1002/jbmr.2820
https://doi.org/10.1002/jbmr.4655
https://doi.org/10.1016/j.bone.2016.02.008
https://doi.org/10.1007/s40265-022-01709-z
https://doi.org/10.1080/21678707.2017.1304211
https://doi.org/10.1007/978-1-4939-8904-1_18
https://doi.org/10.1038/s41467-022-33956-9
https://doi.org/10.1002/jbmr.3304
https://doi.org/10.1038/s41392-021-00487-6
https://doi.org/10.17816/vto623695


214
N.N. Priorov Journal of Traumatology and OrthopedicsVol. 31 (2) 2024

51. Eekhoff E.M.W., de Ruiter R.D., Smilde B.J., et al. Gene 
Therapy for Fibrodysplasia Ossificans Progressiva: Feasibility and 
Obstacles // Hum Gene Ther. 2022. Vol. 33, № 15–16. Р. 782–788. 
doi: 10.1089/hum.2022.023
52. Wentworth K.L., Masharani U., Hsiao E.C. Therapeutic advances 
for blocking heterotopic ossification in fibrodysplasia ossificans 
progressive // Br J Clin Pharmacol. 2019. Vol. 85, № 6. Р. 1180–1187. 
doi: 10.1111/bcp.13823
53. Rocco M.D., Forleo-Neto E., Pignolo R., et al. Garetosmab, an 
inhibitor of activin A, reduces heterotopic ossification and flare-ups 
in adults with fibrodysplasia ossificans progressiva: a randomized, 
double-blind, placebo controlled phase 2 trial. Режим доступа: 
https://www.medrxiv.org/content/10.1101/2023.01.11.23284254v2 
doi: 10.1101/2023.01.11.23284254

54. Williams E., Bagarova J., Kerr G., et al. Saracatinib is an efficacious 
clinical candidate for fibrodysplasia ossificans progressive // JCI 
Insight. 2021. Vol. 6, № 8. Р. e95042. doi: 10.1172/jci.insight.95042
55. Smilde B.J., Stockklausner C., Keen R., et al. Protocol paper: 
a multi-center, double-blinded, randomized, 6-month, placebo-
controlled study followed by 12-month open label extension to 
evaluate the safety and efficacy of Saracatinib in Fibrodysplasia 
Ossificans Progressiva (STOPFOP) // BMC Musculoskelet Disord. 
2022. Vol. 23(1). Р. 519. doi: 10.1186/s12891-022-05471-x
56. Singh S., Kidane J., Wentworth K.L., et al. Surgical management 
of bilateral hip fractures in a patient with fibrodysplasia ossificans 
progressiva treated with the RAR-γ agonist palovarotene: a case 
report // BMC Musculoskelet Disord. 2020. Vol. 21, № 1. Р. 204. 
doi: 10.1186/s12891-020-03240-2

REFERENCES
1. De Brasi D, Orlando F, Gaeta V, et al. Fibrodysplasia Ossificans 
Progressiva: A Challenging Diagnosis. Genes (Basel). 2021;12(8):1187. 
doi: 10.3390/genes12081187 
2. Pignolo RJ, Hsiao EC, Baujat G, et al. Prevalence of fibrodysplasia 
ossificans progressiva (FOP) in the United States: estimate from 
three treatment centers and a patient organization. Orphanet J Rare 
Dis. 2021;16(1):350–7. doi: 10.1186/s13023-021-01983-2 
3. Zatsepin ST. Bone pathology in adults. Moscow: Meditsina; 2001. 
Р. 128–131. (In Russ).
4. Kovalenko-Klychkova  NA, Klychkova IYu, Kenis VM, 
Melchenko EV. Fibrodysplasia ossificans progressiva in children 
(review and clinical analysis of 5 case reports). Travmatologiya i 
ortopediya Rossii. 2014;1(71):102–109. EDN: SANLYX
5. Pignolo RJ, Bedford-Gay C, Liljesthröm M, et al. The Natural 
History of Flare-Ups in Fibrodysplasia Ossificans Progressiva 
(FOP): A Comprehensive Global Assessment. J Bone Miner Res. 
2016;31(3):650–6. doi: 10.1002/jbmr.2728
6. Kaplan FS, Mukaddam MA, Baujat G, et al. The medical 
management of fibrodysplasia ossificans progressiva: current 
treatment considerations. Proc Intl Clin Council FOP. 2021;2:1–
128. Available from: https://www.iccfop.org/dvlp/wp-content/
uploads/2022/01/GUIDELINES-v4-updated-Jan-2022.pdf
7. Al Kaissi A, Kenis V, Ben Ghachem M, et al. The Diversity of the Clinical 
Phenotypes in Patients With Fibrodysplasia Ossificans Progressiva. J Clin 
Med Res. 2016;8(3):246–53. doi: 10.14740/jocmr2465w
8. Pignolo RJ, Cheung K, Kile S, et al. Self-reported baseline 
phenotypes from the International Fibrodysplasia Ossificans 
Progressiva (FOP) Association Global Registry. Bone. 2020;134:115274. 
doi: 10.1016/j.bone.2020.115274 
9. Kaplan FS, Al Mukaddam M, Stanley A, Towler OW, 
Shore EM. Fibrodysplasia ossificans progressiva (FOP): 
A disorder of osteochondrogenesis. Bone. 2020;140:115539. 
doi: 10.1016/j.bone.2020.115539 
10. Bauer AH, Bonham J, Gutierrez L, Hsiao EC, Motamedi D. 
Fibrodysplasia ossificans progressiva: a current review of 
imaging findings. Skeletal Radiol. 2018;47(8):1043–1050. 
doi: 10.1007/s00256-018-2889-5 
11. Towler OW, Shore EM, Kaplan FS. Skeletal malformations 
and developmental arthropathy in individuals who have 
fibrodysplasia ossificans progressiva. Bone. 2020;130:115116. 
doi: 10.1016/j.bone.2019.115116

12. Pignolo RJ, Shore EM, Kaplan FS. Fibrodysplasia ossificans 
progressiva: clinical and genetic aspects. Orphanet J Rare Dis. 
2011;6:80. doi: 10.1186/1750-1172-6-80
13. Smilde BJ, Botman E, de Ruiter RD, et al. Monitoring 
and Management of Fibrodysplasia Ossificans Progressiva: 
Current Perspectives. Orthop Res Rev. 2022;14:113–120. 
doi: 10.2147/ORR.S337491 
14. Botman E, Smilde BJ, Hoebink M, et al. Deterioration of pulmonary 
function: An early complication in Fibrodysplasia Ossificans Progressiva. 
Bone Rep. 2021;14:100758. doi: 10.1016/j.bonr.2021.100758 
15. Kaplan FS, Zasloff MA, Kitterman JA, et al. Early mortality 
and cardiorespiratory failure in patients with fibrodysplasia 
ossificans progressiva. J Bone Joint Surg Am. 2010;92(3):686–91. 
doi: 10.2106/JBJS.I.00705
16. Hasegawa K, Tanaka H, Futagawa N, Miyahara H, Tsukahara H. 
Rapid Progression of Heterotopic Ossification in Severe Variant of 
Fibrodysplasia Ossificans Progressiva with p.Arg258Gly in ACVR1: 
A Case Report and Review of Clinical Phenotypes. Case Rep Genet. 
2022;2022:5021758. doi: 10.1155/2022/5021758
17. Lin H, Shi F, Gao J, Hua P. The role of Activin A in fibrodysplasia 
ossificans progressiva: a prominent mediator. Biosci Rep. 
2019;39(8):BSR20190377. doi: 10.1042/BSR20190377
18. Kaplan FS, Pignolo RJ, Shore EM. Granting immunity to FOP 
and catching heterotopic ossification in the Act. Semin Cell Dev Biol. 
2016;49:30–6. doi: 10.1016/j.semcdb.2015.12.013
19. Huang Y, Wang X, Zhou D, et al. Macrophages in heterotopic 
ossification: from mechanisms to therapy. NPJ Regen Med. 
2021;6(1):70. doi: 10.1038/s41536-021-00178-4
20. Grgurević L, Novak R, Trkulja V, et al. Elevated plasma RANTES in 
fibrodysplasia ossificans progressiva — A novel therapeutic target? 
Med Hypotheses. 2019;131:109313. doi: 10.1016/j.mehy.2019.109313
21. Barruet E, Morales BM, Cain CJ, et al. NF-κB/MAPK 
activation underlies ACVR1-mediated inflammation in human 
heterotopic ossification. JCI Insight. 2018;3(22):e122958. 
doi: 10.1172/jci.insight.122958
22. Pignolo RJ, McCarrick-Walmsley R, Wang H, et al. Plasma-
Soluble Biomarkers for Fibrodysplasia Ossificans Progressiva (FOP) 
Reflect Acute and Chronic Inflammatory States. J Bone Miner Res. 
2022;37(3):475–483. doi: 10.1002/jbmr.4492
23. de Ruiter RD, Smilde BJ, Pals G, et al. Fibrodysplasia Ossificans 
Progressiva: What Have We Achieved and Where Are We Now? 

DOI: https://doi.org/10.17816/vto623695

CLINICAL CASES

https://doi.org/10.1089/hum.2022.023
https://doi.org/10.1111/bcp.13823
https://www.medrxiv.org/content/10.1101/2023.01.11.23284254v2
https://doi.org/10.1101/2023.01.11.23284254
https://doi.org/10.1172/jci.insight.95042
https://doi.org/10.1186/s12891-022-05471-x
https://doi.org/10.1186/s12891-020-03240-2
https://doi.org/10.3390/genes12081187
https://doi.org/10.1186/s13023-021-01983-2
https://doi.org/10.1002/jbmr.2728
https://www.iccfop.org/dvlp/wp-content/uploads/2022/01/GUIDELINES-v4-updated-Jan-2022.pdf
https://www.iccfop.org/dvlp/wp-content/uploads/2022/01/GUIDELINES-v4-updated-Jan-2022.pdf
https://doi.org/10.14740/jocmr2465w
https://doi.org/10.1016/j.bone.2020.115274
https://doi.org/10.1016/j.bone.2020.115539
https://doi.org/10.1007/s00256-018-2889-5
https://doi.org/10.1016/j.bone.2019.115116
https://doi.org/10.1186/1750-1172-6-80
https://doi.org/10.2147/ORR.S337491
https://doi.org/10.1016/j.bonr.2021.100758
https://doi.org/10.2106/JBJS.I.00705
https://doi.org/10.1155/2022/5021758
https://doi.org/10.1042/BSR20190377
https://doi.org/10.1016/j.semcdb.2015.12.013
https://doi.org/10.1038/s41536-021-00178-4
https://doi.org/10.1016/j.mehy.2019.109313
https://doi.org/10.1172/jci.insight.122958
https://doi.org/10.1002/jbmr.4492
https://doi.org/10.17816/vto623695


215
Вестник травматологии и ортопедии им. Н.Н. ПриороваТ. 31, № 2, 2024

Follow-up to the 2015 Lorentz Workshop. Front Endocrinol 
(Lausanne). 2021;12:732728. doi: 10.3389/fendo.2021.732728
24. Lindborg CM, Brennan TA, Wang H, Kaplan FS, Pignolo RJ. 
Cartilage-derived retinoic acid-sensitive protein (CD-RAP): A stage-
specific biomarker of heterotopic endochondral ossification (HEO) in 
fibrodysplasia ossificans progressiva (FOP). Bone. 2018;109:153–157. 
doi: 10.1016/j.bone.2017.09.016
25. Stanley A, Heo SJ, Mauck RL, Mourkioti F, Shore EM. Elevated 
BMP and Mechanical Signaling Through YAP1/RhoA Poises FOP 
Mesenchymal Progenitors for Osteogenesis. J Bone Miner Res. 
2019;34(10):1894–1909. doi: 10.1002/jbmr.3760 
26. Al Mukaddam M, Rajapakse CS, Pignolo RJ, Kaplan FS, Smith SE. 
Imaging assessment of fibrodysplasia ossificans progressiva: 
Qualitative, quantitative and questionable. Bone. 2018;109:147–152. 
doi: 10.1016/j.bone.2017.08.011
27. Botman E, Teunissen BP, Raijmakers P, et al. Diagnostic 
Value of Magnetic Resonance Imaging in Fibrodysplasia Ossificans 
Progressiva. JBMR Plus. 2020;4(6):e10363. doi: 10.1002/jbm4.10363
28. Warner SE, Kaplan FS, Pignolo RJ, et al. Whole-body Computed 
Tomography Versus Dual Energy X-ray Absorptiometry for Assessing 
Heterotopic Ossification in Fibrodysplasia Ossificans Progressiva. Calcif 
Tissue Int. 2021;109(6):615–625. doi: 10.1007/s00223-021-00877-6
29. Eekhoff EMW, Botman E, Coen Netelenbos J, et al. [18F]NaF 
PET/CT scan as an early marker of heterotopic ossification in 
fibrodysplasia ossificans progressiva. Bone. 2018;109:143–146. 
doi: 10.1016/j.bone.2017.08.012
30. Botman E, Raijmakers PGHM, Yaqub M, et al. Evolution of 
heterotopic bone in fibrodysplasia ossificans progressiva: An [18F]NaF 
PET/CT study. Bone. 2019;124:1–6. doi: 10.1016/j.bone.2019.03.009 
31. Pignolo RJ, Kaplan FS. Clinical staging of Fibrodysplasia 
Ossificans Progressiva (FOP). Bone. 2018;109:111–114. 
doi: 10.1016/j.bone.2017.09.014
32. Kaplan FS, Al Mukaddam M, Pignolo RJ. A cumulative analogue 
joint involvement scale (CAJIS) for fibrodysplasia ossificans progressiva 
(FOP). Bone. 2017;101:123–128. doi: 10.1016/j.bone.2017.04.015
33. Botman E, Treurniet S, Lubbers WD, et al. When Limb Surgery 
Has Become the Only Life-Saving Therapy in FOP: A Case Report and 
Systematic Review of the Literature. Front Endocrinol (Lausanne). 
2020;11:570. doi: 10.3389/fendo.2020.00570
34. Hodge JA, Kawabata TT, Krishnaswami S, et al. The 
mechanism of action of tofacitinib — an oral Janus kinase inhibitor 
for the treatment of rheumatoid arthritis. Clin Exp Rheumatol. 
2016;34(2):318–28. 
35. Nikishina IP, Arsenyeva SV, Matkava VG, et al. Successful 
experience of tofacitinib treatment in patients with Fibrodysplasia 
Ossificans Progressiva. Pediatr Rheumatol Online J. 2023;21(1):92. 
doi: 10.1186/s12969-023-00856-1
36. Haviv R, Moshe V, De Benedetti F, et al. Is fibrodysplasia 
ossificans progressiva an interleukin-1 driven auto-inflammatory 
syndrome? Pediatr Rheumatol Online J. 2019;17(1):84. 
doi: 10.1186/s12969-019-0386-6
37. Kaplan FS, Andolina JR, Adamson PC, et al. Early clinical 
observations on the use of imatinib mesylate in FOP: A report of seven 
cases. Bone. 2018;109:276–280. doi: 10.1016/j.bone.2017.07.019
38. Hino K, Zhao C, Horigome K, et al. An mTOR Signaling 
Modulator Suppressed Heterotopic Ossification of  Fibrodysplasia 
Ossificans Progressiva. Stem Cell Reports. 2018;11(5):1106–1119. 
doi: 10.1016/j.stemcr.2018.10.007

39. Kaplan FS, Zeitlin L, Dunn SP, et al. Acute and chronic rapamycin 
use in patients with Fibrodysplasia Ossificans Progressiva: A report of 
two cases. Bone. 2018;109:281–284. doi: 10.1016/j.bone.2017.12.011
40. Pacifici M. Retinoid roles and action in skeletal development 
and growth provide the rationale for an ongoing heterotopic 
ossification prevention trial. Bone. 2018;109:267–275. 
doi: 10.1016/j.bone.2017.08.010
41. Huang J, Lin J, Li C, Tang B, Xiao H. Palovarotene Can 
Attenuate Heterotopic Ossification Induced by Tendon Stem Cells by 
Downregulating the Synergistic Effects of Smad and NF-κB Signaling 
Pathway following Stimulation of the Inflammatory Microenvironment. 
Stem Cells Int. 2022;2022:1560943. doi: 10.1155/2022/1560943
42. Chakkalakal SA, Uchibe K, Convente MR, et al. Palovarotene 
Inhibits Heterotopic Ossification and Maintains Limb Mobility and 
Growth in Mice With the Human ACVR1(R206H) Fibrodysplasia 
Ossificans Progressiva (FOP) Mutation. J Bone Miner Res. 
2016;31(9):1666–75. doi: 10.1002/jbmr.2820 
43. Pignolo RJ, Baujat G, Hsiao EC, et al. Palovarotene for 
Fibrodysplasia Ossificans Progressiva (FOP): Results of 
a Randomized, Placebo-Controlled, Double-Blind Phase 2 Trial. 
J Bone Miner Res. 2022;37(10):1891–1902. doi: 10.1002/jbmr.4655
44. Sinha S, Uchibe K, Usami Y, Pacifici M, Iwamoto M. Effectiveness 
and mode of action of a combination therapy for heterotopic 
ossification with a retinoid agonist and an anti-inflammatory agent. 
Bone. 2016;90:59–68. doi: 10.1016/j.bone.2016.02.008
45. Hoy SM. Palovarotene: First Approval. Drugs. 2022;82(6):711–
716. doi: 10.1007/s40265-022-01709-z
46. Kaplan FS, Pignolo RJ, Al Mukaddam MM, Shore EM. Hard 
targets for a second skeleton: therapeutic horizons for fibrodysplasia 
ossificans progressiva (FOP). Expert Opin Orphan Drugs. 
2017;5(4):291–294. doi: 10.1080/21678707.2017.1304211
47. Chakkalakal SA, Shore EM. Heterotopic Ossification in Mouse 
Models of Fibrodysplasia Ossificans Progressiva. Methods Mol Biol. 
2019;1891:247–255. doi: 10.1007/978-1-4939-8904-1_18
48. Yang YS, Kim JM, Xie J, et al. Suppression of heterotopic 
ossification in fibrodysplasia ossificans progressiva 
using AAV gene delivery. Nat Commun. 2022;13(1):6175. 
doi: 10.1038/s41467-022-33956-9
49. Convente MR, Chakkalakal SA, Yang E, et al. Depletion of Mast 
Cells and Macrophages Impairs Heterotopic Ossification in an 
Acvr1R206H  Mouse Model of Fibrodysplasia Ossificans Progressiva. 
J Bone Miner Res. 2018;33(2):269–282. doi: 10.1002/jbmr.3304
50. Bulcha JT, Wang Y, Ma H, Tai PWL, Gao G. Viral vector platforms 
within the gene therapy landscape. Signal Transduct Target Ther. 
2021;6(1):53. doi: 10.1038/s41392-021-00487-6
51. Eekhoff EMW, de Ruiter RD, Smilde BJ, et al. Gene Therapy for 
Fibrodysplasia Ossificans Progressiva: Feasibility and Obstacles. Hum 
Gene Ther. 2022;33(15–16):782–788. doi: 10.1089/hum.2022.023
52. Wentworth KL, Masharani U, Hsiao EC. Therapeutic advances 
for blocking heterotopic ossification in fibrodysplasia ossificans 
progressiva. Br J Clin Pharmacol. 2019;85(6):1180–1187. 
doi: 10.1111/bcp.13823
53. Rocco MD, Forleo-Neto E, Pignolo R, et al. Garetosmab, an 
inhibitor of activin A, reduces heterotopic ossification and flare-ups 
in adults with fibrodysplasia ossificans progressiva: a randomized, 
double-blind, placebo controlled phase 2 trial. Available from: 
https://www.medrxiv.org/content/10.1101/2023.01.11.23284254v2. 
doi: 10.1101/2023.01.11.23284254

DOI: https://doi.org/10.17816/vto623695

КЛИНИЧЕСКИЕ СЛУЧАИ

https://doi.org/10.3389/fendo.2021.732728
https://doi.org/10.1016/j.bone.2017.09.016
https://doi.org/10.1002/jbmr.3760
https://doi.org/10.1016/j.bone.2017.08.011
https://doi.org/10.1002/jbm4.10363
https://doi.org/10.1007/s00223-021-00877-6
https://doi.org/10.1016/j.bone.2017.08.012
https://doi.org/10.1016/j.bone.2019.03.009
https://doi.org/10.1016/j.bone.2017.09.014
https://doi.org/10.1016/j.bone.2017.04.015
https://doi.org/10.3389/fendo.2020.00570
https://doi.org/10.1186/s12969-023-00856-1
https://doi.org/10.1186/s12969-019-0386-6
https://doi.org/10.1016/j.bone.2017.07.019
https://doi.org/10.1016/j.stemcr.2018.10.007
https://doi.org/10.1016/j.bone.2017.12.011
https://doi.org/10.1016/j.bone.2017.08.010
https://doi.org/10.1155/2022/1560943
https://doi.org/10.1002/jbmr.2820
https://doi.org/10.1002/jbmr.4655
https://doi.org/10.1016/j.bone.2016.02.008
https://doi.org/10.1007/s40265-022-01709-z
https://doi.org/10.1080/21678707.2017.1304211
https://doi.org/10.1007/978-1-4939-8904-1_18
https://doi.org/10.1038/s41467-022-33956-9
https://doi.org/10.1002/jbmr.3304
https://doi.org/10.1038/s41392-021-00487-6
https://doi.org/10.1089/hum.2022.023
https://doi.org/10.1111/bcp.13823
https://www.medrxiv.org/content/10.1101/2023.01.11.23284254v2
https://doi.org/10.1101/2023.01.11.23284254
https://doi.org/10.17816/vto623695


216
N.N. Priorov Journal of Traumatology and OrthopedicsVol. 31 (2) 2024

54. Williams E, Bagarova J, Kerr G, et al. Saracatinib is an efficacious 
clinical candidate for fibrodysplasia ossificans progressiva. JCI 
Insight. 2021;6(8):e95042. doi: 10.1172/jci.insight.95042
55. Smilde BJ, Stockklausner C, Keen R, et al. Protocol paper: 
a multi-center, double-blinded, randomized, 6-month, placebo-
controlled study followed by 12-month open label extension to 
evaluate the safety and efficacy of Saracatinib in Fibrodysplasia 

Ossificans Progressiva (STOPFOP). BMC Musculoskelet Disord. 
2022;23(1):519. doi: 10.1186/s12891-022-05471-x
56. Singh S, Kidane J, Wentworth KL, et al. Surgical management 
of bilateral hip fractures in a patient with fibrodysplasia ossificans 
progressiva treated with the RAR-γ agonist palovarotene: 
a case report. BMC Musculoskelet Disord. 2020;21(1):204. 
doi: 10.1186/s12891-020-03240-2

ОБ АВТОРАХ
* Колондаев Александр Фёдорович, канд. мед. наук;  
адрес: Россия, 127299, Москва, ул. Приорова, 10;  
ORCID: 0000-0003-1222-5066;  
eLibrary SPIN: 4020-1743; 
e-mail: osteopathology6@mail.ru

Родионова Светлана Семёновна, д-р мед. наук, профессор; 
ORCID: 0000-0002-2726-8758; 
eLibrary SPIN: 3529-8052;  
e-mail: rod06@inbox.ru

* Автор, ответственный за переписку / Сorresponding author

AUTHORS’ INFO
* Aleksandr F. Kolondaev, MD, Cand. Sci. (Med.);  
address: 10 Priorova str., 115172 Moscow, Russia;  
ORCID: 0000-0003-1222-5066;  
eLibrary SPIN: 4020-1743; 
e-mail: osteopathology6@mail.ru

Svetlana S. Rodionova, MD, Dr. Sci. (Med.), professor; 
ORCID: 0000-0002-2726-8758; 
eLibrary SPIN: 3529-8052;  
e-mail: rod06@inbox.ru

DOI: https://doi.org/10.17816/vto623695

CLINICAL CASES

https://doi.org/10.1172/jci.insight.95042
https://doi.org/10.1186/s12891-022-05471-x
https://doi.org/10.1186/s12891-020-03240-2
http://orcid.org/0000-0003-1222-5066
http://elibrary.ru/author_profile.asp?spin=4020-1743
mailto:osteopathology6@mail.ru
https://orcid.org/0000-0002-2726-8758
https://www.elibrary.ru/author_profile.asp?spin=3529-8052
mailto:rod06@inbox.ru
http://orcid.org/0000-0003-1222-5066
http://elibrary.ru/author_profile.asp?spin=4020-1743
mailto:osteopathology6@mail.ru
https://orcid.org/0000-0002-2726-8758
https://www.elibrary.ru/author_profile.asp?spin=3529-8052
mailto:rod06@inbox.ru
https://doi.org/10.17816/vto623695


217

Статья доступна по лицензии CC BY-NC-ND 4.0 International
© Эко-Вектор, 2024

Вестник травматологии и ортопедии им. Н.Н. ПриороваТ. 31, № 2, 2024КЛИНИЧЕСКИЕ СЛУЧАИ

Рукопись получена:  09 .12 .2023 Рукопись одобрена: 20 .12 .2023 Опубликована online: 16 .05 .2024

DOI: https://doi.org/10.17816/vto623841

Отдалённые результаты аллопластики 
и эндопротезирования коленного сустава 
при опухолевом поражении дистального конца 
бедренной кости. Клиническое наблюдение 
(к 100-летию со дня рождения профессора 
А.С. Имамалиева)
И .Г . Чемянов, М .В . Паршиков, Н .В . Ярыгин, Г .И . Чемянов
Российский университет медицины, Москва, Россия

АННОТАЦИЯ
Введение. Аллопластика суставных концов костей консервированными трансплантатами при опухолевом поражении 
имеет длинную историю и стала активно применяться в 60–80-х годах прошлого века . Важную роль в этом сыграли 
фундаментальные исследования А .С . Имамалиева по заготовке, консервации костных трансплантатов и их приме-
нению в клинической практике . Одним из перспективных направлений развития данного метода стало использова-
ние трансплантата суставного конца кости в комбинации с эндопротезом . По мере развития и совершенствования 
эндопротезирования суставов современные конструкции онкологических эндопротезов заменили применение алло-
трансплантатов суставных концов костей . Несмотря на постоянное усовершенствование конструкций онкологических 
эндопротезов и техники хирургического вмешательства, частота развития в послеоперационном периоде инфекцион-
ных осложнений, нестабильности и механических повреждений эндопротеза остаётся высокой . Цель работы — про-
следить на примере клинического наблюдения длительностью 45 лет сложный путь аллопластики суставных костей 
при опухолевом поражении — от замещения консервированным трансплантатом до применения онкологического 
эндопротеза и провести анализ встретившихся трудностей и осложнений . На основании изучения историй болезни 
и рентгенограмм прослежены результаты лечения пациента с гигантоклеточной опухолью дистального конца бедрен-
ной кости с 1979 по 2023 год .
Описание клинического случая. Применение массивных трансплантатов суставных концов костей для замещения 
дефектов кости при опухолевом поражении восстанавливает анатомическую форму и нормальное взаиморасположе-
ние окружающих её тканей . Сращение трансплантата с костью наступает через 6–12 месяцев после операции . Однако 
прочного соединения трансплантата с костью, восстановления стабильности в суставе, возможности раннего начала 
движений и нагрузки на оперированную конечность добиться трудно . Перестройка трансплантата снижает его меха-
ническую прочность и может стать причиной перелома трансплантата, что требует его удаления . Комбинированное 
применение аллотрансплантата, армированного межмыщелковым эндопротезом, позволило сразу после операции 
начать нагрузку на оперированную конечность и движение в суставе . Функция сустава и опороспособность конеч-
ности восстановились, однако отмечались переломы ножек эндопротеза, их расшатывание в костях, потребовавшие 
нескольких ревизионных вмешательств . 
Заключение. Комбинированное применение имплантатов, выполненных из композитных материалов, армированных 
современными конструкциями высокопрочных износостойких эндопротезов, позволит улучшить результаты лечения 
пациентов с дефектами суставных концов костей . 

Ключевые слова: аллотрансплантат; эндопротезирование; опухоли костей; коленный сустав .
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Long-term results of alloplasty and endoprosthetics 
of the knee joint with a tumor lesion of the distal 
end of the femur. Clinical observation 
(to the 100th anniversary of the birth 
of Professor A.S. Imamaliev)
Ivan G . Chemyanov, Mikhail V . Parshikov, Nikolay V . Yarygin, Georgiy I . Chemyanov
Russian University of Medicine, Moscow, Russia

ABSTRACT
BACKGROUND: Alloplasty of the articular ends of bones in cases of tumor lesion with canned grafts was actively used in 
1960–1980 . A study by A .S . Imamaliev on obtaining and preserving bone grafts and their application in clinical practice played 
a crucial role . A prospective direction for the development of this method was the use of a graft of the articular end of the bone 
combined with an endoprosthesis . With the development and improvement of joint replacement, modern designs of oncological 
endoprostheses have replaced the use of allografts of the articular ends of bones . Despite continuous improvements in 
the designs of oncological endoprostheses and surgical intervention techniques, the incidence of infectious complications, 
instability, and mechanical damage of the endoprosthesis in the postoperative period remains high . Aim: to investigate the 
complex path of alloplasty of articular bones in a tumor lesion from replacement with a preserved transplant to the use of 
an oncological endoprosthesis and analyze the difficulties and complications encountered using a clinical observation lasting 
45 years . Based on the study of medical histories and radiographs, the results of treatment of a patient with a giant cell tumor 
of the distal end of the femur were traced from 1979 to 2023 .
CLINICAL CASE DESCRIPTION: The use of massive grafts of the articular ends of bones to replace bone defects in cases of 
tumor lesions restores the anatomical shape and normal interposition of the surrounding tissues . Fusion of the graft with the 
bone occurs 6–12 months postoperatively . However, achieving a strong connection of the graft with the bone, restoring stability 
in the joint, and early onset of movements and operated limb loading are challenging . Reconstruction of the graft reduces 
its mechanical strength and can cause a fracture of the graft, which requires its removal . The combined use of an allograft 
reinforced and interstitial endoprosthesis enabled operated limb loading and joint movement immediately after the operation . 
The function of the joint and ability to support the limb were restored; however, fractures in the legs of the endoprosthesis and 
their loosening in the bones were observed, which required several revision interventions .
CONCLUSION: The use of implants made of composite materials reinforced with modern designs of high-strength wear-
resistant endoprostheses will improve the results of treatment of patients with defects in the articular ends of bones .

Keywords: allograft; endoprosthetics; bone tumors; knee joint .
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ВВЕДЕНИЕ
Замещение суставных концов костей консервиро-

ванными трансплантатами при опухолевом поражении 
имеет длинную историю и стало активно применяться 
в 60–80-х годах прошлого века [1–3] . Одним из пер-
спективных направлений развития этого метода счита-
лось комбинированное использование трансплантата, 
армированного эндопротезом [4, 5] . По мере развития 
и совершенствования эндопротезирования суставов 
современные конструкции онкологических эндопроте-
зов почти полностью заменили применение аллотранс-
плантатов суставных концов костей [6–10] . В то же 
время их комбинированное использование не утрати-
ло своего значения . Несмотря на постоянное усовер-
шенствование конструкций онкологических эндопроте-
зов и техники хирургического вмешательства, частота 
развития в послеоперационном периоде инфекционных 
осложнений, нестабильности и механических повреж-
дений эндопротеза остаётся высокой и продолжает 
увеличиваться в последующие годы после операции 
[7, 9–12] . 

Целью нашей работы было проследить на примере 
клинического наблюдения длительностью 45 лет слож-
ный путь аллопластики суставных костей при опухолевом 
поражении — от замещения консервированным транс-
плантатом до применения онкологических эндопротезов . 
Анализ встретившихся на этом пути трудностей и ослож-
нений поможет хирургам избежать ошибок при лечении 
пациентов с данной патологией .

ОПИСАНИЕ КЛИНИЧЕСКОГО СЛУЧАЯ
На основании изучения историй болезни и рентгено-

грамм прослежены результаты лечения пациента с гиган-
токлеточной опухолью дистального конца бедренной кости 
с 1979 по 2023 год .

История, о которой пойдет речь, началась в феврале 
1979 года, когда молодой человек 27 лет поскользнулся 
на льду и упал, ударившись коленным суставом . По ме-
сту жительства в Липецкой области диагностировали по-
вреждение внутреннего мениска левого коленного сустава . 
Проводились иммобилизация коленного сустава, физио-
терапевтическое лечение, занятия лечебной физкультурой 
(ЛФК) . Однако эффекта от лечения не было, боли в области 
сустава сохранялись и усиливались . На рентгенограммах 
коленного сустава, выполненных в ноябре 1979 г ., выявле-
на опухоль, поражающая весь дистальный суставной конец 
левой бедренной кости . От предложенной ампутации паци-
ент отказался и был направлен на обследование в Москву . 

В Центральном институте травматологии и ортопедии 
(ЦИТО) им . Н .Н . Приорова была диагностирована остео-
бластокластома дистального отдела левой бедренной ко-
сти (по современной классификации — гигантоклеточная 
опухоль) (рис . 1а), и пациента госпитализировали в город-
скую клиническую больницу № 59 г . Москвы, в клинику 
травматологии и ортопедии, которую возглавлял лауреат 
Государственной премии СССР профессор Айдын Саларо-
вич Имамалиев, заведовавший кафедрой травматологии, 
ортопедии и военно-полевой хирургии Московского меди-
цинского стоматологического института им . Н .А . Семаш-
ко и лабораторией консервации органов и тканей ЦИТО 
им . Н .Н . Приорова .

Одним из основных направлений научной деятельно-
сти А .С . Имамалиева были исследования по консервации 
и трансплантации костной ткани в эксперименте и клини-
ке . Их результаты, опубликованные в монографиях, из-
данных на нескольких языках, стали классикой ортопедии 
в этом направлении [1] . Будучи главным ортопедом Мин-
здрава РСФСР, А .С . Имамалиев способствовал активному 
внедрению в клиническую практику сохранных операций 
при опухолевых поражениях костей . 

11 декабря 1979 года пациенту была произведена ре-
зекция дистального суставного конца левой бедренной 

Рис. 1. Рентгенограммы коленного сустава: а — до, b — после аллопластики дистального конца бедренной кости .
Fig. 1. Radiographs of the knee joint: a — before, b — after alloplasty of the distal end of the femur .

a b
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кости на протяжении 12 см с замещением дефекта анало-
гичным аллотрансплантатом, консервированным при тем-
пературе минус 70 градусов . Как показали эксперимен-
тальные исследования и клинические наблюдения, 
проведённые А .С . Имамалиевым, этот режим консервации 
был наиболее благоприятным для сохранения биологиче-
ских свойств трансплантата, его сращения с материнской 
костью, предотвращения лизиса и сохранения прочности . 
Трансплантат зафиксировали к материнской кости вну-
трикостно кортикальным штифтом (рис . 1b) . Связочный 
аппарат сустава восстановили с помощью лавсановой 
ленты . В послеоперационном периоде 3 дня осущест-
вляли дренирование области операции, а после зажив-
ления раны был проведён курс ЛФК на функциональной 
шине . Через 3 недели после операции пациенту наложили 
кокситную гипсовую повязку и выписали его на лечение 
по месту жительства с рекомендацией продолжить иммо-
билизацию до 6 месяцев . 

Согласно имевшимся клиническим наблюдениям, 
в эти сроки наступало сращение материнской кости 
с трансплантатом, после чего пациентам разрешали до-
зированную нагрузку с костылями до года, а затем ещё 
полгода — ходьбу с тростью . В результате опорность ко-
нечности восстанавливалась . Сгибание в суставе достига-
ло 120–90 градусов . Болей в суставе не было . Такой ре-
зультат сохранялся у больных до нескольких десятилетий . 
Но, к сожалению, так лечение заканчивалось не всегда .

Через 6 месяцев гипсовая повязка у пациента была 
снята . На контрольных рентгенограммах отмечались сла-
бые признаки намечавшегося сращения трансплантата 
с костью, и повязка была наложена вновь . Но сращение 
не наступило . Образовалась угловая деформация на стыке 
трансплантата и кости . В 1982 г . в г . Ельце произведена ре-
зекция концов трансплантата и бедренной кости . Конеч-
ность фиксировали гипсовой повязкой . Сращение не на-
ступило . Пациент передвигался с помощью костылей . 
Обратился на консультацию к профессору Г .А . Илизарову . 
Рекомендована повторная аллопластика дистального кон-
ца бедренной кости в комбинации с эндопротезированием 
коленного сустава в клинике, возглавляемой профессором 
А .С . Имамалиевым .

В этом фрагменте из истории болезни пациента хоро-
шо прослеживаются трудности, которые сопровождали 
аллопластику суставных костей . Среди них хочется от-
метить следующие . Нередко после аллопластики отмеча-
лась реакция мягкотканного ложа на трансплантат в виде 
экссудата и повышения температуры тела на протяжении 
5–7 дней, что создавало угрозу нагноения . Эти явления 
мы перестали отмечать, когда с 1980 года стали применять 
проточно-промывное дренирование раны после операции . 
Данная методика позволила контролировать и при необ-
ходимости активно вмешиваться в процесс заживления 
раны . При «чистых» ортопедических операциях проточно-
промывное дренирование области вмешательства было 
применено впервые в нашей стране . Сложной задачей 

являлась фиксация аллотрансплантата суставного конца 
к материнской кости . Применения накостного остеосин-
теза избегали, опасаясь нагноения в области пластины, 
а также возможности лизиса трансплантата и снижения 
его прочности в местах проведения винтов . Аппараты 
внешней фиксации грозили инфицированием мягких тка-
ней и трансплантата по ходу спиц . Внутрикостный остео-
синтез четырёхгранным штифтом не обеспечивал прочную 
фиксацию, а ретроградное введение штифта через колен-
ный сустав и его блокирование были предложены позже . 
Добиться восстановления стабильности в суставе было 
трудно, так как боковые и крестообразные связки неред-
ко приходилось удалять вместе с опухолью . Наблюдались 
случаи перелома трансплантата .

Для решения этих проблем в 1978 г . Айдын Саларо-
вич предложил разработать имплантат, связывающий 
бедренную и большеберцовую кость, располагающийся 
в области межмыщелковой ямки и межмыщелкового 
возвышения костей, не затрагивая суставные поверхно-
сти мыщелков, и обеспечивающий стабильность в суста-
ве . Эта идея стала прообразом предложенной в 1980 г . 
конструкции межмыщелкового эндопротеза коленного 
сустава А .С . Имамалиева и И .Г . Чемянова (авторское сви-
детельство № 990214) . Эндопротез состоял из бедренного 
и большеберцового компонентов, полиэтиленового вкла-
дыша и соединительного пальца (рис . 2) . Конструкция эн-
допротеза обеспечивала возможность движений в суставе 
от 185 градусов разгибания до 45 градусов сгибания и ро-
тационных движений, амплитуда которых увеличивалась 
от 0 градусов в положении разгибания до 30 градусов 
в положении сгибания . Соединение компонентов с по-
мощью соединительного пальца обеспечивало суставу 
стабильность и полицентрический характер движений . 
Компоненты эндопротеза устанавливали в области меж-
мыщелковой ямки бедренной и межмыщелкового возвы-
шения большеберцовой кости, не затрагивая суставные 

Рис. 2. Межмыщелковый эндопротез коленного сустава: a — 
в сборе, b — в разобранном виде . 
Fig. 2. Intercondylar knee joint replacement: a — assembled, b — 
disassembled .

a b
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поверхности мыщелков . Эндопротез фиксировали к ко-
стям с помощью конусных ножек с окнами для враста-
ния костной ткани . Расположение ножек обеспечивало 
физиологический вальгус в суставе . Эндопротез изготав-
ливали из сплава титана ВТ5-1 . В узле трения эндопротеза 
были использованы боковые вставки и соединительный 
палец из кобальт-хром-молибденового сплава и вкладыш 
из полиамида 12, который впоследствии был заменён 
на высокомолекулярный полиэтилен . Конструкция узла 
подвижности была разборной, что позволяло легко соеди-
нить компоненты эндопротеза после установки в костях, 
а в случае необходимости замены полимерного вкладыша 
или соединительного элемента — легко разобрать кон-
струкцию, не извлекая компоненты из кости . На период 
разработки эндопротеза аналогичных конструкций в мире 
не существовало . Созданию эндопротеза предшествовали 
исследования рентгеноанатомии и кинематики коленно-
го сустава [13] . Эти исследования были отражены в дис-
сертационной работе И .Г . Чемянова «Эндопротезирование 
коленного сустава межмыщелковым эндопротезом (экс-
периментальное исследование)» в 1985 г .

Межмыщелковый эндопротез коленного сустава, изго-
товленный с удлинённой ножкой, был впервые применён 
нами для фиксации трансплантата суставного конца кости 
при замещении дефекта, образующегося после резекции 
поражённого опухолью суставного конца бедренной кости, 
в 1980 г . (авторское свидетельство № 1171017) .

Применение аллотрансплантата суставного конца ко-
сти, армированного межмыщелковым эндопротезом, по-
зволило решить много накопившихся проблем .

Удлинённая конусная ножка эндопротеза обеспе-
чивала надёжное соединение трансплантата с костью, 

не требующее дополнительной внешней фиксации гип-
совой повязкой . В то же время трансплантат защищал 
эндопротез от контакта с окружающими его тканями . 
Конструкция узла подвижности эндопротеза обеспечи-
вала стабильность в суставе, полицентрический характер 
сгибания-разгибания и ротационных движений в физио-
логических пределах . Предполагалось, что эндопротез 
разгрузит трансплантат и защитит его от разрушения . 
В то же время суставные поверхности трансплантата, со-
прикасаясь с суставными поверхностями сочленяющейся 
с ним кости, уменьшат нагрузку на эндопротез . 

В 1984 г . больной вновь был госпитализирован в отде-
ление ортопедии нашей клиники, и ему была выполнена 
операция замены аллотрансплантата дистального конца 
бедренной кости в комбинации с межмыщелковым эндо-
протезированием коленного сустава (рис . 3) .

Сразу после операции восстановлена полная стабиль-
ность сустава и начата разработка движений, которые 
достигли 180–70 градусов . Пациент передвигался с по-
мощью костылей, дозированно нагружая оперированную 
конечность . Через полгода наступило сращение транс-
плантата с костью и разрешена ходьба без дополнитель-
ных средств опоры . Боли в суставе не беспокоили . 

В 1988 году пациент в результате аварии получил 
чрезвертельно-подвертельный перелом левой бедренной 
кости . Лечился скелетным вытяжением по месту житель-
ства . Смещение отломков устранено не было . Перелом 
сросся с укорочением бедренной кости на 8 см . При этом 
нарушения функции сустава пациент не отмечал . Укоро-
чение компенсировал обувью .

В 1990 г . в результате падения у больного наступил 
перелом мыщелков трансплантата с незначительным 

Рис. 3. Рентгенограммы коленного сустава: a — до, b — после имплантации аллотрансплантата дистального конца бедренной 
кости и межмыщелкового эндопротезирования коленного сустава .
Fig. 3. Radiographs of the knee joint: a — before, b — after implantation of an allograft of the distal end of the femur and interstitial 
knee replacement .
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смещением, но боли в суставе не беспокоили, сохраня-
лась стабильность, и пациент не стал обращаться за по-
мощью . Через 6 месяцев при ходьбе отметил нестабиль-
ность в суставе . Обратился в клинику . Выявлены перелом 
мыщелков трансплантата, перелом соединительного 
элемента эндопротеза и износ полимерного вкладыша . 
Была выполнена операция — фиксация мыщелков эндо-
протеза серкляжной проволокой, замена соединительного 
элемента и вкладыша эндопротеза . Послеоперационный 
период протекал без осложнений . Стабильность в суставе 
восстановлена . Амплитуда движений достигла 90 граду-
сов . 

В 2003 г ., спустя 13 лет после предыдущей операции, 
пациент упал на льду . На рентгенограммах выявлены сме-
щение мыщелков трансплантата, их лизис, износ полиэти-
ленового вкладыша эндопротеза (рис . 4а) .

Учитывая сложившуюся ситуацию, было принято ре-
шение удалить трансплантат и межмыщелковый эндо-
протез и имплантировать эндопротез коленного сустава 
Сиваша с удлинённой ножкой бедренного компонента . 
Данная конструкция относилась к связанным шарнирным 
эндопротезам .

06 .05 .2004 г ., через 20 лет после имплантации меж-
мыщелкового эндопротеза, пациенту выполнили опера-
цию удаления эндопротеза и разрушенного трансплантата 
с замещением дефекта эндопротезом коленного сустава 
Сиваша с удлинённой ножкой бедренного компонента 
(рис . 4b) . Большеберцовый компонент эндопротеза фик-
сировали в проксимальном отделе большеберцовой кости 
костным цементом . Послеоперационный период протекал 
без осложнений . Через 3 месяца после операции больной 
ходил с полной нагрузкой на оперированную конечность . 

Мы уже имели опыт аналогичной операции у пациент-
ки с хорошим отдалённым результатом . Но, как выясни-
лось позже на примере этого больного, при длительной 
нагрузке может наступить усталостный перелом ножки 
эндопротеза в месте крепления к узлу подвижности эн-
допротеза . Такое повреждение произошло у него при па-
дении через два года после имплантации эндопротеза 
Сиваша . 

На опытно-экспериментальном предприятии ЦИТО был 
изготовлен онкологический вариант ножки бедренного ком-
понента эндопротеза Сиваша, усиливающий соединение 
ножки с узлом подвижности эндопротеза и заполняющий 
дефект дистального суставного конца бедренной кости .

В 2006 г . была выполнена операция по замене по-
вреждённого бедренного компонента эндопротеза на он-
кологический вариант с цементной фиксацией ножки 
в бедренной кости (рис . 5) . Послеоперационный период 
протекал без осложнений . Девять лет пациент передви-
гался без дополнительных средств опоры . Боли не бес-
покоили . 

Следующее обращение больного за помощью произо-
шло в 2015 году, когда он после дорожно-транспортного 
происшествия отметил умеренную нестабильность в бо-
ковых направлениях в коленном суставе . На рентгено-
граммах выявлен перелом большеберцового компонента 
эндопротеза внутри окружающей его цементной мантии 
в месте соединения ножки с узлом подвижности эндопро-
теза . Но болей в суставе не было . Движения сохранялись 
в объёме 90 градусов . Нестабильность пациент компенси-
ровал тутором и за помощью обращаться не стал .

В 2017 году вновь упал, резко согнув ногу в коленном 
суставе . Отметил сильную боль и выраженное ограничение 

Рис. 4. Рентгенограммы: a — до, b — после удаления межмыщелкового эндопротеза и имплантации эндопротеза коленного 
сустава Сиваша с удлинённой ножкой бедренного компонента .
Fig. 4. Radiographs: a — before, b — after removal of the intercondylar endoprosthesis and implantation of the endoprosthesis of the 
Sivash knee joint with an elongated leg of the femoral component .

a b
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движений в суставе . На рентгенограммах выявлена мигра-
ция большеберцовой части узла подвижности эндопроте-
за из цементной мантии, окружающей ножку (рис . 6а) . 
Больному был изготовлен большеберцовый компонент 
эндопротеза с дополнительной втулкой, усиливающей 
место соединения узла подвижности с ножкой . 

В июле 2017 г . выполнена замена повреждённого боль-
шеберцового компонента эндопротеза Сиваша на усилен-
ную конструкцию с её цементной фиксацией в прокси-
мальном отделе большеберцовой кости (рис . 6b) . 

Пять лет больной был полностью удовлетворён ре-
зультатом операции, но осенью 2022 года при езде 
на велосипеде был сбит скутером, после чего появились 
боли в проксимальном отделе левой голени при нагрузке 
и движениях . Пациент был вынужден передвигаться с по-
мощью костылей, ограничивая нагрузку на конечность . 

На рентгенограммах выявлена резорбция кости вокруг 
цементной мантии, фиксирующей ножку эндопротеза 
в проксимальном отделе большеберцовой кости . В связи 
с нарушением фиксации в кости этот компонент необхо-
димо было заменить (рис . 7а) .

Был изготовлен большеберцовый компонент эндо-
протеза Сиваша с удлинённой ножкой и в июне 2023 года 
осуществлены удаление нестабильного большеберцово-
го компонента эндопротеза вместе с цементной мантией 
и установка изготовленного компонента с удлинённой 
ножкой (рис . 7b) . Компонент фиксирован в кости с по-
мощью костного цемента и дистальных блокирующих 
винтов . Через две недели после операции пациент был 
выписан на амбулаторное наблюдение по месту житель-
ства с рекомендацией дозированной нагрузки на ко-
нечность сроком до трёх месяцев . Через три месяца 

Рис. 5. Рентгенограммы: a — до, b — после замены удлинённой ножки бедренного компонента эндопротеза Сиваша на её уси-
ленный вариант . 
Fig. 5. Radiographs: a — before, b — after replacing the elongated leg of the femoral component of the Sivash endoprosthesis with its 
reinforced version .

Рис. 6. Рентгенограммы: a — до, b — после замены большеберцового компонента эндопротеза коленного сустава Сиваша .
Fig. 6. Radiographs: a — before, b — after replacement of the tibial component of the Sivash knee joint endoprosthesis . 

a b
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после операции ходит с помощью трости . Боли в суста-
ве не беспокоят . Амплитуда движений в суставе от 180 
до 90 градусов . Устроился на работу сторожем на одном 
из предприятий г . Геленджика . Несмотря на весь трагизм 
истории нашего пациента и переживаний врачей о пла-
нировании и исходе его многочисленных операций, сам 
пациент результатом лечения во всех случаях был до-
волен . 

7 июля 2023 года исполнилось 97 лет со дня рожде-
ния А .С . Имамалиева . В этот день сотрудники кафедры 
посещают Троекуровское кладбище и возлагают цветы 
на могилу дорогого Учителя, талантливого учёного, хи-
рурга, организатора и руководителя, много сделавшего 
для развития ортопедии и травматологии в нашей стране . 

ОБСУЖДЕНИЕ
Анализируя результаты прослеженного клинического 

наблюдения, хочется отметить следующее . 
Применение массивных трансплантатов суставного 

конца кости позволяет восстановить анатомическую фор-
му кости и нормальное взаиморасположение окружаю-
щих её тканей . При надёжном соединении трансплантата 
с костью их сращение наступает через 6–12 месяцев . Это 
требует длительной иммобилизации конечности гипсовой 
повязкой, после снятия которой наступает ограничение 
движений в суставе .

Удаляя трансплантат во время ревизионных вмеша-
тельств, мы в отдельных случаях наблюдали прочное со-
единение тканей с костью в виде их врастания в корти-
кальную пластинку, но чаще отмечали плотное прилегание 
тканей к трансплантату, образующих вокруг него капсулу . 
В то же время, несмотря на хорошее взаимодействие 
с окружающими тканями и прочное соединение с костью, 
массивный трансплантат не перестраивается, оставаясь 

«мёртвой» костью . Механические свойства консервиро-
ванного трансплантата ниже прочности «живой» кости, 
выдерживающей значительное напряжение и способной 
адаптироваться к изменяющимся условиям и нагрузке, 
а также восстанавливаться после случайного поврежде-
ния . Трансплантат лишён этих свойств, и в случае пере-
лома требуется его удаление . 

При аллопластике суставного конца кости возникают 
трудности восстановления стабильности в суставе . Хо-
чется подчеркнуть, что наблюдение некоторых пациен-
тов через 30 лет после аллопластики коленного сустава 
показало следующее: несмотря на развитие признаков 
выраженного артроза, болей в суставе не отмечалось 
или они были незначительными . 

Несмотря на вышеуказанные проблемы, применение 
трансплантатов суставных концов кости при опухолевых 
поражениях позволило сохранить конечность и восстано-
вить её функцию многим десяткам больных .

Эндопротезирование коленного сустава для замеще-
ния дефектов суставных концов костей при опухолевом 
поражении в нашей стране стали применять в середине 
70–80-х годов прошлого столетия . Онкологические эндо-
протезы изготавливали на базе шарнирного эндопротеза 
коленного сустава Сиваша, узел подвижности которого был 
выполнен из сплава кобальт-хром-молибдена, а конусные 
ножки — из сплава титана ВТ5-1 . Онкологический вари-
ант эндопротеза выполняли с удлинённой ножкой, в со-
ответствии с размером дефекта кости . Конструкция узла 
подвижности эндопротеза обеспечивала моноцентриче-
ский характер движений в суставе и требовала для его 
установки резекцию кости на протяжении 3 см . Эндопротез 
не восстанавливал физиологический вальгус в суставе . Ко-
нусные ножки плотно вбивали в костномозговой канал ко-
сти без применения костного цемента . Последнее особенно 
важно в случае возможного ревизионного вмешательства . 
Установка эндопротеза обеспечивала восстановление ста-
бильности в суставе, возможность раннего начала дви-
жений и полной нагрузки на оперированную конечность 
уже через 3–4 месяца после операции . В то же время 
замещение дефекта эндопротезом нарушало нормальное 
взаиморасположение окружающих тканей, а значитель-
ное количество металла, вводимого в коленный сустав, 
плохо защищённый тканями, ухудшало заживление раны 
и способствовало развитию воспаления . Возникновению 
осложнений способствовало также значительное различие 
биомеханики и кинематики эндопротеза и естественного 
сустава . Применяя эндопротез Сиваша, мы неоднократно 
отмечали усталостные переломы в месте соединения узла 
подвижности эндопротеза с ножкой . После предложенного 
нами усиления места соединения компонентов втулкой эти 
осложнения больше не наблюдались . Применение сплава 
титана ВТ5-1 для изготовления ножек в первых конструк-
циях эндопротеза нередко провоцировало развитие метал-
лоза в окружающих тканях, после замены его на сплав ВТ6 
эти явления не отмечались . 

Рис. 7. Рентгенограммы: a — до, b — после имплантации 
удлинённой ножки эндопротеза коленного сустава .
Fig. 7. Radiographs: a — before, b — after implantation of the 
elongated leg of the knee joint endoprosthesis .

a b
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Предложенная нами методика замещения дефекта 
суставного конца кости аллотрансплантатом, армирован-
ным межмыщелковым эндопротезом, позволила объеди-
нить положительные стороны аллопластики суставных 
концов костей и эндопротезирования коленного сустава . 
Конструкция межмыщелкового эндопротеза с удлинённой 
ножкой обеспечивала прочную фиксацию трансплантата 
к кости, разгружала трансплантат и уменьшала опасность 
его повреждения . Имплантация оригинальной конструк-
ции эндопротеза восстанавливала стабильность в суставе, 
физиологический объём и характер движений, вальгус-
ную ориентацию оси бедренной и большеберцовой кости . 
В то же время аналогичный трансплантат защищал эн-
допротез от контакта с мягкими тканями, восстанавливал 
анатомическую форму суставного конца кости и правиль-
ное взаиморасположение окружавших его тканей, позво-
лял при необходимости фиксировать к нему сухожилия 
мышц и связки . Комбинированное применение аллотранс- 
плантата и эндопротеза позволяло уже через несколько 
дней после операции начать разработку движений в су-
ставе и дозированную нагрузку на конечность без допол-
нительной внешней иммобилизации . 

Отдалённые наблюдения показали наряду с очевид-
ными преимуществами предложенной методики комбини-
рованного применения аллотрансплантата и эндопротеза 
и недостатки, присущие их изолированному использова-
нию для замещения дефекта кости, образующегося после 
резекции поражённого опухолью суставного конца кости . 

Среди осложнений был отмечен износ полиэтиленово-
го вкладыша межмыщелкового эндопротеза, наступивший 
через 6 лет после операции . Это привело к увеличению 
нагрузки на суставные поверхности трансплантата и со-
единительный палец эндопротеза, в результате наступил 
перелом мыщелка трансплантата, а затем — усталостное 
разрушение соединительного пальца эндопротеза . После 
замены соединительного пальца и полиэтиленового вкла-
дыша, несмотря на сохранявшийся перелом транспланта-
та, функция сустава и опорность конечности восстанови-
лись полностью . Боли пациента не беспокоили . И только 
через 6 лет после полного разрушения суставных поверх-
ностей трансплантата и износа вкладыша эндопротеза 
комплекс аллотрансплантата и эндопротеза был удалён 
и заменён на конструкцию Сиваша .

Небольшие поперечные размеры эндопротеза, распо-
лагавшегося в области межмыщелковой ямки бедренной 
кости и межмыщелкового возвышения большеберцовой 
кости, не затрагивая суставные поверхности мыщелков, 
увеличивали нагрузку на трущиеся поверхности вклады-
ша и приводили к их повышенному износу . 

Современные конструкции связанных эндопроте-
зов, отдалённо напоминающие предложенный нами 
в 1979 году межмыщелковый эндопротез коленного суста-
ва, имеют широкие суставные поверхности, замещающие 
суставные поверхности мыщелков, а современные техно-
логии и материалы, используемые для их изготовления, 

обеспечивают конструкциям высокую износостойкость 
и прочность . 

Некоторые клиники применяют массивные трансплан-
таты суставного конца кости в комбинации с современ-
ными конструкциями онкологических эндопротезов, резе-
цируя суставные поверхности трансплантата и используя 
его как втулку, улучшающую контакт с окружающими 
тканями .

Однако нам кажется, что будущее при замещении 
дефектов суставных концов костей принадлежит исполь-
зованию эндопротезов в комбинации с имплантатом, вы-
полненным из современных композитных материалов 
и позволяющим, как и костный трансплантат, восстановить 
анатомическую форму резецированного суставного конца 
кости, хороший контакт с окружающими тканями и ко-
стью, легко поддающимся обработке во время операции 
в соответствии с размерами дефекта кости, образовавше-
гося после удаления опухоли, но обладающим, в отличие 
от трансплантата, достаточной механической прочностью . 
Применение современных технологий 3D-моделирования 
и печати могло бы значительно улучшить и индивидуали-
зировать изготовление таких имплантатов . 

И хочется вспомнить А .С . Имамалиева, который ещё 
в конце 70-х годов прошлого века предлагал использо-
вать как альтернативу трансплантату имплантат сустав-
ного конца кости, выполненный из метилметакрилата, 
смешанного с измельчённой костной крошкой, армиро-
ванный металлическим стержнем для фиксации к кости 
и изготовленный в пресс-форме суставного конца кости .

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Комбинированное применение имплантатов, выпол-

ненных из композитных материалов, армированных со-
временными конструкциями высокопрочных износостой-
ких эндопротезов, позволит улучшить результаты лечения 
пациентов с дефектами суставных концов костей .
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Лекарственное лечение первичных 
злокачественных опухолей кости. 
Достижения и перспективы развития
Г .Н . Мачак
Национальный медицинский исследовательский центр травматологии и ортопедии им . Н .Н . Приорова, Москва, Россия

АННОТАЦИЯ 
Химиотерапия в сочетании с радикальным хирургическим вмешательством является золотым стандартом лечения 
сарком кости высокой степени злокачественности . Число излечиваемых пациентов за последние десятилетия не из-
менилось . Около 30% больных со IIB стадией, 70% — с IIIB стадией и более 80% больных с рецидивирующими сарко-
мами кости резистентны к современным схемам химиотерапии и в конечном счёте умирают от прогрессирования забо-
левания . Доступные в настоящее время таргетные препараты, преимущественно ингибиторы нескольких тирозинкиназ 
(мультитаргетные препараты), не излечивают пациента, однако у значительной части больных с генерализованными 
саркомами достигается стабилизация . Это открывает возможность комбинирования местного и системного лечения 
для консолидации клинического ответа, снижения опухолевой нагрузки и продления периода без прогрессирования . 
Оптимальное сочетание системных и местных методов (хирургия, лучевая терапия, радиохирургия) позволяет в ряде 
случаев эффективно воздействовать на метастатические очаги, переводя распространённый опухолевый процесс 
из прогрессирующего заболевания в хроническое . Раннее выявление рецидива может оказать положительное влияние 
на результаты системного лечения за счёт низкой опухолевой нагрузки и менее развитых механизмов резистентности . 
Перспективы улучшения результатов лечения распространённых сарком кости связаны с разработкой персонализиро-
ванных подходов и дальнейшим изучением биологии этих новообразований с использованием омиксных технологий .

Ключевые слова: саркома кости; химиотерапия; таргетная терапия; гигантоклеточная опухоль кости; деносумаб .
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Current status and future directions of systemic 
therapy in high-grade bone sarcomas 
Gennady N . Machak
Priorov Central Institute of Traumatology and Orthopedic, Moscow, Russia

ABSTRACT
Chemotherapy combined with radical surgery is the gold standard treatment for high-grade bone sarcomas . The number of 
cured patients has remained unchanged over the past decades . Approximately 30% of patients with stage IIB tumors, 70% with 
stage IIIB tumors, and more than 80% of recurrent bone sarcomas are resistant to currently used chemotherapy regimens 
and ultimately die from the disease . Currently available targeted therapies, mainly multiple tyrosine kinase inhibitors, are 
not curative, but a significant proportion of patients with advanced sarcomas achieve disease stabilization . This opens up the 
possibility of combining local and systemic treatments to consolidate clinical response, reduce tumor burden, and prolong 
progression-free interval . The optimal combination of systemic and local treatment methods (surgery, radiation therapy, 
radiosurgery) makes it possible to impact metastatic lesions, transforming an advanced tumor process into a chronic disease in 
responding patients . Early detection of relapse may improve the effectiveness of systemic treatment due to low tumor burden 
and lack of established resistance mechanisms . Future directions in the field of advanced sarcoma include the development of 
personalized treatment approaches and further studies of tumor biology based on “omics” technologies .

Keywords: high grade bone sarcoma; chemotherapy; targeted therapy; giant cell tumor of bone; denosumab .
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ВВЕДЕНИЕ
Первичные злокачественные опухоли кости представ-

ляют собой редкую и гетерогенную группу новообразо-
ваний, которые составляют около 1% в общей структуре 
заболеваемости раком . Современная концепция лечения 
этих заболеваний основывается на учёте биологии (гисто-
генеза) и стадии . Доброкачественные опухоли и высоко-
дифференцированные саркомы лечатся преимуществен-
но хирургически, в то время как агрессивные, склонные 
к гематогенной диссеминации — комбинированными 
подходами . К агрессивным саркомам относятся конвен-
циональная и низкодифференцированные юкстакорти-
кальные остеосаркомы, недифференцированные мелко-
круглоклеточные опухоли (семейство саркомы Юинга), 
низкодифференцированные хондросаркомы (ХС): кон-
венциональная G3, дедифференцированная и мезенхи-
мальная, недифференцированная плеоморфная саркома 
кости (прежнее название — злокачественная фиброзная 
гистиоцитома) и низкодифференцированные хордомы . Эти 
новообразования в обязательном порядке требуют соче-
тания радикальной хирургии с полихимиотерапией, по-
скольку только такой подход гарантирует в большинстве 
случаев благоприятный исход с хорошим функциональ-
ным результатом . Отдельно среди новообразований кости 
стоит гигантоклеточная опухоль (ГКО), которая относится 
к локально агрессивным и редко метастазирующим про-
цессам, занимая промежуточное положение между до-
брокачественными опухолями и саркомами . 

В данном обзоре будут рассмотрены вопросы систем-
ной терапии сарком кости высокой степени злокачествен-
ности и ГКО, отражены достижения и пути дальнейшего 
развития этого направления в клинической онкологии . 
Без понимания биологии опухолевого роста невозможны 
разработка новых подходов и улучшение результатов ле-
чения . 

ОБСУЖДЕНИЕ
Вначале остановимся на различных аспектах патоге-

неза наиболее часто встречаемых новообразований этой 
группы .

Биология и патогенез опухолей кости 
Как правило, генетические и эпигенетические нару-

шения, лежащие в основе патогенеза сарком кости, ак-
тивируют онкогенные программы, которые отличаются, 
во-первых, разнообразием функционирующих аутокрин-
ных и паракринных механизмов регуляции, а во-вторых, 
эволюционной изменчивостью активных сигнальных путей 
под прессингом проводимой терапии . С точки зрения кли-
ники, наиболее привлекательными мишенями для тар-
гетной терапии являются тирозинкиназы (ТК), поэтому 
они вызывают наибольший интерес исследователей . В на-
стоящее время описано 90 ТК, из них 32 — не связанные 
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с рецепторами (для передачи внутриклеточных сигналов) 
и 58 — рецепторные (РТК, для передачи паракринных 
сигналов) [1] . Онкогенные программы в саркомах кости 
активируют оба вида ТК, что вносит многочисленные 
и сложные изменения в нормальное функционирование 
внутриклеточных молекулярных механизмов . Итогом этих 
нарушений являются неконтролируемый рост опухолевых 
клеток, их репликативное бессмертие, уход от апоптоза 
и иммунного ответа, инвазия и метастазирование . 

Современные технологии изучения генома пока 
не смогли выявить клинически значимые мутации в сар-
комах кости, что существенно затрудняет патогенетиче-
скую/таргетную терапию . Данную группу новообразований 
принято считать «умными и креативными» опухолями, 
поскольку их невозможно контролировать блокадой од-
ного сигнального пути или одной молекулы, как это про-
исходит, например, при нелеченой гастроинтестинальной 
стромальной опухоли, отвечающей на монотерапию има-
тинибом . Кроме этого, под влиянием таргетной терапии 
опухоли нередко активируются альтернативные каскады, 
в том числе за счёт вторичных мутаций, что в итоге позво-
ляет им продолжить рост . Ниже остановимся на частных 
аспектах патогенеза наиболее распространённых сарком 
кости . 

Остеосаркома 
Данная опухоль отличается крайне сложным и неста-

бильным геномом, а также отсутствием специфических 
драйверных мутаций . Современные технологии позво-
лили открыть в остеосаркомах поистине геномный хаос 
на уровне хромосом в виде их дупликаций, хромотрипсиса 
или катаэгиса [2] . В большинстве случаев остеосаркома 
характеризуется повреждением гена ТР53, инактиваци-
ей гена RB1 и редко — амплификацией гена MDM2 (5%) . 
Геном данной опухоли содержит большое количество 
структурных вариантов (>200) в виде внутри- и межхро-
мосомных транслокаций [3] и отличается низким потенци-
алом репарации поломок ДНК [4] . В целом генетические 
нарушения в остеосаркомах в большей степени сводят-
ся к инактивации генов-супрессоров опухолевого роста 
(TP53, RB1, PTEN) . 

Программа онкогенеза опухоли сложна и многогранна, 
что делает её чрезвычайно сложным объектом для тар-
гетной терапии, поскольку в ней не показано наличие кли-
нически значимых драйверных мутаций и активирован-
ных онкогенов [3] . Молекулярно-генетические нарушения 
приводят к аберрантной транскрипционной деятельности 
десятков генов, дающей ей преимущества в пролифера-
ции, устойчивости к апоптозу, неоангиогенезу, ускольза-
нию от иммунного ответа, инвазии, метастазированию . 
Тем не менее получены данные о наличии потенциаль-
но таргетируемых сигнальных каскадов примерно у 20% 
пациентов . Они связанны с амплификацией генов CDK4 
и/или MDM2, мутацией/делецией генов BRCA2 и PTCH1, 
а также амплификацией генов KIT, KDR, PDGFRA и VEGFA 
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[5] . Кроме того, среди потенциальных мишеней для тарге-
тирования на уровне клеточной мембраны выделяют сле-
дующие молекулы: VEGFR, Ephrin, AXL, IGF-1R, FGFR1/2, 
MET, PDGFRA и RET, а также ACK, FAK, SRC и каскад PI3K/
AKT/mTOR — на уровне цитоплазмы [6] .

Саркома Юинга
Драйверной соматической мутацией в саркоме Юинга 

является структурная хромосомная перестройка в резуль-
тате транслокации FET-ETS (около 85% случаев составля-
ют EWSR1/FLI1 и около 10% —EWSR1-ERG) . На оставши-
еся 5% приходятся другие партнёры транслокации гена 
EWSR1: гены ETV-1, FEV, E1AF, ERG и др ., всего около 13 [7] . 
Дополнительные мутации могут наблюдаться с разной ча-
стотой в генах STAG2 (15–22%), CDKN2A (12%) и TP53 (7%) . 
В результате транслокаций синтезируются химерные 
транскрипционные факторы, которые участвуют в регули-
ровании экспрессии тысяч других генов, важных для он-
когенеза саркомы Юинга, как, например, гены, ответствен-
ные за пролиферацию, дифференцировку, восстановление 
поломок ДНК, апоптоз, клеточный цикл и межклеточный 
диалог . Результатом геномных нарушений при саркоме 
Юинга является активация генов NKX2, TOPK, регуляторов 
дифференцировки SOX2 и E2H2, подавление экспрессии 
генов IGFBP3, p57kip, p21 и TGFB2, ответственных за кле-
точный цикл и апоптоз . В данной опухоли показана акти-
вация киназ семейства SRC, а также DDR2 и FAK . С точки 
зрения таргетной терапии представляют интерес консти-
тутивная активация рецепторных тирозинкиназ IGF-1R, 
INSR, MER, RET, ERBB4, EPHA2/3, EPHB3/4 и нижестоящий 
по каскаду медиатор ERK [6] .

Поскольку нормальные клетки человека не мо-
гут быть трансформированы in vitro химерным белком 
EWSR1-FLI1, сделан вывод о существовании допол-
нительных патогенетических событий, необходимых 
для реализации этой онкогенной программы . В частно-
сти, речь идёт о мутациях в p53 и/или других каскадах: 
тирозинкиназы, INK4A, IGF-1/IGF-1R, bFGF, CD99, Wnt, 
а также некоторых микроРНК [7] .

В последние годы среди сарком Юинга стали выде-
лять редкую группу недифференцированных мелкокру-
глоклеточных сарком без специфической транслокации . 
Речь идёт о саркомах с транслокацией генов CIC, BCOR 
и EWSR1–не-ETS, биология которых отличается от клас-
сической саркомы Юинга .

Хондросаркома 
Хондросаркомы характеризуются анеуплоидией 

и сложным кариотипом . Около 50–60% опухолей имеют 
мутации в генах IDH1 и IDH2, которые кодируют изоцитрат 
дегидрогеназы . Ген TP53 мутирован в 20–49% случаев . 
Мутации в гене COL2A1, кодирующем альфа-цепь колла-
геновых волокон II типа, одного из главных компонентов 
хрящевого матрикса, наблюдаются примерно в 45% слу-
чаев центральных хондросарком . В опухолях высокой 

степени злокачественности примерно в 75% случаев от-
мечается увеличение количества копий гена CDKN2A, 
а в 86% случаев — дисфункция гена RB1 . Дополнитель-
ные мутации касаются генов YEATS2 (12,3%), EGFR (19%), 
NRAS (p .Gln61Lys и p .Gln61His; <12%) и IHH (18%) [8] . 

Геномные нарушения вызывают активацию ряда 
сигнальных путей и молекул, в числе которых RET, MET, 
FGFR, c-KIT Hedgehog, VEGF-A, PI3k-AKT-mTOR, SRC, HIF, 
CDK4, матриксные металлопротеиназы и метаболический 
каскад, что, в свою очередь, приводит к биологическим 
эффектам в виде неконтролируемой пролиферации, ухо-
да от апоптоза и иммунного ответа, стимуляции ангиоге-
неза, инвазии и метастазирования [6, 9–11] . В результате 
мутации в гене IDH1 в клетках повышается уровень он-
кометаболита 2-гидроксиглутарата (2-HG), который бло-
кирует дифференцировку опухолевых клеток, сохраняя 
их злокачественный потенциал . Вышеуказанные каскады 
и молекулы рассматриваются как потенциальные мишени 
для таргетной терапии . 

Хордома
В хордомах отмечается гиперэкспрессия эмбриональ-

ного белка brachyury, кодируемого геном TBXT [12, 13]: 
в 27% случаев это связано с увеличением числа копий 
TBXT, фактора транскрипции, необходимого для развития 
хорды [14, 15] . Аналогичная тандемная дупликация TBXT 
лежит в основе семейной хордомы [15, 16] . Выраженная 
корреляция между однонуклеотидным полиморфизмом 
rs2305089 в гене TBXT и возникновением хордомы являет-
ся убедительным доказательством того, что это изменение 
ДНК вносит существенный вклад в патогенез хордом [17] . 
Brachyury также действует как главный регулятор слож-
ной онкогенной транскрипционной сети, охватывающей 
различные пути передачи сигналов, включая компоненты 
клеточного цикла и внеклеточный матрикс [18] . Остановка 
роста и старение клеточных линий хордомы при инакти-
вации TBXT ещё раз доказывают ключевую патогенети-
ческую роль гена TBXT [14] . Также описаны мутации, свя-
занные с передачей сигналов посредством PI3K (в 16% 
случаев), и мутации (всегда инактивирующие) в гене LKST 
(10% случаев) [15] . Фосфорилированный и общий EGFR 
(HER1), по-видимому, также играет важную роль в разви-
тии заболевания, поскольку он экспрессируется в 47 и 67% 
хордом соответственно, а ингибиторы EGFR (HER1) снижа-
ют выживаемость опухолевых клеток [19, 20] . Кроме того, 
в качестве мишеней используются PDGFR, с-KIT, VEGFR 
и каскад PI3K/AKT/mTOR . 

Гигантоклеточная опухоль кости
ГКО представлена тремя основными клеточными 

компонентами: опухолевыми стромальными клетками 
остеобластической природы, одноядерными моноцитами 
и реактивными гигантскими многоядерными клетками, 
которые являются ответственными за остеоклазию . Око-
ло 95% опухолевых клеток характеризуются типичной 
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мутацией в гене H3-3A (H3F3A). Из них подавляющее боль-
шинство (90%) составляют мутации в гене H3.3 p .Gly34Trp 
(G34W), а на остальные приходятся такие редкие вариан-
ты, как p .Gly34Leu, p .Gly34Met, p .Gly34Arg и p .Gly34Val [21] . 
В злокачественных вариантах ГКО, которые могут экспрес-
сировать белок G34W, в саркоматозном компоненте вы-
являются дополнительные мутации, в частности в генах 
TP53 и HRAS . Стромальные опухолевые клетки экспрес-
сируют маркеры преостеобластов, RUNX2, SP7 (osterix), 
и SATB2 . Совместно с клетками миеломакрофагальной ли-
нии они формируют на уровне микроокружения порочный 
круг, который стимулирует остеокластогенез и костную 
деструкцию за счёт избытка лиганда RANKL и дефици-
та остеопротегерина . В свою очередь, RANK-позитивные 
гигантские многоядерные клетки блокируют терминаль-
ную дифференцировку опухолевых клеток, удерживая их 
в лиганд-синтезирующем и активно пролиферирующем 
состоянии, а также в состоянии неспособности синтези-
ровать и минерализовать костный матрикс . Разрыв этого 
порочного круга является сегодня основным методом вли-
яния на патогенез ГКО . 

Общие принципы лекарственной терапии 
сарком кости

Лекарственная терапия является частью комбини-
рованного лечения сарком кости с высокой локальной 
агрессивностью или склонных к гематогенной диссеми-
нации [22] . Она показана в качестве предоперационного/
неоадъювантного, адъювантного или профилактического 
лечения, а также при прогрессировании и генерализации 
после ранее проведённого программного лечения . В рам-
ках современной концепции комбинированного лечения 
лекарственное воздействие на саркомы кости условно 
подразделяют на следующие методы:

 • химиотерапия;
 • патогенетическая/таргетная терапия;
 • иммунотерапия и воздействие на микроокружение 

опухоли .
В данной статье остановимся на первых двух методах 

лечения, а иммунному профилю и иммунотерапии сарком 
кости будет посвящён отдельный обзор . 

Химиотерапия сарком кости
Химиотерапия направлена на решение нескольких 

важных клинических задач . Во-первых, она оказывает 
воздействие на первичную опухоль, как правило, вызы-
вая массивный некроз неопластических клеток, а также 
уменьшает размеры новообразования, отграничивает его 
от внескелетных тканей и тем самым создаёт условия 
для радикального и в то же время органосберегающего 
хирургического вмешательства . Во-вторых, предопераци-
онная химиотерапия влияет на гематогенные микромета-
стазы, которые формируются на начальных этапах раз-
вития агрессивных сарком кости . В-третьих, адъювантная 
химиотерапия консолидирует противоопухолевый эффект 

путём продолженного воздействия на клетки, которые 
потенциально могут остаться в организме после индук-
ционного этапа . Строгое соблюдение данной парадигмы 
позволяет достичь не только стойкой ремиссии, но и хо-
роших функциональных результатов у большинства паци-
ентов . Химиотерапия также применяется при рецидивах 
заболевания, главным образом в случае прогрессирова-
ния отдалённых метастазов . Ниже остановимся на общих 
аспектах химиотерапии наиболее распространённых ново-
образований данной группы . 

Остеосаркома
Неоадъювантная и адъювантная химиотерапия в соче-

тании с радикальным хирургическим лечением позволя-
ет достичь показателя общей пятилетней выживаемости 
около 70%, а при локализованной форме — приблизить 
его к 80% [23] . Активные цитостатики, их комбинации и ре-
жимы введения хорошо известны и подробно описаны 
в клинических рекомендациях [24], поэтому на этом оста-
навливаться не будем . Отметим, что к стандартным ком-
бинациям первой линии предоперационной химиотерапии 
относятся схемы АР (доксорубицин+цисплатин) и МАР 
(метотрексат в высоких дозах+доксорубицин+цисплатин) . 
При проведении ответ-адаптированной предоперацион-
ной химиотерапии, в случае отсутствия клинико-рентгено-
логического эффекта, могут применяться режимы второй 
линии: высокие дозы ифосфамида или схема АР внутриар-
териально . Продолжительность предоперационного этапа 
составляет 3–4 месяца, после чего выполняется ради-
кальное, чаще всего органосохраняющее хирургическое 
вмешательство . 

Лечебный патоморфоз в виде процента некротизиро-
ванных опухолевых клеток продолжает оставаться неза-
висимым фактором прогноза . При некрозе опухоли >90% 
безрецидивная выживаемость достигает 70–80%, а в аль-
тернативной ситуации — около 45–57% [23, 25, 26] . 

Попытки улучшения прогноза при слабовыраженном 
гистологическом ответе за счёт альтернативных схем хи-
миотерапии или добавления новых цитостатиков (схема 
IE — ифосфамид+этопозид) в целом оказались безуспеш-
ными [23] . В связи с этим при проведении адъювантной 
химиотерапии у данного контингента больных рекоменду-
ется продолжение лечения теми же препаратами, как, на-
пример, в протоколе EURAMOS [23, 27] . Важно отметить, 
что адъювантная химиотерапия должна проводиться 
в полном объёме, независимо от степени лечебного па-
томорфоза, поскольку сокращение количества курсов 
значимо ухудшает прогноз [25, 28] . Таким образом, со-
временное программное лечение остеосаркомы длится 
около года .  

В настоящее время риск-адаптированное предопера-
ционное лечение остеосаркомы с учётом стадии не раз-
работано, поэтому режимы химиотерапии при локали-
зованной и генерализованной формах совпадают [25] . 
Возможности стратификации пациентов до начала 
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лечения находятся на стадии изучения, в частности в ка-
честве критерия выбора программы химиотерапии пред-
лагается экспрессия опухолевыми клетками P-gp [29] .

При остеосаркомах IIIB стадии определяющим момен-
том является локальное лечение отдалённых метастазов 
в качестве этапа программной терапии . Факторами, кото-
рые ассоциируются с лучшей выживаемостью у данного 
контингента больных, являются олигометастатическое по-
ражение (1–2 метастаза в одном лёгком) и достижение 
полной хирургической ремиссии (удаление первичной 
опухоли+метастазэктомия) [30–32] . В последние годы ак-
тивно изучаются альтернативные методы лечения изоли-
рованных отдалённых метастазов, в частности аблативная 
лучевая терапия [33] .

Роль химиотерапии при рецидиве заболевания после 
программной терапии продолжает обсуждаться, при этом 
некоторые авторы склонны придавать ей второстепенное 
значение в силу низкой эффективности из-за селекции 
резистентных клонов [34] . По мнению многих исследо-
вателей, основные усилия в таких случаях должны быть 
направлены на достижение второй ремиссии путём хи-
рургического удаления всех опухолевых образований [35] 
или применения аблативных методик . В то же время 
при прогрессировании в виде множественных метастазов, 
особенно в короткие сроки после завершения программ-
ной терапии, хирургическое лечение может быть пробле-
матичным с технической точки зрения и неоправданным 
в контексте биологии роста сарком . В связи с этим у та-
ких пациентов основные усилия должны быть направлены 
на стабилизацию процесса с помощью резервов лекар-
ственной терапии, после которой необходимо консолиди-
ровать эффект различными методиками локального воз-
действия . 

В качестве схем второй линии могут рассматри-
ваться следующие варианты: высокие дозы ифос-
фамида, схема IE, если ранее не использовалась, 
CTX–TPT (циклофосфамид+топотекан) или CTX–VP-16 
(циклофосфамид+этопозид), ICE (ифосфамид+карбопла-
тин+этопозид), GEM-TAX (гемцитабин+доцетаксел), тар-
гетные препараты (см . раздел патогенетической терапии) .

Саркома Юинга
Сравнение двух программ лечения саркомы Юинга, 

европейской (EUROEWING 2012: индукция VIDE (винкри-
стин+ифосфамид+доксорубицин+этопозид) и консоли-
дация VAC (винкристин+актиномицин Д+циклофосфа-
мид)/VAI (винкристин+актиномицин Д+ифосфамид)/BuMel 
(бусульфан+мелфалан)) и американской (COG-AEWS0031: 
индукция VDC (винкристин+доксорубицин+ифосфамид) 
и консолидация VC (винкристин+циклофосфамид), IE 
(ифосфамид+этопозид), VAI, BuMel)), показало преиму-
щества последней с точки зрения как токсичности, так 
и отдалённых результатов [36] . Ранее было установлено, 
что уменьшение межкурсовых интервалов с трёх до двух 
недель улучшает результаты лечения без существенного 

повышения токсичности [37] . Поэтому сегодня обще-
принятым стандартом индукционной химиотерапии 
являются 9 альтернирующих курсов VDC и IE с сокра-
щёнными межкурсовыми интервалами . После локаль-
ного лечения (хирургия±лучевая терапия) проводится 
риск-адаптированная (с учётом объёма опухоли и ста-
дии) адъювантная химиотерапия: при низком риске это 
5 альтернирующих курсов VC и IE, а при высоком — один 
курс VAI с последующей консолидацией по схеме BuMel . 
Продолжительность комбинированного лечения сарко-
мы Юинга достигает, таким образом, около 10–12 меся-
цев . Следует подчеркнуть, что столь интенсивная тера-
пия сопряжена с высокой частотой побочных эффектов 
III–V степени (около 90% на этапе индукции и около 
67% на этапе консолидации), однако адекватно прове-
дённая сопроводительная терапия позволяет избежать 
летальности, связанной с химиотерапией . При строгом 
следовании данной программе пятилетняя безметаста-
тическая и общая выживаемость ожидается на уровне 
70 и 75% соответственно . При метастатической саркоме 
Юинга выживаемость существенно ниже и не превыша-
ет 40% . Этот протокол применим и для взрослых паци-
ентов, но с поправкой на возрастные изменения и повы-
шенную вероятность побочных эффектов . 

Несмотря на различия в биологии и клинических про-
явлениях, саркомы без типичной транслокации EWSR1-
ETS, в частности опухоли с перестройкой гена BCOR, CIC, 
а также редкими слияниями EWSR1-NFATC2, FUS-NFATC2 
и EWSR1-PATZ1, пока продолжают включаться в протоко-
лы лечения типичной саркомы Юинга .

В случае прогрессирования после ранее проведённой 
программной терапии прогноз остаётся крайне неблаго-
приятным, поскольку пятилетняя выживаемость не пре-
вышает 15% . Режимы второй линии химиотерапии, кото-
рые используются у данного контингента пациентов, пока 
не стандартизированы . В качестве альтернативных при-
меняются следующие схемы: циклофосфамид+топотекан 
(частота объективных ответов — около 30%), иринотекан+ 
темозоламид±винкристин (частота объективных отве-
тов — около 38%), а также таргетные препараты (см . со-
ответствующий раздел) . 

Хондросаркома
Стандартным методом лечения хондросарком остаёт-

ся радикальная операция . Необходимость в системном 
лечении возникает при агрессивных вариантах локали-
зованной хондросаркомы (мезенхимальные, дедиффе-
ренцированные), которые склоны к ранней гематогенной 
диссеминации, а также при генерализованных формах 
заболевания, когда неоадъювантная/адъювантная химио-
терапия сочетается с локальными методами воздействия . 

При конвенциональной хондросаркоме стандарты хи-
миотерапии отсутствуют, однако чаще используются схемы 
на основе антрациклинов (доксорубицин) в комбинации 
с производными платины, ифосфамидом, этопозидом . 
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Данная саркома считается резистентной к цитостати-
кам по нескольким причинам: 1) низкая пролифератив-
ная активность клеток; 2) высокая экспрессия продукта 
гена MDR — белка Р-gp; 3) обилие хрящевого внекле-
точного матрикса, затрудняющего доступ препаратов 
к опухолевым клеткам; 4) экспрессия антиапоптотических 
белков (Bcl-2); 5) индукция в условиях тканевой гипоксии 
экспрессии фактора HIF-1α . 

Мезенхимальные хондросаркомы, как правило, лечат 
согласно протоколам саркомы Юинга, а дедифференци-
рованные — по протоколам для остеосарком . Прогноз 
при неконвенциональных хондросаркомах остаётся не-
благоприятным, особенно без химиотерапии . В качестве 
резервных вариантов лечения могут использоваться тар-
гетные препараты (см . соответствующий раздел) . 

Гигантоклеточная опухоль
При типичной ГКО кости химиотерапия не показа-

на . Лекарственная терапия цитостатиками применяет-
ся при первично малигнизированной форме опухоли 
или её вторичном озлокачествлении после лучевой те-
рапии или лечения деносумабом [38, 39] . Основные про-
тивоопухолевые препараты и схемы совпадают с режи-
мами лечения остеосаркомы . Пятилетняя выживаемость 
при комбинированном лечении первично злокачественной 
ГКО составляет около 60% [40] . При вторичной малигниза-
ции выживаемость достигает 70% при комбинированном 
лечении, а без химиотерапии составляет лишь 40% [40] . 

Подводя итог этому разделу, отметим, что сегодня 
с помощью современных режимов полихимиотерапии 
в сочетании с хирургией и лучевой терапией удаётся до-
стичь длительной ремиссии примерно у 70% пациентов 
с локализованной и около 30% с метастатической формой 
сарком кости высокой степени злокачественности (рис . 1) . 

В то же время внушительная доля больных с рефрак-
терными, рецидивными или метастатическими саркомами 
(~40%) продолжают оставаться в группе крайне высокого 
риска с прогнозом пятилетней выживаемости ниже 20% . 
Эти пациенты нуждаются в новых терапевтических под-
ходах, среди которых — таргетная и/или иммунотерапия 
в монорежиме или в комбинации с локальными методами 
(хирургия, лучевая терапия, абляции, фотодинамическая 
терапия) . О дополнительных возможностях лекарственно-
го лечения сарком кости будет рассказано ниже .

Патогенетическая терапия опухолей кости
Таргетная терапия в онкологии начиналась с блокады 

отдельных РТК, что обосновывалось наличием драйвер-
ных мутаций и соответствующих им онкогенных про-
грамм . Первое поколение препаратов этого класса было 
направлено на ограниченное количество сигнальных пу-
тей (табл . 1) . 

По мере расширения знаний о биологии опухолей, 
накопления данных о сложных молекулярных механиз-
мах онкогенеза, а также в условиях низкой клинической 

эффективности пришло понимание необходимости 
комплексных подходов к таргетной терапии . Было раз-
работано новое поколение лекарственных средств, по-
зволяющих одновременно блокировать несколько РТК 
и внутриклеточных сигнальных путей (мультитаргетные 
препараты) . В табл . 2 показаны основные представители 
данной группы, которые используются сегодня в лечении 
сарком кости . 

Как указывалось выше, показаниями к таргетной тера-
пии являются рецидивные, неоперабельные или метаста-
тические опухоли у пациентов, ранее получавших хирур-
гическое лечение или программную терапию . В качестве 
первой линии в монорежиме или в комбинации с химио-
терапией данные препараты в качестве стандартного ле-
чения не используются . 

Для оценки эффективности таргетной терапии при-
меняются критерии RECIST 1 .1, при этом клинической 
пользой считаются любой ответ, кроме прогрессирования 
(частичный ответ (ЧО)+стабилизация заболевания (СЗ)), 

Таблица 1. Первое поколение таргетных препаратов в лечении 
сарком кости
Table 1. Activity of first generation tirosin kinase inhibitors

Препарат Блокируемый фактор

Figitumumab IGF-1R

Trastuzumab HER2/neu

Bevacizumab VEGF-A

Apatinib VEGFR2

Everolimus mTOR

Dasatinib PDGFR, c-KIT, Src, EPHA2,

Imatinib PDGFR, c-KIT

Nilotinib BCR-ABL, c-KIT, PDGFR, EGFR, M-CSF

Рис. 1. Отдалённые результаты современных программ комби-
нированного лечения сарком кости высокой степени злокаче-
ственности . ОВ — общая выживаемость . 
Fig. 1. Current survival rates in high-grade bone sarcomas . ОВ — 
overall survival .
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модифицированные критерии EORTC (с учётом опухоле-
вого метаболизма по позитронно-эмиссионной томогра-
фии (ПЭТ)), модифицированные критерии mChoi, медиана 
до прогрессирования и медиана выживаемости . 

Актуальная проблема таргетной терапии — это её 
токсичность, особенно в сочетании с другими методами 
лечения . В большинстве случаев она является контро-
лируемой и управляемой за счёт коррекции дозировки . 
По структуре наиболее частыми серьёзными побочными 
эффектами являются утомляемость (11–23%), артериаль-
ная гипертензия (7–23%), ладонно-подошвенная эритро-
дизестезия (8–20%), диарея (35–58%), тошнота (27–54%) 
и потеря веса (22–48%) [41] . Данные побочные явления 
нередко требуют снижения дозы, прерывания или даже 
отмены лечения . В контексте степени выраженности сле-
дует отметить высокую частоту побочных эффектов III и IV 
(до 74%), а также V степени . 

Одним из видов токсичности является спонтанный 
пневмоторакс, который возникает на фоне таргетной тера-
пии в связи с некрозом субплевральных метастатических 
узлов . Такие явления наблюдаются, в частности, при ле-
чении пазопанибом и ленватинибом [43] . В этой ситуа-
ции важно не прерывать лечение, а как можно раньше 
дренировать плевральную полость и продолжить терапию, 
поскольку у всех пациентов, которым препарат отменили, 
как правило, наступало прогрессирование [44] . 

Важная для клиники особенность таргетной тера-
пии — это возможность её комбинации с химиотерапией, 
иммунотерапией, лучевой и радионуклидной терапией . 
Тщательное планирование комбинированных схем лече-
ния сарком кости предполагает учёт профиля побочных 
эффектов (с исключением перекрёстной токсичности), 
потенциального взаимодействия лекарств, графика вве-
дения, а при возможности — проведение фармакокине-
тического мониторинга [45] . 

Поскольку комбинированное лечение в целом более 
токсично, особое внимание необходимо уделять специфи-
ческим профилям токсичности препаратов . Например, ре-
горафениб ассоциируется с повышенным риском гепато-
токсичности, которая также является основным побочным 
эффектом метотрексата . Кроме того, антиангиогенные 

соединения повышают риск развития кардиотоксичности, 
которая одновременно является побочным эффектом док-
сорубицина . Важно найти рациональные комбинации, ко-
торые не только приведут к улучшению терапевтического 
эффекта, но и будут хорошо переносимыми . 

В подавляющем большинстве проведённых исследо-
ваний таргетные препараты назначаются после неэффек-
тивности предыдущих линий химиотерапии . Поэтому не-
удивительно, что такие пациенты испытывают проблемы 
с переносимостью, даже с препаратами, которые, как пра-
вило, считаются менее токсичными, чем химиотерапия . 
Терапия мультитаргетными препаратами на более ранних 
стадиях заболевания может переноситься лучше, чем по-
сле многочисленных линий химиотерапии . 

Следует признать, что сегодня таргетная терапия сар-
ком кости практически не бывает ни персонифицирован-
ной, ни маркер-адаптированной, а основывается на дан-
ных экспериментальных и клинических исследований, 
а также рекомендованных стандартов . 

Попытки таргетирования одного сигнального пути, 
несмотря на объективные ответы, показали неспособ-
ность отсрочить прогрессирование и существенно улуч-
шить выживаемость при остеосаркоме, саркоме Юинга 
и хондросаркомах [6, 46–48] . Поэтому в настоящее время 
изучается преимущественно класс мультитаргетных пре-
паратов с широким спектром ингибирования ТК . В то же 
время остаётся актуальной концепция сочетания моно-
таргетных препаратов с мультитаргетными, которая по-
зволяет одновременно блокировать прохождение сигна-
лов на разных уровнях и по разным каскадам, что в итоге 
может снизить дозы и токсичность лечения [48] . Далее 
остановимся на терапии наиболее часто встречаемых 
сарком кости . 

Остеосаркома 
Проведённые клинические исследования показали, 

что мультитаргетные препараты (пазопаниб, сорафениб, 
регорафениб, ленватиниб) в режиме монотерапии обла-
дают примерно одинаковым профилем активности . Это 
выражается в том, что опухоли редко регрессируют, чаще 
наступает стабилизация, соответственно, клиническая 

Таблица 2. Спектр активности мультитаргетных препаратов [41, 42]
Table 2. Activity of multitargeted tirosin kinase inhibitors [41, 42]

Препарат
VEGFR PDGFR FGFR

c-KIT RET RAF FLT-3 LTK TIE-2 c-MET AXL M-CSF Lck sEH
1 2 3 α β 1 2 3 4

Sunitinib + + + + + + – – – + + + +

Pazopanib + + + + + + – + – + – – – + – – – + +

Sorafenib + + – + – – – – + + + + – – – – – – +

Anlotinib + + + + + + + + + + – – – – – – – –

Lenvatinib + + + + – + + + + + + – – – – – – – –

Regorafenib + + + + – + – – + + + + – – + – – – – +

Cabozantinib + – – – – – – + + – + – – + + – –
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польза составляет 50–80%, медиана выживаемости 
до прогрессирования варьирует в пределах 3–6 месяцев, 
а общей выживаемости — до одного года (табл . 3) . 

В сочетании с химиотерапией или другими таргетны-
ми препаратами удаётся повысить клиническую пользу, 
но в большей степени — за счёт увеличения процента ста-
билизаций [55, 59], а также некоторого увеличения интер-
вала без прогрессирования [70] . В исследовании из США, 
которое включало пациентов с генерализованными про-
цессами, комбинация пазопаниба с ингибиторами HDAC, 
mTOR, Her2 и MEK не привела к существенному улучше-
нию выживаемости, при этом медиана до прогрессиро-
вания составила 2,5 месяца [71] . Более обнадёживающие 
результаты в монорежиме показал кабозантиниб, мише-
нями которого, помимо ангиогенеза, являются ключевые 

молекулы онкогенеза остеосарком — RET, MET и AXL . Это 
отразилось на относительно высокой частоте частичных 
ответов (17%) и клинической пользе у 80% пациентов [66] . 
Эффективность данного перспективного и относительно 
малотоксичного препарата будет изучена в 7 планируемых 
протоколах [41] .

Таргетирование при остеосаркоме таких мишеней, 
как SRC, ABL1, AURKA, в клинических протоколах оказа-
лось безуспешным [72] .

Таким образом, накопленный клинический опыт по-
казал, что на сегодняшний день ключевой мишенью счи-
тается конститутивная активация РТК VEGFR, RET, MET, 
IGF-1R, и AXL, что диктует необходимость продолжения 
изучения данного направления в таргетной терапии остео-
сарком [6, 41, 42, 69] .

Таблица 3. Клиническая эффективность таргетной терапии генерализованных остеосарком
Table 3. Clinical efficacy of targeted therapy of advanced osteosarcomas 

Препарат n Объективные 
ответы

Клиническая 
польза, %

Медиана 
до прогрессирования Ссылка

Pazopanib 6 2 СЗ+4 ПЗ 33 – Seto et al ., 2019 [49]

Pazopanib 3 1 ЧО+2 СЗ 100 6, 3 и >4 мес Safwat et al ., 2014 [50]

Pazopanib 15 1 ЧО+8 СЗ+6 ПЗ 60 6 мес Longhi et al ., 2019 [51]

Pazopanib 8 4 ЧО 50 5,45 Aggerholm-Pedersen et al ., 
2020 [52]

Pazopanib 2 1 СЗ+1 ЖПБ 50 5,45 Elete et al ., 2020 [53]

Pazopanib 7 4 СЗ+3 ПЗ 57 – Frankel et al ., 2022 [54]

Pazopanib + Topotecan 28 1 ЧО+21 СЗ+6 ПЗ 79 4,5 Schulte et al ., 2021 [55]

Sorafenib (SORA) 35 3 ЧО+14 СЗ+18 ПЗ 49 4 Grignani et al ., 2012 [56]

Sorafenib 3 2 ЧО+1 СЗ 100 4 Raciborska et al ., 2018 [57]

SORA+х/т 5 4 ЧО+1 СЗ 100 4 Raciborska et al ., 2018 [57]

Sorafenib 1 1 ЧО 100 СЗ — 51 мес Armstrong et al ., 2019 [58]

SORA+everolimus 38 2 ЧО+22 СЗ+14 ПЗ 63 5 Grignani et al ., 2015 [59]

SORA+everolimus 14 Чаще СЗ Чаще СЗ 4,4 Fedenko et al ., 2016 [60]

SORA+bevacizumab+х/т 3 2 СЗ+1 ПЗ 66 – Federico et al ., 2020 [61]

Regorafenib 26 2 ЧО+15 СЗ+9 ПЗ 65 4,1 Duffaud et al ., 2019 [62]

Regorafenib 22 3 ЧО+8 СЗ+11 ПЗ 50 3,6 Davis et al ., 2019 [63]

Regorafenib 1 1 ЧО на 3 мес . – – Gliksberg et al ., 2020 [64]

Cabozantinib 2 2 ПЗ 0 4,1 Chuk et al ., 2018 [65]

Cabozantinib 41 4 ЧО+26 СЗ+8 ПЗ 80 6,7 Italiano et al ., 2020 [66]

Anlotinib 29 2 ЧО+20 СЗ+9 ПЗ 76 4,8 Tang et al ., 2022 [67]

Anlotinib 5 – – 2,9 Yao et al ., 2021 [68]

Anlotinib 13 1 ЧО+3 СЗ+10 ПЗ 31 2,7 Tian et al ., 2020 [69]

Lenvatinib 30 2 ЧО+13 СЗ+9 ПЗ 50 3 Gaspar et al ., 2021 [43]

Lenvatinib+х/т IE 30 1 ПО+4 ЧО+10 
СЗ+15 ПЗ 50 8,7 Gaspar et al ., 2021 [70]

Примечание. Х/т — химиотерапия, n — количество больных, ПО — полный ответ, ЧО — частичный ответ, СЗ — стабилизация заболевания, 
ПЗ — прогрессирование заболевания, ЖПБ — жив с признаками болезни . 

Note. Х/т — chemotherapy, n — number of patients, ПО — complete response, ЧО — partial response, СЗ — disease stabilization, ПЗ — disease 
progression, ЖПБ — alive with signs of disease .
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Саркома Юинга
В связи с биологическими особенностями функциони-

рования транскрипционного фактора EWS/FLI, обладаю-
щего признаками драйверности, попытки его таргетирова-
ния в клинических условиях пока не продемонстрировали 
убедительной эффективности [73] . Лечение митрамици-
ном, который подавлял активность белка EWS/FLI in vitro, 
оказалось сопряжённым с высокой токсичностью и низкой 
клинической эффективностью [74] . В недавнем исследо-
вании, включавшем пациентов с рецидивной саркомой 
Юинга, показано, что монотерапия лурбинектедином, се-
лективным ингибитором транскрипции EWS/FLI, привела 
к 14,3% ЧО, 25% СЗ, которые оказались непродолжитель-
ными (медиана 4,2 месяца, а до прогрессирования — 
лишь 2,7 месяца) [75] . Другие стратегии подавления син-
теза и функций химерного белка EWS/FLI также не смогли 
продемонстрировать убедительной клинической эффек-
тивности [76], поэтому сегодня больше внимания уделя-
ется воздействию на другие мишени в онкогенной про-
грамме саркомы Юинга . 

Эффективность таргетирования IGF-1R (Cixutumumab, 
фигитумумаб, R1507 и др .) оказалась невысокой, даже 
в комбинации с ингибитором mTOR эверолимусом [6, 77] . 
Фармакологическая блокада, нацеленная на отдельные 
РТК (PDGFR-c-KIT, EGFR, VEGFR), демонстрировала эф-
фект только в эксперименте, в то время как в клинических 
исследованиях активность оказалась минимальной [76] . 
В связи с этим стало понятно, что дальнейший прогресс 
может быть достигнут за счёт мультитаргетных подходов 
(табл . 4) . 

Пазопаниб применялся у ограниченного количества 
пациентов с частичным эффектом и стабилизацией, 
но с короткими сроками наблюдения [49, 52, 78, 79] . 

Сорафениб изучался в рамках небольших групп и пре-
имущественно в комбинации с химиотерапией и беваци-
зумабом, при этом чаще достигалась стабилизация [61] . 

Регорафениб показал умеренную активность при ге-
нерализованной саркоме Юинга . Несмотря на боль-
шой процент стабилизаций (60%) и ЧО (10%) в группе 
из 30 пациентов, медиана до прогрессирования состави-
ла 3,7 месяца, а медиана выживаемости — 13,3 месяца 
[80] . В целом аналогичные результаты получены в плаце-
бо-контролируемом исследовании REGOBONE, где также 
отмечен более высокий процент ответов и стабилизаций, 
чем в группе плацебо, однако медиана до прогрессирова-
ния составила лишь 2,9 месяца, а медиана выживаемо-
сти — 8,7 месяца (в группе плацебо — 7,6 месяца) [81] . 
Препарат изучается в текущих клинических протоколах . 

Анлотиниб в монорежиме изучался в небольшой груп-
пе из троих пациентов, у двоих из которых отмечен ЧО, 
а у одного — СЗ, при этом срок до прогрессирования со-
ставил 8,1, 8,4 и 11,1 месяца [67] . У пациентов с рефрак-
терной/рецидивной саркомой Юинга препарат чаще ком-
бинировали с химиотерапией (винкристин+иринотекан) 
[82] . В данном исследовании показана умеренная ток-
сичность и обнадёживающая клиническая активность, 
поскольку частота объективных ответов составила 71%, 
а медиана выживаемости без прогрессирования — око-
ло 10 месяцев . Пока не представляется возможным судить 
об индивидуальном вкладе анлотиниба в окончательный 
результат, однако данная комбинация требует дальней-
шего изучения . 

Наиболее перспективным представляется мультитар-
гетный препарат кабозантиниб . Первый опыт оказался 
неудачным, поскольку в небольшой группе пациентов 
с саркомой Юинга в режиме монотерапии он не пока-
зал высокой активности: один случай СЗ и три прогрес-
сирования [65] . В то же время в большом исследовании 
второй фазы отмечена существенно более высокая эф-
фективность: 10 (27%) ЧО, 19 (51%) СЗ и только 8 прогрес-
сирований (22%) [66] . Однако, несмотря на внушительную 
клиническую пользу (78%), медиана до прогрессирования 

Таблица 4. Клиническая эффективность таргетной терапии генерализованных сарком Юинга
Table 4. Clinical efficacy of targeted therapy of advanced Ewing’s sarcomas 

Препарат n Объективные 
ответы

Клиническая 
польза, %

Медиана 
до прогрессирования Ссылка

Pazopanib 3 2 СЗ+1 ПЗ 67 – Seto et al ., 2019 [49]

Pazopanib 3 1 ЧО+СЗ?+ПЗ? ? 5,45 Aggerholm-Pedersen et al ., 
2020 [52]

Pazopanib 1 ЧО – 12 Tamura et al ., 2019 [78]

Pazopanib 1 ЧО – 4 Alcindor et al ., 2015 [79]

Regorafenib 30 3 ЧО+18 СЗ+9 ПЗ 70 3,7 Attia et al ., 2023 [80]

Regorafenib 23 5 ЧО+18 СЗ+ПЗ – 2,9 Duffaud et al ., 2020 [81]

Cabozantunib 37 10 ЧО+19 СЗ+8 ПЗ 78 4,4 Italiano et al ., 2020 [66]

Примечание (здесь и в табл. 5). N — количество больных, ЧО — частичный ответ, СЗ — стабилизация заболевания, ПЗ — прогрессирование 
заболевания .

Note (here and in Table 5). N — number of patients, ЧО — partial response, СЗ — disease stabilization, ПЗ — disease progression .
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оказалась невысокой — 4,4 месяца, что указывает на не-
продолжительность эффекта, вероятно, в силу активации 
механизмов устойчивости . Тем не менее кабозантиниб 
в настоящее время рекомендован в качестве резервной 
опции при рефрактерных саркомах Юинга и продолжает 
изучаться в четырёх зарегистрированных клинических 
протоколах в монорежиме, а также в комбинациях с хи-
мио- или иммунотерапией . 

Хондросаркома 
Одним из направлений патогенетической терапии ХС 

является блокада белка 2-HG — продукта мутировавше-
го гена IDH1 . В недавнем исследовании первой фазы по-
казано, что использование блокатора 2-HG ивосидениба 
(Ivosidenib/AG-120) при хорошей переносимости позволяет 
стабилизировать процесс в 65% случаев преимущественно 
конвенциональных ХС с мутацией в гене IDH1, а медиана 
до прогрессирования составила 5,6 месяца [47] . Важно 
отметить, что при дедифференцированной ХС эффектив-
ность препарата в данном исследовании была ниже . Кли-
ническая роль ивосидениба продолжает изучаться в ис-
следованиях второй фазы . 

Комбинация ингибитора mTOR сиролимуса с цикло-
фосфамидом показала удовлетворительные результаты 
в виде клинической пользы 70% (10% ЧО+60% СЗ) [83] . 
Медиана до прогрессирования в этом исследовании соста-
вила 13,4 (2,8–30,3) месяца, а медиана выживаемости — 
15,5 (3–35) месяца . Новых исследований с ингибиторами 
mTOR при ХС в настоящее время не проводится . 

Другим направлением является таргетирование не-
скольких РТК (табл . 5) . 

Нилотиниб в комбинации с доксорубицином примени-
ли у 7 пациентов с метастатической ХС, при этом, несмо-
тря на временную стабилизацию в 71% случаев и медиану 
до прогрессирования 14 месяцев, 5 пациентов умерли, 
а двое выбыли из наблюдения [84] .

В исследовании R .L . Jones с соавт . в группе из 8 па-
циентов с ХС у 7 была достигнута стабилизация более 
6 месяцев на фоне применения пазопаниба [87] . Медиана 
до прогрессирования составила 22,6 месяца . 

В другом клиническом наблюдении показано, что па-
зопаниб при метастатической ХС после прогрессирования 

Таблица 5. Клиническая эффективность таргетной терапии генерализованных хондросарком
Table 5. Clinical efficacy of targeted therapy of advanced chondrosarcomas 

Препарат n Объективные 
ответы

Клиническая 
польза

Медиана 
до прогрессирования Ссылка

Ivosidenib 17 11 СЗ+6 ПЗ 65 5,6 Tap et al ., 2020 [47]

Nilotinib+DOX 7 5 СЗ+2 ПЗ 71 14 Alemany et al ., 2018 [84]

Pazopanib 42 1 ЧО+30 СЗ+11 ПЗ 74 7,9 Chow et al ., 2020 [85]

Regorafenib vs 
Placebo

23
16

2 ЧО+11 СЗ+10 ПЗ
0 ЧО+5 СЗ+11 ПЗ

57
31

5
2 Duffaud et al ., 2021 [86]

Anlotinib 9 2 ЧО+15 СЗ+9 ПЗ 65 2,8 Tang et al ., 2022 [67]

на фоне химиотерапии привёл к частичному эффекту, ко-
торый сохранился на фоне лечения около 6 месяцев [88] . 

В самом большом на сегодняшний день исследовании 
показано, что пазопаниб у 42 пациентов с классической 
ХС на четвёртом месяце лечения привёл к одному случаю 
частичного эффекта и 30 СЗ, а у 11 больных было про-
грессирование . Медиана до прогрессирования составила 
7,9 месяца [85] . В настоящее время пазопаниб включён 
в стандарты лечения метастатической ХС . 

Эффективность регорафениба изучалась в плацебо-
контролируемом исследовании, показавшем, что он по-
зволяет стабилизировать заболевание у 57% пациентов, 
увеличивает продолжительность интервала до прогресси-
рования в сравнении с плацебо и при этом не улучшает 
значимо общую выживаемость [86] . Препарат изучается 
в двух текущих протоколах . 

Другой мультитаргетный препарат, анлотиниб, приме-
нили у 9 пациентов с ХС [67] . Максимальный клинический 
эффект состоял в СЗ у 78% пациентов, медиана выжива-
емости до прогрессирования составила 2,8 месяца, а об-
щей выживаемости — до одного года . 

Таким образом, таргетная терапия, включая препа-
раты последнего поколения, пока демонстрирует скром-
ные клинические эффекты, преимущественно в виде 
временных стабилизаций, не улучшая кардинально не-
благоприятный прогноз у пациентов с метастатическими 
ХС . Использование в качестве альтернативных мишеней 
тирозинкиназы c-Src и каскада Hedgehog также оказа-
лось неудачным в клинических условиях [89–91] . В на-
стоящее время продолжается поиск новых уязвимостей 
в онкогенной программе ХС, в числе которых HDAC, ре-
цепторы, активируемые пероксисомным пролифератором 
(PPARγ), CDK4, белок NEDD8 и транскрипционный фактор 
STAT3 [92] .

Хордома
С учётом молекулярного профиля хордом наиболее 

часто используемыми таргетными препаратами первой 
линии являются ингибиторы PDGFR и с-KIT . Метаанализ 
литературных данных показал, что, согласно критериям 
RECIST 1 .1, частота ЧО при лечении иматинибом составляет 
2,2%, СЗ достигается в 73,5% случаев, а прогрессирование 
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наступает у 24,3% пациентов [93] . При оценке эффекта 
с помощью ПЭТ-КТ с ФДГ частота частичных эффектов 
повышается до 38,8% . Медиана до прогрессирования ва-
рьирует в пределах 9–10 месяцев [94, 95] . 

Другим препаратом первой линии считается дазати-
ниб, который показал в исследовании второй фазы кли-
ническую активность в виде 19% объективных ответов, 
медианы до прогрессирования 6,3 месяца и пятилетней 
выживаемости 18% [89] . 

Из мультитаргетных препаратов в качестве средства 
первой линии терапии используется сунитиниб . В иссле-
довании второй фазы у 44% пациентов была достигнута 
СЗ, а медиана до прогрессирования составила 12 меся-
цев [96] . 

В случае отсутствия ответа на монотерапию препара-
тами первой линии возможны три подхода: 

 • добавление к иматинибу цитостатиков (циспла-
тин, циклофосфамид в метрономном режиме) или 
mTOR-ингибиторов (сиролимус, эверолимус);

 • переход на ингибиторы EGFR в монорежиме (це-
туксимаб, эрлотиниб, а при доказанной экспрессии 
опухолью EGFR — лапатиниб) или в комбинации 
с другими таргетными препаратами (бевацизумаб, 
гефитиниб, линситиниб); 

 • применение мультитаргетных препаратов (сорафе-
ниб, пазопаниб) . 

В настоящее время изучается активность биспецифи-
ческого ингибитора EGFR и HER2/neu афатиниба, мульти-
таргетного препарата нилотиниб, ингибитора CDK4 и CDK6 
палбоциклиба, ингибитора фермента EZH2 таземостата, 
а также ингибиторов белка BRD9 . 

Гигантоклеточная опухоль
Показаниями к патогенетической, антирезорбтивной 

терапии ГКО являются неоперабельные случаи, а также 
местнораспространённые первичные (стадия III по клас-
сификации Кампаначи) и рецидивные опухоли [39] . В на-
стоящее время основным препаратом, который позволя-
ет разорвать порочный круг и повлиять на остеоклазию 
и костеобразование в ГКО, является деносумаб . Эффектом 
лечения является элиминация гигантских многоядерных 
клеток с последующим продвижением стромальных кле-
ток (мутировавших и нормальных) в направлении более 
дифференцированных костеобразующих клеток [21] . 
В опухоли прекращается остеоклазия и начинаются про-
цессы остеогенеза с формированием и минерализацией 
костных структур, которые хорошо видны рентгенологи-
чески [97] . 

В случае неоперабельного процесса рассматривается 
в первую очередь продолжительное введение деносума-
ба, поскольку после его отмены, несмотря на выраженный 
клинико-рентгенологический эффект в виде купирования 
болевого синдрома и оссификации патологического очага, 
часто наступает реактивация процесса [98] . В связи с этим 
при необходимости длительного применения деносумаба 

для избегания кумулятивной токсичности рассматрива-
ется вариант с увеличением интервалов между введе-
ниями [99], а также лечение под контролем маркеров 
резорбции и современных методов визуализации с воз-
обновлением терапии при появлении признаков реактива-
ции процесса [100] . Повторная блокада оси RANKL-RANK 
при возобновлении остеоклазии оказывается успешной 
в большинстве случаев [100] .

При опухолях III стадии, когда хирургия сопряжена 
с риском осложнений и функциональных потерь, цель 
предоперационного лечения деносумабом — перевести 
опухоль в резектабельную форму и выполнить менее 
травмирующую, функционально-сберегающую опера-
цию [101] . 

В качестве перспективных подходов к патогенетиче-
ской терапии ГКО изучаются различные варианты таргети-
рования популяции мутировавших клеток, которые всегда 
остаются после лечения деносумабом [102] . 

Современная таргетная терапия сарком кости, пре-
имущественно ингибиторами тирозинкиназ (рецепторных 
и нерецепторных), характеризуется относительно скром-
ными успехами . Несмотря на достижение объективных от-
ветов или стабилизации у ранее леченных пациентов, вы-
живаемость до прогрессирования и общая выживаемость, 
к сожалению, остаются непродолжительными . Более чем 
двадцатилетний клинический опыт таргетной терапии 
сарком кости позволяет обозначить ряд ключевых про-
блем, которые предстоит решить в будущем: 

 • несмотря на существенные и разнообразные геном-
ные нарушения, в саркомах отсутствуют драйвер-
ные мутации, которые можно было бы подвергнуть 
таргетированию; в этих опухолях пока не установ-
лены специфические устоявшиеся геномно-транс-
криптомные сигнатуры;

 • ингибирование отдельных сигнальных путей ока-
залось неэффективным в силу существования мно-
жества пересекающихся или перекрывающих друг 
друга каскадов, что диктует мультитаргетные под-
ходы; 

 • к большинству таргетных препаратов имеется либо 
первичная, либо (чаще) приобретённая резистент-
ность за счёт многочисленных обходных/компенса-
торных внутриклеточных каскадов; 

 • конститутивная внутриопухолевая гетерогенность: 
структурная, транскрипционная и метаболическая 
(ацидоз/гипоксия), а также клональная селекция 
на фоне терапии, детерминирующая вариабельную 
чувствительность к лечению; 

 • основной недостаток всех омиксных технологий — 
невозможность полноценного анализа опухоли и 
предсказания ответа на основании небольшого ко-
личества диагностического материала; 

 • отсутствие корреляции между молекулярным про-
филем (по данным иммуногистохимического иссле-
дования, геномного или транскриптомного секве-
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нирования) и ответом на маркер-ориентированное 
лечение, отсутствие информативных предиктивных 
факторов при анализе чувствительности опухоли 
к терапии in vitro или in vivo (ксенотрансплантаты 
от пациента, органоиды);

 • сложное и до конца не понятное взаимодействие 
опухолевых клеток с иммунными и другими мезен-
химальными клетками микроокружения, а также 
с элементами внеклеточного матрикса; 

 • присутствие в опухоли стволовых раковых клеток, 
устойчивых к цитостатической, таргетной и лучевой 
терапии; 

 • сложности неинвазивного мониторинга и раннего 
выявления устойчивости к терапии;

 • как правило, таргетную терапию используют у ра-
нее леченных пациентов с рефрактерными или 
генерализованным процессами, то есть с большой 
опухолевой нагрузкой, стратегии более раннего 
применения данной группы препаратов находятся 
на ранней стадии разработки;

 • токсичность, особенно в комбинации с другими 
противоопухолевыми препаратами, которая требует 
коррекции схемы лечения, а порой — его отмены .

В контексте вышесказанного перспективы повышения 
эффективности таргетной терапии сарком кости высокой 
степени злокачественности связаны со следующими ос-
новными направлениями:

 • продолжение изучения молекулярных механиз-
мов онкогенеза и лекарственной резистентности 
с использованием современных омиксных техно-
логий;

 • поиск новых таргетных препаратов, а также разра-
ботка персонифицированных комбинаций на осно-
вании молекулярно-генетического профиля; 

 • изучение роли и места таргетной терапии в комби-
нации с предоперационной химиотерапией при ре-
зектабельных, локализованных саркомах, то есть 
более раннее применение в программах комбини-
рованного лечения;

 • введение таргетной терапии в комплексные про-
граммы противоопухолевого лечения генерализо-
ванных и олигометастатических процессов, вклю-
чающие также химиотерапию, иммунотерапию и 
локальные методы воздействия (метастазэктомии, 
аблативные режимы лучевой терапии и др .); 

 • разработка методологии мониторинга болезни 
с целью выявления ранних признаков прогресси-
рования, когда эффективность таргетной терапии 
может возрасти в условиях минимальной опухоле-
вой нагрузки, при несформировавшихся механиз-
мах резистентности . 

При ГКО перспективы связаны с поиском новых подхо-
дов к таргетированию самих опухолевых клеток, которые 
остаются устойчивыми к современной антирезорбтивной 
терапии . 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Таким образом, основным методом локального и си-

стемного воздействия при саркомах кости высокой сте-
пени злокачественности на протяжении последних пяти 
десятилетий продолжает оставаться химиотерапия . Стан-
дартные схемы химиотерапии в рамках программ ком-
бинированного лечения позволяют достичь длительной 
ремиссии у 60–70% пациентов . Около 30–40% больных 
с локализованной формой, около 70% с метастатически-
ми саркомами и более 80% с рецидивами заболевания 
резистентны к современным программам лекарственной 
терапии . Этот контингент больных нуждается в новых 
стратегиях и терапевтических подходах . 

Что касается локализованных форм сарком, требую-
щих системной терапии, то перспективным направлением 
представляется ранняя неинвазивная оценка эффекта уже 
на этапе предоперационной терапии, а также разработка 
алгоритмов выбора тактики лечения с учётом чувстви-
тельности опухоли . 

Относительно скромные успехи таргетной терапии 
генерализованных сарком связаны со сложной биоло-
гией и недостаточным пониманием всего разнообразия 
механизмов онкогенеза сарком кости . Тем не менее ре-
зервные линии химиотерапии и патогенетическая терапия 
позволяют достичь временной стабилизации процесса 
в большом проценте наблюдений . Это открывает потен-
циальное окно для консолидации достигнутого эффекта 
за счёт включения в программу лечения локальных ме-
тодов воздействия, что может способствовать циторедук-
ции, дополнительному купированию клинических симпто-
мов и продлению времени до прогрессирования . В этом 
контексте улучшения отдалённых результатов у данного 
контингента больных в ближайшей перспективе можно 
ожидать за счёт оптимизации комбинированных подхо-
дов, сочетающих системное и локальное лечение метаста-
тической болезни . Обязательным условием также явля-
ется совершенствование алгоритмов раннего выявления 
рецидива заболевания, когда опухолевая нагрузка неве-
лика и механизмы резистентности к системной терапии 
ещё не успели развиться . 

Сегодня терапия сарком ближе к стандартизованным 
подходам, однако нет сомнений, что будущие стратегии 
связаны с персонализацией терапии на основании ком-
плексного и всестороннего изучения биологического про-
филя опухоли . Индивидуальное планирование лечения 
будет основываться на современных методиках визуа-
лизации, включая молекулярную, в сочетании с оценкой 
опухоли с помощью омиксных технологий (геномика, 
эпигеномика, транскриптомика, протеомика, метаболо-
мика, радиомика и др .), а также изучении лекарственной 
чувствительности ex vivo (клеточные линии, ксенотранс-
плантаты от пациента, органоиды и др .) . Целью этого 
является идентификация критических для опухоли ми-
шеней и подбор соответствующей терапии . Безусловно, 
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для обработки и систематизации огромного объёма био-
логической информации будут применяться современные 
методики компьютерного анализа с использованием ис-
кусственного интеллекта .
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Современный подход к диагностике и лечению 
Hallux valgus. Обзор литературы
М .Н . Семенистый, А .А . Очкуренко, О .А . Семенистая, Д .И . Османов 
Национальный медицинский исследовательский центр травматологии и ортопедии им . Н .Н . Приорова, Москва, Россия

АННОТАЦИЯ
Hallux valgus является одной из наиболее распространённых деформаций переднего отдела стопы, имеющей широкий 
спектр клинических симптомов и снижающей качество жизни пациентов в широком возрастном периоде . Данный об-
зор подготовлен с использованием баз литературных сведений eLIBRARY .RU, Google Scholar и PubMed . Этот литератур-
ный обзор носит несистематический характер . Были проанализированы источники, описывающие различные аспек-
ты диагностики, лечения и развития осложнений вальгусной деформации переднего отдела стопы . В статье широко 
освещаются инструментальная диагностика, критерии оценки стадии патологического процесса, подходы и методы 
оперативной коррекции деформации . 

Ключевые слова: вальгусная деформация стопы; передний отдел стопы; Hallux valgus .
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Hallux valgus. Review
Maksim N . Semenistyy, Alexander A . Ochkurenko, Oksana A . Semenistaya, Daniil I . Osmanov
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ABSTRACT 
Hallux valgus is a common deformity of the forefoot characterized by various clinical symptoms and reduces the quality of life 
of patients of various age groups . This literature review used the databases eLIBRARY .RU, Google Scholar, and PubMed and 
is a nonsystematic analysis . Studies describing various aspects of diagnosis, treatment, and development of complications 
of hallux valgus deformity of the forefoot were analyzed . The present article describes instrumental diagnostics, criteria for 
assessing the stage of the pathological process, and approaches and methods for surgical correction of deformity .
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ВВЕДЕНИЕ
На сегодняшний день в хирургии стопы самой распро-

странённой деформацией является Hallux valgus (HV) [1] . 
Проблема вальгусной деформации переднего отдела сто-
пы берёт своё начало с XIX века, когда превалирующее 
понимание этиологии проблемы было сконцентрировано 
на неудовлетворительной подгонке обуви, что приводило 
к мягкотканной деформации в виде уплотнения области 
первого плюснефалангового сустава (I ПФС) [2, 3] . Однако 
в 1871 году Carl Hueter описал эту деформацию в виде от-
дельной патологии, дав определение термину «Hallux val-
gus» . Автор характеризует это состояние как статический 
подвывих I ПФС в совокупности с латерализацией первого 
пальца и медиализацией первой плюсневой кости [4] . Од-
нако в современном понимании патогенеза деформации 
таковым принято считать наличие отведения и пронации 
первой фаланги, сопровождающееся аддукцией и прона-
цией первой плюсневой кости, латеральной капсулярной 
ретракцией плюснефалангового сустава [5] . 

В XX веке была предпринята попытка систематизации 
порядка 100 оперативных методик разного уровня слож-
ности, однако все они были направлены на восстановле-
ние анатомического и функционального состояния перед-
него отдела стопы [2] . В современной ортопедии проблема 
вальгусной деформации стопы затрагивает порядка 23% 
взрослого населения планеты и до 36% пациентов пожи-
лого возраста . Среди всей популяции наиболее подверже-
ны HV лица женского пола . Стоит отметить, что с увеличе-
нием возрастного периода растёт стадия патологического 
процесса, что приводит к росту дисфункции стопы и про-
грессированию болевого синдрома [6, 7] . Основными эти-
ологическими факторами, предрасполагающими к воз-
никновению и прогрессированию деформации, являются 
генетические факторы, нарушения биомеханики стопы 
(такие как продольное плоскостопие, деформация задне-
го отдела стопы, гипермобильность связочного аппарата 
стопы) и контрактура ахиллова сухожилия [1, 8] . Также 
отмечена взаимосвязь с профессиональными навыками 
у артистов балета [1, 6, 8] . В нашем литературном обзоре, 
являющемся несистематизированным анализом источ-
ников, мы предоставили наиболее актуальные аспекты 
диагностики, классификации, лечения и реабилитации 
пациентов с данной патологией .

МЕТОДОЛОГИЯ ПОИСКА ИСТОЧНИКОВ
Поиск и отбор источников проведены с использова-

нием баз данных медицинской литературы и поисковых 
ресурсов eLIBRARY .RU, PubMed (MEDLINE), Google Scholar 
по ключевым словам «Hallux valgus», «вальгусная дефор-
мация стопы», «метатарзалгия» . 

Критериями включения стали рандомизированные ис-
следования, клинические случаи, систематические обзоры 
и метаанализ . 

В критерии исключения вошли статьи без полнотексто-
вого представления, дублирующиеся публикации . 

ОБСУЖДЕНИЕ
При развитии HV необходимо учитывать вовлечён-

ность и степень ограничения движений в плюснефаланго-
вом суставе, значительно ограничивающие подбор обуви, 
а развитие болевого синдрома способствует снижению 
функциональной активности [9] . Некоторые авторы об-
ращают внимание на семейный анамнез, ранее проводи-
мые консервативные и оперативные методы лечения, их 
эффективность и удовлетворённость пациента с течени-
ем времени [1, 8] . Необходимо акцентировать внимание 
на походке пациента, как в обуви, так и без неё . Оцени-
ваются болезненность в области I ПФС, гиперкератозы 
и их состояние — воспаление в зоне контакта с обувью . 
При осмотре необходимо оценить состояние межфалан-
гового сустава, степень его подвижности, деформацию . 
Некоторые авторы считают, что клинически значимая 
мобильность плюсне-клиновидного сустава, тенденция 
к подвывиху могут изменить тактику дальнейшего лече-
ния [10] . А другие говорят о необходимости оценки со-
стояния ахиллова сухожилия, и наиболее оптимальным 
методом является тест Silfverskiold, который позволяет 
дифференцировать укорочение икроножной мышцы 
или контрактуры камбаловидной мышцы [8] . 

Наиболее объективным инструментальным методом 
обследования является рентгенография стоп стоя в прямой 
(плантарной) и боковой проекциях . При оценке рентгено-
грамм основополагающими критериями выступают дис-
тальный плюсневый угол DMAA, угол вальгусной деформа-
ции HVA и межплюсневый угол IMA [10] . Авторы считают 
необходимым оценивать состояние суставной поверхности 
плюснефалангового сустава, межфаланговых суставов, 
а также положение сесамовидных костей, их дегенератив-
ные изменения и степень подвывиха (рис . 1) [10–12] .

Оценка степени деформации, проведённая с учётом 
данных углов, что позволяет определить степень дефор-
мации переднего отдела стопы, представлена в табл . 1 [8] . 

По мнению авторов, в современной ортопедии кон-
сервативные методы лечения вальгусной деформации 
переднего отдела стопы рассматриваются исключительно 
как симптоматические [13, 14] . Убедительных литератур-
ных данных о длительной эффективной консервативной 
терапии не предоставлено . Однако с целью улучшения 
качества жизни стоит прибегать к физиотерапии, которая 
способна уменьшить деформацию первого луча [3, 15] . 
При болевом синдроме на начальных стадиях заболева-
ния у молодых пациентов показаны курсовое применение 
нестероидных противовоспалительных средств, местных 
препаратов и подбор специализированной обуви [13] . 
Стоит отметить ношение корректирующих ортезов, ре-
дрессирующих первый луч . Однако длительного стойкого 
эффекта такая терапия не оказывает [8] . 
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Метод хирургической коррекции HV зависит от степени 
деформации [16] . Многие авторы считают, что при лёгкой 
и средней степени деформации стоит применять дисталь-
ную остеотомию I плюсневой кости, в то же время дефор-
мации тяжёлой степени требуют вмешательств на прокси-
мальной части плюсневой кости и плюсне-клиновидном 
суставе [14, 16] .

В настоящее время известно более 100 оперативных 
вмешательств по поводу коррекции вальгусной дефор-
мации [17], однако общепризнанного золотого стандар-
та метода (или комплексной методики) не существует 
[17, 18] . Среди описанных методик имеются как сухо-
жильные операции, так и различные виды остеотомии, 
артродезов и эндопротезирования [17] . Такие методики, 
как модифицированная операция McBride или буниэк-
томия, не имеют широкого практического применения 
в изолированной практике по причине большого про-
цента рецидивов [17, 19] . Основной задачей оперативной 
коррекции можно считать остеотомию первой плюсневой 
кости, направленную на латерализацию головки, и деро-
тационное воздействие с целью профилактики рецидива 
[20, 21] . Операции на мягких тканях (в частности, на су-
хожилии приводящей мышцы, капсуле сустава) приме-
нимы как дополнение к остеотомии [20, 22–24] . Их целью 
является профилактика дальнейших рецидивов дефор-
мации [20, 25, 26] . 

Из методик, относящихся к корригирующей остеото-
мии, можно выделить техники шевронной остеотомии, 
Z-образной остеотомии Scarf [27, 28], остеотомии Akin, техни-
ки Kramer и Boesch [17] . Наиболее часто используются тех-
ники шевронной остеотомии и остеотомии Scarf [14, 29, 30] . 
При шевронной остеотомии проводится доступ к головке 
плюсневой кости прямым разрезом в проекции I ПФС . Мо-
билизуются мягкие ткани, проводится косая подголовчатая 
остеотомия с открытым углом кзади . Головка смещается 
латерально, фиксация проводится при помощи винта, пина 
или спицы трансартикулярно [14] . Такой способ применим 
для деформаций лёгкой или средней степени тяжести [16] . 
Стоит отметить, что методика шевронной остеотомии пере-
несла ряд модификаций (рис . 2), что позволило улучшить 
результаты в долгосрочной перспективе [31] . Техника Skarf 
применима при деформации первого луча средней тяже-
сти [14, 16] . В ходе коррекции производится Z-образная 
остеотомия плюсневой кости со смещением дистальной 
части латерально . Костные фрагменты фиксируются также 
при помощи винтов, пинов или спиц . Количество металло-
фиксаторов вариабельно, обычно 1–2 . В сравнении с шев-
ронной остеотомией методика Scarf обеспечивает большую 
коррекцию угла IMA, однако более травматична и имеет 
больший процент осложнений [32] .

По мнению авторов, остеотомия Akin более при-
менима для устранения межфаланговой деформации, 

Таблица 1. Классификация степени деформации переднего отдела стопы
Table 1. Classification of forefoot deformity degree

Угол
Степень деформации, °

Лёгкая Умеренная Тяжёлая

IMA 11–15 16–20 >20

HVA 21–30 31–40 >40
Примечание. IMA — межплюсневый угол, HVA — угол вальгусной деформации .
Note. IMA — intermetatarsal angle, HVA — Hallux valgus angle .

Рис. 1. Построение углов DMAA, HVA и IMA .
Примечание. DMAA — дистальный плюсневый угол, HVA — угол вальгусной деформации, IMA — межплюсневый угол .
Fig. 1. Construction of DMAA, HVA and IMA angles .
Note. DMAA — distal metatarsal articular angle, HVA — Hallux valgus angle, IMA — intermetatarsal angle .
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так называемой Hallux valgus interphalangeus [33, 34] . 
Чаще всего данная методика применяется для дополни-
тельной коррекции в совокупности с техниками шевронной 
и Scarf-остеотомии [21] . В ходе операции производится 
остеотомия основной фаланги I пальца с открытым кли-
ном кнутри . Существует множество модификаций данного 
метода, однако все они выполняются без травматизации 
суставных поверхностей фаланги — как проксимальной, 
так и дистальной (рис . 3) [35] .

Послеоперационное ведение таких пациентов вклю-
чает в себя разгрузку переднего отдела стопы на срок 
до 6 недель (ортез по типу «туфли Барука»), закрытое 
ведение ран до снятия швов (на 14–16-е сутки) . Актив-
ную реабилитацию можно начинать с 6-й недели после 
операции, как и ношение обуви со свободным передним 

отделом . Также в послеоперационном периоде показано 
применение физиотерапии для снятия отёка и улучшения 
кровоснабжения . Контрольную рентгенографию стоит вы-
полнять на 6-й неделе после проведённого оперативного 
лечения [36] .

В современной хирургии стопы очень часто встаёт во-
прос о коррекции двусторонней вальгусной деформации . 
Двусторонняя деформация, по данным литературы, встре-
чается довольно часто — от 84 до 97% [37–39] . Однако 
существует мнение, что одновременная двусторонняя 
коррекция приводит к отрицательным результатам [40] . 
Во многих литературных источниках этот тезис не под-
тверждается, даже наоборот — результаты одновре-
менной двусторонней корректирующей операции анало-
гичны результатам односторонней коррекции [37, 40, 41] . 

Рис. 2. Шевронная (a) и Skarf-остеотомия (b) [31] .
Fig. 2. Chevron (a) and Scarf osteotomy (b) [31] .

Рис. 3. Проксимальная (a), дистальная (b) и косая (c) остеотомия Akin [35] .
Fig. 3. Proximal (a), distal (b) and oblique (c) osteotomies of Akin [35] .
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Преимуществами двусторонней коррекции можно считать 
уменьшение сроков лечения подобных пациентов, сокра-
щение объёма и времени госпитального лечения и ранний 
срок реабилитации после проведённой терапии . Ряд авто-
ров отмечают также снижение числа осложнений в после-
операционном периоде [40, 42] . 

Несмотря на распространённость и обилие методик 
в хирургии переднего отдела стопы, существует опреде-
лённая статистика по осложнениям различной степени тя-
жести [43] . Необходимо понимать, что оценка коррекции 
деформации проводится как по объективным признакам 
(наличие воспалительных осложнений, рецидив дефор-
мации, рефрактура зоны остеотомии и пр .), так и по опре-
делению качества жизни и удовлетворённости пациен-
та (различные шкалы и опросники) . К наиболее частым 
осложнениям относят рецидив вальгусной деформации, 
варусную деформацию при гиперкоррекции [43–45], оста-
точные боли, метатарзалгию и необходимость ревизион-
ных вмешательств на переднем отделе стопы [43, 46–48] . 
Ряд авторов отмечают необходимость удаления металло-
фиксаторов в 25% случаев [44] . 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Вальгусная деформация стопы является актуальной 

проблемой и в настоящее время . Несмотря на описан-
ные методы диагностики и лечения, в клинической прак-
тике отмечаются осложнения и неудовлетворительные 
результаты . Это многофакторная проблема, имеющая 
множество стимулов к развитию и прогрессированию 
деформации . 

Основополагающим методом диагностики является 
рентгенография с нагрузкой в прямой и боковой проек-
циях, на основании которой выбираются метод и техника 
лечения . Применение консервативных методик зачастую 
не приводит к стойкому положительному эффекту, однако 

может замедлить развитие деформации на начальной 
стадии .

Существует большое количество оперативных техник, 
каждая из которых имеет свои показания . Подбор мето-
дики производится индивидуально на основании прово-
димой диагностики . Осложнения при хирургическом лече-
нии деформации имеют различные проявления и степень 
тяжести .

Результаты двусторонней коррекции аналогичны ре-
зультатам при одностороннем вмешательстве .
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Применение моноклональных человеческих антител 
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АННОТАЦИЯ
Аневризмальная костная киста — это редкое местно-деструктивное доброкачественное новообразование с преиму-
щественной локализацией в костях . Аневризмальные костные кисты составляют от 1 до 6% первичных костных опухо-
лей, при этом 80% случаев этих поражений приходится на второе десятилетие жизни, с небольшим превалированием 
частоты случаев в женской популяции . В настоящее время вопрос оптимального лечения аневризмальной костной 
кисты остаётся открытым . Существует множество способов лечения, каждый из которых имеет свои показания, пре-
имущества и недостатки . Исследование ключевых патогенетических основ процесса подразумевает внедрение тар-
гетной терапии аневризмальной костной кисты . В настоящем обзоре была систематизирована классификация, рас-
смотрен патогенез заболевания с молекулярной и генетической точек зрения . Изучен механизм таргетной терапии 
с применением моноклональных человеческих антител к RANKL . Рассмотрены все представленные в доступных базах 
данных статьи в период с 2012 по июль 2023 года, на основе этого сделаны выводы о наиболее частой локализации 
аневризмальных костных кист, возрасте и половой принадлежности пациентов, режиме дозирования, результате ле-
чения и возможных осложнениях в течение терапии . Таким образом, применение деносумаба имеет терапевтические 
преимущества с точки зрения клинических и рентгенологических результатов у пациентов с аневризмальной костной 
кистой . Актуален вопрос применения деносумаба при лечении пациентов с аневризмальной костной кистой сложной 
анатомической локализации, а также в случаях агрессивного рецидивирующего течения патологического процесса .

Ключевые слова: аневризмальная костная киста; этиология; патогенез; лечение; антитела; деносумаб .
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ABSTRACT
Aneurysmal bone cyst is a rare, locally destructive, benign neoplasm with a predominant localization in the bones . Aneurysmal 
bone cyst accounts for 1%–6% of primary bone tumors, and 80% of these lesions occur in the second decade of life with a 
slight prevalence in the female population . Currently, the optimal aneurysmal bone cyst treatment remains unclear . There 
are various treatment methods, each of which has its own indications, advantages, and disadvantages . The study of the key 
pathogenetic foundations of the process indicates the introduction of targeted aneurysmal bone cyst therapy . This study 
presents the systematized classification and description of the disease pathogenesis regarded from molecular and genetic 
viewpoints . The mechanism of targeted therapy based on the use of monoclonal human antibodies to RANKL has been studied . 
Articles published in 2012–2023 (July) were considered . Consequently, conclusions concerning the most common aneurysmal 
bone cyst localizations, patient’s age and sex, dosage regimen, treatment result, and possible complications during the therapy 
have been made . Thus, denosumab has therapeutic advantages regarding clinical and radiological results in patients with 
aneurysmal bone cyst . Closely relevant is the issue of using denosumab in the treatment of patients with aneurysmal bone cyst 
of complex anatomical localization and in cases of aggressive recurrence of the pathological process .

Keywords: aneurysmal bone cyst; etiology; pathogenesis; treatment; antibodies; Denosumab .
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ВВЕДЕНИЕ
Аневризмальная костная киста (АКК) — это редкое 

местно-деструктивное доброкачественное новообразова-
ние с преимущественной локализацией в костях . Однако, 
согласно данным мировой литературы, существуют еди-
ничные случаи поражения мягких тканей [1] . Статистиче-
ски, по наблюдениям различных авторов, АКК составляют 
от 1 до 6% первичных костных опухолей, при этом 80% 
случаев данных поражений приходится на второе деся-
тилетие жизни, а ретроспективные исследования демон-
стрируют небольшое превалирование частоты случаев 
АКК в женской популяции [2, 3] .

Патологический очаг может располагаться в любой 
кости скелета, преимущественно локализуется в метафи-
зах длинных костей — 67–70%, вертебральная локализа-
ция АКК регистрируется в 8–30%, кости таза поражаются 
в 9–10% случаев [2, 3] . Впервые аневризмальная кост-
ная киста была описана в 1942 году докторами Н .L . Jaffe 
и L . Liechtenstein, которые зафиксировали клиническое 
наблюдение за 19 пациентами с предположительно со-
литарными костными кистами, обнаружив в двух случаях 
«нетипичную, содержащую кровь кисту большого разме-
ра» [4] . Однако впоследствии термин «аневризмальная 
костная киста» оказался неточен, так как при данной па-
тологии повреждения не являются ни аневризмальными, 
ни истинно кистозными, поскольку при гистологическом 
исследовании не выявляется эндотелиальной выстилки . 
Патологический очаг представляет собой полость, за-
полненную кровью в жидком и коагулированном состоя-
нии, разделённую фиброзными перегородками (септами) 
из незрелой трабекулярной костной или остеоидной ткани 
без эндотелия . Строма состоит из фибробластов, веретено-
образных клеток, многоядерных гигантских клеток [5, 6] .

В настоящее время вопрос оптимального лечения АКК 
остаётся открытым . Существует множество способов ле-
чения (хирургическое, склеротерапия, лучевая терапия, 
селективная эмболизация артерий и прочие), каждый 
из которых имеет свои показания, преимущества и не-
достатки . Несмотря на доброкачественный характер про-
цесса, локальная агрессивность АКК, высокая частота 
рецидивов (до 19%) потребовали дальнейшего изучения 
патологического процесса, введения новых методов ле-
чения . Исследования ключевых патогенетических основ 
процесса подразумевают внедрение таргетной терапии 
АКК [7] . Применение моноклональных человеческих анти-
тел к RANKL (receptor activator of nuclear factor kappa-B 
ligand) в терапии аневризмальных костных кист является 
перспективным методом, требующим дальнейшего изу-
чения .

Цель настоящего обзора заключалась в обобщении 
и систематизации литературных данных в отношении па-
тогенетического лечения аневризмальных костных кист 
различной локализации с применением моноклональных 
человеческих антител к RANKL (деносумаба) .

МЕТОДОЛОГИЯ ПОИСКА ИСТОЧНИКОВ 
Поиск литературных источников был выполнен в базах 

данных Google Scholar, PubMed, Medline, eLibrary, Cochrane 
с использованием ключевых слов «аневризмальная 
костная киста», «деносумаб», «anti-RANKL therapy», 
«aneurysmal bone cysts», «denosumab», «bone cysts» .

Ретроспективно были рассмотрены источники на ан-
глийском и русском языках (полнотекстовые статьи и ре-
фераты статей), содержащие информацию об эпидемиоло-
гии, клиническом течении и патогенезе АКК . Центральным 
звеном исследования являлись работы, посвящённые тар-
гетному лечению АКК . Критерии включения в исследова-
ние: пациенты с диагнозом АКК, проспективные и ретро-
спективные наблюдения за пациентами с АКК, в терапии 
которых применялся деносумаб в качестве адъювантного 
либо основного лечения . Для каждого из рассмотренных 
исследований ретроспективно изучались следующие дан-
ные: авторы, год публикации, структура выборки исследо-
вания, клиническая эффективность, дозировка деносумаба, 
длительность наблюдения, исходы и побочные явления .

ОБСУЖДЕНИЕ
Классификация и стадийность 
аневризмальных костных кист 

Выделяют два типа АКК: первичные (de novo), которые 
составляют две трети всех случаев (70%), и вторичные, 
составляющие почти треть случаев (30%), чаще всего 
связанные с широким спектром костных нарушений, та-
ких как гигантоклеточная опухоль (ГКО), остеобластома, 
хондробластома, остеосаркома низкой степени злокаче-
ственности, хондромиксоидная фиброма, неоссифициру-
ющаяся фиброма и фиброзная дисплазия [8, 9] .

Течение АКК характеризуется стадийностью процесса, 
чётко прослеживаются три фазы заболевания: остеолиз, 
отграничение и восстановление [10] . В соответствии с си-
стемой стадирования доброкачественных новообразований 
опорно-двигательного аппарата по Enneking [11] выделяют:

 • стадию 1 (латентную (неактивную)): АКК обычно об-
наруживается случайно и протекает бессимптомно;

 • стадию 2 (активную): характеризуется обширным 
поражением кости, её локальным вздутием и ис-
тончением кортикального слоя, у пациентов отме-
чается умеренный болевой синдром; 

 • стадию 3 (агрессивную): характеризуется высоким 
потенциалом к распространению, выраженным 
деструктивным процессом в зоне патологического 
очага с тенденцией к экзофитному росту, что ино-
гда ошибочно интерпретируется как злокачествен-
ный опухолевый процесс . У пациентов наблюдается 
выраженный болевой синдром .

Также существует классификация Capanna с соавт . 
[12, 13], в которой выделяют пять морфологических типов 
аневризмальной костной кисты:
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 • тип 1: центрально расположенный патологический 
очаг в метафизарной части кости;

 • тип 2: поражение целого сегмента кости со вздути-
ем кости и истончением кортикальной пластинки;

 • тип 3: эксцентрическое метафизарное пораже-
ние с отсутствием или минимальным поражением 
(вздутие и истончение) кортикальной пластинки;

 • тип 4: субпериостальная реакция с отсутствием или 
минимальным разрушением кортикальной пластин-
ки;

 • тип 5: периостальная диспозиция вследствие раз-
рушения кортикального слоя и расширения внутри 
губчатого вещества кости .

Патогенез аневризмальной костной кисты 
Первоначально считалось, что АКК возникает вслед-

ствие сосудистой мальформации с последующим повы-
шением венозного давления, что приводило к усилению 
внутрикостного давления и экстравазации клеточного 
и плазменного содержимого в кистозные полости внутри 
кости . В конечном итоге в полостях прогрессировал ли-
тический процесс, что приводило к локальному вздутию 
кости [6, 14] .

В настоящее время активно изучается неопластиче-
ская природа аневризмальной костной кисты, доказан-
ная ещё в 1999 году в работе Panoutsakopoulos с со-
авт . В ходе исследования была показана хромосомная 
транслокация t (16;17)(q22;p13) как цитогенетическая 
аномалия при первичной аневризмальной костной кисте 
с участием гена USP6, расположенного на хромосоме 
17p13 [15, 16] . 

Впоследствии было выявлено, что данная транслока-
ция перемещает промотор гена CDH11, обильно экспрес-
сируемого в костях, в область перед геном USP6 (TRE2, 
TRE17) [17] . В последние годы выявлено множество раз-
личных транслокаций при аневризмальной костной кисте, 
причём все они были связаны с активацией гена USP6 
в локусе 17p13 [18] .

Специфические транслокации при аневризмальной 
костной кисте представлены в табл . 1 [16] .

Таким образом, патогенез большинства первичных 
аневризмальных костных кист включает в себя усиление 

экспрессии гена USP6 при помощи более активного про-
мотора [19] . Продукт гена USP6 ответственен за ремоде-
лирование актина [20], а также индуцирует экспрессию 
матриксных металлопротеаз [14], запускает сигнализацию 
костного морфогенетического белка (bone morphogenic 
protein, BMP) и при этом ингибирует дифференцировку 
преостеобластов . TRE17 индуцирует транскрипцию MMP- 9 
путём активации NF-κB (ядерного фактора «каппа-
би») [21] .

Патогенетической основой АКК является нарушение 
системы RANK/RANKL/OPG (система рецептора активатора 
ядерного транскрипционного фактора каппа B (RANK), его 
лиганда — RANKL и остеопротегерина), которая участву-
ет в развитии ряда патологических процессов, связанных 
с моделированием костной ткани, а также онкологически-
ми процессами [22] . Лиганд-рецепторная система RANK/
RANKL/OPG — ключевое звено гомеостаза костной ткани, 
непосредственно регулирующее дифференцировку остео-
кластов и остеолиз [23] .

С молекулярной точки зрения АКК включают остеокла-
стоподобные многоядерные гигантские клетки, экспресси-
рующие высокие RANK, и неопластические стромальные 
клетки, экспрессирующие высокие уровни лиганда RANK 
(RANKL) . Взаимодействие RANK–RANKL активирует сиг-
нальный каскад, который способствует аномально повы-
шенной резорбции костной ткани, остеолизу и деструк-
ции [14] .

Таким образом, можно говорить о дисбалансе регуля-
торной системы функционирования остеокластов RANK–
RANKL–OPG, при которой повышаются взаимодействия 
RANK–RANKL, при низком уровне OPG, в норме выступаю-
щем ингибитором дифференцировки и созревания остео-
кластов [24, 25] . OPG создаёт так называемую «ловушку» 
для RANKL, в результате чего он не соединяется со сво-
им рецептором, то есть не происходит взаимодействие 
RANK–RANKL .

Деносумаб, подобно OPG, оказывает антирезорбтив-
ное действие благодаря снижению дифференцировки, 
активности и жизнеспособности остеокластов, связывая 
RANKL и предотвращая его взаимодействие с рецепто-
ром RANK [24] . О деносумабе как антирезорбтивном пре-
парате, обладающем дозозависимым эффектом, стало 
известно в 2004 году, когда были опубликованы первые 
результаты его применения у женщин с остеопорозом 
в постменопаузальном периоде [25] . Далее серия иссле-
дований показала эффективность деносумаба в терапии 
гигантоклеточной опухоли [26–32] . В 2013 году деносу-
маб был одобрен Управлением по санитарному надзору 
за качеством пищевых продуктов и медикаментов FDA 
(Food and Drug Administration) в качестве лечения не-
операбельных гигантоклеточных опухолей . Учитывая 
гистопатологическое сходство между ГКО и АКК, опи-
саны случаи применения деносумаба в терапии off-label 
при АКК сложной локализации, агрессивного, рецидиви-
рующего течения [33–49] .

Таблица 1. Специфические генные транслокации при аневриз-
мальной костной кисте
Table 1. Specific gene translocations in aneurysmal bone cysts

Транслокация Вовлечённый ген

t(16;17)(q22;p13) CDH11-USP6 (TRE2)

t(1;17)(р34 .1е34 .3;p13) TRAP150-USP6

t(3;17)(q21;p13) ZNF9-USP6

t(9;17)(q22;p13) OMD-USP6

t(17;17)(q12;p13) COL1A1-USP6

REVIEWS

https://doi.org/10.17816/vto611104


265
Вестник травматологии и ортопедии им. Н.Н. ПриороваТ. 31, № 2, 2024

DOI: https://doi.org/10.17816/vto611104

Анализ серии случаев использования 
деносумаба в качестве основной 
и адъювантной терапии аневризмальной 
костной кисты 

Все серии случаев зафиксированы в табл . 2 . С 2012 
по июль 2023 года описано и опубликовано 18 статей, по-
свящённых терапии АКК с применением моноклональных 
человеческих антител к RANKL (деносумаба) [33–48] . Сум-
марно данная терапия применялась при лечении 51 паци-
ента, среди которых было 56,9% (n=29) лиц мужского пола 
и 43,1% (n=22) — женского . В отношении локализации 
патологического очага были получены следующие данные:

 • позвоночник — 58,8% (n=30) случаев;
 • кости таза — 15,7% (n=8);
 • лучевая кость — 3,9% (n=2);
 • бедренная кость — 3,9% (n=2);
 • плечевая кость — 3,9% (n=2);
 • локтевая кость — 1,9% (n=1); 
 • малоберцовая кость — 1,9% (n=1);
 • большеберцовая кость — 1,9% (n=1);
 • таранная кость — 1,9% (n=1);
 • седьмой рёберно-позвоночный сустав — 1,9 % (n=1);
 •  кости черепа — 3,9% (n=2) .

Более 80% пациентов, получающих терапию деносума-
бом, составляли дети в возрасте от 0 до 19 лет . При этом, 
согласно табл . 3, превалировали пациенты возрастной 
группы 10–19 лет (58,8%), что уже является общепри-
знанным эпидемиологическим фактом в отношении АКК .

Многие пациенты имели длительный анамнез забо-
левания, предшествующее лечение включало как одно-
кратное хирургическое вмешательство, так и серию по-
вторных операций, с периодическим рецидивированием 
процесса . Среди используемого лечения были описаны 
следующие тактики, предшествующие терапии деносума-
бом: гемиламинэктомия, ламинэктомия, вертебрэктомия, 
кюретаж и пластика дефекта, кюретаж и обработка фе-
нолом, кюретаж и заполнение гелем, инъекции полидо-
канола 3%, метилпреднизолона и кальцитонина, введение 
интерферона альфа, краевая резекция опухоли с пласти-
кой дефекта, транспедикулярная фиксация позвоночного 
столба, радикальная резекция, селективная артериальная 
эмболизация (САЭ), частичная эндоскопическая резекция 
опухоли, химиотерапия (адриамицином, ифосфамидом) .

Выбор данного консервативного метода лечения обо-
сновывался авторами различными причинами: сложной 
локализацией патологического очага, неоправданным 
травматизмом хирургического лечения, рецидивировани-
ем после применения кюретажа, костной пластики, инъ-
екции полидоканола и эмболизации, агрессивным течени-
ем АКК, невозможностью проведения САЭ .

В публикациях наблюдалось несколько схем дозиро-
вания препарата . В отношении детей с массой тела бо-
лее 38 кг применялась взрослая схема — ежемесячная 
подкожная инъекция 120 мг деносумаба, также некото-
рые авторы в первый месяц использовали интенсивную 

терапию — вводили так называемые «нагрузочные дозы» 
препарата в 1, 8, 15, 29-й дни . Длительность терапии ва-
рьировала от 3 до 57 месяцев, количество инъекций пре-
парата — от 3 до 61 . 

Для детей с массой тела менее 38 кг использовали 
иные схемы лечения . Так, например, D .W . Pelle с соавт . 
[35] при лечении пятилетнего пациента с обширной АКК 
сакрального отдела позвоночника с полной облитерацией 
спинномозгового канала от L4 до S3 и тяжёлой неврологи-
ческой симптоматикой начинали с дозы 1,2 мг/кг, увеличи-
вая еженедельно в течение месяца дозировку до конеч-
ной дозы 1,6 мг/кг . Далее, после месяца терапии, вводили 
1,6 мг/кг один раз в месяц в течение 12 месяцев (15 доз) .

T . Lange с соавт . [33], которым принадлежит первая 
работа по применению деносумаба в терапии АКК, ис-
пользовали следующие схемы: 70 мг/м2 один раз в месяц 
в течение 4 месяцев (4 дозы) и 70 мг/м2 один раз в неделю 
в течение 4 недель, далее — ежемесячно (7 доз) . N . Ku-
rucu с соавт . [42] и S . Raux с соавт . [46] также исходили 
из данного расчёта дозировки, но применяли большее ко-
личество инъекций (9–17 доз) на более обширной группе 
пациентов .

D . Ntalos с соавт . [39] при лечении пациентки 35 лет 
с АКК С5 позвонка придерживались тактики применения 
деносумаба в качестве адъювантной терапии в сочетании 
с САЭ: первый курс — 60 мг один раз в месяц в тече-
ние 12 месяцев, второй курс — 60 мг в месяц в течение 
17 месяцев .

H .R . Dürr с соавт . [47] придерживались двух протоко-
лов, а также тактики постепенного снижения и отмены де-
носумаба . Взрослый протокол: 120 мг в 1, 8, 15 и 29-й дни, 
один раз в месяц в течение 12 месяцев . Детский прото-
кол: 60 мг каждые 4 недели с двумя дополнительными 
дозами в 8-й и 15-й дни . При снижении дозировки вво-
дили по 120 мг каждые 2 месяца в течение 6 месяцев 
и по 120 мг каждые 3 месяца в течение ещё 6 месяцев .

В одной из последних публикаций J .A . Vanderniet с со-
авт . [50] пациенты получали деносумаб в дозе 70 мг/м2 
(или 120 мг, если масса тела >50 кг) еженедельно в тече-
ние 3 недель, затем один раз в месяц начиная с 29-го дня 
терапии, при этом дозировка корректировалась в зависи-
мости от возникающих осложнений у пациентов в виде 
гипер- и гипокальциемии .

Ретроспективный обзор 4 пациентов, получавших 
деносумаб, с использованием стандартизированного 
протокола для CGCG в третичном педиатрическом от-
делении: деносумаб в дозе 70 мг/м2 назначался 4 раза 
в неделю с последующим назначением 2 доз золедроната 
по 0,025 мг/кг с целью предотвращения рикошетной ги-
перкальциемии .

Дополнительная терапия в виде Ca, витамина D на-
значалась 86,3% пациентов (n=44) в 12 из перечисленных 
публикаций . Дозировка варьировала от 500 до 1000 мг 
кальция, от 400 до 1000 ЕД витамина D . Всем пациен-
там осуществлялся контроль биохимических показателей 
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крови, в частности, авторы наблюдали за кальциевым об-
меном, включающим кроме уровня Са в крови (общий, 
ионизированный) уровень кальцитонина, паратиреоидного 
гормона (ПТГ) и витамина D3, контроль уровня дезоксипи-
ридинолина в моче .

Длительность наблюдения после окончания терапии 
деносумабом варьировала в широких пределах, где ми-
нимальное время наблюдения составило 4 месяца, а мак-
симальное — 42 месяца .

В публикациях описаны следующие осложнения:
 • гипокальциемия разной степени тяжести — 15,6% 

(n=8) [33, 46, 51];
 • гиперкальциемия после отмены препарата — 

17,6% (n=9) [42, 46–48, 51];
 • рецидив — 20,9% (n=9) [34, 39, 42, 46, 47];
 • стойкий неврологический дефицит C7 и T1 [37];
 • повышение ПТГ — 7,8% (n=4) [39, 50];
 • снижение ПТГ — 4,6% (n=2) [42];
 • снижение P — 2,3% (n=1) [48]; 
 • снижение D3 — 4,6% (n=2) [39, 46, 50, 51];
 • повышение дезоксипиридинолина в моче — 2,3% 

(n=1) [42];
 • желудочно-кишечные симптомы (без уточне-

ния) — 3,9% (n=2) [47, 50];
 • лёгкая мышечная боль — 2,3% (n=1) [47];
 • усталость — 2,3% (n=1) [47];
 • однократная рвота — 2,3% (n=1) [47];
 • рецидив+образование глиомы — 2,3% (n=1) [47] .

Во всех случаях рецидивов терапия деносумабом была 
продолжена с получением хороших результатов . Ни одно 
из осложнений не закончилось фатально . Авторы под-
чёркивают тяжесть осложнения в виде гиперкальциемии 
после терапии в среднем через 4–5 месяцев после лече-
ния [42, 46–48, 51] . В литературе данное осложнение рас-
ценивается как «эффект рикошета», при котором отмена 
деносумаба запускает скачок активности остеокластов . 
Во всех случаях гиперкальциемии пациенты нуждались 
в госпитализации, и эти случаи были успешно купированы 
с применением бисфосфонатов .

Описанные в литературе осложнения в виде остео-
некроза верхней челюсти, патологических переломов, 

замедления роста зубов, остеолизиса у данных пациентов 
не выявлены (табл . 2) [7] .

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Несмотря на биологическую доброкачественность, 

АКК имеют тенденцию к агрессивному течению, вызывая 
локальное разрушение кости и деструкцию близлежащих 
мягких тканей . Некоторые авторы относят АКК к остео-
кластным дисплазиям (osteoclast bone dysplasias), вклю-
чая в эту группу заболевания, в основе патогенеза которых 
лежит нарушение функции остеокластов . К остеокласти-
ческой патологии относят гигантоклеточную опухоль, хе-
рувизм и фиброзную дисплазию .

С 2013 года FDA одобрило применение деносумаба 
при лечении ГКО . Принимая во внимание морфологическое 
сходство между ГКО и АКК, некоторые врачи логически 
пришли к выводу о целесообразности применения дено-
сумаба off-label в терапии АКК в исключительных случаях . 
В настоящее время существует ограниченное число иссле-
дований, посвящённых изучению роли деносумаба в веде-
нии пациентов с АКК . С 2013 по июль 2023 года опублико-
вано 18 статей по данной тематике и описан 51 пациент . 
Анализируя источники, можно отметить, что в целом при-
менение деносумаба имеет терапевтические преимуще-
ства с точки зрения клинических (купирование симптомов) 
и рентгенологических (уменьшение размеров опухоли и ос-
сификация патологического очага) результатов у пациентов 
с АКК . Особенно актуален вопрос применения деносумаба 
при лечении пациентов с АКК сложной анатомической ло-
кализации, а также в случаях агрессивного рецидивирую-
щего течения патологического процесса .

Проведение крупномасштабных рандомизированных 
контролируемых исследований направлено на то, чтобы сде-
лать чёткие выводы об эффективности и безопасности де-
носумаба при ведении избранной когорты пациентов с АКК .
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Таблица 3. Распределение пациентов по возрасту
Table 3. Age distribution of patients

Возрастной диапазон, лет Количество пациентов Процентное соотношение с группой 

0–9 11 21,5

10–19 30 58,8

20–29 4 7,8

30–39 3 5,8

40–49 2 3,9

Всего 51 100
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Памяти Александра Вульфовича Новикова

АННОТАЦИЯ
23 апреля 2024 года на 69-м году ушёл из жизни наш коллега Александр Вульфович Новиков — доктор медицинских 
наук, главный научный сотрудник консультативно-реабилитационного отделения Института травматологии и ортопе-
дии Университетской клиники ПИМУ . Более 30 лет своей деятельности Александр Вульфович посвятил становлению 
и развитию реабилитационного направления в Институте травматологии и ортопедии Нижнего Новгорода . Александр 
Вульфович был ответственным, высококвалифицированным специалистом, доброжелательным и отзывчивым врачом, 
умевшим внушить пациентам веру в выздоровление . Коллектив Института реабилитации и здоровья человека ННГУ 
им . Н .И . Лобачевского и редколлегия журнала «Вестник травматологии и ортопедии им . Н .Н . Приорова» глубоко скор-
бят о тяжёлой утрате .

Ключевые слова: Александр Вульфович Новиков; некролог; врач травматолог-ортопед .
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In memory of Alexander V. Novikov

ABSTRACT
On 23 April 2024, at age of 69, our colleague Alexander V . Novikov — Doctor of Medical Sciences, Chief Scientific Officer of the 
Consultative and Rehabilitation Department of the Institute of Traumatology and Orthopaedics at PRMU University Hospital — 
passed away . Alexander V . Novikov devoted more than 30 years of his activity to the formation and development of rehabilitation 
direction in the Institute of Traumatology and Orthopedics in Nizhny Novgorod . He was a responsible, highly qualified specialist, 
a friendly and sympathetic doctor who inspired patients with faith in recovery . The staff of the Institute of Rehabilitation and 
Human Health N .I . Lobachevsky State University of Nizhni Novgorod and the editorial board of the journal “N .N . Priorov Journal 
of Traumatology and Orthopedics” deeply grieve about the loss .
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НЕКРОЛОГ

23 апреля 2024 года на 69-м году ушёл из жизни наш 
коллега Александр Вульфович Новиков — доктор 

медицинских наук, главный научный сотрудник консуль-
тативно-реабилитационного отделения Института трав-
матологии и ортопедии Университетской клиники ПИМУ . 
Более 30 лет своей деятельности Александр Вульфович 
посвятил становлению и развитию реабилитационно-
го направления в Институте травматологии и ортопедии 
Нижнего Новгорода . В 1993 году был принят на работу 
врачом травматологом-ортопедом отделения реабили-
тации ННИИТО, в разные годы был старшим и ведущим 
научным сотрудником . В 2004 году защитил докторскую 
диссертацию на тему «Методологические основы реаби-
литации больных с последствиями травм и заболеваний 
кисти», с ноября 2005 года возглавлял отделение реа-
билитации, одновременно работая на кафедре хирур-
гии ЦПК и ППС Нижегородской медицинской академии 
им . С .М . Кирова . В 2012 году был назначен на должность 
заместителя директора по науке и инновационной полити-
ке, с 2016 года — главным научным сотрудником консуль-
тативно-реабилитационного отделения клиники . 

Основное научное направление, которым занимал-
ся Александр Вульфович, — разработка и внедрение 
на разных этапах реабилитации больных с последстви-
ями термической и механической травм верхней конеч-
ности, дегенеративно-дистрофическими заболеваниями 
опорно-двигательного аппарата программ восстанови-
тельного лечения и способов оценки их эффективности . 
В 2016 году вместе с коллегами был удостоен премии 

Нижнего Новгорода в области науки за работу «Научное 
обоснование и внедрение в практику системы реабилита-
ции больных с патологией верхней конечности» . А .В . Но-
виков является соавтором шести монографий, автором 
39 рационализаторских предложений, 15 авторских сви-
детельств и патентов РФ, более 300 статей, неоднократно 
выступал с докладами на тематических всероссийских 
и зарубежных конференциях . Под его руководством за-
щищены докторская и кандидатские диссертации . Науч-
ную деятельность Александр Вульфович успешно соче-
тал с практической работой — консультировал наиболее 
сложных пациентов . За свой труд был неоднократно 
награждён почётными грамотами, серебряной медалью 
Главного комитета ВДНХ СССР, нагрудным знаком «Отлич-
ник здравоохранения», почётным дипломом губернатора 
Нижегородской области, почётным званием «Заслужен-
ный деятель науки и образования РАЕ» . 

Александр Вульфович был грамотным, ответственным, 
высококвалифицированным специалистом, доброжела-
тельным и отзывчивым врачом, бережно и уважительно 
относившимся к пациентам, умевшим внушить им веру 
в выздоровление . 

Поэт в душе, добрый и отзывчивый врач с широкой 
эрудицией, близкий и тёплый человек — таким он оста-
нется в нашей памяти . 

Коллектив Института реабилитации и здоровья 
человека ННГУ им. Н.И. Лобачевского, 

редколлегия журнала «Вестник травматологии 
и ортопедии им. Н.Н. Приорова»
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	Можно ли считать вентральную динамическую коррекцию новым стандартом хирургического лечения идиопатического сколиоза у пациентов с завершённым и завершающимся ростом? Ретроспективный моноцентровой анализ отдалённых результатов
	Аннотация
	Как цитировать:

	Can anterior dynamic correction be considered a new standard of surgical treatment for idiopathic scoliosis in patients with completed and terminating growth? Retrospective single-center analysis of long-term results
	Abstract
	To cite this article:
	Обоснование
	Материалы и методы
	Дизайн исследования
	Критерии соответствия
	Условия проведения
	Продолжительность исследования
	Описание медицинского вмешательства
	Основной исход исследования
	Статистический анализ данных
	Этическая экспертиза

	Результаты
	Характер операции и тип по Lenke
	Демографические данные
	Рентгенологические данные
	Результаты опросника SRS-22
	Осложнения и ревизии

	Обсуждение
	Заключение
	Дополнительно
	Additional Info
	Список литературы
	References
	Об авторах
	Authors’ Info

	Деформации позвоночника и другие ортопедические нарушения у детей
с килевидной деформацией грудной клетки
	Аннотация
	Как цитировать:

	Spinal deformities and other orthopedic disorders in children with pectus carinatum
	Abstract
	To cite this article:
	Обоснование
	Материалы и методы
	Дизайн исследования
	Критерии соответствия
	Условия проведения 
	Продолжительность исследования
	Описание медицинского вмешательства и интерпретации клинических данных
	Этическая экспертиза
	Статистический анализ

	Результаты
	Обсуждение
	Семейный анамнез
	Результаты антропометрии
	Результаты общего ортопедического осмотра и признаки дисплазии соединительной ткани у детей с килевидной деформацией грудной клетки 
	Деформации позвоночного столба и нарушения осанки у детей с килевидной деформацией грудной клетки 
	Болевой синдром в области спины и его связь с объективными клиническими данными и спортивным анамнезом

	Заключение
	Дополнительно
	Additional info
	Список литературы
	References
	об авторах
	Authors’ Info

	Нейропатический болевой синдром при хирургических вмешательствах
на поясничном отделе позвоночника
	Аннотация
	Как цитировать:

	Neuropathic pain syndrome during surgical interventions on the lumbar spine
	Abstract
	To cite this article:
	Обоснование
	Материалы и методы
	Дизайн исследования
	Критерии соответствия
	Условия проведения
	Продолжительность исследования
	Описание медицинского вмешательства
	Основной исход исследования
	Этическая экспертиза
	Статистический анализ

	Результаты
	Объекты (участники) исследования
	Основные результаты исследования
	Дополнительные результаты исследования

	Обсуждение
	Заключение
	Дополнительно
	Additional Info
	Список литературы
	References
	Об авторах
	Authors’ info

	Оценка качества жизни у детей с тяжёлыми формами спастического паралича
после реконструктивной хирургии тазобедренных суставов в рамках многоуровневых
ортопедических вмешательств
	Аннотация
	Как цитировать:

	Assessing the quality of life in children with severe forms of spastic paralysis after reconstructive surgery of the hip joints as part of multilevel orthopedic interventions
	Abstract
	To cite this article:
	Обоснование
	Материалы и методы
	Дизайн исследования
	Критерии соответствия
	Условия проведения
	Продолжительность исследования
	Описание медицинского вмешательства
	Основной исход исследования
	Этическая экспертиза
	Статистический анализ

	Результаты
	Клинический пример

	Обсуждение
	Заключение
	Дополнительно
	Additional Info
	Список литературы 
	References
	об авторах
	Authors’ Info

	Синдром щёлкающего трицепса:
обзор литературы, диагностика, техника операции, причины ревизии
	Аннотация
	Как цитировать:

	Snapping triceps syndrome: literature review, diagnosis, surgical technique, reasons for revision
	Abstract
	To cite this article:
	Обоснование
	Этиология и эпидемиология
	Механизм
	Инструментальная диагностика
	Клиническая картина 

	Материалы и методы
	Дизайн исследования
	Критерии соответствия
	Продолжительность исследования
	Описание медицинского вмешательства
	Этическая экспертиза

	Результаты
	Участники исследования
	Техника операции
	Альтернативная техника
	Техника ревизионного вмешательства
	Послеоперационное ведение

	Обсуждение
	Ограничения исследования

	Заключение
	Дополнительно
	Additional Info
	Список литературы
	References
	Об авторах
	Authors’ info 

	Прогрессирующая оссифицирующая фибродисплазия (клиническое наблюдение с кратким обзором литературы)
	Аннотация
	Как цитировать:

	Fibrodysplasia ossificans progressiva
(clinical observation with a brief review
of the literature)
	Abstract
	To cite this article:
	Введение
	Описание клинического случая
	Обсуждение
	Аспекты этиопатогенеза
	Диагностика прогрессирующей оссифицирующей фибродисплазии 
	Лечение пациентов с прогрессирующей оссифицирующей фибродисплазией 
	Перспективы лечения пациентов с прогрессирующей оссифицирующей фибродисплазией 

	Заключение
	Дополнительно
	Additional info
	Список литературы
	References
	Об авторах
	Authors’ info

	Отдалённые результаты аллопластики и эндопротезирования коленного сустава при опухолевом поражении дистального конца бедренной кости. Клиническое наблюдение (к 100-летию со дня рождения профессора А.С. Имамалиева)
	Аннотация
	Как цитировать:

	Long-term results of alloplasty and endoprosthetics of the knee joint with a tumor lesion of the distal end of the femur. Clinical observation
(to the 100th anniversary of the birth
of Professor A.S. Imamaliev)
	Abstract
	To cite this article:
	Введение
	Описание клинического случая
	Обсуждение
	Заключение
	Дополнительно
	Additional Info
	Список литературы
	References
	Об авторах
	Authors’ info

	Лекарственное лечение первичных злокачественных опухолей кости.
Достижения и перспективы развития
	Аннотация 
	Как цитировать:

	Current status and future directions of systemic therapy in high-grade bone sarcomas 
	Abstract
	To cite this article:
	Введение
	Обсуждение
	Биология и патогенез опухолей кости 
	Общие принципы лекарственной терапии сарком кости
	Химиотерапия сарком кости
	Патогенетическая терапия опухолей кости

	Заключение
	Дополнительно
	Additional Info
	Список литературы 
	References
	Об авторе
	Author’s info

	Современный подход к диагностике и лечению Hallux valgus. Обзор литературы
	Аннотация
	Как цитировать:

	Modern approach to diagnosis and treatment
Hallux valgus. Review
	Abstract 
	To cite this article:
	Введение
	Методология поиска источников
	Обсуждение
	Заключение
	Дополнительно
	Additional Info
	Список литературы
	References
	Об авторах
	Authors’ info 

	Применение моноклональных человеческих антител к RANKL в терапии аневризмальных костных кист
	Аннотация
	Как цитировать:

	Aneurysmal bone cysts therapy using monoclonal human antibodies to RANKL
	Abstract
	To cite this article:
	Введение
	Методология поиска источников 
	Обсуждение
	Классификация и стадийность аневризмальных костных кист 
	Патогенез аневризмальной костной кисты 
	Анализ серии случаев использования деносумаба в качестве основной и адъювантной терапии аневризмальной костной кисты 

	Заключение
	Дополнительно 
	Additional info 
	Список литературы
	References
	Об авторах
	Authors’ Info

	Памяти Александра Вульфовича Новикова
	Аннотация
	Как цитировать:

	In memory of Alexander V. Novikov
	Abstract
	To cite this article:





