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ОБОСНОВАНИЕ

Мукополисахаридозы (МПС)  — группа мета-

болических заболеваний, характеризующихся 

нарушением обмена гликозаминогликанов (ГАГ, 

мукополисахаридов). Мутации в генах, кодирую-

щих лизосомные гидролазы, вызывают недоста-

точность лизосомных ферментов, участвующих 
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Обоснование. Мукополисахаридоз (МПС) является редкой нозологией, поэтому среди отече-
ственных публикаций сохраняется недостаток структурированной информации в области луче-
вой диагностики. Таким образом, требуются систематизация, обобщение и анализ структурных 
изменений различных органов и систем, возникающих у пациентов с МПС. Цель исследова-
ния — проведение первого в России обширного исследования пациентов с редкой нозологией, 
выявление частоты встречаемости изменений в различных органах, описание наиболее значи-
мых изменений и их причин. Определение наиболее информативных и безопасных методов об-
следования разных органов и систем с учетом специфичности их изменений при МПС. Методы. 
Ретроспективно обследовано 303 ребенка с МПС разных типов (в выборку вошли 70 случаев, 
верифицированных лабораторно и молекулярно-генетически), которым в период 2015–2021  гг. 
были проведены магнитно-резонансное исследование головного мозга и шейного отдела позво-
ночника, рентгенография костей скелета. Результаты. При анализе полученных изображений 
выявлены наиболее часто встречаемые изменения, такие как дизостозы (у 100%; 70 пациентов), 
стеноз позвоночного канала на краниовертебральном уровне (73%; 51 пациент), атрофия (47%; 
33 пациента) и очаговое поражение вещества мозга (67%; 47 пациентов), гидроцефалия (28%; 20 
пациентов), расширение периваскулярных пространств (70%; 58 пациентов). Проанализированы 
и описаны патофизиологические механизмы возникновения структурных изменений. Заключе-
ние. Для оценки краниовертебрального перехода наиболее информативным методом визуали-
зации является магнитно-резонансная томография. При исследовании костей конечностей пред-
почтительно использование цифровой рентгенографии с учетом более низкой лучевой нагрузки 
метода по сравнению с компьютерной томографией.
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МПС — мукополисахаридозы

Список сокращений

МРТ — магнитно-резонансная томография
ПВП — периваскулярные пространства

в расщеплении ГАГ, что приводит к отложению 

мукополисахаридов в лизосомах клеток и меж-

клеточном пространстве соединительной ткани, 

костях, селезенке, печени и центральной нервной 

системе [1, 2]. 

Общая встречаемость МПС  — 1 случай на 

25  000 населения, однако каждый тип МПС по-
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Background: The need for systematization, generalization and analysis of structural changes in various 

organs and systems that occur in patients with mucopolysaccharidosis (MPS). MPS is a rare disease, 

therefore, there is a lack of structured information in Russian publications in the field of radiology. Aims: 

The purpose of the study is to summarize our own experience, identifying the  incidence of changes in 

various organs and describing the most significant changes and their causes. Identification of more in-

formative and safe diagnostic methods of various organs, taking into account the specificity of changes 

in MPS. Methods: Retrospectively, 303 children with MPS of different types were examined (the sample 

included 70 cases verified by the laboratory studies and molecular genetics), the revision of tomograms 

and radiographs was carried out for the studies from 2015 to 2021. All the patients underwent MRI of 

the brain and cervical spine, X-ray of the skeletal bones. Results: The analysis of the obtained images 

revealed the most common changes, such as dysostosis (in 100%; 70 patients), stenosis of the spinal 

canal at the craniovertebral level (73%; 51 patients), atrophy (47%; 33 patients) and focal lesions of the 

brain substance (67%; 47 patients), hydrocephalus (28%; 20 patients), expansion of the perivascular 

spaces (70%; 58 patients). The pathophysiological mechanisms of the occurrence of structural changes 

have been analyzed and described. Conclusions: The assessment and comparison of various diag-

nostic methods for different organs and systems has demonstrated that MRI is the most informative 

imaging method  for the assessment of the craniovertebral junction. Given the lower radiation exposure 

compared to computed tomography, it is preferable to use digital radiography for examining the bones 

of the extremities.
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отдельности встречается намного реже: по 

разным данным, от 1 случая на 100  000 до 1 на 

200 000 населения [3, 4]. 

В зависимости от дефицитарного фермента 

15  существующих типов МПС делят на 7 фенотипов: 

1) МПС I типа: синдром Гурлер (Hurler);

2) МПС II типа: синдром Хантера (Hunter);

3) МПС III типа: синдром Санфилиппо (Sanfilippo); 

4) МПС IV типа: синдром Моркио (Morquio);

5) МПС VI типа: синдром Марото–Лами 

(Maroteauxe–Lamy);

6) МПС VII типа: синдром Слая (Sly);

7) МПС IX типа: синдром Натовича (Natowicz).

Фенотипы, в свою очередь, в зависимости от

тяжести течения и лизосомного фермента делят-

ся на подтипы. Характер наследования всех типов 

МПС — аутосомно-рецессивный, и лишь для II типа 

характерен Х-сцепленный тип наследования. 

При рождении пациенты фенотипически здоро-

вы, но по мере роста уже в первую декаду жизни 

появляются морфологические изменения, такие 

как гепатоспленомегалия, множественные дизо-

стозы, специфическое изменение формы лица, 

а также поражения других органов и систем, вы-

зывающие частые респираторные инфекции, кар-

диологические проблемы, тугоухость и отставание 

в развитии [5–8]. 

Золотым стандартом верификации МПС яв-

ляются молекулярно-генетические исследования, 

позволяющие выявить носительство мутантных 

©



62

ОРИГИНАЛЬНЫЕ ИССЛЕДОВАНИЯ

https://doi.org/10.17816/clinpract71338

генов. Возможна также диагностика на пренаталь-

ном этапе, изучение ДНК родителей с целью выяв-

ления носительства гена МПС. 

Измерение экскреции ГАГ с мочой — скринин-

говый метод. 

Лучевые методы диагностики носят вспомога-

тельный характер: в случае постановки диагноза 

с помощью рентгенологического, магнитно-ре-

зонансного и компьютерного исследования про-

водится дифференциальная диагностика, а при 

невозможности проведения или неоднозначных 

результатах генетических или лабораторных ис-

следований — поиск осложнений и уточнение диа-

гноза.

Цель исследования — создание уникально-

го систематизированного материала на русском 

языке, объединяющего наиболее важные и специ-

фические признаки МПС при проведении лучевых 

методов обследования. Выявление частоты встре-

чаемости изменений в разных органах, описание 

наиболее значимых изменений и их причин. Опре-

деление наиболее информативных и безопасных 

методов обследования разных органов и систем, 

учитывая специфичность их изменений при МПС.

МЕТОды
дизайн исследования
В условиях стационара НМИЦ здоровья детей 

в период с 2008 по 2021 г. было обследовано 303 

пациента с МПС. Ретроспективно в выборку было 

включено 70 пациентов (55 мальчиков, 15 девочек) 

с клинической картиной МПС от легкой до тяже-

лой степени выраженности, диагноз у которых был 

подтвержден с помощью энзимодиагностики и мо-

лекулярно-генетического исследования. Диапазон 

возраста — от 2 до 17 лет. 

Критерии соответствия
Из группы исследования были исключены па-

циенты с неподтвержденным диагнозом; с уста-

новленным диагнозом при отсутствии молекуляр-

но-генетического анализа.

Анализ в подгруппах
Подгруппы сформированы на основе принад-

лежности к типу МПС.

Методы регистрации исходов
Магнитно-резонансная томография (МРТ) 

проводилась на аппаратах GE Healthcare Optima 

450W  1.5T, GE Healthcare Signa Explorer  1.5T, GE 

Healthcare Discovery 750 3T (США). Рентгенография 

проводилась на GE Healthcare Discovery XR  650 

(США). Большинство исследований проводилось 

в состоянии медикаментозного сна.

Статистический анализ
Принципы расчета размера выборки: размер 

выборки предварительно не рассчитывался в свя-

зи с тем, что дизайн исследования предполагал 

анализ всех пациентов с данной редкой патологией 

за указанный временной период.

Методы статистического анализа данных: 
рассчитывалась частота встречаемости различ-

ных признаков в группах МПС. Все исследования 

ретроспективно были пересмотрены тремя рентге-

нологами независимо друг от друга, разница в ин-

терпретации находок была приведена к единому 

мнению.

При оценке МРТ и рентгенограмм рассматрива-

лись следующие изменения: повышение сигнала от 

паренхимы на Т2-взвешенных (Т2-ВИ) и FLAIR (fluid-

attenuated inversion-recovery  — инверсия-восста-

новление с подавлением сигнала от жидкости) 

изображениях, расширение борозд мозга (атро-

фия), расширение боковых и третьего желудоч-

ков мозга, расширение субарахноидальных про-

странств, деформация костей скелета (дизостозы), 

стеноз краниовертебрального перехода.

РЕзуЛьТАТы
Объекты (участники) исследования
Пациенты (n=70) разделены на подгруппы по 

принадлежности к типу МПС: I тип  — 9 человек, 

II тип — 36 человек, III тип — 11 человек, IV тип — 

10 человек, VI тип — 4 человека. Выполнен анализ 

рентгенограмм, МР- и компьютерных (КТ) томо-

грамм.

Основные результаты исследования
МРТ является методом выбора при исследо-

вании изменений структуры головного и спинного 

мозга у пациентов с МПС; используется для мор-

фологической оценки и определения степени по-

ражения центральной нервной системы; вместе 

с клиническими данными может использоваться 

для исключения других метаболических заболева-

ний [2–4, 9]. МРТ используется также для динами-

ческого наблюдения пациентов при оценке эффек-

тивности терапии.

Результаты лучевых исследований отражают 

высокую частоту поражения центральной нервной 
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системы и костей скелета (табл. 1). Вне зависимо-

сти от типа МПС дизостозы обнаружены у 100% 

пациентов. Стеноз позвоночного канала разной 

степени выраженности определялся у 100% паци-

ентов с I, IV и VI типами МПС, а при II и III типах 

встречался реже, что позволяет прогнозировать 

возможные осложнения и назначать динамический 

контроль через меньшие временные интервалы. 

Атрофия и поражение вещества головного мозга 

встречалась реже всего при МПС IV типа, что со-

ответствует данным мировой литературы [4, 10], 

а также коррелирует с отсутствием задержки ин-

теллектуального развития.

ОБСуждЕНИЕ

Периваскулярные пространства

Увеличенные периваскулярные пространства 

(ПВП), также известные как пространства Вирхо-

ва–Робина, окружают стенки сосудов, идущих от 

субарахноидального пространства через паренхи-

му мозга к пиальным сосудам. Считается, что ПВП 

заполнены интерстициальной жидкостью и служат 

для лимфатического дренажа от паренхимы мозга, 

а прямое сообщение между субарахноидальным 

пространством и ПВП отсутствует [11–13]. Не пол-

ностью расщепленные ГАГ откладываются в орга-

низме, в том числе в мозговых оболочках, нарушая 

дренаж интерстициальной жидкости от паренхимы 

мозга. ПВП растягиваются; в их составе помимо 

интерстициальной жидкости появляются спинно-

мозговая жидкость и ГАГ [8, 14, 15].

Расширение ПВП описано у пациентов с МПС I, 

II, III и VI  типа. При сравнении больных МПС с от-

ставанием в умственном развитии и без отстава-

ния достоверной разницы в частоте встречаемости 

расширенных ПВП не выявлено [10]. Считается, что 

при поражении МПС расширение периваскулярных 

пространств является индикатором начальной ста-

дии нарушения циркуляции спинномозговой жид-

кости, что в дальнейшем приведет к вентрикуломе-

галии [8]. 

Расширенные ПВП не являются специфической 

находкой при МПС, т.к. встречаются и при других 

заболеваниях сосудистой, воспалительной, инфек-

ционной и опухолевой природы, а также в норме. 

Расширения ПВП чаще всего располагаются пе-

ривентрикулярно и в базальных ганглиях, однако 

описаны случаи локализации в стволе мозга и моз-

жечке [16]. Обычно диаметр ПВП варьирует от 2 до 

8 мм (рис. 1, а), однако в ряде публикаций описаны 

и более крупные (гигантские) размеры (рис. 1, б) [8, 

15, 17]. 

Расширение ликворных пространств мозга

Термин «гидроцефалия» применяется при уве-

личении количества спинномозговой жидкости 

в ликворных пространствах головного мозга, что 

вызывает расширение желудочков мозга (вен-

трикуломегалию) (рис. 2,  а). Описано два меха-

низма возникновения гидроцефалии у пациентов 

с МПС. Первый  — отложение ГАГ в оболочках 

мозга, которое приводит к нарушению функций 

арахноидальных грануляций, снижая реабсорб-

цию спинномозговой жидкости. Для другого ме-

ханизма существует гипотеза, что повышенная 

пролиферация костной ткани в области основа-

ния черепа и краниовертебрального перехода 

вызывает механическое затруднение венозного 

оттока от головного мозга [4, 8, 14]. Один или оба 

механизма вместе приводят к развитию сообща-

Таблица 1 / Table 1
Поражения в разных группах мукополисахаридоза /

The number of patients and types of lesions in different MPS groups

Показатель
Тип мукополисахаридоза

I; n=9 (%) II; n=36 (%) III; n=11 (%) IV; n=10 (%) VI; n=4 (%)

Расширение ПВП 5 (55) 34 (94) 6 (54) 3 (30) 4 (100)

Поражение белого в-ва мозга 6 (66) 31 (86) 9 (82) 0 1 (25)

Гидроцефалия 2 (22) 11 (30) 7 (63) 0 0

Атрофия гемисфер мозга 3 (33) 20 (55) 9 (82) 0 1 (25)

Стеноз позвоночного канала 9 (100) 22 (61) 6 (54) 10 (100) 4 (100)

Дизостоз 9 (100) 36 (100) 11 (100) 10 (100) 4 (100)

Примечание. ПВП — периваскулярные пространства.

Note. ПВП — perivascular spaces.
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ющейся (необструктивной) гидроцефалии, кото-

рая медленно прогрессирует, сопровождаясь 

дальнейшим расширением желудочков (обычно 

боковых и третьего) и субарахноидальных про-

странств. Результатом расширения ликворных 

пространств является формирование макроцефа-

лии [14]. Как осложнение при гидроцефалии мо-

жет выступать расширение подоболочечных про-

странств зрительных нервов. Если это состояние 

будет сохраняться длительное время, то может 

возникнуть атрофия зрительных нервов [14].

Вентрикуло-перитонеальное шунтирование 

(рис. 2, б) у пациентов с МПС при развитии гидро-

цефалии выполняется по индивидуальным показа-

ниям, которые коррелируют с появлением симпто-

мов внутричерепной гипертензии или ухудшением 

неврологического состояния. 

Отдельно выделяют расширение большой заты-

лочной цистерны (mega cisterna magna) (рис. 2,  в), 

которое следует дифференцировать с арахно-

идальной кистой. Намного реже встречаются ано-

малия Киари 1-го типа и уменьшение размеров 

задней черепной ямки [17, 18]. 

Атрофия мозга

Визуализация атрофии вещества мозга включа-

ет в себя такие признаки, как расширение борозд, 

субарахноидальных пространств и сильвиевых 

щелей (рис. 3) [19]. Механизм атрофии до конца не 

изучен, однако самой распространенной гипоте-

зой является гибель нейронов и глиоз, возникаю-

щие вследствие отложения ГАГ [4, 17]. Атрофия ве-

щества мозга чаще всего встречается при МПС I, 

II и II типов, значительно реже — при МПС VI типа 

[19, 20].

Расширение боковых желудочков (вентрику-

ломегалия) может быть проявлением как гидро-

цефалии, так и атрофии. У больных МПС часто 

встречаются оба этих процесса, и выявить причину 

дилатации желудочков мозга не всегда представ-

ляется возможным. Отсутствуют также объектив-

ные критерии по дифференциальной диагностике 

пораженного перивентрикулярного белого веще-

ства мозга и трансэпендимального отека [19, 18]. 

У пациентов с МПС может появляться отек диска 

зрительного нерва, вызванный отложением ГАГ 

в склере, без признаков внутричерепной гипертен-

зии [21].

Динамические исследования МРТ помогают 

оценивать степень расширения ликворных про-

странств и появления атрофии. Соотношение 

между выраженностью манифестации болезни, 

длительностью ее течения и степенью атрофии/

вентрикуломегалии демонстрирует в разных ис-

следованиях множество противоречивых ре-

зультатов [4, 8, 10, 18, 22]. Так, в исследовании 

E. Shapiro и соавт. [23] при проведении волюмомет-

рии коры (измерение объема мозга при исполь-

зовании тонкосрезовых Т1-последовательностей 

МРТ) и сравнении с коэффициентом интеллекта 

Рис. 1. МРТ головного мозга, Т2-ВИ в аксиальной плоскости: а, б — стрелками показаны множественные расши-
ренные периваскулярные пространства; отмечается также расширение субарахноидальных пространств и борозд 
мозга, что свидетельствует об атрофии. Кости черепа утолщены.

Fig. 1. Head MRI, T2 WI axial plane: a, б — arrow: multiple enlarged perivascular spaces; subarachnoid space and cerebral 
sulci are also dilated, that indicates cerebral atrophy. Skull bones are thickened.
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(IQ) по результатам тестирования с последующим 

сопоставлением с контрольной группой показано 

отсутствие корреляции между степенью атрофии 

при МПС I  типа и умственной задержкой разви-

тия, при этом корреляция наблюдалась при МПС 

II типа.

Изменения в белом веществе мозга

Поражение полушарий мозга описывается при 

разных типах МПС, механизм изучен не до конца, 

но считается, что повреждение белого вещества 

возникает из-за отклонений в структуре миели-

на, связанных с отложением ГАГ в олигодендро-

цитах и нейронах [23, 24]. Существует гипотеза, 

что изменения связаны с уменьшением качества 

и количества миелина, что приводит к дисмиели-

низации [25]. 

Изменения определяются на T2-ВИ и FLAIR 

в белом веществе полушарий в виде симметрич-

ных перивентрикулярных гиперинтенсивных оча-

гов (рис. 4, а). Очаги могут сливаться в зоны разной 

степени выраженности, имитируя лейкодистрофию 

(рис. 4, б) [14, 17, 26]. Более редко очаги встречают-

ся субкортикально, а также в других долях и отде-

лах мозга. 

Рис. 2. МРТ головного мозга: а (Т2-ВИ в аксиальной плоскости) — выраженное расширение боковых желудочков 
мозга как проявление гидроцефалии. Перивентрикулярное изменение белого вещества мозга следует дифферен-
цировать между трансэпендимальным отеком и поражением белого вещества при мукополисахаридозе; b (Т2-ВИ 
в аксиальной плоскости)  — прямыми стрелками показан шунт, расположенный в боковом желудочке. Изогнутая 
стрелка показывает расширенный и деформированный боковой желудочек. Следует отметить истончение перивен-
трикулярного белого вещества мозга и расширение борозд мозга, что является проявлением атрофии; c (Т2-ВИ в 
сагиттальной плоскости) — стрелкой показано расширение большой затылочной цистерны (mega cisterna magna). 
Затылочная кость локально истончена, что обусловлено пульсацией ликвора.

Fig. 2. Head MRI: a (T2-WI axial plane) — lateral ventricles are markedly dilated due to hydrocephalus. Periventricular white 
matter lesions need to be differentiated between transependymal edema and cerebral lesions due to mucopolysacchari-
dosis; b (T2-WI axial plane) — arrow: shunt in a lateral ventricle; curved arrow: an enlarged and deformed lateral ventricle. 
Thinning periventricular white matter and enlarged cerebral sulci must be noted as a sign of cerebral atrophy; c (T2-WI 
sagittal plane) — arrow: an enlarged cisterna magna (mega cisterna magna). The occipital is bone locally thinned due to 
the liquor's pulsation.

Рис. 3. МРТ головного мозга, Т2-ВИ в аксиальной плоско-
сти. Стрелками указаны расширенные субарахноидаль-
ные пространства и борозды, что является признаком 
атрофии. Перитригонально определяются расширенные 
периваскулярные пространства.

Fig. 3. Head MRI, T2-WI axial plane. Arrows: dilated sub-
arachnoid spaces and sulci as a sign of cerebral atrophy. 
Also noted are enlarged perivascular spaces in the peritrig-
onal region.

a b c
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дизостозы и скелетно-мышечная система

Поражение костей скелета при МПС встречает-

ся при I, II, IV, VI, VII типах, носит множественный 

характер. Причиной является отложение ГАГ в ко-

стях, что вызывает нарушение роста костей с по-

следующей деформацией и ненормальной проли-

ферацией [17]. 

В позвоночнике характерной деформацией 

является платиспондилия, вогнутость заднего 

и заострение переднего контуров позвонков, кли-

новидная деформация позвонков (рис. 5, а). Изме-

нения могут приводить к кифотической гиббусной 

деформации (gibbus  — горб, остроугольное ис-

кривление позвоночника) и сколиозу. Поражаются 

и межпозвонковые диски с нарушением их струк-

туры, снижением высоты; могут определяться цир-

кулярные выпячивания и грыжи [17, 27].

Самым грозным осложнением дизостозов яв-

ляется стеноз позвоночного канала, который воз-

никает в результате повышенной пролиферации 

костей основания черепа и С1–С2 позвонков, а так-

же утолщения периодонтоидных мягких тканей 

(рис. 5,  б) и базилярной инвагинации (вклинение 

в большое затылочное отверстие) [18].

В черепе могут развиваться утолщение диплоэ, 

платибазия, макроцефалия, J-образная деформа-

ция седла, склеротическое строение сосцевидных 

отростков, широкое расположение зубов, дефор-

мация лицевых костей. В трубчатых костях часто 

встречаются укорочение диафизов с умеренной 

гипоплазией эпифизов, утолщение кортикального 

слоя, остеопороз. В кистях и стопах МПС прояв-

ляется наиболее часто гипоплазией, утолщением 

и укорочением пястных и плюсневых костей. При 

таких изменениях функция суставов может нару-

шаться из-за утолщения периартикулярных мягких 

тканей, разгибателей пальцев и неправильной ме-

ханической конфигурации сустава, что приводит 

к деформации по типу «когтистой лапы» [28–30].

Для визуализации деформации костей конечно-

стей и позвоночника при первичном обследовании 

мы использовали цифровую рентгенографию в связи 

с меньшей лучевой нагрузкой по сравнению с КТ. Для 

визуализации миелопатии спинного мозга золотым 

стандартом является МРТ, так как обладает высокой 

тканевой контрастностью. Однако при высоком рис-

ке проведения анестезиологического пособия или 

при противопоказаниях к МРТ мы проводили КТ по-

звоночника, где так же возможно достоверно визуа-

лизировать стеноз позвоночного канала.

зАКЛючЕНИЕ

На основании данных нашей работы возможна 

первичная диагностика МПС у детей, которым еще 

не проводились молекулярно-генетические иссле-

дования.

Рис. 4. МРТ головного мозга, Т2 Flair в аксиальной плоскости: а — стрелками показаны очаги в белом веществе 
неспецифического характера (у данного пациента они связаны с мукополисахаридозом); b — стрелками показаны 
перивентрикулярные сливающиеся очаги, симулирующие паттерн поражения при лейкодистрофии. Отмечаются 
расширенные боковые желудочки и периваскулярные пространства.

Fig. 4. Head MRI, T2 Flair axial plane: a — arrows: non-specific white matter lesions (in this patient, the lesions are related 
to mucopolysaccharidoseies); b — arrows: periventricular confluent white matter lesions, simulating involvement patterin of 
leukodystrophy. Dilated ventricles and perivascular spaces are also noted.

a b



67

21
Том 12 №2

ОРИГИНАЛЬНЫЕ ИССЛЕДОВАНИЯ

www.clinpractice.ru

Наше исследование на большой выборке паци-

ентов с молекулярно-генетической верификацией 

МПС, впервые проведенное в России, показало ти-

пичные изменения при МПС разных типов. Получен-

ные результаты соответствуют данным зарубежной 

литературы; проанализированы и описаны пато-

физиологические механизмы их возникновения. 

Установлено, что для оценки краниовертебраль-

ного перехода наиболее информативным методом 

визуализации является МРТ. При исследовании ко-

стей конечностей предпочтительно использование 

цифровой рентгенографии с учетом более низкой 

лучевой нагрузки по сравнению с КТ.

МПС относится к редким наследственным ли-

зосомальным заболеваниям, поэтому рентгенолог 

должен быть осведомлен о возможных структур-

ных изменениях различных органов и систем, пони-

мать их значимость и возможный прогноз.
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Рис. 5. Дизостозы позвоночника: а (КТ в сагиттальной плоскости) — прямой стрелкой показано утолщение, укоро-
чение и деформация грудины, изогнутой стрелкой — снижение высоты тел позвонков, деформация их контуров; b 
(МРТ Т2-ВИ в сагиттальной плоскости) — стрелкой показана область стеноза позвоночного канала, который вызван 
утолщением периодонтоидных мягких тканей.

Fig. 5. Spinal dysostosis: a (computer tomography of the vertebral column in the sagittal plane) — arrow: thickening, short-
ening and deformity of the sternum, curved arrow: flattening and deformation of vertebral bodies; b (MRI T2-WI in the sagittal 
plane) — arrow: the vertebral canal stenosis due to enlarged periodontoid soft tissue.
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