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у детей с несовершенным остеогенезом
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Сьогодні для корекції деформацій довгих кісток кінцівок у па-
цієнтів з недосконалим остеогенезом (НО) застосовують 
різні фіксатори, віддаючи перевагу інтрамедулярним теле-
скопічним (ІТФ). Проте жоден із них не забезпечує ротацій-
ної стабільності, що обумовлює додаткову іммобілізацію 
в післяопераційному періоді. В ІПХС ім. проф. М. І. Ситенка 
розроблений ІТФ, який відповідає принципам осьової та 
ротаційної стабільності. Мета: оцінити результати хі-
рургічного лікування пацієнтів з НО із застосуванням двох 
варіантів ІТФ. Методи: вивчено стан 9 пацієнтів з НО, 
яким проведено хірургічне лікування комбінованих дефор-
мацій 30 сегментів верхніх та нижніх кінцівок із застосу-
ванням ІТФ: плече — 2 сегменти (6,7 %), стегно — 15 (50 %), 
гомілка — 13 (43,3 %). Пацієнтів розподілено на дві групи: 
І — 3 дитини (33,3 %), яким встановлені 5 ротаційно-неста-
більні ІТФ, II — 6 дітей (66,7 %) із 25 ротаційно-стабільни-
ми ІТФ (83,3 %). Період спостереження становив від 1 міс. 
до 5 років та 2 міс. Результати: зростання сегментів у дов-
жину зафіксовано у всіх пацієнтів і дорівнювало від 1,2 до 
21,2 мм (стегно), від 1,7 до 9,3 мм (гомілка). Відмічено подов-
ження ІТФ: сегменти стегна — від 1,0 до 20,6 мм, гомілки — 
від 1,3 до 9 мм. У II групі пацієнтів відзначено покращення, 
а в деяких випадках і відновлення моторно-функціональних 
навиків і ходьби (поліпшення опорно-кінематичної функ-
ції нижніх кінцівок на 5 класів, а в 3 випадках — на 7). 
У 5 пацієнтів (55,5 %), які до проведення хірургічного втру-
чання не ходили, з’явилася можливість вертикального сто-
яння і ходьби. Виявлено зниження відсотка ускладнень після 
встановлення ІТФ із ротаційною стабільністю. Висновки: 
ІТФ з ротаційною стабільністю забезпечують відновлення 
опороздатності кінцівок та функції ходьби, ранній початок 
реабілітації, запобігають ускладненням, покращують само-
обслуговування та якість життя пацієнтів. Ключові слова: 
кісткова тканина, недосконалий остеогенез, комбіновані де-
формації, інтрамедулярний телескопічний фіксатор, верхні 
кінцівки, нижні кінцівки.
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Various fixators are used today for the correction of the long 
bones deformities in patients with osteogenesis imperfecta (OI) 
with giving preference to intramedular telescopic fixators (ITF). 
But none of them provides rotation stability, which causes ad-
ditional immobilization in the postoperative period. In Sytenko 
Institute of Spine and Joint pathology ITF that meets the prin-
ciples of axial and rotation stability has been developed. Ob-
jective: to perform a comparative study of surgical treatment 
in patients with OI using two versions of the ITF. Methods: 
9 patients with OI has been studied, who underwent surgical 
treatment of combined deformation in 30 segments of upper and 
lower limbs using ITF: humerus — 2 segments (6.7%), femur — 
15 (50 %), tibia - 13 (43.3 %). Patients were divided into two 
groups: — 3 children (33.3 %), which had 5 rotation unstable 
ITF, II — 6 (66.7 %) and 25 patient had rotation stable ITF 
(83.3 %). Follow-up period ranged from 1 month to 5 years and 
2 months. Results: growth segments in length recorded in all pa-
tients and was equal to 1.2 to 21.2 mm (thigh), from 1.7 to 9.3 mm 
(tibia). It was recorded lengthening ITF: femoral segment — 
from 1.0 to 20.6 mm, tibia — from 1.3 to 9 mm. In group II pa-
tients had improved, and in some cases, the restoration of func-
tional motor skills and walking (improved support-kinematic 
function of the lower extremities by 5 classes, and in 3 cases 
by 7). In 5 patients (55.5 %), which didn't walk preoperative-
ly had possibility to vertical standing and walking. We found 
declined percentage of complications associated with the use 
of fixators, after the establishment of the ITF rotational stabi-
lity. Conclusions: The use of ITF provides rotational stability, 
restores function of limbs and walking, early start of rehabilita-
tion, reduced complications rate, self improvement and quali-
ty of patients life. Key words: bone, osteogenesis imprefecta, 
combined deformities,intramedular telescopic rod, upper limbs, 
lower limbs.

Ключевые слова: костная ткань, несовершенный остеогенез, комбинированные деформации, 
интрамедуллярный телескопический фиксатор, верхние конечности, нижние конечности
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Введение
Несовершенный остеогенез (НО) (греч. оste-

on — кость, genesis — зарождение, происхожде-
ние; синонимы: osteogenesis imperfectа, врожден-
ная ломкость костей, периостальная дистрофия, 
внутриутробный рахит, остеопсатироз, болезнь 
Лобштейна-Вролика, «хрустальная» болезнь) 
[Q 78.0] — гетерогенное наследственное забо-
левание, связанное с мутациями генов COL1A1 
и COL1A2. В популяции встречается с частотой 
от 1–7,2:10000 до 1:20000 [1–3, 28]. Патология ха-
рактеризуется качественным либо количественным 
нарушением синтеза коллагена I типа (выраба-
тываются преимущественно преколлагеновые во-
локна, которые не подвергаются созреванию, или 
коллаген особого качественного состава). Кол-
лагеновые волокна при НО содержат избыточное 
количество пролина, что способствует угнетению 
процессов кальцификации костей, проявляясь кли-
нически множественными переломами костей 
скелета и развитием прогрессирующих деформа-
ций длинных костей конечностей (ДДКК) (хотя 
процессы минерализации костей остаются не-
изменными) [4–6, 12–14, 28]. Кроме того, пато-
генез НО связан со снижением функции остео-
бластов и повышением активности остеокластов, 

при этом количество остеоцитов соответствует их 
количеству у здоровых людей (изменения клеточ-
ных элементов носят качественный характер). До-
статочная минерализация и выраженная базофи-
лия основного вещества кости свидетельствуют 
о нормальном развитии процессов резорбцион-
ного моделирования кости. Большое количество 
остеобластов, обладающих высокой пролифера-
тивной активностью, вырабатывают мало кост-
ного вещества, быстро превращаясь в остеоци-
ты. [7–10, 12–14, 28]. Это обусловливает быстрое 
заживление переломов костей.

Современное лечение пациентов с НО — ком-
плексное, оно направлено на улучшение плотнос-
ти костной ткани (бисфосфонаты), профилактику 
переломов длинных костей (ортезирование) и хи-
рургическое лечение ДДКК [11]. Ныне для кор-
рекции ДДКК применяется ряд фиксаторов, 
среди которых предпочтение отдают телескопи-
ческим — Bailey-Dubow (Syntes, USA) (рис. 1, а), 
Sheffield rods (Aesculap Ltd, UK) (рис. 1, б), Fassier-
Duval (Pega Medical, Canada) (рис. 1, в) [11, 12, 
17–21, 24–28]. Телескопический стержень, вве-
денный интрамедуллярно, позволяет удержи-
вать фрагменты кости в корригированном по-
ложении до их сращения, осуществляя принцип 

Рис. 1. Телескопические интрамедуллярные системы: а) Bailey-Dubow (1963 г.); б) Sheffield rods (1986 г.); в) Fassier-Duval 
(2003 г.)
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внутреннего «шинирования», нормализацию внут-
ренних нагрузок в процессе роста кости, что повы-
шает устойчивость к возникновению переломов. 
По данным научной литературы, а также исходя 
из личного опыта установлено, что использование 
нетелескопических фиксаторов в процессе про-
должающегося роста приводит к переломам либо 
к образованию деформаций на участке кости, 
не включенном в зону фиксации [16–21, 28]. Все 
указанные телескопические фиксаторы не обес-
печивают ротационной стабильности, в связи 
с чем необходимо применять дополнительную 
иммобилизацию (гипсовые повязки, аппараты 
внешней фиксации) до сращения отломков кости. 

Цель работы: оценить эффективность хирур-
гического лечения пациентов с НО, используя 
два варианта интрамедуллярных телескопических 
фиксаторов (ИТФ).

Материал и методы
В период с сентября 2008 по февраль 2016 года 

9 пациентам (1 мальчик, 8 девочек, в возрасте 
от 4,2 до 16 лет) с НО проведено хирургическое 
лечение с применением ИТФ комбинированных 
деформаций 30 сегментов верхних и нижних ко-
нечностей: плечо — 2 (6,7 %), бедро — 15 (50 %), 
голень — 13 (43,3 %).

Период наблюдения составил от 1 мес. до 5 лет 
и 2 мес. (в среднем 2,5 года). Больных раздели-
ли на две группы: I — 3 пациента (33,3 %), кото-
рым установили 5 ротационно-нестабильных ИТФ 
(16,7 %); II — 6 (66,7 %) пациентов с использова-
нием 25 ротационно-стабильных ИТФ (83,3 %) — 
конструкции ИППС им. проф. М. И. Ситенко 
(пат. 88254 Украина) (рис. 2) [19, 23]. 

У всех пациентов в анамнезе отмечены мно-
жественные патологические переломы длинных 
костей верхних и нижних конечностей, выражен-
ное нарушение опорно-кинематической функции 
нижних конечностей за счет комбинированных 
(многоплоскостных) деформаций верхних и ниж-
них конечностей с величиной угловых деформа-
ций от 8° до 88,5° (в среднем 48,25°). Среди них 
было 8 пациентов (88,9 %), которые не могли вер-
тикально стоять из-за выраженной деформации 
нижних конечностей и их неопорности (передви-
гались с помощью вспомогательных ортопеди-
ческих устройств, либо функция передвижения 
отсутствовала). Всем больным проведено ком-
плексное клинико-лабораторное обследование. 
Определяющим для выбора локализации, вида 
и числа остеотомий, а также параметров имплан-
тируемого фиксатора было рентгенологическое 

и КТ-обследование. Родители всех пациентов озна-
комились с характеристиками имплантата и дали 
свое согласие на использование разработанного 
ИТФ (рис. 2). Протокол исследования утвержден 
комитетом по биоэтике ГУ «ИППС им. проф. 
М. И. Ситенко НАМН» (№ 117 от 22.04.2013).

Фиксаторы изготавливались индивидуально 
(ООО «НПО «Стабилис», г. Харьков) по данным 
рентгенометрии и результатам КТ (шаг исследо-
вания 1,0 мм) в зависимости от размеров кост-
но-мозгового канала (от 2,6 до 10 мм в диаметре) 
и длины кости (от 112 до 330 мм). 

Особенности техники имплантации заключа-
ются в реверсной установке элементов стержня. 
В отличие от оригинальной технологии Fasier-
Duval, первоначально вводится внешняя (трубча-
тая) часть, в которую затем погружается внутрен-
няя цельнометаллическая часть телескопического 
фиксатора. Конструктивной особенностью ИТФ 
является измененный профиль резьбы на концах 
элементов стержня, которые закрепляют в про-
ксимальном и дистальном эпиметафизах кости 
с последующей поперечной фиксацией блокиро-
ванными резьбовыми элементами, находящими-
ся параллельно между собой и перпендикулярно 
к оси сегмента. Хирургическое вмешательство 
проводили одномоментно на одном или двух сег-
ментах (бедро, голень) одной нижней конечности. 
Через 12–14 недель выполняли хирургическую 
коррекцию деформаций на контралатеральной 
стороне. Коррекцию осуществляли путем вы-
полнения чрескожных полузакрытых остеотомий 
на вершине деформации. При этом у пациентов 
I группы операции проведены на 5 (16,7 %) сег-
ментах нижних, а у пациентов II группы — на 25 
(83,3 %) сегментах верхних и нижних конечнос-
тей.

В послеоперационном периоде дополнительную 
внешнюю иммобилизацию проводили по инди-

Рис. 2. Интрамедуллярный телескопический фиксатор 
и устройство для его установки
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видуальным показаниям (поскольку ИТФ отве-
чает принципам ротационной и осевой стабиль-
ности) с учетом выраженности отека конечности, 
количества и уровня остеотомий. Программа 
реабилитации включала разработку пассивных 
и активных движений в суставах оперированной 
конечности, а также направленные на увеличе-
ние силы мышц конечностей упражнения после 
уменьшения отека (с 10–12-х суток после опера-
ции). Дозированную осевую нагрузку на конеч-
ность разрешали с 3–4-й недели.

Плановые контрольные осмотры в течение пер-
вого года проводили каждые 3 мес., потом каж-
дые 6 мес. При рентгенологическом исследовании 
определяли степень и скорость формирования 
костной мозоли в зонах остеотомий (сращение 
фрагментов костей оперированных сегментов от-
мечали через 3–4 недели после хирургического 
вмешательства), рост сегмента конечности, кор-
ректность расположения ИТФ, осевые параметры 
сегмента конечности и удлинение фиксатора. Ден-
ситометрию проводили с интервалом один раз 
в 6 мес.

Результаты хирургического лечения оценены 
с помощью системы «Gillette Functional Assessment 
Questionnaire (FAQ) Ambulation Scale» [24], разра-
ботанной для оценки ходьбы у детей с различ-
ными функциональными возможностями. Это 
10-уровневая шкала, основанная на родительской 
оценке способностей ребенка к передвижению 
в различных повседневных условиях и местности 
(с помощью или без вспомогательных устройств). 
Также определяли объем активных движений 
(сгибания) в суставах оперированной конечности 
с использованием гониометра Мюллера. Изучены 
указанные параметры до хирургического вмеша-
тельства и каждые 6 мес. после него.

Результаты и их обсуждение
В послеоперационном периоде и на этапах 

послеоперационной реабилитации у пациен-
тов обеих групп рост сегментов плеч не отме-
чен из-за непродолжительного срока наблюдения 
(3 мес.). Рост сегментов бедра составил от 1,2 мм 
до 21,2 мм в зависимости от сроков после про-
ведения хирургического вмешательства (в сред-
нем 11,2 мм), сегментов голени — от 1,7 до 9,3 мм 
(в среднем 5,5 мм). Также отмечено удлинение 
ИТФ в бедренной кости от 1,0 до 20,6 мм (в сред-
нем 10,8 мм), в большеберцовой — от 1,3 до 9 мм 
(средний показатель 5,35 мм).

В процессе динамического наблюдения за па-
циентами обеих групп выявлены 10 осложнений 
применения ИТФ, которые условно разделили 
на 5 типов: нарушение целостности фиксатора 
(блокирующего элемента), деформация ИТФ, мигра-
ция ИТФ, отсутствие удлинения ИТФ и прорезы-
вание блокирующих элементов, перелом сегмента 
конечности при наличии ИТФ. В зависимости 
от типа осложнения применялась индивидуаль-
ная лечебная тактика. Так, у пациентов I группы 
диагностированы 3 осложнения, что составило 
30 % от количества осложнений в группах в це-
лом и 60 % от количества применения ротаци-
онно-нестабильных ИТФ, которые включали 
следующие типы: нестабильность и миграцию 
ИТФ — 1 (33,3 %), ротационный перелом сегмен-
та конечности при наличии ИТФ — 1 (33,3 %), на-
рушение целостности фиксатора (блокирующего 
элемента) — 1 (33,3 %). 

У пациентов II группы выявлено 7 случаев ос-
ложнений (28 % от общего количества применен-
ных конструкций и 70 % от осложнений в обеих 
группах). Так, нарушение целостности фиксатора 
отмечено в 2 случаях (20 % от общего количества 

Рис. 3. Фото (а) и рентгенограммы (б) пациентки А. при поступлении, через 3 мес. после I этапа хирургического лечения (в), 
1 мес. после II этапа (г); 1 год и 8 мес. после хирургического лечения правой нижней конечности; 9 мес. после хирургического 
лечения левой нижней конечности (д)

а б в г д
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Критерии оценки Кол-во
баллов

Пациенты

А. Ж. К. К. Л. М. П. П. Ц.

до после до после до после до после до после до после до после до после до после

Функция ходьбы
невозможна 1 + – + – + – + – – – – – – – + – – –

Возможность ходьбы 
на расстояние 
не более 5 м

2 – – – – – – – – – – – – – – – – – –

Возможность ходьбы 
на расстояние 
от 5 до 15 м

3 – – – – – – – – – – – – – – – – – –

Возможность ходьбы 
на расстояние 
от 15 до 50 м 
(за пределами дома)

4 – – – – – + – + + – + – + – – – + –

Возможность ходьбы 
более чем на 50 м — 
только по дому 
или в школе

5 – – – – – – – – – – – – – – – – – –

Возможность
ходьбы более чем 
на 50 м вне дома 
с использованием
инвалидного кресла 
или коляски

6 – – – – – – – – – – – – – – – – – –

Возможность ходьбы 
вне дома (только 
по ровным поверх-
ностям). Не может 
преодолевать пре-
пятствия без посто-
ронней помощи

7 – – – – – – – – – – – – – – – + – –

Возможность
ходьбы вне дома 
с преодолением
неровных поверхнос-
тей. Нуждается 
в незначительной по-
сторонней помощи 
или сопровождении

8 – – – – – – – – – + – + – – – – – –

Возможность 
ходьбы вне дома 
с возможностью
преодолевать 
неровные поверхнос-
ти. Нуждается 
в незначительной по-
сторонней помощи 
или сопровождении 
при беге, преодоле-
нии препятствий; от-
стает от сверстников

9 – – – + – – – – – – – – – – – – – +

Возможность
ходьбы наравне 
со сверстниками. 
В посторонней по-
мощи и сопровожде-
нии не нуждается

10 – + – – – – – – – – – – – + – – – –

Всего (баллы) 1 10 1 9 1 4 1 4 4 8 4 8 4 10 1 7 4 9

Таблица 
Оценка качества ходьбы пациентов (в баллах) до и после лечения по шкале FAQ Ambulation Scale в адаптации автора
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осложнений в обеих группах и 28,6 % от всех ос-
ложнений во II группе), деформация ИТФ — в 3 
(30 % осложнений и 42,8 % осложнений в группе), 
миграция ИТФ в 1 (10 % и 14,3 % соответствен-
но), перелом сегмента конечности при наличии 
ИТФ (без формирования рецидива деформации 
сегмента) — в 1 (10 % и 14,3 % соответственно).

Абсолютный показатель осложнений у па-
циентов обеих групп составил 30 %. Рецидивов 
деформаций сегментов конечностей у больных 
II группы не выявлено. Также ни у одного паци-
ента не обнаружена реакция костной ткани на ма-
териал фиксатора. У всех пациентов улучшилась 
опорно-кинематическая функция нижних конеч-
ностей на 5 классов, а в 3 случаях — на 7. Оцен-
ка по FAQ Ambulation Scale показала улучшение 
функционального класса у 4 больных (44,4 %). 
У 5 детей (55,5 %), не ходивших до хирургическо-
го вмешательства, появилась возможность верти-
кального стояния и ходьбы (таблица).

Для иллюстрации возможностей хирургиче-
ского лечения пациентов с НО с применением 
ИТФ оригинальной конструкции приводим кли-
нический пример.

Пациентка А., 7 лет, поступила в клинику 
института с жалобами на множественные пере-
ломы костей нижних конечностей в анамнезе, 
комбинированные деформации нижних конечно-
стей их неопорность (самостоятельно не ходила) 
(рис. 3, а, б). После обследования проведены хи-
рургические вмешательства: двойная корригиру-
ющая остеотомия большеберцовой кости правой 
голени, установка ИТФ, корригирующая остео-
томия правой бедренной кости, установка ИТФ 
(рис. 3, в). Через 3 мес. выполнена корригирую-
щая остеотомия левой бедренной кости, уста-
новлен ИТФ и тройная корригирующая остеото-
мия большеберцовой кости левой голени с ИТФ 
(рис. 3, г).

Выводы
Применение ИТФ с наличием резьбовых бло-

кированных элементов, ротационной и осевой 
стабильностью у пациентов с НО позволило вос-
становить форму, а также возобновить функцию 
верхних и нижних конечностей, значительно сни-
зить количество рецидивов деформаций, повтор-
ных переломов длинных костей конечностей 
на фоне продолжающегося их роста.

Установлено, что при применении ротационно-
стабильного ИТФ достигаются лучшие функцио-
нальные результаты по сравнению с использова-
нием ротационно-нестабильного ИТФ. Выявлено 

улучшение опорно-кинематической функции ниж-
них конечностей на 5 классов, а в 3 случаях — 
на 7, при этом у 5 пациентов (55,5 %), не ходив-
ших до хирургического вмешательства, появилась 
возможность вертикально стоять, ходить. У всех 
больных наблюдался рост оперированных сег-
ментов: бедренных в среднем на 11,2 мм; голени 
на 5,5 мм. Исключение составили сегменты пле-
чей в связи с непродолжительным послеопера-
ционным периодом. Зафиксировано удлинение 
ИТФ на бедренной кости в среднем на 10,8 мм, 
костях голени — на 5,35 мм.

В случае использования ИТФ с ротационной 
стабильностью отмечено снижение процента ос-
ложнений, связанных с его применением (28 % 
против 30 % при установлении ИТФ с отсутстви-
ем ротационной стабильности), и уменьшение 
общего количества осложнений на 30 %, по срав-
нению с фиксаторами других конструкций.

Конфликт интересов. Автор декларирует отсутствие 
конфликта интересов.
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