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Представлен обзор литературы по современным способам коррекции деформаций конечностей у детей с несовершенным остеогенезом. Описаны 
особенности хирургической техники, конструкции используемых телескопических интрамедуллярных стержней. Показано также место 
и роль хирургических методов лечения в мультидисциплинарном подходе при оказании медицинской помощи пациентам с несовершенным 
остеогенезом.
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The authors presented a review of the literature on modern techniques of limb deformity correction in children with osteogenesis imperfecta. They described 
the details of surgical technique, the designs of the used telescopic intramedullary rods. They also demonstrated the place and the role of surgical methods 
of treatment in the multidisciplinary approach to rendering medical care for patients with osteogenesis imperfecta. 
Keywords: osteogenesis imperfecta, surgical deformity correction.

Несовершенный остеогенез (НО) представляет со-
бой группу генетических нарушений с разным типом 
наследования, характеризуемых частыми переломами, 
костными деформациям, низкой минеральной плотно-
стью кости и остеопенией [1-4]. В большинстве случаев 
(не менее 70 % случаев) НО вызван доминантной мута-
цией генов COL1A1 или COL1A2, кодирующих синтез 
α-2 цепей коллагена первого типа, в результате чего у 
людей, страдающих НО, содержание данного белка сни-
жается в тканях, нарушаются также его структурные 
функции [2, 3]. Частота встречаемости заболевания ко-
леблется от 1/10000 [4] до 1/20000 новорожденных [5].

Наиболее широко распространенная классифика-
ция НО была предложена Sillence [1]. Она основана на 
клинико-рентгенологической картине заболевания и 
включает I, II, III и IV типы заболевания, для которых 
характерен аутосомно-доминантный тип наследования. 
В последующем классификация была расширена [3, 4], 
добавлены V (доминантно наследуемый, для которого 
характерно образование объемных гипертрофирован-
ных, не склонных к ремоделированию, костных мозо-
лей, оссификация межкостных мембран), VI (вероятно, 
рецессивно наследуемый), VII (рецессивный тип насле-
дования, мутация гена CRTAP), VIII (рецессивно насле-
дуемый, мутация гена LEPRE1) типы, включающие па-
циентов с клинико-рентгенологическими проявлениями 
НО, но без нарушений синтеза коллагена первого типа. 
Согласно современным классификациям, в зависимости 
от клинических проявлений и молекулярного дефекта 

выделяют 12 типов НО [6]. Кроме того, к НО-подобным 
заболеваниям относят синдром Bruck (НО в сочетании с 
врожденными контрактурами суставов, обусловленный 
мутацией гена PLOD2) [7], синдром Cole-Carpenter (НО 
сочетается с краниостенозом) [8], синдром «остеопороз-
псевдоглиома» (OPPG) (тяжелая форма НО сочетается 
с прогрессирующей слепотой, результат мутации гена 
LRP5) [9], НО и синдром Ehlers-Danlos (хрупкость ко-
стей и гиперподвижность суставов) [10].

Основными ортопедическими проявлениями НО 
являются понижение минерализации и, соответствен-
но, механической прочности костей всего скелета 
(хрупкость костей), переломы и деформации длинных 
костей конечностей, деформации черепа, гиперпод-
вижность суставов, отдельно выделяют варусную де-
формацию шейки бедра или проксимального отдела 
бедра, протрузию вертлужной впадины, платиспонди-
лию в сочетании с деформациями позвоночника или 
без них, уплощение основания черепа в сочетании с 
прогрессирующей компрессией стволовых структур 
[11-13]. С учетом системного характера поражения 
соединительной ткани нередкими проявлениями НО 
являются нарушение дентиногенеза, нарушение слуха, 
недостаточность клапанов сердца, деформации груд-
ной клетки [2, 4-6]. Повторные переломы, деформации 
конечностей, длительные периоды иммобилизации 
и отсутствие нагрузки на конечности способствуют 
уменьшению минеральной плотности костей, наруше-
нию развития общей моторики ребенка, приобретению 
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навыков вертикализации и самообслуживания, замед-
ляется общее соматическое и функциональное разви-
тие детей с тяжелыми и средней тяжести формами НО 
[14-17]. Двигательная активность, интеграция у паци-
ентов с НО, оцененные, в том числе, с помощью Gross 
Motor Function Measure (GMFM) и Pediatric Evaluation 
of Disability Inventory (PEDI) показало, что наиболее 
негативное влияние на общее двигательное развитие 
ребенка и качество его жизни оказывают переломы и 
деформации конечностей [18-21].

Глобальной задачей ортопедического хирургиче-
ского лечения деформаций и переломов конечностей 
у пациентов с НО является поддержание их двига-
тельной активности, автономности, способности к 
приобретению и развитию моторики – к сохранению 
максимально возможного качества жизни при их забо-
левании [21-25].

Оперативное ортопедическое лечение у детей с 
несовершенным остеогенезом показано при следую-
щих состояниях [4, 11, 26-30]: угловые деформации 
нижних конечностей, превышающие 10°-15°, либо 
деформации, имеющие прогрессирующий характер, 
торсионные деформации сегментов нижних конечно-
стей, влекущие функциональные нарушения, деформа-
ции стопы, затрудняющие использование обуви, в том 
числе и ортопедической, и ортезных изделий, ложные 
суставы длинных трубчатых костей, варусная дефор-
мация шейки бедренной кости (шеечно-диафизарный 
угол 95° и менее), отсутствие навыков самостоятель-
ной или пассивной вертикализации и ходьбы ввиду 
частых переломов даже при отсутствии деформаций 
конечностей, когда ортопедическое лечение (ортезиро-
вание) оказывается неэффективным.

Основными хирургическими методами лечения 
деформаций костей у детей являются корригирующие 
остеотомии, основным способом остеосинтеза – ин-
трамедуллярный [27, 31-34]. Превентивный остеосин-
тез длинных трубчатых костей, а также остеосинтез 
при переломах выполняется с применением интраме-
дуллярных телескопических конструкций [27, 35-37]. 
Общим принципом планирования и выполнения кор-
рекции деформаций является предварительное иссле-
дование локализации и величины деформаций длин-
ных трубчатых костей. Учитывая тот факт, что при НО 
поражены все конечности, для планирования коррек-
ций рекомендуется использовать референтные данные 
для детской популяции [38, 39].

Многоуровневая одномоментная коррекция предпо-
чтительнее, так как деформации часто противонаправ-
лены и носят компенсирующий характер на выше- и 
нижележащих сегментах нижней конечности [35, 40]. 
В этом случае коррекция лишь на одном уровне при-
ведет к акцентуации деформации на другом, ухудше-
нию функциональных возможностей конечности. Кро-
ме того, такая частичная коррекция предрасполагает 
другой деформированный сегмент к патологическому 
перелому ввиду персистирующих патологических из-
гибающих усилий на фоне постоперационной иммоби-
лизации и развивающегося вследствие этого снижения 
плотности костной ткани.

Накостные пластины, винты, массивные ригидные 
гвозди для остеосинтеза костных отломков при несо-
вершенном остеогенезе в настоящее время не приме-

няются, так как они создают короткий или длинный 
ригидный участок на кости, выше и ниже которого ча-
сто происходят переломы [35, 41].

Среди основных используемых в настоящее время 
интрамедуллярных телескопических конструкций сле-
дует отметить:

1) встречный трансфизарный интрамедулляр-
ный остеосинтез эластичными стержнями (Flexible 
Intramedullary Nailing – FIN) [32, 35, 36, 37];

2) телескопический стержень Bailey-Dubow [31, 42];
3) телескопический стержень Fassier-Duval [35, 40, 41].
Основным принципом интрамедуллярных кон-

струкций длинных трубчатых костей при НО у детей 
является их телескопический характер, который по-
зволяет постоянно в процессе роста армировать кость 
на всем протяжении: по мере роста сегмента части 
телескопической конструкции расходятся в противопо-
ложные стороны. Достигается это трансэпифизарным 
введением ригидных или эластичных стержней в кост-
номозговой канал [32, 34].

При выполнении встречного трансфизарного ин-
трамедуллярного остеосинтеза эластичными стержня-
ми в костномозговой канал вводятся предварительно 
равномерно изогнутые на всем протяжении эластичные 
стержни, преимущественно титановые, диаметром (в 
зависимости от диаметра кости и костномозгового кана-
ла) от 1,5 до 4 мм. Введение их осуществляется навстре-
чу друг другу через противоположные эпифизы или 
апофизы (например, если речь идет о большом вертеле) 
трансфизарно. Важным аспектом прохождения физи-
са является применение троакара или хирургического 
шила и выполнение однократного маневра, чтобы избе-
жать излишней травматизации зоны роста [32, 36, 37].

Интрамедуллярный эластичный остеосинтез явля-
ется достаточно эффективным способом остеосинтеза 
и при коррекции деформаций верхних конечностей. 
Показания к оперативному вмешательству чаще воз-
никают при деформациях предплечья, затрудняющих 
использование верхней конечности в повседневной 
жизни [28, 35, 43]. Именно малый диаметр костей 
предплечья предполагает использование интрамедул-
лярных стержней диаметром 1,5-3 мм для остеосинтеза 
костных отломков после корригирующих остеотомий.

Тот факт, что данный способ остеосинтеза может 
быть применен практически при любых встречаемых 
размерах кости, является крайне важным преимуще-
ством при лечении детей 1-6 лет [28, 32, 35-37]. Кроме 
того, в случае облитерации костномозгового канала, 
предварительное даже неширокое рассверливание фраг-
ментов позволяет провести эластичные стержни малого 
диаметра. Данный способ остеосинтеза позволяет ста-
билизировать костные фрагменты при многоуровневых 
остеотомиях. Эластичный характер остеосинтеза рас-
пределяет нагрузки вдоль всего костномозгового канала, 
что способствует костной консолидации и не вызывает 
нарушения прочностных свойств кортикальных пласти-
нок. Как и другие интрамедуллярные телескопические 
конструкции, эластичное интрамедуллярное армирова-
ние предотвращает повторные переломы, и, даже при 
их наступлении, стабилизирует костные фрагменты, 
предотвращая их смещение. Наконец, телескопический 
характер FIN армирует кость на протяжении ее роста, 
стабилизирующие свойства интрамедуллярных стерж-
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ней сохраняются при перекрытии 30 % и более их дли-
ны. Boutard et Laville сообщают о применении данной 
методики у 14 пациентов с тяжелыми формами НО [32]. 
Средний возраст пациентов составил 4 года, причем 
наиболее раннее применение эластичного армирования 
было произведено в возрасте 15 дней, наиболее позд-
нее – в 10 лет. Авторы не отмечали ни в одном случае 
проблем с расхождением стержней, однако замена их 
потребовалась в 75 % случаев по мере роста ребенка. 
В среднем, потребовалось 2,5 операции на пациента в 
период роста. Авторы указывают на необходимость вы-
полнения армирования и при отсутствии деформаций – 
с превентивной целью.

Данная методика не лишена недостатков [32, 36, 37]: 
сравнительно частая миграция эластичных стержней 
из кости требует их дополнительной фиксации, необхо-
димость замены стержней по мере роста кости в длину 
и увеличения диаметра, отсутствие возможности ран-
ней нагрузки на оперированную конечность. Частота 
серьезных осложнений составляет до 25 %: переломы 
(преимущественно, с косой линией перелома, в средней 
трети диафиза), миграция имплантов, несращение, уко-
рочение кости вследствие импакции [32]. Авторы отме-
чают, что предрасположенность к диафизарным перело-
мам возрастает по мере расхождения интрамедуллярных 
эластичных стержней, причем линия перелома проходит 
в косом направлении между имплантами, даже если они 
перекрывают друг друга на 30 % и более.

Телескопический стержень Bailey-Dubow состо-
ит из двух частей. Одна из этих частей полая, и в нее 
вставляется другая при остеосинтезе. На противопо-
ложных концах стержни имеют Т-образные упорные 
площадки, которые препятствуют погружению стерж-
ней в костномозговой канал в процессе естественного 
роста кости. По сравнению с эластичными стержнями 
телескопический стержень Bailey-Dubow является бо-
лее ригидной системой. Имеются стержни диаметром 
от 3,5 мм до 5 мм. Система не является совершенной, и 
присутствуют сложности применения данного стерж-
ня [42, 44]. Данный способ остеосинтеза ограничен в 
применении при диаметре кости менее 6 мм. Кроме 
того, технология его введения подразумевает выпол-
нение артротомии коленного сустава при введении в 
бедренную кость и голеностопного сустава – при вве-
дении стержня в большеберцовую кость, что повышает 
травматичность и риск осложнений.

Телескопический стержень Fassier-Duval также со-
стоит из двух частей, скользящих одна в другой в про-
тивоположных направлениях по мере роста сегмента 
[28, 40, 41]. Преимуществом данной системы является 
возможность введения обеих частей через один доступ, 
что позволяет избежать артротомии и ввести оба компо-
нента антеградно как в бедренную кость, так и в боль-
шеберцовую. Лишенная недостатков стержня Bailey-
Dubow телескопическая система Fassier-Duval тем не 
менее также ограничена минимальным диаметром ко-
сти 6-7 мм для ее установки [40, 41]. Данный телеско-
пический стержень в настоящее время считается наи-
более удачным решением в создании интрамедуллярной 
неригидной трансфизарной телескопической системы, 
применяемой как при коррекции деформаций длинных 
трубчатых костей у детей, так и при превентивном ар-
мировании. При сравнении этих двух телескопических 

систем меньшая частота осложнений – 35 % – отмече-
на для стержня Fassier-Duval, тогда как использование 
телескопического стержня Bailey–Dubow сопровожда-
лось осложнениями в 55 % случаев [цит. по 40]. Частота 
повторных незапланированных операций при данных 
системах составляет 14,3 % при остеосинтезе бедра и 
18 % при остеосинтезе голени [цит. по 40]. 

Имеются общие сложности и/или недостатки ин-
трамедуллярных телескопических систем [32, 44, 45]. 
Существует необходимость их замены по мере роста 
ребенка, увеличения длины сегмента, массы тела, рас-
хождения частей телескопической системы. Нередко – 
в 10,5-23,7 % – наблюдается миграция стержней или 
частей конструкции, осуществляющих фиксацию к 
кости. Данное обстоятельство обусловлено, в первую 
очередь, низкими прочностными свойствами костной 
ткани. Описаны деформации телескопического стерж-
ня – до 18,8 % случаев, нерасхождение частей стерж-
ней – до 2,1 % случаев, перелом стержней – до 6,9 %. 
Переломы на уровне ранее выполненной остеотомии в 
условиях интрамедуллярного телескопического остео-
синтеза стержнем Fassier-Duval – в 20-25 %.

Важно отметить, что изолированное применение 
интрамедуллярных конструкций предполагает период 
до 4-6 недель, когда необходимо избегать существен-
ных нагрузок на конечность с целью предотвращения 
вторичных деформаций. Данный аспект является не-
благоприятным, так как способствует дополнительному 
снижению плотности костной ткани вследствие иммо-
билизации ортезами или гипсовыми повязками и по 
причине отсутствия осевой нагрузки [28, 32, 35, 42, 43].

Кроме того, прямые телескопические стержни и эла-
стичное интрамедуллярное армирование совершенно не 
предотвращают возникновение вторичных торсионных 
деформаций (разворот фрагментов на уровне остеото-
мий) или потери коррекции торсионных деформаций в 
послеоперационном периоде. На уровне бедренной ко-
сти типично развитие ретроверсии шейки, что клиниче-
ски сопровождается выраженной наружно-ротационной 
установкой всей конечности [14, 28, 29, 31].

Что касается травматизации зон роста и влияния 
этого факта на последующий продольный рост, то в 
публикациях данный вопрос не рассматривается. От-
мечается, что существует риск эпифизиодеза [40]. Тем 
не менее, не отмечено преждевременного закрытия зон 
роста, через которые проведены элементы телескопи-
ческих конструкций, однако исследования показали 
снижение скорости спонтанного роста трансфизарно 
армированного сегмента [46]. Экспериментальные 
исследования на собаках показали потерю 14-18 % 
эффективности остаточного продольного роста боль-
шеберцовой кости при биполярном встречном транс-
физарном проведении эластичных стержней [47].

В ФГБУ РНЦ «ВТО» имени акад. Г.А. Илизарова 
применяется комбинированная методика остеосинте-
за (внешняя фиксация и интрамедуллярный эластич-
ный остеосинтез стержнями с биоактивным гидрок-
сиапатитным покрытием) для коррекции деформаций 
нижних конечностей у пациентов с метаболическими 
остеопатиями [48, 49]. Методика предназначена для 
исправления деформаций нижних конечностей у детей 
с несовершенным остеогенезом и основана на комби-
нированном применении чрескостного остеосинтеза 
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аппаратом Илизарова и интрамедуллярного остеосин-
теза спицами с биоактивным покрытием из гидрокси-
апатита (ГА), обеспечивающего профилактику реци-
дива деформации как за счет механической прочности 
армированной кости, так и стимуляции эндостального 
костеобразования со стороны костного мозга с сокра-
щением сроков лечения пациента. Кроме того, приме-
нение аппарата Илизарова позволяет выполнять с пер-
вых же дней послеоперационного периода нагрузку на 
оперированную конечность и избежать вторичных тор-
сионных деформаций. Биоактивное покрытие имплан-
тата с гидроксиапатитом и специфическим рельефом 
обеспечивает остеокондуктивность и остеоиндуктив-
ность поверхности интрамедуллярных стержней [50, 
51], что увеличивает стабильность позиции имплантов 
и стимулирует консолидацию костных отломков.

Однако комбинированная методика предполагает 
введение интрамедуллярных стержней через метафи-
зы, а не трансфизарно, что исключает армирование 
кости на всем протяжении в процессе последующего 
роста. Другим недостатком является постепенный ха-
рактер коррекции деформаций, основанный на прин-
ципах метода Илизарова. Данный подход может с успе-
хом применяться лишь при легкой форме НО – первом 
типе [52, 53]. В остальных случаях выраженный осте-
опороз кости препятствует сохранению стабильности 
внешнего остеосинтеза в процессе удлинения или 
постепенной коррекции деформации [11, 17, 28, 31]. 
Тем не менее, непродолжительное использование об-
легченной конструкции аппарата внешней фиксации в 
сочетании с трансфизарным армированием могло бы 
сохранить возможность ранней нагрузки на опериро-
ванную конечность с целью предотвращения иммоби-
лизационного остеопороза и исключить риски вторич-
ных торсионных деформаций и иммобилизационных 
контрактур.

Отдельной проблемой является варусная деформа-
ция шейки бедра у больных с НО, а также патологиче-
ские переломы шейки и подвертельной области [2, 14, 
28]. Aarabi M. et al. cреди 293 детей с несовершенным 
остеогенезом обнаружили варусную деформацию в 29 
случаях, преимущественно у пациентов с третьим и 
четвертым типом НО [30]. Показания к оперативному 
лечению обусловлены функциональными ограничени-
ями, связанными с деформацией и предрасположенно-
стью к развитию патологических переломов на верши-
не деформации. У детей коррекция такой деформации 
производится за счет межвертельной остеотомии, осте-
осинтез выполняется спицами Киршнера различного 
диаметра, которые фиксируются серкляжем к интра-
медуллярному телескопическому стержню, или толь-
ко с использованием интрамедуллярного стержня [29, 
54]. При данном подходе сохраняется высокий риск 
миграции материала остеосинтеза, нестабильности 
остеосинтеза. Осложнения, связанные с применением 
стержней и спиц, встречаются в 12 % случаев [29].

В лечение детей с несовершенным остеогенезом 
вовлечены многие специалисты. Только мультидис-
циплинарный подход позволяет достичь максималь-
но возможного функционального результата [25]. Для 
оценки результатов лечения обосновано использование 
шкалы глобальной двигательной активности (GMFM), 
опросника Gillette, Pediatric Disability Inventory [18-20]. 

Показано, что применение интрамедуллярных теле-
скопических конструкций увеличивает способность к 
самостоятельному передвижению ребенка со вспомо-
гательными средствами или без них в вертикальной 
позиции, на четвереньках (при третьем типе НО), воз-
можности самообслуживания [21]. Однако повышен-
ный вес ребенка снижает эффективность улучшения 
или приобретения двигательных навыков. Кроме того, 
повышение двигательных способностей (перемеще-
ние, самообслуживание) сохраняется лишь до четырех 
лет после операции [35, 40].

Необходимо отметить крайнюю важность приме-
нения бифосфонатов в комплексном лечении детей с 
НО [55-58]. Их антирезорбтивный эффект позволяет 
сохранить минерализацию костной ткани за счет сни-
жения функции остеокластов. Однако данный эффект 
может сопровождаться замедлением или даже отсут-
ствием ремоделирования костной мозоли после корри-
гирующих остеотомий и, соответственно, отсутствием 
или крайне отсроченной костной консолидацией [59]. 
При использовании памидроната отсутствие консоли-
дации через 1 год после операции было констатирова-
но в 72 % случаев, замена же в терапевтическом про-
токоле данного препарата на золендроновую кислоту, 
инфузии которой начинали не ранее, чем через 4 меся-
ца после операции, позволило снизить частоту несра-
щений до 42 %. Кроме того, выполнение остеотомии 
без использования вибропилы, а остеотомом, также 
отнесено к факторам, улучшающим условия для кост-
ного сращения [60].

С другой стороны, установлено, что витамин D игра-
ет исключительную роль в повышении минеральной 
плотности костной ткани [61]. Дополнительный прием 
400 и 2000 единиц витамина Д детьми с несовершен-
ным остеогенезом повышал в сыворотке крови уровень 
дигидроксивитамина D как суммарного экзогенного и 
эндогенного витамина D [62]. Однако это не сопрово-
ждалось достоверно значимым увеличением минераль-
ной плотности на уровне тел поясничных позвонков 
[63]. Данный исход объясняется, вероятно, отсутствием 
проблем метаболизма холекальцеферола у детей с НО, 
но нарушением синтеза коллагена костной ткани. 

Конечной целью хирургического лечения, которое, 
конечно же, является частью мультидисциплинарного 
подхода, является сохранение и улучшение функцио-
нальных возможностей пациента, страдающего несо-
вершенным остеогенезом [18, 21, 25, 35, 57, 60]. Реа-
лизуется эта цель через решение задач, общих как для 
ортопеда, так и для других специалистов: профилак-
тика переломов, коррекция деформаций, улучшение 
функций суставов, облегчение ухода за ребенком, соз-
дание условий для приобретения и развития навыков 
двигательной активности и улучшение внешнего вида.

Хирургическое лечение деформаций должно пред-
полагать не только точность и полноту коррекции, но и 
предотвращать риски вторичных деформаций и смеще-
ний в ближайшем и отдаленном послеоперационном 
периоде в процессе роста ребенка. Методы фиксации 
костных фрагментов должны обеспечивать раннюю 
полноценную нагрузку для предотвращения иммоби-
лизационного остеопороза. Необходимо также макси-
мально возможно исключать осложнения, связанные с 
применением интрамедуллярных конструкций. 
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