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Введение. В литературе, несмотря на обширные научные исследования, посвященные кифосколиозу на фоне нейрофиброматоза I типа, 
критерии диагностики по-прежнему остаются клиническими. Оценке состояния мышц спины данной категории пациентов не уделено должного 
внимания. Цель. Сопоставление ультразвуковых и морфологических результатов исследования состояния паравертебральных мышц на вершине 
деформации у больных с кифосколиозом на фоне нейрофиброматоза I типа. Материал и методы. Работа основана на результатах обследования 
10 больных, которым проводилось хирургическое лечение по поводу устранения деформации позвоночника. До оперативного лечения было 
выполнено ультразвуковое исследование паравертебральных мышц. Во время операции брали биоптат мышц в проекции вершины деформации 
и проводили гистологический анализ с помощью световой микроскопии. Результаты. Исследование структурного состояния паравертебральных 
мышц с помощью УЗИ у больных с нейрофибромазом позволило определить характерную гипертрофию в области кифоза, нарушение 
мышечной исчерченности с обеих сторон, а также высокие значения акустической плотности мышц. Выявленные при морфологических 
исследованиях фиброз эндо- и перимизия, а также обширные участки фиброза и поля адипоцитов, заместивших мышечные волокна, объясняют 
наличие большого количества гиперэхогенных гипертрофированных пучков волокон, визуализируемых при ультразвуковом сканировании. 
Заключение.  Результаты ультразвукового исследования паравертебральных мышц (гипертрофия, нарушение мышечной исчерченности, 
высокая акустическая плотность) соответствуют патоморфологическим изменениям (фиброз эндо- и перимизия, обширные участки фиброза 
и поля адипоцитов, заместивших мышечные волокна). Полученные данные свидетельствуют о перерождении мышечной ткани по типу 
замещения с последующей функциональной несостоятельностью. Использование УЗИ позволит на любом этапе лечебно-реабилитационного 
процесса исследовать состояние параспинальных мышц, оценить толщину поверхностных и глубоких мышц, уровень акустической плотности, 
отражающей фиброзное изменение и жировое замещение мышечной ткани.
Ключевые слова: нейрофиброматоз, кифосколиоз, паравертебральные мышцы, ультразвуковой метод исследования, световая микроскопия

Background With the extensive research literature on kyphoscoliosis diagnostic criteria remain clinical in patients with neurofibromatosis type I. Paraspinal 
muscles have been under-evaluated in the cohort of patients. Objective To compare ultrasonographic and morphological measurements of paraspinal 
muscles at the apex of kyphoscoliosis in patients with neurofibromatosis type I. Material and methods The study included 10 patients who underwent 
surgical correction of spine deformity. Ultrasound measurements of paraspinal muscles were produced preoperatively. Muscle biopsy specimen was obtained 
intraoperatively at the apex of the deformity and histologically evaluated with optical microscope. Results Ultrasonographic examination of paraspinal 
muscles showed typical hypertrophy at the kyphosis site, bilaterally impaired striation and high acoustic impedance in patients with neurofibromatosis. 
Morphological evaluation revealed fibrosis of endomysium and perimysium, extensive areas of fibrosis and adipocytes replacing muscular fibres that 
translated into a great number of hyperechogenic hypertrophic bundles of fibres on ultrasonographic images. Conclusion Ultrasonographic findings of 
paraspinal muscles (hypertrophy, impaired muscle striation, high acoustic impedance) are on par with pathomorphological manifestations (revealed fibrosis 
of endomysium and perimysium, extensive areas of fibrosis and adipocytes replacing muscular fibres). The findings indicate to degeneration of muscle 
tissue with malfunction to follow. Ultrasound imaging allows for examination of paraspinal muscles, measuring thickness of superficial and deep muscles, 
acoustic impedance to identify fibrous changes and replacement of muscles by adipose tissue.
Keywords: neurofibromatosis, kyphoscoliosis, paraspinal muscles, ultrasonography, optical microscopy

ВВЕДЕНИЕ

Нейрофиброматоз – это наиболее распространенная 
форма моногенной наследственной патологии, встре-
чающаяся в популяции с частотой от 1:2000 до 1:4000 
[1, 2, 3]. В 25–50 % случаев нейрофиброматоз I типа 
проявляется кифосколиотической деформацией позво-
ночника [3, 4, 5]. Особенностью данных деформаций 
является ранняя манифестация и быстрое прогрессиро-
вание [6, 7, 8]. Без коррекции деформаций развиваются 
необратимые сердечно-легочные и неврологические 

нарушения, предотвратить которые может только хи-
рургическое вмешательство [7, 9]. Нейрофиброматоз, 
как системное заболевание, требует мультидисципли-
нарного подхода к диагностике и лечению [6, 7]. В 
литературе, несмотря на обширные научные исследо-
вания, критерии диагностики остаются клиническими 
[8]. Оценке состояния мышц спины данной категории 
пациентов не уделено должного внимания. При обосно-
вании методик задней торакопластики и планировании 



71

Журнал клинической и экспериментальной ортопедии им. Г.А. Илизарова Том 24, № 1, 2018 г.

71Вопросы вертебрологии

послеоперационных реабилитационных мероприятий 
необходимо учитывать особенности морфофункцио-
нального состояния мягких тканей в области предпола-
гаемого оперативного вмешательства [10, 11].

Ультразвуковое исследование мышц приобретает 
все большую популярность [12, 13, 14, 15, 16, 17]. Этот 
метод не несет лучевой нагрузки на пациента, не инва-

зивен, сравнительно недорогой и может быть воспро-
изведен на любом этапе реабилитации пациента.

Цель работы – сопоставление ультрасонографи-
ческих и морфологических результатов исследования 
состояния паравертебральных мышц на вершине де-
формации у больных с кифосколиозом на фоне нейро-
фиброматоза I типа.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ

Работа основана на результатах обследования 10 
пациентов (5 мужчин и 5 женщин) с кифосколиозом 
на фоне нейрофиброматоза I типа в возрасте 9–24 лет 
(средний возраст 16,0 ± 1,9 года). Величина деформа-
ции позвоночника была в пределах от 50 до 140° (в 
среднем 98,0 ± 12,2°) по Cobb [18]. Вертебральный 
синдром был представлен в 8 случаях дугой в грудо-
поясничном отделе, у 2 -х больных – дугой в шейно-
грудном отделе позвоночника. Исследование одобрено 
комитетом по этике ФГБУ «РНЦ «ВТО» им. акад. Г.А. 
Илизарова» МЗ РФ и проводилось в соответствии с 
этическими стандартами, изложенными в Хельсинской 
декларации. Родители детей или их законные предста-
вители подписали информированное добровольное со-
гласие на проведение диагностических исследований и 
публикацию данных без идентификации личности.

Ультразвуковые исследования (УЗИ) параверте-
бральных мышц выполнены на аппарате AVISUS 
Hitachi (Япония) с использованием линейного датчика 
с частотой 7,5 Мгц. Обследование проводили в положе-
нии пациента лежа на животе в состоянии физическо-
го покоя. Для исследования паравертебральных мышц 
датчик устанавливали косо-диагонально относительно 
контура позвоночного столба на высоте деформации. 
При постоянной стандартной настройке аппарата с 

помощью стандартных программ определяли акусти-
ческую плотность (АП, усл. ед.) мышц. Результаты 
ультразвуковых исследований больных сравнивали с 
данными 10 здоровых людей обоего пола в возрасте от 
9 до 24 лет.

Для морфологического анализа паравертебральных 
мышц во время операции брали биоптат в проекции 
вершины деформации при выполнении доступа к за-
дним отделам позвоночного столба. Биоптат фиксиро-
вали в 10 % нейтральном формалине с последующей 
гистологической проводкой и заливкой в парафин. 
Изготовленные на микротоме «Bromma-2218» (LKB, 
Швеция) срезы окрашивали гематоксилином и эози-
ном, по Ван-Гизону и трихромным методом по Массо-
ну. Препараты исследовали с помощью светового ми-
кроскопа “Opton” (Германия), встроенной фотокамеры 
и аппаратно-программного комплекса «ДиаМорф» 
(Россия) в программе «Color».

Статистическая обработка проводилась с помощью 
программы Microsoft EXСEL-2010 с надсторойкой 
AtteStat [19]. Использовали методы непараметриче-
ской статистики. Для оценки достоверности различия 
средних использовали t-критерий Стьюдента и непара-
метрический критерий Манна – Уитни. Принятый уро-
вень значимости – 0,05.

РЕЗУЛЬТАТЫ

Исследование паравертебральных мышц грудно-
го отдела у здоровых обследуемых с помощью УЗИ 
показало, что мышцы имеют характерную исчерчен-
ность, пучки мышечных волокон ориентированы по 
вектору натяжения. На фоне гипоэхогенной мышеч-

ной ткани хорошо визуализируется эхогенный пери-
мизий и тонкие прослойки эндомизия внутри мышцы 
(рис. 1, а). 

Значения акустической плотности исследуемых 
мышц представлены в таблице.

Рис. 1. Сонограммы паравертебральных мышц: а – здорового обследуемого 24 лет; б – больного Г., 24 года, диагноз: кифосколиоз на 
фоне нейрофиброматоза I типа. Сканирование выполнено на уровне кифоза. У здорового обследуемого толщина поверхностных и 
глубоких мышц составляла 4,4 мм и 7,3 мм соответственно, акустическая плотность поверхностных и глубоких мышц – 127 усл. ед. 
и 91 усл. ед. соответственно. У больного Г. толщина поверхностных и глубоких мышц была 5,2 мм и 7,5 мм соответственно, акусти-
ческая плотность поверхностных и глубоких мышц – 152 усл. ед. и 178 усл. ед. соответственно
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Таблица 
Показатели акустической плотности (M ± m) паравертебральных мышц у здоровых обследуемых и  

у больных с кифосколиозом на фоне нейрофиброматоза I типа

Группы обследуемых Акустическая плотность (усл. ед.)
поверхностные мышцы глубокие мышцы

Здоровые обследуемые (n = 10) 137 ± 6 91 ± 11
Больные с нейрофиброматозом I типа (n = 10) 152 ± 4* 180 ± 5*

Примечание: * - достоверность отличия от уровня нормы, р < 0,05.

Ультразвуковое исследование структурного состо-
яния паравертебральных мышц у больных с нейрофи-
бромазом позволило выявить выраженную асимметрию 
поверхностных и глубоких мышц спины с характерной 
гипертрофией в области кифоза. Так, толщина поверх-
ностных и глубоких мышц в области кифоза составля-
ла 9,62 ± 3,2 мм и 7,12 ± 2,2 мм, на контралатеральной 
стороне 7,58 ± 3,4 мм и 6,52 ± 2,8 мм соответственно, 
т. е. наблюдалась тенденция к увеличению толщины 
мышц в области кифоза. Визуализировалось нарушение 
характерной мышечной исчерченности с обеих сторон 
(рис. 1, б). Акустическая плотность поверхностных и 
глубоких мышц больных была больше, чем у здоровых 
обследуемых на 11 % (р < 0,05) и 98 % (р < 0,05) соответ-
ственно (таблица). Во время ультразвукового исследо-
вания также было выявлено большое количество протя-
женных (длиной 0,4–1,1см) гиперэхогенных структур с 
высокой акустической плотностью (акустическая плот-
ность 198–200 усл. ед.) и толщиной (0,04–0,08 см), соот-
ветствующих пучкам мышечных волокон. 

Таким образом, большое количество гиперэхогенных 
гипертрофированых пучков мышечных волокон с высокой 
акустической плотностью мышц свидетельствует о нали-
чии выраженного фиброзного изменения мышечной ткани. 

Результаты проведенного неинвазивного ультразву-
кового тестирования мышц в области кифосколиоза у 
больных с нейрофиброматозом согласуются с резуль-
татами морфологического исследования. 

У больных с кифосколиозом на фоне нейрофибро-
матоза I типа во всех случаях основным патоморфо-
логическим изменением был выраженный фиброз в 
большинстве мышечных пучков эндо- и перимизия 
(рис. 2, а), замещение мышечных волокон полями 
адипоцитов (жировое замещение ткани) (рис. 2, б). В 
биоптатах обнаружена разнокалиберность диаметров 
мышечных волокон округлой формы, содержащих не-
многочисленные мелкие ядра; выявлены атрофиро-
ванные волокна и мышечные волокна, подвергнутые 
дегенеративным изменениям (рис. 2, в). Во внутри-
мышечных нервных стволиках определялись при-
знаки аксонопатии нервных волокон, которые были 
разделены утолщенными соединительнотканными 
перегородками (рис. 2, г).

Таким образом, результаты морфологических ис-
следований показывают, что у больных с нейрофибро-
матозом I типа в паравертебральных мышцах выявлен 
фиброз, атрофия, дегенерация мышечных волокон, жи-
ровое замещение мышечной ткани.

Рис. 2. Биоптат паравертебральной мышцы пациента с кифосколиозом на фоне нейрофиброматоза I типа. Парафиновые срезы: а 
– фиброз эндо- и перемизия, фиброз интерстициального пространства, дегенерирующие мышечные волокна; б – обширные поля 
адипоцитов, заместившие мышечные волокна; в – дегенерирующие мышечные волокна, атрофия мышечных волокон, интерстици-
альный фиброз; г – фиброз внутримышечных нервных стволиков, аксонопатия нервных волокон. Окраска: а, б, в – по Ван-Гизону; 
г – гематоксилином и эозином. Увеличение: об. – 16×, ок. – 12,5×
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ОБСУЖДЕНИЕ

В научных публикациях, посвященных нейрофибро-
матозу I типа (болезни Реклингхаузена, периферическому 
нейрофиброматозу), уделяется мало внимания структур-
ным особенностям мягких тканей, в том числе мышцам 
спины [10, 20, 21, 22]. Анализ особенностей клиническо-
го течения нейрофиброматоза I показал, что у больных с 
данной патологией может быть снижен мышечный тонус, 
негрубо нарушена координация движений [2].

Ультразвуковой метод исследования позволяет ви-
зуализировать мышцы и говорить об особенностях их 
строения у детей и взрослых, мужчин и женщин [13]. 
Мышцы низкоэхогенны. На фоне гипоэхогенной мы-
шечной ткани хорошо визуализируется эхогенный пе-
римизий и тонкие прослойки эндомизия внутри мыш-
цы [13, 14, 15, 17].

В нашей работе исследование структурного состоя-
ния паравертебральных мышц с помощью метода УЗИ 
у больных с нейрофибромазом позволило выявить ха-
рактерную гипертрофию на высоте кифоза, нарушение 
мышечной исчерченности с обеих сторон, а также вы-
сокие значения акустической плотности. Было опреде-
лено большое количество протяженных гиперэхоген-
ных структур с высокой акустической плотностью и 
толщиной, соответствующих пучкам мышечных воло-
кон, свидетельствующих о наличии выраженного фи-
брозного изменения мышечной ткани. 

В норме структура мышцы представлена мышеч-
ными волокнами полигональной формы с нормальным 

расположением ядер, прослойками эндо- и перимизия, 
сосудами артериолярного звена с циркулярно ориенти-
рованными гладкомышечными клетками и нормальны-
ми просветами. 

В наших исследованиях результаты морфологиче-
ского анализа показали, что у больных с нейрофибро-
матозом I типа в паравертебральных мышцах выявлен 
фиброз, атрофия, дегенерация мышечных волокон, 
поля адипоцитов, заместивших мышечные волокна, 
что свидетельствует о перерождении мышечной ткани 
по типу замещения с последующей функциональной 
несостоятельностью.

Выявленные при морфологических исследованиях 
фиброз эндо- и перимизия, а также обширные участки 
фиброза и поля адипоцитов, заместивших мышечные 
волокна, объясняют наличие большого количества ги-
перэхогенных гипертрофированных пучков волокон, 
визуализируемых при ультразвуковом сканировании. 

По мнению S. Pillen et al. [16], атрофия мышц, жи-
ровая инфильтрация и внутримышечный фиброз могут 
быть обнаружены с помощью УЗИ. Использование 
ультразвукового метода при обследовании больных с 
нейрофиброматозом I типа позволит на любом этапе 
лечебно-реабилитационного процесса исследовать со-
стояние параспинальных мышц, оценить толщину по-
верхностных и глубоких мышц, уровень акустической 
плотности, отражающей фиброзное изменение и жиро-
вое замещение мышечной ткани.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Исследование паравертебральных мышц у больных 
с кифосколиозом на фоне нейрофиброматоза I типа по-
казало, что результаты УЗИ (гипертрофия, нарушение 
мышечной исчерченности, высокая акустическая плот-
ность) соответствуют патоморфологическим измене-
ниям (фиброз эндо- и перимизия, обширные участки 
фиброза и поля адипоцитов, заместивших мышечные 
волокна). Полученные данные свидетельствуют о 

перерождении мышечной ткани по типу замещения с 
последующей функциональной несостоятельностью. 
Метод УЗИ может позволить проводить тестирование 
паравертебральных мышц на любом этапе лечебно-
реабилитационного процесса, оценить толщину по-
верхностных и глубоких мышц, уровень акустической 
плотности, отражающей фиброзное изменение и жиро-
вое замещение мышечной ткани.
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