
177

Журнал клинической и экспериментальной ортопедии им. Г.А. Илизарова Том 24, № 2, 2018 г.

Вопросы ортопедии

 Мингазов Э.Р., Рябых Т.В., Попков Д.А. Особенности ортопедического и соматического статуса у пациентов с несовершенным 
остеогенезом // Гений ортопедии. 2018. Т. 24. № 2. С. 177-184. DOI 10.18019/1028-4427-2018-24-2-177-184

© Группа авторов, 2018

УДК 616.71-007.235+ 616.717/.718-007.24]-089.227.84-047.44

DOI 10.18019/1028-4427-2018-24-2-177-184

Особенности ортопедического и соматического статуса 
у  пациентов  с несовершенным остеогенезом

Э.Р. Мингазов, Т.В. Рябых, Д.А. Попков
Федеральное государственное бюджетное учреждение 

«Российский научный центр «Восстановительная травматология и ортопедия» имени академика Г.А. Илизарова» 
Министерства здравоохранения Российской Федерации, г. Курган, Россия

Orthopaedic and somatic status in patients with osteogenesis imperfecta
E.R. Mingazov, T.V. Ryabykh, D.A. Popkov

Russian Ilizarov Scientific Center for Restorative Traumatology and Orthopaedics, Kurgan, Russian Federation

Введение. Несовершенный остеогенез (НО) представляет собой группу редких и сравнительно разнообразных генетических нарушений, 
характеризуемых частыми переломами, костными деформациям, низкой минеральной плотностью кости и остеопенией. Среди ортопедических 
проблем у пациентов с НО выделяют частые переломы, деформаций костей, ложные суставы; отдельно выделяют варусную деформацию 
шейки бедренной кости, сколиозы, протрузию вертлужной впадины, статические деформации стоп. Основной целью хирургического лечения 
возникших деформаций и переломов конечностей у пациентов с НО является восстановление и поддержание их двигательной активности, 
автономности и сохранение качества жизни при тяжелых формах НО. Целью данного исследования являлась оценка деформаций нижних 
конечностей и сопровождающих их других ортопедических нарушений, а также соматического статуса пациентов с тяжелыми формами 
несовершенного остеогенеза (III и IV по Sillence) при поступлении на этап оперативного ортопедического лечения. Материалы и методы. Под 
нашим наблюдением в период 2003-2016 находилось 43 пациента с тяжелыми формами несовершенного остеогенеза (III и IV тип), поступивших 
для оперативной коррекции деформаций нижних и верхних конечностей, ложных суставов, варусной деформации шейки бедренной 
кости. Средний возраст на момент поступления составил 14,4 ± 9,74 года (от 2 лет 9 месяцев до 46 лет). Результаты. Лечение переломов 
в большинстве случаев было консервативным, однако использовался остеосинтез спицами или эластичными стержнями с последующим их 
удалением у 4 пациентов, накостные ригидные пластины – 4 пациента, остеосинтез аппаратом Илизарова – в 3 случаях, интрамедуллярный 
остеосинтез ригидным стержнем – у 4 пациентов. Регулярный прием препаратов бисфосфонатов проводился у 9 пациентов, последняя доза 
препарата была введена не менее, чем за 4 месяца до поступления. Ранее реконструктивные вмешательства на костях нижних конечностей с 
целью коррекции деформаций перенесли 13 пациентов. Заключение. Деформации нижних конечностей у пациентов с НО тяжелых форм носят 
комплексный многоуровневый характер, что подразумевает необходимость многоуровневого ортопедического вмешательства для их коррекции. 
Высокая частота переломов, комплексный характер тяжелых деформаций костей скелета обусловливают потерю навыка к самостоятельному 
передвижению или даже изначальное отсутствие его развития. Неадекватные оперативные вмешательства, несвоевременно выполненные, 
нетелескопический характер остеосинтеза, отсутствие терапии бисфосфонатами способствуют формированию дополнительных ортопедических 
проблем и усугублению процесса потери автономности у пациентов данной категории, что может затруднить последующее специфическое 
ортопедическое хирургическое лечение.
Ключевые слова: несовершенный остеогенез, деформации конечностей, рост, вес, индекс массы тела 

Introduction Osteogenesis imperfecta (OI) is a group of rare and relatively diverse genetic disorders, characterized by frequent fractures, bone deformities, 
low bone mineral density and osteopenia. Frequent fractures, bone deformities, and nonunion are among orthopedic problems in OI patients. Varus deformity 
of the femoral neck, scoliosis, protrusion of the acetabulum, static deformities of the feet are considered separately. The main goal of surgical treatment 
of the limb deformities and fractures in OI patients is restoration and maintenance of their motor activity, autonomy and preservation of quality of life in 
severe OI types. The purpose of this study was to assess the deformities in the lower extremities and other accompanying orthopedic disorders, as well as 
the somatic status of patients with severe OI types (Sillence’s types III and IV) at the point of admission to operative orthopedic treatment. Material and 
methods Between 2003 and 2016, we examined 43 patients with severe OI (types III and IV) which were admitted for operative correction of deformities 
of the lower and upper extremities, nonunion, and varus deformity of the femoral neck. The average age at the time of admission was 14.4 ± 9.74 years 
(from 2 years 9 months to 46 years). Results Treatment of fractures was conservative in most cases; however, osteosynthesis with wires or flexible nails 
was used, followed by their removal in 4 patients; bone plates  were applied in 4 patients; osteosynthesis with the Ilizarov apparatus was used in 3 cases, and 
intramedullary osteosynthesis with rigid rods in 4 patients. Regular administration of bisphosphonate preparations was conducted in 9 patients. Last dose of 
the drug was introduced at least 4 months before admission to surgical treatment. Thirteen patients had undergone reconstructive surgeries on the bones of 
lower extremities to correct the deformities. Conclusion Deformities of the lower limbs in patients with severe OI types are complex and multilevel, which 
implies the need for multilevel orthopedic interventions to correct them. High incidence of fractures and a complex nature of severe bone deformities result 
in the loss of the skills to move independently, or even its initial absence. Inadequate surgical interventions, untimely performed, non-telescopic nature of 
osteosynthesis, and absent bisphosphonate therapy contribute to the formation of additional orthopedic problems and aggravation of the loss of autonomy 
in such patients, which may complicate subsequent specific orthopedic surgical treatment.
Keywords: osteogenesis imperfecta, limb deformity, stature, weight, body mass index

ВВЕДЕНИЕ

Несовершенный остеогенез (НО) представляет со-
бой группу редких и сравнительно разнообразных гене-
тических нарушений, характеризуемых частыми пере-
ломами, костными деформациям, низкой минеральной 
плотностью кости и остеопенией [1–4]. В большин-

стве случаев НО вызван доминантной мутацией генов 
COL1A1 или COL1A2енных [5]. Наиболее широко рас-
пространенная классификация НО основана на клини-
ко-рентгенологической картине заболевания и включает 
I, II, III и IV типы заболевания, для которых характерен 
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аутосомно-доминантный тип наследования [1]. В более 
полной классификации, учитывающей и генетические 
аспекты, добавлены V (доминантно наследуемый, ха-
рактерно образование объемных гипертрофированных 
костных мозолей, оссификация межкостных мембран), 
VI, VII и VIII (рецессивно наследуемые) типы, вклю-
чающие пациентов без нарушений синтеза коллагена 
первого типа, но с клинико-рентгенологическими про-
явлениями НО [3, 4, 6].

Среди ортопедических проблем у пациентов с НО 
выделяют частые переломы, деформации костей, лож-
ные суставы; отдельно выделяют варусную деформа-
цию шейки бедренной кости, сколиозы, протрузию 
вертлужной впадины, статические деформации стоп 
[7–9]. Многочисленные переломы, которые сопрово-
ждаются деформациями конечностей, а также длитель-
ные периоды иммобилизации и отсутствие нагрузки на 
конечности способствуют уменьшению минеральной 
плотности костей, нарушению развития общей мото-

рики ребенка, приобретению навыков вертикализации, 
самообслуживания и ходьбы, замедляется общее со-
матическое и функциональное развитие детей с тяже-
лыми формами НО [10–13]. Основной целью хирурги-
ческого лечения возникших деформаций и переломов 
конечностей у пациентов с НО является восстановле-
ние и поддержание их двигательной активности, авто-
номности и сохранение качества жизни при тяжелых 
формах НО [14–18]. Нужно понимать, что хирургиче-
ское ортопедическое лечение (реконструктивное и/или 
превентивное) должно проводиться на многих сегмен-
тах скелета, учитывая системный характер поражения, 
а также при соматическом неблагополучии пациентов.

Целью данного исследования являлась оценка де-
формаций нижних конечностей и сопровождающих их 
других ортопедических нарушений, а также соматиче-
ского статуса пациентов с тяжелыми формами несовер-
шенного остеогенеза (III и IV по Sillence) при поступле-
нии на этап оперативного ортопедического лечения.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Под нашим наблюдением в период 2003–2016 годы 
находилось 43 пациента с тяжелыми формами несовер-
шенного остеогенеза (III и IV тип), поступившие для 
оперативной коррекции деформаций нижних и верхних 
конечностей, ложных суставов, варусной деформации 
шейки бедренной кости. Средний возраст на момент 
поступления составил 14,4 ± 9,74 года (от 2 лет 9 ме-
сяцев до 46 лет).

Помимо ортопедического и клинического иссле-
дования у пациентов оценивались нарушения способ-
ности к самостоятельному передвижению по Gillette 
Functional Assessment Questionnaire Ambulation Scale 
[19]. В анамнестических данных учитывали количество 
переломов, способы их лечения, выполнение опера-
тивного вмешательства, терапию препаратами бисфос-
фонатов. Уровень минеральной плотности учитывали 
по данным минеральной денситометрии, отмеченным 
в предоставленной медицинской документации.

По рентгенограммам сегментов нижних конечно-
стей и рентгентелеметрии определяли уровень, лока-
лизацию вершины и величину деформации, наличие 
и положение материала остеосинтеза, локализацию 
несращений и ложных суставов, а также следующие 
рентгенанатомические показатели: механический ла-
теральный проксимальный бедренный угол (mLPFA), 
анатомический медиальный проксимальный бедрен-
ный угол (aMPFA), анатомический и механический 

латеральные дистальные бедренные углы (aLDFA, 
mLDFA), анатомический задний дистальный бедрен-
ный угол (aPDFA), механический медиальный прок-
симальный большеберцовый угол (mMPTA), анатоми-
ческий медиальный проксимальный большеберцовый 
угол (аMPTA), механический латеральный дистальный 
большеберцовый угол (mLDTA), анатомический за-
дний проксимальный большеберцовый угол (aPPTA), 
анатомический передний дистальный большеберцо-
вый угол (aАDTA) [20,21]. Торсионные деформации 
оценивались по клиническим данным и, в ряде слу-
чаев, по данным компьютерной томографии (Toshiba 
Aquilion-64, Япония).

Все пациенты до проведения оперативного лечения 
были консультированы педиатрами или терапевтами. 
При оценке соматического статуса и сопутствующей 
патологии у пациентов учитывались данные анамнеза, 
физикального обследования, стандартные антропоме-
трические показатели (рост, вес, индекс массы тела – 
ИМТ), показатели лабораторных методов исследова-
ния, данные дополнительных методов исследования и 
результаты консультации узких специалистов.

Полученные количественные данные подвергали 
статистической обработке с использованием програм-
мы Microsoft Excel 2016. Статистическое исследование 
включало в себя описательную статистику: средние 
значения (М) и стандартное отклонение (SD).

РЕЗУЛЬТАТЫ

В итоге, в данное исследование было включено 
43 пациента в возрасте от 2 лет 9 месяцев до 46 лет 
(14,4 ± 9,7 года). Клинико-рентгенологическая фор-
ма несовершенного остеогенеза III типа встречалась 
в 14 случаях, IV типа – у 29 больных. Диагноз был 
подтвержден молекулярно-генетическими исследова-
ниями у 17 пациентов (6 – III типа,10 – IV типа, 1 – 
VIII типа). В анамнезе у всех больных присутствовали 
переломы, не менее 5 эпизодов (встречаемость варьи-
ровала от 5 до более 100 случаев). Лечение переломов 

в большинстве случаев было консервативным, однако 
использовался остеосинтез спицами или эластичны-
ми стержнями с последующим их удалением у 4 па-
циентов, накостные ригидные пластины – 4 пациента, 
остеосинтез аппаратом Илизарова – в 3 случаях, ин-
трамедуллярный остеосинтез ригидным стержнем – у 
4 пациентов. Регулярный прием препаратов бисфос-
фонатов проводился у 9 пациентов, последняя доза 
препарата была введена не менее чем за 4 месяца до 
поступления. Ранее реконструктивные вмешательства 
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на костях нижних конечностей с целью коррекции де-
формаций перенесли 13 пациентов. В качестве осте-
осинтеза использовался аппарат Илизаров у шести 
пациентов, интрамедуллярный остеосинтез спицами 
или эластичными стержнями – у 5 пациентов, в одном 
случае применялась методика поднадкостничного раз-
мещения костных гомотрансплантатов с фиксацией их 
серкляжем, еще одной пациентке был выполнен интра-
медуллярный остеосинтез телескопической системой 
Fassier-Duval бедра и голени с одной стороны и стерж-
нем Rush – с другой.

Из всей исследуемой группы только 4 пациентов 
(IV тип НО) могли самостоятельно передвигаться в 
пределах жилого помещения или ограниченных про-
странств не используя костыли или трости (уровень 4 по 
Gillette Functional Assessment Questionnaire Ambulation 
Scale), в 13 случаях (III тип, 3 пациента; IV тип, 10 паци-
ентов) больным для передвижения обязательно требова-
лись костыли, но при этом они сохраняли автономность 
(уровень 3 Gillette Functional Assessment Questionnaire 
Ambulation Scale), в остальных 26 случаях (III тип, 
11 больных; IV – 15 больных) пациенты могли переме-
щаться только в инвалидной коляске (уровень 1 и 2 по 
Gillette Functional Assessment Questionnaire Ambulation 
Scale). Важно отметить, что все пациенты, относящие-
ся к IV типу и кому проводилось лечение препаратами 

бисфосфонатов (4 человека), сохранили способность к 
самостоятельному передвижению. Из пяти пациентов 
с наиболее тяжелой формой НО (III тип), проходивших 
курсы антирезорбтивной терапии, только двое смогли 
сохранить способность к передвижению с помощью ко-
стылей и посторонней помощи и при условии использо-
вания ортезных изделий. Отметим также, 5 пациентов в 
возрасте до 6 лет никогда не начинали передвигаться в 
вертикальной позе, не приобрели этот навык.

Клинически значимый, регулярно отмечаемый бо-
левой синдром интенсивностью уровня 3–4 по шка-
ле Wong-Baker [22] или аналоговой шкале отмечался 
у 14 пациентов и был связан с наружной миграцией 
интрамедуллярных конструкций (2 случая), ложным 
суставом в присутствии нестабильного остеосинтеза 
(4 случая), при осевой нагрузке деформированных ко-
нечностей (4 случая), при движениях в тазобедренном 
или коленном суставах, поясничном отделе позвоноч-
ника (14 пациентов).

Деформации костей нижних конечностей в той или 
иной степени присутствовали у всех пациентов (рис. 1). 
В таблице 1 представлены типы угловых деформаций, 
отмечавшихся на уровне диафизарных отделов костей 
нижних конечностей по данным рентгенографии. При 
изучении данного вида деформаций учитывались лишь 
случаи при величине деформации 10 и более градусов. 

Рис. 1. Рентгентелеметрия нижних конечностей: А – пациента с III типом НО, Б – IV тип НО

Таблица 1
Угловые деформации бедренных и большеберцовых костей

Вид деформации Бедренная кость (n = 76) Большеберцовая кость (n = 76)
Варусно-антекурвационная (10°–105°) 47 4
Вальгусно-антекурвационная (10°–55°) 3 30
Вальгусная (10°–50°) 7 11
Антекурвационная (20°–64°) 3 11
Варусно-рекурвационная (25°–42°) 1 1
Варусная (10°–35°) 10 –
Вальгусно-рекурвационная (28°–35°) 1 1
Нет деформации 4 18
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Как видно из таблицы 1, наиболее частой дефор-
мацией являлась варусно-антекурвационная бедрен-
ной кости и вальгусно-антекурвационная больше-
берцовой кости. Для пациентов данной группы были 
отдельно посчитаны углы ориентации суставных 
концов относительно анатомических и механических 
осей сегментов (табл. 2, рис. 2). Как видно по пред-
ставленным данным, выраженных нарушений ориен-
тации суставных концов бедренной и большеберцовой 
костей относительно анатомической оси прилежащих 
диафизарных отделов нет. С другой стороны, были 
отмечены явно патологические значения углов отно-
сительно механических осей сегментов. Данный факт 
указывает на локализацию вершины деформации пре-
имущественно на уровне диафизов костей. Лишь в 
трех случаях (6 сегментов) мы обнаружили истинную 
варусную деформацию проксимального отдела бедра 

с локализацией CORA [20, 21] у основания шейки или 
в межвертельной зоне. При этом в двух случаях это 
сопровождалось развитием патологического перелома 
на данном уровне (рис. 3). Отдельно остановимся на 
значениях aLDFA ниже возрастной нормы. Мы пола-
гаем, что данные изменения носят спонтанный адап-
тационный характер, развиваются в процессе роста 
бедренной кости, связаны с варусной деформацией 
диафизарного отдела и направлены на уменьшение 
медиальной девиации биомеханической оси всей ко-
нечности. Торсионные деформации клинически опре-
делялись на 67 сегментах: наружная торсия бедренной 
кости 30°–90° (46 сегментов), внутренняя торсия ко-
стей голени 20°–70° (28 сегментов), наружная торсия 
костей голени 35°–50° (3 сегмента). В 7 случаях де-
формации были подтверждены с помощью компью-
терной томографии (рис. 4).

Таблица 2
Углы ориентации суставных концов относительно анатомических и механических осей сегментов у пациентов  

с варусно-антекурвационными деформациями на бедре и вальгусно-антекурвационными деформациями на голени

mLPFA aMPFA mLDFA aLDFA aPDFA mMPTA aMPTA mLDTA aPPTA aADTA
74,7 ± 6,9 102,4 ± 9,1 94,9 ± 7,89 78,4 ± 5,9 81,7 ± 10,9 97,7 ± 7,04 84,8 ± 5,3 87,9 ± 7,5 86,8 ± 8,2 85,4 ± 12,9

Рис. 2. Рентгенограммы нижних конечностей пациен-
та с IV типом НО: пересечение сплошных линий со-
ответствует вершинам деформаций (CORA), aLDFA: 
75°(D), 78°(S)

Рис. 3. Ложные суставы проксимального отдела бедренной кости: 
А – рентгенограмма таза в прямой проекции, Б – компьютерная 
томография

Рис. 4. Торсионные деформации, компьютерная томография: А – ретроверсия шеек бедер, Б – внутренняя торсия костей голени 35°
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Рентгенологические признаки ложного сустава 
(рис. 5), замедленной консолидации после перелома, 
патологического перелома с локализацией вершины 
деформации на данном уровне отмечены: шейка бедра 
(2 сегмента), верхняя треть диафиза бедренной кости 
(1 сегмент), граница верхней и средней трети диафиза 
бедра (12), средняя треть бедра (6), нижняя треть бедра 
(2), средняя и нижняя треть диафиза большеберцовой 
кости (по 1 сегменту).

Наличие разнообразных элементов металлоостео-
синтеза присутствовало на 18 сегментах (рис. 5): стер-
жень Fassier-Duval с признаками ятрогенного эпифи-
зиодеза (2), стержень Rush (4), накостная пластина с 
признаками нестабильности (4), внутрикостные спицы 
или тонкие стержни (6), серкляж (1), изогнутый или 
сломанный ригидный интрамедуллярный стержень (2).

Среди других ортопедических проявлений отме-
тим, что сколиотическая деформация различной вы-

раженности (23°–88°) присутствовала у 13 пациентов, 
неравенство длины нижних конечностей более 2 см – в 
29 случаях, деформации верхних конечностей, вызыва-
ющие существенные для пациентов функциональные 
ограничения – в 7 случаях.

При исследовании антропометрических параме-
тров был обнаружен патологически низкий рост у 
всех пациентов. Рост ниже 5-го перцентиля был у 
36 пациентов, в промежутке 5–10-ый перцентиль – у 
4 больных, 11–25-ый перцентиль – еще у трех па-
циентов. ИМТ ниже 10-го перцентиля был обнару-
жен у одного больного, а ИМТ, соответствующий 
уровню выше 90-го перцентиля – у 8 больных, что 
сопровождалось признаками избыточного веса и 
присутствовало у пациентов в возрасте 3, 9, 13, 14, 
16, 37 лет. Отметим, что это заключение основано 
на интерпретации данных веса и роста для здоровой 
популяции.

Рис. 5. Примеры ложных суставов, замедленных сращений, миграции материала остеосинтеза: А – миграция накостной пластины с 
угловой стабильностью, рецидив деформации (правое бедро), варусная деформация, ложный сустав (левое бедро); Б – ложные су-
ставы обеих бедренных костей, перелом ригидного интрамедуллярного стержня (справа), миграция накостной пластины (слева); В – 
деформации при наличии внутрикостных прямых спиц; Г – телескопические стержни Fassier-Duval в левом бедре и большеберцовой 
кости, нерасхождение стержней, дистальный эпифизиодез бедренной кости и проксимальный – большеберцовой кости, стержни Rush 
в правом бедре и большеберцовой кости, дефект-диастаз бедренной кости, вальгусно-антекурвационная деформация большеберцо-
вой кости, Д – серкляж левой бедренной кости, ситуация через 4 года после поднадкостничного размещения гомотрансплантатов, 
несращение в средней трети бедра, coxa vara
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Данные (Z-score) о минеральной плотности тел по-
звонков поясничного отдела (L1–L4) варьировали от 
-4,3 до -2,4.

Среди сопутствующих заболеваний были обнару-
жены хронические инфекции верхних дыхательных 
путей (7), хронический бронхит (1), вегетососудистая 

дистония (4), синусовая тахикардия (4), артериальная 
гипертензия (2), хронический гепатит (1), хронический 
гастрит или гастродуоденит (3), запоры (12), миопия 
(6), снижение слуха (7), аллергический дерматит (1), 
фиброаденома молочной железы (1), нефроптоз (1), 
хроническая инфекция мочевыводящих путей (3).

ДИСКУССИЯ
Снижение минерализации и механической проч-

ности костей скелета объясняет основные ортопедиче-
ские проявления НО: переломы и деформации костей 
конечностей, деформации черепа, платиспондилию 
в сочетании с деформациями позвоночника или без 
них, уплощение основания черепа в сочетании с про-
грессирующей компрессией стволовых структур [2, 
4, 5, 9, 23]. В связи с системным характером пораже-
ния соединительной ткани, нередкими проявлениями 
НО являются нарушение дентиногенеза, нарушение 
слуха, недостаточность клапанов сердца, деформации 
грудной клетки [2, 4–6]. Частые переломы, выражен-
ные деформации конечностей, длительные периоды 
иммобилизации в сочетании с ограничениями нагруз-
ки на конечности ведет к дальнейшему уменьшению 
минеральной плотности костей, нарушению развития 
общей моторики пациента, приобретению навыков 
вертикализации и самообслуживания [15–18]. Наше 
исследование показало, что только 17 из 43 пациентов 
из исследуемой группы имели способность к пере-
движению, причем 13 из них вынуждены были поль-
зоваться костылями и ортезными изделиями для вер-
тикализации и передвижения с посторонней помощью.

Характер деформаций был типичным для тяжелых 
форм НО. Варусно-антекурвационные деформации 
на бедре и вальгусно-антекурвационные деформации 
голени в сочетании с выраженными торсионными де-
формациями сегментов нижних конечностей отмечены 
у большинства пациентов. Преимущественно такие же 
деформации отмечены в других исследованиях [4, 7, 13, 
24]. Для нашей группы пациентов характерна высокая 
встречаемость ложных суставов, замедленных сраще-
ний после переломов, формирование патологических 
переломов на вершинах костных деформаций. Данные 
изменения также являются объектом хирургической 
коррекции, но их предотвращению способствует сво-
евременно начатая терапия бисфосфонатами и превен-
тивное телескопическое армирование [24–28]. В ис-
следуемой группе до поступления в РНЦ «ВТО» имени 
академика Г.А. Илизарова данное сочетание лечебных 
методов не было отмечено ни в одном случае, что и объ-
ясняет, на наш взгляд, развитие тяжелых деформаций 

конечностей в сочетании с присутствием ложных суста-
вов и замедленной консолидацией. Кроме того, у ряда 
пациентов применялись неадаптированные к механи-
ческим свойствам костной ткани методы остеосинтеза 
ригидными имплантами, что во всех случаях не привело 
к планируемому результату лечения (коррекции дефор-
маций или сращению переломов), сопровождалось не-
стабильностью имплантов или даже их переломом. Из-
вестно, что накостные пластины противопоказаны при 
лечении пациентов с НО [29, 30].

Таким образом, многоуровневый характер вы-
раженных деформаций нижних конечностей, сопро-
вождающийся уже значительной потерей функцио-
нальных возможностей и автономности пациентов и 
требующий достаточно неотложной хирургической 
коррекции в группе наших пациентов, сочетался с 
редкой встречаемостью превентивных лечебных меро-
приятий (бисфосфонат-терапия) и ранее неадекватно 
проведенным ортопедическим хирургическим лечени-
ем, что, конечно, вносит дополнительные сложности и 
элементы в планируемое оперативное лечение.

Соматические проблемы у пациентов, отмечен-
ные в нашем исследовании, были нередкими, включая 
специфические для НО [2, 18, 23, 31]: миопия, сниже-
ние слуха, запоры. Сопутствующая патология во всех 
случаях носила компенсированный характер, однако 
должна была быть учтена и требовала наблюдения спе-
циалиста в процессе лечения ребенка.

Низкий рост, низкая масса тела (-2 Z-score и ниже 
по данным для определенных возрастов здоровых де-
тей) типичны для пациентов с тяжелыми формами НО 
[32–35]. Учитывая системный генетический характер 
заболевания невозможно применять стандартные ан-
тропометрические кривые для пациентов с НО. Из-
вестно, что повышенные значения ИМТ позитивно 
коррелируют с частотой переломов и снижением мине-
ральной плотности [36]. Высокий уровень ИМТ явля-
ется неблагоприятным фактором для сохранения функ-
циональных возможностей пациентами с НО, отражает 
снижение их двигательной активности и должен быть 
откорректирован [37, 38]. В нашей группе ИМТ выше 
90-го перцентиля отмечен у 8 пациентов (18,6 %).

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Деформации нижних конечностей у пациентов с 
НО тяжелых форм носят комплексный многоуров-
невый характер, что подразумевает необходимость 
многоуровневого ортопедического вмешательства для 
их коррекции. Высокая частота переломов, комплекс-
ный характер тяжелых деформаций костей скелета 
обусловливают потерю навыка к самостоятельному 
передвижению или даже изначальное отсутствие его 

развития. Неадекватные оперативные вмешательства, 
несвоевременно выполненные, нетелескопический 
характер остеосинтеза, отсутствие терапии бисфосфо-
натами способствуют формированию дополнительных 
ортопедических проблем и усугублению процесса по-
тери автономности у пациентов данной категории, что 
может затруднить последующее специфическое орто-
педическое хирургическое лечение.
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