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Введение. Хирургическая коррекция ортопедических проблем у детей и взрослых с тяжелыми формами несовершенного остеогенеза вызывает 
интерес медицинского сообщества. Целью данной статьи стал обзор современной релевантной литературы о роли ортопедической хирургии 
при лечении детей и взрослых с несовершенным остеогенезом и интеграции хирургии в мультидисциплинарный подход при лечении пациентов 
с  несовершенным  остеогенезом.  Статья  построена  на  материале  доклада,  созданного  для  впервые  проводимой  в  России  образовательной 
конференции European  Pediatric Orthopaedic  Society  в Центре Илизарова  в  2021  году. Материалы и методы.  При  подготовке  обзора  были 
использованы поисково-информационные источники: научный поисковый портал PubMed, Scopus, ResearchGate, РИНЦ, а также издательские 
продукты  (Elsevier,  Springer).  Результаты и обсуждение.  Публикация  включает  обсуждение  классификации,  показаний,  особенностей 
хирургической техники и раннего послеоперационного периода, роли ранней функциональной нагрузки, особенностей отдаленных результатов 
лечения  при  использовании  телескопических  трансфизарных  конструкций  при  коррекции  деформаций  длинных  трубчатых  костей  нижних 
конечностей,  а  также  аспектов  сочетания  ортопедической  хирургии  и  бисфосфонат-терапии.  Заключение.  Ортопедическое  сопровождение 
детей  и  взрослых  с  тяжелыми  и  средней  степени  тяжести  формами  несовершенного  остеогенеза  требует  построения  многофакторной 
стратегии, учитывающей требования физической терапии и медикаментозного лечения, а также применения специализированных имплантов, 
инструментария и способов хирургического вмешательства, где по-прежнему идет поиск оптимального решения.
Ключевые слова: несовершенный остеогенез, коррекция деформаций, телескопический остеосинтез

Introduction Surgical correction of orthopedic problems in children and adults with severe osteogenesis imperfecta is of interest to the medical community. 
The aim of this study was to review the current relevant literature on the role of orthopedic surgery in the treatment of children and adults with osteogenesis 
imperfecta and the integration of surgery into a multidisciplinary approach to the treatment of patients with osteogenesis imperfecta. The review is based on 
the material of the report presented at the first educational conference of the European Pediatric Orthopedic Society which was held in Russia at the Ilizarov 
Center in 2021. Material and methods To prepare the review, we searched for information sources at the scientific platforms such as PubMed, Scopus, 
ResearchGate, RSCI, as well as published products (Elsevier, Springer). Results and discussion The review includes a discussion of the classification, 
indications, features of the surgical technique and the early postoperative period, the role of early functional loading, the features of long-term treatment 
results  of  using  telescopic  transphyseal  constructs  in  the  correction of  deformities  of  lower  limb  long bones  as well  as  issues  of  the  combination of 
orthopedic surgery and bisphosphonate therapy. Conclusion Orthopedic support of children and adults with severe and moderate types of osteogenesis 
imperfecta requires construction of a multifactorial strategy that takes into account the requirements of physical therapy and medication treatment, as well 
as the use of specialized implants, instrumentation and methods of surgical intervention, while an optimal solution has been still sought.
Keywords: osteogenesis imperfecta, deformity correction, telescopic nail

ВВЕДЕНИЕ

Хирургическая коррекция ортопедических про-
блем  у  детей  и  взрослых  с  тяжелыми  формами 
несовершенного  остеогенеза  вызывает  возраста-
ющий  интерес  медицинского  сообщества.  Целью 
данной  статьи  стал  обзор  современной  релевант-
ной  литературы  о  роли  ортопедической  хирургии 
при  лечении  детей  и  взрослых  с  несовершенным 

остеогенезом  и  интеграции  хирургии  в  мульти-
дисциплинарный  подход  при  лечении  пациентов 
с  несовершенным  остеогенезом.  Статья  построе-
на на материале, представленном на впервые про-
водимой  в  России  образовательной  конференции 
European  Pediatric  Orthopaedic  Society  в  Центре 
Илизарова в 2021 году.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

При подготовке обзора были использованы поиско-
во-информационные  источники:  научный  поисковый 

портал PubMed, Scopus, ResearchGate, РИНЦ, а также 
издательские продукты (Elsevier, Springer).



462

Гений Ортопедии, том 27, № 4, 2021 г.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ

Определение
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 [1–5].

Клинико-рентгенологическая классификация
Первая  клиническая  классификация  НО  была 

предложена Sillence в 1979 году [1]. Она основана на 
клинико-рентгенологической  картине  заболевания 
и включает  I,  II,  III и  IV типы заболевания, как было 
указано  выше.  В  последующем  классификация  была 
расширена [3, 4], в частности, добавлен V тип (доми-
нантно наследуемый НО, характерно образование объ-
емных гипертрофированных, не склонных к ремодели-
рованию костных мозолей,  оссификация межкостных 
мембран). Тем не менее, общепринятая классификация 
несовершенного остеогенеза еще не создана [6]. В на-
стоящее время в клинических целях, связанных с хи-
рургической коррекцией ортопедических проблем НО 
(выбор  метода,  прогноз),  несмотря  на  прогресс  в  ге-
нетических исследованиях и выявлении новых генов, 
ответственных  за  заболевание,  фенотипическая  (кли-
нико-рентгенологическая) классификация остается ак-
туальной [9, 10].  Рабочая  группа  International  Skeletal 
Dysplasia  Society  рекомендует  идентифицировать  тип 
НО (I, II, III, IV, V) по клиническим признакам, опреде-
ляя подклассы в зависимости от типа наследования и 
найденной генетической аномалии [7, 11].

Решение  в  отношении  метода  хирургического 
лечения  принимается  на  основе  тяжести  заболева-
ния,  используя  модифицированную  классификацию 
Sillence [9, 10].  Клинико-рентгенологическая  класси-
фикация  [9]  используется  в  сугубо  практических  це-
лях:  тип  I  относится  к  легкому  течению  заболевания, 
характеризуется  относительно  невысокой  частотой 
переломов и низким риском костных деформаций, что 
сопровождается редкими показаниями к реконструктив-
ному лечению, тип II – самая тяжелая форма НО, дети 
погибают  в  раннем  возрасте,  показания  к  оператив-
ному  ортопедическому  лечению  не  рассматриваются, 
тип III – самый тяжелый тип НО у детей, переживших 
неонатальный период, частота переломов и деформаций 
высокая,  тип IV  –  степень  поражения  характеризуется 
как умеренно тяжелая или средняя, переломы и дефор-
мации встречаются чаще, чем при первом типе, показа-
ния к оперативному лечению имеются очень часто, тип 
V – по тяжести схож с четвертым типом, но образование 
объемных гипертрофированных, не склонных к ремоде-
лированию костных мозолей после переломов и остео-
томий, оссификация межкостных мембран существенно 
лимитируют показания к оперативному лечению.

Консервативное ортопедическое лечение
Консервативное  ортопедическое  лечение,  по  сути, 

является частью программы физической  терапии, на-
правленной на поддержание двигательной активности 
ребенка,  приобретения  навыков  вертикальной  позы, 
поддержания и развития мышечной силы [7, 8, 12–14].

Ортезирование  на  нижних  конечностях  (туторы, 
аппараты)  имеет  целью  компенсацию  нестабильно-
сти  суставов,  связанной  с  гиперэластичностью  свя-
зочного аппарата, и коррекцию положения в суставах 

вследствие  мышечной  слабости,  что  является  и  ча-
стью программы послеоперационного ведения паци-
ентов [13, 14].

Лечение переломов конечностей у детей с несовер-
шенным остеогенезом

Выбор метода лечения зависит, в первую очередь, 
от  типа и  тяжести течения несовершенного остеоге-
неза.

При типе I НО костная консолидация происходит в 
обычные сроки. И, если хирургическое лечение, пред-
полагающее  внутренний  остеосинтез,  не  находит  по-
казаний,  то  длительность  иммобилизации  гипсовой 
повязкой не должна быть больше, чем у здоровых де-
тей [8, 11].

При  тяжелых  типах  несовершенного  остеогене-
за  (тип  III,  IV)  повышенная  частота переломов отме-
чается  в  дошкольном  и  школьном  возрасте  [15,  16]. 
Принципиальным подходом в лечении остается мини-
мизация времени иммобилизации и периода без функ-
циональной нагрузки конечности с целью исключения 
развития вторичного остеопороза [8, 17–19].

Практически  полное  устранение  смещения  от-
ломков является обязательным, так как консолидация 
переломов с угловыми деформациями более 20° пред-
располагает  к  повторным  патологическим  переломам 
на  фоне  патологической  перестройки  костной  ткани 
деформированного  участка  кости  [20–22].  При  лече-
нии переломов, произошедших на фоне уже существу-
ющих деформаций, рекомендуется выполнять первич-
ный телескопический интрамедуллярный остеосинтез 
в  сочетании  с  хирургической  коррекцией  угловых  и 
торсионных деформаций  [10, 12, 16, 17, 23–29]. Пер-
вичное применение телескопического интрамедулляр-
ного остеосинтеза снижает частоту вмешательств в бу-
дущем по сравнению с остеосинтезом традиционными 
нетелескопическими конструкциями [30].

Накостная фиксация пластинами или винтами про-
тивопоказана к использованию при остеосинтезе при 
НО,  так как стрессовая концентрация усилий ведет к 
переломам кости на границе материалов с разными ме-
ханическими свойствами – на уровне проксимального 
и дистального края пластины [8, 31–33].

Отметим,  что  использование  нетелескопических 
конструкций  (спиц  Киршнера,  гвоздей  Кюнчера, 
стержней  Rush,  Ender)  при  лечении  переломов  ко-
стей  обеспечивает  хорошие  и  отличные  результаты  в 
краткосрочном  периоде. Однако  по  мере  роста  кости 
и удаления ростковых пластин от места остеосинтеза 
возникают  проблемы  переломов  и  прогрессирующих 
деформаций  на  вновь  сформированных  участках  ко-
сти, вне зоны остеосинтеза [11, 17].

Коррекция деформаций длинных трубчатых ко-
стей у детей с НО

Глобальной  задачей  ортопедического  хирургиче-
ского лечения деформаций как части мультидисципли-
нарного  подхода  является  поддержание  двигательной 
активности,  автономности, способности к приобрете-
нию и развитию моторики, облегчение ухода. Дости-
гается это через увеличение механической прочности 
костей  на  всем  протяжении  хирургическим  путем, 
предотвращением рецидивов деформаций и снижени-
ем частоты переломов [10, 11, 14, 34].
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Оптимальным моментом для  оперативной  коррек-
ции  является  возраст,  когда  ребенок  физиологически 
готов к вертикализации и ходьбе [8, 29, 30].

Показаниями  к  хирургическому  лечению  у  детей, 
которые большинство ортопедов признают обоснован-
ными,  являются  угловые  деформации  нижних  конеч-
ностей более 20°, деформации прогрессирующего ха-
рактера, повторные переломы, чаще локализующиеся 
на  дуге  деформаций,  двигательные  функциональные 
нарушения,  обусловленные  торсионными  деформа-
циями, ложные суставы костей, варусная деформация 
шейки  бедренной  кости,  сопровождающаяся  значи-
тельным  ограничением  отведения  бедра,  отсутствие 
или  потеря  навыков  самостоятельного  передвижения 
или  даже  вертикализации  вследствие  частых  перело-
мов даже при незначительных деформациях конечно-
стей,  когда  ортопедическое  лечение  (ортезирование) 
оказывается неэффективным [4, 35–38].

Общепризнанными  методами  исправления  дефор-
маций  костей  являются  корригирующие  остеотомии, 
основным  способом  остеосинтеза  –  телескопический 
интрамедуллярный  за  счет  введения  ригидных  или 
эластичных стержней в костномозговой канал и фик-
сация расходящихся частей стержней в противополож-
ных эпифизах (апофизах) дистальнее и проксимальнее 
ростковых зон [11, 12, 17, 19, 25, 26, 28], что обеспечи-
вает постоянное армирование кости на всем протяже-
нии в процессе роста за счет расхождения частей кон-
струкции в противоположные стороны [25, 39].

Современные  телескопические  системы  обеспечи-
вают возможность их внесуставного введения при вы-
полнении  малоинвазивных  чрескожных  остеотомий, 
сохраняют  периостальное  кровоснабжение  кости,  со-
кращают время и травматичность операции, а также ми-
нимизируют осложнения,  свойственные для  открытых 
хирургических вмешательств. На практике применяют-
ся  стержень  Fassier-Duval  [26,  39,  40],  Шеффилдский 
стержень [41] и его модификации [42], телескопический 
интрамедуллярный  стержень  Santili  [43],  российский 
титановый телескопический стержень [28, 44]. Телеско-
пические системы, где скольжение одной части проис-
ходит внутри другой, в настоящее время являются ме-
тодом выбора. Их использование у детей с тяжелым и 
средней степени тяжести НО обеспечивает улучшение 
функциональных возможностей, повышение двигатель-
ной  активности,  степени  автономности,  уменьшение 
количества повторных операций и снижение количества 
переломов  [10,  30]. Снижение  травматичности вмеша-
тельства  обеспечивает  возможность  одновременного 
двустороннего армирования бедренных костей у детей 
с типом III НО [10].

Трансфизарное  армирование  эластичными  стерж-
нями сохраняет показания при малых поперечных диа-
метрах  костей  (особенно  в  возрасте  до  4-5  лет),  при 
полной облитерации костномозговой полости и малых 
диаметрах, когда стержни проводятся поднадкостнич-
но, а также при коррекции деформаций предплечья [25, 
45–47].  Поднадкостничное  проведение  эластичных 
стержней на уровне диафизов, введенных трансфизар-
но и из метафиза в противоположную метафизарную 
часть, показано при полной облитерации костномозго-
вого канала на протяжении, малого диаметра кости, у 
детей до возраста 6 лет в случае невозможности техни-

ческого  выполнения  армирования  телескопическими 
стержнями [48].

При наличии показаний армирование эластичными 
стержнями  или  стержнями Rush  технически  возмож-
но  уже  с  возраста  2-3  лет,  применение  телескопиче-
ских  стержней  рекомендуется  выполнять  (первично 
или вторично с заменой ранее установленных тонких 
стержней и спиц) как только диаметр кости и попереч-
ные  размеры  костномозгового  канала  это  позволяют 
сделать технически [10, 17, 26, 30, 40].

Применение внешнего остеосинтеза для удлинения 
или  постепенной  коррекции  деформаций  возможно 
лишь у пациентов с НО легкой степени тяжести (I тип) 
либо в сочетании с интрамедуллярным остеоиндуциру-
ющим остеосинтезом, но последняя возможность пока 
представлена лишь в отдельных наблюдениях [49, 50].

На современном этапе использование телескопиче-
ских систем в сравнении с обычными средствами ин-
трамедуллярного  остеосинтеза  остается  отчасти  про-
тиворечивым. Телескопические системы более сложны 
в  использовании  и  гораздо  дороже  [51].  Кроме  того, 
телескопические системы имеют риск нерасхождения 
частей и повреждения ростковых хрящей, что сопрово-
ждается потерей их функции [8].

Осложнения и повторные операции при примене-
нии телескопических конструкций

Информация по рискам, связанным с осложнения-
ми и повторными вмешательствами, должна быть пол-
ностью доведена до членов семьи пациента. Врачебное 
и пациентское сообщество должны быть к ним готовы 
даже при имеющемся достаточно высоком уровне хи-
рургических технологий. 

Общая частота повторных вмешательств, включаю-
щая и замену стержня по мере роста ребенка, и хирур-
гическую коррекцию осложнений, при применении те-
лескопических стержней на протяжении роста ребенка 
составляет 14,3–53 %, при применении нетелескопиче-
ских конструкций – 58–87 %, при эластичном армиро-
вании – до 100 % случаев [8, 27, 40, 52, 53]. Канадская 
команда сообщает о частоте повторных операций и за-
мены стержня в 36,1 % случаев при периоде наблюде-
ния  более  10  лет,  при  этом  результаты  представлены 
лишь в виде доклада [54].

Среди же  рецензируемых  публикаций можно  найти 
следующие  данные.  Сохранение  позиции  и  эффектив-
ность стержня Fassier-Duval  (выживаемость без замены 
стержня  на  новый)  для  трехлетнего  периода  состави-
ла  92,3 %  [30],  77 % –  для Bailey-Dubow  [55]  и  92,9 % 
для  Шеффилского  телескопического  стержня [56]. 
Azzam et al.  сообщают  о  замене  стержня  Fassier-Duval 
в 53 % случаев на протяжении 52 месяцев после опера-
ции [52]. Cho et al. [57] для модифицированного Sheffield 
стержня, а Spahn et al. [30] для стержня Fassier-Duval ука-
зывают на 88 % выживаемость в течение четырехлетнего 
периода. Наконец, для пятилетнего периода без замены 
стержня на новый результат операции сохранялся в 63 % 
для бедра и в 64 % для голени, по данным Cox I. et al. [58]. 
Shin et al. при применении двойного блокируемого теле-
скопического  стержня  (dual  interlocking  telescopic  rod, 
D-ITR) сообщают, что при среднем периоде наблюдения 
5,3 года необходимость в замене стержня возникла в 25 % 
случаев, что является наилучшим результатом среди всех 
известных телескопических систем [42].
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С точки зрения наибольшего баланса между коли-
чеством операций, частотой рецидивов деформаций и 
их оперативной коррекции и достигнутого результата 
методики  одномоментной  коррекции  деформаций  с 
трансфизарным  армированием  у  детей  в  сочетании  с 
внешней фиксацией  (2,1  операция на  случай,  в  сред-
нем, за период наблюдения 2 и более лет) сопоставимы 
с  данными  изолированного  применения  эластичного 
трансфизарного  армирования  –  2,5  операции  на  слу-
чай [25, 27], но выше, чем при использовании телеско-
пического стержня [12, 26, 27, 33].

Помимо прочего, частота ревизионной хирургии за-
висит и от тяжести НО: достигает 67,86 % при третьем 
типе НО и 31,82 % при четвертом типе НО [43].

Нерасхождение  частей  телескопического  стержня 
(2,1–40 % случаев), внутрисуставное смещение концов 
стержня и миграция частей конструкции  (2,1–12,7 %), 
переломы и деформации стержня (до 6,9 %), переломы 
кости на стержне (до 27 %) встречаются, в целом, в 35–
40 % случаев применения телескопического стержня у 
пациентов с тяжелыми и средней степени тяжести фор-
мами НО [11, 26]. Boutaud et al. сообщают о 25 % встре-
чаемости осложнений при эластичном армировании, но 
в серии, где 42,9 % пациентов были с I типом НО [25].

Частота  несращений  или  замедленной  консо-
лидации  на  уровне  остеотомии  варьирует  от  0  до 
14,5 % [26, 40].  Munns  et  al.  отмечали  замедленную 
костную консолидацию в 103 случаях из 200 (51,5 %) 
при  применении  стержня  Fassier-Duval,  что  было  ха-
рактерно у пациентов с IV типом НО после операций 
на костях голени и получающих памидронат [59].

Эксцентричное  расположение  внутренней  части 
стержня  Fassier-Duval  в  дистальном  эпифизе  (техниче-
ские  погрешности)  статистически  достоверно  увеличи-
вает  риски  нерасхождения  частей  стержня,  его  изгиба, 
потери фиксации в эпифизах и необходимость его замены 
[60]. Авторы данной публикации встретили у 13 пациен-
тов, которым было поставлено 66 стержней Fassier-Duval 
и выполнено 75 операций на протяжении периода наблю-
дения 8,9 года, следующие осложнения: потеря фиксации 
стержня в эпифизах или большом вертеле (6 случаев), от-
сутствие телескопирования (7 случаев), протрузия стерж-
ня в сустав (12 случаев), значимый изгиб стержня (6 слу-
чаев), потребовавшие ревизионного вмешательства.

Изолированное  применение  интрамедуллярных 
конструкций требует 4–8-недельного послеоперацион-
ного периода без нагрузок. Данный аспект является не-
благоприятным, так как способствует дополнительно-
му снижению плотности костной ткани [25, 36, 61, 62].

Телескопические  стержни  и  эластичное  интраме-
дуллярное  армирование  совершенно  не  предотвра-
щают  возникновение  вторичных  торсионных  дефор-
маций. На уровне бедренной кости типично развитие 
ретроверсии  шейки,  что  клинически  сопровождается 
выраженной  наружно-ротационной  установкой  всей 
конечности [36, 37, 63, 64].

Сочетание  телескопического  стержня  и  ограни-
ченного по времени и объему внешнего остеосинтеза 
позволяет обеспечить осевую нагрузку на оперирован-
ную конечность в течение первой недели после опера-
ции  и  полностью  исключить  вторичные  торсионные 
и продольные смещения костных фрагментов [26, 28, 
65]. На серии из 12 пациентов с относительно корот-

ким  периодом  наблюдения  1–3  года  была  показана 
безопасность  применения  ограниченного  по  времени 
и объему внешнего остеосинтеза для пациентов с не-
совершенным остеогенезом, а также не было отмечено 
ни  единого  случая  нерасхождения  частей  титанового 
стержня или  его деформаций,  связанных с  особенно-
стями сплава, из которого он изготовлен [28].

Другим  способом  предотвращения  вторичных  тор-
сионных  деформаций  является  сочетанное  применение 
телескопических  стержней  и  блокируемых  пластин  с 
монокортикальным введением винтов в отдельных слу-
чаях [66]. Однако данный способ, шунтируя осевые уси-
лия  пластиной,  исключает  нагрузку  на  оперированный 
участок кости и требует обязательной отдельной опера-
ции  для  удаления  пластины  при  наступлении  костной 
консолидации [66]. И, конечно, такой способ остеосинте-
за исключает возможность малоинвазивных чрескожных 
остеотомий, осуществимых при установке телескопиче-
ского  стержня  Fassier-Duval  [26,  39].  Предварительные 
результаты  применения  фиксации  пластинами  места 
перелома или остеотомии в сочетании с телескопически-
ми  или  нетелескопическими  стержнями  показали,  что 
при периоде наблюдения 10 месяцев костное сращение, 
в среднем, наступало через 8,8 недели [67].

Существует  риск  эпифизиодеза  как  осложнения 
применения трансфизарных конструкций [8, 11, 17]. В 
современное время в клинических условиях величина 
этого риска не исследована.

Применение стальных конструкций ограничивает или 
полностью исключает использование МРТ у детей с НО 
в ситуациях, когда имеются показания  [68–70]. В един-
ственной  публикации,  основанной  на  ретроспективной 
серии из 10 случаев  (уровень доказательности  IV) при-
водится возможность выполнения МРТ не более 1,5 Т у 
пациентов со стальными стержнями Fassier-Duval, одна-
ко  указывается  на  ограничение  значимости  данных  ре-
зультатов ввиду маленькой выборки, об отсутствии дан-
ных при  выполнении МРТ на  более мощных машинах 
(более 1,5 Т) и,  соответственно,  о необходимости пред-
упреждать  пациентов  и  их  родителей  о  теоретическом 
риске  миграции  стальных  стержней  [71].  Применение 
титановых стержней предотвращает проблемы при про-
ведении магнитно-резонансной томографии [44].

Ортопедическая хирургия конечностей у взрослых с НО
К  типичным  ортопедическим  проблемам  у  взрос-

лых с несовершенным остеогенезом относятся перело-
мы, деформации, ранние дегенеративные изменения в 
суставах [72–74].

Консервативное лечение рекомендуется при закры-
тых переломах без смещения [60]. Остеосинтез не дол-
жен  выполняться  пластинами  или  ригидными  стерж-
нями [72].

При  выполнении  реконструктивной  хирургии  вы-
сок  риск  несращений  или  замедленной  консолида-
ции [72, 73]. Применение комбинированных методик в 
сочетании с остеоиндуцирующими интрамедуллярны-
ми стержнями снижает риск несращений [44]. Артро-
пластика основана на применении кастомизированных 
эндопротезов суставов [8].

Ортопедическая хирургия и терапия бисфосфо-
натами

Существует  ограниченное  доказательство  эффек-
тивности  бисфосфонатов  в  снижении  частоты  пере-
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ломов  длинных  костей  у  детей,  по  данным  контро-
лируемого  рандомизированного  исследования  [75]. 
Мета-анализ  литературы и два  кокрейновских обзора 
не  подтверждают  положительное  влияние  бисфосфо-
натов на частоту возникновения переломов у детей  с 
несовершенным остеогенезом [76–78].

Применение  бисфосфонатов  не  замедляет  сраще-
ние  переломов  костей  [11,  78,  79].  Существует  риск 
[80–82] патологических переломов на уровне участков 
костей  повышенной  плотности  вследствие  угнетения 
костного  ремоделирования  и  снижения  эластичных 
свойств костной ткани в результате избыточного при-
ема бисфосфонатов.

Снижение рисков замедленного костного сращения 
после  корригирующих  остеотомий,  выполненных  не 
вибропилой,  а  остеотомом,  достигается  перерывом  4 
месяца в приеме бисфосфонатов (золендроновой кис-
лоты и памидроната) [59, 83].

Прием  бисфосфонатов  снижает  величину  крово-
потери  при  выполнении  хирургической  коррекции  де-
формаций за счет увеличения плотности костной ткани, 
снижения доли губчатого костного вещества, утолщения 
кортикальных пластинок, но, с другой стороны, ингиби-
рующий  эффект  бисфосфонатов на фарнезилпирофос-
фатсинтетазу и пренилирование многих белков плазмы, 
включая метилентетрагидрофолиатредуктазу,  способен 
нарушить коагуляционный каскад [84].

При использовании памидроната отсутствие консоли-
дации через 1 год после операции было констатировано 
в 72 % случаев, замена же в терапевтическом протоколе 
данного препарата на  золендроновую кислоту, инфузии 
которой начинали не ранее, чем через 4 месяца после опе-
рации, позволило снизить частоту несращений до 42 %. 
Кроме того, выполнение остеотомии без использования 
вибропилы,  а  остеотомом,  также  отнесено  к  факторам, 
улучшающим условия для костного сращения [59, 83].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Таким образом, ортопедическое сопровождение детей 
и взрослых с тяжелыми и средней степени тяжести фор-
мами  несовершенного  остеогенеза  требует  построения 
многофакторной  стратегии,  учитывающей  требования 

физической терапии и медикаментозного лечения, а так-
же применения специализированных имплантов, инстру-
ментария и способов хирургического вмешательства, где 
по-прежнему идет поиск оптимального решения.
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