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Актуальность. В последнее десятилетие заметно вырос научный и клинический интерес к проблемам несовер-
шенного остеогенеза (НО). Однако анализу различных вариантов патологии позвоночника при НО уделено недо-
статочно внимания. Цель — анализ современной литературы по вопросам различных вариантов патологии по-
звоночника у пациентов с НО. Несовершенный остеогенез — фенотипически и генетически гетерогенная группа 
наследственных костных дисплазий. Патология позвоночника при НО представлена сколиозом, кифосколиозом, 
аномалиями краниовертебрального соединения, нестабильностью сегментов и переломами тел позвонков, спон-
дилолизом и спондилолистезом. Наиболее распространенными формами патологии позвоночника являются ско-
лиоз и кифосколиоз. При тяжелых формах и возрасте старше 6 лет распространенность сколиоза может достигать 
89%. Точный механизм формирования сколиоза у пациентов с НО сложен и остается до конца не определенным. 
Аномалии краниовертебрального перехода регистрируются у 37% пациентов с НО, определяются при всех четы-
рех типах НО. Клинические проявления патологии краниоцервикального перехода могут варьироваться от отсут-
ствия симптомов до сдавления ствола мозга, ограничения циркуляции спинномозговой жидкости, приводящих  
к гидроцефалии, сирингомиелии и поражению черепных нервов. Патология пояснично-крестцового отдела по-
звоночника представлена спондилолизом и спондилолистезом, как правило, в сегменте L5–S1, в 5,3–10,9% случа-
ев. Клиническая значимость и естественное течение спондилолиза и спондилолистеза у пациентов с НО в лите-
ратуре до конца не определены, а информация о хирургических показаниях и методах доступна только в редких 
отчетах о случаях. Изменения осевого скелета при НО могут привести к существенной функциональной инва-
лидности, боли и потенциально опасным для жизни осложнениям: корешковому неврологическому дефициту, 
снижению мощности вентиляции легких, сердечно-респираторным осложнениям. Общая тяжесть НО до сих пор 
остается лучшим критерием прогноза развития вторичной патологии позвоночника. В силу генерализованности 
и гетерогенности НО необходимо применять индивидуальный и мультидисциплинарный подход при диагности-
ке и планировании стратегии лечения данной группы пациентов.

Ключевые слова: несовершенный остеогенез, патология позвоночника, сколиоз, аномалии краниовертебрального 
соединения, патология шейного отдела, патология пояснично-крестцового отдела позвоночника.
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Background. The scientific and clinical interest in the problems of osteogenesis imperfecta (OI) has grown in the last 
decade. However, the analysis of various variants of spinal pathologies in OI received insufficient attention. The study 
aimed to analyze the current literature on various variants of the spinal pathology in patients with OI. OI is a phenotypically 
and genetically heterogeneous group of hereditary bone dysplasias. The spine pathology in OI is represented by scoliosis, 
kyphoscoliosis, anomalies of the craniovertebral junction, instability of the segments and fractures of the vertebral bodies, 
spondylolysis, and spondylolisthesis. Scoliosis and kyphoscoliosis are the most common forms of spinal pathology. In severe 
forms and at age >6 years, the prevalence of scoliosis can reach 89%. The exact mechanism of scoliosis formation in patients 
with OI is complex and incompletely defined. Anomalies of the craniovertebral junction are recorded in 37% of patients 
with OI and are determined in all four types of OI. Clinical manifestations of the craniocervical junction pathology can vary 
from asymptomatic to compression of the brainstem, restriction of cerebrospinal fluid circulation, leading to hydrocephalus, 
syringomyelia, and cranial nerve damage. The pathology of the lumbosacral spine is represented by spondylolysis and 
spondylolisthesis generally in the L5–S1 segment in 5.3%–10.9% of cases. The clinical significance and natural course 
of spondylolysis and spondylolisthesis in patients with OI are not fully defined in the literature, and the information on 
surgical indications and methods is available only in rare case reports. The changes in the axial skeleton in OI can lead to 
significant functional disability, pain, and potentially life-threatening complications, such as radicular neurological deficit, 
decrease in the ventilation capacity of the lungs, and cardiorespiratory complications. The overall severity of OI remains the 
best criterion for predicting the development of secondary spinal pathology. Given the generalization and heterogeneity of 
OI, an individual and multidisciplinary approach is necessary when diagnosing and planning the treatment strategy for this 
group of patients.

Keywords: osteogenesis imperfecta, spinal pathology, scoliosis, anomalies of the craniovertebral junction, pathology of the 
cervical spine, pathology of the lumbosacral spine.

Введение

Несовершенный остеогенез (НО) — гетероген-
ное наследственное генерализованное заболевание 
соединительной ткани, внеклеточного матрикса, 
коллагена I типа [1, 2, 3], которое локализуется  
в основном в костях, связках, дентине и склерах  
[4, 5, 6, 7]. НО представляет собой фенотипически 
и генетически гетерогенную группу наследствен-
ных костных дисплазий [8] и является одной из 
самых распространенных скелетных дисплазий  
с частотой встречаемости 1/10 000–1/20 000 случаев  
[9, 10, 11]. Несмотря на то что НО считается отдель-
ным заболеванием более века, научный и иссле-
довательский интерес к этой патологии заметно  
вырос за последние десять лет [2]. 

Сниженная костная масса и хрупкость костей 
приводят к переломам и деформации длинных 
костей, компрессии позвонков, деформации ребер 
и позвоночника, значительному дефициту роста  
[8, 12, 13, 14].

Патология позвоночника при НО представ-
лена сколиозом, кифосколиозом, аномалиями 
краниовертебрального соединения (базилярное 

вдавление, базилярная инвагинация и плати-
базия), нестабильностью и переломами шейно-
го отдела, спондилолизом и спондилолистезом  
[6, 15, 16, 17].

Этиология, патогенез и классификация 
несовершенного остеогенеза

Несовершенный остеогенез формируется в ре-
зультате нарушения синтеза коллагена 1-го типа. 
Коллаген 1-го типа — основной белок межклеточ-
ного вещества в костях, коже и связках [8, 10]. Он 
составляет примерно треть всего белка в орга-
низме [1] и представляет собой тройную спираль, 
состоящую из двух pro-α1-цепей и одной pro-α2-
цепи, которые синтезируются из генов COL1A1 
и COL1A2 соответственно. Приблизительно  
в 85–90% случаев НО обусловлен аутосомно-до-
минантными мутациями в генах COL1A1 и COL1A2 
[3, 8, 10]. Эти мутации вызывают количественные 
и качественные изменения коллагена 1-го типа. 
Количественные дефекты обусловлены формиро-
ванием нулевой аллели, при этом структура кол-
лагена не изменяется, а его количество снижается 
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вдвое — течение заболевания в этом случае легкое 
[1, 8]. Качественные дефекты вызваны заменой 
глицина на аминокислоту большего размера, что 
влечет за собой нарушение процесса формирова-
ния тройной спирали и структурные изменения 
молекулы проколлагена 1-го типа [3].

В течение последних двух десятилетий в ре-
зультате изучения генома пациентов с НО были 
установлены новые причины развития заболе-
вания: мутации в генах белков, участвующих  
в посттрансляционной модификации, присоеди-
нении шаперона, фолдинге и сшивании коллагена. 
Обнаружение новых генов значительно улучшило 
понимание клеточного и биологического пато-
генеза развития НО [18]. У пациентов с НО также 
найдены изменения и в процессе формирования 
костной ткани, которые связаны не с коллагеном, 
а с нарушением минерализации кости, дифферен-
цировки и функционирования остеобластов. Были 
выявлены аутосомно-рецессивные, X-связанные 
и дополнительные аутосомно-доминантные пути 
наследования. В 2000 г. была обнаружена пер-
вая, не связанная с синтезом коллагена мутация  
в гене IFITM5 с аутосомно-доминантным путем 
наследования [19, 20, 21], для которой характерны 
образование гипертрофической костной мозоли  
и оссификация межкостной мембраны. В 2006 г.  
R. Morello с соавторами описали первую мутацию 
с аутосомно-рецессивным путем наследования  
в гене CRTAP [22]. На данный момент известно  
20 генов и обнаружено более 1500 мутаций, ко-
торые приводят к фенотипическим проявлениям  
НО [23].

Наиболее широко распространенная феноти-
пическая классификация НО была предложена 
D.O. Sillence с соавторами в 1979 г. [24]. Она основа-
на на клинико-рентгенологической картине забо-
левания и включает I, II, III и IV типы заболевания, 
для которых характерен аутосомно-доминантный 
тип наследования. В последующем классификация 
была дополнена, добавлены V (доминантно насле-
дуемый, характерно образование объемных гипер-
трофированных не склонных к ремоделированию 
костных мозолей, оссификация межкостных мем-
бран), VI (вероятно, рецессивно наследуемый), 
VII (рецессивный тип наследования, мутация 
гена CRTAP), VIII (рецессивно наследуемый, мута-
ция гена LEPRE1) типы, включающие пациентов 
с клинико-рентгенологическими проявлениями 
НО, но без нарушений синтеза коллагена первого 
типа [10].

Сколиоз при несовершенном остеогенезе 

Тяжесть НО, связанное с ним снижение качества 
и количества коллагена I типа, степень хрупко-
сти костей, слабость связок, переломы позвонков, 
многоуровневые деформации позвонков —  

все это нарушает механическую целостность всей 
архитектуры позвоночника и способствует раз-
витию прогрессирующих деформаций в процессе 
роста [17]. 

В популяции пациентов с НО частота встре-
чаемости сколиозов и кифосколиозов колеблется  
в достаточно широких пределах — от 39% до 80% 
[25, 26].

Большинство авторов акцентируют внимание 
на роли возраста пациента в распространенно-
сти сколиоза при НО. Деформации позвоночника 
редко возникают в возрасте до 6 лет, но с ростом 
ребенка вероятность возникновения сколиоза по-
вышается с 26% до 82% [27]. Так, в возрасте пяти 
лет частота сколиоза составляет 20–25%, в под-
ростковой группе достигает 80–90% [28, 29, 30]. 
Однако при некоторых типах НО сколиотическая 
деформация может выявляться сразу после рож-
дения [31]. На частоту развития сколиоза также 
влияет тяжесть НО (тип НО). По данным А. Sato 
с соавторами и M.J. Wallace с соавторами, рас-
пространенность сколиоза наиболее высока при 
НО III типа (68–89%), за ним следует НО IV типа 
(54–61%) и НО I типа (36–39%) по классификации 
Sillence [30, 32].

Деформация позвоночника, как правило, на-
чинает быстро прогрессировать у детей старше  
5–6 лет или после того, как искривление позво-
ночника превышает 50° [27, 33]. Прогрессирование 
сколиотической дуги продолжается до тех пор, 
пока не сформируется илиокостальный контакт 
как результат тяжелого кифосколиоза [34]. 

Величина деформации может нарастать и пос
ле завершения пубертатного периода. При этом 
после 6 лет быстрое прогрессирование сколиоза  
наблюдалось у пациентов, не получавших бисфос-
фонаты. У пациентов с НО единичные грудные 
дуги являются наиболее частым типом проявле-
ния сколиотической деформации. Так, при НО  
I типа они регистрировались в 97% случаев, у па-
циентов с НО III типа — в 58% [29].

Величина сколиотической дуги при НО может 
колебаться в достаточно широких пределах — от 7 
до 105° [35]. Согласно национальному исследова-
нию НО, выполненному в Германии, деформации 
позвоночника у 73,7% пациентов были легкими 
(<40°), у 10,5% имели умеренный характер (<60°), 
у 9,2% пациентов были тяжелыми (<80°) и у 6,6% — 
очень тяжелыми (>80°) [28]. 

M.J. Wallace с соавторами показали, что для НО 
I типа типично формирование легких деформа-
ций (до 50° по Cobb), для III типа — умеренных (до 
100° по Cobb), для IV типа — тяжелых (более 100° 
по Cobb). Кроме того, по данным этих авторов, де-
формации грудной клетки и перекосы таза типич-
ны для сколиозов и кифосколиозов с деформацией 
более 50° по Cobb [32].
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В некоторых работах была определена четкая 
связь потери плотности костной ткани по Z-оценке 
с формированием более тяжелых деформаций по-
звоночника [36, 37].

А. Sato с соавторами ретроспективно оценили 
рентгенограммы позвоночника у пациентов с НО, 
которые были обусловлены мутациями в COL1A1 
или COL1A2 (90% пациентов с НО) и затем прове-
ли анализ корреляции между сколиозом и геноти-
пом НО. По данным этих авторов, умеренный или 
тяжелый сколиоз (по данным авторов, угол Cobb 
≥25°) редко встречался у лиц с мутациями гапло-
недостаточности COL1A1, но присутствовал при-
мерно у 40% пациентов с тройными спиральными 
заменами глицина или мутациями С-пропептида. 
Оценка распространенности сколиоза в разных 
возрастных группах показала, что сколиоз от уме-
ренной до тяжелой стадии (угол Cobb ≥25° или 
история операции спондилодеза) не наблюдался 
при НО I типа в возрасте до 5 лет и затронул ме-
нее 20% пациентов с НО I типа в возрасте 10 лет 
и старше. В то же время 16,7% пациентов с НО III 
типа уже имели сколиоз от умеренной до тяже-
лой стадии в возрасте до 5 лет, а распространен-
ность сколиоза от умеренного до тяжелого в этой 
группе увеличилась до 90% после 15 лет. При НО 
IV типа распространенность сколиоза средней и 
тяжелой степеней была примерно вдвое меньше, 
чем при НО III типа в каждой возрастной группе. 
Сравнение между группами пациентов, выделен-
ными по генотипу, показало, что примерно у тре-
ти пациентов с мутациями гаплонедостаточности 
COL1A1 был сколиоз, но он редко становился уме-
ренным или тяжелым. Напротив, у 40% пациентов 
с тройными спиральными заменами глицина или 
с мутациями С-пропептида присутствовал сколи-
оз от умеренной до тяжелой степени. Среди паци-
ентов с мутациями сшивания распространенность 
сколиоза от умеренной до тяжелой степени была 
промежуточной между группами гаплонедоста-
точности и когорты других генотипов [30].

Более глубокий анализ генетического ланд-
шафта сколиоза при НО был проведен G. Liu с соав-
торами. По данным этих авторов, из 19 существу-
ющих в настоящее время типов НО в соответствии 
с генетическими вариантами у 16 типов присут-
ствовала сколиотическая деформация позвоноч-
ника [4].

Изменения осевого скелета при НО могут при-
вести к существенной инвалидности пациентов, 
связанной с болезненным клиническим состоя-
нием, а в тяжелых случаях — даже к признакам 
корешковых неврологических нарушений [34], 
снижению жизненной емкости легких, сердечно-
респираторным осложнениям, которые являются 
основной причиной смертности в данной группе 
пациентов [25].

Патогенез сколиоза при несовершенном 
остеогенезе
Точный механизм формирования сколиоза при 

НО сложен и до конца не изучен [4]. В настоящее 
время выявлено, что на процесс формирования 
сколиоза в основном влияют тип НО, остеопения, 
возраст, минеральная плотность костной ткани, 
содержание минералов в костях, механическое на-
пряжение и слабость связок [37, 38, 39].

По мнению ряда авторов, существуют некото-
рые пусковые факторы формирования сколиоза, 
такие как микропереломы позвонков, вызванные 
травмами пластинок роста позвонков или хруп-
костью костей [38, 39, 40]. Хотя другими иссле-
дователями эти данные ставятся под сомнение  
[41, 42]. Дополнительно могут оказывать влияние 
на развитие деформации позвоночника и другие 
факторы, такие как неравномерная длина нижних 
конечностей, наклон таза, аномалии межпозвон-
ковых дисков [36, 42].

Из аномалий тел позвонков были выявлены 
клиновидные позвонки и варианты платиспонди-
лии [43, 44]. Исследование S. Ishikawa с соавторами 
показало, что существует четыре типа деформа-
ций тела позвонков при НО: 1) двояковогнутые;  
2) уплощенные; 3) клиновидные; 4) неклассифи-
цируемые позвонки. Шесть и более двояковог-
нутых позвонков рассматриваются как крите-
рий тяжести НО и высокого риска формирования 
сколиоза [39]. В литературе приводились данные  
и о варианте дислокации позвонков и тетропарезе 
у пациентов с НО на фоне кифоза [45]. Некоторые 
авторы описывают сколиоз и кифосколиоз при НО 
как вторичные изменения на фоне компрессион-
ных переломов и удлинения межсуставной части 
позвонков [27].

Остеопения также очень часто регистрируется  
у пациентов с НО — отмечена положительная кор-
реляция сколиоза с Z-оценкой минеральной плот-
ности кости [37, 46]. 

Немаловажную роль в формировании ско-
лиотической деформации позвоночника может 
играть возраст. Согласно ретроспективному ис-
следованию I.M. Ben Amor с соавторами, сколиоз 
значительно связан с возрастом, тогда как другие 
клинические характеристики, такие как пол и вес, 
не оказывают влияния [47]. А.К. Anissipour с соав-
торами определили линейную зависимость между 
возрастом и углом деформации позвоночника  
(по Cobb) у пациентов с III типом НО: в возрасте 5 и 
10 лет углы деформации составляли около 30° и 50° 
соответственно [29]. В некоторых случаях сколиоз 
и компрессия тела позвонка возникали только во 
время бурного роста [48]. R.H. Engelbert с соавтора-
ми обнаружили, что возраст начала формирования 
сколиоза был связан с возрастом формирования 
антигравитационных моторных навыков, таких 
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как сидение с опорой [36]. Эта взаимосвязь может 
быть вызвана изменением как функционально-
го статуса в целом, так и механических нагрузок  
в частности. 

Повышенное механическое напряжение в про-
цессе роста пациента может быть одной из важных 
причин формирования сколиоза. Механические на-
грузки в сочетании с остеопенией могут вызывать 
ремоделирование кости с формированием про-
грессирующей деформации. Также было опреде-
лено, что некоторые случаи НО с тяжелым гипер-
лордозом были обусловлены удлинением ножки 
поясничного позвонка и спондилолистезом [49].

Влияние гипермобильности суставов и мно-
жественных остеопенических переломов тел по-
звонков на формирование сколиоза и деформа-
ции грудной клетки остается спорным. D. Primorac  
с соавторами считают, что повышенная рассла-
бленность суставов может привести к сколио-
зу и порокам развития грудной клетки [46]. Хотя  
Н. Arponen с соавторами определили, что наличие 
гипермобильности суставов не коррелирует с нали-
чием или риском возникновения сколиоза [50]. 

Из всего вышесказанного можно сделать вывод, 
что общая тяжесть заболевания до сих пор остает-
ся лучшим критерием прогноза развития вторич-
ной патологии позвоночника.

Факторы риска развития сколиоза  
у пациентов с несовершенным остеогенезом

В некоторых исследованиях акцентировалось 
внимание на вопросе о возможных факторах ри-
ска развития сколиоза при НО [17, 36, 40, 51]. Было 
определено, что факторами риска являются тип и 
тяжесть НО, связанная с этим степень хрупкости 
костей, позднее развитие двигательных навыков, 
переломы позвонков, многоуровневость позвон-
ков со структурными изменениями (двояковогну-
тые позвонки в сагиттальной плоскости), слабость 
связок и мышц [27, 36, 39]. Порочный круг увеличи-
вающейся деформации и последующих вторичных 
изменений, замедляющих рост позвонков в изгибе 
дуги, способствует прогрессирующей деформации 
позвоночника и позвонков [17]. Множественные 
компрессионные переломы и потеря высоты по-
звонков приводят к общему сагиттальному дисба-
лансу туловища вследствие грудного гиперкифоза 
и компенсирующего поясничного гиперлордоза 
[17, 40].

Естественное течение деформаций позвоноч-
ника у пациентов с НО остается по-прежнему не-
определенным, как и факторы, его определяющие. 
По мнению одних авторов, возникновение и про-
грессирование сколиоза запускается микропере-
ломами позвонков и остаточной деформацией во 
фронтальной плоскости [15, 51]. Другие исследова-
тели считают, что частота и риск прогрессирова-

ния деформации связаны с тяжестью заболевания 
и двигательным статусом пациентов, как и у боль-
ных с церебральным параличом [17].

Низкая минеральная плотность костной ткани 
по Z-оценке является фактором развития и про-
грессирования сколиоза [36]. По данным М. Kashii 
с соавторами, более низкие Z-баллы минеральной 
плотности костной ткани L2–4 позвонков, нали-
чие фронтальных и сагиттальных деформаций 
позвонков, а также корригирующей остеотомии 
нижних конечностей в анамнезе были значимыми 
факторами риска развития сколиоза при НО [51].

S. Ishikawa с соавторами определили, что на-
личие двояковогнутых позвонков до полового 
созревания является фактором риска прогресси-
рования сколиоза. Все пациенты с тяжелым ско-
лиозом (угол по Cobb >50°) имели более 6 двояко-
вогнутых позвонков после переломов позвонков 
до менархе [39]. 

Другие авторы высказывают предположе-
ние, что слабость связок позвоночника приводит  
к нестабильности позвоночника и, таким обра-
зом, лежит в основе его прогрессирующей де-
формации [34, 52], а также выражают сомнения 
в приоритете переломов позвонков в развитии 
сколиоза [41, 42].

G. Watanabe с соавторами сообщили, что суще-
ствует значимая положительная корреляция меж-
ду степенью сколиоза и разницей в длине ниж-
них конечностей [37]. Эти результаты согласуются  
с выводами М. Kashii с соавторами о том, что час
тота корригирующей остеотомии при деформа-
ции длинных костей после перелома коррелирует 
с большим несоответствием длины нижних конеч-
ностей и наклоном таза вперед, что может являть-
ся каузальным фактором развития сколиоза для 
компенсации наклона таза. Уменьшение количе-
ства корригирующих остеотомий нижних конеч-
ностей отражает снижение хрупкости костей в ре-
зультате лечения бисфосфонатами и может быть 
связано с меньшей распространенностью сколио
за [51]. Однако, по данным А. Sato с соавторами, на 
распространенность сколиоза в зрелом возрасте 
не влияет терапия бисфосфонатами в анамнезе, 
хотя это лечение могло замедлить прогрессирова-
ние деформации [30]. 

T. Palomo с соавторами утверждают, что при бис-
фосфонатной терапии изменения мягкотканных 
структур, приводящие к аномальной подвижности 
межпозвонковых суставов и позвоночных дисков, 
оказывают сильное влияние на развитие сколиоза 
и высокую частоту его встречаемости [5].

Таким образом, в настоящее время нет четких и 
ясных представлений об основных факторах риска 
формирования сколиоза у пациентов с НО, что, ви-
димо, обусловлено фенотипической и генетической 
неоднородностью популяции данных пациентов.
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Аномалии краниовертебрального перехода 
(базилярная импрессия, базилярная 
инвагинация, платибазия)

Аномалии краниовертебрального перехода ре-
гистрируются у 37% пациентов с НО [53]. Эта груп-
па патологий включает базилярную инвагинацию, 
базилярную импрессию и платибазию, которые 
определяются у 13%, 15% и 29% пациентов с НО 
соответственно. Данные аномалии также сопрово-
ждаются вторичной гидроцефалией [53, 54]. Кроме 
того, практически всегда различные варианты ба-
зилярной инвагинации и импрессии сочетаются  
с платибазией [24, 53, 55]. 

Базилярная инвагинация — протрузия крани-
альных структур верхне-шейного отдела в большое 
затылочное отверстие с инвагинацией верхуш-
ки зубовидного отростка более 5 мм выше линии 
Чемберлена (от задней назальной ости до заднего 
края большого затылочного отверстия или более  
7 мм выше линии МакГрегора (от задней назаль-
ной ости до каудально наиболее выступающей 
части затылочной кости), часто с инвагинацией 
большого затылочного отверстия верхушкой зубо-
видного отростка через линию МакРея [56].

Базилярное вдавление (импрессия) определя-
ется как относительное краниальное смещение 
базилярной части затылочной кости и ее боковых 
отделов в сторону субтенториального пространства 
с внедрением в полость черепа краев большого за-
тылочного отверстия, затылочных мыщелков и 
зубовидного отростка [57]. Базилярная импрессия 
придает характерные черты черепу. Его рентгено-
логические особенности включают выступы височ-
ной и затылочной костей, получившие название 
«череп Дарта Вейдера» [58]. Платибазия определя-
ется как уплощение основания черепа [53, 55]. 

Аномалии основания черепа и кранио-верте-
брального перехода регистрируются при всех че-
тырех типах НО (I, II, III, IV типы по Sillence). 

H. Arponen с соавторами провели поперечное 
исследование 76 пациентов с НО. В 13% случаев они 
выявили базилярную инвагинацию. В этом иссле-
довании из 13 пациентов с НО III типа пять (39%) 
имели базилярную инвагинацию, и это было боль-
ше, чем среди пациентов с I типом (2%) или IV ти-
пом (25%) [53]. Раннее лечение бисфосфонатами 
может задержать развитие базилярной инвагина-
ции, но неясно, может ли это лечение предотвра-
тить ее развитие [59, 60]. Сообщалось, что Z-оценка 
высоты ниже -3 является фактором риска базиляр-
ной инвагинации. Также неясно, в какой степени 
обнаруженная базилярная инвагинация будет про-
грессировать после созревания скелета [53]. 

Базилярная инвагинация может нарушать пути 
тока спинномозговой жидкости, приводя к дила-
тации желудочков и вторичной гидроцефалии; 
давлению на мозжечок, вызывающему двусторон-

нее нарушение; сдавлению ствола мозга, прово-
цирующему дефицит функции нижних черепных 
нервов; нарушению работы дыхательного центра; 
сдавлению спинного мозга; внезапной смерти  
[61, 62]. Повышенная клиническая тяжесть НО яв-
ляется сильным предиктором аномалий основа-
ния черепа [60]. 

Клинические проявления проблем кранио-
цервикального перехода могут варьироваться от 
отсутствия симптомов до сдавления ствола моз-
га, ограничения циркуляции спинномозговой 
жидкости, приводящим к гидроцефалии, сирин-
гомиелии и поражению черепных нервов [62]. 
Рентгенография черепа и шейного отдела позво-
ночника в боковой проекции рекомендована всем 
детям с НО до достижения возраста 6 лет. 

Нестабильность и переломы в шейном 
отделе позвоночника 

Публикации, описывающие нестабильность 
шейного отдела при НО, крайне малочисленны. 
Атлантоаксиальная нестабильность при НО может 
быть связана с os odontoideum, дисморфизмом зу-
бов или слабостью связок. В целом нестабильность 
C1-C2 определяется как увеличение переднего 
атлантоаксиального расстояния более 4 мм и/или 
уменьшение заднего атлантоаксиального проме-
жутка <13 мм [63, 64]. 

Боль в шее, признаки миелопатии или уменьше-
ние пространства, доступного для спинного мозга 
(SAС — Space Available for the Spinal Cord), рассма-
тривались как показания для инструментального 
спондилодеза и жесткой фиксации C1-C2 [65].

Переломы шейного отдела позвоночника  
у пациентов с НО встречаются достаточно редко.  
В литературе сообщалось о переломах зубовид-
ного отростка [66] и переломе Джефферсона [67], 
субаксиальных компрессионных переломах в пе-
риоды роста [68]. Большинство из этих переломов 
у детей хорошо срастаются при лечении ортезами 
(индивидуальный жесткий шейный воротник или 
HALO-корсет), включая возможность ремоделиро-
вания во время продолжающегося роста [66, 68].

Патология пояснично-крестцового отдела 
позвоночника

Спондилолиз и спондилолистез позвонков при 
НО чаще описаны для сегмента L5–S1. Их встреча-
емость, которую можно отследить только по дан-
ным единичных наблюдений, составляет от 5,3% 
до 10,9% [69, 70].

D. Hatz с соавторами при изучении рентгено-
грамм в боковой проекции 110 пациентов с НО об-
наружили спондилолиз в 8,2% случаев в среднем 
возрасте 7,5 лет, а спондилолистез — у 12 пациен-
тов (10,9%) в среднем возрасте 6,4 года. У 9 детей 
был истмический спондилолистез, у 3 — диспла-
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стический [70]. По их данным, ни один конкретный 
тип НО не имел более высокую частоту спондило-
листеза, чем другие типы, хотя у 7 из 9 пациентов 
со спондилолизом был НО III типа [70].

K. Abelin с соавторами при сравнительном 
анализе сагиттального профиля у пациентов с 
НО и здоровой когорты не обнаружили значи-
мых нарушений позвоночно-тазового баланса 
[40]. Однако С.О. Рябых с соавторами, анализируя 
единичные наблюдения, выявили отклонение та-
ких параметров позвоночно-тазового баланса, как 
увеличение PT (наклона таза), PI (тазового индек-
са) и отрицательной SVA (вертикальной сагитталь-
ной оси). Эти факторы приводят к вертикализации 
сегмента L5–S1 и индуцируют механизм соскаль-
зывания в условиях гипермобильности (неста-
бильности) связочного аппарата [71]. По мнению 
S.A. Shah и M.J. Wallace, у многих пациентов с НО 
отсутствуют нормальные параметры таза и на-
блюдается увеличенный поясничный лордоз [6]. 
Необходимо учитывать наличие сгибательных 
контрактур бедра и протрузии вертлужной впа-
дины [6, 72, 73].

Клиническая значимость и естественное тече-
ние спондилолиза и спондилолистеза у пациентов с 
НО в научной литературе до конца не определены, а 
информация о показаниях к хирургическому лече-
нию и его методах содержится только в описаниях 
клинических случаев. 

Заключение

Несовершенный остеогенез представляет со-
бой фенотипически и генетически гетероген-
ную группу наследственных костных дисплазий. 
Изменения осевого скелета при НО могут привести 
к существенной функциональной инвалидности 
пациентов. Патология позвоночника при НО пред-
ставлена сколиозом, кифосколиозом, аномалиями 
краниовертебрального соединения, нестабиль-
ностью сегментов и переломами тел позвонков, 
спондилолизом и спондилолистезом. Наибольшую 
степень распространенности имеет сколиотическая 
деформация позвоночника. Тяжесть клинических 
проявлений НО до сих пор остается лучшим кри-
терием прогноза развития вторичной патологии 
позвоночника.
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