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Группа отечественных и зарубежных специалистов, имеющих опыт хирургического и ортопедического лечения пациентов 
со спинальной мышечной атрофией, предлагает для обсуждения адаптированные к реалиям нашей действительности имеющиеся 
зарубежные рекомендации на эту тему. Редакция журнала публикует очередной материал в формате межгосударственного 
консенсуса (предыдущий консенсус опубликован в № 1/2020), считая, что в отношении редких и жизненно опасных заболеваний 
подобные публикации будут наиболее удобны для ознакомления широкого круга практических специалистов, на чьи плечи ложится 
основная тяжесть постоянного наблюдения столь сложной патологии.

Цель исследования. Обоснование протокола диагностики и лечения деформаций позвоночника и конечностей у пациентов со спи-

нальной мышечной атрофией на основе оценки уровня доказательности литературных данных.

Материал и методы. Проведен анализ и обобщены зарубежные протоколы и их адаптация для использования в России и странах 

СНГ. Основной платформой избрана систематизация работ на основании уровня доказательности, которые отражают современ-

ные подходы к диагностике и лечению (в том числе хирургическому) деформаций позвоночника и конечностей у пациентов со спи-

нальной мышечной атрофией. Сформулированные рекомендации базируются на основе данных литературы и собственном опы-

те авторов. Поиск литературы осуществляли в электронных базах информационных платформ Medline, Embase, Web of Science 

и Cochrane Library. Предпочтение отдавалось работам, которые могли бы быть отнесены к уровню доказательности по системе 

АСМОК 2+ и выше. Ссылки на источники информации приведены в порядке их упоминания в тексте. Глубина поиска – 5 лет. Ме-

тоды, использованные для оценки качества и силы доказательств: консенсус экспертов, оценка значимости в соответствии с рей-

тинговой схемой. Методы, использованные для анализа доказательств: обзоры опубликованных метаанализов, систематические 

обзоры с таблицами доказательств.

Результаты. Освещены различные аспекты клинического обследования, респираторного сопровождения и постурального контроля, 

консервативного и хирургического лечения деформаций позвоночника и конечностей, предоперационного, интраоперационного 

и послеоперационного ведения, оценки анестезиологического риска пациентов со спинальной мышечной атрофией.

Заключение. У больных со спинальной мышечной атрофией вторично развивающаяся ортопедическая патология вызывает не толь-

ко грубое нарушение функций опорно-двигательного аппарата (функции опорности, передвижения и вертикализации), но и пато-

логические изменения жизнедеятельности внутренних органов и систем (дыхательной, пищеварительной, сердечно-сосудистой). 

Тщательный анализ состояния пациента (оценка общесоматического, неврологического, ортопедического статусов) по данным 

предоперационного многопрофильного обследования позволяет оценить риски осложнений, разработать индивидуальную про-

грамму хирургической реабилитации пациента. Хирургическая коррекция ортопедической патологии при спинальной мышеч-

ной атрофии улучшает функциональный статус пациента, повышает качество жизни и уровень самообслуживания, оптимизирует 

функцию внешнего дыхания.

Ключевые слова: спинальная мышечная атрофия, деформации позвоночника, деформации конечностей, ортопедический синдром, 

хирургия позвоночника, консервативное лечение, хирургическое лечение.
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Spinal muscular atrophy: clinical features and treatment of spinal and limb deformities. 

Interstate Consensus Protocol 

S.O. Ryabykh, D.M. Savin, E.Yu. Filatov, S.N. Medvedeva, A.N. Tretjakova, D.A. Popkov, T.V. Ryabykh, E.N. Shchurova, M.S. Saifutdinov 
Russian Ilizarov Scientific Center for Restorative Traumatology and Orthopaedics, Kurgan, Russia 

Objective. To substantiate the protocol for the diagnosis and treatment of deformities of the spine and limbs in patients with spinal mus-

cular atrophy basing on an assessment of the level of evidence of published data.

Material and Methods. Data on foreign protocols and their adaptation for use in Russia and CIS countries were analyzed and summarized. 

The main platform was the evidence-based systematization of studies reflecting modern approaches to the diagnosis and treatment (in-

cluding surgery) of spinal and limb deformities in patients with spinal muscular atrophy. The formulated recommendations are based on 

literature data and the authors’ own experience. Literature was searched in online databases of Medline, Embase, Web of Science, and Co-

chrane Library information platforms. Preference was given to studies that could be classified as evidence level 2+ and higher according to 

the ASMOK system. References are given in the order of their mention in the text. Search depth was 5 years. Methods used to assess the 

quality and strength of evidence were expert consensus and significance assessment in accordance with the rating scheme. Methods used 

to analyze evidence were reviews of published meta-analyzes and systematic reviews with evidence tables.

Results. Various aspects of clinical examination, respiratory support and postural control, conservative and surgical treatment of spinal 

and limb deformities, preoperative, intraoperative and postoperative management, and anesthetic risk assessment in patients with spinal 

muscular atrophy are highlighted.

Conclusion. Secondary orthopedic pathology in patients with spinal muscular atrophy causes not only severe violation of the musculo-

skeletal system functions (support, movement, and verticalization), but also pathological changes in the vital functions of internal organs 

and systems (respiratory, digestive, cardiovascular). A thorough analysis of the patient’s condition (assessment of general somatic, neu-

rological, and orthopedic statuses) based  on the data of preoperative multidisciplinary examination allows assessing the risks of compli-

cations and  developing individual program of surgical rehabilitation of the patient. Surgical correction of orthopedic pathology in spinal 

muscular atrophy improves the functional status of the patient, improves the quality of life and the level of self-care, and optimizes the 

function of external respiration.

Key Words: spinal muscular atrophy, spinal deformities, limb deformities, orthopedic syndrome, spine surgery, conservative treatment, 

surgical treatment.
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Деформации позвоночника и конеч-
ностей у пациентов со спинальной 
мышечной атрофией (СМА) следу-
ет анализировать в рамках междис-
циплинарной оценки прогноза, 
ведения и лечения пациентов. CMA 
представляет собой комплекс нару-
шений, требующих различных под-
ходов по уходу за пациентами и уча-
стия широкого спектра специалистов 
(рис. 1). В литературе акцентируется 
внимание на том, что координацию 
междисциплинарного подхода выпол-
нял, как правило, невролог или детский 
невролог, который осведомлен о тече-
нии болезни и потенциальных проблемах. 
Это позволяет контролировать различные 
аспекты состояния пациента, приводящие 
к прогрессированию заболевания, и обе-
спечивать профилактический уход, когда 
это возможно [1–4].

Цель исследования – обоснова-
ние протокола диагностики и лече-

ния деформаций позвоночника 
и конечностей у пациентов со СМА 
на основе оценки уровня доказатель-
ности литературных данных.

Дизайн

Методы, используемые для сбора/селек-
ции доказательств: поиск в электрон-
ных базах данных. Предпочтение 
отдавалось работам, которые могли 
бы быть отнесены к уровню, пре-
вышающему по системе АСМОК 2+. 
Ссылки на источники информации 
приведены в порядке их упомина-
ния в тексте.

Описание методов, использован-
ных для оценки качества и силы 
доказательств: доказательной базой 
для рекомендаций являются публика-
ции, вошедшие в Medline, Embase, Web 
of Science и Cochrane Library. Глубина 
поиска – 5 лет.

Методы, использованные для оцен-
ки качества и силы доказательств:

– консенсус экспертов;
– оценка значимости в соответ-

ствии с рейтинговой схемой (схема 
прилагается).

Методы, использованные для ана-
лиза доказательств:

– обзоры опубликованных метаана- 
лизов;

– систематические обзоры с табли-
цами доказательств.

Описание методов, использованных 
для анализа доказательств: при отбо-
ре публикаций как потенциальных 
источников доказательств использо-
ванную в каждом исследовании мето-
дологию изучали отдельно для оцен-
ки ее валидности. Результат изучения 
влияет на уровень доказательств, при-
сваиваемый публикации, что, в свою 
очередь, влияет на силу рекоменда-
ций. Для минимизации потенциаль-
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ных ошибок каждое исследование 
оценивали независимо. Любые раз-
личия в оценках обсуждали все члены 
рабочей группы. При невозможности 
достижения консенсуса привлекали 
независимого эксперта.

Таблицы доказательств заполняли 
авторы консенсуса (табл. 1, 2), все све-
дения ранжированы по уровню досто-
верности/доказательности (табл. 1) 
в зависимости от количества и качества 
исследований по данной проблеме.

Методы, используемые для оценки 
качества и силы доказательств: 

– консенсус экспертов; 
– оценка уровня доказательности 

в соответствии с рейтинговой схемой.
Индикаторы доброкачественной 

практики (Good Practice Points – GPPs): 
рекомендуемая доброкачественная 
практика базируется на клиниче-
ском опыте авторов разработанных 
рекомендаций.

Экономический анализ: анализ сто-
имости не проводили и публикации 
по фармакоэкономике не исследовали.

Метод валидации рекомендаций: 
внешняя экспертная оценка, внутрен-
няя экспертная оценка.

Описание метода валидации 
рекомендаций.  Настоящие реко-
мендации в предварительной вер-
сии были рецензированы независи-
мыми экспертами, которых, прежде 
всего, попросили прокомментиро-
вать, насколько доступна для пони-
мания интерпретация доказательств, 
лежащая в основе рекомендаций. Все 
комментарии, полученные от экспер-
тов, тщательно систематизировали 
и обсуждали члены рабочей группы 
(авторы рекомендаций). Каждый пункт 
обсуждали в отдельности.

Консультация и экспертная оцен-
ка. Проект рекомендаций рецензиро-
ван независимыми экспертами, кото-
рых, прежде всего, попросили проком-
ментировать доходчивость и точность 
интерпретации доказательной базы, 
лежащей в основе рекомендаций.

Рабочая группа. Для окончатель-
ной редакции и контроля качества 
рекомендации были повторно про-
анализированы членами рабочей 
группы, которые пришли к заклю-
чению, что все замечания и коммен-
тарии экспертов приняты во внима-
ние, риск систематических ошибок 
при разработке рекомендаций сведен 
к минимуму.

Основные рекомендации. Уровень 
убедительности (сила) рекомендаций 
(табл. 2) на основании соответству-
ющих степеней достоверности дока-
зательств приводится в списке цити-
руемой литературы в конце каждого 
библиографического источника.

Рис. 1
Схема междисциплинарного подхода к оценке статуса пациента со спинальной 
мышечной атрофией (СМА) [3]

Семья  
 Координатор  

Пациент
cо СМА

Нейро-
мышечная

реабилитация

Питание, 
гастроэнтеро-

логия, здоровье 
костей

Неотложная
помощь

Вовлечение 
других органов 

и систем

Лекарства

Ортопедия

Пульмоно-
логия

Таблица 1

Уровни достоверности доказательности

Уровень 

достоверности

Тип данных

1а Метаанализ рандомизированных контролируемых исследований

1b Хотя бы одно рандомизированное контролируемое исследование

2а Хотя бы одно хорошо выполненное контролируемое исследование  

без рандомизации

2b Хотя бы одно хорошо выполненное квазиэкспериментальное 

исследование

3 Хорошо выполненные неэкспериментальные исследования: 

сравнительные, корреляционные или случай-контроль

4 Экспертное консенсусное мнение либо клинический опыт
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Клиническое обследование

Оценка состояния пациента со CMA 
предусматривает проведение физи-
кального осмотра с учетом функцио-
нальных нарушений костно-мышеч-
ной системы. Набор способов оценки 
обусловлен актуальными аспектами 
для каждой степени тяжести. Обсле-
дования пациентов со СМА должны 
включать в себя различные способы 
исследования силы мышц и ампли-
туды движения сустава, двигательные 
функциональные шкалы и времен-
ные тесты для мониторинга функции 
и активности в повседневной жизни 
[5–9] (табл. 3).

Сколиоз является типичным орто-
педическим проявлением CMA типов 
1, 2 и 3. Частота заболеваемости 
составляет 60–90 % с началом в ран-
нем детстве [2, 10]. Искривление по-
звоночника у детей с пониженным 
мышечным тонусом непрерывно 
прогрессирует на протяжении всего 
детства. Также у большинства пациен-
тов развивается гиперкифоз грудного 
отдела позвоночника разной степе-
ни выраженности. Осмотр позвоноч-
ника должен выполняться в рамках 
обычного клинического обследова-
ния. При подозрении на кифосколиоз 
необходим осмотр в положении стоя 
или сидя и в положении Адамса (сги-

бание вперед). При наличии деформа-
ции позвоночника выполняются рент-
генограммы позвоночника в прямой 
(переднезадней) и боковой проек-
циях в наиболее возможном верти-
кальном положении пациента, прини-
маемом независимо от вспомогатель-
ных устройств (то есть сидя у детей, 
которые могут сидеть самостоятель-
но, и стоя при CMA типа 3) для опре-
деления количественной оценки 
степени деформации позвоночника 
как во фронтальной, так и в сагитталь-
ной плоскостях.

У пациентов со CMA типов 1 и 2 
и сколиозом с величиной деформа-
ции по Cobb более 20° следует прово-
дить контроль каждые 6 мес. до окон-
чания роста (тест Risser IV и более) 
и затем после полного развития ске-
лета ежегодно.

Комментарий. Рекомендуемые 
обследования должны проводить-
ся специалистами регулярно каж-
дые 6 мес., при отдельных показани-
ях (новые клинические проявления 
патологии и их отрицательная дина-
мика) – чаще. При этом частота осмо-
тров должна быть определена про-
фильным специалистом или мульти-
дисциплинарным консилиумом.

Регулярный мониторинг позво-
ляет увидеть возможные изменения, 
своевременно определять показания 

к корсетированию или оперативным 
вмешательствам с учетом терапевтиче-
ского и возрастного коридора, а также 
отслеживать их результат [11, 12].

Физикальные методы 
обследования

Физикальный осмотр больных СМА 
должен осуществляться с учетом 
функциональных нарушений костно-
мышечной системы:

– тестирование силы мышц;
– определение контрактур конеч- 

ностей;
– исследование фронтального 

и сагит-тального балансов позвоноч-
ника с оценкой отклонения C7 поз-
вонка от линии CSVL (Central Sacrum 
Vertical Line – центральная сакральная 
вертикальная линия) и PSVL (Posterior 
Sacrum Vertical Line – задняя сакраль-
ная вертикальная линия);

–  п р о в е д е н и е  т р а к ц и о н н о -
го теста для оценки мобильности 
позвоночника;

– рентгенологический и клиниче-
ский анализ позиции таза в сагитталь-
ной и фронтальной проекциях;

– контроль интенсивности болевого 
синдрома по ВАШ (при его наличии);

– определение ИМТ (индекса мас-
сы тела).

Таблица 2

Уровни убедительности рекомендаций

Уровень убедительности Уровень достоверности Основание рекомендации

А Высокий Большие двойные слепые плацебоконтролируемые исследования, а также данные, 

полученные при метаанализе нескольких рандомизированных контролируемых 

исследований (уровень достоверности I)

В Умеренный Небольшие рандомизированные и контролируемые исследования, при которых 

статистические данные построены на небольшом числе больных (уровни достоверности 

I, II)

C Низкий Нерандомизированные клинические исследования на ограниченном количестве 

пациентов (уровень достоверности IV или экстраполяция данных исследований 

уровней II и III)

D Очень низкий Выработка группой экспертов консенсуса по определенной проблеме (доказательства 

уровня достоверности V, либо несогласованные, либо с неопределенным результатом 

исследования любого уровня)

Уровни достоверности доказательности и убедительности рекомендаций представлены в списке литературы в конце каждого библиографического 

источника.
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Таблица 3 (окончание на с. 84)
Реабилитационная оценка и процедуры, рекомендованные пациентам со спинально-мышечной атрофией (СМА) [3]

Пациенты Оценка Медицинское вмешательство Рекомендации по уходу

Невертикализируемые 

(лежачие): поздняя 

неамбулаторная стадия

Постуральный 

контроль; сколиоз;  

лабильность 

тазобедренного 

сустава; способность 

сидеть; деформация 

грудной клетки

Постуральный контроль и ортезирование.  

Ежедневное использование приспособлений  

для сидения, опоры и поддержания позы, грудные 

фиксаторы и шейные фиксаторы для поддержки 

головы.  

Статическая грудная фиксация для обеспечения 

респираторной поддержки, с «абдоминальным окном».  

Хирургическая коррекция деформаций позвоночника

Для эффективного использования ортезов их следует 

снимать за 60 мин до сна. 

Длительность занятий для эффективного растяжения 

и увеличения объема движения зависит от конкретных 

потребностей пациента, состояния суставов и целей 

реабилитации

Контрактуры 

(углометрия, ROM)

Растягивание. 

Ежедневное использование ортезов для верхних 

конечностей для растяжки, сохранения функции и 

объема движений. Статические ортезы. 

Для поддержания осанки и растяжки рекомендуется 

использовать коленные фиксаторы и ручные шины. 

Ортезы AFO, KAFO, HKAFO могут использоваться 

для растяжки и поддержки осанки, TLSO –  

для поддержки осанки. 

Поддержка положения стоя. 

Для контроля положения кисти рекомендуются ортезы 

WHFO. 

В качестве опции может быть выполнена 

хирургическая коррекция деформаций конечностей

Минимальная частота занятий для растяжки и 

увеличения объема движений составляет 3–5 раз  

в неделю. 

Минимальная частота эффективного 

ортезирования – 5 раз в неделю.

Мышечная слабость 

(движения против 

гравитации); функ-

циональные шкалы 

(CHOPINTEND); 

развитие моторики 

(HINE)

Улучшение функций и подвижности. 

Использование приспособлений для сидения  

и мобильности. 

Для поддержки функции верхних конечностей 

используют мобильные подставки для плеч

Игрушки с переключателями, легкие погремушки, 

оборудование для ванны, адаптированные кровати, 

вспомогательные приспособления для верхних 

конечностей, а также подъемники (лифты), средства 

контроля окружающей среды и устройства  

для регистрации движения глаз для компьютеров  

и средств коммуникации, прогулочные коляски  

с откидной крышей и кресла с электроприводом, при-

водящиеся в горизонтальное/наклонное положение, 

адаптированные сидения

Вертикализируемые 

в положении сидя 

(сидячие): ранняя 

неамбулаторная стадия

Постуральный 

контроль; деформа-

ции стопы и грудной 

клетки; сколиоз и 

тазовое искривление; 

лабильность 

тазобедренного 

сустава

Положение и ортезирование. 

Грудная фиксация рекомендуется для поддержания 

осанки и улучшения функции. Фиксация шеи 

часто используется для поддержки головы с целью 

обеспечения безопасности и транспортировки. 

В качестве опции может быть выполнена 

хирургическая коррекция деформации позвоночника

Ортезы следует снимать за 60 мин до сна. 

Минимальная частота для ортезирования –  

5 раз в неделю

Контрактуры  

(ROM, углометрия)

Растягивание. 

Ортезы используют для верхних и нижних конечностей 

для улучшения функции и ROM. 

Регулярные упражнения для сохранения объема 

движений суставов, которые наиболее подвержены 

риску контрактур: тазобедренный, коленный, 

голеностопный, локтевой, кистевой. 

Для сохранения осанки и способности стоять 

рекомендуется использовать ортезы KAFO и AFO. 

RGO и KAFO могут использоваться у пациентов, 

способных к ходьбе. TLSO и ручные шины 

используются для сохранения осанки. 

В качестве опции может быть выполнена 

хирургическая коррекция деформаций конечностей

Минимальная частота занятий по растяжке и ROM: 

5–7 раз в неделю. При растяжке или суставных 

упражнениях необходимо обеспечить выравнивание 

суставов.Поддерживаемое положение стоя должно 

составлять до 60 мин, минимальная частота – 3–5 раз 

в неделю, оптимальная – 5–7 раз в неделю
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Инструментальные методы  
обследования

Рентгенографические исследования 
должны охватывать все отделы позво-
ночника (шейный, грудной и пояснич-
ный) с захватом таза и тазобедренных 
суставов в прямой и боковой проек-
циях сидя (у пациентов, вертикали-
зуемых в положении сидя) или лежа 

(у невертикализируемых пациентов). 
Оптимально выполнение рентгентеле-
метрии позвоночника. Рекомендуется 
выполнять рентгенографию ежегодно 
при искривлении позвоночника менее 
15–20° и каждые 6 мес. при величине 
деформации более 20° до этапа созре-
вания скелета (тест Risser I–III). Уве-
личение интервала времени между 
проведением рентгенографии более 

1 года может способствовать тому, 
что прогрессирование сколиоза оста-
нется незамеченным. После созре-
вания скелета решение о рентгено-
графии принимается на основании 
клинической оценки функциональ-
ного состояния пациента.

Перед проведением оперативного 
вмешательства выполняют КТ шейно-
го, грудного и поясничного отделов 

Таблица 3 (начало на с. 83)
Вертикализируемые 

в положении сидя 

(сидячие): ранняя 

неамбулаторная стадия

Функциональные 

шкалы (HFMSE, 

RULM, MFM); 

мышечная слабость 

(тесты на силу)

Улучшение функции и подвижности. 

Использование приспособлений для сидения и 

мобильности. 

Использование устройств для обучения передвижению 

и для мобильности у пациентов, способных к самосто-

ятельной ходьбе. 

Приспособления для плеч с целью поддержки функции 

верхних конечностей

Упражнения могут эффективно влиять на функцию, 

силу, ROM, выносливость, ADL, участие и равновесие

Пациенты, способные 

к самостоятельной 

ходьбе: амбулаторная 

стадия

Мобильность;  

временные тесты; 

оценка выносливости 

(6MWT); падения; 

функциональные 

шкалы (HFMSE, 

RULM);  

мышечная слабость 

(тесты на силу)

Улучшение функциональной активности  

и подвижности

Плавание, иппотерапия и занятия спортом  

на инвалидных колясках. Сидячие пациенты должны 

быть обеспечены инвалидными креслами  

с электроприводом, индивидуальными устройствами 

для поддержания позы и приспособлениями  

для сидения. 

Для пациентов со слабой силой мышц плечевого пояса 

необходимо обеспечение вертикализаторами. 

Легкие ручные кресла-коляски идеально подходят 

для стимулирования самостоятельного движения 

пациентов с удовлетворительной силой мышц 

плечевого пояса. 

Упражнения для аэробики и общеразвивающие 

упражнения для ходячих пациентов со CMA. 

Варианты включают в себя плавание, ходьбу, езду  

на велосипеде, йогу, иппотерапию, греблю, эллиптиче-

ские/кросстренажеры. 

Программа упражнений должна разрабатываться 

и контролироваться специалистом по ЛФК или 

эрготерапевтом, знакомым со CMA. Оптимальная 

продолжительность аэробных упражнений: не менее 

30 мин

Контрактуры (ПЗУ, 

углометрия)

Растяжка Минимальная частота – 2–3 раза в неделю, оптималь-

ная – 3–5. Гибкость поддерживается посредством 

активного растяжения и использования ортезов 

в соответствии с конкретными потребностями

Постуральный 

контроль; сколиоз;  

лабильность 

тазобедренного 

сустава

Положение и ортезирование Упражнения на равновесие. 

Ортезы типа TSLO используются для улучшения 

осанки в сидячем положении, KAFO –  

для поддержания функции и объема движений  

в суставах нижних конечностей

ROM (range of motion) – объем движений; CHOPINTEND (Children Hospital of Philadelphia Infant Test of Neuromuscular Disorders) – шкала 
оценки нервно-мышечных расстройств у детей детской больницы в Филадельфии; HINE (Hammersmith Infant Neurological Examination) – шкала 
Хаммерсмита неврологической оценки у младенцев; AFO (ankle foot orthosis) – ортез голеностопный; KAFO (knee ankle foot or thosis) – ортез 
коленно-голеностопный; HKAFO (hip knee ankle foot or thosis) – ортез бедренно-коленоголеностопный; TLSO (thoracolumbosacral orthosis) – то-
ракопоясничный сакральный ортез; WHFO (wrist hand finger orthosis) – тутор на кистевой сустав и кисть; HFMSE (Hammersmith Function Motor 
Scale Expanded) – шкала функциональной двигательной активности Хаммерсмита для больных СМА; RULM (Revised Upper Limb Module) – пере-
смотренный модуль оценки моторной функции верхних конечностей при СМА; MFM (Motor Function measure) – шкала для оценки двигательной 
функции у больных с нервно-мышечными заболеваниями; 6MWT (6 minute walk test) – тест 6-минутной ходьбы; ADL (activities of daily living) – 
повседневная жизнь (активность).
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позвоночника, при наличии призна-
ков миелопатии – МРТ.

ЭхоКГ проводится по показаниям, 
а также с целью подготовки к опера-
тивному лечению.

Ночную пульсоксиметрию или кар-
диореспираторный мониторинг выпол-
няют по показаниям и с целью подго-
товки к оперативному лечению.

ЭКГ проводят в рамках предопера-
ционного обследования и выявления 
показаний для проведения кардио-
тропной терапии.

ФВД и остеоденситометрию выпол-
няют по аналогичным показаниям, 
а также для выявления показаний 
для терапии.

Консервативное лечение

Реабилитация пациентов, способных 
к самостоятельному передвижению 
(амбулаторная стадия)

Основными задачами реабилита-
ции пациентов амбулаторной стадии 
являются восстановление, улучшение 
или поддержание функции мобиль-
ности, достаточного объема движений 
в суставах конечностей, а также улуч-
шение равновесия и выносливости.

Программы упражнений/занятий. 
Программы занятий должны включать 
динамические и статические упражне-
ния для равновесия. Рекомендуются 
плавание, ходьба, езда на велосипеде, 
йога, иппотерапия, гребля, упражне-
ния для аэробики и общеразвиваю-
щие тренировки. Программа упраж-
нений должна разрабатываться и кон-
тролироваться специалистом по ЛФК 
или эрготерапевтом, обладающим 
компетенциями при CMA. Оптималь-
ная продолжительность аэробных 
упражнений – не менее 30 мин.

Ортезирование/профилактика 
контрактур преследуют цель сохра-
нения активности и профилактики 
формирования контрактур. Тактиче-
ски это осуществляется сочетанием 
методик редрессации и ортезирова-
ния. Минимальная частота растяже-
ния – 2–3 раза в неделю, оптималь-
ная – 3–5 раз. В основном исполь-
зуются ортезы нижних конечностей 
по типу AFO и KAFO. Корсеты TLSO 

обычно используются для улучшения 
положения при сидении и не исполь-
зуются во время ходьбы, так как могут 
отрицательно влиять на способ-
ность к передвижению и ограничи-
вать эффективные компенсаторные 
возможности.

Позиционирование. Лечение с помо-
щью спинальных ортезов часто при-
меняется для поддержки ослабленно-
го мышечного тонуса позвоночника 
и лечения сколиоза более 20°, особенно 
у детей при ростовом спурте [13, 14].

Комментарий. В настоящее вре-
мя отсутствует единая точка зрения 
относительно типа ортеза, который 
необходимо использовать у данной 
категории больных. Рекомендуются 
как жесткие, так и мягкие спинальные 
грудопоясничные ортезы с «абдоми-
нальным окном».

Средства передвижения и физи-
ческие упражнения. В тех случаях, 
когда выносливость больных ограни-
чена, для обеспечения возможности 
передвижения рекомендуется исполь-
зовать легкие ручные кресла-коля-
ски или коляски с электроприводом. 
При самостоятельном передвижении 
на большие расстояния могут рассма-
триваться инвалидные кресла с элек-
троприводом или моторизованные 
скутеры.

Реабилитация вертикализуемых 
в положении сидя пациентов (ранняя 
неамбулаторная стадия)

Основными задачами реабили-
тации у сидячих пациентов (ранняя 
неамбулаторная стадия) являются пре-
дотвращение контрактур и сколиоза, 
поддержание, восстановление и улуч-
шение функций и мобильности [3].

Профилактика контрактур и 
контроль объема движений. Спосо-
бы растяжения включают в себя мето-
ды, которые могут быть достигнуты 
вручную и с использованием актив-
ного вспомогательного растяжения, 
вертикализаторов различного типа, 
ортезов и методик этапного гипсо-
вания. Процедуры растяжки должны 
выполняться и/или контролироваться 
специалистом по ЛФК или эрготера-
певтом. Родители и воспитатели так-
же должны быть проинструктирова-

ны по поводу применения этих мето-
дов в повседневной жизни. Акцент 
необходимо делать на суставы, наи-
более подверженные риску контрак-
тур: тазобедренный, коленный, локте-
вой и кистевой. Минимальная частота 
занятий – 5–7 раз в неделю.

Ортезирование/позиционирование. 
Грудопояснично-крестцовые ортезы 
(TLSO) рекомендуются для улучшения 
осанки и функций. Иммобилизация 
шеи должна использоваться для обес-
печения безопасности при транс-
портировке. Ортезы следует снимать 
за 60 мин до сна. Минимальная часто-
та ортезирования – 5 раз в неделю.

Вертикализаторы различного типа 
рекомендовано использовать для ста-
тической осевой нагрузки, профилак-
тики контрактур нижних конечностей, 
улучшения положения позвоночника 
и всего тела, а также для улучшения 
функций организма и сохранения 
плотности костной ткани. Поддержи-
ваемое вертикальное положение боль-
ного должно длиться не более 60 мин, 
а минимальная частота выполнения – 
3–5 раз, оптимальная – 5–7 раз в неде-
лю. Для сохранения осанки и способ-
ности стоять рекомендуется использо-
вать иммобилизаторы коленей, KAFO, 
AFO, TLSO и ручные шины.

Средства передвижения и физиче-
ские упражнения. У всех пациентов, 
которые вертикализируются только 
в положении сидя, должны быть инва-
лидные кресла с электроприводом 
или индивидуально изготовленное 
кресло для поддержания позы (типа 
черепашки). Когда возраст пациента 
достигнет двух лет, можно приступать 
к оценке возможности использования 
инвалидных кресел-колясок с элек-
троприводом [15]. В тех случаях, когда 
у пациента наблюдается сохранение 
функции верхней конечности и доста-
точный объем силы мышц, для стиму-
лирования самостоятельного передви-
жения можно рекомендовать легкие 
ручные кресла-коляски или коляски 
с электроприводом.

Комментарий. Для реабилитации 
пациентов, вертикализуемых в поло-
жении сидя, рекомендуются водные 
процедуры, аэробные тренировки, 
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концентрические и эксцентриче-
ские упражнения, общие тренировки 
с сопротивлением и без него.

Мануальные методики. Мануаль-
ные техники с изменением положения 
тела, перкуссионный массаж и вибра-
ция важны для пациентов, особенно 
со СМА типа 2, так как способствуют 
дренажу дыхательных путей. Это необ-
ходимо для профилактики осложне-
ний, особенно в периоперационный 
период.

Реабилитация невертикализиру-
емых пациентов (поздняя неамбула-
торная стадия)

Первостепенные цели реабилита-
ции невертикализируемых пациен-
тов (поздняя неамбулаторная стадия): 
поддержание возможности вертика-
лизации с контролем положения тела, 
контроль ортопедических нарушений 
и препятствие их прогреcсированию.

Профилактика контрактур и 
контроль объема движений/орте-
зирование. Ретракция мышц осево-
го скелета и конечностей включает 
в себя использование ортезов, туто-
ров, активного или пассивного пози-
ционирования в вертикализаторах 
и лежа на спине, реже – методы этап-
ной гипсовой коррекции. При верти-
кализации рекомендуется использо-
вать корсеты TLSO, туторы на нижние 
конечности типа KAFO или индивиду-
альные системы для вертикализации 
HKAFO. Фиксация шеи воротником 
Шанца часто используется в верти-
кальном положении для минимизации 
риска асфиксии и для контроля голо-
вы. Ортезы верхних (WHFO) и ниж-
них (KAFO, HKAFO) конечностей при-
меняются для стимуляции функцио-
нальной активности, контроля и/или 
расширения диапазона движений. 
Для эффективного использования 
ортезов их следует снимать за 60 мин 
до сна.

Позиционирование.  Системы 
для сидения и ортостатической под-
держки должны включать все аспек-
ты сохранения нормоположения 
сидя: валики, формованные подушки 
и опоры. Рекомендуются индивидуаль-
ные и литые кресла-коляски, а также 
индивидуальные спальные системы. 

Для мобильности и транспортировки 
ежедневно можно использовать коля-
ски и аппаратные инвалидные крес-
ла с вариантами откидывания/наклона 
спинки и адаптированными сиденьями, 
шейными фиксаторами для поддерж-
ки головы. Рекомендуется использо-
вать корсеты TLSO с «абдоминальным 
окном» для обеспечения респираторной 
поддержки.

Физические упражнения. Для улуч-
шения различных функций пациента 
рекомендуется использовать вспомо-
гательное и адаптивное оборудование. 
Для улучшения общения можно исполь-
зовать устройства, регистрирующие 
движения глаз. Некоторые лежачие 
пациенты могут безопасно принимать 
водные процедуры с соответствующей 
поддержкой головы, шеи и постоянным 
наблюдением.

Перкуссионный массаж грудной 
клетки, наряду с пассивной экскурсией 
мешком Амбу, является важной частью 
лечения. Эта техника особенно важна 
в период респираторной инфекции, 
а также в периоперационном периоде 
в качестве профилактики респиратор-
ной недостаточности и для улучшения 
вентиляции легких. Мануальные мето-
ды включают перкуссию, вибрацию 
и изменение положения, что способ-
ствует постуральному дренажу.

Хирургическое лечение

До последнего десятилетия из-за низ-
кой выживаемости больных со СМА 
поздней неамбулаторной стадии опе-
ративная коррекция деформаций 
позвоночника и конечностей редко 
обсуждалась как возможная опция 
лечения у таких пациентов. Ред-
кое исключение составляли пациен-
ты со стабильным функциональным 
статусом, в первую очередь респира-
торным [1, 16]. Единственной опцией 
лечения деформации являлись инди-
видуальные жесткие ортопедические 
корсеты и ортезы, позволяющие под-
держивать положение туловища сидя, 
при условии что они не нарушают 
легочную функцию (рис. 2) [3].

Отправной точкой для наблюде-
ния за течением деформации позво-

ночника является величина деформа-
ции по Cobb в положении сидя [16]. 
При использовании корсетов выпол-
няется рентгенография позвоночника 
в прямой проекции сидя в корсете 
и без брейса.

Ортезирование является паллиатив-
ным методом, оно не останавливает 
прогрессирования деформации позво-
ночника [14, 19], не облегчает режим 
использования технических средств 
реабилитации, не улучшает качества 
жизни [19–24]. Оценка результатов 
хирургической коррекции искривле-
ния позвоночника у пациентов со СМА 
позволила изменить протокол реаби-
литации в этой нозологической груп-
пе [17, 18].

Деформация позвоночника и 
грудной клетки. Кифосколиоз явля-
ется наиболее типичным вариантом 
деформации позвоночника при СМА. 
Решение о хирургическом вмеша-
тельстве на позвоночнике основы-
вается на ключевых показаниях 
к оперативной коррекции: величине 
искривления по Cobb ≥50° во фрон-
тальной плоскости; гиперкифозе ≥50° 
или отклонении ≥20° от верхней гра-
ницы возрастного профиля в сагит-
тальной плоскости с отклонением 
от PSVL, скорости прогрессирования 
≥10° ежегодно. Следует также учиты-
вать другие факторы: ухудшение функ-
ции дыхания, деформацию грудной 
клетки, перекос таза с нарушением 
равновесия туловища. Функцию внеш-
него дыхания следует оценивать пред-
варительно для определения хирурги-
ческого риска и послеоперационной 
респираторной поддержки.

Тем не менее существует ряд огра-
ничений к хирургическому лечению: 
ИМТ <12, выраженная остеопения 
(Z-критерий <-3 SD), декомпенсация 
респираторной и кардиальной функ-
ций. Эти факторы требуют активного 
лечения профильными специалиста-
ми с контролем состояния. Основное 
внимание в таких ситуациях в реаби-
литации должно быть уделено посту-
ральному контролю (брекеты и пер-
сонализированные инвалидные коля-
ски), контролю боли и нутритивной 
поддержке.
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Достигнуто внутриэкспертное согла-
сие, но с низким уровнем доказатель-
ности в отношении того, что хирур-
гическое лечение деформации по-
звоночника должно быть отложено 
до достижения пациентами 4-летне-
го возраста при условии ортезного 
сопровождения [3].

В случае несформированного ске-
лета (тест Risser I–III) у пациентов 
в возрасте от 8 до 10 лет предпочте-
ния отдаются динамическим систе-
мам коррекции и контроля сколио-
за в процессе роста [1, 19, 21, 25–28]. 
В настоящее время в качестве альтер-
нативы традиционным удлиняемым  
стержням, при которых требуются 
этапные хирургические удлинения, 
более активно используются магнит-
но-контролируемые удлиняющиеся 
стержни. Однако осложнения, тре-
бующие ревизионных вмешательств, 
составляют 45 % [29–32].

В отношении детей в возрасте 
от 8 до 12 лет единого межэкспертно-
го соглашения по тактическому под-
ходу нет. Методы коррекции (дина-

мические системы или многоопорная 
фиксация) зависели от величины 
деформации, темпов роста позво-
ночника и прогрессирования, зре-
лости осевого скелета, клинических 
данных, особенно с позиции ИМТ, 
респираторного статуса и болевого 
синдрома [1, 19, 21, 25–32] (рис. 2).

Пациентам старше 12 лет и/или 
тестом Risser >IV показано выполне-
ние коррекции деформации поли-
сегментными конструкциями. Паци-
ентам неамбулаторной стадии (СМА 
типов 1, 2) или при наличии перекоса 
таза рекомендована тазовая фиксация. 
У пациентов амбулаторной стадии 
(СМА типа 3) эта опция дискутабель-
на, решение основывается на наличии 
перекоса таза относительно краниаль-
ной замыкательной пластинки L5 [33].

Комментарий. В случаях тяжелых 
деформаций позвоночника у паци-
ентов с низким ИМТ и гипотрофией 
в качестве альтернативной техноло-
гии (прогностически по жизненным 
показаниям) можно рассматривать 
монолатеральную бистержневую фик-

сацию из минимально-инвазивного 
доступа.

Интраоперационный нейромони-
торинг (ИОНМ) состояния проводя-
щих структур спинного мозга паци-
ентам с нейромышечными заболева-
ниями рекомендуется проводить вне 
зависимости от двигательного ста-
туса для снижения риска тракцион-
ной радикулопатии и сенсомоторных 
нарушений [34–36].

Комментарий. При отсутствии опу-
бликованных исследований о выполне-
нии интратекального доступа для инъ-
екции недавно одобренных препара-
тов (нусинерсена) у пациентов со СМА, 
перенесших вмешательства на позво-
ночнике, решение о возможности вве-
дения принимается индивидуально, 
в рамках многопрофильного конси-
лиума с участием спинального хирур-
га. Вопрос о выборе варианта динами-
ческих систем и возраста финаль-
ной инструментации и спондилодеза 
решается также индивидуально.

Деформация грудной клетки, син-
дром торакальной недостаточно-
сти. Вследствие гипотрофии мышц 
грудной клетки у детей со CMA фор-
мируется конусовидная гипотрофия 
грудной клетки с развитием синдрома 
торакальной недостаточности [19, 22, 
23, 37–39]. Часто этот синдром усу-
губляет деформацию позвоночника 
и темп ее прогрессирования [19]. Наи-
более эффективным методом конт-
роля гипотрофии грудной клетки 
является гимнастика с мешком Амбу 
[3, 4]. Ретроспективное исследование 
детей с синдромом торакальной недо-
статочности при сколиозе, пролечен-
ных системами динамического типа 
(растущие стержни, VEPTR), показа-
ло низкую эффективность в лечении 
деформаций ребер и увеличении объ-
ема грудной клетки и, следовательно, 
эти методики не рекомендовано при-
менять при этом синдроме [37].

Нестабильность тазобедрен-
ного сустава. Данный синдром рас-
пространен у пациентов со CMA [1, 
19, 24, 40]. В более ранних исследо-
ваниях (2003–2012 гг.) не рекомен-
довали проведения хирургического 
вмешательства. В этих работах было 

Рис. 2
Тактическая схема лечебных мероприятий при деформации позвоночника у паци-
ентов со спинальной мышечной атрофией [3]
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Пациентам со сформированным 
скелетом (Risser IV–V) 
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фиксация и спондилодез

Пациентам с незавершенным 
ростом скелета (Risser I–III) 

показано использование динамических 
систем (Dual growing rods, 

VEPTR, магнитные стержни)
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показано, что после хирургическо-
го лечения наблюдалась тенденция 
к повторным подвывихам или дисло-
кации, при том, что данная патология 
исходно редко сопровождалась боле-
вым синдромом [1, 19, 24, 40]. В более 
поздних работах одностороннюю 
и двустороннюю нестабильность та-
зобедренного сустава рекомендуют 
лечить хирургическим путем только 
у пациентов с выраженным болевым 
синдромом [3].

Комментарий. Показанием к хирур-
гической коррекции односторонней 
и двусторонней нестабильности тазобед-
ренного сустава у пациентов со СМА 
является выраженный болевой син-
дром, реже – наличие функционально 
не выгодных контрактур, препятствую-
щих вертикализации пациента в поло-
жении сидя.

Контрактуры суставов конеч-
ностей. Большинство материалов, 
описывающих оперативную такти-
ку лечения пациентов с патологи-
ей конечностей при СМА, основа-
ны на личном клиническом опыте 
специалистов. У пациентов со CMA 
контрактуры суставов развиваются 
в результате дисбаланса мышц аго-
нистов-антагонистов, длительного 
статического положения и снижения 
объема движений [19, 41, 42]. Функ-
ционально и симптоматически кон-
трактуры могут приводить к боли, 
ограничению вертикализации у паци-
ентов с нервно-мышечными заболе-
ваниями в целом [42–46] и со CMA 
в частности [1, 15, 41, 47–53]. Необ-
ходимость хирургического лечения 
контрактур конечностей следует рас-
сматривать в тех случаях, когда они 
способствуют возникновению боле-
вых ощущений и уменьшению функ-
циональных возможностей пациента.

Хирургическая коррекция направ-
лена на устранение контрактур 
суставов (тазобедренных, коленных, 
голеностопных), улучшение пози-
ционирования пациента, сохране-
ние возможности его вертикализа-
ции и способности к передвижению, 
что является важным компонентом 
социальной реабилитации. Также 
нельзя не учитывать, что в ком-

плексном лечебно-реабилитаци-
онном процессе ортопедическая 
коррекция патологии нижних ко-
нечностей может сократить риск 
формирования деформаций позво-
ночника либо уменьшить темп про-
грессирования деформации при ее 
наличии. При деформации стопы 
отдельным относительным показа-
нием является отсутствие возмож-
ности использовать стандартную 
обувь [3, 15].

Комментарий. Важным аспек-
том является понимание пациентом 
и его официальными представителя-
ми цели вмешательства, его резуль-
тативности и рисков его проведения.

Способы хирургической кор-
рекции ортопедической патологии, 
которые применяются при лечении 
пациентов с нервно-мышечными 
заболеваниями:

– различные виды остеосинтеза 
для одномоментной интраопераци-
онной коррекции; рекомендовано 
использование погружного (пласти-
ны с угловой стабильностью, резь-
бовые спицы, винты) остеосинтеза, 
который обеспечивает первичную 
стабильность костных фрагментов, 
раннюю осевую нагрузку, а также 
сокращает сроки дополнительной 
внешней иммобилизации;

– корригирующие операции 
на костях конечностей (деторсион-
но-варизирующая остеотомия прок-
симального отдела бедренной кости, 
ацетабулопластика для устранения 
вывиха бедра, корригирующие остео-
томии на стопе, надмыщелковая раз-
гибательная остеотомия/резекция 
бедренной кости для одномомент-
ного разгибания голени и др.);

– сухожильно-мышечная пласти-
ка/релизы (удлинение сухожилий 
сгибателей коленных суставов, широ-
кой фасции бедра, теномиотомия 
сгибателей тазобедренного сустава, 
ахиллотомия, пересадка большебер-
цовых мышц и др.).

В послеоперационном периоде 
необходима комплексная реабили-
тация, включающая консервативное 
лечение и ортезирование конечно-
стей [48, 53].

Анестезиологические риски

Ведение анестезиологом-реанима-
тологом пациентов со СМА. Оценка 
синдромального статуса и периопе-
рационных рисков. Различные опе-
ративные вмешательства (хирурги-
ческое лечение контрактур суставов 
конечностей, операции на позвоноч-
нике, острая хирургическая патоло-
гия и травма, биопсия мышечной 
ткани, наложение гастростомы и др.) 
должны выполняться после деталь-
ного планирования и анализа рисков 
возможных осложнений.

Во время и после общей анестезии 
у пациентов со СМА повышается риск 
развития мышечной слабости, локаль-
ных и генерализованных мышечных 
спазмов, рабдомиолиза, нарушений 
деятельности сердечно-сосудистой 
и дыхательной систем, злокачествен-
ной гипертермии и гипотермии, гипер-
калиемии. Также у данной категории 
пациентов наблюдается повышенный 
риск развития ранних и отдаленных 
послеоперационных респиратор-
ных осложнений: острой дыхатель-
ной недостаточности, нозокомиаль-
ных и внутрибольничных инфекций, 
обструкции верхних дыхательных 
путей, затрудненной эвакуации 
секрета дыхательных путей, гиповен-
тиляции и ателектазирования легких 
на фоне исходного высокого риска 
длительного принудительного респи-
раторного сопровождения, поздней 
экстубации трахеи или даже трахеото-
мии [54–57].

Физикальные методы обследова-
ния. Помимо контроля описанных 
ранее состояний, пациентам со СМА 
также важен контроль динамики 
неврологического статуса в перио-
перационном периоде.

Комментарий. Определение типа 
СМА важно для оценки и прогноза 
анестезиологических и операцион-
ных рисков, поэтому предоперацион-
ный анализ состояния пациента дол-
жен включать оценку неврологиче-
ского статуса и определение степени 
прогрессирования заболевания [57].

Инструментальная диагностика. 
Рекомендуется предоперационная 
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оценка функции дыхания с оценкой 
риска возникновения респиратор-
ных осложнений (возможности эва-
куации секрета дыхательных путей, 
наличия гиповентиляции, аспира-
ции, обструктивных и центральных 
апноэ). Недооценка этих состояний 
может приводить к развитию тяже-
лых осложнений (инфекциям, дли-
тельной искусственной вентиляции 
легких, трахеотомии), в ряде случа-
ев – смерти.

Комментарий. Анализ состояния 
функции дыхания должен включать 
сбор подробного анамнеза и физи-
кальный осмотр, оценку респиратор-
ной функции и эффективности каш-
ля, расстройств дыхания, связанных 
со сном, рентгенографию грудной 
клетки [57, 58].

Оценка дыхательной функции 
включает измерение ЖЕЛ, дневную 
пульсоксиметрию (SpO2). SpO2 менее 
95 % на атмосферном воздухе опре-
деляется как клинически значимое 
патологическое значение, требую-
щее дополнительно оценки парци-
ального напряжения углекислого 
газа. Дыхательная недостаточность 

– наиболее частая причина леталь-
ного исхода [61].

Инструментальная диагностика 
у пациентов со СМА должна вклю-
чать следующее:

– контроль ЭКГ, ЭхоКГ; МРТ и хол-
теровское мониторирование ЭКГ 
и артериального давления (АД) перед 
анестезией или седацией рассма-
тривают как дополнительные опции 
для анализа сердечной дисфункции 
(различные блокады проводимости, 
гипертрофия миокарда, аритмии) 
для проведения кардиотропной тера-
пии [57, 58];

– суточный мониторинг функции 
дыхания и сатурации [59];

– обладание необходимыми компе-
тенциями по кардиальным аспектам 
нервно-мышечных заболеваний кури-
рующим врачом-кардиологом [57, 58];

– интраоперационный мониторинг 
моторных вызванных потенциалов, 
соответствующий Гарвардскому стан-
дарту, для контроля нервно-мышечной 
проводимости [60].

Предоперационное ведение

Всем пациентам, поступающим на опе-
ративное лечение, должна быть выпол-
нена предоперационная подготовка.

Прежде всего, необходима оцен-
ка респираторного резерва в объеме. 
Для анализа этого показателя исполь-
зуют рентгенографию или КТ орга-
нов грудной клетки, спирометрию, 
оценку пиковой скорости кашля, ноч-
ную пульсоксиметрию, кардиореспи-
раторный мониторинг. Также необ-
ходима консультация пульмонолога, 
имеющего дополнительную подго-
товку по респираторной поддержке. 
Когда респираторный резерв ограни-
чен, необходимы проведение пери-
операционной неинвазивной венти-
ляции легких, применение ручных 
и инструментальных методов стиму-
ляции и облегчения процесса откаш-
ливания (мешок Амбу, откашлива-
тель). В большей степени это акту-
ально для подготовки пациентов 
поздней неамбулаторной стадии [57, 
62, 63]. Оценка сердечной деятельно-
сти пациента должна быть проведена 
не менее чем за 2 мес. до оператив-
ного лечения. У больных с наруше-
нием сердечной функции необхо-
димо назначение и контроль эффек-
тивности кардиотропной терапии 
до хирургического вмешательства. 
Прием кардиопротективных пре-
паратов можно начинать с возрас-
та 10 лет. Необходима консульта-
ция нутрициолога с оптимизацией 
нутритивного статуса [63]. Также 
необходима оценка минеральной 
плотности костной ткани. В случа-
ях верификации остеопении тре-
буется выполнение рентгеновской 
абсорбционной денситометрии 
(DEXA, двухэнергетическая рентге-
новская абсорбциометрия) с консуль-
тацией эндокринолога или остеолога. 
При выявлении остеопении необходи-
ма ее коррекция.

Премедикация должна исклю-
чать использование лекарств, кото-
рые могут вызвать депрессию дыха-
ния и гиповентиляцию легких [57], 
интубацию трахеи следует проводить 
по протоколу для трудных дыхатель-

ных путей [57]. В случаях длительной 
стероидной терапии при оперативном 
вмешательстве необходимо рассмо-
треть вопрос о введении стрессовой 
дозы стероидов [64, 65]. Центральный 
венозный  доступ рекомендуют выпол-
нять под контролем УЗИ [66, 67]. Тем-
пература тела должна поддерживаться 
на нормальном уровне [68].

Общие принципы интраопераци-
онного ведения пациентов с нервно-
мышечными заболеваниями

Протокол ведения описан в феде-
ральных клинических рекомендациях 
«Периоперационное ведение пациен-
тов с нервно-мышечными заболевани-
ями» Общероссийской общественной 
организации «Федерация анестезиоло-
гов и реаниматологов» [55].

Комментарий. Не рекомендуют-
ся антихолинэстеразные препара-
ты из-за непредсказуемого ответа 
на неостигмин. По возможности сле-
дует избегать ингаляционной анесте-
зии. Не рекомендуется премедикация 
препаратами, угнетающими дыхатель-
ный центр (опиоды, бензодиазепины). 
Важную роль играет минимизация 
объема кровопотери и времени опе-
ративного лечения.

Послеоперационное ведение  
пациентов с нервно-мышечными 
заболеваниями

В послеоперационном периоде все 
пациенты, вне зависимости от объ-
ема хирургического вмешательства 
и длительности анестезии, должны 
наблюдаться в отделении реанимации 
и интенсивной терапии [63].

Комментарий. Возможности отде-
ления реанимации и интенсивной 
терапии позволяют обеспечить полно-
ценный сердечно-сосудистый и респи-
раторный мониторинг, проводить мно-
гокомпонентную терапию, включая НВЛ, 
применять устройства для облегчения 
откашливания или аспирации секрета 
дыхательных путей.

Адекватное обезболивание явля-
ется важнейшим компонентом лече-
ния в послеоперационном периоде. 
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Дозировки должны быть подобраны 
с учетом минимизации торможения 
дыхательных центров. Предпочтение 
должно отдаваться методам мульти-
модального обезболивания с эпи-
дуральной анестезией как базовым 
компонентом.

Комментарий. Своевременное 
предупреждение и купирование боле-
вого синдрома предотвращает разви-
тие вторичной гиповентиляции легких 
вследствие ригидности мышц после 
торакальных операций, хирургических 
вмешательств на верхнем этаже брюш-
ной полости или позвоночнике. Доза 
вводимых опиоидов должна обеспе-
чивать адекватную анальгезию, но при 
этом не угнетать кашлевого рефлекса 
и самостоятельного дыхания.

В послеоперационном периоде отлу-
чение от респиратора и экстубации тра-
хеи следует проводить по протоколам, 
используемым в отделениях реанима-
ции и интенсивной терапии для кри-
тических пациентов с обязательным 
контролем СО2. Также не исключает-
ся необходимость продолжительной 
ИВЛ после операции, а в некоторых 
случаях – вероятность наложения 
трахеостомы. Экстубация и переход 
к НИВЛ (неинвазивная вентиляция 
легких) всегда должны рассматривать-
ся как промежуточный период перед 
возвращением к дооперационному 
комплексу дыхательной поддержки.

Застой бронхолегочного секрета, 
гиповентиляция и ателектазы могут 
вызвать гипоксемию после операции, 
поэтому необходимо с осторожностью 
проводить дополнительную оксиге-
нацию. В первую очередь, необходи-
мо исключить ее типичные причины, 
при их наличии начать направленную 
терапию. Использование кислоро-
да рекомендуют осуществлять только 
с НИВЛ и под контролем кислотно-
щелочного состояния [1, 57, 69–72].

В целях предотвращения разви-
тия нарушений моторики кишечни-
ка в послеоперационном периоде 
необходимо применять прокинетики 
и желудочную декомпрессию через 
тонкий назогастральный зонд. Также 
следует уделить внимание нутритив-
ной поддержке пациента.

Для профилактики регургитации 
и аспирации требуется своевремен-
ное назначение Н2-блокаторов.

Комментарий. Экстубацию трахеи 
рекомендуется выполнять при полном 
контроле над бронхиальной секре-
цией и достижением нормальных 
или пограничных значений SpO2 
на атмосферном воздухе или на фоне 
НИВЛ. При высоком риске респира-
торных осложнений рекомендуется 
сочетание неинвазивной легочной 
вентиляции с методами активной 
стимуляции кашля.

Заключение

У больных СМА деформации позво-
ночника и нижних конечностей явля-
ются частым проявлением естествен-
ного течения основного заболевания. 
Сколиозы носят автохтонно прогрес-
сирующий характер и часто сочета-
ются с деформациями грудной клет-
ки и конечностей, контрактурами 
и вывихами суставов. Развивающаяся 
вторичная ортопедическая патология 
вызывает не только грубое наруше-
ние функций опорно-двигательного 
аппарата (опорности, передвижения 
и вертикализации), но и патологиче-
ские изменения жизнедеятельности 
внутренних органов и систем (дыха-
тельной, пищеварительной, сердечно-
сосудистой). Вследствие этого необ-
ходим тщательный анализ состояния 
пациента (оценка общесоматического, 
неврологического, ортопедического 
статуса). Это достигается детальным 
предоперационным мультидисци-
плинарным обследованием, которое 
позволит оценить риски осложнений 
и разработать протокол и рекоменда-
ции лечения индивидуально для каж-
дого пациента.

Однако у пациентов со СМА серьез-
ные осложнения нередко возникают 
в пери- и послеоперационном периодах, 
поэтому необходима система профи-
лактики и лечения ухудшения функций 
этой категории пациентов методами 
кардиореспираторной поддержки, 
следует использовать рекомендован-
ные протоколы анестезии и интенсив-
ной терапии, а также проводить адек-

ватное послеоперационное ведение 
и контроль состояния.

Хирургическая коррекция ортопе-
дической патологии при СМА улучша-
ет функциональный статус пациента, 
повышает качество жизни и уровень 
самообслуживания, оптимизирует 
функцию внешнего дыхания.
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