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Aspects of Surgical Treatment of Spinal Pathology
in the Patient with Gurler Syndrome
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The clinical case of surgical treatment of combined spinal pathology in the child with Gurler syndrome is described in the article. 
Indications, major risk factors and aspects of surgical treatment of spinal pathology at this nosology are described in detail; all the 
approaches are analyzed according to the literature. Background. We would like to draw the attention of our colleagues to this prob-
lem with this clinical case. We want to emphasize the peculiarities of orthopedic manifestations in patients with mucopolysacchari-
dosis type IH (MPS IH). The most crucial is timely detection and surgical treatment. Clinical case description. This article describes 
the aspects of surgical treatment of spinal pathology in the patient with MPS IH: progressive kyphotic deformation, stenosis and 
craniovertebral junction instability, significant neurological deficit, internal organs functional disorders. Conclusion. Patients with 
MPS are characterized by multilevel orthopedic pathology which requires continuous follow-up throughout the life by single multidis-
ciplinary team of specialists.
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Особенности хирургического лечения 
патологии позвоночника у пациента 
с синдромом Гурлер

П.В. Очирова ,  С.О. Рябых, Т.В. Рябых

 Национальный медицинский исследовательский центр травматологии и ортопедии
имени академика Г.А. Илизарова, Курган, Российская Федерация

Описан клинический случай хирургического лечения комбинированной патологии позвоночника у ребенка 
с синдром Гурлер. Подробно описаны показания, основные факторы риска и особенности оперативного лечения 
патологии позвоночника при этой нозологии, проанализированы подходы по данным литературы. Обоснование. 
Приведенным клиническим примером мы хотим привлечь внимание коллег к этой проблеме, подчеркнуть особен-
ности ортопедических проявлений у пациентов с мукополисахаридозом, тип IН (МПС IH). Одним из важных пунктов 
является своевременное их выявление и хирургическое лечение. Описание клинического случая. В данной 
статье приведено описание особенностей хирургического лечения патологии позвоночника у пациента с МПС 
IH — с прогрессирующей кифотической деформацией, стенозом и нестабильностью на уровне краниовертебраль-
ного перехода, выраженным неврологическим дефицитом, функциональными нарушениями со стороны внутренних 
органов. Заключение. Для пациентов с МПС характерна многоуровневая ортопедическая патология, которая тре-
бует непрерывного наблюдения в течение всей жизни одной многопрофильной командой специалистов.
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ОБОСНОВАНИЕ
Мукополисахаридоз (МПС) — орфанное заболева-

ние, относящееся к группе лизосомных болезней нако-
пления. Известно 7 типов мукополисахаридоза:
• МПС I — синдром Гурлер (МПС IH — тяжелая фор-

ма), синдром Шейе (МПС IS — легкая форма), син-
дром Гурлер–Шейе (МПС IH/S — промежуточная 
форма);

• МПС II (синдром Хантера);
• МПС III (синдром Санфилиппо А, В, С, D);
• МПС IV (синдром Моркио А, В);
• МПС VI тип (синдром Марото–Лами);
• МПС VII тип (синдром Слая);
• МПС IX тип (синдром Натовича) [1–6].

Накопление гликозаминогликанов (ГАГ) вызывает 
задержку физического развития, умственную отста-

https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/
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На фоне бурно прогрессирующей кифотической 
деформации наблюдалось нарастание неврологическо-
го дефицита.

По данным инструментальных исследований отме-
чалась кифосколиотическая деформация позвоночника 
(кифоз по Cobb — 65°, правосторонняя сколиотическая 
деформация — 18°) (рис. 1б).

По данным компьютерной (КТ) и магнитно-резонанс-
ной (МРТ) томографии позвоночника отмечалась также 
кифотическая деформация со стенозом позвоночного 
канала на уровне Th12–L1 до 8,5 мм (рис. 1в, г).

В отделении нейрохирургии НМИЦ травматологии 
и ортопедии им. академика Г.А. Илизарова 14.03.2012 
первым этапом проведены посегментарная коррекция 
и задняя инструментальная фиксация позвоночника 
на уровне Th8–L3 транспедикулярной системой. Задний 
локальный спондилодез.

После проведенного оперативного лечения отмеча-
лась положительная неврологическая динамика в виде 
стабилизации рефлексов.

Рис. 1а. Внешний вид ребенка до оперативного лечения [16]

Fig. 1a. Child general appearance before surgical treatment [16]

Рис. 1б. Рентгентелеметрия грудного и поясничного отделов 
позвоночника в прямой и боковой проекциях. Кифотическая 
деформация позвоночника — 65° по Cobb [16]

Fig. 1b. X-ray telemetry of thoracic and lumbar spine in frontal 
and lateral view. Kyphotic deformation of the spine — 65° on Cobb 
scale [16]

лость, огрубление черт лица, поражение глаз, жесткие 
волосы, изменение кожных покровов, гепатоспленоме-
галию, частые респираторные инфекции, приводящие 
к дыхательной недостаточности, нарушения со стороны 
сердечно-сосудистой системы, скелетную дисплазию [7, 
8]. Множественные дизостозы проявляются при рожде-
нии и с годами прогрессируют [4, 9, 10]. На сегодняшний 
день ферментозаместительная терапия (ФЗТ) разра-
ботана только для четырех типов: МПС I (ларонидаза 
с 2008 г.), МПС II (идурсульфаза с 2008 г.), МПС VI (гал-
сульфаза с 2009 г.), МПС IVА типа (элосульфаза альфа 
с 2018 г.). Большой проблемой остается доступность 
непрерывной таргетной терапии и своевременная муль-
тидисциплинарная оценка состояния пациентов, осо-
бенно с позиции запрограммированного усугубления 
соматического, неврологического и функционального 
статуса.

Развитие ортопедической патологии, в том числе 
и патологии позвоночника, следует рассматривать в кон-
тексте ортопедических осложнений [11–13]. Это выража-
ется в гипермобильности лучезапястных суставов, кон-
трактурах крупных суставов в сочетании с туннельными 
синдромами, что проявляется проблемами самообслу-
живания и низким качеством жизни. Наиболее опас-
ным осложнением при МПС являются нестабильность 
и стеноз на уровне краниовертебрального перехода, 
наличие кифосколиотической деформации позвоночни-
ка крайне тяжелой степени на уровне грудопоясничного 
перехода. При МПС IVА и VI это является причиной раз-
вития неврологического дефицита. Это и определяет 
необходимость мониторинга как ортопедического, так 
и неврологического статуса. Следует выделить «красные 
флаги», как прогностически жизнеугрожающие состоя-
ния, требующие своевременного оперативного лечения. 
Хирургическую коррекцию ортопедических патологий 
необходимо рассматривать как профилактику нарас-
тания и ликвидации потенциально жизненно важных 
осложнений [9, 14, 15].

Ранее мы уже подробно описывали анестезиологи-
ческие особенности во время проведения хирургиче-
ской коррекции кифотической деформации у ребенка 
с МПС IH [16]. Продолжаем описание клинического слу-
чая пациента с синдромом Гурлер с акцентом на особен-
ности хирургической коррекции многоуровневой орто-
педической патологии позвоночника и преемственность 
в лечении.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР
Пациент 2008 г.р. находится на курации специали-

стов НМИЦ травматологии и ортопедии им. академика 
Г.А. Илизарова с 3,5 лет. Впервые в поле зрения попал 
за 4 мес до оперативного вмешательства. В НМИЦ трав-
матологии и ортопедии им. академика Г.А. Илизарова  
в отделении нейрохирургии находился по поводу быстро-
прогрессирующей кифотической деформации позвоноч-
ника крайне тяжелой степени на уровне грудопояс-
ничного отдела. На момент осмотра родители ребенка 
отмечали быструю утомляемость при ходьбе, нарастание 
слабости в нижних конечностях. Со слов родителей 
и медицинской документации известно, что ребенок 
болен с рождения. В 10 мес генетически подтвержден 
диагноз «синдром Гурлер». Аллогенная неродственная 
трансплантация гемопоэтических стволовых клеток про-
ведена в 1 год 8 мес.

При осмотре визуализировался кифоз на уровне 
грудопоясничного перехода, тугоподвижность в тазобе-
дренных, коленных и локтевых суставах (рис. 1а).
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По данным рентгентелеметрии позвоночника орто-
педическая патология устранена. Сагиттальный баланс 
восстановлен (рис. 1д, е).

Период госпитализации ребенка составил 25 дней. 
Пациент выписан в удовлетворительном состоянии 
домой под наблюдение ортопеда, педиатра, невролога 
по месту жительства.

Ежегодно ребенок наблюдался нами в течение 5 лет, 
выполнялся контроль положения металлоконструкции 
с целью исключения резорбции вокруг винтов, фрактуры 
конструкции, прогрессирования деформации позвоноч-
ника.

В сентябре 2017 г. родители стали предъявлять жало-
бы на нарастание у ребенка слабости в верхних и нижних 
конечностях, на наличие болевого синдрома в области 

Рис. 1в. КТ позвоночника до операции. Тотальная 
платиспондилия, структурные изменения тел вершинных 
позвонков (вершинный клиновидный позвонок) [16]

Fig. 1с. Spine CT before surgery. Total platyspondylia, structural 
changes in apical vertebral bodies (apical wedge-shaped 
vertebra) [16]

Рис. 1д. Рентгентелеметрия грудного и поясничного 
отделов позвоночника в прямой и боковой проекциях после 
оперативной коррекции [16]

Fig. 1e. X-ray telemetry of thoracic and lumbar spine in frontal 
and lateral view after surgery [16]

Рис. 1г. МРТ грудопоясничного отдела позвоночника. 
Стеноз позвоночного канала с компрессией спинного 
мозга [16]

Fig. 1d. Thoracolumbar spine MRI. Spinal stenosis with 
compression of spinal cord [16]

Рис. 1е. Внешний вид ребенка после проведенного 
оперативного лечения [16]
Fig. 1f. Child general appearance after surgical treatment [16]

икроножных мышц, обеих стоп, на нарушение походки, 
быструю утомляемость.

Повторно в клинику патологии позвоночника и ред-
ких заболеваний Центра Илизарова ребенок поступил 
07.03.2017.

На момент осмотра отмечалось легкое огрубление 
черт лица, укороченные шея и туловище, бочкообразная 
деформация грудной клетки, короткие пухлые кисти, 
тугоподвижность  в тазобедренных, коленных и локтевых 
суставах, вальгусная деформация коленных суставов, 
плосковальгусная деформация голеностопных суставов 
(в 2012 г. тугоподвижности в тазобедренных, коленных 
и локтевых суставах, вальгусной деформации коленных 
суставов, плосковальгусной деформации голеностопных 
суставов не наблюдалось). В области проекции остистых 
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отростков на уровне грудопоясничного перехода визуа-
лизировался послеоперационный рубец длинной около 
12 см, без признаков воспаления. Баланс туловища 
сохранен. Ходил без вспомогательных средств опоры, 
недолго, возникала боль в области икроножных мышц, 
обеих стоп.

В неврологическом статусе отмечалось повышение 
мышечного тонуса в верхних и нижних конечностях, 
снижение силы до 3,0 баллов в верхних конечностях 
и до 3,5 баллов в нижних, также отмечалось повышение 
сухожильных рефлексов (высокие коленные и ахилловы 
рефлексы). Физиологические отправления в норме.

Ежегодно коллегами контролировался уровень фер-
мента альфа-L-идуронидазы. Этот показатель находился 
в пределах нормы, ввиду этого ФЗТ пациент не получал.

По данным рентгентелеметрии позвоночника 
в двух проекциях отмечалось сохранение сагиттального 
и фронтального профиля позвоночного столба, стабиль-
ное положение фиксирующей системы (рис. 2а); из осо-
бенностей — наличие неструктурной сколиотической 
дуги в грудном отделе.

По данным КТ краниовертебрального перехода + 
шейного + грудного + поясничного отделов позвоноч-
ника: состояние после оперативного лечения, дан-
ных за резорбцию вокруг металлоконструкции нет. 
Визуализировался характерный признак МПС — тоталь-
ная платиспондилия. На уровне С1 имелось сдавление 
дурального мешка до 0,5 см за счет гипертрофии связоч-
ного аппарата в области зубовидного отростка на фоне 
характерного течения орфанного заболевания; spina 
bifida anterior C1. Положение металлоконструкции кор-
ректное. Признаки анкилозов, сращения дуг на уровне 
металлоконструкции Th10–L5 (рис. 2б).

По данным МРТ краниовертебрального перехода + 
шейного + грудного + поясничного отделов позвоночника: 
отмечались системная спондилодисплазия, платиспон-
дилия, гипоплазия зубовидного отростка, что соответ-
ствовало МПС IH. Стеноз позвоночного канала на уровне 
краниовертебрального перехода — до 0,5 см. Признаков 
миелопатии не обнаружено (рис. 2в).

15.11.2017 проведена операция — выполнены уста-
новка halo-короны, декомпрессия на уровне С0–С2, 
окципитоспондилодез, задняя инструментальная фик-

Рис. 2а. Телеметрия позвоночника в прямой и боковой 
проекциях. Баланс туловища сохранен

Fig. 2a. Spine telemetry in frontal and lateral view. Torso balance 
is preserved

Рис. 2б. КТ шейного отдела позвоночника. Отмечался стеноз 
позвоночного канала на уровне краниовертебрального 
перехода за счет утолщения передней связки (накопление ГАГ)

Fig. 2b. Cervical spine CT. Spinal stenosis was mentioned at 
craniovertebral junction level due to anterior ligament thickening 
(GAG accumulation)

Рис. 2в. МРТ краниовертебрального + шейного + грудного 
отделов позвоночника. Визуализировался стеноз на уровне 
краниовертебрального перехода. Данных за миелопатию нет

Fig. 2c. Craniovertebral + cervical + thoracic spine MRI. Spinal 
stenosis was mentioned at craniovertebral junction level. No data 
on myelopathy. 

сация позвоночника системой Synaps на уровне С0–С4, 
задний спондилодез ауторебром, резекция VIII ребра 
слева (рис. 2г, д).

Длительность оперативного лечения составила 5 ч 
30 мин. Гемотрансфузия не проводилась.

В отделении реанимации пациент находился в течение 
18 ч, затем для дальнейшего лечения переведен в трав-
матолого-ортопедическое отделение (ТОО) № 9. После 
проведенной декомпрессии и задней инструментальной 
фиксации затылка и шейного отдела позвоночника отме-
чалась положительная динамика в неврологическом ста-
тусе в виде увеличения силы в верхних и нижних конечно-
стях до 4,5 баллов, стабилизации рефлексов.

По данным КТ-ангиографии шейного отдела позво-
ночника после оперативного лечения от 16.11.2017: 
положение винтов металлоконструкции корректное, 
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минимальные признаки сдавления позвоночной арте-
рии винтом в С2 справа без признаков нарушения кро-
вотока (рис. 2е).

Заживление послеоперационного шва первичным 
натяжением, без особенностей.

На 3-и сут пациент был вертикализирован с инструк-
тором ЛФК с приподнятым головным концом — 45° 

к горизонту. В течение недели пациент вертикализиро-
ван полностью. На протяжении 17 дней проводились 
занятия с инструктором.

На 21-й день ребенок выписан в удовлетворительном 
состоянии из ТОО № 9. (рис. 3).

ОБСУЖДЕНИЕ
Большинство авторов считает необходимым раннее 

оперативное лечение краниовертебрального стеноза 
у пациентов с МПС — до развития необратимой дисфунк-
ции спинного мозга [17, 18].

Однако ключевыми вопросами можно считать два: 
«Когда оперировать?» и «Как оперировать (только деком-
прессия или необходимо выполнять стабилизацию)?». 
Ответы на эти вопросы затрудняет тот факт, что боль-
шинство работ представлено малыми когортами или еди-
ничными клиническими случаями. С одной стороны, это 
значительно ограничивает уровень доказательности (до 
4–5 по UK Oxford, версия 2011), с другой — это следу-
ет рассматривать как типичное ограничение оценки 
результатов лечения орфанных болезней.

Ответ на первый вопрос наиболее затруднителен. 
Определить четко оптимальные сроки для оперативного 
вмешательства достаточно сложно. Абсолютным пока-
занием для операции являются признаки и симптомы 
миелопатии. К относительным показаниям относятся 
выраженная нестабильность (> 8 мм), изменения в спин-
ном мозге (очаги миелопатии) на МРТ [19, 20].

Четких данных минимального пространства позво-
ночного канала, необходимого для нормального функ-
ционирования спинного мозга, не установлено. Поэтому 
следует использовать рекомендованные шкалы оценки 
стеноза при MПС IVA и MПС VI для определения необхо-
димости краниовертебральной декомпрессии [19].

T.D. Alden и соавт. в 2017 г. предложили систему оцен-
ки компрессии шейного отдела спинного мозга для опре-
деления показаний к операции у пациентов с МПС VI. 
В ее основу положена балльная оценка неврологическо-
го статуса, соматосенсорных вызванных потенциалов 
(SSEP) срединного нерва и данными МРТ краниоверте-
брального перехода. Каждая из трех позиций оценива-
ется от 0 до 3 баллов. Показанием для хирургической 
декомпрессии является общий балл> 3 [21].

Рис. 2д. Интраоперационное фото. Фиксация затылка и шейного 
отдела позвоночника погружной металлоконструкцией. Задний 
спондилодез ауторебром

Fig. 2e. Intraoperative photo. Fixation of nape and cervical spine 
with internal surgical hardware. Posterior spinal fusion with rib 
autograft

Рис. 2г. Интраоперационное фото, полученное с помощью 
электронно-оптического преобразователя (ЭОП)

Fig. 2d. Intraoperative photo made via electronic image 
converter (EIC)

Рис. 2е. КТ-ангиография шейного отдела позвоночника после 
оперативного лечения. Компрессия правым винтом в С2 
позвоночной артерии

Fig. 2f. Cervical spine CT angiography after surgical treatment. 
Compression of С2 vertebral artery with right screw 
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Ответом на второй вопрос являются необходимость 
выделения ключевых синдромов при патологии шейного 
отдела позвоночника на фоне МПС и выбор технологии 
лечения.

С позиции синдромальной оценки патологии шейного 
отдела позвоночника при МПС следует выделить три син-
дрома: (1) синдром стеноза, (2) синдром нестабильности 
и (3) их сочетание. Экспрессия этих синдромов и вари-
антов деформации позвоночника, которые могут вызы-
вать вторичные неврологические дефициты, по-разному 
представлена при различных типах МПС [22–29]. 
Наличие ФЗТ также оказывает влияние на манифеста-
цию патологии позвоночника.

Стеноз позвоночного канала чаще встречается 
у пациентов с МПС I, II, IV и VI типов на уровне краниоцер-
викального перехода или в области грудопоясничного 
перехода [30–32].

Компрессия спинного мозга является результатом 
стеноза позвоночного канала, развивающегося вслед-
ствие гипоплазии дужек C1, С2, утолщения мягких тка-
ней твердой мозговой оболочки и связок, окружаю-
щих позвоночный канал вследствие накопления ГАГ, 
и фиброза, эпидурального липоматоза и дегенерации 
тел позвонков [29, 33]. Компрессия спинного мозга усу-
губляется атлантоаксиальной нестабильностью, которая 
характерна для МПС IV, но также может встречаться 
при МПС VI [32–35].

Атлантоаксиальная нестабильность развивается 
из-за гипоплазии зубовидного отростка, часто в ком-
бинации со слабостью связок (у пациентов с МПС IVA) 
[36, 37]. Деформация субаксиального отдела позво-
ночника, такая как кифоз или кифосколиоз, часто 
встречающиеся у пациентов с МПС IV и IH, способ-
ствует формированию компрессии [29, 37]. Также воз-
можно формирование стеноза на нескольких уровнях 
[32, 38, 39].

В сообщениях о клинических случаях говорится, 
что хирургическая декомпрессия и стабилизация обычно 
безопасны и в основном приводят к улучшению невроло-

гического статуса, хотя отдаленные результаты не всегда 
хорошо описаны [40–42].

При выборе методов хирургического лечения боль-
шинство авторов рекомендуют профилактическую 
декомпрессию у пациентов с MПС IV в раннем возрасте 
[31]. Однако при этой тактике сохраняется высокий риск 
рецидива стеноза, а также усугубление или развитие 
вторичной нестабильности (за счет резекции задней 
колонны), требующей повторного оперативного лече-
ния. Повторное хирургическое вмешательство нередко 
затруднено из-за наличия рубцовой ткани и измене-
ния анатомии, а наличие металлического имплантата 
вызывает помехи при проведении МРТ. Если операция 
проводится слишком поздно, декомпрессия тяжело-
го стеноза может привести к отеку спинного мозга 
и в конечном итоге к параплегии. В большинстве случа-
ев выполняется дорсальная декомпрессия, поскольку 
передняя декомпрессия более сложна из-за близкого 
расположения трахеи, пищевода, языка и щитовидной 
железы. Возможные осложнения хирургии позвоночни-
ка включают ухудшение моторной функции по причине 
повреждения нервных структур, инфекции и рецидива 
стеноза [41].

При этом хирургических рекомендации по декомпрес-
сии спинного мозга для всех типов МПС на сегодняшний 
день не существует из-за широкого арсенала методов 
и техник, используемых в разных клиниках и основанных 
на собственном клиническом опыте, что обусловлено 
редкостью заболевания.

После декомпрессии могут потребоваться хирурги-
ческая коррекция и стабилизация деформации позво-
ночника при наличии кифоза или кифосколиоза [17]. 
Развитие проксимального переходного кифоза или дис-
тальной переходной нестабильности после формиро-
вания спондилодеза также требует продления уровней 
фиксации и является частым осложнением у пациентов 
с MПС IV [43]. Кроме того, пациенты с обструкцией 
дыхательных путей, рестриктивными заболеваниями 
легких, заболеваниями сердечно-сосудистой систе-
мы или с их сочетанием имеют во время проведения 
анестезии высокий риск развития осложнений, таких 
как обструкция дыхательных путей, трудности или неуда-
чи при интубации, после экстубации, необходимость 
экстренной трахеостомии [44, 45]. У пациентов с неста-
бильностью и подвывихом в атлантоосевом суставе 
во время интубации может возникнуть патологическая 
подвижность, что приводит к повреждению спинного 
мозга и парезу/плегии. Также описан инфаркт спинного 
мозга в грудном отделе во время краниовертебральной 
декомпрессии в положении лежа на животе [46].

Использование интраоперационного нейрофизиоло-
гического мониторинга является современным стандар-
том [42]. Его рекомендуется использовать на всех этапах 
лечения, начиная с интубации в положении на спине, 
контроля переворота пациента на живот и на протяже-
нии хирургического этапа [33]. Нейрофизиологические 
отклонения во время операции могут отображать пря-
мое повреждение спинного мозга или сосудов, ишемию 
из-за гипотонии, потери крови, анестезирующих средств 
или изменения положения. Раннее выявление этих изме-
нений может предотвратить развитие перманентных 
неврологических симптомов.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Системная патология позвоночника является одной 

из ведущих у пациентов с мукополисахаридозом. 
Несвоевременная оперативная коррекция многоуров-

Рис. 3. Фото пациента после оперативного лечения

Fig. 3. Patient after surgical treatment
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невой ортопедической патологии приводит к инвалиди-
зации пациентов и ухудшению качества их жизни вплоть 
до жизнеугрожающих состояний.

Для раннего скрининга вертебрального синдрома 
необходима оценка неврологического и двигательного 
статуса пациента. Наиболее значимыми шкалами при-
знаны модифицированная шкала Японской ортопеди-
ческой ассоциации mJOA (JOA Scоre), шкала Нурика 
(Nurick scale), тест 6-минутной ходьбы, тест 3-минутной 
ходьбы.

Наличие кифосколиотической деформации, пато-
логия на уровне краниовертебрального перехода тре-
буют активного наблюдения многопрофильными спе-
циалистами.

Выбор очередности проведения оперативного лече-
ния определяется превалированием клинической сим-
птоматики, которая подтверждена лучевыми и функцио-
нальными данными.

При стенозе и нестабильности рекомендованы 
декомпрессия и окципитоспондилодез.

При декомпенсированном кифосколиозе проводится 
хирургическая коррекция с реконструкцией баланса 
туловища.

Оперативное лечение является этапом реабилита-
ции пациента. При этом ключевым фактором выступает 
координация протокола лечения пациентов с курирую-
щими профильными специалистами.

ИНФОРМИРОВАННОЕ СОГЛАСИЕ
От законного представителя пациента получено 

письменное добровольное информированное согласие 
на публикацию описания клинического случая, публика-
цию его медицинских данных, результатов обследова-
ний, изображений в медицинском журнале, включая его 
электронную версию (18.09.2020).
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