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детей, у  пациентов, оперированных между 61 
до 90 днями (n=23), – 40,3%.

5‑летняя выживаемость детей, оперированных 
от 90 до 120 дней (n=18), составила 31%. У пациен-
тов, возраст которых на момент операции превышал 
120 дней (n=3), 5‑летняя выживаемость (n=3) – 5,2%.

Выводы
–– Операция Касаи, выполненная в  возрасте 

до 90 дней жизни, позволяет восстановить от-
ток желчи в 80% случаев и отсрочить необхо-
димость трансплантации печени.

–– Операция Касаи, выполненная в  возрасте 
до 100 дней жизни, позволяет избежать транс-
плантации печени в  50% случаев (данные 
5‑летней выживаемости).

–– Открытый доступ и  использование микрохи-
рургической техники создают оптимальные 

условия для  создания адекватного портоэнте-
роанастомоза.

–– Использование мезогеля позволяет уменьшить 
спайкообразование, снизить риск развития спа-
ечной кишечной непроходимости и облегчить 
повторный лапаротомный доступ при  необхо-
димости трансплантации печени.

–– Атаки холангита особенно часты и  опасны 
по  риску развития холангиогенного сепсиса 
в течение первого года после операции и тре-
буют госпитализации в  специализированный 
стационар для  коррекции гормональной и  ан-
тибактериальной терапии.

–– Операция Касаи и выхаживание больных в по-
слеоперационном периоде имеют множество 
нюансов и должны проводиться только в спе-
циализированных центрах, обладающих доста-
точным опытом лечения этих пациентов. 
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Детский церебральный паралич (ДЦП)  – это 
полиэтиологическое заболевание непрогресси-
рующего характера, в  основе которого лежит по-
ражение центрального двигательного нейрона. 
В современной литературе под этим термином под-
разумевается группа непрогрессирующих двига-
тельных нарушений, обусловленных нарушением 
развития или повреждением двигательных центров 
головного мозга [1].

По данным ВОЗ, распространенность ДЦП ко-
леблется в диапазоне от 1,71 до 5,9 на 1000 детей. 
В группе доношенных детей ДЦП диагностируется 
в 0,1–0,2% случаев, в то время как в группе недо-
ношенных  – в  1%. Этот показатель обратно про-
порционален массе тела ребенка при  рождении: 
при массе тела менее 1500 г он составляет 5–15%, 
при массе тела более 1000 г – 25–50% [2]. По дан-
ным Минздрава РФ, заболеваемость ДЦП в  Рос-
сии варьирует от 2,2 до 3,3 на 1000 детей. Ежегод-
но в России регистрируется до 200 больных ДЦП 
на  каждые 10 000  детского населения в  возрасте 
до 15 лет. ДЦП занимает первое место в структуре 
детской инвалидности с  заболеваниями централь-

ной нервной системы (ЦНС), что  составляет 24% 
от общей детской инвалидности [3].

Как было уже сказано выше, ДЦП – это поли-
этиологическое заболевание. Определение этио-
логического фактора имеет значение при решении 
вопроса, является ли поражение нервной системы 
прогрессирующим процессом или  имеет резиду-
альный характер. При  этом разработка лечебных 
мероприятий, направленных на  коррекцию двига-
тельных нарушений при ДЦП, существенно не за-
висит от  причины заболевания [4]. Среди антена-
тальных факторов наибольшее значение имеют 
хронические заболевания внутренних органов ма-
тери (38%), из них 29,7% составляют хронические 
воспалительные заболевания, острые вирусные ин-
фекции (23,5%), угроза прерывания беременности 
(23,4%), гестозы  (22,9%), стрессовые и психотрав-
мирующие ситуации (16,7%) [5]. Интранатальные 
факторы развития ДЦП в основном связаны с недо-
ношенностью и патологией родов. Среди них вы-
деляют асфиксию в родах (72,3%), слабость родо-
вой деятельности (39,7%), длительный безводный 
промежуток (32,5%), травматические акушерские 
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пособия (18,7%) [5]. От  10  до  25% случаев ДЦП 
обусловлены постнатальными факторами [6, 7]. 
При  этом имеют значение такие факторы, как  че-
репно-мозговая травма, метаболические энцефало-
патии, инфекции и интоксикации.

При  изучении аутопсийного материала умер-
ших с ДЦП в анамнезе выявлены повреждения всех 
звеньев двигательного анализатора [8]. При этом об-
наружены диффузные клеточные выпадения во всех 
слоях коры и  связанные с  этим нарушения цито-
архитектоники и  нейроглиальных соотношений, 
очаговая фрагментация миелиновых волокон, де-
структивные изменения терминалей аксонов, транс-
нейрональная дегенерация мотонейронов спинного 
мозга. Наиболее значимы изменения в области цен-
тральных ядер двигательного анализатора, что при-
водит к  уменьшению субординирующих влияний 
на  все нижележащие отделы двигательного ана-
лизатора. Это способствует усилению активности 
каудальных отделов ствола головного мозга и  на-
чальных отделов спинного мозга, что и является па-
тофизиологической основой основных клинических 
проявлений ДЦП: задержки редукции примитивных 
тонических рефлексов, отсутствия формирования 
установочных рефлексов, а также снижения темпов 
психического и речевого развития [5].

Для ДЦП характерно нарушение формирования 
произвольных движений и положения тела. Двига-
тельные нарушения часто сопровождаются наруше-
ниями чувствительности, восприятия, когнитивных 

и коммуникативных способностей, поведения, а так-
же вторичными скелетно-мышечными изменениями 
[9]. Степень двигательных нарушений наиболее объ-
ективно оценивается с помощью шкалы Gross Motor 
Function Classification System (GMFCS). В  соответ-
ствии с этой шкалой выделяют 5 степеней наруше-
ния двигательной активности (табл. 1).

Основным двигательным нарушением, опре-
деляющим тяжесть течения заболевания, развитие 
осложнений и степень инвалидизации ребенка, яв-
ляется спастичность. В  соответствии с  классиче-
ским определением, сформулированным J.  Lance 
[10] в  1980  г., спастичность  – это двигательное 
нарушение, являющееся проявлением синдрома 
центрального двигательного нейрона, которое ха-
рактеризуется скорость-зависимым повышением 
мышечного тонуса и сопровождается повышением 
сухожильных рефлексов в результате гипервозбуди-
мости сегментарных рефлексов растяжения. Спа-
стичность встречается и при других заболеваниях 
и повреждениях ЦНС (травма, инсульт, рассеянный 
склероз), но при ДЦП она имеет свои особенности:

1) �наличие патологических тонических реф-
лексов (лабиринтный тонический реф-
лекс, шейные тонические рефлексы и  др.), 
что особенно ярко проявляется при переме-
не положения тела;

2) �появление патологической синкинетической 
активности при  выполнении произвольных 
движений;

Таблица 1.  Классификационная система оценки степени нарушения двигательной активности (GMFCS)

Степень Характеристика двигательных нарушений

1 Двигательных ограничений нет. 

2

Ребенок имеет ограничения при сохранении равновесия тела и ходьбе на длинные дистанции. Может 
нуждаться в ручных поддерживающих устройствах при обучении ходьбе. Может использовать ручные 
инвалидные кресла при путешествии на большие расстояния или в обществе. При подъеме и спуске 
по лестнице пользуется перилами. Не в состоянии бегать и прыгать. 

3
Ребенок может самостоятельно ходить без поддерживающих устройств после достижения 4‑летнего 
возраста (хотя время от времени прибегает к их помощи). Нуждается в ручных поддерживающих устройствах 
при ходьбе в помещении и инвалидном кресле за его пределами или в обществе. 

4

Ребенок может сидеть без поддержки или нуждается в минимальной поддержке со стороны. Более независим 
при вертикальном положении и может ходить с использованием ручных поддерживающих устройств. Сидит 
с поддержкой, возможности двигательной активности резко ограничены. Может быть транспортирован 
в обычном инвалидном кресле или самостоятельно пользоваться управляемым инвалидным креслом. 

5
Ребенок имеет серьезные ограничения поддержки головы и туловища и нуждается в экстенсивных 
методах технической поддержки и ухода. Самостоятельные передвижения возможны, если ребенок обучен 
к использованию управляемого инвалидного кресла. 
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3) �нарушение координаторных взаимодействий 
мышц синергистов и антагонистов;

4) �повышение общей рефлекторной возбудимо-
сти [11].

Значение спастичности в патофизиологии ДЦП 
особенно велико, если рассматривать ее влияние 
на  формирование патологического двигательного 
стереотипа от  минимального повышения мышеч-
ного тонуса в  раннем возрасте до  формирования 
контрактур в поздней резидуальной стадии заболе-
вания [11].

Так как  больные ДЦП составляют гетероген-
ную клиническую группу, отдельные случаи в кото-
рой существенно отличаются по уровню моторного, 
психического и социального развития [9], не суще-
ствует универсального метода лечения данной ка-
тегории больных. На  ранних стадиях заболевания 
используют консервативные методы лечения: фар-
макотерапию (миорелаксанты центрального дей-
ствия, бензодиазепины), нервно-мышечные блока-
ды с использованием препаратов ботулинического 
токсина А. Однако на определенном этапе течения 
заболевания спастичность приобретает рефрактер-
ный характер, возникает угроза развития тяжелых 
ортопедических осложнений, связанных с необра-
тимыми изменениями костно-суставной системы 
и  мышечно-связочного аппарата. В  этих случаях 
возникает вопрос о применении более радикальных 
методов коррекции спастического синдрома [12].

В  настоящее время селективная дорсальная 
ризотомия является общепризнанным стандартом 
хирургической коррекции фармакорезистентных 
форм спастического синдрома при ДЦП [13]. Ме-
тод заключается в  ограничении афферентного по-
тока сегментарных тонических рефлексов за  счет 
пересечения волокон дорсальных (чувствитель-
ных) корешков спинного мозга на  основании ин-
траоперационного нейрофизиологического мони-
торинга [14]. В соответствии с исходным уровнем 
нарушения двигательной активности при планиро-
вании оперативного вмешательства определяются 
следующие функциональные задачи:

1) �при легкой степени нарушения двигательной 
активности (GMFCS 1–2) нормализовать по-
стуральный тонус и  баланс, повысить вы-
носливость и  улучшить координацию дви-
жений;

2) �при  средней степени нарушения двига-
тельной активности (GMFCS 3) – научить 

самостоятельно изменять позу из  положе-
ния сидя, стоять и  ходить с  поддержкой, 
самостоятельно пользоваться инвалидным 
креслом;

3) �при  тяжелых нарушениях двигательной ак-
тивности (GMFCS 4–5) – научить самостоя-
тельно сидеть, адаптировать ребенка к инва-
лидному креслу, устранить болевой синдром 
и облегчить уход за ребенком [15].

Существуют две основные модификации се-
лективной дорсальной ризотомии. В  первом слу-
чае (модификация Peacock) доступ к  дорсальным 
корешкам осуществляется непосредственно у  ме-
ста их  входа в  позвоночный канал через межпоз-
вонковые отверстия. Для этого необходим широкий 
хирургический доступ с  проведением многоуров-
невой ламинотомии на  протяжении LI–SI сегмен-
тов. Преимущества данной модификации состоят 
в достаточно четкой сегментарной идентификации 
корешков, что  исключает возможность непредви-
денного повреждения каудальных отделов конского 
хвоста с развитием необратимых нарушений функ-
ции тазовых органов. К  недостаткам способа от-
носят необходимость тщательной идентификации 
дорсальных и вентральных корешков, которые тес-
но прилежат друг к другу в области межпозвонко-
вых отверстий, и вероятность развития спинальных 
деформаций после многоуровневой ламинотомии. 
Тем не менее данная модификация в настоящее вре-
мя имеет наиболее распространена среди практику-
ющих нейрохирургов.

Во  втором случае (модификация Foerster) до-
ступ к  дорсальным корешкам осуществляется 
на уровне конуса спинного мозга непосредственно 
в  области задней продольной борозды, где распо-
лагаются их  начальные отделы. Преимуществом 
данной методики, помимо анатомического разделе-
ния дорсальных и вентральных корешков передней 
и  задней продольными бороздами, является воз-
можность минимизировать хирургический доступ 
за счет двухуровневой ламинотомии в области рас-
положения конуса спинного мозга, что полностью 
исключает возможность развития спинальных де-
формаций в  послеоперационном периоде. Вместе 
с  тем  необходимость проведения манипуляций 
в  области компактного расположения корешков, 
что  в  значительной степени затрудняет определе-
ние их  сегментарной принадлежности, наличие 
в  области оперативного вмешательства большого 
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количества сосудов, повреждение которых может 
привести к тяжелым ишемическим поражениям ка-
удальных отделов спинного мозга, в значительной 
степени ограничивают доступность и  распростра-
ненность данной модификации [12].

Вне зависимости от модификации основными 
этапами селективной дорсальной ризотомии явля-
ются:

1) �микрохирургическое разделение дорсально-
го корешка на отдельные волокна (рис. 1);

2) �проведение интраоперационного нейрофи-
зиологического мониторинга (стимуляцион-
ная нейромиография) каждого выделенного 
волокна (рис. 2);

3) �резекция тех волокон, которые продемон-
стрировали патологический ответ (рис. 3).

Таблица 2.  Классификационная система оценки электронейромиографического ответа при проведении селективной дорсальной ризотомии

Степень Характеристика электронейромиографического ответа

0 Единичный или кратковременный разряд в ответ на стимулирующее воздействие. 

1+ Непрерывные разряды от мышц, иннервируемых сегментом, в ответ на стимулирующее воздействие 
с ипсилатеральной стороны. 

2+ Непрерывные разряды от мышц, иннервируемых сегментом, в ответ на стимулирующее воздействие 
с распространением на прилежащие сегменты. 

3+ Непрерывные разряды от мышц, иннервируемых сегментом, в ответ на стимулирующее воздействие 
с распространением на отдаленные сегменты. 

4+ Непрерывные разряды от мышц, иннервируемых сегментом, в ответ на стимулирующее воздействие 
с контралатеральной стороны. 

Рис. 1. М икрохирургическое разделение дорсального корешка 
на отдельные волокна

Рис. 3.  Пересечение волокон, продемонстрировавших патологи-
ческий ответ по данным нейрофизиологического мониторинга

Рис. 2.  Тестирование каждого волокна с помощью интраопера-
ционной нейромиографии



134

2014 Том IV, № 4

Обязательным этапом проведения селективной 
дорсальной ризотомии является интраоперацион-
ный нейрофизиологический мониторинг. Его за-
дачи – идентификация дорсальных и вентральных 
корешков, определение сегментарной принадлеж-
ности корешка и  функционального состояния во-
локон дорсального корешка в  ответ на  пороговое 
стимулирующее воздействие (50 Гц в течение 1 с). 
При  этом разработана 5‑балльная система ответа 
на стимулирующее воздействие (табл. 2).

Патологическими считаются ответы, соответ-
ствующие 3 и 4 баллам по этой шкале. Те волокна 
дорсальных корешков, которые продемонстрирова-
ли патологический ответ, подлежат резекции. Неза-
висимо от количества волокон с выявленным пато-
логическим нейромиографическим ответом объем 
резекции не  должен превышать 75% дорсального 
корешка. Это необходимо для предотвращения раз-
вития необратимых нарушений чувствительности 
и вегетативно-трофических расстройств.

Несмотря на  техническую сложность выпол-
нения селективной дорсальной ризотомии, риск 
послеоперационных осложнений остается невысо-
ким [16]. Среди них выделяют интраоперационный 
бронхоспазм (8,3%), нарушения функции тазовых 
органов (1,3–24%), транзиторную дизестезию (2,5–
40%), дорсалгию (4–7%), деформации позвоночни-
ка (10%).

Большое значение в  достижении макси-
мальных эффектов хирургической коррекции 
спастичности имеет периоперационное сомати-
ческое сопровождение пациентов. Своевремен-

ная нутритивная поддержка снижает количе-
ство послеоперационных осложнений в 2–3 раза 
и  обеспечивает необходимый энергетический 
и  пластический ресурс для  проведения ранней 
послеоперационной реабилитации. Современные 
методы определения нутритивного статуса и воз-
можности индивидуального подбора питательной 
смеси позволяют вывести пациента на оптималь-
ный уровень функционирования при  адаптации 
к новым условиям в раннем послеоперационном 
периоде и на всех последующих этапах восстано-
вительного лечения.

Основной задачей ранней двигательной реа-
билитации является адаптация пациента после хи-
рургического лечения к  новым функциональным 
возможностям опорно-двигательного аппарата. 
Для этого проводится последовательный комплекс 
восстановительных мероприятий: формирова-
ние естественных исходных положений, ранняя 
адаптация к  вертикализации, стимуляция онтоге-
нетической опороспособности, инициация реф-
лекторной деятельности и активного выполнения 
движений, обучение естественным двигательным 
локомоциям, формирование двигательного уме-
ния [17].

Таким образом, селективная дорсальная ризо-
томия  – эффективный и  безопасный способ кор-
рекции спастического синдрома у  больных ДЦП. 
Стойкое снижение спастичности в  послеопераци-
онном периоде повышает реабилитационный по-
тенциал, что способствует улучшению результатов 
лечения данной категории больных.
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