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особенности анестезиологического пособия  
у роженицы со спинальной амиотрофией  

верднига — Гоффмана: клинический случай

Резюме. Представлено описание анестезиологического обеспечения у роженицы, страдающей спи-
нальной мышечной атрофией Верднига — Гоффмана. Родоразрешение проведено путем операции 
кесарева сечения. Учитывая наличие выраженной экстрагенитальной патологии и анатомических 
изменений, выбран метод обезболивания: тотальная внутривенная анестезия со вспомогательной 
искусственной вентиляцией легких в комбинации с инфильтрационной анестезией тканей. При 
анестезиологическом пособии миорелаксанты не использовались. Извлечен плод мужского пола с 
массой тела 2800 г и длиной 49 см, оценка по шкале Апгар 9/9 баллов. Послеродовый период проте-
кал без осложнений, состояние родильницы при выписке удовлетворительное.
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Спинальная амиотрофия, или спинальная мы-
шечная атрофия (СМА) Верднига — Гоффмана, — 
это наследственная патология, связанная с «по-
ломкой» в генетическом аппарате на уровне локуса 
5q13 5-й хромосомы. Ген, в котором происходят му-
тации, получил название survival motor neuron gene 
(SMN) — «ген, ответственный за выживание мото-
нейронов». У 95 % пациентов с болезнью Вердни-
га — Гоффмана отмечается делеция теломерной ко-
пии этого гена [1]. 

Тяжесть СМА прямо коррелирует с протяженно-
стью участка делеции и сопутствующим наличием 
изменений (рекомбинации) в генах H4F5, NAIP, 
GTF2H2. Результатом аберрации SMN-гена явля-
ется недоразвитие мотонейронов спинного мозга, 
локализующихся в его передних рогах, демиелини-
зация передних корешков. Часто имеются аналогич-
ные изменения в двигательных ядрах и корешках V, 
VI, VII, IX, X, XI и XII черепных нервов. В скелет-
ных мышцах нейрогенные изменения характеризу-
ются пучковой атрофией, чередованием атрофиро-
ванных и сохранных пучков мышечных волокон, 
а также нарушениями, типичными для первичных 
миопатий (гиалиноз, гипертрофия отдельных мы-
шечных волокон, гиперплазия соединительной тка-

ни). Следствием этого становится недостаточная 
иннервация мышц, приводящая к их выраженной 
атрофии с потерей мышечной силы и прогрессиру-
ющим угасанием способности совершать активные 
двигательные акты. Основную опасность представ-
ляет слабость мышц грудной клетки, без участия 
которых невозможны движения, обеспечивающие 
дыхательную функцию. При этом сенсорная сфера 
на всем протяжении заболевания остается интакт-
ной [2]. 

СМА Верднига — Гоффмана — наиболее зло-
качественная спинальная мышечная атрофия, раз-
вивающаяся с рождения или в первые 1–1,5 года 
жизни ребенка. Характеризуется нарастающими 
диффузными мышечными атрофиями, сопровож-
дающимися вялыми парезами, вплоть до полной 
плегии. Она, как правило, сочетается с костны-
ми деформациями и врожденными аномалиями 
развития. Диагностическую основу заболевания 
составляют анамнез, неврологический осмотр, 
электрофизиологические и томографические ис-
следования, анализ ДНК, изучение морфологиче-
ского строения мышечной ткани. Лечение малоэф-
фективно, в основном направлено на оптимизацию 
трофики нервной и мышечной тканей.



183№ 5 (92), 2018 www.mif-ua.com, http://emergency.zaslavsky.com.ua

клинический случай / Clinical Case

Распространенность СМА находится на уровне 
1 случая на 6–10 тыс. новорожденных. Носителем 
измененного гена, обусловливающего возникно-
вение заболевания, является каждый 50-й человек. 
Но благодаря аутосомно-рецессивному типу насле-
дования патология у ребенка проявляется только 
тогда, когда соответствующая генетическая аберра-
ция имеется как у матери, так и у отца. Вероятность 
рождения ребенка с патологией в такой ситуации 
составляет 25 %.

СМА Верднига — Гоффмана имеет несколько 
клинических форм: врожденную, промежуточную 
(раннюю детскую) и позднюю. Целый ряд специ-
алистов выделяет последнюю форму как само-
стоятельную нозологию — амиотрофию Кугель-
берга — Веландера. Отсутствие этиотропного и 
патогенетического лечения, ранний летальный ис-
ход относят оказание медицинской помощи паци-
ентам с болезнью Верднига — Гоффмана в ряд наи-
более сложных задач, стоящих перед современной 
медициной.

Врожденная форма (СМА I) — клинически мани-
фестирует до 6-месячного возраста. Внутриутробно 
может проявляться вялым шевелением плода. За-
частую мышечная гипотония отмечается с первых 
дней жизни и сопровождается угасанием глубоких 
рефлексов. Дети слабо кричат, плохо сосут, не мо-
гут держать голову. В отдельных случаях (при более 
позднем дебюте симптомов) ребенок учится держать 
голову и даже сидеть, но на фоне развития заболева-
ния эти навыки быстро исчезают. Характерны ран-
ние бульбарные нарушения, понижение глоточного 
рефлекса, фасцикулярные подергивания языка. Эта 
форма СМА сочетается с олигофренией и наруше-
ниями формирования костно-суставного аппарата: 
деформациями грудной клетки (воронкообразной 
и килевидной грудной клеткой), искривлением по-
звоночника (сколиозом), контрактурами суставов. 
У многих пациентов выявляются другие врожден-
ные аномалии (гемангиомы, гидроцефалия, косо-
лапость, дисплазия тазобедренных суставов, крип-
торхизм и др.). Течение врожденной формы СМА I 
наиболее злокачественно вследствие быстрого на-
растания обездвиженности и пареза дыхательной 
мускулатуры. Последний обусловливает развитие 
и прогрессирование дыхательной недостаточности, 
выступающей основной причиной летального исхо-
да. В связи с нарушением глотания возможен заброс 
пищи в дыхательные пути с развитием аспирацион-
ной пневмонии, которая может стать смертельно 
опасным осложнением.

Ранняя детская форма (СМА II) — дебютирует 
после 6-месячного возраста. К этому периоду дети 
имеют удовлетворительное физическое и нервно-
психическое развитие. Приобретают навыки дер-
жать голову, переворачиваться, садиться, стоять в 
соответствии с возрастными нормами. Но в подав-
ляющем большинстве клинических случаев дети так 
и не успевают научиться ходить. Обычно эта форма 
СМА манифестирует после перенесенной ребенком 
пищевой токсикоинфекции или другого острого 

инфекционного заболевания. В начальном пери-
оде периферические парезы возникают в нижних 
конечностях. Затем они достаточно быстро распро-
страняются на верхние конечности и мускулатуру 
туловища. Развивается диффузная мышечная гипо-
тония, угасают глубокие рефлексы. Наблюдаются 
контрактуры сухожилий, тремор пальцев, непроиз-
вольные мышечные сокращения (фасцикуляции) 
языка. На поздних стадиях присоединяются буль-
барные симптомы и прогрессирующая дыхательная 
недостаточность. Течение СМА II более медленное, 
чем у врожденной формы СМА. Пациенты могут 
доживать до 15-летнего возраста.

Поздняя форма (амиотрофия Кугельберга — Ве-
ландера, или СМА III) — наиболее доброкачествен-
ная спинальная амиотрофия детского возраста. 
Первые признаки болезни возникают в 1,5–2,5 
года, в отдельных случаях в период с 15 до 30 лет. К 
этому возрасту у детей полностью завершено фор-
мирование статических и локомоторных функций. 
Отсутствует задержка психического развития, дли-
тельное время большинство пациентов способны 
самостоятельно двигаться. Некоторые из них до-
живают до глубокой старости, не теряя способности 
к самообслуживанию. Заболевание начинается не-
заметно. Движения становятся неловкими, неуве-
ренными. Дети часто спотыкаются, падают. Изме-
няется походка — они ходят, сгибая ноги в коленях 
(«походка заводной куклы»). Вялые парезы перво-
начально локализуются в проксимальных группах 
мышц нижних конечностей, в дальнейшем сравни-
тельно медленно переходят на проксимальные груп-
пы мышц верхних конечностей, мышцы туловища. 
Атрофия мышц обычно малозаметна вследствие хо-
рошо развитого подкожного жирового слоя. Типич-
ны фасцикуляции языка, мелкий тремор пальцев, 
бульбарные симптомы (фасцикуляции и атрофия 
языка, снижение глоточного и небного рефлексов). 
Глубокие рефлексы угасают уже на ранних стадиях 
болезни. Костно-суставные деформации развива-
ются параллельно основному заболеванию. Наибо-
лее выражена деформация грудной клетки. Течение 
СМА III злокачественное, но мягче, чем при выше-
рассмотренных формах. Нарушение способности к 
самостоятельной ходьбе происходит в 10–12-лет-
нем возрасте. Больные живут до 20–30 лет [3–7].

При анализе базы данных из различных источ-
ников по ключевым словам «спинальная амиотро-
фия Верднига — Гоффмана» и «анестезия» нами 
найдено лишь три ссылки. По ключевым словам 
«спинальная амиотрофия типа I» и «анестезия» 
найдено 18 ссылок. В основном они касались про-
ведения анестезии у пациентов детского возраста. 
Основная часть ссылок посвящена особенностям 
обеспечения проходимости дыхательных путей, 
проведения общей анестезии. Авторы отмечают вы-
сокий риск общей анестезии и часто — невозмож-
ность проведения регионарной анестезии. Риски 
общей анестезии связаны с применением деполя-
ризующих миорелаксантов и ингаляционных ане-
стетиков, использование которых может приводить 
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к таким последствиям, как нарушения сердечного 
ритма, рабдомиолиз, остановка сердца, нарушения 
функции почек и злокачественная гипертермия. 
Наркотические анальгетики, недеполяризующие 
миорелаксанты короткого действия, мидазолам 
и пропофол считаются достаточно безопасными. 
Большую опасность представляет сохранение спон-
танного дыхания во время общей анестезии в связи 
с угрозой при неадекватной вентиляции быстрого 
нарастания уровня углекислого газа в крови с по-
следующими тяжелыми нарушениями ритма серд-
ца. Но и искусственная вентиляция легких (ИВЛ) 
представляет опасность волюмо- и баротравмы 
из-за существующих респираторных нарушений 
[8–10].

Основная часть доступной нам литературы была 
посвящена анестезиологическому обеспечению па-
циентов детского и реже — юношеского возраста. 
R.J. Graham и соавт. (2009), описывая течение пери-
операционного периода у детей с СМА, указывают 
на необходимость и относительную безопасность 
применения наркотических анальгетиков [11]. В то 
же время авторы считают необходимым проведение 
дополнительных исследований для решения вопро-
са о безопасной респираторной поддержки у паци-
ентов такой категории.

G. Ottonello и соавт. (2010) подчеркивают важ-
ность участия родителей в послеоперационном ухо-
де за такими пациентами и, конечно, наличия ин-
дивидуального сестринского поста наблюдения, что 
позволяет выполнять наиболее раннюю экстубацию 
трахеи [12].

N. Shime и соавт. (1990) из клиники Киото ука-
зывают на риск применения миорелаксантов и 
предлагают проведение общей анестезии без мио-
релаксантов, с препаратами галотана [13]. При опе-
рации кесарева сечения также описано проведение 
общей анестезии без мышечных релаксантов. Так, 
A.S. Habib и соавт. (2005), описывая проведение 
анестезии при абдоминальном родоразрешении бе-
ременной с СМА, указывают на необходимость ис-

пользования последовательной быстрой индукции 
и интубации и безопасность применения опиоид-
ных анальгетиков и пропофола [14]. Они же в сво-
их более поздних работах показывают возможность 
интубации трахеи у беременных со СМА I типа без 
применения миорелаксантов [15]. В свою очередь, 
S.J. Harris, K. Moaz (2002) из Великобритании опи-
сывают успешную субарахноидальную анестезию 
при плановой операции кесарева сечения сразу у 
двух сестер со СМА [16]. При малых операциях и 
манипуляциях предпочтение отдают любым ва-
риантам местной анестезии или периферическим 
блокадам. Так, J.C. Sleth и S. Oks (2005) из Франции 
предлагают при гистероскопии проводить парацер-
викальный блок, чтобы предупредить все риски об-
щей анестезии [17]. А.В. Пырегов, О.В. Мельнико-
ва (2012) также описывают удачный случай общей 
анестезии пропофолом и фентанилом с использо-
ванием 15 мг рокурония бромида и поддержанием 
проходимости дыхательных путей двухканальной 
ларингомаской при гистероскопии [18].

Мы представляем клинический случай прове-
дения кесарева сечения у беременной в КУ «ДОПЦ 
со стационаром» ДОС». Беременная К., 22 лет, по-
ступила 24.04.2018 с диагнозом «I беременность 35 
недель. Головное предлежание». Сопутствующий 
диагноз — «спинальная мышечная атрофия Вердни-
га — Гоффмана. Тетрапарез. Сколиоз S-образный 
4-й степени. Деформация грудной клетки. Лицо с 
инвалидностью 1-й группы. Табакокурение».

При осмотре предъявляет жалобы на постоян-
ную изжогу, эпизоды рвоты недавно съеденной 
пищей, затруднение при откашливании мокроты. 
Объективно: сознание ясное. Доступна продуктив-
ному контакту. Интеллект не снижен. Психическое 
развитие не нарушено. Масса тела — 55 кг, рост — 
158 см, индекс массы тела — 22,03. Кожные покро-
вы обычной окраски, влажности, чистые. Пастоз-
ность голеней и стоп (рис. 1). 

Неврологический статус. Ширина глазных ще-
лей не изменена. Движения глазных яблок в полном 

Рисунок 1. Беременная в сроке 35 недель  
со спинальной амиотрофией Верднига — Гоффмана
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объеме. Экзофтальм 1-й ст. Прямая и содружествен-
ная реакция зрачков на свет сохранена. Зрение не 
нарушено. Лицо симметрично. Мимические пробы 
выполняет удовлетворительно. Нистагм отсутству-
ет. Слезотечения нет. Слух без изменений. Глота-
ние свободное. Мягкое небо при фонации сокра-
щается симметрично, язычок — по средней линии. 
Парезов кивательной и трапециевидной мышц нет. 
Язык при высовывании по средней линии. Гипо-
трофии, фасцикуляций языка не выявлено. Оценка 
дыхательных путей по Маллампати — 2-я степень. 
Движения в шейном отделе позвоночника ограни-
ченны. Тонус мышц шеи значительно снижен. 

Выраженная деформация грудной клетки (во-
ронкообразная), левосторонний кифосколиоз  
4-й ст. Болевая, температурная, тактильная чувстви-
тельность сохранена. Объем движений (активных 
и пассивных): в полном объеме в лучезапястных и 
локтевых суставах, ограничен до 45° в плечевых су-
ставах. Длительность удержания верхней конечно-
сти в наивысшей точке — до 15 с. Тонус мышц резко 
снижен за счет атрофии. Мелкий тремор пальцев. 
Мышечная сила в верхних конечностях до 2 баллов. 
Парез нижних конечностей, косолапость. Дефор-
мация костей таза. Функция тазовых органов со-
хранена. Самостоятельно передвигаться не может с 
восьмилетнего возраста.

При аускультации дыхание над легкими везику-
лярное с жестким оттенком. Справа выслушивается 
до 4-го ребра, значительно ослаблено спереди и по 
боковой поверхности. Спереди слева практически 
не выслушивается из-за гиперзвучных сердечных 
тонов. Хрипов или крепитации нет. Cердце — ати-
пичные точки аускультации. Тоны ясные, легкий 
систолический шум над всеми точками. Сокраще-
ния сердца ритмичные, нормотемп. Гемодинамика 
стабильная на цифрах нормотензии. 

Живот мягкий, увеличен за счет беременной 
матки, не вздут, доступен пальпации, безболезнен-
ный. Атрофия мышц передней брюшной стенки. 
Матка в нормотонусе.

На предоставленных нам рентгеновских сним-
ках от 2016 года определяется выраженный кифо-
сколиоз 4-й степени (рис. 2). Уменьшение объема 
легких из-за сколиоза.

Больная была обследована лабораторно. В об-
щем анализе крови отмечается анемия легкой сте-
пени (гемоглобин — 100 г/л; количество эритроци-
тов — 3,34 × 1012/л), гематокрит — 29,6 %, количество 
тромбоцитов — 177 × 109/л. Биохимические пока-
затели крови, электролиты крови, коагулограмма 
в пределах нормы. Общий анализ мочи в пределах 
нормы. Электрокардиография: ритм синусовый, без 
особенностей. При ультразвуковом исследовании 
(УЗИ) внутренних органов выявлены эхо-признаки 
холестаза. УЗИ почек: структурных изменений не 
выявлено. Визуализация правой почки затруднена 
из-за деформации грудной клетки и искривления 
позвоночника. УЗИ щитовидной железы: струк-
турной патологии не выявлено. Эхокардиография: 
фиброз и асимметрия створок аортального клапана 

(АК). Минимальная регургитация в створках АК. 
Фиброз АК, митрального клапана (МК). Незна-
чительная (mild) недостаточность МК. Незначи-
тельная (mild) недостаточность трикуспидального 
клапана. Полости сердца не увеличены. Фракция 
выброса левого желудочка (ЛЖ) — норма. Тип гео-
метрии ЛЖ — нормальная геометрия. Систоличе-
ское давление в легочной артерии — 28 мм рт.ст.

На спирограмме выявлены: смешанные нару-
шения вентиляционной способности легких с пре-
обладанием рестрикции. Снижение функциональ-
ной жизненной емкости до 60 % от нормы. УЗИ 
артерий и вен нижних конечностей не выявили па-
тологии. Легкий лимфостаз обеих голеней и стоп. 
УЗИ брахиоцефальных артерий: эхо-признаки не-
грубой извитости правой общей сонной артерии 
без гемодинамических нарушений; ускоренный 
кровоток по левой позвоночной артерии (ПА) в 
сегменте V4; асимметрия кровотока по ПА в сег-
менте V4 более 50 %.

Осмотрена смежными специалистами: терапев-
том, окулистом, невропатологом, эндокринологом, 
отоларингологом.

После неоднократных консилиумов и консуль-
таций с экспертами МЗ Украины по профилю было 
принято решение провести плановое оперативное 
родоразрешение путем операции кесарева сечения. 
Метод обезболивания: тотальная внутривенная ане-
стезия со вспомогательной ИВЛ с потоком кисло-
рода в комбинации с инфильтрационной анестези-
ей тканей.

Рисунок 2. Рентгенограмма органов грудной 
клетки в прямой проекции у пациентки  

со спинальной амиотрофией Верднига — 
Гоффмана
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Для венозного доступа катетеризировали две пе-
риферические вены. Для уменьшения объема кро-
вопотери до разреза использовали транексамовую 
кислоту 1000 мг внутривенно (в/в) медленно.

Профилактика раневой инфекции введением 
цефазолина (2 г в/в за 60 минут до разреза).

Премедикация осуществлялась за 15 мин до на-
чала операции введением метоклопрамида (10 мг), 
дексаметазона (8 мг), проксиума (40 мг). 

Преоксигенация через лицевую маску ап-
паратом Monnal в режиме VCV: ДО — 350 мл, 
МОД — 8,2 л/м, FiO2 — 100 %. В ходе наркоза ге-
модинамика стабильная: артериальное давление 
117/76–105/65–128/78 мм рт.ст.; частота сер-
дечных сокращений 100–88–76 в 1 минуту; SpO2  

98–99–98 %.
Индукция в наркоз: тиопентал натрия 100 мг 

в/в болюсно; натрия оксибутират 500 мг; кетамин 
12,5 мг, фентанил 0,1 мг в/в.

Поддержание анестезии: тиопентал (по 25 мг) 
и натрия оксибутират (по 500 мг) методом титро-
вания, фентанил (по 0,05 мг) и кетамин (по 12,5–
25 мг) болюсно.

Инфильтрационная анестезия новокаином 
0,25% проводилась по общим правилам.

Общий объем 0,25% раствора новокаина соста-
вил 400 мл.

Периоперационная инфузионно-трансфузи-
онная терапия состояла из 200 мл сбалансирован-
ного кристаллоидного раствора (стерофундин) и 
3 доз (120 мл) криопреципитата В (III), парацета-
мола — 1000 мг были введены за 15 мин до конца 
операции.

Родился ребенок мужского пола, масса тела — 
2800 г, длина – 49 см, 9/9 баллов по шкале Апгар.

Длительность операции — 53 мин, анестезии — 
55 мин. 

Суммарно в ходе операции введено: 200 мг тио-
пентала, 0,2 мг фентанила, 100 мг кетамина, 2 г на-
трия оксибутирата, 400 мл 0,25% новокаина. 

Диурез — 300 мл (5,6 мл/кг/мин), моча светлая. 
Общая кровопотеря — 250 мл.

По окончании операции при полном восста-
новлении сознания пациентка была переведена в 
палату отделения анестезиологии и интенсивной 
терапии акушерского стационара для дальнейшего 
лечения и наблюдения. Послеоперационный пе-
риод протекал без особенностей. Больная получала 
антибактериальную (цефтазидим 1000 мг в/в 2 раза 
в сутки на протяжении 5 суток), утеротоническую 
терапию (окситоцин 5 ЕД внутримышечно (в/м) 3 
раза в сутки), обезболивание осуществляли кето-
профеном (100 мг в/м 3 раза в сутки). Инфузионная 
терапия в 1-е сутки послеоперационного периода 
включала 500 мл стерофундина. 

Профилактика тромбоэмболических осложне-
ний проводилась эноксапарином 20 мг 1 раз в сутки 
подкожно на протяжении 7 суток. Стимуляция ки-
шечника стандартная (метоклопрамид + ормолакт). 
На 2-е сутки после операции больная оправилась 
после очистительной клизмы, в дальнейшем регу-

лярный самостоятельный стул был ежедневно. Ре-
бенок находился на совместном пребывании и груд-
ном вскармливании.

На 5-е сутки послеоперационного периода боль-
ная переведена в акушерское отделение, а через 10 
суток после операции выписана домой в удовлетво-
рительном состоянии.

Таким образом, представленный клинический 
случай иллюстрирует один из вариантов анестези-
ологического пособия при оперативном родораз-
решении у пациентки со спинальной амиотрофией 
Верднига — Гоффмана. Учитывая наличие выра-
женной экстрагенитальной патологии и анатоми-
ческих изменений, выбран метод обезболивания: 
тотальная внутривенная анестезия со вспомогатель-
ной ИВЛ с потоком кислорода в комбинации с ин-
фильтрационной анестезией тканей. 

Конфликт интересов. Авторы заявляют об отсут-
ствии какого-либо конфликта интересов при под-
готовке данной статьи.
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Features of anesthesia in a parturient woman with Werdnig-Hoffmann spinal amyotrophy:  
a clinical case

Abstract. The article describes anesthetic management in 
a parturient woman suffering from spinal muscular atrophy 
(Werdnig-Hoffmann disease). The delivery was performed by 
a cesarean section. Considering the presence of significant ex-
tragenital pathology and anatomical changes, the method of 
anesthesia is chosen: total intravenous anesthesia with auxiliary 
ventilation in combination with infiltration anesthesia of tis-

sues. In view of the substantial atrophy of the muscular system, 
muscle relaxants were not used. A male infant was born with 
a body weight of 2800 g, a length of 49 cm, scored 9/9 by the 
Apgar. The postpartum period was without complications, the 
condition of the parturient at discharge was satisfactory.
Keywords: spinal amyotrophy; Werdnig-Hoffmann disease; 
childbirth; anesthesia
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особливості анестезіологічного забезпечення у породіллі зі спінальною аміотрофією  
вердніга — Гоффмана: клінічний випадок

Резюме. Наведено опис анестезіологічного забезпе-
чення у породіллі, яка страждає від спінальної м’язової 
атрофії Вердніга — Гоффмана. Розродження проведено 
шляхом операції кесаревого розтину. Враховуючи на-
явність вираженої екстрагенітальної патології та ана-
томічних змін, був обраний метод знеболення: тоталь-
на внутрішньовенна анестезія з допоміжною штучною 
вентиляцією легень в комбінації з інфільтраційною 

анестезією тканин. При анестезіологічній допомозі мі-
орелаксанти не використовувалися. Новонароджена 
дитина чоловічої статі з масою тіла 2800 г і довжиною 
49 см, оцінка 9/9 балів за шкалою Апгар. Післяполого-
вий період протікав без ускладнень, стан породіллі при 
виписці задовільний.
Ключові слова: спінальна аміотрофія; хвороба Вердні-
га — Гоффмана; пологи; анестезія


