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Спінальна м’язова атрофія (5q-СМА) є генетично зумовленим нервово-м’язовим захворюванням, що 
супроводжується прогресуючою м’язовою слабкістю та формуванням вторинної ортопедичної патології. 
Незважаючи на активний розвиток хворобомодифікуючої терапії, питання структури та частоти ортопе-
дичних проявів при різних клінічних типах СМА залишаються недостатньо систематизованими.

Мета – проаналізувати особливості ортопедичної патології в пацієнтів із 5q-СМА I–III типів та оцінити 
її розподіл залежно від функціонального статусу.

Матеріали та методи. Проведено ретроспективне мультицентрове обсерваційне дослідження на базі 
двох спеціалізованих центрів третинного рівня у 2015–2025 роках. До аналізу включено пацієнтів із гене-
тично підтвердженою 5q-СМА. Оцінювали наявність сколіозу, деформацій грудної клітки, контрактур, 
деформацій стоп та вивиху стегна. Рухові можливості визначали відповідно до віку та клінічного типу. 
Статистичний аналіз виконували з використанням відповідних параметричних і непараметричних методів; 
рівень значущості p<0,05.

Результати. Ортопедичну патологію виявлено у більшості пацієнтів незалежно від типу захворювання. 
Частота сколіозу, контрактур нижніх кінцівок і деформацій стоп достовірно відрізнялася між клінічними 
типами СМА. Найбільш часто сколіоз та контрактури реєстрували у пацієнтів із II типом. Деформації стоп 
частіше траплялися при II та III типах. Статистично значущої різниці в частоті вивиху стегна між типами 
СМА не встановлено. Функціональний статус пацієнтів асоціювався з відмінностями у структурі окремих 
ортопедичних проявів.

Висновок. Отримані результати підтверджують, що характер ортопедичних змін при 5q-СМА пов’язаний 
із клінічним типом захворювання та рівнем збережених рухових можливостей. Це обґрунтовує необхідність 
індивідуалізованого ортопедичного спостереження пацієнтів із СМА з урахуванням їх функціонального 
статусу. Дослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. На проведення досліджень 
отримано інформовану згоду пацієнтів.
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Вступ
Спінальна м’язова атрофія (5q-СМА) — це гене-

тично зумовлене нервово-м’язове захворювання, що 
виникає внаслідок біалельних патогенних варіантів 
гена SMN1 та призводить до дефіциту білка вижи-
вання мотонейронів (SMN) і прогресуючої втрати 
функції мотонейронів передніх рогів спинного моз-
ку. Клінічним наслідком цього є розвиток м’язової 
слабкості та атрофії з подальшим формуванням ор-
топедичних порушень, інвалідизацією та соціаль-
ною дезадаптацією пацієнтів [3,5,11,12,21,22].

Відомо, що ступінь тяжкості клінічних проявів 
значною мірою пов’язаний із числом копій гена 
SMN2, а 5q-СМА є тяжким захворюванням із ви-
раженим поліорганним ураженням – пульмоноло-
гічним, кардіологічним, ортопедичним та іншими 
проявами [7,17,21].

Серед патології опорно-рухового апарату провід-
ними є деформації хребта і грудної клітки, вивихи 
стегон, контрактури суглобів верхніх і нижніх кінці-
вок, деформації стоп [7,17,21]. Їхній розвиток зумов-
лений прогресуючою м’язовою слабкістю, м’язовим 
дисбалансом, порушенням постурального контролю 

та особливостями функціонального навантаження 
залежно від рівня рухових можливостей пацієнта.

Разом із тим значна частина сучасних досліджень, 
присвячених 5q-СМА, зосереджена переважно на 
системних проявах захворювання та оцінці ефек-
тивності хворобомодифікуючої терапії, зокрема 
нусінерсену, рисдіпламу та генної терапії. Ранній по-
чаток лікування асоціюється з кращим збереженням 
моторних функцій, однак навіть в умовах сучасної 
терапії ортопедичні прояви не втрачають клінічного 
значення. Патологія опорно-рухового апарату зде-
більшого висвітлюється з позицій констатації її на-
явності, без системного аналізу структури ортопе-
дичних порушень з урахуванням типу 5q-СМА, віку 
пацієнта, тривалості захворювання та рівня функ-
ціональних можливостей. Ортопедичні ускладнення 
залежать не лише від тяжкості основного захворю-
вання, а й від віку пацієнта, функціонального стату-
су, тривалості м’язової слабкості та особливостей 
статичного навантаження [1,2,4,9,13,15,18].

Незважаючи на значну кількість публікацій щодо 
ортопедичних проявів СМА, більшість робіт аналі-
зують окремі деформації або окремі клінічні типи 
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захворювання. Дані щодо взаємозв’язку між ортопе-
дичною патологією, віком пацієнтів та рівнем збере-
жених моторних функцій залишаються обмеженими, 
особливо в умовах сучасної хворобомодифікуючої 
терапії [16,20,24].

Таким чином, актуальність дослідження зумовле-
на необхідністю комплексного вивчення ортопедич-
ної патології при 5q-СМА залежно від віку пацієнта, 
типу захворювання, виду ортопедичних проявів та 
ступеня їхньої вираженості з урахуванням рухових 
можливостей.

Мета дослідження – визначити структуру орто-
педичних проявів у дітей із різними типами 5q-СМА 
та проаналізувати їх асоціацію з моторним функці-
ональним статусом.

Матеріал та методи дослідження
У дослідження увійшли 70 пацієнтів із різними 

типами 5q-СМА, які проходили стаціонарне ліку-
вання та клініко-ортопедичне обстеження у 2015–
2025 роках на базі ДУ «Інститут травматології та 
ортопедії НАМН України» та Національної дитячої 
спеціалізованої лікарні «ОХМАТДИТ» (НДСЛ 
«ОХМАТДИТ») МОЗ України. Дослідження мало 
ретроспективний мультицентровий обсерваційний 
характер. Вибір такого періоду спостереження був 
зумовлений необхідністю накопичення достатньої 
кількості клінічних випадків цього рідкісного захво-
рювання.

Критерії включення: пацієнти віком від 1 місяця 
до 30 років на момент обстеження з генетично під-
твердженою 5q-СМА; наявність повної медичної 
документації, що містила відомості про тип СМА, 
вік, анамнестичні дані, а також докладний опис ор-
топедичного статусу та результати оцінки моторних 
функцій залежно від віку та клінічного типу.

Критерії виключення: відсутність лабораторного 
підтвердження генетичної 5q-СМА або наявність 
неповних чи сумнівних генетичних даних; недостат-
ній обсяг медичної документації, що не дозволяв 
оцінити ортопедичний статус або моторні функції; 
проведення хірургічного ортопедичного лікування 
до початку спостереження (для уникнення змішу-
вання природного перебігу захворювання з після-
операційними змінами); супутні захворювання або 
синдроми, що можуть самостійно спричиняти ор-
топедичні деформації (зокрема, міопатії, дитячий 
церебральний параліч). У разі повторних звернень 
одного пацієнта до аналізу включали лише один клі-
нічний епізод.

Серед обстежених 34 (48,6%) пацієнти мали I тип 
СМА (хвороба Вердніга–Гофмана), 25 (35,7%) – 

II тип (хвороба Дубовіца) та 11 (15,7%) – III тип 
СМА. Вік пацієнтів на момент обстеження становив 
від 1 місяця до 30 років; середній вік – 8,4±8,0 року 
(100,3±96,5 місяця). Пацієнтів жіночої статі було 
34 (48,6%), чоловічої – 36 (51,4%).

Діагноз встановлювали на підставі молекулярно-
генетичного дослідження з підтвердженням гене-
тично зумовленої 5q-СМА (втрата функції гена 
SMN1 внаслідок гомозиготної делеції екзона 7 або 
компаунд-гетерозиготних варіантів) у поєднанні 
з клініко-анамнестичними даними, задокументова-
ними в медичній документації.

Оцінку рухових можливостей проводили із за-
стосуванням валідованих шкал моторних функцій 
відповідно до віку та функціонального стану паці-
єнтів: CHOP INTEND (The Children’s Hospital of 
Philadelphia Infant Test of Neuromuscular Disorders), 
HINE (The Hammersmith Infant Neurological 
Examination), MFM (Motor Function Measure), 
HFMSE (Expanded Hammersmith Functional Motor 
Scale) та RULM (Revised Upper Limb Module). Вико-
ристання різних шкал було зумовлене віковими осо-
бливостями пацієнтів та різним рівнем моторного 
функціонування при різних типах 5q-СМА.

Клініко-ортопедичне обстеження включало 
оцінку м’язового тонусу, наявності м’язової гіпо-
тонії, деформацій грудної клітки, нервово-
м’язового сколіозу, паралітично-диспластичного 
вивиху стегна, контрактур суглобів верхніх і ниж-
ніх кінцівок та деформацій стоп. Рентгенологічне 
обстеження виконували за клінічними показання-
ми для уточнення характеру ураження кульшових 
суглобів і хребта.

Для узагальнення даних у таблицях окремі орто-
педичні ознаки кодували категоріально. М’язову 
гіпотонію оцінювали за чотирирівневою шкалою 
(0–3): 0 – відсутня, 1 – легка, 2 – помірна, 3 – вираже-
на. Наявність сколіозу в табличному аналізі подано 
у вигляді п’ятирівневої категоріальної змінної (0–4) 
відповідно до прийнятої в первинній документації 
градації ступеня або вираженості; розшифрування 
категорій наведено у примітці до таблиці 1.

Первинний аналіз структури ортопедичної пато-
логії проводили окремо щодо уражень верхніх 
і нижніх кінцівок. Деформації грудної клітки та 
хребта фіксували та враховували під час аналізу, од-
нак без детальної морфометричної оцінки.

Описову статистику категоріальних ознак подано 
у вигляді частоти (n) та відсотка (%). Неперервні 
змінні наведено як середні значення (M) ± стандарт-
не відхилення (SD). Нормальність розподілу переві-
ряли за допомогою тесту Шапіро–Вілка.
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Таблиця 1
Ортопедична патологія та функціональний статус у пацієнтів із різними типами 5q-СМА

Параметр
Групи СМА

pвсього (n=70) 1 тип (n=34) 2 тип (n=25) 3 тип (n=11)
Стать, абс. (%): 0,82

жіноча 34 (48,6) 17 (50,0) 11 (44,0) 6 (54,5)
чоловіча 36 (51,4) 17 (50,0) 14 (56,0) 5 (45,5)

Вік (міс.), M±SD 100,3 (96,5) 42,7 (60,2) 148,4 (82,9) 169,4 (116,4) <0,001
CHOP_INTEND_max64, M±SD 34,2 (15,4) 32,9 (15,0) 45,7 (17,0) - 0,18
HINEmax78, M±SD 53,8 (7,7) 53,0 (8,7) - - 0,71
MFM_max100, M±SD 39,9 (27,4) 11,8 (4,0) 28,5 (16,2) 69,2 (23,7) <0,001
HFMSE_max_66, M±SD 21,6 (22,3) 16,8 (16,1) 10,1 (11,8) 47,3 (20,6) <0,001
RULM_R, M±SD 15,6 (12,9) - 9,3 (6,3) 29,6 (11,7) <0,001
RULM_L, M±SD 15,8 (12,7) - 9,5 (6,3) 29,7 (11,2) <0,001
М’язова гіпотонія, абс. (%): <0,001

0 4 (5,7) 4 (11,8) 0 (0,0) 0 (0,0)
1 5 (7,1) 1 (2,9) 0 (0,0) 4 (36,4)
2 25 (35,7) 8 (23,5) 10 (40,0) 7 (63,6)
3 36 (51,4) 21 (61,8) 15 (60,0) 0 (0,0)

Сколіоз, абс. (%): <0,001
0 27 (38,6) 19 (55,9) 3 (12,0) 5 (45,5)
1 3 (4,3) 2 (5,9) 0 (0,0) 1 (9,1)
2 10 (14,3) 7 (20,6) 0 (0,0) 3 (27,3)
3 1 (1,4) 0 (0,0) 1 (4,0) 0 (0,0)
4 29 (41,4) 6 (17,6) 21 (84,0) 2 (18,2)

Деформація грудної клітки, абс. (%): 0,13
0 45 (64,3) 20 (58,8) 15 (60,0) 10 (90,9)
1 25 (35,7) 14 (41,2) 10 (40,0) 1 (9,1)

Вивих стегна, абс. (%): 0,19
0 45 (64,3) 21 (61,8) 19 (76,0) 5 (45,5)
1 25 (35,7) 13 (38,2) 6 (24,0) 6 (54,5)

Контрактури верхньої кінцівки, абс. (%): 0,25
0 50 (71,4) 24 (70,6) 16 (64,0) 10 (90,9)
1 20 (28,6) 10 (29,4) 9 (36,0) 1 (9,1)

Контрактури нижньої кінцівки, абс. (%): 0,001
0 31 (44,3) 19 (55,9) 4 (16,0) 8 (72,7)
1 39 (55,7) 15 (44,1) 21 (84,0) 3 (27,3)

Деформація стоп, абс. (%): 0,011
0 25 (35,7) 18 (52,9) 4 (16,0) 3 (27,3)
1 45 (64,3) 16 (47,1) 21 (84,0) 8 (72,7)

Пацієнт утримує голову, абс. (%): <0,001
0 17 (24,3) 17 (50,0) 0 (0,0) 0 (0,0)
1 53 (75,7) 17 (50,0) 25 (100,0) 11 (100,0)

Пацієнт може сидіти, абс. (%): <0,001
0 27 (38,6) 23 (67,6) 4 (16,0) 0 (0,0)
1 43 (61,4) 11 (32,4) 21 (84,0) 11 (100,0)

Пацієнт може ходити, абс. (%): <0,001
0 60 (85,7) 34 (100,0) 23 (92,0) 3 (27,3)
1 10 (14,3) 0 (0,0) 2 (8,0) 8 (72,7)

Примітки: показники моторних шкал наведено для підгруп пацієнтів, яким відповідні шкали застосовували з урахуванням віку та функ-
ціонального статусу; тому n для окремих шкал відрізняється, при n<2 показники не наведено через недостатню кількість спостережень. 
Категорії «М’язова гіпотонія (0–3)»: 0 – відсутня; 1 – легка; 2 – помірна; 3 – виражена. Категорії «Сколіоз (0–4)»: 0 – відсутній; 1 – I ступінь 
(кут Кобба 10–25°); 2 – II ступінь (26–40°); 3 – III ступінь (41–60°); 4 – IV ступінь (>60°). Інші категорії (0–1): 0 – функція відсутня; 1 – функція 
збережена. Показник, який не визначався у відповідній підгрупі, позначено знаком «-». Для неперервних змінних застосовано одно-
факторний дисперсійний аналіз (ANOVA) або тест Краскела–Уолліса; для категоріальних – χ² або точний критерій Фішера.
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Для порівняння показників між трьома групами 
застосовували однофакторний дисперсійний аналіз 
(ANOVA) у разі нормального розподілу або непара-
метричний тест Краскела-Уолліса за його відсутнос-
ті. Категоріальні змінні порівнювали із використан-
ням критерію χ² або точного критерію Фішера при 
малих очікуваних частотах. Статистично значущи-
ми вважали відмінності при двосторонньому рівні 
значущості p<0,05.

Статистичний аналіз виконано з використанням 
ліцензійного програмного пакета Stata 12 (StataCorp, 
College Station, TX, USA).

Дослідження проведено відповідно до принципів 
Гельсінської декларації та вимог належної клінічної 
практики (GCP). Протокол схвалено локальною ко-
місією з питань етики (№ 1 від 7 січня 2026 року). На 
проведення дослідження отримано інформовану зго-
ду батьків (або законних представників) пацієнтів.

Результати дослідження та їх обговорення
У всіх пацієнтів із 5q-СМА м’язова слабкість пе-

редувала формуванню ортопедичної патології, яка 
мала симетричний характер. У 64 хворих (91,4%) 
відзначалося поєднання кількох ортопедичних про-
явів, що свідчить про системність ураження опорно-
рухового апарату. Клінічна картина характеризува-
лася значним поліморфізмом і залежала від типу 
захворювання, віку пацієнта та тривалості перебігу 
хвороби (табл. 1).

Загальними скаргами були м’язова слабкість та 
атрофія, більш виражені у проксимальних групах 
м’язів і нижніх кінцівках, порушення або відсут-
ність самостійної ходи та опори, а також наявність 
ортопедичних деформацій.

При I типі 5q-СМА перші клінічні прояви батьки 
відзначали у віці до 6 місяців, при II типі – у період 
від 6 місяців до 1 року 5 місяців, при III типі – від 
1 року 5 місяців до 14 років, що відповідало часу 
дебюту захворювання [14,19,25].

Пацієнти з I типом 5q-СМА (рис. 1). У випадках 
I типу при природному перебігу захворювання 
симптоматика мала крайню ступінь вираженості 
з різкою м’язовою слабкістю, неможливістю сидіти, 
стояти та ходити, а також раннім розвитком дихаль-
них та бульбарних розладів [6,19,25].

Усі пацієнти з I типом 5q-СМА були неходячими; 
32,4% (11  пацієнтів) мали можливість сидіти. 
М’язова гіпотонія різного ступеня виявлена у 85,3% 
(29 пацієнтів) пацієнтів (p<0,001 між групами).

Оцінку моторних функцій проводили за шкалами 
HINE (у дітей віком від 2 міс до 2 років) та CHOP 
INTEND (в усіх вікових категоріях). Середній бал за 

шкалою HINE становив 53,0, що нижче за 
нормативні значення. Середній показник за шкалою 
CHOP INTEND становив 32,9 бала (табл. 1) [8].

Для I типу СМА характерними були слабкість 
м’язів шиї та тулуба, неможливість утримання го-
лови у 50,0% (17 пацієнтів), слабкість параверте-
бральних і міжреберних м’язів при відносному 
збереженні функції діафрагми. Дзвоноподібну де-
формацію грудної клітки діагностовано у 41% 
(14 пацієнтів).

Сколіоз виявлено у 44,1% (15 випадків), контрак
тури нижніх кінцівок – у 44,1% (15 випадків), дефор-
мації стоп – у 47,1% (16 пацієнтів). Вивих стегна 
діагностовано у 38,2% (13 пацієнтів); статистично 
значущих відмінностей між типами 5q-СМА за цим 
показником не встановлено (p=0,19).

У літературі зазначено, що для дітей із I типом 
5q-СМА характерні ранні прояви ортопедичної па-
тології (нервово-м’язовий сколіоз, деформації груд-
ної клітки, контрактури), однак частота деформацій 
може відрізнятися залежно від тривалості життя та 
функціонального статусу [7,14,17,20,21,24].

Пацієнти зі 5q-СМА ІІ типу (рис. 2) набували на-
вички сидіти самостійно, але при природному пе-
ребігу захворювання не стояли і не ходили само-
стійно. У  всіх (100%) пацієнтів відзначалося 
зниження м’язової сили, менш виражене порівняно 
з I типом.

Рухові можливості оцінювали за шкалами MFM, 
HFMSE та RULM. За шкалою MFM зниження показ-
ника становило 71,5% від нормативного максимуму 
(середній бал – 28,5), за шкалою HFMSE на 85% (се-
редній бал становив 10,1 із 66 можливих), також від-
значено зниження функції верхніх кінцівок за 
RULM (табл. 1) [10,16,23]. Показники достовірно 
відрізнялися між типами 5q-СМА (p<0,001).

Функціонально 84,0% (21 пацієнт) зберігали 
можливість сидіти, 8,0% (2 пацієнти) – пересуватися 
з підтримкою [10,16,24].

Ортопедичну патологію виявлено у 25 (100%) 
пацієнтів II типу. Сколіоз діагностовано у 88,0% 
(22 пацієнти) (p<0,001), контрактури нижніх кінці-

Рис. 1. Пацієнт із I типом 5q-СМА. Зовнішній вигляд: 
глибока гіпотонія м’язів тулуба та кінцівок
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вок – у 84,0% (21 пацієнт) (p=0,001), деформації стоп 
у 84,0% (21 пацієнт) (p=0,011). Переважали привідні 
контрактури кульшових суглобів та згинальні 
контрактури колін.

Паралітично-диспластичний вивих стегна 
(рис. 2В) встановлено у 24,0% (6 пацієнтів); статис-
тично значущої різниці між типами 5q-СМА не 
виявлено (p=0,19).

Пацієнти з III типом 5q-СМА (рис. 3). При ІІІ типі 
відзначалася поява прогресуючого порушення ходи, 
падіння під час ходи та бігу, труднощі при підйомі 
по сходах і присіданні. У всіх 11 (100%) пацієнтів із 
III типом 5q-СМА виявлено ортопедичну патологію. 
Зокрема, 27,3% (3 пацієнти) не зберігали функцію 
ходи, а 11 (100%) – функцію сидіння.

За шкалами MFM та HFMSE пацієнти з III типом 
5q-СМА демонстрували найвищі показники моторних 
функцій: середній бал за MFM становив 69,2±23,7, за 
HFMSE – 47,3±20,6 (табл. 1). Отримані результати були 
достовірно вищими порівняно з пацієнтами II типу 
(p<0,001), що відповідає більш сприятливому функціо-
нальному перебігу III типу захворювання. [10,16,23,24].

Сколіоз діагностовано у 54,5% (6 пацієнтів) випад-
ків. Вивих стегна – у 54,5% (6 пацієнтів), однак статис-
тично значущої різниці між типами 5q-СМА за часто-
тою вивиху стегна не встановлено (p=0,19). 
Контрактури нижніх кінцівок виявлено у 27,3% (3 па-
цієнти), деформації стоп – у 72,7% (8 пацієнтів); 
у структурі деформацій частіше відзначали плоско-
вальгусний компонент.

Рис. 2. Пацієнт із II типом 5q-СМА: А – загальний вигляд; Б – рентгенограма хребта в передньо-задній проекції: демон-
струє тяжку S-подібну сколіотичну деформацію IV ступеня з двома структурними дугами викривлення; В – рентгеногра-
ма кульшових суглобів у передньо-задній проекції: візуалізується однобічний диспластичний вивих стегна

	 А	 Б

Рис. 3. Пацієнт із III типом 5q-СМА: А – рентгенограма стоп у передньо-задній проекції, візуалізується еквіно-варусна 
деформація стоп; Б – рентгенограма стоп у латеральній проекції, визначається еквіно-варусна деформація стоп
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Таблиця 2
Ортопедична патологія у пацієнтів із 5q-СМА, які мали збережену функцію ходьби

 Параметр
Група

p
всього (n=70) неходячі (n=60) ходячі (n=10)

Стать, абс. (%): 0,14
жіноча 34 (48,6) 27 (45,0) 7 (70,0)
чоловіча 36 (51,4) 33 (55,0) 3 (30,0)

Вік (міс.), M±SD 100,3 (96,5) 93,9 (99,6) 139,2 (66,9) 0,17
М’язова гіпотонія, абс. (%): 0,002

0 4 (5,7) 4 (6,7) 0 (0,0)
1 5 (7,1) 2 (3,3) 3 (30,0)
2 25 (35,7) 19 (31,7) 6 (60,0)
3 36 (51,4) 35 (58,3) 1 (10,0)

Сколіоз, абс. (%): 0,79
0 27 (38,6) 23 (38,3) 4 (40,0)
1 3 (4,3) 2 (3,3) 1 (10,0)
2 10 (14,3) 8 (13,3) 2 (20,0)
3 1 (1,4) 1 (1,7) 0 (0,0)
4 29 (41,4) 26 (43,3) 3 (30,0)

Деформація грудної клітки, абс. (%): 0,011
0 45 (64,3) 35 (58,3) 10 (100,0)
1 25 (35,7) 25 (41,7) 0 (0,0)

Вивих стегна, абс. (%): 0,76
0 45 (64,3) 39 (65,0) 6 (60,0)
1 25 (35,7) 21 (35,0) 4 (40,0)

Контрактури верхніх кінцівок, абс. (%): 0,031
0 50 (71,4) 40 (66,7) 10 (100,0)
1 20 (28,6) 20 (33,3) 0 (0,0)

Контрактури нижніх кінцівок, абс. (%): 0,014
0 31 (44,3) 23 (38,3) 8 (80,0)
1 39 (55,7) 37 (61,7) 2 (20,0)

Деформації стоп, абс. (%): 0,76
0 25 (35,7) 21 (35,0) 4 (40,0)
1 45 (64,3) 39 (65,0) 6 (60,0)

Пацієнт може сидіти, абс. (%): 0,007
0 27 (38,6) 27 (45,0) 0 (0,0)
1 43 (61,4) 33 (55,0) 10 (100,0)

Пацієнт може ходити, абс. (%): <0,001
0 60 (85,7) 60 (100,0) 0 (0,0)
1 10 (14,3) 0 (0,0) 10 (100,0)

Примітки: показники моторних шкал наведено для підгруп пацієнтів, яким відповідні шкали застосовували з урахуванням віку та 
функціонального статусу; тому n для окремих шкал відрізняється. Категорії «М’язова гіпотонія (0–3)»: 0 – відсутня; 1 – легка; 
2 – помірна; 3 – виражена. Категорії «Сколіоз (0–4)»: 0 – відсутній; 1 – I ступінь (кут Кобба 10–25°); 2 – II ступінь (26–40°); 3 – III сту-
пінь (41–60°); 4 – IV ступінь (>60°). Інші категорії (0–1): 0 – функція відсутня; 1 – функція збережена. Показник, що не визначався 
у відповідній підгрупі, позначено знаком «-». Для неперервних змінних застосовано однофакторний дисперсійний аналіз 
(ANOVA) або тест Краскела–Уолліса; для категоріальних – χ² або точний критерій Фішера.
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Таблиця 3
Ортопедична патологія у пацієнтів із СМА, які мали збережену функцію сидіння

Параметр
Група

p
всього (n=70) не сидять (n=27) сидять (n=43)

Стать, абс. (%): 0,58
жіноча 34 (48,6) 12 (44,4) 22 (51,2)
чоловіча 36 (51,4) 15 (55,6) 21 (48,8)

Вік, (міс.), M±SD 100,3 (96,5) 45,7 (65,4) 134,7 (97,6) <0,001
М’язова гіпотонія, абс. (%): 0,057

0 4 (5,7) 4 (14,8) 0 (0,0)
1 5 (7,1) 1 (3,7) 4 (9,3)
2 25 (35,7) 10 (37,0) 15 (34,9)
3 36 (51,4) 12 (44,4) 24 (55,8)

Сколіоз, абс. (%): 0,022
0 27 (38,6) 17 (63,0) 10 (23,3)
1 3 (4,3) 1 (3,7) 2 (4,7)
2 10 (14,3) 2 (7,4) 8 (18,6)
3 1 (1,4) 0 (0,0) 1 (2,3)
4 29 (41,4) 7 (25,9) 22 (51,2)

Деформація грудної клітки, абс. (%): 0,23
0 45 (64,3) 15 (55,6) 30 (69,8)
1 25 (35,7) 12 (44,4) 13 (30,2)

Вивих стегна, абс. (%): 0,062
0 45 (64,3) 21 (77,8) 24 (55,8)
1 25 (35,7) 6 (22,2) 19 (44,2)

Контрактури верхніх кінцівок, абс. (%): 0,35
0 50 (71,4) 21 (77,8) 29 (67,4)
1 20 (28,6) 6 (22,2) 14 (32,6)

Контрактури нижніх кінцівок, абс. (%): 0,31
0 31 (44,3) 14 (51,9) 17 (39,5)
1 39 (55,7) 13 (48,1) 26 (60,5)

Деформація стоп, абс. (%): 0,001
0 25 (35,7) 16 (59,3) 9 (20,9)
1 45 (64,3) 11 (40,7) 34 (79,1)

Пацієнт може сидіти, абс. (%): <0,001
0 27 (38,6) 27 (100,0) 0 (0,0)
1 43 (61,4) 0 (0,0) 43 (100,0)

 Пацієнт може ходити, абс. (%): 0,007
0 60 (85,7) 27 (100,0) 33 (76,7)
1 10 (14,3) 0 (0,0) 10 (23,3)

Примітки: показники моторних шкал наведено для підгруп пацієнтів, яким відповідні шкали застосовували з урахуванням віку та 
функціонального статусу; тому n для окремих шкал відрізняється. Категорії «М’язова гіпотонія (0–3)»: 0 – відсутня; 1 – легка; 
2 – помірна; 3 – виражена. Категорії «Сколіоз (0–4)»: 0 – відсутній; 1 – I ступінь (кут Кобба 10–25°); 2 – II ступінь (кут Кобба 26–40°); 
3 – III ступінь (кут Кобба 41–60°); 4 – IV ступінь (кут Кобба >60°). Інші категорії (0–1): 0 – функція відсутня; 1 – функція збережена. 
Показник, що не визначався у відповідній підгрупі, позначено знаком «-». Для неперервних змінних застосовано однофакторний 
дисперсійний аналіз (ANOVA) або тест Краскела–Уолліса; для категоріальних – χ² або точний критерій Фішера.
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Узагальнення структури ортопедичної патології 
за типами 5q-СМА. Під час аналізу узагальнених 
даних (табл. 1), встановлено, що частота виявлення 
м’язової гіпотонії, сколіозу, контрактур нижніх кін-
цівок та деформацій стоп достовірно відрізнялася 
між типами 5q-СМА (для всіх показників p<0,05). 
Зокрема, сколіоз частіше діагностували при II типі 
5q-СМА, контрактури нижніх кінцівок – також пе-
реважно при II типі, а деформації стоп – частіше при 
II та III типах порівняно з I типом.

Описані закономірності загалом узгоджуються 
з літературними даними про те, що ортопедичні 
прояви при СМА залежать від функціонального ста-
тусу, тривалості захворювання та характеру статич-
ного/динамічного навантаження [7,10,14,16,17,24].

Аналіз за функціональним статусом. При збере-
женій ході деформацію грудної клітки та контрак-
тури верхніх кінцівок не виявлено в жодному ви-
падку (табл. 2). Контрактури нижніх кінцівок 
діагностовано у 20,0% (2 пацієнти), тоді як серед 
неходячих пацієнтів  – у  61,7% (37  пацієнтів) 
(p<0,05). Різниця щодо частоти виявлення деформа-
ції грудної клітки та контрактур верхніх кінцівок 
між групами була статистично значущою.

У пацієнтів, які зберігали можливість сидіти, 
сколіоз виявлено у 76,7% (33 пацієнти), вивих стег-
на в 44,2% (19 пацієнтів), деформації стоп – у 79,1% 
(34 пацієнти). У пацієнтів, які не утримували по-
ложення сидячи, відповідні показники становили 
37,0% (10 пацієнтів), 22,2% (6 пацієнтів) та 40,7% 
(11 пацієнтів) (табл. 3). Відмінності були статис-
тично значущими для сколіозу (p=0,022) та дефор-
мацій стоп (p=0,001), тоді як для вивиху відзнача-
лася лише тенденція без досягнення статистичної 
значущості.

Отримані дані свідчать про те, що функціональ-
ний статус пацієнта тісно пов’язаний із частотою та 
структурою ортопедичної патології [7,10,16,17].

Аналіз структури ортопедичної патології при різ-
них типах 5q-СМА демонструє її чітку залежність 
від типу захворювання, віку та рівня збережених 
рухових можливостей.

Менша частота окремих ортопедичних проявів 
у пацієнтів із I типом СМА може бути пов’язана 
з меншим віком та коротшою тривалістю захворю-
вання. У пацієнтів із II та III типами більший вік 
і триваліший перебіг хвороби асоціюються з біль-
шою частотою контрактур і деформацій стоп.

Таким чином, аналіз структури ортопедичної па-
тології при різних типах 5q-СМА вказує на її зв’язок 
із віком пацієнта, типом захворювання та рівнем 
збережених рухових можливостей. Детальне ви-

вчення цих особливостей є підґрунтям для подаль-
шого формування диференційованого алгоритму 
діагностики та ортопедичного супроводу пацієнтів 
із 5q-СМА [7,10,16,17].

Попри відсутність статистично значущої різниці 
у  частоті вивиху стегна між типами 5q-СМА 
(p=0,19), клінічні спостереження дозволяють при-
пустити наявність певних патогенетичних механіз-
мів, пов’язаних із формуванням паралітично-дис-
пластичного компонента ураження кульшових 
суглобів. Зокрема, поєднання м’язової слабкості 
проксимальних груп, дисбалансу між згиначами та 
розгиначами, а також тривалої відсутності адекват-
ного навантаження на кульшові суглоби може роз-
глядатися як потенційна ланка формування неста-
більності та подальшої децентрації голівки 
стегнової кістки.

Зазначене положення потребує подальшого ана-
літичного підтвердження з використанням кореля-
ційного аналізу та врахування функціонального 
статусу пацієнтів, що планується висвітлити в окре-
мій публікації.

Висновки
У пацієнтів зі спінальною м’язовою атрофією спо-

стерігалося зниження рухових можливостей: най-
більш виражений м’язовий дефіцит відзначався при 
I типі, тоді як найменший – при III типі. Водночас 
профіль ортопедичної патології відрізнявся між ти-
пами 5q-СМА і не був лінійним відображенням тяж-
кості неврологічного дефіциту. Структура ортопе-
дичних змін залежала від віку пацієнта, типу 
5q-СМА та ступеня втрати рухових і функціональ-
них можливостей.

Тип захворювання та вік пацієнта асоціювалися 
з особливостями формування ортопедичної патоло-
гії при СМА: з віком та тривалістю перебігу захво-
рювання частіше формувалися контрактури сугло-
бів і деформації стоп.

Виявлено відмінності у структурі ортопедичних 
проявів при різних типах СМА: для I типу були ха-
рактерними деформації грудної клітки та виражена 
м’язова гіпотонія; для II типу — найвища частота 
сколіозу, контрактур нижніх кінцівок і деформацій 
стоп; для III типу — поєднання сколіозу, деформацій 
стоп та вивиху стегна.

Рівень рухових можливостей асоціювався з час-
тотою ортопедичних порушень: здатність сидіти 
супроводжувалася більшою частотою сколіозу, ви-
виху стегна, контрактур суглобів і деформацій стоп, 
тоді як збережена здатність до ходи асоціювалася 
з нижчою їх частотою.
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