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Спинальная амиотрофия Верднига-

Гофмана (СМА) является наследственным ге-
нетическим заболеванием и наследуется по 
аутосомно-рецессивному типу. Основной при-
чиной спинальной амиотрофии Верднига Гоф-
фмана является мутация гена SMN. При дан-
ном заболевании обнаруживается недоразви-
тие передних рогов спинного мозга и 
характеризуется «пучковой атрофией» с чере-
дованием атрофированных и здоровых мышеч-
ных волокон. Частота встречаемости составля-
ет примерно 1 на 100 тыс. населения [1, 2, 7]. 

Клиническая картина заболевания. Выде-
ляют две основные формы заболевания: 

– врожденная, когда уже с первых дней 
жизни имеется выраженная генерализован-
ная мышечная гипотония и снижение, вплоть 
до отсутствия, глубоких рефлексов, диспла-

зия суставов. При данной форме заболевания 
у пациентов наблюдаются врожденные поро-
ки развития. Заболевание прогрессирует до-
статочно быстро и к 9 годам наступает ле-
тальный исход, обусловленный тяжелой со-
матической патологией; 

– ранняя детская – заболевание проявля-
ется до 6-месячного возраста. Часто симптомы 
начинают прогрессировать после инфекцион-
ных заболеваний. Ребенок начинает утрачи-
вать полученные навыки: самостоятельно пол-
зать, удерживать голову. Парезы изначально 
локализуются в ногах, затем довольно быстро 
переходят на верхние конечности. В отличие 
от врожденной формы прогрессирует заболе-
вание несколько медленнее; 

– поздняя форма – симптомы появляются 
после 6 месяцев до 1 года. Дети начинают во-
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время держать голову, стоять, при поздней 
форме даже ходить. Симптомы заболевания, 
как правило, проявляются подостро, часто по-
сле респираторной или пищевой инфекции. Ре-
бенок начинает быстро уставать, движения 
становятся неуверенными, часто падает, по-
ходка напоминает «заводную куклу». Через не-
которое время парезы переходят на верхние 
конечности. Вскоре появляются диффузные 
мышечные атрофии. Тонус мышц и сухожиль-
ные рефлексы снижаются. Типичными симпто-
мами являются фасцикуляции языка, бульбар-
ный синдром, воронкообразная деформация 
грудной клетки и искривление позвоночника. 
Утрата способности к самостоятельной ходьбе 
происходит, обычно к 10–15 годам. 

Диагностика, как правило, заключается в 
ДНК-диагностике, для выявления мутантного 
SMN гена или его делеции. В качестве допол-
нительных методов диагностики используют: 
электромиографию (ЭНМГ), биопсию мышечной 
ткани [1, 2, 4, 6, 7]. 

Нами был проанализирован клинический 
случай. Пациент пяти лет с установленным ди-
агнозом спинальная амиотрофия Верднига-
Гоффмана, подтвержденное молекулярно-
генетической экспертизой – делеция 7–8 гена 
SMN в гомозиготном состоянии. Из анамнеза: 
мальчик рос и развивался согласно возрасту, 

после прививки АКДС+полио-миелит в 6,5 меся-
цев родители заметили, что ребенок стал менее 
активным, стал меньше переворачиваться, 
подниматься на ручки. Проходил курсы лечеб-
ного массажа с временным улучшением. 
В 10 месяцев был обследован в Центре Моле-
кулярной генетике, где был выставлен диагноз. 
На ЭНМГ – признаки диффузного поражения 
мотонейронов спинного мозга.  

Данные осмотра: Положение вынужден-
ное: на руках у родителей или лежа на спине 
с разведенными ногами. Питание повышенное. 
Эмоционально лабилен. Контактен. Речь с 
элементами дизартрии. Сон с апноэ до 5 с. Ки-
левидная деформация грудной клетки. Диф-
фузная гипотония мышц, преимущественно в 
проксимальных отделах. Сухожильные рефлек-
сы с рук и ног достоверно не вызываются. Па-
тологические рефлексы: Бабинского с обеих 
ног, хватательный, хоботковый. Фасцикуляции 
языка. Сидеть может самостоятельно, некото-
рое время удерживает голову. 

Нами были проанализированы литератур-
ные источники, в которых мы не нашли инфор-
мации о применении экзоскелета у пациентов с 
спинальной амиотрофией Верднига-Гоффмана. 

На момент осмотра объем активных дви-
жений верхних конечностей пациента соответ-
ствовал (табл. 1).  

Таблица 1 
Объем активных движений верхних конечностей 

Варианты  
движений 

Правая рука,  
в град. 

Левая рука,  
в град. 

Норма,  
в град. 

Плечевой сустав: 
сгибание 
отведение 

 
10–15 

10 

 
10–15 

10 

 
180 
180 

Локтевой сустав: 
сгибание 
разгибание 

 
60 
0 

 
60 
0 

 
0 
0 

 
На фото 1 продемонстрированы активные 

движения в локтевых суставах. 
Следовательно, самостоятельно выполнять 

повседневные действия пациент не может. На 

фото 2 отчётливо видна деформация позвоноч-
ника и характерная посадка для данных пациен-
тов. Без посторонней помощи и опоры пациенты 
долго не могут сидеть и удерживать голову.  
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В связи с этим при подобных состояниях 
больные особенно нуждаются в мерах психоло-
гической и социальной реабилитации [8]. Пока-
занием к применению экзоскелета «ЭКЗАР» 
служит периферический пара- /монопарез 
верхних конечностей с сохранением остаточной 
силы в дистальных отделах рук. Поскольку со-
стояние пациента отвечает данным требовани-
ям, стало возможным изготовить индивидуаль-
ный корсет (несущая конструкция) с экзоскеле-
том «ЭКЗАР» [3, 5, 8]. Экзоскелет является 
оригинальной разработкой кафедры оператив-
ной хирургии и топографической анатомии 
ВолгГМУ.  

Для данного пациента был выполнен осо-
бенный корсет в виде кресла ложемента. Он 

облегчает фиксацию не только пациента, но и 
самого кресла в вспомогательных устройствах 
(инвалидное кресло, детская коляска, в домаш-
них условиях).  

Также кресло-ложемент минимизирует 
осевую нагрузку на позвоночник и предотвра-
щает дальнейшую кифосколиотическую де-
формацию позвоночника. На фото 3 представ-
лено кресло-ложемент [6, 9].  

Уже после первого использования аппара-
та мы получили значительное увеличение ам-
плитуды движений в плечевых и локтевых су-
ставах (табл. 2). 

На фотографиях 4 и 5 показано увеличе-
ние амплитуды активных движений с помощью 
экзоскелета «ЭКЗАР». 
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Таблица 2 
Амплитуда движений в плечевых  

и локтевых суставах при использовании экзоскелете «ЭКЗАР» 
Варианты  
движения 

Правая рука,  
в град. 

Правая рука,  
в град. 

Норма, в град. 

Плечевой сустав 
сгибание 
отведение 

 
90–95 

90 

 
90–95 

90 

 
180 
180 

Локтевой сустав 
сгибание 
разгибание 

 
40 
0 

 
40 
0 

 
0 
0 

 

 
 

 
 
Важным является то, что ребенок в аппа-

рате может самостоятельно выполнять некото-
рые повседневные действия: кушать, пить, иг-
рать. Тем самым качество жизни таких пациен-
тов значительно улучшается [10]. 

Необходимо отметить, что родителям 
мальчика было рекомендовано постепенное 
увеличение времени работы в аппарате, что бы 
не произошло травматизации нервных, сустав-
ных и мышечных структур из-за избыточной 
нагрузки [3]. 

На данном этапе можно сделать вывод, о 
первом положительном опыте применения эк-
зоскелета «ЭКЗАР» при спинальной амиотро-
фии Верднига-Гоффмана в качестве дополне-
ния к базисной терапии основного заболевания. 
Аппарат предотвращает формирование кон-
трактур суставов, а также тренирует собствен-
ную мускулатуру.  

Одним из важнейших эффектов является 
значительное увеличение двигательной ак-
тивности, которое способствует уменьшению 
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зависимости от посторонней помощи и социа-
лизации пациента в обществе. 
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