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На основании собственного опыта и данных мировой ли-
тературы предложено деление пороков развития позвоноч-
ника, сопровождающихся нестабильностью, на первично 
и вторично нестабильные. Первично нестабильные поро-
ки требуют оперативного лечения в максимально ранние 
сроки. При вторично нестабильных показана диспансе-
ризация с профилактическим консервативным лечением. 
Оперативная фиксация показана при неэффективности 
консервативных мероприятий или развитии неврологи-
ческой нестабильности.
Ключевые слова: пороки позвоночника, синдром Клиппеля 
– Фейля, нестабильность позвоночника.

Unstable cervical spine abnormalities 
in children
A.V. Gubin, E.V. Ulrich

According to their own experience and literature evidence 
the authors suggested to divide unstable cervical spine 
abnormalities in children into two groups: primary or 
secondary unstable ones. Primary unstable cervical spine 
abnormalities require maximally early surgical treatment. 
Secondary unstable cervical spine abnormalities require out-
patient observation and preventive conservative treatment. 
Surgical fixation is indicated in case of inefficacy of conservative 
treatment or development of neurological instability.

Key Words: spinal abnormalities, Klippel-Feil syndrome, 
spine instability.
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Шейный отдел является самым под-
вижным отделом позвоночника, что 
обеспечивается строением атланто-
аксиального комплекса и функцио-
нальной мобильностью субаксиаль-
ного отдела, допускающего смещение 
позвонков относительно друг друга 
до 2—4 мм [3, 6]. Стабильность под-
держивается правильной формой тел 
позвонков, суставных поверхностей 
дугоотростчатых суставов и целост-
ностью связочного и дискового аппа-
ратов. Механическая нестабильность 
проявляется смещением позвонков 
за пределы физиологического объема 
движений. Неврологическая неста-
бильность наиболее часто проявляет-
ся в субаксиальном отделе позвоноч-
ника, так как резервные пространства 
позвоночного канала здесь крайне 
невелики.

Оперативное лечение пороков 
шейного отдела позвоночника у детей 
в мировой литературе представлено 
в виде единичных сообщений об уст-
ранении уже развившихся тяжелых 
осложнений [1, 2, 7, 10, 15]. Как пра-
вило, это лечение направлено на лик-
видацию механической и неврологи-
ческой нестабильности при синдроме 
Клиппеля — Фейля в зоне позвоночно-
двигательных сегментов, свободных от 
костного блока. Большинство авторов 
единодушны во мнении о необходи-
мости определения прогноза и общей 
тактики лечения у данной группы 
больных [5, 11].

В клинике наблюдалось 16 паци-
ентов от 3 до 18 лет с тяжелыми 
пороками шейного отдела позво-
ночника. Больные были распределе-
ны на две группы: с первично неста-

бильными пороками и со вторично 
нестабильными.

Под первично нестабильными мы 
понимаем те аномалии, при которых 
нестабильность определяется самим 
характером патологии и существует 
практически с рождения:

аплазия (гипоплазия) тел или дуг 
позвонков;
аномалии развития зубовидной 
кости.
Вторичная нестабильность развива-

ется в аномальных или смежных непо-
раженных сегментах в связи с их деге-
неративными изменениями:

пороки краниоцервикального пере-
хода, часто сочетающиеся с анома-
лиями связочного аппарата (окци-
питализация, гипоплазия атланта);
синдром Клиппеля — Фейля с нали-
чием неблокированных сегментов;

–

–

–

–
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с п о н д и л о л и з  с о  с п о н д и л о - 
листезом).
Такое деление необходимо, так как 

пациенты из первой группы нуждаются 
в хирургической стабилизации в мак-
симально ранние сроки. Во второй 
группе возможно профилактическое 
лечение и динамическое наблюдение. 
Оперативное лечение предпринимает-
ся при безуспешной консервативной 
терапии или при появлении осложне-
ний. Основной задачей вертебролога 
при всех пороках шейных позвонков 
является предотвращение неврологи-
ческой нестабильности.

Пяти пациентам проведены опе-
ративные вмешательства в плановом 
и экстренном порядке из-за наличия 
выраженной нестабильности. Невро-
логическая нестабильность была одно-
значным показанием для операции. 
Выраженная механическая нестабиль-
ность устранялась оперативно при 
наличии жалоб у больного и неэф-
фективности консервативной тера-
пии. Пациентам изначально был пос-
тавлен диагноз «синдром Клиппеля 
— Фейля».

Данные о структуре пороков, типах 
нестабильности и видах вмешательств 
у больных, оперированных в нашей 
клинике, представлены в табл.

Пациент Р., 3 лет, поступил в кли-
нику в плановом порядке для обсле-
дования по поводу костной кривошеи 
(рис. 1). Помимо порочного положе-
ния головы, у мальчика имелось уко-
рочение правых верхней и нижней 
конечностей на 1,5 см. При обследова-
нии выявлено нарушение ритма серд-

– ца в виде желудочковой экстрасисто-
лии и тахиаритмии, усугубляющееся 
при изменении положения головы. 
Очаговой неврологической симпто-
матики нет. При проведении КТ и МРТ 
обнаружен сложный порок, включаю-
щий в себя нарушение формирования 
структур С1, C2 и заднебоковой полу-
позвонок С3. В сегменте С3—С4 выра-
женная нестабильность с компресси-
ей дурального мешка спинного мозга 
(рис. 2). Произведено наложение гало-
аппарата, голова постепенно выведе-
на в среднее положение под контро-
лем ЭКГ. Вторым этапом произведен 
задний окципитоспондилодез до уров-

ня сегмента С4 ребром и местными 
тканями c фиксацией конструкцией 
«Vertex» фирмы «Medtronic Sofamor 
Danek» (рис. 3). Послеоперационный 
период проходил без осложнений. 
Голова сохраняет правильное поло-
жение (рис. 4). Осмотрен через один 
год. По данным КТ, стояние конструк-
ции прежнее, формируется задний 
костный блок. Нарушения сердечного 
ритма отсутствуют.

Пациетка З., 13 лет, наблюдает-
ся в клинике 10 лет по поводу син-
дрома Клиппеля — Фейля. У девоч-
ки имелось высокое стояние правой 
лопатки. Со стороны шейного отдела 

Таблица

Данные о пациентах с пороками шейного отдела позвоночника, осложненными нестабильностью

Пациенты Возраст, 

лет

Структура порока Зона 

нестабильности

Тип 

нестабильности

Способ стабилизации

О.  6 Задний клиновидный С4 С4 Первичная Задний спондилодез

Р.  3 Гипоплазия тела С3 С3 Первичная Задний окципитоспондилодез

В.  10 Нарушение сегментации С3–C4, C2–C3, 

sp.bifida post С3–C4

C3–C4 Вторичная Задний окципитоспондилодез; 

передний корпородез С3–C4

У.  9 Нарушение сегментации С0–С3, C4–C7 C3–C4 Вторичная Задний окципитоспондилодез; 

передний корпородез С3–C4

З.  13 Нарушение сегментации С0–С1, C4–C7 C2–C4 Вторичная Задний спондилодез

Рис. 1
Внешний вид пациента Р., 3 лет, с костной кривошеей (синдром Клиппеля 
– Фейля)



18

3/2008 (c. 16–20)

А.В. Губин, Э.В. Ульрих. Пороки развития шейного отдела позвоночника у детей...

деформации позвоночника

ХИРУРГИЯ ПОЗВОНОЧНИКА

позвоночника жалоб не предъявляла 
до 12 лет. В 5 лет произведено низ-
ведение правой лопатки с хорошим 
косметическим и функциональным 
результатом. В 12 лет начались боли 
в шейном отделе позвоночника, уси-
ливающиеся при любой статической 
нагрузке. Боли купировались только 
в положении лежа. Получала лечение 
в виде ЛФК, массажа, физиотерапии, 
сосудистых препаратов, нестероид-
ных противоспалительных средств, 
ношения воротника Шанца в тече-
ние одного года. Эффект от консерва-
тивной терапии практически отсутс-
твовал. При поступлении в клинику 
девочка была психологически подав-
лена, предпочитала лежать. Удержи-
вает голову, наклонив ее вниз. Выра-
женное напряжение разгибателей шеи. 
Проведены КТ, МРТ, функциональная 
рентгенография шейного отдела поз-
воночника. Выявлено нарушение сег-
ментации С2—C3, С5—C7, передняя 
и задняя spina bifida C1, левосторон-
няя окципитализация. Определена 
выраженная нестабильность в сегмен-
те C3—C4 (рис. 5). C целью выявления 
особенностей кровотока по вертеб-
ральным сосудам выполнена прямая 
артериография с функциональными 
пробами (повороты) — патологии не 
выявлено. Произведена операция зад-
него спондилодеза ребром на уровне 
С3—C4 c субламинарной фиксацией 
проволокой. Вертикализирована через 
семь суток после операции. Иммоби-
лизация воротником типа Филадель-
фия. На контрольных рентгенограм-
мах восстановление лордоза (рис. 6). 
Наблюдалась 6 мес. Болевой синдром 
купирован.

Нестабильность — наиболее частое 
осложнение, требующее оперативного 
лечения у пациентов с пороками раз-
вития шейного отдела позвоночника. 
Как правило, исследователи приводят 
единичные наблюдения, в которых 
описывается стабилизация, выполнен-
ная по экстренным показаниям [1, 7, 
9, 10, 15]. Наличие гипермобильных 
сегментов при синдроме Клиппеля — 
Фейля является основным фактором 
риска. D. Samartzis et al. [11] разделили 
синдром Клиппеля — Фейля на три 

Рис. 4
Внешний вид пациента Р., 3 лет, после операции

Рис. 3
Рентгенограмма пациента Р., 3 лет: за-
дний окципитоспондилодез с фиксаци-
ей конструкцией «Vertex»

Рис. 2
МРТ пациента Р., 3 лет: кифоз на фоне заднебокового гипоплазированного 
полупозвонка C3
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Наибольшее количество наблюдений 
— 35 пациентов с зубовидной костью, 
собранных по трем крупным медицин-
ским центрам США, проанализирова-
ны W. Fielding et al. [4]. Авторы выделя-
ли аплазию и гипоплазию зубовидного 
отростка и собственно os odontoideum. 
Все пациенты поступили на лечение 
после предшествующей травмы. Боль-
шинству был произведен задний спон-
дилодез C1—C2.

Первое описание пациентки 
с задними полупозвонками С5—C6 
и тетраплегией было опубликовано 
в 1961 г. [2]. Авторы ограничились 
наложением вытяжения с последую-
щей иммобилизацией ортезом. Даль-
нейшая судьба пациентки неизвестна. 
Пять случаев нестабильности с грубы-
ми кифозами при гипоплазии тел чет-
вертого и пятого шейных позвонков 
и наличия спондилолиза в нижележа-
щем сегменте описаны при синдроме 
Larsen [8]. Очень важным является то, 
что кифоз выявлен и устранен опера-
тивно у детей в возрасте 14—16 мес., 
что позволило избежать неврологи-
ческих осложнений в дальнейшем. Это 
еще раз подчеркивает необходимость 

тщательного обследования шейного 
отдела позвоночника у детей с генети-
ческими аномалиями. Хорошо извест-
но и о высокой вероятности развития 
атлантоаксиальной нестабильности 
при болезни Дауна [13].

Методы фиксации, применяемые 
при пороках с нестабильностью, пре-
имущественно ограничиваются задним 
спондилодезом [9, 11]. В большинс-
тве случаев этого бывает достаточно. 
К переднему спондилодезу прибега-
ют в основном при необходимости 
устранения сдавления спинного мозга 
или несостоятельности заднего кост-
ного блока.

Заключение

Пороки шейного отдела позвоночника 
у детей являются патологией с высо-
кой опасностью неврологическо-
го дефицита. Выявленную аномалию 
необходимо оценивать с точки зрения 
вероятности развития нестабильнос-
ти. Дети с первичной нестабильнос-
тью должны быть оперированы в мак-
симально раннем возрасте.

Пациенты с нарушением сегмента-
ции в шейном отделе позвоночника 
составляют группу риска по развитию 
вторичной нестабильности в сегмен-
тах, контактных с блокированными 
от рождения. Данной группе пациен-
тов необходимо проводить рентгено-
логические функциональные тесты, 
доказывающие нестабильность. Боль-
ные со вторым типом нестабильности 
должны находиться под диспансер-
ным наблюдением, в процессе кото-
рого они получают консервативное 
лечение в виде лечебной физкультуры, 
физиотерапии, массажа и ортезирова-
ния. Хирургическое лечение становит-
ся неизбежным при неврологической 
нестабильности и болевом синдро-
ме, не купирующемся консервативной 
терапией.

типа, указывая что второй и третий 
типы, имеющие большое количество 
блокированных сегментов при нали-
чии гиперподвижных, потенциально 
опасны для развития миело- и ради-
кулопатии в любом возрасте. F. Shen 
et al. [14], анализируя гипермобиль-
ность в атлантоаксиальном сегменте 
у 32 пациентов с синдромом Клиппе-
ля — Фейля, установили, что наиболее 
неблагоприятным сочетанием явля-
ется окципитализация и блок С2—C3. 
При этом выраженность гипермобиль-
ности не коррелировала с неврологи-
ческим дефицитом.

S. Schwab et al. [12] in vitro прово-
дили биомеханическое исследование 
компенсации движений при блокиро-
вании изолированных шейных сегмен-
тов. Авторы установили, что блок ниж-
нешейных сегментов С5—C6, C6—C7 
сопровождается большей компенса-
цией за счет нижележащих сегментов, 
а блок С3—C4, C4—C5 — вышележащих, 
что может обусловливать их ускорен-
ную дегенерацию.

Описания пороков шейного отдела 
позвоночника с первичной нестабиль-
ностью еще более редки в литературе. 

Рис. 6
Рентгенограмма пациентки З., 
13 лет: задний локальный спондило-
дез С3–C4

Рис. 5
КТ пациентки З., 13 лет, с синдромом 
Клиппеля – Фейля: кифоз и неста-
бильность на уровне позвоночно-
двигательного сегмента С3–C4
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