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Treatment of patients with caudal regression syndrome: a systematic review of the literature
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Objective. To analyze and summarize the data of modern literature on the issues of surgical treatment and natural course of the spine and 

spinal cord pathology in patients with various types of caudal regression syndrome (CRS).

Material and Methods. A systematic review of the literature on the issue of treatment of the spine and spinal cord pathology in patients 

with CRS was performed. Selection criteria were: articles for the period 2002–2022, original studies of populations/patients with vari-

ous forms of CRS with a description of treatment methods and long-term results of treatment or observation. A total of 28 articles on the 

treatment of various forms of CRS with the described results of treatment of 212 patients were analyzed: 29 patients with CRS in combi-

nation with open neural tube defects and 183 patients with closed forms of CRS. Evaluation criteria included number of patients, gender, 

type of spinal cord pathology, type of sacral agenesis, presence of the spine and lower extremities deformities, concomitant pathology, op-

erations performed and their complications, and results.

Results. The studied patients underwent the following surgeries on the spine and spinal cord: untethering of the spinal cord, correction 

and stabilization surgeries on the spine, plasty of the spinal cord herniation, plasty of the terminal meningocele, and removal of the presa-

carial volumetric mass. The greatest number of complications occurred after operations on the spine and sacrum. The majority of patients 

(67 %) with sacral agenesis by the end of the follow-up period (average 14 years) walked independently or with the help of devices, and 

Цель исследования. Анализ и обобщение данных современной литературы по вопросам оперативного лечения и естественного те-

чения патологии позвоночника и спинного мозга у пациентов с различными типами синдрома каудальной регрессии (СКР).

Материал и методы. Выполнен систематизированный  обзор литературы по теме лечения патологии позвоночника и спинного мозга 

у пациентов с СКР. Критерии отбора: статьи за 2002–2022 гг., оригинальные исследования групп пациентов/пациентов с различ-

ными формами СКР с описанием методов лечения и отдаленных результатов лечения или наблюдения. Проанализировано 28 ста-

тей на тему лечения различных форм СКР с описанными результатами лечения 212 пациентов: 29 пациентов с СКР в сочетании 

с открытыми дефектами невральной трубки, 183 – с закрытыми формами СКР. Критерии оценки: количество пациентов, пол, вид 

патологии спинного мозга, вид сакральной агенезии, наличие деформации позвоночника и нижних конечностей, сопутствующая 

патология, проведенные операции и их осложнения, результаты.

Результаты. Исследуемым пациентам выполняли следующие операции на позвоночнике и спинном мозге: дефиксацию спинного 

мозга, коррегирующие и стабилизирующие операции на позвоночнике, пластику спинно-мозговой грыжи, пластику терминального 

менингоцеле и удаление пресакрального объемного образования. Наибольшее количество осложнений возникло после операций 

на позвоночнике и крестце. Большинство пациентов (67 %) с агенезией крестца к концу времени наблюдения (в среднем к 14 го-

дам) ходили самостоятельно или с помощью приспособлений, а меньшая их часть (33 %) не могла ходить. Более половины больных 

с СКР (67 %) имели нейрогенный мочевой пузырь, недержание мочи или страдали хронической инфекцией мочевыводящих путей. 

Недержание кала или запоры встречались реже (46 %).

Заключение. Пациенты с СКР имеют хороший потенциал для улучшения/восстановления ходьбы и нарушения функции тазовых 

органов. Крайне важно своевременно проводить комплексное лечение пациентов с СКР, имеющих нейрохирургические, ортопе-

дические, урогенитальные и колоректальные проблемы, начинать раннюю двигательную реабилитацию и физиотерапию.

Ключевые слова: синдром каудальной регрессии, патология позвоночника и спинного мозга, агенезия крестца, нарушения функ-

ции тазовых органов.
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a minority of them (33 %) could not walk. More than half of patients with CRS (67 %) had a neurogenic bladder, urinary incontinence, or 

suffered from a chronic urinary tract infection. Fecal incontinence and constipation were less common (46 %).

Conclusions. Patients with CRS have a good potential for improvement/recovery of walking and pelvic organ dysfunction. This is ex-

tremely important to timely carry out multimodality treatment of patients with CRS who have neurosurgical, orthopedic, urogenital and 

colorectal problems in CRS, and to start early motor rehabilitation and physiotherapy.

Key Worlds: caudal regression syndrome, pathology of the spine and spinal cord, sacral agenesis, dysfunction of the pelvic organs.
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Синдром каудальной регрессии (СКР) 
подразумевает наличие частичной 
или полной агенезии крестца, неред-
ко с сопутствующими аномалиями 
таза, прямой кишки, мочеполовой 
системы, поясничного отдела позво-
ночника, нижних конечностей и кау-
дального отдела спинного мозга [1]. Ле-
чение пациентов с СКР – комплексное, 
включает в себя урологические, хирур-
гические, нейрохирургические и орто-
педические методики, зачастую «пере-
крещивающиеся» между собой [2, 3].

Пороки развития спинного моз-
га при СКР включают в себя открытые 
дефекты невральной трубки (миеломе-
нингоцеле, миелошизис), липомы моз-
гового конуса и терминальной нити, 
пороки развития расщепленного спин-
ного мозга (split cord malformation) 
и сигарообразный (тупооканчивающий-
ся) конус спинного мозга [4]. В боль-
шинстве случаев дефекты невральной 
трубки сочетаются с врожденными 
расстройствами мочеиспускания, обу-
словленными как миелодисплазией, так 
и синдромом фиксированного спинно-
го мозга. Помимо этого, расстройство 
мочеиспускания может быть обуслов-
лено сопутствующими пороками раз-
вития урогенитальной системы (напри-
мер, экстрофией мочевого пузыря). 
Поскольку СКР часто сопровождается 
пороками развития колоректальной 
и мочевыделительной систем, тактика 
лечения не всегда ясна. Миелодиспла-
зия, синдром фиксированного спин-
ного мозга, асимметрия нижних ко-
нечностей, аномалии позвоночника, 
асимметричная патология крестцово- 
подвздошных суставов — все это в рав-
ной степени может привести и к усу-
гублению деформаций нижних конеч-
ностей, и к сколиозу.

Основные вопросы данного иссле-
дования: каковы отдаленные результа-
ты лечения и наблюдения пациентов 
с СКР, как улучшить их функциональ-
ное состояние и удовлетворенность 
жизнью.

Цель исследования – анализ и обоб-
щение данных современной литерату-
ры по вопросам оперативного лечения 
и естественного течения патологии 
позвоночника и спинного мозга у паци-
ентов с различными типами СКР.

Материал и методы

Выполнен систематизированный 
обзор литературы по теме СКР.

Критерии отбора: статьи за 2002–
2022 гг., оригинальные исследования 
групп пациентов/пациентов с различ-
ными формами СКР с описанием мето-
дов лечения и отдаленных результатов.

Использованные поисковые запросы 
на русском и английском языках были 
следующие: синдром каудальной регрес-
сии, агенезия крестца, синдром Курра-
рино, caudal regression, sacral agenesis, 
Currarino syndrome. Поиск осуществляли 
по базам данных eLibrary, Google Scholar, 
PubMed.

При анализе литературы обнаружи-
ли 241 статью на тему СКР. Из их числа 
были удалены обзоры, аналитические 
статьи, экспертные мнения, дублика-
ты, исследования на животных, статьи 
без описания методов и результатов 
лечения, без минимального периода 
наблюдения. В итоге отобрали 28 ста-
тей по теме лечения различных форм 
СКР, в которых описаны результаты 
лечения 212 пациентов: 97 (46 %) муж-
ского пола и 115 (54 %) – женского.

Критерии оценки: количество 
пациентов, пол, вид патологии спин-

ного мозга, вид сакральной агенезии, 
наличие деформации позвоночника, 
сопутствующая патология, прове-
денные операции и их осложнения, 
результаты.

Результаты

Общая информация 
и естественное течение
Из 212 описанных пациентов 29 (14 %) 
имели СКР в сочетании с открыты-
ми дефектами невральной трубки 
[5, 6], 183 (86 %) – закрытые формы 
СКР [2, 5–29] (табл. 1). Гемисакрум 
(Renshaw I, Pang IV типы сакральной 
агенезии) описан у 66 (31 %) пациен-
тов, частичная агенезия креста ниже 
S1 (Renshaw II, Pang III) – у 95 (45 %), 
полная сакральная или люмбосакраль-
ная агенезия (Renshaw III–IV, Pang II) – 
у 51 (24 %). Сигаровидный конус спин-
ного мозга встретился в 26 (12 %) 
случаях, фиксация спинного мозга 
на фоне закрытого дефекта невраль-
ной трубки – в 42 (20 %), синдром 
Куррарино (как минимум 2 из сле-
дующих признаков: агенезия крестца, 
пресакральная масса и аноректальная 
мальформация) – в 16 (8 %), VACTERL-
ассоциация (как минимум 3 из обяза-
тельных признаков) – в 11 (5 %), сире-
номелия – в 3 (1,4 %).

В трех случаях пациенты с синдро-
мом Куррарино перенесли спонтан-
ные острый менингит и интрадураль-
ные абсцессы с появлением парапаре-
за [9, 16, 18].

Гидроцефалия описана в 15 слу-
чаях, в основном на фоне открытых 
дефектов невральной трубки (табл. 2). 
Деформации позвоночника включали 
в себя сколиоз (84 пациента) и пато-
логический кифоз (39 пациентов). 
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У 41 пациента была патология бедрен-
ных суставов, у 16 – коленных, у 62 – 
голеностопных суставов и деформа-
ция стоп, у 25 – значительная разница 
в длине конечностей. Аноректальные 
аномалии, включающие в себя аналь-
ную атрезию и стеноз, были у 69 паци-
ентов, аномалии мочеполовой систе-
мы – у 61, аномалии сердца – у 15.

Хирургическое лечение
Большинство пациентов с СКР 

перенесли следующие хирургиче-
ские вмешательства на позвоночни-
ке и спинном мозге: дефиксацию 
спинного мозга [19, 20, 30], позвоноч-
но-тазовую фиксацию, коррекцию 
крестцово-подвздошной дислокации 
или коррекцию деформации позво-
ночника [11, 21, 23–26, 30, 31], пла-
стику врожденной спинно-мозговой 
грыжи [5, 6], пластику терминально-
го менингоцеле или удаление преса-
крального объемного образования [9, 
16, 28, 29].

Из сопутствующих операций 
выполняли коррекцию деформа-
ций нижних конечностей [21, 23, 24, 
31], колоректальные операции [5, 6, 
8, 9, 20, 28, 31], операции на уроге-
нитальной системе [5, 6, 8, 9, 19, 20, 
28] и на сердце [2, 5, 6, 8, 10, 28, 31] 
(табл. 3). Ни одной операции за пери-
од наблюдения не было описано толь-
ко у четырех пациентов из 212.

В первые дни жизни пациентам 
с СКР выполняли следующие опера-
ции: пластику врожденной спинно-
мозговой грыжи с ликвореей и коло-
ректальную хирургию. Второй лини-
ей шли операции при гидроцефалии 
(в первые месяцы жизни у пациентов 
с открытыми спинальными дизрафи-
ями), кистозных формах менинго-
миело- или менингоцеле без лик-
вореи (обычно в течение первого 
года жизни). После года проводи-
ли вторичную колоректальную пла-
стику, реконструкцию мочевого 
пузыря и уретры. Ортопедические 
операции и дефиксацию спинного 
мозга начинали выполнять с двух-
летнего возраста и продолжали, 
как правило, до завершения активно-
го роста. После пубертата информа-
ции об операциях в литературе мало: 

средний возраст на момент окончания 
наблюдения – 170 мес. (14 лет).

Осложнения
Количество описанных осложне-

ний при дефиксации спинного моз-
га при СКР относительно невелико 
(описано 70 процедур дефиксации 
при СКР в табл. 3): Gills et al. [12] опи-
сали всего 6 осложнений, а именно 
проблемы с заживлением раны, ране-
вую ликворею и раневую инфекцию.

Наибольшее количество ослож-
нений возникало после операций 
на позвоночнике и крестце (табл. 4): 
47 осложнений после 109 операций [5, 
6, 8, 10–15, 20, 21, 23–27, 32]. Наиболее 
частым осложнением была несостоя-
тельность костного блока, особенно 
при полной агенезии крестца и аге-
незии пояснично-крестцового отде-
ла – 18 (54 %) случаев, затем инфек-
ция области хирургического вмеша-
тельства – 10 (30 %) случаев, раневая 
ликворея – 3 (9 %) случая, другие про-
блемы с заживлением раны – 2 (6 %) 
случая.

Результаты лечения
Данные о функциональном статусе 

(FIM/weeFIM) пациентов с СКР пред-
ставлены Baleoğlu et al. [5] в 2016 г., 
они сравнили функциональный статус 
среди 38 пациентов с СКР в сочетании 
с открытыми спинальными дизрафия-
ми и закрытыми формами СКР: в сред-
нем в возрасте 10 лет FIM составил 92 
и 109 соответственно.

По данным литературы, большин-
ство пациентов с агенезией крест-
ца в итоге ходили самостоятельно 
или с помощью приспособлений – 
118 (67 %) из 176 описанных случа-
ев, а меньшинство из них не могло 
ходить – 58 (33 %) из 176 (табл. 4). 
Достаточно часто у пациентов с СКР 
при лечении встречается улучшение 
функции нижних конечностей и кон-
троль над мочеиспусканием.

На основании анализа литературы 
можно сделать вывод о том, что более 
половины больных с СКР имели ней-
рогенный мочевой пузырь, недержа-
ние мочи или страдали хронической 
инфекцией мочевыводящих путей 
(121 (67 %) из описанных 180; табл. 4). 
Недержание кала или запоры встре-

чались реже, в основном у больных 
с открытыми дефектами невральной 
трубки в сочетании с СКР или у боль-
ных после колоректальных операций 
(68 (46 %) из 148 описанных; табл. 4).

Хронические боли в ногах или спи-
не при СКР редко описывались у детей, 
обычно были у взрослых пациентов [8, 
12, 18, 22, 26].

В проанализированных источни-
ках представлено 7 случаев умствен-
ной отсталости при СКР, почти все 
по неизвестным причинам [8, 9, 17].

Обсуждение

Этиология СКР
В ряде исследований описаны пред-
положительные модифицируемые 
триггерные механизмы развития СКР: 
высокие дозы ретиноевой кислоты, 
гипер- и гипогликемия, гипоксия, при-
менение стимулятора диэтилпропион 
гидрохлорид и гормональный дисба-
ланс [4]. Например, одно из исследова-
ний показало, что СКР имеет распро-
страненность 1 : 10 000 живорождений 
в общей популяции и 1 : 350 у мате-
рей с гестационным сахарным диа-
бетом [4]. Также в литературе описана 
агенезия крестца при хромосомных 
аберрациях, например, при делеции 
8p11.2, делеции 7q36 [33, 34], дуплика-
ции 3q26.32-q27.2 [35], трисомии 19q 
и моносомии 7q [13].

При синдроме Куррарино най-
дена связь с мутациями в гене MNX1. 
Анализируя описанные случаи син-
дрома Куррарино, следует отметить, 
что в большинстве случаев он вклю-
чает в себя агенезию крестца ниже 
S1, передний дефект крестца с преса-
кральным образованием (менингоце-
ле, тератома и др.) с фиксацией спин-
ного мозга дистальными липомами 
и анальный стеноз/атрезию [9, 16, 28, 
29]. Родители должны быть проинфор-
мированы врачом о возможном ауто-
сомно-доминантном типе наследова-
ния в случаях наличия признаков у них 
или их ребенка синдрома Куррарино.

Другие гены, мутации которых 
могут быть ответственны за формиро-
вание каудальной агенезии, – VANGL1, 
HOXD13, CDX2, TBXT и PTEN [36, 37]. 
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Варианты VANGL1 ведут к возникно-
вению синдрома Клиппеля – Фейля 
в сочетании с СКР [38]. В литерату-
ре описано сочетание ассоциации 
VACTERL (наличие как минимум трех 
аномалий: позвоночника, аноректаль-
ного порока, порока сердца, трахеопи-
щеводной аномалии, аномалии почек 
и конечностей) с СКР [39, 40].

Хирургическое лечение СКР
Последовательность выполнения 

операций при различных формах СКР 
вполне ясна. В первую очередь выпол-
няются операции для преду-прежде-
ния жизнеугрожающих осложнений. 
Например, ранняя пластика спинно-
мозговых грыж с ликвореей выполня-
ется в первые сутки жизни и направ-
лена на предотвращение менингита, 
а операции по поводу анальной атре-
зии предотвращают возникновение 
кишечной непроходимости и перито-
нита в первые сутки жизни.

Выполнение ранней профилакти-
ческой дефиксации спинного мозга 
является дискутабельным вопросом, 
так как ранние профилактические 
вмешательства (без симптомов фик-
сированного спинного мозга) могут 
привести к необходимости повторной 
операции в будущем с повышением 
риска осложнений. Разумнее подо-
ждать до возраста 2 лет, когда можно 
оценить, есть ли у ребенка трудности 
с сидением, неврологические и уро-
логические нарушения, прогрес-
сирующая деформация позвоноч-
ника, которая также может возни-
кать из-за фиксации спинного мозга. 
Исключениями из этого правила 
являются пресакральное объемное 
образование [9, 16], признаки ней-
роэнтерального хода или кисты, дер-
моидные кисты и дермальный синус 
[18], тонкий кожный покров менинго-
цистоцеле или миеломенингоцисто-
целе с высоким риском травматиза-
ции и ликвореи, прогрессивный рост 
менингоцистоцеле или миеломенин-
гоцистоцеле – во всех этих случаях 
операция рекомендуется к выполне-
нию в первые месяцы жизни.

Осложнения
В целом количество операций 

под общей анестезией у пациентов 

с различными формами СКР в течение 
жизни достаточно большое. Выходом 
из ситуации может стать их сокраще-
ние за счет выполнения операций два 
в одном или три в одном. Но, как пока-
зала практика, такой подход связан 
с высоким риском осложнений [41].

Еще одним проблемным момен-
том является учет осложнений. Сто-
ит ли рассматривать как осложнение 
прогрессирование деформации позво-
ночника выше уровня инструмента-
ции или прогрессирование деформа-
ции нижних конечностей после орто-
педических вмешательств, вторичную 
фиксацию спинного мозга после плас-
тики открытого дефекта невральной 
трубки, повторную фиксацию спинно-
го мозга после первичной дефиксации, 
анальный рестеноз, требующий дила-
тации после аноректопластики? Веро-
ятно, все эти состояния стоит рассма-
тривать как осложнения, так как при 
надлежащем документировании (вид 
аномалии, вид и особенности, воз-
раст на момент первичной операции) 
это может помочь выявить факторы, 
предрасполагающие к повторным 
операциям.

Результаты лечения и естествен- 
      ное течение заболевания

Еще раз стоит подчеркнуть необ-
ходимость раннего хирургического 
лечения больных с закрытыми форма-
ми СКР в сочетании с пресакральными 
объемными образованиями, подозре-
нием на нейроэнтероэнтеральный ход 
или кисту, дермоидную кисту или дер-
мальный синус, так как в трех случа-
ях в литературе описаны спонтанные 
острый менингит и интрадуральные 
абсцессы с появлением парапареза [9, 
16, 18].

У пациентов с СКР лечение при-
водит к улучшению функциональ-
ного статуса, ходьбы и урологических 
симптомов. Это подчеркивает важ-
ность своевременного лечения боль-
ных с нейрохирургическими и орто-
педическими проблемами. Ранняя дви-
гательная реабилитация и лечебная 
физкультура, своевременное ортопе-
дическое обеспечение играют важную 
роль в процессе подготовки данной 
группы детей к взрослой жизни [3, 42].

Урологические расстройства 
при СКР могут быть вызваны фик-
сированным спинным мозгом, недо-
развитием мозгового конуса, миело-
дисплазией, сопутствующими уро-
генитальными пороками развития 
и гипоплазией нервов, ответственных 
за контроль мочеиспускания. Всем 
детям с СКР рекомендуется наблюде-
ние у уролога, периодическое уроди-
намическое исследование и УЗИ почек.

Недержание кала или запор 
при СКР могут быть вызваны аналь-
ным рестенозом, болезнью Гиршпрун-
га, отсутствием иннервации хвостово-
го отдела толстой кишки (сочетание 
с СКР описывается редко), но также 
они могут быть проявлением синдро-
ма фиксации спинного мозга, и в лите-
ратуре описано улучшение после про-
цедуры дефиксации.

Хронические боли в спине и ногах 
могут возникать у пациентов с СКР 
вследствие синдрома фиксирован-
ного спинного мозга, деформации 
позвоночника, позвоночно-крестцо-
вой нестабильности, деформаций ног 
и неравномерной нагрузки на суста-
вы. Чаще боли возникают с возрастом. 
При изолированной боли оптимально 
начать лечение и обследование с курса 
обезболивающих (в том числе габа-
пентина, клоназепама).

Другим значимым симптомом явля-
ется умственная отсталость, которая 
может возникать на фоне гипоксически-
ишемического поражения головного 
мозга, генетических мутаций и других 
факторов токсического воздействия 
на плод и новорожденного. Когнитив-
ные нарушения влияют на функци-
ональную независимость и успевае-
мость, поэтому их также необходимо 
учитывать при клинической оценке 
и планировании хирургического вме-
шательства для улучшения результатов.

Заключение

Пациентам с выявленной агенезией 
крестца или подозрением на агене-
зию крестца внутриутробно необхо-
димо провести хромосомный анализ, 
а также анализ на следующие генные 
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мутации: MNX1 gene, VANGL1, HOXD13, 
CDX2, TBXT и PTEN.

В случаях рождения больного с СКР 
в первую очередь необходимо выпол-
нение операций для предупрежде-
ния жизнеугрожающих осложнений: 
ранняя пластика открытых дефектов 
невральной трубки с ликвореей и опе-
рации по поводу анальной атрезии 
(первые сутки жизни). Урологиче-
ские и кардиологические вмешатель-
ства, удаление пресакральных обра-
зований, операции по поводу нейро-
энтероэнтеральных ходов или кист, 
удаление дермоидных кист и дер-
мальных ходов – во всех этих случа-
ях операция рекомендуется в первые 
месяцы жизни. Выполнение ранней 
профилактической дефиксации спин-
ного мозга является дискуссионным, 
ранние вмешательства могут при-
вести к необходимости повторных 
операций в будущем с повышенным 
риском осложнений. Ортопедические 
операции и операции по дефиксации 
при СКР стоит проводить не ранее 
2-летнего возраста ребенка. Рискован-

но сокращать количество операций 
на одного ребенка, выполняя комби-
нированные операции (два в одном 
и три в одном), это увеличивает риск 
осложнений, особенно при одномо-
ментной дефиксации спинного моз-
га с коррекцией деформации позво-
ночника, процедуры лучше разделить 
по времени. Поскольку риск несосто-
ятельности костного блока при СКР 
очень высок, рекомендуется исполь-
зовать аутокостные трансплантаты 
в дополнение к винтам и при необхо-
димости уделить внимание переднему 
спондилодезу.

Более 60 % пациентов с агенезией 
крестца могут ходить самостоятель-
но или с помощью приспособлений. 
Важно своевременно решать ней-
рохирургические и ортопедические 
проблемы при СКР, начинать раннюю 
двигательную реабилитацию и лечеб-
ную физкультуру. Важную роль в про-
цессе подготовки этой группы детей 
к взрослой жизни играет обеспече-
ние ортезами для нижних конечно-
стей при необходимости.

Всем детям с СКР рекомендуется 
наблюдение у уролога, периодическое 
уродинамическое исследование и УЗИ 
почек. Недержание кала или запор 
при СКР могут быть вызваны аналь-
ным рестенозом, болезнью Гиршпрун-
га, отсутствием иннервации хвосто-
вого отдела толстой кишки, а также 
могут быть проявлением синдрома 
фиксации спинного мозга, в литера-
туре описано улучшение функции тол-
стой кишки после дефиксации спин-
ного мозга.
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