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По данным литературы [1], врожден-
ные пороки развития составляют от 2 
до 11 %. А.А. Гумеров с соавт. [4] отме-
чают, что частота аномалий позвонков 
составляет не более 3 % среди поро-
ков развития скелета. Некоторые авто-
ры относят к наиболее тяжелой врож-
денной патологии осевого скелета 
нарушение формирования позвонков 
в пояснично-крестцовой области, так 
как последние не имеют возможности 
компенсации в нижележащих отде-
лах и приводят к грубому нарушению 
позвоночно-тазовых взаимоотноше-
ний [3]. Наиболее редким и тяжелым 
является врожденный порок разви-
тия дистального отдела позвоночни-
ка и спинного мозга, так называемый 
синдром каудальной регрессии [2]. 
По данным С.И. Козловой с соавт. [5], 
популяционная частота составля-
ет 1:60 000 рождений, соотношение 
детей мужского пола и женского 2,7:1, 

тип наследования аутосомно-доми-
натный. Э.В. Ульрих с соавт. [7], изучая 
распространенность пороков разви-
тия позвоночника в популяции, отме-
чают, что кифозогенные нарушения 
формирования позвоночника всегда 
динамически нестабильны, а скорость 
и степень их прогрессирования нахо-
дятся в прямой зависимости от недо-
развития передней и средней колонн. 
При агенезии тел позвонков часто-
та неврологических осложнений пре-
вышает 66,0 % (позвоночный канал 
при этом стенозируется на 2/3 и более 
от должной величины), при гипогене-
зии достигает 33,0 %, а при гипопла-
зии – 20,0 %.

В литературе описаны различ-
ные способы стабилизации позво-
ночно-тазового сегмента у пациентов 
с синдромом каудальной регрессии 
при помощи металлоконструкции 
с формированием костного бло-

ка [8–11]. Наиболее оптимальны-
ми, на наш взгляд, являются люмбо-
пельвикстабилизация позвоночника 
металлоконструкцией по методике 
Dunn – McCarthy и костная пластика 
ауторебром. Данный метод пропаган-
дируется как альтернативный вари-
ант фиксации крестца и таза у детей. 
При малых размерах подвздошных 
костей и крестца стабильно устано-
вить винты не всегда возможно. Опо-
ра на крылья подвздошных костей 
при помощи фигурно отмоделирован-
ных стержней в ряде случаев является 
альтернативой винтовой фиксации. 
Благодаря этому виду фиксации обе-
спечивается стабильность дистального 
конца металлоконструкции, которая 
важна для удержания сагиттального 
и фронтального балансов и форми-
рования прочного спондилодеза [6].

За счет корректно разработанной 
тактики предоперационного обсле-
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дования и хирургического лечения 
пациентов с врожденными пороками 
развития позвоночника возможно вос-
становить глобальный сагиттальный 
и фронтальный баланс, осуществить 
коррекцию деформации в максималь-
но возможных пределах, восстановить 
поясничный лордоз и позвоночно-
тазовые взаимоотношения, вследствие 
чего ребенок будет гармонично раз-
виваться, а качество жизни выйдет 
на новый уровень.

Клинический пример 1. Паци-
ентка Т., 13 лет, находилась на обсле-
довании и лечении в отделении 
патологии позвоночника ЦИТО 
им. Н.Н. Приорова с диагнозом «мие-
лодисплазия, множественная ано-
малия развития пояснично-крест-
цового отдела позвоночника, син-
дром каудальной регрессии 3-го типа 
(по Cama), врожденный комбини-
рованный сколиоз II ст., нарушение 
функции тазовых органов». Поступи-
ла с жалобами на деформацию и боль 
в пояснично-крестцовом отделе 
позвоночника, быструю утомляемость, 
недержание мочи.

Анамнез заболевания. Ребенок 
страдает изолированным врожден-
ным пороком развития, хроническим 
пиелонефритом, буллезным цисти-
том. У девочки неадаптивный ареф-
лекторный мочевой пузырь. Известно, 
что деформация позвоночника и нару-
шение функции тазовых органов 
выявлены в 2 мес., в 9 мес. диагности-
рованы spina bifida пояснично-крест-
цового отдела позвоночника, миело-
дисплазия. Ребенок консультирован 
сотрудниками медико-генетического 
научного центра РАМН. Заключение: 
убедительных данных о наследствен-
ных заболеваниях скелета не выявле-
но. Максимальной прогрессии дефор-
мация позвоночника достигла в 11 лет. 
Ребенок регулярно получал консерва-
тивное лечение по месту жительства 
в виде массажа, ЛФК, физиолечения.

При динамическом наблюде-
нии у пациентки отмечено усиление 
наклона туловища вперед и форми-
рование фронтального и сагитталь-
ного дисбаланса. Госпитализирована 
в отделение патологии позвоночни-

ка для дообследования и определе-
ния тактики оперативного лечения. 
В отделении ребенок обследован 
клинико-рентгенологически.

Объективный статус. Состояние 
относительно удовлетворительное. 
Кожные покровы и видимые слизи-
стые естественного цвета. Подкожная 
жировая клетчатка слабо выражена. 
Пальпируемые лимфоузлы не увели-
чены, безболезненны. Грудная клетка 
деформирована. Перкуторно – легоч-
ный звук над всей поверхностью 
легких, аускультативно – дыхание 
пуэрильное, ослабленное, хрипы 
не выслушиваются. Проводится во все 
отделы легких. Сердечные тоны ясные, 
ритмичные. Живот участвует в акте 
дыхания, при пальпации мягкий, без-
болезненный. Печень не увеличена, 
безболезненна. Селезенка не пальпи-
руется. Нарушение функции тазовых 
органов по типу недержания. Заключе-
ние педиатра: хронический пиелонеф-
рит, буллезный цистит, неадаптивный 
арефлекторный мочевой пузырь.

Неврологический статус. Созна-
ние ясное, положение активное, ори-
ентация в пространстве не нарушена, 
контактна. Зрачки D = S, фотореакция 
живая, содружественная. Движения 
глазных яблок в полном объеме. Глаз-
ные щели D = S, носогубные склад-
ки симметричны. Глотание, фонетика 
не нарушены. Язык по средней линии. 
Координаторные пробы выполняет 

удовлетворительно. Черепно-мозго-
вые нервы интактны, рефлексы ораль-
ного автоматизма отсутствуют, сухо-
жильные рефлексы D = S, гипотонус 
в нижних конечностях с акцентом 
в дистальных отделах, чувствитель-
ных нарушений не выявлено. Наруше-
ние функции тазовых органов по типу 
недержания мочи. Заключение невро-
лога: миелодиспластический синдром, 
синдром нарушения тазовых функций 
по типу недержания, арефлекторный 
мочевой пузырь.

Ортопедический статус. Боль-
ная передвигается самостоятельно, 
без средств дополнительной опоры, 
с наклоном туловища вперед. Опре-
деляется асимметрия надплечий, 
углов лопаток и треугольников талии. 
При осмотре со спины определяется 
выраженная кифотическая деформа-
ция поясничного отдела позвоноч-
ника. Ось позвоночника отклонена 
в грудном отделе вправо. Пальпация 
по линии остистых отростков и пара-
вертебральным точкам безболезнен-
на. Наклон туловища вперед ограни-
чен. Своды стоп уплощены, положение 
вальгусное (рис. 1а). Заключение орто-
педа: множественная аномалия раз-
вития пояснично-крестцового отде-
ла позвоночника, синдром каудаль-
ной регрессии 3-го типа (по Cama). 
Врожденный комбинированный ско-
лиоз II ст. Плосковальгусная установ-
ка стоп.

Рис. 1
Внешний вид пациентки Т.,13 лет, до (а) и после (б) операции

а б
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По результатам рентгенографии (рис. 2а) выявле-
ны признаки правостороннего комбинированного 
сколиоза, угол дуги в грудном отделе позвоночни-
ка составил 5°, в поясничном – 12°. По результа-
там рентгенографии тазобедренных суставов отме-
чаются признаки дисплазии в виде недопокрытия 
крышей вертлужной впадины головки бедренной 
кости справа.

Отмечается позитивный сагиттальный баланс 
до 4 см. По данным КТ (рис. 2б) выявлена грубая 
аномалия развития пояснично-крестцового отде-
ла позвоночника за счет нарушения слияния тел 
и дужек поясничных позвонков с наличием кост-
ных дефектов корней дуг, гипоплазия тел пояснич-
ных позвонков, аплазия тел крестцовых позвонков 
(крестец представлен рудиментарными зачатками). 
Нижние поясничные позвонки умеренно дислоци-
рованы в зону крестца, задние элементы пояснич-
ных позвонков прилежат друг к другу с формиро-
ванием отдельных костных блоков, позвоночный 
канал расширен за счет дислокации тел поясничных 
позвонков кпереди, лордоз усилен. По результатам 
МРТ (рис. 2в) выявлены признаки спаечного процес-
са твердой мозговой оболочки в каудальном отделе, 
утолщение концевой нити. По данным спирогра-
фии нарушение вентиляционной функции легких 
не выявлено.

С учетом клинико-рентгенологической картины 
заболевания и рекомендаций нейрохирурга паци-
ентке первым этапом проведено пересечение утол-
щенной концевой нити на уровне L5–S1.

Под эндотрахеальным наркозом в положении 
пациентки на животе после трехкратной обработки 
кожных покровов растворами антисептиков про-
изведен разрез кожи на уровне L5–S1. Скелетиро-
ваны задние элементы L5–S1 позвонков. Расширен 
интраламинарный промежуток за счет частичной 
резекции дужек L5 и S1 позвонков. При ревизии эпи-
дуральных пространств визуализирована дорсально 
расположенная утолщенная концевая нить. Твердая 
мозговая оболочка рассечена линейно на участке 
1 см. При ревизии субдуральных пространств обра-
щает на себя внимание диспластичная (липоматоз-
ная) натянутая концевая нить. При помощи микро-
хирургической техники проведен менингорадику-
лолиз. Нить обработана при помощи биполярной 
коагуляции, иссечена на участке 0,5 см, отмечена 
ее ретракция в краниальном направлении. Гемостаз. 
Наложен обвивной шов на твердую мозговую обо-
лочку, осуществлена тампонада гемостатической 
губкой.

Послеоперационный период протекал без осо-
бенностей. Через 10 дней проведен второй этап 
хирургического лечения деформации позвоночника: 
дорсальная коррекция и фиксация грудопояснич-

Рис. 2
Лучевые методы обследования пациентки Т., 13 лет, до операции: 
а – рентгенограммы в прямой и боковой проекциях и рентгено-
грамма тазобедренных суставов; б – КТ с 3D-реконструкцией; 
в – МРТ (стрелками обозначены участки липодистрофии и утол-
щенная концевая нить)

а

б

в
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ного отдела позвоночника металло-
конструкцией в условиях нейрофизи-
ологического мониторинга. Костная 
пластика аллотрансплантатом.

Под эндотрахеальным наркозом 
в положении пациентки на живо-
те установлены электроды в мыш-
цы-мишени, согласно оперируемому 
сегменту позвоночника. После трех-
кратной обработки кожных покровов 
растворами антисептиков произведен 
разрез кожи на уровне Th7–S1 позвон-
ков. Послойно рассечены подкожная 
клетчатка, фасция, скелетированы 
задние элементы позвонков с двух 
сторон. Гемостаз. Через корни дуг 
в тела Th8–Th11 позвонков с двух сто-
рон установлены транспедикулярные 
винты. Два винта с каждой стороны 
установлены в крылья таза. ЭОП-кон-
троль: положение винтов правильное. 
Интраоперационно проведена оценка 
позиционирования транспедикуляр-
ных винтов посредством нейрофи-
зиологического мониторинга. С двух 
сторон на головки винтов уложены 
отмоделированные с учетом деформа-
ции стержни. Произведена посегмен-
тарная контракция и дистракция. Уста-
новлены поперечные тяги на уровне 
Th12 и L2. Проведена костная пластика 
аллотрансплантатами (рис. 3).

Послеоперационный период про-
текал без особенностей. Проводили 
антибактериальную, противовоспали-
тельную, сосудистую терапию и тера-
пию препаратами железа. Пациентка 
вертикализирована в грудопояснич-
ном корсете ленинградского типа 
на 3-и сут. Проведен курс восстано-
вительного лечения в виде упражне-
ний ЛФК.

В послеоперационном периоде 
проводили рентгенографию (рис. 4), 
по данным которой положение метал-
локонструкции стабильно, угол дефор-
мации грудного отдела позвоночни-
ка – 1°, поясничного – 3°. Швы сня-
ты на 14-е сут. После хирургического 
вмешательства ухудшения неврологи-
ческой картины со стороны нижних 
конечностей не выявлено (рис. 1б). 
С рекомендациями выписана на амбу-
латорное наблюдение.

Рис. 3
Завершающий этап операции пациентки Т., 13 лет

Рис. 4
Рентгенограммы пациентки Т., 13 лет, после операции



32
Деформации позвоночника Spine deformities

Hirurgia Pozvonochnika 2016;13(2):28–35 ХИРУРГИЯ ПОЗВОНОЧНИКА 2016. Т. 13. № 2. С. 28–35 

С.В. Колесов и др. Хирургическое лечение пациентов с синдромом каудальной регрессии

Проведено анкетирование по стан-
дартизированной шкале SRS-22 до опе-
рации, через 10 дней и 6 мес. после 
операции. До операции пациентка 
оценивала внешний вид и общую 
активность 1,50 и 1,40 балла соответ-
ственно, на 10-й день после опера-
ции результат по двигательной актив-
ности составил 2,25 балла, удовлет-
воренность результатами лечения 

– 4,20 балла. Через 6 мес. показатели 
возросли: двигательная активность 
до 2,55 балла, удовлетворенность 
результатами лечения до 4,80 бал-
ла, что свидетельствует о повышении 
качества жизни пациентки.

Клинический пример 2. Паци-
ентка С., 3 лет, находилась на обсле-
довании и лечении в отделении 
патологии позвоночника ЦИТО 
им. Н.Н. Приорова с диагнозом «ано-
малия развития пояснично-крест-
цового отдела позвоночника, син-
дром каудальной регрессии 1-го типа 
(по Cama), дистальная вялая парапле-
гия». Поступила с жалобами на дефор-
мацию позвоночника.

Анамнез заболевания. Ребенок 
с рождения наблюдался ортопедом 
по месту жительства по поводу дефор-
мации и аномалии развития пояснич-
но-крестцового отдела позвоночника, 
гипоплазии крестца. С ростом ребенка 
деформация прогрессировала. Девоч-
ка госпитализирована в отделение 
патологии позвоночника для дооб-
следования и определения тактики 
оперативного лечения. В отделении 
ребенок клинико-рентгенологически 
обследован.

Объективный статус. Состояние 
удовлетворительное. Кожные покровы 
и видимые слизистые естественного 
цвета. Подкожная жировая клетчатка 
слабо выражена. Пальпируемые лим-
фоузлы не увеличены, безболезнен-
ны. Грудная клетка правильной формы. 
Перкуторно – легочный звук над всей 
поверхностью легких, аускультатив-
но – дыхание пуэрильное, проводится 
во все отделы легких, хрипы не выслу-
шиваются. Сердечные тоны ясные, 
ритмичные. Живот участвует в акте 
дыхания, при пальпации мягкий без-
болезненный. Печень не увеличена, 

безболезненна. Селезенка не пальпи-
руется. Нарушение функции тазовых 
органов по типу недержания. Заклю-
чение педиатра: нарушение функции 
тазовых органов по типу недержания, 
хронический пиелонефрит.

Неврологический статус. Созна-
ние ясное, положение активное, ори-
ентация в пространстве не наруше-
на, контактна. Зрачки D = S, фото-
реакция живая, содружественная. 
Движения глазных яблок в полном 
объеме. Глазные щели D = S, носо-
губные складки симметричны. Гло-
тание, фонетика не нарушены. Язык 
по средней линии. Координаторные 
пробы выполняет удовлетворитель-
но. Черепно-мозговые нервы: VII, 
XII пары справа по центральному 
типу. В двигательной сфере: атрофия 
мышц голеней и ягодичной области. 
Сухожильные рефлексы: на верх-
них конечностях живые симметрич-
ные, коленные и ахилловы рефлексы 
не вызываются. Активные движения 
в стопах и пальцах стоп отсутствуют. 
Плегия ягодичных мышц. Нарушение 
функции тазовых органов по смешан-
ному типу: задержка стула и мочеи-
спускания, недержание. Заключение 
невролога: аномалия развития пояс-

нично-крестцового отдела позвоноч-
ника, каудальный синдром, дисталь-
ная вялая параплегия.

Ортопедический статус. Боль-
ная передвигается самостоятельно 
при помощи взрослого с наклоном 
туловища вперед, походка раскачи-
вающаяся. Грудная клетка расшире-
на. Таз узкий. Отмечается умеренная 
асимметрия надплечий, углов лопаток 
и треугольников талии. При осмотре 
со спины определяется выраженная 
кифотическая деформация пояснич-
но-крестцового отдела позвоночника. 
Ось позвоночника правильная. Паль-
пация по линии остистых отростков 
и паравертебральным точкам безбо-
лезненна. Наклон туловища вперед 
ограничен. Определяются контрак-
туры голеностопных и коленных 
суставов. Активные движения в сто-
пах и пальцах стоп отсутствуют. Сво-
ды стоп уплощены, положение валь-
гусное (рис. 5). Заключение ортопеда: 
аномалия развития пояснично-крест-
цового отдела позвоночника, син-
дром каудальной регрессии 1-го типа 
(по Cama), плосковальгусная установ-
ка стоп, контрактуры голеностопных 
и коленных суставов.

Рис. 5
Внешний вид пациентки С., 3 лет, до (а) и через 2 года (б) после операции

а б
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Анкетирование по стандарти-
зированной шкале SRS-22 не про-
водили в связи с возрастом.

По результатам лучевых мето-
дов обследования (рис. 6) выявле-
ны признаки аномалии развития 
пояснично-крестцового отдела 
позвоночника: тело L5 позвонка 
значительно уменьшено в раз-
мерах с нарушением слияния, L5 
позвонок сочленяется с задними 
отделами крыльев подвздошных 
костей, объем малого таза умень-
шен за счет аплазии крестца.

С учетом клинико-рентгено-
логической картины заболевания 
пациентке проведены дорсаль-
ная люмбопельвикстабилизация 
позвоночника металлоконструк-
цией по методике Dunn – McCarthy 
в условиях нейрофизиологическо-
го мониторинга и костная пласти-
ка ауторебром.

Под эндотрахеальным нар-
козом в положении пациентки 
на животе установлены электро-
ды в мышцы-мишени, согласно 
оперируемому сегменту позво-
ночника. После трехкратной 
обработки кожных покровов 
растворами антисептиков про-
изведен разрез кожи по линии 
остистых отростков на уровне 
L3–L5 позвонков. Послойно рас-
сечены подкожная клетчатка, 
фасция, скелетированы задние 
элементы позвонков с двух сто-
рон. Осуществлен доступ к кры-
льям подвздошных костей. Гемо-
стаз. Через корни дуг в тела 
L4–L5 позвонков с двух сто-
рон установлены транспедику-
лярные винты, с обеих сторон 
на крыльях подвздошных костей 
сформировано ложе для стерж-
ней. ЭОП-контроль: положе-
ние винтов правильное. Интра-
операционно проведена оценка 
позиционирования транспеди-
кулярных винтов посредством 
нейрофизиологического мони-
торинга. В подготовленное ложе 
с двух сторон установлены два 
отмоделированных с учетом 
поясничного лордоза стержня 

Рис. 6
Лучевые методы обследования пациентки С., 3 лет, до операции: а – рентгенограммы 
в прямой и боковой проекциях; б – КТ пояснично-крестцового отдела позвоночника 
с 3D-реконструкцией; в – МРТ

а

в

б
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с опорой на крылья подвздошных 
костей. После трехкратной обра-
ботки кожного покрова в проек-
ции VI–VIII ребер слева произведен 
разрез кожи над седьмым межребе-
рьем от задней подмышечной линии 
до нижнего угла лопатки. Послой-
но рассечены подкожная клетчатка, 
фасция и мышцы. Выделены и под-
надкостнично резецированы дор-
сальные части VII–VIII ребер слева 
на протяжении 8 см. Ребра подготов-
лены и уложены в качестве аутотран-
сплантатов вдоль металлоконструк-
ции, фиксированы нитями (рис. 7). 

Послеоперационный период про-
текал без осложнений. Проводили 
антибактериальную, противовоспали-
тельную, сосудистую терапию и тера-
пию препаратами железа. Пациентка 
вертикализирована в пояснично-
крестцовом корсете ленинградского 
типа на 3-и сут. Швы сняты на 14-е сут. 
После хирургического вмешательства 
ухудшения неврологической карти-
ны со стороны нижних конечностей 
не выявлено. С рекомендациями выпи-
сана на амбулаторное наблюдение.

Срок наблюдения за данной паци-
енткой 2 года. При клиническом 
обследовании потери коррекции 
не выявлено (рис. 1б). На контрольных 
рентгенограммах металлоконструк-
ция стабильна (рис. 8). При невро-
логическом осмотре отмечена поло-

жительная динамика в виде появле-
ния активных движений пальцев стоп, 
регресс явлений плегии ягодичных 
мышц, восстановление функций тазо-
вых органов.

Заключение

Использование современных стабили-
зирующих систем в сочетании с кост-

ной пластикой позволяет осуществить 
коррекцию и стабилизацию пояснич-
но-крестцового отдела позвоночника. 
Проведение данного типа операций 
позволяет улучшить качество жизни 
пациентов с синдромом каудальной 
регрессии.

Рис. 7
Этапы операции пациентки С., 3 лет (стрелкой обозначено ауторебро)

Рис. 8
Рентгенограммы пациентки С., 3 лет, после операции
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