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The paper presents three clinical cases of a rare congenital 
abnormality of the cervicothoracic spine observed in pa-
tients aged 1 year 5 months to 8 years.  Data on complex 
clinical and radiological (X-ray, CT, MRI) examinations are 
presented, and principles of surgical techniques and postop-
erative treatment features and complications are described.
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Представлены три клинических наблюдения редкого 
врожденного порока шейного и грудного отделов по-
звоночника у детей от 1 года 5 мес. до 8 лет. Приведены 
данные комплексного клинического и лучевого (рентге-
нограмм, КТ, МРТ) обследования, описаны принципы 
операций, особенности и осложнения послеоперацион-
ного лечения.
Ключевые слова: шейный отдел, кифоз, врожденный сте-
ноз позвоночного канала.
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Занимаясь хирургией пороков разви-
тия позвоночника, мы обратили вни-
мание на небольшую группу пациентов, 
у которых отмечался тяжелый врожден-
ный кифоз с быстрым прогрессирова-
нием. При лучевом исследовании этих 
пациентов выявлено смещение в позво-
ночный канал сегмента позвоночни-
ка, расположенного непосредственно 
под вершиной кифоза. Указанная кар-
тина не вписывалась в типичную луче-
вую симптоматику известных вариантов 
кифозогенных пороков. В данной ста-
тье приводим наблюдения нетипичных 
врожденных кифозов со стенозом поз-
воночного канала в результате внедрения 
в него сегмента позвоночника, располо-
женного ниже вершины кифоза.

Дизайн: ретроспективный ана-
лиз серии клинических наблюдений. 
Класс доказательности – IV.

Материал и методы

Проанализированы клинические дан-
ные и результаты лучевых исследова-

ний трех детей в возрасте от 1 года 
5 мес. до 8 лет. Всем больным выполне-
ны стандартное рентгенологическое 
исследование, КТ и МРТ позвоночни-
ка. Пациенты оперированы, отдален-
ные результаты операций прослежены 
в сроки от 1 года 3 мес. до 2 лет.

Результаты

Сведения о пациентах представлены 
в табл.

Клинический пример 1. Родите-
ли девочки 3 лет 5 мес. обратились 
с жалобами на наличие и нарастание 
деформации на уровне шейно-груд-
ного перехода, нарастание слабости 
в нижних конечностях.

Ребенок от первой беременно-
сти, протекавшей на фоне гипер-
тонии. Пренатальная диагностика 
в 16 недель выявила косолапость сле-
ва. Вялые движения в нижних конеч-
ностях – с рождения, в 2 мес. заме-
тили деформацию грудной клетки 
и позвоночника. На рентгенограммах 

обнаружен порок развития позво-
ночника. При этом в течение года 
мать отмечает быстрое нарастание 
деформации.

При осмотре: телосложение дис-
пропорциональное; капиллярные 
гемангиомы в области шеи и надпле-
чья; синдром короткой шеи; кифоз 
на уровне Th1; асимметричная киле-
видная деформация грудной клетки; 
высокое стояние левой лопатки; дли-
на левой нижней конечности и длина 
стопы на 1,5 и 3 см меньше правой, 
окружность бедра и голени – на 1 см; 
левосторонняя эквинокавоварусная 
деформация (рис. 1).

Неврологический статус: сухожиль-
ные рефлексы с верхних и нижних 
конечностей симметричные, высокие; 
нижний смешанный грубый парапарез 
(тип D по Frankel); нарушений функ-
ций тазовых органов и чувствитель-
ности не выявлено.

Рентгенография шейного отдела 
позвоночника малоинформативна, 
в поясничном отделе выявлено расши-
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рение позвоночного канала на уров-
не L3–L5. При КТ-исследовании опре-
делена кифотическая деформация 91° 
в шейно-грудном отделе позвоночни-
ка и вершиной на Th2. Врожденное 

блокирование дуг С6–C7. Омоверте-
бральная кость слева.

МРТ шейно-грудного отдела позво-
ночника: выраженная кифотическая 
деформация нижнешейного и верхне-

грудного отделов позвоночника 
со смещением тела Th3 краниально 
в позвоночный канал (до 70 %) с его 
стенозом и компрессией спинного 
мозга.

Рис. 1
Внешний вид и данные лучевых методов обследования пациентки 3 лет 5 мес. с нетипичным врожденным кифозом: а – внешний 
вид; б – КТ шейно-грудного перехода в режиме VRT (стрелкой обозначен зачаток тела Th1); в – рентгенография поясничного 
отдела позвоночника: расширение позвоночного канала на уровне L3–L5

а б в
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l Операция Послеоперационные 

осложнения

Отдаленные 

наблюдения: длительность 

(лет + мес.), осложнения, 

неврологический статус 

по Frankel

Сопутствующий 

порок скелета

1-й Ж 3 + 5 С Декомпрессия спинного мозга 360°, 

окципитоспондилодез 

(задняя инструментальная 

фиксация + костная пластика)

Двусторонняя 

пневмония; ателектаз 

S1–S2, S10 слева, S2 

справа; плеврит; ДН0

2 + 0; ухудшение до типа B Высокое стояние 

лопатки, 

синдром 

Клиппеля – Фейля

2-й М 8 + 0 В Декомпрессия спинного мозга 360°, 

окципитоспондилодез 

(задняя инструментальная 

фиксация + костная пластика)

Без осложнений 1 + 8; неврологический 

статус без динамики

Синдром 

Клиппеля – Фейля

3-й М 8 + 0 D Декомпрессия спинного мозга 360°, 

передний спондилодез 

(костная пластика), 

задний спондилодез Th1–Th7 

(задняя инструментальная 

фиксация + костная пластика)

Без осложнений 1 + 3; регресс до типа E Нет
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По совокупности клинико-диагно-
стических данных поставлен диаг-
ноз: врожденный прогрессирующий 
кифосколиоз с перемещением сегмен-
та позвоночника (Th3) в позвоночный 
канал; врожденный стеноз позвоноч-
ного канала; синдром Клиппеля – Фей-
ля; вертеброгенная миелопатия; ниж-
няя вялая параплегия (тип D по Frankel). 
Сопутствующая патология: аномалия 
Шпренгеля слева, симметричная врож-
денная гипотрофия левой нижней 
конечности, хронический вторичный 
пиелонефрит в стадии ремиссии.

Показанием к оперативному лече-
нию явилось наличие бурно прогрес-
сирующей кифотической деформа-
ции, сопровождающейся нарастающей 
неврологической симптоматикой. 

Операция: резекция омоверте-
бральной кости слева с мобилизаци-
ей медиального края лопатки; ламин-
эктомия на уровне C7–Th3 с резекцией 
корней дуг и дугоотростчатых суста-
вов; экстирпация Th1–Th2 и вертебро-
томия Th3 педикулярным доступом; 
передняя декомпрессия дурального 
мешка и спинного мозга; коррекция 
и задняя инструментальная фиксация 
C0–Th6; задний окципитоспондилодез 
костной аутокрошкой (рис. 2а).

Течение послеоперационного 
периода осложнилось появлением 
клиники дыхательной недостаточно-
сти на 4-е сут после операции и усугу-
блением неврологического дефицита 
до типа А. При осмотре и КТ выявле-

на двусторонняя нижнедолевая плев-
ропневмония, больше слева. Ателектаз 
S1–S2, S10 слева, S2 справа.

На фоне проводимой антибактери-
альной, гормональной, нейротропной 
и симптоматической терапии отмече-
ны нормализация функционального 
состояния легких и динамика невро-
логического дефицита до уровня В.

На контрольных рентгенограммах 
позвоночника положение металлокон-
струкции корректное, кифоз в области 
шейно-грудного перехода 45° (рис. 2б).

Ребенок выписан в удовлетвори-
тельном состоянии на 56-й день после 
операции.

Клинический пример 2. Ребенок 
8 лет направлен на консультацию 
к вертебрологу неврологом детской 
больницы, которого смутило одно 
анамнестическое обстоятельство: 
пациент в течение 6,5 лет наблюдал-
ся с диагнозом «детский церебраль-
ный паралич», но при этом в анамне-
зе мать отмечает нормальное разви-
тие до года. В возрасте 1 года и 3 мес. 
ребенок падает со стула на спину 
с одномоментным развитием тетра-
пареза. Снимки позвоночника трак-
тованы как натальная травма шейно-
го отдела, по поводу которой ребенок 
и получал симптоматическое лечение. 
К 4 годам неврологический дефицит 
усугубился до типа В.

Больной госпитализирован в отде-
ление вертебрологии и нейрохи-
рургии РНЦ ВТО им. Г.А. Илизарова 

с жалобами на слабость мышц верх-
них конечностей и отсутствие актив-
ных движений в нижних конечностях.

При осмотре выявлены выраженная 
гипотрофия нижних конечностей, уко-
рочение шеи, локальная кифотическая 
деформация в области шейно-грудного 
перехода и лордосколиотическая ком-
пенсаторная дуга в грудном и пояснич-
ном отделах позвоночника (рис. 3а).

Неврологический статус: верхний 
парапарез, нижняя параплегия, функ-
ции тазовых органов не контролиру-
ет; тонус в ногах снижен, сухожиль-
ные рефлексы с нижних конечностей 
не вызываются.

Рентгенография шейного отдела 
позвоночника была малоинформатив-
на. По данным КТ и МРТ выявлена ано-
малия развития шейно-грудного отде-
ла позвоночника с формированием 
кифосколиотической деформации 38°. 
Из особенностей порока следует отме-
тить нейтральный вариант наруше-
ния сегментации С2–C3, гипоплазию 
тел С6–С7 с полной разобщенностью 
в указанном сегменте и внедрением 
тел С7–Th2 в просвет позвоночного 
канала при сохранных дугах пороч-
ных позвонков. Тотальная компрес-
сия позвоночного канала и спинного 
мозга (рис. 3б).

Диагноз: аномалия развития шей-
ного и верхнегрудного отделов позво-
ночника; врожденный прогрессиру-
ющий кифосколиоз IV ст.; синдром 
Клиппеля – Фейля; полный стеноз 
позвоночного канала; вертеброген-
ная миелопатия; верхний смешан-
ный парапарез, нижняя параплегия 
(тип В по Frankel); нарушение функ-
ции тазовых органов. Сопутствующий 
диагноз: хронический вторичный пие-
лонефрит (фаза ремиссии).

Показания для операции: быстро-
прогрессирующая кифотическая 
деформация с нарастающей невро-
логической симптоматикой. Выпол-
нено оперативное лечение: ламинэк-
томия на уровне C6–Th2 с резекцией 
корней дуг и суставов, экстирпация 
дислоцированного тела C7 и резек-
ция тела Th1 педикулярным доступом, 
передняя декомпрессия дурального 
мешка и спинного мозга, коррекция 

Рис. 2
Интраоперационная картина пациентки 3 лет 5 мес.: а – участок распластанного 
дурального мешка и спинного мозга после выполнения декомпрессии и стабили-
зации; б – данные спондилографии после операции

а б
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и задняя инструментальная фиксация 
C0–Th5. Операция завершена форми-
рованием заднего окципитоспондило-
деза аутокрошкой.

Послеоперационный период про-
текал гладко, отмечено увеличение 
мышечной силы в верхних конечно-
стях. Контрольное рентгенологичес-
кое обследование и КТ показали кор-
ректное положение опорных точек 
конструкции, кифоз в области шей-
ногрудного перехода 30°, остаточный 
объем интраканального компонента 
30 % (рис. 4). Ребенок выписан в удов-
летворительном состоянии на 17-й 
день после операции.

Клинический пример 3. Мальчик 
8 лет обратился с жалобами на дефор-
мацию позвоночника и грудной клет-
ки. Особенностей перинатального 
периода не было, пренатальная ди-
агностика отсутствует. Со слов мате-
ри, впервые деформацию заметили 
в возрасте 7 мес. Наблюдался по месту 
жительства, получал курсы массажа.

Обращает на себя внимание выра-
женный кифосколиоз верхнегруд-
ного отдела позвоночника. Дисталь-
нее вершины кифоза имеется неболь-
шая компенсированная С-образная 
правосторонняя грудная сколиоти-
ческая дуга.

На рентгенограммах позвоночни-
ка кифосколиоз с вершиной на Th5: 
кифотический компонент 45°, сколи-
отический – 15°; дистальная компен-
саторная сколиотическая дуга – 10° 
(рис. 5а).

КТ и МРТ:  аплазия тела Th5 
позвонка. Дефект передненижних 
отделов, аплазия левой половины 
и гипоплазия правой половины Th4 
позвонка; деформация, фрагмента-
ция и склерозирование передней 
поверхности Th6 позвонка, кото-
рая контактирует с нижней поверх-
ностью тела Th4 позвонка; стеноз 
позвоночного канала на вершине 
кифотической деформации (Th5) 
до 0,4 см (40 %; рис. 5б, в).

Неврологический статус:  лег-
кий смешанный нижний парапарез 
(тип D). По данным нейрофизиологи-
ческого исследования, мозаичная кар-
тина от умеренного до значительно-
го снижения М-ответов и Н-рефлекса 
в верхних и нижних конечностях.

Диагноз: врожденная аномалия раз-
вития грудного отдела позвоночни-
ка (кифозогенный порок Th5 позвон-
ка); кифосколиотическая деформация 
грудного отдела с вершиной кифоза 
на Th5; стеноз позвоночного канала 
на уровне Th4–Th6.

Показания к оперативному лече-
нию: механическая и неврологическая 
нестабильность на вершине врожден-
ной прогрессирующей кифотической 
деформации и стеноз позвоночного 
канала.

Ребенку выполнена экстирпация 
Th4–Th5 позвонков педикулярным 
доступом с коррекцией кифотиче-
ской деформации и задней инстру-
ментальной фиксацией позвоноч-
ника транспедикулярным методом 
на уровне Th2–Th7; спондилодез 
на 360° аутокостью.

Послеоперационный период про-
текал гладко. Отмечен полный регресс 
неврологической симптоматики. Кон-
трольное рентгенологическое обсле-
дование и КТ показали корректное 
положение опорных точек конструк-
ции, восстановление оси позвоночни-
ка и отсутствие признаков компрессии 
позвоночного канала (рис. 6).

Рис. 3
Внешний вид и КТ пациента 8 лет: а – клинически выраженные контрактуры 
и гипотрофия конечностей; б – КТ шейного отдела, сагиттальный срез: полный 
стеноз позвоночного канала

Рис. 4
Спондилография и КТ шейного отдела позвоночника пациента 8 лет после 
операции

а б
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Обсуждение

Только один ребенок впервые попал 
в поле зрения вертебрологов до 2 лет, 
два других – в 8-летнем возрасте. Судь-
ба ребенка в клиническом примере 
2 ярко демонстрирует низкий уро-
вень диагностики и зависимость спе-
циалистов от стандартных диагнозов. 
Ребенок направлен на консультацию 
к вертебрологу неврологом детской 
больницы, которого смутило анамне-
стическое обстоятельство: нормаль-
ное развитие до года. Далее ребенок 
трактовался как пациент с натальной 
травмой шейного отдела, по поводу 
которой и получал симптоматическое 
лечение. К 4 годам неврологический 
дефицит усугубляется до типа A.

У всех пациентов рентгенограммы 
шейно-грудного отдела позвоночника 
были малоинформативны из-за пере-
крытия плечевым поясом. Они позво-
ляли только ориентировочно судить 
о наличии кифотической деформации. 
Интерес представляют результаты КТ 
и МРТ. У всех пациентов выявлены 
зачатки тел позвонков, сформирован-
ных по типу задних полупозвонков 
с достаточно развитыми задними 

структурами. Спинной мозг на вер-
шине деформации резко сужен и рас-
пластан по передней поверхности 
позвоночного канала. Эпидуральное 
пространство в передних и боковых 
отделах отсутствует, в задних – выра-
жено хорошо.

Нам удалось обнаружить лишь одно 
описание подобной аномалии, сде-
ланное Shintaku et al. [4] по материалу 
аутопсии 5-летнего ребенка, расце-
ненной как врожденный вывих шеи 
на фоне синдрома Клиппеля – Фейля. 
Помимо изменений основания черепа, 
головного и спинного мозга, авторы 

описали комплекс вертебральных ано-
малий, полностью соответствующий 
отмеченным и нами, – нарушения 
сегментации тел С6–С7 и полное сме-
щение С7 кзади при блокированных 
остистых отростках шейных и груд-
ных позвонков. Подобные анатоми-
ческие варианты дислокации описаны 
при синдроме Ларсена у единичных 
пациентов [1–3].

У всех наших пациентов имел-
ся врожденный дефицит перед-
ней и средней колонн (кифоз I типа 
по Winter [5]), лежащий в основе пер-
вичной механической и неврологи-

Рис. 6
Интраоперационная картина после экстирпации Th4–Th5 позвонков педикуляр-
ным доступом и рентгенография грудного отдела позвоночника пациента 8 лет 
после операции

Рис. 5
Данные лучевых методов обследования пациента 8 лет: а – рентгенография позвоночника; б – КТ шейно-грудного перехода 
в режиме MPR: смещение зачатка тела Th5 и тела Th6 в позвоночный канал при сохранных задних структурах, соскальзывание 
Th4 по передней поверхности Th6; в – МРТ, сагиттальная проекция (объяснение в тексте)

б ва
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С.О. Рябых и др. Вариант нестабильного кифозогенного порока позвоночника

ческой нестабильности. По мере про-
грессирования кифотической дефор-
мации и преодоления порога осевой 
стабильности позвоночника проис-
ходило соскальзывание кпереди кра-
ниального отдела позвоночника с дис-
локацией тел каудальных позвонков 
в позвоночный канал.

Интересно, что данный порок 
может сочетаться с другими костными 
аномалиями. Так, у двух пациентов мы 
наблюдали врожденное блокирова-

ние сегментов шейного отдела (синд-
ром Клиппель – Фейля) и у  одного – 
болезнь Шпренгеля.

Таким образом, мы можем гово-
рить о выявленном новом синдроме 
с быстропрогрессирующей деформа-
цией позвоночника в сагиттальной 
плоскости, состоящем из четырех ком-
понентов: 1-й – механически и невро-
логически нестабильный вариант 
кифозогенной аномалии тел позвон-
ков, формирующей вершину кифоза; 

2-й – соскальзывание по типу листе-
за сегментов позвоночника, находя-
щихся выше вершины кифоза, по пе-
редней поверхности нижележащих 
позвонков; 3-й – внедрение сегмен-
тов, расположенных непосредствен-
но под вершиной кифоза, в позвоноч-
ный канал, приводящее к его стенозу; 
4-й – сопутствующие аномалии разви-
тия осевого скелета (необязательный 
признак).
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