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The paper presents literature review on a rare congenital mal-
formation of the spine and spinal cord. Key issues of etiology, 
classification, clinical presentation of caudal regression syn-
drome, and variants of conservative and surgical treatment 
are discussed.
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Представлен обзор литературы, касающийся крайне ред-
кого порока развития позвоночника и спинного мозга. 
В статье отражены основные вопросы этиологии, клас-
сификации, клинической картины синдрома каудальной 
регрессии, рассмотрены варианты его консервативного 
и хирургического лечения.
Ключевые слова: синдром каудальной регрессии, сакраль-
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Терминология

Синдром каудальной регрессии — ред-
кий тяжелый врожденный порок раз-
вития дистального отдела позвоноч-
ника и спинного мозга. В иностранной 
литературе встречается несколько тер-
минов, обозначающих данное пато-
логическое состояние: сакральная 
или люмбосакральная агенезия, синд-
ром каудальной дисплазии, каудальная 
дисгенезия [4, 5, 15, 19, 32, 35].

Впервые врожденный дефект в виде 
агенезии дистальной части позвоноч-
ника описан Hohl [17] в 1852 г. Частота 
встречаемости синдрома составляет 
1 на 25 тыс. новорожденных [20]. Всего 
описано около 500 наблюдений паци-
ентов с сакральной агенезией [30].

В большинстве наблюдений синд-
ром каудальной регрессии сочетается 
с пороками других органов и систем 
[20, 35]. Данный врожденный дефект 
может сопровождаться рядом анома-
лий со стороны центральной нервной 
системы (миеломенингоцеле, гидро-
цефалия, мальформация Арнольда — 
Киари, голопрозэнцефалия), сердца 
(дефект межжелудочковой перегород-
ки), желудочно-кишечного и мочепо-

лового трактов (трахеоэзофагеаль-
ный свищ, дефект передней брюшной 
стенки, паховая грыжа, мальротация 
кишечника, атрезия двенадцатиперст-
ной кишки, атрезия прямой кишки, 
уретерогидронефроз, мочепузырный 
рефлюкс, экстрофия мочевого пузыря, 
ректовагинальный и ректоуретераль-
ный свищи, подковообразная почка, 
гипоспадия, атрезия уретры, транспо-
зиция наружных гениталий, криптор-
хизм) [4, 5, 10, 15, 16, 20, 22, 23, 25, 26, 
35, 36, 38, 42].

В зависимости от уровня пораже-
ния позвоночника могут отсутство-
вать копчиковые, крестцовые, пояс-
ничные и даже нижнегрудные поз-
вонки, что определяет вариант порока 
(рис. 1) [3, 5, 16, 26, 31].

Крайне тяжелая форма каудальной 
регрессии называется сиреномели-
ей, или синдромом русалки [9]. Час-
тота встречаемости этого летального 
порока — 1 на 60 тыс. новорожденных. 
Патогномоничным признаком данной 
аномалии, впервые описанной в 1961 г. 
Duhamel [10], является слияние нижних 
конечностей. Сращение может быть 
костным или в пределах мягких тка-
ней (рис. 2) [37]. В большинстве слу-

чаев сиреномелии наблюдаются аге-
незия почек, слепо оканчивающаяся 
толстая кишка, отсутствие наружных 
и внутренних гениталий, единствен-
ная пупочная артерия, атрезия ануса 
[3, 5, 9, 10, 13, 25, 35, 39]. По мнению 
многих авторов [9, 13, 39], развитие 
сиреномелии обусловлено недостаточ-
ным кровоснабжением нижней поло-
вины тела. Установлено, что у плодов 
с данной патологией кровь шунтиру-
ется через аномальный сосуд в пла-
центу, не осуществляя кровоснабже-
ние каудальных структур.

В отечественной литературе мы 
не нашли ни одного описания наблю-
дения или лечения пациента с синд-
ромом каудальной регрессии. Данная 
публикация освещает редкую форму 
врожденной аномалии развития поз-
воночника и спинного мозга и будет 
иметь продолжение в статье, посвя-
щенной хирургическому лечению 
пациентов с данной патологией.

Этиология

Этиология синдрома каудальной рег-
рессии окончательно не выяснена. 
Большинство авторов причинными 
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факторами в генезе данной патоло-
гии рассматривают сахарный диабет 
у матерей, генетическую предрасполо-
женность и недостаточное кровоснаб-
жение нижней половины тела плода 
[1, 4, 5, 20, 21, 35, 36, 41].

По данным Phillips et al. [31], 50 % 
пациентов с синдромом каудальной 
регрессии имели матерей, больных 
диабетом. Факторами риска возникно-
вения врожденного порока при инсу-
линозависимом сахарном диабете 
являются недостаточный контроль 
уровня сахара в крови до зачатия, дли-
тельность заболевания более 10 лет 
и диабетическая ангиопатия [18].

Диабетическая эмбриопатия начи-
нает формироваться уже на 4–5-й 

неделе гестации и является результа-
том прямого тератогенного воздейс-
твия на эмбрион как повышенного, 
так и пониженного уровня глюкозы, 
циркулирующего инсулина и кето-
новых тел в крови [18]. Это приводит 
к повреждению каудальной мезодермы 
эмбриона, что, в свою очередь, нару-
шает нормальную миграциию нейро-
нов, параксиальных (сомитов, образу-
ющих позвонки) и латеральных мезо-
дермальных (сомитов, образующих 
дистальный отдел кишечника и моче-
половой тракт) клеток [20, 35].

В настоящее время некоторые 
исследователи склоняются к мне-
нию о ведущем повреждающем дейс-
твии на эмбрион кетоновых тел [15]. 

Проводимые эксперименты на эмб-
рионах мышей с введением среды, 
содержащей кетоновые тела, в част-
ности b-гидроксибутират, приводили 
к формированию дефекта дистального 
конца невральной трубки. Если пато-
логическое воздействие на эмбрион 
происходит на стадии формирования 
2–3 сомитов, то процесс становится 
необратимым. Дальнейшие исследова-
ния показали, что точкой приложения 
повреждающего фактора является пен-
тозофосфатный цикл с нарушением 
синтеза пиримидина [38]. Все иссле-
дователи высказываются о важнос-
ти контроля уровня глюкозы в крови 
на ранних стадиях беременности [15, 
18, 38].

Классификация

С учетом накопленного опыта и раз-
личных клинических форм первая 
классификация синдрома каудаль-
ной регрессии предложена в 1978 г. 
Renshaw [32], который описал четыре 
варианта порока (рис. 3).

Тип 1 — полная или частичная 
односторонняя сакральная агенезия: 
тазовое кольцо и люмбосакральное 
сочленение интактны, отсутствует 
позвоночно-тазовая нестабильность. 
Односторонняя агенезия крестца при-
водит к перекосу таза и поясничному 
сколиозу, который обычно не прогрес-
сирует и не требует хирургического 
лечения. У больных с типом 1 может 
встречаться эквиноварусная деформа-
ция стоп и неврологический дефицит 
в виде выпадения чувствительности 
в соответствии с поражением крест-
цовых корешков.

Тип 2 — неполная сакральная аге-
незия с частичным, но двухсторонним 
дефектом, стабильным суставом между 
подвздошными костями и нормаль-
ным или гипопластичным S1 позвон-
ком. Позвоночно-тазовое сочленение 
у пациентов данной группы обычно 
стабильно, но часто встречаются врож-
денные аномалии развития позвонков 
на фоне нарушения их формирова-
ния и слияния (полупозвонки, клино-
видные и бабочковидные позвонки). 
Деформация позвоночника у таких 

Рис. 1
Внешний вид и рентгенограмма пациента с синдромом каудальной регрессии [30]

Рис. 2
Внешний вид и рентгенограмма пациента с сиреномелией [37]
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пациентов приобретает прогрессиру-
ющий характер и требует хирургичес-
кой коррекции. В неврологической 
картине отмечаются парезы или пара-
личи нижних конечностей без нару-
шения чувствительности. Деформа-
ции коленных суставов и стоп выраже-
ны умеренно. Большинство больных 
передвигается самостоятельно.

Тип 3 — вариабельная пояснич-
ная и полная крестцовая агенезия, 
при которой подвздошные кости 
соединяются с боковыми поверхностя-
ми последнего позвонка. У пациентов 
данной группы позвоночно-тазовое 
сочленение относительно стабильное, 
несмотря на отсутствие в некоторых 
случаях L5 позвонка. В процессе рос-
та и развития у ребенка наблюдаются 
прогрессирующий кифоз или ско лиоз. 
Неврологический статус — двига-
тельные нарушения с уровня вертеб-
рального дефекта [30]. При полном 
отсутствии крестца ягодицы плоские, 
а межъягодичная складка укорочена. 
Отмечаются вывихи бедер, контракту-
ры коленных суставов и деформация 
стоп, требующие оперативного лече-

ния. Пациенты не могут передвигаться 
без ортезов и костылей.

Тип 4 — вариабельная пояснич-
ная и полная сакральная агенезия, ког-
да каудальная пластинка самого ниж-
него позвонка располагается над соч-
ленением подвздошных костей. Этот 
тип представляет собой классическую 
форму синдрома каудальной регрес-
сии или люмбосакральной агенезии. 
Для пациентов характерно положение 
в позе Будды, низкий рост, выраженная 
диспропорциональность грудной клет-
ки и таза. Имеется отчетливая нестабиль-
ность таза. В положении пациента сидя 
таз максимально приближен к грудной 
клетке спереди. Почти у всех пациентов 
развивается кифотическая или кифос-
колиотическая деформация. Движения 
в тазобедренных суставах резко огра-
ничены из-за выраженных сгибательно-
отводящих контрактур. Сгибательные 
контрактуры коленных суставов часто 
сочетаются с характерными парусовид-
ными подколенными складками, так 
называемыми птеригиумами. Как прави-
ло, наблюдаются фиксированные экви-
новарусные деформации стоп [32].

В 1996 г. Cama et al. [6] детально изу-
чили группу пациентов с синдромом 
каудальной регрессии и выделили пять 
категорий:

Рис. 3
Варианты сакральной агенезии по Renshaw [32]: а — тип 1; б — тип 2; в — тип 3; г — тип 4 

Рис. 4
Серповидный крестец при синд-
роме Currarino

аа бб вв гг
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1) полная агенезия крестца с нормаль-
ным или уменьшенным попереч-
ным диаметром таза и возможным 
отсутствием нескольких пояснич-
ных позвонков;

2) полная сакральная агенезия;
3) частичная сакральная агенезия 

или гипоплазия крестца (сохранен 
S1 позвонок);

4) полукрестец (hemisacrum);
5) копчиковая агенезия.

Своебразной формой синдрома 
каудальной регрессии (4-й тип по Cama) 
является синдром Currarino [7]. Эта 
аномалия сочетает в себе hemisacrum, 
или серповидный крестец (рис. 4), ано-
ректальные пороки и наличие пресак-
ральной массы в виде передней менин-
гоцеле и/или тератомы — так называе-
мая триада Currarino [23, 24]. При этом 
варианте синдрома первый крестцовый 
позвонок сохранен. Патология наследу-
ется по аутосомно-доминантному типу 
и связана с мутацией гомеобоксного 
HLXB9 гена [23, 24, 33]. Частота встреча-
емости синдрома Currarino 1 на 7,5 тыс. 
новорожденных.

В 2002 г. Guelle et al. [14] предложи-
ли новую классификацию синдрома 
каудальной регрессии, связывающую 
клинико-рентгенологический тип 
порока с потенциальной возможнос-
тью самостоятельной ходьбы. На осно-
вании опыта лечения 18 пациентов 
выделены две группы: у пациентов 
первой группы (13 наблюдений) при-
сутствовала только люмбосакральная 
агенезия; второй группы (5 наблю-
дений) — люмбосакральная агене-
зия сочеталась с миеломенингоцеле. 
В каждой из групп отмечено три типа 
деформации позвоночника:
тип А — небольшой дефект меж-

д у  п о д в з д о ш н ы м и  к о с т я м и 
или сращение подвздошных кос-
тей по средней линии; отсутствие 
одного или нескольких пояснич-
ных позвонков; каудальный позво-
нок сочленяется с тазом по средней 
линии;

тип В — полное сращение подвздош-
ных костей, отсутствие нескольких 
поясничных позвонков, каудаль-
ный позвонок сочленяется с одной 
из подвздошных костей;

тип С — полное сращение подвздош-
ных костей между собой, отсутс-
твие всех поясничных позвон-
ков, значительный дефект между 
интактным грудным позвонком 
и тазом.
Все пациенты первой группы 

с деформациями типа А и частично 
типа В имели хорошую перспекти-
ву к самостоятельной ходьбе после 
хирургической коррекции деформа-
ций нижних конечностей. Оставшиеся 
больные (вторая группа; тип С и час-
тично тип В первой группы) само-
стоятельно передвигаться не могли, 
показаниями к корригирующим вме-
шательствам являлись невозможность 
сидения и/или ношения ортопедичес-
кой обуви и ортезов [14].

Клиника

У пациентов с синдромом каудаль-
ной регрессии отмечается низкий 
рост, что обусловлено укорочением 
туловища и конечностей. Наиболее 
яркими клиническими проявлениями 
данного синдрома являются сужение 
и гипоплазия таза, гипотрофия ниж-
них конечностей, врожденные выви-
хи бедер, сгибательные контрактуры 
тазобедренных и коленных суставов, 
эквиноварусные деформации стоп [27, 
28, 30, 31]. В неврологической карти-
не заболевания наблюдаются глубокие 
парезы или плегия нижних конечнос-
тей, мышечная гипотония, угнетение 
сухожильных рефлексов. Выражен-
ность неврологического дефицита 
прямо коррелирует с уровнем обрыва 
спинного мозга и корешков [28, 30].

Нередко агенезия какого-либо отде-
ла позвоночника входит в состав гене-
тических синдромов [15, 20, 23, 27, 28]: 
OEIS-комплекс (омфалоцеле, экстро-
фия клоаки, атрезия ануса, пороки раз-
вития крестца), VATER-синдром (вер-
тебральные аномалии, атрезия ану-
са, трахеопищеводный свищ, атрезия 
пищевода, аномалии почек).

Лечение

Подход к лечению пациентов с синд-
ромом каудальной регрессии должен 

быть комплексным, этапным и индиви-
дуальным [14, 16, 32, 36]. Ведение дан-
ной группы пациентов ставит перед 
врачом ряд кардинальных задач: уст-
ранение позвоночно-тазовой неста-
бильности, коррекцию деформаций 
нижних конечностей, лечение ослож-
нений, связанных с пороками развития 
других органов и систем с привлече-
нием соответствующих специалистов 
[8, 10, 14, 19, 27, 30, 31, 36, 40].

Тактика ведения пациентов с позво-
ночно-тазовой нестабильностью раз-
лична. Многие авторы [11, 19, 29, 31, 
34] придерживаются активной хирур-
гической тактики и считают наличие 
нестабильности показанием к реконс-
труктивной операции и инструмен-
тальной фиксации с целью освобож-
дения верхних конечностей как опоры 
для нестабильного туловища, защиты 
внутренних органов от компрессии 
и деформации, создания стабильного 
позвоночно-тазового комплекса.

В целом, отмечены положитель-
ные результаты позвоночно-тазового 
соединения. Так, Winter [43] представил 
случай тораколюмбосакральной агене-
зии от уровня Th10 позвонка (4-й тип 
по Renshaw) у ребенка 6 лет. Приме-
нив инструментарий Harrington, автор 
соединил грудной отдел позвоночника 
и таз с помощью костных аутотранс-
плантатов, полученных при дезартику-
ляции коленных суставов. В результате 
выполненного вмешательства достиг-
нуто прочное сращение позвоночно-
тазового сегмента. В дальнейшем дваж-
ды в возрасте 10 лет 6 мес. и 12 лет 
6 мес. пациенту с целью удлинения 
позвоночника выполняли остеотомию 
и последующую дистракцию костно-
го блока с помощью инструментария 
Cotrel — Dubousset. Достигнуто удли-
нение позвоночника на 5 см.

Phillips et al. [31] сообщили о 18-лет-
нем пациенте, которому в возрасте 
5 лет выполнено успешное соедине-
ние позвоночника и таза.

Однако имеются противоположные 
мнения о целесообразности позво-
ночно-тазовой фиксации. Например, 
Andrish et al. [2] отмечают положитель-
ные стороны нестабильности данно-
го позвоночно-двигательного сегмен-
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та для удобства сидячего положения 
у пациентов с фиксированными сгиба-
тельными контрактурами тазобедрен-
ных суставов. Наблюдали несколько 
больных со значительным снижением 
амплитуды движений в тазобедренных 
суставах после позвоночно-тазовой 
фиксации. Некоторым из них потре-
бовалась резекция проксимальных 
отделов бедренных костей для устой-
чивого сидения. Авторами отмечено, 
что по мере роста и развития паци-
ентов степень позвоночно-тазовой 
нестабильности уменьшается.

В оперативном лечении вывихов 
бедер применяется раннее открытое 
вправление бедра, подвертельная кор-
ригирующая остеотомия бедренной 
кости с остеотомией таза или без нее 
[31, 34].

Сгибательные контрактуры колен-
ных суставов представляют особые 
трудности для хирургического лече-

ния и склонны к рецидивам даже после 
полной коррекции [14, 31]. Для устра-
нения контрактур коленных суставов 
используют задний релиз с Z-образ-
ной пластикой кожной подколенной 
складки с наложением дистракцион-
ного аппарата и постепенным разги-
банием сустава в сочетании с надмы-
щелковой разгибательной остеотоми-
ей бедренной кости [27, 30–32].

Guille et al. [14] считают, что кор-
ригирующие операции на нижних 
конечностях должны выполняться 
у пациентов, потенциально способных 
к самостоятельному передвижению. 
У остальных эти операции применяют 
с целью облегчения сидения в коляске, 
ношения обуви и ортезов.

Для устранения деформаций стоп 
и придания им опороспособности 
выполняют трехсуставной артродез 
с последующим снабжением ортеза-
ми [14, 31].

В отношении показаний к ампутаци-
ям нижних конечностей многие авторы 
считают возможным выполнение двус-
торонней подвертельной ампутации 
или дезартикуляции на уровне колен-
ных суставов при тяжелых деформа-
циях с последующим протезированием 
нижних конечностей, что позволяет 
пациенту уверенно сидеть без опоры 
на верхние конечности и самостоятель-
но передвигаться [12, 27, 31, 32].

Заключение

Прогноз качества жизни пациентов 
с синдромом каудальной регрессии 
зависит от степени тяжести поро-
ка позвоночника и спинного моз-
га, выраженности неврологических 
нарушений и урологических ослож-
нений [3, 28, 40, 42]. Дети нужда-
ются в постоянной медицинской 
реабилитации.
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