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Общая методология рекомендаций

Рекомендации базируются на све-
дениях современной медицинской 
литературы, а также на личном опы-
те авторов.

Анализ публикаций, посвященных 
данной проблеме, показал, что прак-
тически все они основаны на сериях 
клинических наблюдений. Работ, кото-
рые могли бы быть отнесены к уровню, 
превышающему 2+ по системе АСМОК, 
а по уровню доказательности к классу 
I или II, не найдено. Соответственно, 
все рекомендации в данном документе 
следует рассматривать как имеющие 
силу не более С.

Цель работы – алгоритмизация 
лечения вертебрального синдро-
ма у пациентов, ранее перенесших 
хирургическое лечение по пово-
ду спинно-мозговых грыж (post-

myelomeningocele syndrome, пост-
ММС), что отражается в выбранном 
справочном стиле изложения: мате-
риал представлен в основном в виде 
таблиц, что, на наш взгляд, удобно 
для практического применения и при-
нятия тактических решений.

Особенности анализа и подбо-
ра материала. В рамках рекоменда-
ций сознательно не рассматриваются 
варианты последствий спинно-мозго-
вых грыж, протекающих как «чистые» 
врожденные кифозы и сколиозы 
на фоне сопутствующих аномалий 
позвонков, ведение которых подроб-
но отражено в современной лите-
ратуре, посвященной врожденным 
порокам позвоночника; ведение пе-
редних спинно-мозговых грыж и их 
последствий.

Основная синдромная термино-
логия, которая может использоваться 

в рамках патологии, рассматриваемой 
в рекомендациях, описана в табл. 1.

Общие сведения

Распространенность spina bifida 
в мире оценивается как 4,7 случая 
на 10 000 живорожденных [4]. В Рос-
сийской Федерации, по данным сайта 
Федеральной службы государственной 
статистики, в 2014 г. зарегистрировано 
14 969 детей в возрасте до 18 лет, впер-
вые признанных инвалидами по при-
чине врожденных аномалий (пороков 
развития), деформаций и хромосом-
ных нарушений, при этом частота 
spina bifida оценена как 2,1 на 1000 
человек населения [5].

Частота спинно-мозговых грыж 
в разных отделах позвоночника суще-
ственно различается: в шейном отде-
ле локализуется 2–5 %, в грудном – 
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2–3 %, поясничном – 25 %; в пояснич-
но-крестцовом – 65–70 % [6].

Клинико-лучевые проявления 
последствий миеломенингоцеле пред-
ставлены в табл. 2.

Клинико-лучевые особенности вер-
тебрального синдрома при пост-ММС 
[2, 7–11]:

– отсутствие задних структур 
позвонков;

– широкий позвоночный канал;
– уплощение тел позвонков;
– низкая костная плотность позвон-

ков каудального отдела;
– гипоплазия крестца и таза;
– рубцовое изменение мягких тка-

ней на вершине деформации;

– дефицит мягких тканей, фор-
мирование пролежня на вершине 
деформации;

– превалирование комбинирован-
ного кифоза при сочетании врожден-
ного (аномалии) и нейрогенного ком-
понентов [12–14];

– сагиттальное смещение таза [15];
– бурное прогрессирование дефор-

мации (до 12° в год) [7, 16];
– фиксация спинного мозга [17–20];
– толерантность к консервативным 

методам лечения [21–23].
Цели и основные принципы кон-

сервативного лечения последствий 
спинно-мозговых грыж у детей 
обобщены в табл. 3 [2, 13, 14, 24–29], 
а основные принципы хирургического 
лечения спинно-мозговых грыж и их 
последствий в табл. 4.

Цели хирургического лечения [2, 
13, 25–30]:

– профилактика дыхательных 
расстройств;

– возможность удержания верти-
кального положения;

– улучшение манипулирования 
руками;

– улучшение качества жизни;
– увеличение продолжительности 

жизни.
Варианты хирургической коррек-

ции деформаций позвоночника с уче-
том особенностей  вертебрального 
синдрома представлены в табл. 5.

Таблица 1

Основная синдромная терминология, которая может использоваться в рамках патологии, рассматриваемой в рекомендациях [1–3]

Вертебральный синдром Комплекс клинических и лучевых симптомов, характеризующих анатомическое 

состояние (структуру, форму) и функциональные изменения позвоночника, 

позвоночного канала и спинного мозга

Вертеброгенный синдром Комплекс клинико-неврологических (моторных, чувствительных, висцеральных, 

вегетативных), позиционных (постуральных)и лучевых симптомов, патогенетически 

обусловленных изменениями анатомии и функции позвоночника и спинного мозга

Последствия спинно-мозговой грыжи (post-

myelomeningocele syndrome, пост-MMC)

Комплекс клинических (ортопедических, неврологических, адаптационных) 

и лучевых симптомов, характеризующих последствия хирургического лечения 

различных вариантов спинно-мозговой грыжи

Дизрафический синдром (син.: Бремера синдром, 

дизрафический комплекс (статус), дизрафическая 

миелодисплазия, дизрафия, миелодизрафия Фукса)

Общее обозначение аномалий развития, характеризующихся незаращением

каких-либо анатомических структур по средней линии

Спинальная дизрафия (вертебральный компонент 

синдрома Бремера)

Неполное слияние или отсутствие слияния срединных структур – позвонков, 

позвоночного канала и спинного мозга

Таблица 2

Клинико-лучевые проявления последствий миеломенингоцеле

Ортопедические – деформация позвоночника;

– деформации нижних конечностей;

– вывихи, контрактуры суставов нижних конечностей, чаще всего 

тазобедренных;

– косолапость, в том числе рецидивирующая после лечения;

– остеопороз;

– переломы длинных трубчатых костей нижних конечностей, 

    в том числе повторные

Неврологические 

и нейрохирургические

– парезы и параличи;

– синдром фиксированного спинного мозга;

– гидросирингомиелия;

– синдром Арнольда – Киари

Лучевые – недоразвитие, вплоть до полного отсутствия дуг позвонков;

– аномалии позвонков;

– деформации позвоночника – кифоз, сколиоз, кифосколиоз, 

лордосколиоз;

– различные варианты миелодисплазии на уровне spina bifida 
     и в зоне краниовертебрального перехода

Другие клинические 

проявления

– кожные стигмы, расположенные вдоль позвоночника – 

гипертрихоз, пигментные пятна, втяжения, подкожные липомы;

– пролежни, чаще на вершине кифотической деформации;

– нарушения функции тазовых органов;

– хроническая инфекция мочевыводящих путей;

– дыхательная недостаточность на фоне высокого стояния купола 

диафрагмы и сокращения объема грудной клетки
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Таблица 4

Основные принципы хирургического лечения спинно-мозговых грыж и их последствий

Принципы хирургического лечения Показания, особенности вмешательства, 

время проведения

Пластическое удаление грыжи, закрытие кожного дефекта Первые дни и недели жизни, при рахишизе – первые часы жизни

Удаление костной перегородки позвоночного канала По достижении 1 года и/или веса более 10 кг

Ликворошунтирующие операции 

(тривентрикулоцистерностомия, ВПШ) [20]

Гипертензионный синдром – независимо от возраста, прогрессирующий 

гидроцефальный синдром

Ликвидация каудальной фиксации спинного мозга Синдром фиксированного спинного мозга:

– потенциальная возможность улучшения  неврологической симптоматики;

– прогрессирующая гидросирингомиелия

Декомпрессивная краниотомия большого затылочного 

отверстия

Синдром Арнольда – Киари:

– наличие или прогрессирование симптомов  базилярной недостаточности;

– прогрессирующая гидросирингомиелия

Коррекция деформации с инструментальной стабилизацией 

позвоночника

Рецидивы пролежней на вершине деформации; прогрессирование деформации 

позвоночника; невозможность устойчивой вертикализации, в том числе 

в положении сидя

Таблица 3

Цели и основные принципы консервативного лечения последствий спинно-мозговых грыж у детей

Улучшение неврологического состояния* Нейротропная и сосудистая терапия

Профилактика инфекции мочевыводящих путей Уросептики, антибиотикотерапия, периодическая или постоянная катетеризация

Улучшение ортопедического статуса Корсетирование, массаж, ЛФК, ортезы, ортопедическая коррекция патологических 

установок, контрактур и т.д.

Профилактика развития пролежней Двигательный режим, обработка кожных покровов, особенно мест наибольшего 

контакта с подлежащими поверхностями (крестца, области больших вертелов, пяток), 

противопролежневые матрасы, гелевые подкладки и др.

Социальная адаптация** Физиофункциональная реабилитация, обучение пользования вспомогательными 

устройствами – вертикализаторами, шинами, аппаратами

 *наиболее валидной шкалой для оценки неврологического статуса пациентов с пост-ММС является mJOA (JOA Scale, Benzel’s modification);

**балльную интегрирующую оценку нарушений жизнедеятельности и ролевых ограничений часто проводят по шкале FIM (Functional Independence 

Measure – мера функциональной независимости).

Таблица 5

Варианты хирургической коррекции деформаций позвоночника с учетом особенностей  вертебрального синдрома

Характеристика деформации 

позвоночника
Особенности ортопедической коррекции

Мобильные деформации величиной 

менее 30° (рис. 1)

Базовая методика лечения – корсетная терапия [2, 9, 11, 12, 21]. Фиксацию позвоночника 

системами динамического типа (VEPTR или Shilla), в том числе с фиксацией крестца или таза, 

следует рассматривать в качестве опции [14, 31–34]

Ригидные деформации величиной более 

30° (рис. 2)

Корригирующая вертебротомия (кифэктомия или VCR), коррекция и задняя инструментальная 

фиксация позвоночника, в том числе с фиксацией крестца или таза [33, 35, 36]

Деформации, осложненные пролежнем 

в зоне предполагаемого вмешательства, 

как правило – на вершине кифоза 

(рис. 3)

Двухэтапное оперативное лечение:

1-й этап – внешняя аппаратная фиксация (halo-pelvic, transpedicular-pelvic) с дозированной 

коррекцией деформации для уменьшения натяжения мягких тканей и улучшения условий для их 

заживления;

2-й этап – кифэктомия с коррекцией и задней инструментальной фиксацией позвоночника [14]
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Рис. 1
Примеры хирургического лечения мобильной деформации позвоночника с использованием растущих стержней, варианты компа-
новки конструкции на продольном и параллельном коннекторах: а – внешний вид ребенка 5 лет; б – рентгенограммы перед опе-
рацией; в – рентгенограммы после установки растущих стержней c продольным коннектором; г – вариант динамической систе-
мы с коннекторами «side by side» и возможностью раздельного контроля роста грудного и поясничного отделов позвоночника

Рис. 2
Одноэтапная коррекция ригидной деформации позвоночника у ребенка 18 мес. c использованием полисегментарной транс-
педикулярной и тазовой фиксации: внешний вид (а), КТ (б) и МРТ (в) перед операцией, интраоперационные фотографии, 
сделанные на этапах инструментации и кифэктомии (г), рентгенограммы позвоночника после операции (д)

П р е и м у щ е с т в о м  ф и к с а ц и и 
таза при коррекции деформации 
при последствиях спинно-мозговых 
грыж является достигаемая при этом 

стабильность позвоночника. Вместе 
с тем позвоночно-тазовая фиксация 
у детей раннего возраста, с одной сто-
роны, может быть сопряжена с ана-

томическими особенностями опор-
ных костных структур (их размера-
ми, пространственным положением 
и прочностью), с другой – существен-
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но менять дальнейшее формиро-
вание этого отдела скелета. В связи 
с этим вопрос о продлении фиксации 
позвоночника на таз в ряде случаев 

может решаться не в момент проведе-
ния основного вмешательства, а быть 
запланированным для выполнения 

в процессе дальнейшего наблюдения 
за ребенком (табл. 6).

Рис. 3
Этапное хирургическое лечение пост-ММС-деформации позвоночника, осложненной рецидивирующим пролежнем у ребен-
ка 9 лет: внешний вид (а, б) и КТ позвоночника (в) перед началом хирургического лечения, внешний вид на этапах лечения 
в аппарате внешней фиксации (г), фотография во время операции (д), рентгенограммы позвоночника после кифэктомии 
с полисегментарной позвоночно-тазовой фиксацей (е)

а б в

г

д е
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Ограничения к применению 
рекомендаций по хирургическому 
лечению вертебрального синдрома 
при последствиях спинно-мозго-
вых грыж

С учетом того, что основной целью 
изложенных в рекомендациях хирур-
гических подходов является улуч-
шение качества жизни ребенка, его 
социальной адаптации и возмож-
ности ухода за ним, противопока-
зания к применению рекомендаций 
следующие:

– тяжелые декомпенсированные 
сопутствующие, в том числе генети-
ческие заболевания и врожденные 
пороки развития, угрожающие жизни 
или имеющие существенные ограни-
чения по предполагаемому периоду 
дожития;

– сопутствующая патология голов-
ного мозга, сопровождающаяся глубо-
кой задержкой психического развития 
и/или частыми приступами судорож-
ного синдрома;

– инфекционные процессы в пери-
од обострения. 

Заключение

Деформации позвоночника при пост-
ММС-синдроме являются частым 
и типичным проявлением. Кифоско-
лиоз чаще возникает у пациентов 
с тораколюмбальной миелодисплази-
ей, лордосколиоз – у пациентов с дис-
плазией конуса.

Корсетотерапия обычно неэффек-
тивна и может приводить к дефор-
мации грудной клетки, уменьшению 
дыхательного объема и невропатиче-
ским пролежням.

Ранняя хирургическая коррекция 
улучшает баланс тела и качество жиз-
ни, уменьшая агрессивность хирурги-
ческого вмешательства.

Методика билатеральной коррек-
ции «growing rods» безопасна и эффек-
тивна в случаях умеренных нервно-
мышечных деформаций позвоноч-
ника в раннем возрасте.

Кифэктомия – это сложная проце-
дура с высоким риском осложнений, 
но в случае выраженного ригидного 
кифоза не имеющая альтернативы.

Применение систем внешней 
фиксации следует рассматривать 
как «парашютную» технологию у паци-
ентов с пролежнями.

Исследование не имело спонсорской поддержки. 

Авторы заявляют об отсутствии конфликта 

интересов.

Таблица 6

Осложнения хирургического лечения деформаций позвоночника при последствиях спинно-мозговых грыж и методы их профилактики [30, 37–39]

Осложнение Частота Методы профилактики Лечение

Несостоятельность швов 10 % Тщательное ушивание раны с адаптацией краев 

без натяжения и при возможности с иссечением 

рубцов

Повторное ушивание раны, закрытие дефек-

тов пластическим перемещением лоскутов при 

избыточном натяжении краев; при планируе-

мом недостатке тканей для закрытия дефекта 

(выраженные грубые рубцы) – превентивная 

установка подкожных эспандеров

Несостоятельность 

металлоконструкции 

(чаще – вырывание 

нижних опорных 

элементов)

15 % Четкое предоперационное планирование; адекват-

ная оценка размеров опорных костей и соответству-

ющих элементов конструкций, прочности опорных 

костей, прежде всего каудальных (крестца и таза), 

планирование этапных операций

Перемонтаж конструкций, при необходимости 

изменение точек фиксации опорных элементов

Инфекция зоны опера-

ционного вмешательства

5 % Предоперационная санация очагов хронической 

инфекции (прежде всего, мочевой), активное

дренирование раны, эвакуация гематомы и сероз-

ного отделяемого, адекватная антибиотикотерапия, 

профилактика пролежней

Ранняя ревизионно-санационная операция 

для предотвращения распространения 

инфекции
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Приглашение к обсуждению

В рамках прошедшего 20–21 октября 2015 г. в Москве симпозиума «Ортопедические и нейрохирургические проблемы у детей со spina bifida», посвя-

щенного медицинскому и социальному сопровождению детей, перенесших хирургическое лечение по поводу спинно-мозговых грыж, специалистами 

разных направлений – детскими неврологами, урологами, нейрохирургами, ортопедами, реабилитологами, а также родителями таких детей было при-

нято решение о создании комплексной программы реабилитации, направленной на повышение уровня их социальной адаптации, улучшение качества 

жизни и облегчение ухода за такими пациентами.

Одним из направлений комплексной реабилитации является ведение вертебрального пост-ММС – комплекса патологических проявлений поражений 

позвоночника, реализуемых в виде его деформаций, которые могут иметь различную форму, выраженность, осложнения и, соответственно, виды соци-

альной помощи, имеют разный прогноз и при необходимости требуют дифференцированного хирургического лечения.

Хирурги, имеющие определенный опыт лечения подобных деформаций позвоночника у детей, подготовили рекомендации, которые, на наш взгляд, 

должны упростить и унифицировать подходы к тактике ведения пациентов. Тем не менее мы считаем целесообразным до утверждения рекомендаций 

ассоциациями травматологов-ортопедов, нейрохирургов и хирургов-вертебрологов вынести их на обсуждение широкого круга специалистов. Страницы 

журнала «Хирургия позвоночника» объективно являются оптимальной площадкой для такой дискуссии, которая будет полезна перед приданием доку-

менту нормативного характера.
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