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Цель исследования —  определение частоты встречаемости сопутствующих аномалий развития у  детей 
со  скрытыми формами спинальной дизрафии.
Материалы и  методы. Обследовано 64  пациента в  возрасте от 9  месяцев до 17  лет. На основании данных 
клинико-инструментального, лучевого и  МРТ-исследования оценивалось состояние позвоночника 
и позвоночного канала, ортопедический и неврологический статусы. 
Результаты. Пороки развития позвоночника отмечены у 100 % детей, сопутствующие аномалии развития 
органов и  систем обнаружены у 33  (52 %) пациентов. При этом пороки со стороны мочеполовой системы 
выявлены — у 52 % пациентов, костно-мышечной системы — у 45 %, сердечно-сосудистой системы — у 39 %, 
пищеварительной системы —  у 12 %, лор-органов —  у 9 % и  бронхолегочной системы — у 3 %. 
Заключение. Пациенты детского возраста со скрытыми формами спинальной дизрафии требуют детального 
обследования как со стороны позвоночника и позвоночного канала, так и со стороны внутренних органов 
и систем. Ведущими по частоте пороков развития являются мочеполовая, костно-мышечная (добавочный 
скелет) и  сердечно-сосудистая системы. 
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Введение

Аномалии развития спинного мозга и  позво-
ночного канала, объединенные термином «спи-
нальные дизрафии», включают группу врожденных 
состояний, разнообразных по форме, но объеди-
ненных принципиально общим механизмом разви-
тия, а именно неполным заращением срединно рас-
положенных мезенхимальных, костных и  нервных 
структур, с обязательным вовлечением в патологи-
ческий процесс спинного мозга [1]. По данным ли-
тературы, частота встречаемости спинальных диз-
рафий составляет 0,5–2,5  на 1000  новорожденных 
и  не зависит от расовой и  этнической принадлеж-
ности, а также от региона проживания. Эта группа 
пороков развития формируется в процессе эмбрио-
генеза на различных его стадиях (гаструляция, 
первичная и  вторичная нейруляция) [2]. Спиналь-
ные дизрафии общепринято делятся на открытые 
и скрытые формы. По определению скрытые формы 
спинальной дизрафии характеризуются сохранени-

ем целостности вышележащих кожных покровов 
и  могут сочетаться с  кожными стигмами, располо-
женными непосредственно в зоне дизрафии или на 
некотором отдалении от нее [3]. Течение и прогноз 
скрытых форм спинальной дизрафии зависит от 
выраженности клинических проявлений, наличия 
сопутствующей патологии со стороны других орга-
нов и  систем. К  клиническим проявлениям скры-
тых форм спинальной дизрафии относят наличие 
кожных стигм, костно-суставных деформаций, на-
рушений функций опорно-двигательного аппарата, 
неврологических нарушений различной степени 
выраженности и расстройств функции тазовых ор-
ганов. В  литературе встречаются немногочислен-
ные исследования, посвященные вопросам частоты 
встречаемости интраканальной патологии и анома-
лий развития внутренних органов у  детей с  врож-
денными деформациями позвоночника [4–12]. 
Однако мы не нашли публикаций, отдельно посвя-
щенных вопросам анализа частоты встреча емости 
пороков развития позвоночника и  аномалий раз-



6 ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ

  Ортопедия, травматология и восстановительная хирургия детского возраста.  Том  3. Выпуск  2. 2015  

вития других органов и систем у детей со скрыты-
ми формами спинальной дизрафии.

Цель исследования —  провести анализ струк-
туры и  частоты встречаемости пороков развития 
позвоночника и  аномалий развития внутренних 
органов и  систем у  детей со скрытыми формами 
спинальной дизрафии. 

Материалы и методы исследования

В период с 2007  по 2014  год в  клинике па-
тологии позвоночника и  нейрохирургии ФГБУ 
 «НИДОИ им. Г. И. Турнера» Минздрава России 
под наблюдением находилось 64 ребенка (15 маль-
чиков и 49  девочек) в  возрасте от 9  месяцев до 
17  лет со скрытыми формами спинальной дизра-
фии. Все дети обследованы клиническими и  ин-
струментальными методами. При клиническом 
осмотре оценивали ортопедический и  неврологи-
ческий статус пациента. Проводили лучевое об-
следование, включающее спондилографию в  пря-
мой и  боковой проекциях и  мультиспиральную 
компьютерную томографию позвоночного столба. 
Выполняли магнитно-резонансную томографию 
грудного и пояснично-крестцового отделов позво-
ночника. Кроме того, стационарное обследование 
пациентов включало УЗИ органов брюшной поло-
сти, почек и  сердца, осмотр педиатра, невролога, 
кардиолога и  других специалистов.

Результаты

При клиническом осмотре деформация по-
звоночника была выявлена у 52  детей (81 %). 
С-образная сколиотическая деформация позвоноч-
ника отмечена у 13  пациентов в  грудном отделе, у 
8  детей —  в грудопоясничном переходе, у  10  боль-
ных —  в поясничном отделе. У 4  па циентов от-
мечалось наличие сколиотических дуг в  груд-
ном и  поясничном отделах позвоночного столба. 
 Кифосколиотическая деформация отмечена в 7 на-
блюдениях в  грудном отделе позвоночника, у 7 па-
циентов —  в грудопоясничном сегменте и  у 2 — 
в  поясничном отделе. У 1  пациента отмечалась 
только кифотическая деформация грудного отдела 
позвоночника. У  остальных 12  пациентов (19 %) 
отклонения оси позвоночника во фронтальной 
и сагиттальной плоскостях отмечены не были. 

Кожные стигмы отмечены в 23  наблюдениях 
(36 %). Локальный гипертрихоз в  зоне дизрафии 
выявлен у 12 детей, дорсальный дермальный синус 
отмечался у 1  пациента, подкожная липома —  у 5, 
локальное втяжение кожных покровов в  пояс-
нично-крестцовой области —  у 2. У  3  пациентов 

отмечено наличие множественных кожных стигм 
дизэмбриогенеза: локальный гипертрихоз и  не-
вус —  1  случай, дорсальный дермальный синус 
и  локальный гипертрихоз —  1, локальное втяже-
ние кожных покровов и  гемангиома —  1. У 41  па-
циента (64 %) кожных стигм выявлено не было. 

В ходе обследования неврологический дефицит 
выявлен у 45 детей (70 %). Со стороны нижних ко-
нечностей отклонения обнаружены у 44  пациен-
тов: из них — у 28 детей отмечались явления ниж-
него парапареза, у 16  пациентов —  монопареза. 
В клинической картине у этих больных отмечалась 
односторонняя гипотрофия мышц голени у 26 па-
циентов, из них в  сочетании с  укорочением ко-
нечности за счет костей голени у 13, в  сочетании 
с  гипоплазией стопы у 7  пациентов. Эквино-каво-
варусная деформация стопы была у  3  пациентов, 
эквинусная —  у 1, каво-варусная — у 1  ребенка. 
Нарушения функции тазовых органов отмечены у 
10  из 64  пациентов (16 %), в 9  наблюдениях дан-
ные нарушения сочетались с  явлениями нижнего 
моно- и  парапареза. У 19  (30 %) пациентов невро-
логического дефицита выявлено не было. 

Распределение пациентов по вариантам скры-
той формы спинальной дизрафии было следую-
щим. В 49  наблюдениях (77 %) скрытая спиналь-
ная дизрафия была представлена изолированным 
пороком: диастематомиелия 1-го типа —  34, ли-
пома терминальной нити —  11, интраканальная 
липома —  2, диастематомиелия 2-го типа —  1, 
дорсальный дермальный синус —  1. В 15  наблю-
дениях (23 %) отмечалось сочетание скрытых 
форм спинальной дизрафии: диастематомиелия 
1-го типа в 8  наблюдениях сочеталась с  липомой 
терминальной нити, у 4  пациентов —  с  интрака-
нальной липомой и у 1 ребенка — с липомой тер-
минальной нити и дорсальным дермальным сину-
сом. В 2 наблюдениях диастематомиелия 2-го типа 
сочеталась с  липомой терминальной нити.

Как представлено в  таблице 1, по данным лу-
чевого обследования нарушение формирования 
позвонков отмечено —  у 5  (8 %) пациентов, на-
рушение сегментации позвонков —  у 14  (22 %), 
нарушение слияния позвонков —  у 5  (8 %), ком-
бинированные аномалии развития позвонков 
встречались у 40  детей (62 %). У 26  пациентов 
аномалии развития позвонков локализовались 
в  грудном отделе позвоночника, у 12 —  в пояс-
ничном, у  26 — в грудном и  поясничном отделах. 
Конкресценция ребер в  сочетании с  нарушени-
ем слияния позвонков отмечалась у 2  пациентов, 
с  нарушением сегментации — у 2, при комбини-
рованных аномалиях развития позвоночника  — 
у 12 пациентов. 
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Таблица 1
Распределение пациентов по типу порока развития позвоночника и пола

Тип порока
Пол

мальчики девочки
1) Нарушение формирования позвонков 2 3

Заднебоковые полупозвонки 2 3
– единичные 0 3
– множественные 2 0

2) Нарушение сегментации позвонков 2 12
3) Нарушение слияния позвонков 

Бабочковидные позвонки
2
2

3
3

– единичные 1 2
– множественные 1 1

4) Комбинированные аномалии 9 31
а) нарушение формирования и сегментации 3 5
б) нарушение формирования и  слияния 0 6
в) нарушение формирования, сегментации и слияния 3 10
г) нарушение сегментации и слияния 3 10

Всего  15 49

По результатам комплексного обследования 
сопутствующие аномалии внутренних органов 
и  систем обнаружены у 33  (52 %) пациентов из 
64  детей со скрытыми формами спинальной диз-
рафии. В этой структуре пороки со стороны моче-

половой системы выявлены у 52 % пациентов, 
костно-мышечной —  у 45 %, сердечно-сосудистой 
системы —  у 39 %, пищеварительной системы — 
у 12 %, лор-органов —  у 9 % и  бронхолегочной 
 системы —  у 3 % (табл. 2). 

Таблица 2
Аномалии развития органов и систем у детей с врожденными 

пороками развития позвоночника и скрытыми формами спинальной дизрафии

Органы и  системы Варианты аномалий Количество аномалий Количество пациентов
Мочеполовая Агенезия почки

Гипоплазия почки
Удвоение почки
Гидроцеле
Меатостеноз
Паховая грыжа
Крипторхизм

4
3

11
1
1
2
1

Всего 23

17

Костно-мышечная Пороки развития верхней конечности 
Врожденный вывих бедра
Деформация Шпренгеля
Пупочная грыжа
Деформации стоп

3
2
1
2

10
Всего 18

15

Сердечно-сосудистая Открытое овальное окно
Смешанный аортальный порок
ДХЛЖ
ДМЖП
Стеноз клапана легочной артерии 

3
1
9
1
1

Всего 15

13

Пищеварительная Дополнительная доля печени
Аплазия желчного пузыря
Ректоуретральный свищ
Атрезия ануса

1
1
1
2

Всего 5

4

Лор-органы Атрезия слухового прохода
Микротия
Макростомия
Колобома

1
2
1
1

Всего 5

3

Бронхолегочная Трахеобронхомаляция 1
Всего 1

1
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Таким образом, по результатам проведенно-
го исследования у  детей со скрытыми формами 
спинальной дизрафии в 73 % наблюдений выяв-
лено наличие диастематомиелии 1-го  типа. Врож-
денные аномалии развития позвонков отмечены 
у 100 % пациентов, основную часть больных при 
этом составили пациенты с  комбинированны-
ми аномалиями развития позвонков (40  детей). 
В 51 % наблюдений у детей со скрытыми формами 
спинальной дизрафии отмечались пороки разви-
тия других органов и  систем. По частоте встреча-
емости отмечено преобладание пороков развития 
мочеполового тракта, затем следовала патология 
костно-мышечной и сердечно-сосудистой систем. 

Обсуждение

Интраканальная патология и  аномалии орга-
нов и  систем у  детей с  врожденными пороками 
развития позвоночника, по данным литературы, 
встречаются с  различной частотой. Так McMaster 
по данным миелографии выявил интраканальную 
патологию у 46 (18 %) из 251 пациента с врожден-
ным сколиозом [4]. Bradford et al. по данным МРТ 
выявили патологию со стороны позвоночного ка-
нала у 38 % из 42  пациентов с  врожденными де-
формациями позвоночника [5], Suh et al. — у 31 % 
из 41  обследованного больного с  врожденны-
ми пороками развития позвонков [6]. Shen et al. 
по данным МРТ отметили интраканальную пато-
логию у 43 % из 226 детей с врожденными дефор-
мациями позвоночника [7]. Комплексное обследо-
вание 223  детей с  различными вертебральными 
пороками, по данным Э. В. Ульриха, выявило со-
путствующие пороки развития у 170  (76,2 %) че-
ловек [8]. Beals в  своей работе досконально 
обсле довал 218  человек с  врожденным сколиозом 
в  возрасте от 1  года до 28  лет. Автор констатиро-
вал, что у 133  (61 %) больных обнаружены ано-
малии внутренних органов и  систем: со сторо-
ны почек —  у 8 % больных, сердца —  у 7 %  [9]. 
Другие исследователи обследовали 195  детей 
с  врожденными деформациями позвоночника. 
У 89  (46 %) из них выявлены аномалии внутрен-
них органов и  систем: со стороны мочеполовой 
системы —  в 76 % наблюдений, костно-мышеч-
ной системы —  в 45 %, ЦНС —  в 44 %, желудоч-
но-кишечного тракта —  в 17 %, сердца —  в 8 %, 
лор-органов —  в 7 % и  бронхолегочной систе-
мы —  в 6 % [10]. Shen et al. обследовали 226  де-
тей с  врожденными деформациями позвоночни-
ка. У 91  (40 %) ребенка из группы обследованных 
выявлены аномалии развития органов и  систем: 
сердца —  в 18 % наблюдений, мочеполовой сис-
темы —  в 12 %, желудочно-кишечного тракта — 

в 5 %. Эти же исследователи отмечали, что на-
личие интраканальной патологии у  пациентов 
с  врожденными деформациями позвоночника не 
влияло на частоту встречаемости пороков разви-
тия внутренних органов [7]. Bollini из 75  обсле-
дованных детей обнаружил сопутствующую па-
тологию различных органов и  систем у 34  (45 %) 
человек. При этом поражения мочеполовой си-
стемы отмечены у 18  (24 %) пациентов, сердца — 
у 6  (8 %), интраспинальная патология встретилась 
у 11 (15 %) детей [12]. Таким образом, полученные 
результаты исследования вышеуказанных авторов 
и  нашего исследования позволяют сделать вывод 
о  сходной структуре частоты встречаемости по-
роков развития со стороны внутренних органов 
и  систем у  пациентов с  врожденными пороками 
развития позвоночника и  у детей со скрытыми 
формами спинальной дизрафии. Эти данные го-
ворят о  достаточно большой частоте встречаемо-
сти скрытых спинальных дизрафий у  пациентов 
с  врожденными пороками развития осевого ске-
лета, что требует проведения более детального 
и углубленного обследования с целью исключения 
интраканальной патологии. 

Заключение

Пациенты детского возраста со скрытыми 
формами спинальной дизрафии нуждаются в де-
тальном обследовании как со стороны позвоноч-
ника и  позвоночного канала, так и  со стороны 
внутренних органов и систем. У данной категории 
больных в 100 % наблюдений отмечаются пороки 
развития позвоночного столба, более 50 % паци-
ентов имеют сопутствующие аномалии развития 
внутренних органов и  систем. Ведущими по ча-
стоте пороков развития являются мочеполовая, 
костно-мышечная и  сердечно-сосудистая систе-
мы. Аномалии внутренних органов и  систем при 
скрытых формах спинальной дизрафии утяжеля-
ют состояние пациентов, поэтому необходима  их 
коррекция в  ходе предоперационной подготовки.
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MALFORMATIONS OF THE INTERNAL ORGANS AND SYSTEMS IN CHILDREN 
WITH ASYMPTOMATIC SPINAL DYSRAPHISM
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1 Th e Turner Institute for Children’s Orthopedics, Saint-Petersburg, Russian Federation
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Th e purpose of research is to determine the prevalence 
of associated malformations in children with latent 
forms of spinal dysraphism.
Materials and methods. Th e study involved 64 patients 
aged from 9  months to 17  years old. Clinical and 
radiological examination including MRI scan of spine 
and spinal canal were performed to evaluate the 
orthopaedic and neurological status of the patients.
Results. Malformations of the spine were observed 
in 100 % of children, associated malformations of 
the organs and systems are found in 33  (52 %) 
patients. Herewith the malformations of the 
genitourinary system were revealed —  in 52 % of 
patients, the musculoskeletal system —  in 45 % of 

children, the cardiovascular system —  in 39 %, the 
digestive system —  12 %, otolaryngology —  9 % and 
bronchopulmonary system — in 3 % of patients.
Conclusion. Pediatric patients with latent forms of 
spinal dysraphism require detailed examination both 
on the part of the spine and the spinal canal and 
the internal organs and systems. Th e most prevalent 
malformations included those of genitourinary, 
musculoskeletal (appendicular skeleton) and 
cardiovascular systems.

Keywords: children, latent spinal dysraphism, 
congenital malformations of the spine, abnormal 
internal organs.
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