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Аннотация
Введение. Лечение врожденных аномалий позвоночника является одной из сложнейших задач в современной спинальной хирургии. 
Разработано много классификаций врожденных аномалий развития позвоночника и спинного мозга, предложен большой выбор методов и 
опций хирургического лечения. При этом ни одна существующая классификация не определяет критерии выбора тактики лечения пациента, а 
также выбор методик и опций хирургического лечения. Дизайн: консенсус авторов экспертного уровня. Уровень доказательности: 5 (UK Oxford, 
версия 2011). Цель. Предложить алгоритм тактики оперативного лечения пациентов с врожденными аномалиями развития позвоночника, 
основанный на принципе выделения ведущего синдрома. Материалы и методы. Фундамент алгоритма определил клинический опыт и 
консенсусное мнение авторов, основанное на наблюдении и лечении 284 пациентов с различными вариантами врожденной деформации 
позвоночника за период 2008–2018 гг. Результаты. Предложенный алгоритм выбора тактики лечения врожденных аномалий позвоночного 
столба представляет собой пошаговый протокол с последовательной оценкой выделенных критериев, обоснованных как компоненты ведущего 
синдрома многоплоскостной деформации, и позволяющий аргументировать методы оперативной коррекции и очередность этапов лечения. 
Особенно актуальна последовательная оценка у пациентов с многоуровневыми врожденными аномалиями и несколькими основными дугами. 
В качестве комментариев к алгоритму авторами представлен чек-лист в форме таблицы с пояснениями к основным синдромам и комментариями 
по тактике принятия решений. Заключение. Предложенный нами алгоритм представляет собой пошаговый чек-лист для этапного принятия 
решения подхода и метода лечения врожденных аномалий позвоночного столба. Он направлен на учет основных патологических синдромов, 
типичных для врожденной патологии и, соответственно, сокращения числа тактических и методологических ошибок. Алгоритм носит 
исключительно рекомендательный характер. При этой редкой и многообразной нозологии определяющим аргументом является консенсус 
опытных хирургов, направленный на своевременное лечение в целом и выбор тактики лечения в частности.
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Abstract
Introduction The treatment of congenital spinal anomalies poses a formidable task. Although many classifications of congenital malformations of 
the spine and the spinal cord have been developed and a variety of surgical options offered, none of the existing classifications can be used to identify 
appropriate treatment guidelines and surgical practices. Design Expert consensus level. Evidence level: 5 (UK Oxford, version 2011). Objective of the 
study was to offer an algorithm of surgical treatment strategy for patients with congenital malformations of the spine based on identification of a leading 
syndrome. Material and methods The algorithm was developed through the clinical experience and consensus opinion of the authors based on the 
management and follow-up of 284 patients with different patterns of congenital spinal deformity treated between 2008 and 2018. Results The algorithm 
offered to identify an appropriate treatment strategy for congenital anomalies of the spine included a stepwise protocol for sequential assessment of the 
criteria selected and considered as components of the leading syndrome of multiplanar deformity allowing well-argued surgical options and succession 
of treatment stages. Sequential evaluation is essential for patients with multilevel congenital anomalies and several main arcs. The algorithm is presented 
as a checklist with a table and comments to the main syndromes and decision-making process. Conclusion The algorithm offered is a stepwise checklist 
providing a step-by-step process for making decisions on the approach and practice for treating congenital anomalies of the spinal column. It is designed 
to consider main pathological syndromes being typical of congenital pathology and reduce tactical and methodological flaws. The algorithm is of 
purely advisory nature. The consensus opinion of experienced surgeons has been shown to be essential for timely management facilitating appropriate 
treatment strategy for the rare and diverse nosological group.
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ВВЕДЕНИЕ

Лечение врожденных аномалий позвоночника яв-
ляется одной из сложнейших задач в современной спи-
нальной хирургии. Это связано с большим количеством 
критериев оценки «вертебрального статуса», который 

определяет прогноз течения патологии, в том числе ос-
ложненное. Разработаны не менее пяти классификаций 
врожденных аномалий развития позвоночника и спинно-
го мозга [1–6], большой выбор методов и опций хирур-
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гического лечения. Но ни одна существующая класси-
фикация не дает основания для выбора тактики лечения 
пациента. Несмотря на наличие достаточного количества 
публикаций, большинство ограничивается анализом па-
циентов с короткосегментарной фиксацией или с оценкой 
результативности применения «растущих систем», что 
ограничивает доказательность выбора методик лечения, 
особенно с позиции отдаленного результата. При этом 
большинство работ представлены ретроспективным ана-
лизом локальных когорт (уровень доказательности – 3–4 
по UK Oxford, версия 2011) без сравнения результатов 
по единым критериям оценки. Ни в одной работе нам 

не встретилось обоснование тактической схемы лечения 
врожденной аномалии на основании синдромального 
подхода. Отметим, что указанный подход широко исполь-
зуется при выборе метода и опций лечения при травме и 
дегенеративной патологии позвоночника.

Дизайн: консенсус авторов экспертного уровня.
Уровень доказательности: 5 (UK Oxford, версия 

2011).
Цель исследования: предложить алгоритм тактики 

оперативного лечения пациентов с врожденными ано-
малиями развития позвоночника, основанный на прин-
ципе выделения ведущего синдрома.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Фундамент алгоритма определил клинический 
опыт и консенсусное мнение авторов, основанное на 
наблюдении и лечении 284 пациентов с различными 
вариантами врожденной деформации позвоночника за 
период 2008–2018 гг.

Концепция: в основу алгоритма заложены пять 
ключевых принципов:

– принцип «синдромального подхода» в оценке те-
чения мальформации;

– принцип «последовательности коррекции от наи-
более агрессивного компонента мальформации»;

– принцип «приоритетности короткосегментарной 
фиксации» – применение вертебротомии и локальной 
фиксации, которое позволяет исправить деформацию 

основной, краниальной и каудальной дуг за счет веду-
щего компонента деформации или снизить темпы ее 
прогрессирования;

– принцип снижения количества этапных операций;
– принцип «своевременной реконструкции от ос-

нования к вершине» – анатомия и надежность точек 
фиксации в позвонках каудального отдела определяет 
возможность начала этапной коррекции от каудально-
го отдела к краниальному. Это особенно актуально у 
пациентов 2–3 года жизни, т.к. позволяет выполнить 
раннюю локальную радикальную коррекцию на не-
скольких уровнях и подойти к финальной коррекции 
в старшей возрастной группе с минимальным углом 
деформации.

РЕЗУЛЬТАТЫ

Обоснование алгоритма. Алгоритм (рис. 1) лече-
ния врожденных аномалий позвоночного столба пред-
ставляет собой пошаговый план действий, инструкцию 
по очередности этапов лечения и методам оперативной 
коррекции в зависимости от ведущего синдрома. Это 
особенно важно при многоуровневой патологии с не-
сколькими основными дугами. В качестве коммента-
риев к алгоритму представлены чек-листы в форме 
таблиц 1–5, которые дают определения основным син-
дромам, поясняют и комментируют тактику принятия 
решений.

Исходно производится оценка клинической карти-
ны (нестабильности, сколиотического, кифотического 
и лордотического компонентов деформации на каждом 
уровне, где выявлены аномалии) (табл. 1, этап 1–4). 
Платформой для выявления ключевых синдромов у кон-
кретного пациента является его обследование. Базовый 
протокол обследования включает оценку соматическо-
го, локального и неврологического статуса пациента. 
При нарушении неврологического статуса или призна-
ков (стигм) интраканальных образований необходимо 
проводить МРТ (желательно всех отделов позвоночни-
ка). Основу инструментальных методов обследования 
составляют рентгенография всех отделов позвоночника 
стоя с захватом таза в прямой и боковой проекциях. По 
ее данным определяются уровни проведения КТ (с це-
лью минимизации лучевой нагрузки на пациента).

В качестве опции следует рассматривать функцио-
нальную рентгенографию, КТ или МРТ при подозре-
нии на механическую нестабильность.

Первый шаг заключается в первичной оценке не-
стабильности, сколиотического, кифотического и 

лордотического компонентов деформации на каж-
дом уровне аномалии.

Второй шаг – при выявлении нестабильности по-
казано планирование оперативного лечения (табл. 2, 
этап 5), методы которого зависят от типа и причины 
нестабильности. Неврологическая нестабильность мо-
жет быть обусловлена различными факторами (диасте-
матомиелия, фиксация на уровне терминальной нити, 
стеноз позвоночного канала вследствие костной или 
мягкотканной аномалии и т.д.), но обязательным фак-
том является присутствие прогрессирующей невро-
логической симптоматики. Механическая нестабиль-
ность всегда обусловлена вариантом мальформации с 
наличием патологической подвижности или дефици-
том колонн позвоночника и может быть представлена 
кифозом I типа по Winter, зубовидной костью, аплазией 
крестца и т.д. Методы лечения описаны в схеме, также 
возможна комбинация с другими вариантами лечения.

Третий шаг (табл. 3, этап 6) дает возможность при-
нять во внимание интраканальные аномалии, которые 
не проявляются неврологическим дефицитом, но явля-
ются факторами риска возникновения неврологической 
нестабильности в дальнейшем (после оперативного лече-
ния или без него). Нередко они не влияют на этапность 
лечения, но корректируют хирургическую тактику в за-
висимости от вида основного корригирующего маневра 
(компрессия или дистракция). При использовании ком-
прессионного маневра дефиксацию или декомпрессию 
спинного мозга можно выполнять в одну хирургическую 
сессию или следующим этапом при необходимости. Если 
основной - дистракционный маневр, обязательно следует 
планировать дефиксацию спинного мозга первым этапом.
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Рис. 1. Алгоритм лечения врожденных аномалий позвоночного столба

Таблица 1
Этапы 1–4. Клинико-лучевая оценка нестабильности, сколиотического и кифотического компонентов деформации на каждом 

уровне аномалии (критерии оценки и опции оперативного лечения)

Синдром Критерий оценки Определение

1 Нестабильность

Механическая
Потеря или отсутствие способности позвоночно-двигательного сегмента(ов) сохранять 
среднефизиологическое положение позвонков относительно друг друга в покое и при 
движении

Неврологическая
Это патологическое состояние позвоночника и спинного мозга, сопровождающееся 
прогрессирующей неврологической симптоматикой на фоне повреждения спинного мозга 
или прогрессирования деформации, как правило, с формированием очагов миелопатии

2
Кифотический 
компонент 
деформации

Оценка локальной дуги на 
уровне каждой аномалии 
(углового кифоза)

Производится по смежным с аномалией позвонкам в градусах по Cobb

3
Лордотический 
компонент 
деформации

Оценка локальной дуги на 
уровне каждой аномалии Производится по смежным с аномалией позвонкам в градусах по Cobb

4
Сколиотический 
компонент 
деформации

Оценка локальной дуги на 
уровне каждой аномалии Производится по смежным с аномалией позвонкам в градусах по Cobb

Оценка общей дуги на 
уровне каждой аномалии Производится по классической методике Cobb

Таблица 2
Этап 5. Оперативное лечение нестабильности (методы и опции оперативного лечения)

Тип нестабильности Причина нестабильности Методика лечения Комментарий

Неврологическая

Фиксация СМ интраканальной 
аномалией Дефиксация спинного мозга Возможна постановка фантомных винтов 

при необходимости фиксации на данном 
уровне, в т.ч. выполнение вертебротомии с 
коррекцией деформации

Компрессия СМ интраканальной 
аномалией Декомпрессия спинного мозга

Механическая Нарушение формирования
Передняя или задняя 
инструментальная фиксация с 
формированием спондилодеза

Возможно выполнение вертебротомии и 
коррекции деформации 
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Таблица 3
Этап 6. Наличие интраканальных аномалий без неврологического дефицита (методы и опции оперативного лечения)

Вид маневра Методика лечения

Компрессионный Локальная фиксация и укорачивающая вертебротомия типа 3–6 по Schwab, дефиксация, возможная вторым этапом 
или в одну хирургическую сессию при наличии показаний

Дистракционный Дефиксация и постановка растущей конструкции в одну хирургическую сессию или в два этапа (первично – 
дефиксация)

Четвертый шаг рассматривает многокомпонент-
ную сколиотическую, кифотическую и лордотиче-
скую деформацию с несколькими основными дугами 
(табл. 4, этап 7). Первым этапом выполняется коррек-
ция на уровне с наибольшей дугой. При невозможно-
сти определения ведущей дуги (все дуги ± 5°) лечение 
начинают с наиболее каудального порока (рис. 2). Так-
же описаны рекомендованное количество операций и 
принцип применения растущей конструкции. Установ-
ка растущей конструкции при кифотической деформа-
ции малоэффективна. Ее можно рассматривать только 
при сколиотической деформации с гиперротационным 
кифозом, с малым ангулярным кифозом и с гиперрота-
ционным лордозом.

Пятый шаг – коррекция кифотического компо-
нента деформации при его наличии (табл. 5, этап 8). 
Основной компрессионный маневр при инструмен-
тальной коррекции и обязательное использование од-
ного из типов остеотомий (многоуровневая при протя-
женной кифотической деформации, а также локальной 

деформации до 30° или локальная остеотомия на вер-
шине деформации при выраженном ангулярном кифо-
зе) являются ключевыми. Рекомендуемый минималь-
ный объем дорсальной фиксации должен включать не 
менее 4-х позвонков (4 точки фиксации краниально и 
каудально от предполагаемого уровня вертебротомии). 
В старшем возрасте зона фиксации может быть увели-
чена с целью восстановления баланса во всех плоско-
стях и единовременной коррекции деформации. При 
переднебоковом или комбинированном доступе объем 
фиксации определяется индивидуально.

Шестой шаг дает представление о коррекции 
сколиотического компонента деформации (табл. 5, 
этап 9) и определяет выбор методик лечения. При про-
ведении локальной коррекции принцип совпадает с 
лечением кифотического компонента, но добавляется 
еще один вид остеотомии: внеапикальная – это осте-
отомия смежного с вершиной позвонка, позволяющая 
использовать аномальные позвонки в качестве опор-
ных точек в переходных зонах [7, 8].

Таблица 4
Этап 7. Очередность выполнения оперативного лечения

Определение уровня Количество операций Комментарий
Уровень с наибольшей локальной и общей 
дугами

Не более 4 этапных операций при сколиозе 
и 2 - при кифозе с суммарной фиксацией 
не более 8 позвонков или растущая система 
(внеочаговая коррекция при сколиозе, 
малых ангулярных кифозах и лордозе)

У детей старше 10–12 лет с низким 
потенциалом роста зона фиксации может 
быть увеличена для одноэтапной коррекции 
деформации во всех плоскостях

Все дуги одинаковые (± 5°), оперативное 
лечение начинают с каудального порока

Рис. 2. Рентгенограммы и КТ позвоночника пациента в возрасте 1 год 11 месяцев с множественными аномалиями развития и сегмен-
тации позвонков шейного и грудного отделов позвоночника



Оригинальные статьи

721

Вопросы вертебрологии

Гений ортопедии. 2021. Т. 27, № 6

Таблица 5
Этапы 8–10. Оперативное лечение компонента деформации (методы и опции оперативного лечения)

Вид лечения Метод лечения Комментарий
Этап 8. Кифотический компонент деформации

Остеотомия 
На вершине деформации Тип по Schwab: 3–6 – часто
Многоуровневая Тип по Schwab: 1–2 – редко

Инструментальная 
фиксация

Реконструкция передней колонны При формировании дефекта передней колонны (mesh с 
аутографтом)

Задняя инструментальная фиксация:
– минимально 4 позвонка (4 точки фиксации выше и 

4 точки фиксации ниже предполагаемой вертебротомии), 
– максимально 6 позвонков (у детей с большим 

потенциалом роста) 

У детей старше 10–12 лет с низким потенциалом роста 
зона фиксации может быть увеличена для одноэтапной 
коррекции деформации во всех плоскостях

Передняя инструментальная фиксация При выполнении вертебротомии из переднебокового или 
комбинированного доступов

Этап 9. Сколиотический компонент деформации

Остеотомия 

На вершине деформации
Тип по Schwab: 3–6 – часто; 1–2 – редко и только при 
протяженных дугах у детей с минимальной потенцией 
роста и протяженной фиксацией

Вне апикальной зоны Тип по Schwab: 3–4 – всегда; 5–6 – иногда (при ригидных 
деформациях с мобильностью < 40%)

Многоуровневая Тип по Schwab: 1, 2, 3 – часто у детей > 10–12 лет с 
минимальной потенцией роста и более протяженной дугой

Инструментальная 
фиксация

Локальная задняя инструментальная фиксация (у детей 
с большим потенциалом роста < 12 лет): минимально 
2 позвонка (2 точки фиксации выше и 2 точки 
фиксации ниже зоны предполагаемой вертебротомии); 
максимально 6 позвонков 

У детей > 10–12 лет с низким потенциалом роста зона 
фиксации может быть увеличена для одноэтапной 
коррекции деформации во всех плоскостях

Передняя инструментальная фиксация При выполнении вертебротомии из передне-бокового или 
комбинированного доступа

Передняя поддержка При формировании дефекта передней колонны

GrowingRodsSystem (GRS) Целесообразно рассматривать 
при неэффективности короткосегментарной фиксации 
(не более 8 позвонков) в т.ч. при этапном лечении

GRS – в базы фиксации рекомендовано включать по 
2–3 позвонка, при TIS – использование дистракторов 
«RibtoRib», «RibtoSpine» 
Остеотомии – можно применять односессионно или при 
этапном лечении 

Этап 10. Лордотический компонент деформации

Остеотомия

На вершине деформации Тип по Schwab: 3–6 – из вентрального или 
комбинированного доступа

Многоуровневая

Многоуровневая дискапофизэктомия из вентрального 
доступа + остеотомия Schwab 2 из дорсального доступа 
с резекцией головок ребер для уменьшения ригидности 
грудной клетки. Также возможна многоуровневая 
вертебротомия Schwab 4 из дорсального доступа с 
резекцией головок ребер

Инструментальная 
фиксация

Передняя инструментальная фиксация При выполнении вертебротомии из вентрального, передне-
бокового или комбинированного доступа

Задняя инструментальная фиксация: объем дорсальной 
фиксации определяется индивидуально ввиду редкости 
патологии, объема вертебротомии и необходимости 
коррекции сагиттального баланса, но не менее 4 
позвонков (4 точки фиксации выше и 4 точки фиксации 
ниже уровня предполагаемой вертебротомии)

У детей старше 10–12 лет с низким потенциалом роста 
зона фиксации может быть увеличена для одноэтапной 
коррекции деформации во всех плоскостях

В качестве основных модификаторов на этапах 
оценки ведущего синдрома следует оценивать нали-
чие интраканальных пороков и синдрома торакальной 
недостаточности (TIS). Особенно это важно у детей с 
высокой потенцией осевого роста. Так, при синдроме 
фиксации спинного мозга первичным этапом реко-
мендовано выполнять его дефиксацию, а наличие TIS-
синдрома может повлиять на тип и дизайн устанавли-
ваемой конструкции. Этапные коррекции растущих 
дистракционных систем по классификации Skaggs 
(2014) стоит выполнять в среднем раз в 6–12 месяцев в 
зависимости от возраста и степени прогрессирования 
деформации. Подчеркнем, что применение остеотомии 
возможно на любом этапе лечения (рис. 3) [9]. Финаль-
ный этап коррекции и фиксации многоопорной систе-
мой показан после завершения костного роста.

Шаг седьмой дает представление о коррекции 
лордотического компонента деформации (табл. 5, 
этап 10) и определяет выбор методик лечения. Ва-
рианты аномалий с лордотическим компонентом де-
формации встречаются крайне редко и в литературе 
представлены единичными, часто «запущенными» 
случаями [10–13]. После выполнения вертеброто-
мии из комбинированного или переднебокового 
доступов основной корригирующий маневр выпол-
няется из дорсального доступа за счет использова-
ния предизогнутых стержней. При использовании 
изолированной передней (вентральной) фиксации 
основной компрессионный маневр выполняется по-
сле дискапофизэктомии на нескольких уровнях или 
локальной остеотомии по типу Schwab 3–6 на вер-
шине лордоза.
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Рис. 3. Рентгенограммы и КТ позвоночника девочки, 3 года 2 месяца, со сколиозом грудного отдела на фоне множественных аномалий 
развития и сегментации позвонков

При необходимости выполнения второго и после-
дующего этапов оперативного лечения целесообразно 
рассмотреть возможность выполнения вмешательств в 
одну хирургическую сессию или госпитализацию.

Контрольные осмотры рекомендовано проводить не 
реже одного раза в 6 месяцев. Конечной целью лечения 
является перевод деформации в нейтральную форму. 
При достижении этой цели, сроки контрольных осмо-
тров могут быть увеличены до одного раза в год. Если 
цель не достигнута, необходимо повторить обследова-
ние и оценить патологию позвоночника по алгоритму.

Практическое применение алгоритма представим 
на клинических примерах.

Клинический случай 1. Пациенту (1 год 11 мес.) с 
множественными аномалиями развития и сегментации 
позвонков шейного и грудного отделов позвоночника 

пошаговый алгоритм помог обосновать короткосег-
ментарную фиксацию на трех уровнях (рис. 2).

1 этап – оценка нестабильности: выявлены дис-
трофические изменения ростковой зоны зуба. Выпол-
нение функциональной рентгенографии со сгибанием 
и разгибанием не выявило нестабильности (объем дви-
жений в пределах 2 мм). Основной компонент на дан-
ном уровне – деформация (рис. 2, а).

2 этап – оценка кифотического компонента де-
формации: определяется локальный кифоз на уровне 
Th12-L2 – 31,8° (рис. 2, в).

3 этап – оценка лордотического компонента де-
формации: локальный лордоз не выявлен.

4 этап – оценка сколиотического компонента деформа-
ции: описано три локальных сколиотических дуги Th12-L2 – 
24,9° sin; C6-Th2 – 22,9° dex; C0-C2 – 19° sin (рис. 2, а–в).
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5 этап – исключение интраканальных пороков: ис-
ключены при МРТ позвоночника.

6 этап – оценка ведущего компонента деформации: 
кифосколиоз на одном уровне (31,8°/24,9° sin) и сколи-
оз на двух уровнях (рис. 2, а–г).

7 этап – оперативное лечение кифотического ком-
понента деформации: выполнена экстирпация полупо-
звонка L1 и коррекция деформации с фиксацией 4 по-
звонков Th11-L3 (рис. 2, д).

8 этап – оперативное лечение сколиотического 
компонента деформации: через 3 месяца пациент был 
осмотрен повторно, выполнена контрольная рентгено-
графия, определена ведущая сколиотическая дуга на 
уровне C6-Th2. Выполнена экстирпация полупозвонка 
и задняя инструментальная фиксация с коррекцией де-
формации через 2 недели после осмотра.

9 этап – оперативное лечение сколиотического ком-
понента деформации на другом уровне: повторный ос-
мотр через 2 недели после заживления ран, выполнена 
остеотомия по типу Schwab 2, задняя инструментальная 
фиксация С0-С2 с коррекцией деформации (рис. 2, е).

Отдаленный результат через 2 года (рис. 2, ж).
Клинический случай 2 – девочка (3 года 2 мес.) 

со сколиозом грудного отдела позвоночника на фоне 
множественных аномалий развития и сегментации по-
звонков (рис. 3).

1 этап – оценка нестабильности: не выявлена.
2 этап – оценка кифотического компонента дефор-

мации: не выявлен.
3 этап – оценка лордотического компонента де-

формации: не выявлен.
4 этап – оценка сколиотического компонента деформа-

ции: описано три локальных сколиотических дуги Th8-L1 – 
49,1° sin; C6-Th7 – 31° dex; L1-L4 – 2,3° dex (рис. 3, а).

5 этап – исключение интраканальных пороков: ис-
ключены при МРТ позвоночника.

6 этап – оценка ведущего компонента деформации: 
сколиоз на фоне множественных аномалий уровне C6-
Th7 — 31° dex с основной структурной продиводугой 
Th8-L1 – 49,1° sin (рис. 3, а).

7 этап – оперативное лечение сколиотического 
компонента деформации: выполнена инструменталь-
ная фиксация динамической DGR (Dual Growing Rods) 
системой Ø 4,5 (рис. 3, б). После первичной коррекции 
отмечалась патологическая кривошея, которую орга-
низм компенсировал в течение 3 месяцев. Далее были 
выполнены 4 этапные операции с применением DGR-
системы с интервалом 6–8 месяцев. Каждая последую-
щая операция также приводила к кривошее, которая ис-
правлялась в тот же временной отрезок (рис. 3, б, в, г).

8 этап – оперативное лечение сколиотического 
компонента деформации на другом уровне: в возрасте 
6 лет через 3 года после установки DGR выполнена ра-
дикальная коррекции сколиотической деформации на 
вершине врожденного костного блока в объеме трех-
колонной вертебротомии Schwab 5 на вершине кост-
ного блока (Th3 условно), перемонтаж системы Ø 4,5 
с коррекцией деформации позвоночника, локальный 
спондилодез 360°. Операция выполнена в условиях 
нейрофизиологического контроля спонтанных вызван-
ных моторных и соматосенсорных потенциалов (MSP, 
MEP и SSEP).

После операции отмечается хорошая коррекция 
деформации с восстановлением положения головы 
(рис. 3, д, е).

Данный клинический пример говорит о неправиль-
но выбранной первичной технике операции, т.е. без 
лечения ведущей дуги C6-Th7 (врожденный порок) де-
формацию невозможно перевести в нейтральную. Пер-
вично обязательна коррекция на уровне ведущей дуги, 
даже если клинически противодуга больше.

Отдаленный результат через 2 года (рис. 3, ж).

ОБСУЖДЕНИЕ

Обсуждение построили на комментариях к табли-
цам и ответах на следующие вопросы:

Какие существуют алгоритмы лечения врожден-
ной деформации позвоночника?

Поиск по различным базам данных выявил 2 пу-
бликации с алгоритмом лечения при множественных 
врожденных аномалиях. Tikoo at al. предлагают произ-
водить фиксацию insitu или вертебротомию при фикса-
ции менее 3 сегментов, при фиксации более 3 сегментов 
рекомендуется установка DGR или VEPTR [14]. Един-
ственным аргументом в пользу именно такого варианта 
лечения стала публикация Vitale et al., которая сообщает 
о серьезном снижении функции легких у детей младше 
8 лет по сравнению со здоровыми детьми при фиксации 
in situ 4 или более сегментов грудного отдела [15].

При врожденном сколиозе грудного отдела позво-
ночника может формироваться TIS-синдром (Thoracic 
Insufficiency Syndrome) с уменьшением величины ге-
миторакса (гемитораксов), которое приводит к сокра-
щению объема легких (SAL – Space Availableo Lung) и 
их дисфункции [16]. У детей до 8 лет сохранены пред-
посылки гиперплазии легочной ткани, что и определя-
ет эффективность торакопластики до 8 лет [17]. При 

коррекции деформации опосредовано уменьшается 
высота грудной клетки (укорачивающая вертеброто-
мия, спондилодез), а также формируются предпосылки 
к нормальному развитию грудной клетки в остальных 
плоскостях.

Еще одна публикация со схемой лечения предлага-
ет постановку растущей конструкции у детей младше 
10 лет и выполнение вертебротомии с фиксацией у де-
тей старше 10 лет [18].

Существует ряд работ, посвященных проблеме 
классификации и лечения аномалий развития крани-
овертебрального перехода [19] и шейного отдела [20] 
и предлагающих алгоритм для этой узкой группы па-
циентов. Также синдромальному подходу к лечению 
патологии позвоночника посвящена статья А.В. Бурце-
ва [21], но в ней рассматривается только общий взгляд 
на проблему и подход к тактике лечения с точки зрения 
наличия синдромов нестабильности, дисбаланса или 
компрессии, в том числе у пациентов с аномалиями.

Какую протяженность фиксации следует счи-
тать локальной?

Matsumoto et al. сообщают о том, что до 6 лет 
(1,8–6,9) предпочтителен короткий вариант слияния 
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до 3-х сегментов, у детей старше 12 лет (7,1–18,1) – 
до 6 уровней. Авторы предположили, что применение 
6-сегментарной фиксации у маленьких детей, возмож-
но, дает лучшие отдаленные результаты по сравнению 
с короткой фиксацией [22]. В большинстве публикаций 
точно не сообщается о протяженности фиксации и ее 
влиянии на дальнейший рост и количество импланто-
зависимых осложнений [23]. Можем предположить, у 
детей с большим потенциалом роста при множествен-
ных аномалиях, расположенных в разных отделах по-
звоночника и требующих оперативного лечения, мак-
симальный объем фиксации составляет 6–8 позвонков. 
Фиксация 8 позвонков использована в клиническом 
примере № 1 (рис. 2). В частности, протяженность 
фиксации краниовертебрального С0-С2 – 2 позвонка, 
шейно-грудного С7-Th1 – 2 позвонка и грудо-пояснич-
ного перехода Th11-L2 – 4 позвонка. Фиксация асим-
метричных альтернирующих позвонков на нескольких 
уровнях в среднем также составит 6-7 позвонков. Так-
же нашу позицию подтверждает то факт, что при по-
становке DGR мы фиксируем в среднем 6 позвонков 
(2 базы по 3 позвонка). Поскольку дистракция на уров-
не баз не выполняется, а фиксация сдерживает сегмен-
тарный рост, можно также предположить, что два по-
звонка значимо не увеличат потерю в росте (рис. 3).

Какие последствия фиксации позвоночника?
В качестве последствий фиксации позвоночника, 

по мнению Dimeglio, мы можем ожидать дефицита 
роста после слияния пяти позвонков до 22 мм, если 
операция выполняется в возрасте 10 лет. При слиянии 
десяти сегментов (18 ростовых пластинок) ожидаемый 
дефицит роста составляет 49 мм (через 10 лет после 
операции) [24]. В исследовании Zhou et al. средний 
возраст пациентов на момент операции составлял 
9,8 года, а средний объем слияния 7,4 сегмента. Пред-
полагаемый дефицит роста в исследовании составлял 
22–49 мм [25].

По мнению J. Lonstein, ранняя фиксация не останав-
ливает потенциальный рост, потому что зона аномалии 
исходно не может расти соответственно нормальным 
сегментам из-за неразвитых ростовых пластин [26]. 
Согласно Ruf et al., остаточный эндостальный рост 
сохраняется в большинстве случаев после резекции 
полупозвонка, несмотря на инструментальную фикса-
цию [27].

Winter at al. представили интересное сообщение о 
формировании спондилодеза T2-L3 без дальнейших 
осложнений [28].

Kaspiris и Angelos сообщают, что соотношение 
риск-польза склоняется в пользу оперативного лечения 
по сравнению с естественным течением заболевания, 
а процент осложнений спондилодеза у пациентов с 
врожденным сколиозом не превышает показатели при 
других вариантах лечения [29].

Таким образом, фактический дефицит роста трудно 
оценить, необходимы дальнейшие наблюдения. Учи-
тывая выраженное прогрессирование при несбалан-
сированных множественных нарушениях сегментации 
и формирования позвонков со скоростью от 1° до 33° 
в год (в среднем 4°) [30–31] достоверно оценить от-
даленный результат в зависимости от протяженности 

фиксации или естественного течения крайне сложно. 
Ответ на данный вопрос дадут только отдаленные ре-
зультаты не менее 10–12 лет.

Как влияют интраканальные аномалии на тактику 
коррекции врожденной деформации?

Выбор тактики лечения у пациентов с врожденными 
деформациями, ассоциированными с интраканальны-
ми аномалиями, сложен, так как основывается на еди-
ничных публикациях и собственном опыте экспертов. 
Ретроспективное исследование Jamil at al. с участием 
12 больных с диастематомиелией показало, что у паци-
ентов с неврологическим дефицитом с течением време-
ни не было ухудшения неврологического состояния в 
течение от 2 до 10 лет на фоне консервативного лече-
ния [32]. Это говорит о том, что у пациентов с бессим-
птомной или не прогрессирующей диастематомиелией 
следует придерживаться политики наблюдения. [33–34]. 
Однако у некоторых пациентов с ранее существовавшей 
неврологической симптоматикой диастематомиелия 
вызывала прогрессирующее неврологическое ухудше-
ние [33], что позволило отнести данную аномалию к 
неврологически нестабильной и выполнять ее устра-
нение первичным этапом. В работе Liu et al. говорится 
о первичном лечении диастематомиелии до коррекции 
сколиотической деформации [35]. Gavriliu  et al. при-
держиваются мнения единовременной коррекции де-
формации и удаления перегородки или первым эта-
пом – резекция перегородки и вторым этапом коррекция 
деформации [36]. Xing at al. сообщают о 15 случаях од-
номоментного удаления диастемы и резекции полупо-
звонка с хорошим первичным результатом [37]. Yu B. еt 
al. сообщают о 31 случае лечения пациентов с врожден-
ной деформацией и диастоматомиелией. Только в одном 
случае выполнено удаление перегородки, в остальных 
случаях первичным этапом выполнялась вертебротомия 
с коррекцией деформации [38].

Также в публикациях встречаются отчеты о кли-
нических случаях единовременной резекции полу-
позвонка с удалением диастематомиелии [39–40] или 
выполнением вертебротомии без резекции перегород-
ки [41–42]. Учитывая основной компрессионный ма-
невр при резекции полупозвонка, мы придерживаемся 
тактики либо единовременного удаления диастема-
томиелии [43] при работе в этой зоне, либо удаления 
перегородки вторым этапом в другую хирургическую 
сессию через 3–6 мес.

Подобная тактика описывается в единичных публи-
кациях при других интраканальных аномалиях с фикса-
цией спинного мозга, таких как липома или утолщенная 
терминальная нить. Первичным этапом выполнялась 
коррекция деформации с вертебротомией, а нейрохи-
рургический этап выполнялся по показаниям [44].

Другие авторы придерживаются мнения, что ин-
траканальные аномалии (диастематомиелия, фиксация 
терминальной нити или сирингомиелия) у пациентов 
с врожденным сколиозом с нормальным или стабиль-
ным неврологическим статусом не увеличивают риск 
неврологических осложнений при корригирующей 
операции. Этим пациентам может не потребоваться 
профилактическое нейрохирургическое вмешатель-
ство [45].
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ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Выбор методов лечения и их последовательно-
сти при врожденных мальформациях позвоночника 
представляет одну из важных проблем в детской спи-
нальной хирургии. Это связано как с разнообразием 
вариантов аномалий позвоночника, так и с сопутству-
ющими сегментарными пороками позвоночного кана-
ла и грудной клетки.

Поскольку, на наш взгляд, ни одна существующая 
классификация в полной мере не определяет тактиче-
ский выбор, оптимальной моделью является алгоритм 
выбора тактических действий.

Предложенный нами алгоритм представляет собой 
пошаговый чек-лист для этапного принятия решения, 
подхода и метода лечения врожденных аномалий по-

звоночного столба. Он направлен на учет основных 
патологических синдромов, типичных для врожденной 
патологии и, соответственно, сокращения числа такти-
ческих и методологических ошибок.

Алгоритм носит исключительно рекомендательный 
характер. При этой редкой и многообразной нозологии 
определяющим аргументом является консенсус опыт-
ных хирургов, направленный на своевременное лече-
ние в целом и выбор тактики лечения в частности.

Ограничения достоверности результатов. На наш 
взгляд, оценить эффективность и ограничения этого 
протокола возможно только при накоплении больших 
массивов данных отдаленных наблюдений, например, 
в рамках мультицентровой апробации.
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