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Äåòè ñ ìèåëîäèñïëàçèåé ñòðàäàþò
âûðàæåííûìè â ðàçëè÷íîé ñòåïåíè

äâèãàòåëüíûìè íàðóøåíèÿìè, íåäåðæàíèåì ìî÷è,
êàëà, òðîôè÷åñêèìè ðàññòðîéñòâàìè, ïàðåòè÷åñêîé
êîñîëàïîñòüþ, âðîæäåííûì âûâèõîì áåäåð,
ãèäðîöåôàëèåé è ãîäàìè íàáëþäàþòñÿ
ñïåöèàëèñòàìè ðàçíîãî ïðîôèëÿ áåç âèäèìîãî
ýôôåêòà è âçàèìîäåéñòâèÿ. Ìíîãèå èññëåäîâàòåëè
åäèíû â ìíåíèè î òîì, ÷òî íàðóøåíèå
ýìáðèîíàëüíîãî ðàçâèòèÿ ÿâëÿåòñÿ îñíîâíîé èç
ïðè÷èí âîçíèêíîâåíèÿ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ ñïèííîãî
ìîçãà è ïîçâîíî÷íèêà. Ó äåòåé âñå çàáîëåâàíèÿ,
îõâàòûâàåìûå ïîíÿòèåì «ìèåëîäèñïëàçèÿ», èìåþò
ðàçíîîáðàçíûå êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ (íèæíèå
ïàðàëè÷è è ïàðåçû, ðàññòðîéñòâà ôóíêöèè òàçîâûõ
îðãàíîâ, òðîôè÷åñêèå ÿçâû, ïàðåòè÷åñêèå äåôîð-
ìàöèè ñòîï), íî ïàòîãåíåç èõ âçàèìîçàâèñèìûé è
âçàèìîñâÿçàííûé, ïîýòîìó, ïî íàøåìó ìíåíèþ,
òðåáóåò îäíîâðåìåííîãî âîçäåéñòâèÿ íà ìíîãèå
ñòîðîíû çàáîëåâàíèÿ.

Â ÐÍÕÈ èì. ïðîô. À.Ë. Ïîëåíîâà ñ 2000 ïî
2006 ã. ïðîëå÷åíî 114 äåòåé ñ ìèåëîäèñïëàçèåé.
Èç íèõ ìàëü÷èêîâ áûëî 65, äåâî÷åê — 49. Âîçðàñò
áîëüíûõ êîëåáàëñÿ îò 2 ìåñÿöåâ äî 17 ëåò. Äåòè îò
ïåðèîäà íîâîðîæäåííîñòè äî îäíîãî ãîäà
ñîñòàâëÿëè 26 (22,8%), îò îäíîãî ãîäà äî 3 ëåò —
11 (9,6%), îò 3 äî 7 ëåò — 31 (27,2%), îò 7 äî
11 ëåò — 27 (23,7%), îò 11 äî 17 ëåò — 19 (16,7%).
Âñåì áîëüíûì ïðîâîäèëèñü êëèíèêî-
íåâðîëîãè÷åñêèå, ðåíòãåíîëîãè÷åñêèå, èíñòðó-
ìåíòàëüíûå èññëåäîâàíèÿ. Óñòàíîâëåíî 149 ïî-
ðîêîâ ðàçâèòèÿ ñïèííîãî ìîçãà è ïîçâîíî÷íèêà,
êîòîðûå íàáëþäàëèñü â ðàçëè÷íûõ ñî÷åòàíèÿõ
ìåæäó ñîáîé. Ñðåäè áîëüíûõ ñ íåäîðàçâèòèåì
ñïèííîãî ìîçãà áóëüøóþ ÷àñòü ñîñòàâëÿëè äåòè ñî
ñïèííîìîçãîâûìè ãðûæàìè — 36 (24,1%).
Áîëüíûõ ñ ìàëüôîðìàöèåé Àðíîëüäà—Êèàðè
áûëî 33 (22,1%),  ñ ëèïîìîé, spina bifida occulta è
ñèíäðîìîì ôèêñèðîâàííîãî ñïèííîãî ìîçãà —
ñîîòâåòñòâåííî ïî 19 (12,8%) áîëüíûõ, ñî

ñèðèíãîìèåëèåé — 10 (6,7%), ñ äèàñòåìàòîìèåëè-
åé — 7 (4,7%), ñ àðàõíîèäàëüíûìè êèñòàìè —
6 (4%).

Ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ ñ  ìèåëîäèñïëàçèåé
ãëóáîêèå äåíåðâàöèîííûå ïðîöåññû â ñòðóêòóðàõ
îðãàíîâ ìàëîãî òàçà ïðèâîäèëè ê ðàññòðîéñòâàì
ôóíêöèè ìî÷åâûäåëåíèÿ è ýâàêóàòîðíîé ôóíêöèè
òîëñòîé êèøêè, êîòîðûå ïðîÿâëÿëèñü ïîñòîÿííûì
íåäåðæàíèåì ìî÷è è êàëà. Â êëèíè÷åñêîé ïðàêòèêå
ïðè ìåäèêî-ñîöèàëüíîé ðåàáèëèòàöèè äåòåé ñ
ìèåëîäèñïëàçèåé âàæíî áûëî óäåëÿòü âíèìàíèå
íàðóøåíèÿì íå òîëüêî êàëî-ìî÷åâûäåëèòåëüíîé
ôóíêöèè îðãàíèçìà, íî è êîñòíî-ñóñòàâíîé
ñèñòåìû. Ñî÷åòàíèå íåäîðàçâèòèÿ ñïèííîãî ìîçãà
ñ äåôîðìàöèåé ïîçâîíî÷íèêà è ñòîï áûëî â 13 íà-
áëþäåíèÿõ.

Åùå îäíîé âàæíîé ïðîáëåìîé  â ëå÷åíèè äåòåé
ñ ìèåëîäèñïëàçèåé ÿâëÿëîñü ñî÷åòàíèå ïîðîêîâ
ðàçâèòèÿ. Ñî÷åòàííûå ïîðîêè ðàçâèòèÿ ñïèííîãî
ìîçãà áûëè óñòàíîâëåíû  â 76 (66,7%) ñëó÷àÿõ,
êîòîðûå íàáëþäàëèñü â ðàçëè÷íûõ ñî÷åòàíèÿõ
ìåæäó ñîáîé. Íèçêèé ïðîöåíò ìîæíî îáúÿñíèòü
ñòàðøèì âîçðàñòîì ó ëå÷åííûõ äåòåé. Ïðè
îáñëåäîâàíèè äåòåé, íàðÿäó ñ òðàäèöèîííûìè
ðåíòãåíîëîãè÷åñêèìè ìåòîäàìè, ïðîâîäèëè ÊÒ,
ÌÐÒ, ÓÇÈ, ïðåäîñòàâëÿþùèå íîâûå âîçìîæíîñòè
âèçóàëèçàöèè âðîæäåííîé ñïèííîìîçãîâîé
ïàòîëîãèè.

Íåäîðàçâèòèå ñïèííîãî ìîçãà ñîïðîâîæäàëîñü
âûðàæåííûìè íåâðîëîãè÷åñêèìè ðàññòðîéñòâàìè,
îêàçûâàþùèìè îòðèöàòåëüíîå âëèÿíèå íà
ôîðìèðîâàíèå è ðîñò îðãàíèçìà, è  ïðèâîäèëî ê
ðàññòðîéñòâó ôóíêöèè âíóòðåííèõ îðãàíîâ.
Íåáëàãîïðèÿòíûé â îòíîøåíèè æèçíè è
äàëüíåéøåãî ïñèõîôèçè÷åñêîãî ðàçâèòèÿ ïðîãíîç
ïðè ìèåëîäèñïëàçèè óñóãóáëÿëñÿ ñîïóòñòâóþùè-
ìè ãèäðîöåôàëèÿìè, íàðóøåíèÿìè ôóíêöèè
òàçîâûõ îðãàíîâ, êîñòíî-ñóñòàâíûìè äåôîðìà-
öèÿìè, ïðîãðåññèðóþùèì äåôèöèòîì ôóíêöèè
ñïèííîãî ìîçãà è ëèìôîâåíîçíîé íåäîñòà-
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òî÷íîñòüþ â íèæíèõ êîíå÷íîñòÿõ. Óñïåõ ëå÷åíèÿ
ñî÷åòàííûõ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ ñïèííîãî ìîçãà â
çíà÷èòåëüíîé ìåðå çàâèñåë îò õàðàêòåðà
àíàòîìè÷åñêèõ è ôóíêöèîíàëüíûõ íàðóøåíèé,
ðàíî  íà÷àòîãî ëå÷åíèÿ è ïðîôèëàêòèêè
ïîñëåîïåðàöèîííûõ îñëîæíåíèé.

Ïðè èçó÷åíèè ñî÷åòàííûõ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ
ñïèííîãî ìîçãà ìû ñòîëêíóëèñü ñ ïðîáëåìîé
îòñóòñòâèÿ åäèíîãî ìíåíèÿ èññëåäîâàòåëåé î
ïîêàçàíèÿõ ê õèðóðãè÷åñêîìó âìåøàòåëüñòâó,
ñðîêàõ åãî ïðîâåäåíèÿ, îöåíêå ñòåïåíè
âîññòàíîâëåíèÿ íàðóøåííûõ ôóíêöèè ñïèííîãî
ìîçãà ïîñëå îïåðàöèè, ïðè÷èíàõ îñëîæíåíèé,
âîçíèêàþùèõ âî âðåìÿ îïåðàöèè è â ðàçëè÷íûå
ñðîêè ïîñëå íåå è äåòàëüíîãî àíàëèçà ëåòàëüíûõ
ñëó÷àåâ.  Â êëèíèêå ÐÍÕÈ èì. ïðîô. À.Ë. Ïîëå-
íîâà ëåòàëüíîñòü ñðåäè áîëüíûõ ñ âðîæäåííûìè
ïîðîêàìè ðàçâèòèÿ ñïèííîãî ìîçãà è ïîçâîíî÷íèêà
ñîñòàâèëà 6,3%.

Ïîðîêè ðàçâèòèÿ ñïèííîãî ìîçãà ó äåòåé,
îñîáåííî äî ãîäà, ÷àñòî ñî÷åòàëèñü ñ ðàñ-
ñòðîéñòâàìè ëèêâîðîîáðàùåíèÿ, ñëåäñòâèåì
êîòîðûõ ÿâëÿåòñÿ ãèäðîöåôàëèÿ. Ó äåòåé äî ãîäà
ñîïóòñòâóþùàÿ ãèäðîöåôàëèÿ âñòðå÷àëàñü â 22
(84,6%) ñëó÷àÿõ. Â ïîñëåîïåðàöèîííîì ïåðèîäå ó
òàêèõ áîëüíûõ îáû÷íî îòìå÷àëîñü íàðàñòàíèå
ãèäðîöåôàëüíîãî ñèíäðîìà, ïîýòîìó âíà÷àëå
ïðîâîäèëàñü ëèêâîðîøóíòèðóþùàÿ îïåðàöèÿ.

Â îòäàëåííîì ïåðèîäå ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ
ïîñëå õèðóðãè÷åñêîãî âìåøàòåëüñòâà ïî ïîâîäó
âðîæäåííûõ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ ïîçâîíî÷íèêà è
ñïèííîãî ìîçãà íå âñåãäà ìîæíî äîáèòüñÿ ðåãðåññà
íåâðîëîãè÷åñêîé ñèìïòîìàòèêè  è âîññòàíîâëåíèÿ
äâèãàòåëüíûõ, òàçîâûõ, ÷óâñòâèòåëüíûõ,
òðîôè÷åñêèõ è âåãåòîñîñóäèñòûõ íàðóøåíèé.
Âî ìíîãîì îíî ñâÿçàíî ñî ñïàå÷íî-ðóáöîâûì
ïðîöåññîì â ìåñòå ïåðâè÷íîé ïëàñòèêè ãðûæåâûõ
âîðîò ïðè ñïèííîìîçãîâûõ ãðûæàõ, ñîñòàâëÿþùèõ
áóëüøóþ äîëþ ïàòîëîãèè, à òàêæå óòîëùåíèåì
èëè óêîðî÷åíèåì êîíå÷íîé íèòè, äèàãíîñòè-
ðîâàííûì  íà ÌÐÒ. Ó 19 áîëüíûõ áûë îáíàðóæåí
ñèíäðîì ôèêñèðîâàííîãî ñïèííîãî ìîçãà,
îáóñëîâëåííûé ôèêñàöèåé êîðåøêîâ, êîíå÷íîé
íèòè èëè ñàìîãî ñïèííîãî ìîçãà  èç-çà àíîìàëèè
ðàçâèòèÿ â çîíå ïàòîëîãè÷åñêîãî î÷àãà ñ ÿâíûìè

êëèíè÷åñêèìè ïðîÿâëåíèÿìè, ïðåäñòàâëåííûìè
ïðîãðåññèðóþùèì íåâðîëîãè÷åñêèì äåôèöèòîì,
îðòîïåäè÷åñêèìè äåôîðìàöèÿìè è êîæíûìè
ïðîÿâëåíèÿìè. Âñåì áîëüíûì ïðîâîäèëîñü
êîìïëåêñíîå îáñëåäîâàíèå, âêëþ÷àâøåå îñìîòð
ñïåöèàëèñòàìè, ÌÐÒ, ðåíòãåíîëîãè÷åñêîå
èññëåäîâàíèå çîíû ïîðàæåíèÿ. Ñìåùåíèå
ñïèííîãî ìîçãà íèæå L2 ïîçâîíêà íà ÌÐÒ âî âñåõ
ñëó÷àÿõ ÿâëÿëîñü äèàãíîñòè÷åñêèì êðèòåðèåì
ôèêñèðîâàííîãî ñïèííîãî ìîçãà. Âî âðåìÿ
îïåðàöèè ñïèííîé ìîçã è åãî êîðåøêè
âûñâîáîæäàëèñü îò ôèêñèðóþùèõ ôàêòîðîâ
(ñïàå÷íî-ðóáöîâûõ òêàíåé, òÿæåé, ëèïîì). Ïðè
ïîëíîì îñâîáîæäåíèè îò íàòÿíóòûõ ýëåìåíòîâ
ñïèííîé ìîçã ñîêðàùàëñÿ è ïîäíèìàëñÿ
ïðîêñèìàëüíî ïî ïîçâîíî÷íîìó êàíàëó.
Â ïîñëåîïåðàöèîííîì ïåðèîäå âàæíûì ìîìåíòîì
ñ÷èòàåòñÿ ñîáëþäåíèå ïðàâèë óõîäà çà áîëüíûì.

Òåðìèí «ìèåëîäèñïëàçèÿ» òðåáóåò øèðîêîãî
âíåäðåíèÿ â íåéðîõèðóðãè÷åñêóþ ïðàêòèêó.

Íàøè ðåçóëüòàòû è äàííûå ëèòåðàòóðû
ïîêàçûâàþò ÷àñòóþ âñòðå÷àåìîñòü äåòåé ñ
ìèåëîäèñïëàçèåé ñ áîëüøèì êîëè÷åñòâîì
âàðèàíòîâ àíîìàëèé ðàçâèòèÿ ñïèííîãî ìîçãà,
ñî÷åòàþùèõñÿ ìåæäó ñîáîé.  Ïðè ïîðîêàõ
ðàçâèòèÿ ñïèííîãî ìîçãà ó äåòåé äî ãîäà â 84,6%
ñëó÷àåâ âñòðå÷àëàñü ñîïóòñòâóþùàÿ ãèäðî-
öåôàëèÿ. Íåîáõîäèìà ðàçðàáîòêà íîâîãî
ïàòîãåíåòè÷åñêè îáîñíîâàííîãî ïîäõîäà  ïðè
ëå÷åíèè è ðåàáèëèòàöèè äåòåé ñ ìèåëîäèñïëàçèåé.

Îïåðàöèè ïðè âðîæäåííûõ àíîìàëèÿõ
ñïèííîãî ìîçãà íåîáõîäèìî âûïîëíÿòü
ìàëîòðàâìàòè÷åñêèì, íåéðîìèêðîõèðóðãè÷åñêèì
ïóòåì â ñïåöèàëèçèðîâàííîì ó÷ðåæäåíèè, òàê êàê
â îòäàëåííîì ïåðèîäå âîçìîæíî âîçíèêíîâåíèå
ñèíäðîìà ôèêñèðîâàííîãî ñïèííîãî ìîçãà,
ñâÿçàííîãî ñî ñïàå÷íî-ðóáöîâûì ïðîöåññîì â
ìåñòå ïåðâè÷íîé îïåðàöèè.

Ïîñòóïèëà 14.02.07.
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