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Среди сложной гаммы врожденных дефектов остео-
неврального развития у детей наиболее часто встреча-
ется мальформация Киари тип II, характеризующаяся 
сочетанием хронической грыжи заднего и продолгова-
того мозга в шейно-затылочную воронку со спинно-
мозговой грыжей (Van Gool J.D. et al., 1986; Poe L.B. et 
al., 1989; Cama A. et al., 1995; La Marka F. et al., 1997). 
В свою очередь спинномозговые грыжи, локализован-
ные в шейном и грудном отделах позвоночного столба 
составляя незначительную часть спинальной дизрафии, 
не всегда сочетаются с патологией заднего мозга, одна-
ко нередко сосуществуют с другими пороками эмбрио-
нального развития медуллярной трубки (Pang D., 
Dias M.S., 1993). Особенности клиники и диагностики, 
некоторые аспекты тактики и стратегии хирургическо-
го лечения высоких спинномозговых грыж легли в 
основу проведенного нами исследования.  

Из 102 оперированных новорожденных со спинно-
мозговыми грыжами у 18 выявлен высокий спиналь-
ный дизрафизм. Диагностический комплекс интроско-
пии у всех больных включал спондилографию и нейро-
сонографию, у 3 компьютерную и у 15 магнитно-
резонансную томографию. Грыжа заднего мозга в шей-
но-затылочную воронку визуализирована у 14 боль-
ных. Сегментарная сирингомиелия обнаружена у 9 
больных, а в 3 случаях она сочеталась с диастемато- и 
дипломиелией. У 2 больных выявлен врожденный ско-
лиоз грудного отдела, в одном случае в сочетании сег-
ментарной сирингомиелией, а в другом и с диастемато-
миелией. 

Особенности хирургического лечения этих пороков 
связаны с наличием в зоне спинномозговой грыжи и 
смежных сегментов фиброзных тяжей, интрамедулляр-
ных полостей и костных перегородок с дипломиелией. 
Оперативное лечение включало – полное выделение 
шейки грыжевого мешка, ламинотомию смежных со 
spina bifida дуг позвонков, широкое вскрытие твердой 
мозговой оболочки с тщательным менингомиелолизом 

и отсечением фиброзно-глиального тяжа от дорсальной 
поверхности спинного мозга, а при диастематомиелии 
и интрадуральную резекцию костнохрящевого узла. У 
7 больных наличие интрамедуллярной полости в про-
екции грыжи потребовало выполнения сиринготомии 
между задними столбами спинного мозга, которая осу-
ществлена за счет отсечения глиомезодермального 
тяжа. Катамнез в течение 3-6 лет прослежен у 15 паци-
ентов. 

Отсутствие грубой исходной неврологической сим-
птоматики у больных со спинномозговыми грыжами, 
локализованными в шейном и грудном отделах, предо-
пределило улучшение имевшегося неврологического 
дефицита, проявлявшееся нарастанием объема актив-
ных движений у 14 больных, полного контроля функ-
ций тазовых органов и регресса сколиотической дефор-
мации. Ни у одного из больных не отмечено нараста-
ния симптоматики связанной с патологий заднего моз-
га, более того у 3 из них имела место самопроизволь-
ная реставрация остео-невральных взаимоотношений 
на уровне краниоцервикального сочленения.  

Сравнительный анализ патологической анатомии 
грыжевых образований пояснично-крестцовой и шей-
но-грудной локализации позволяет отметить следую-
щие различия. 

Высокие спинномозговые грыжи у основания все-
гда покрыты полнослойной кожей и плотным светоне-
проницаемым чешуйчатым эпителием на куполе и, как 
правило, не сопровождаются ликвореей. Содержимое 
пояснично-крестцовой спинномозговой грыжи, обычно 
уплощенное, представлено невральной пластинкой, 
«плавающей» в верхушке купола грыжевого мешка, не 
покрытого сосудистой оболочкой. Однако при этом 
существует большое количество вариантов и переход-
ных форм расстройств нейруляции каудальных отделов 
невральной трубки. Высокие спинномозговые грыжи 
всегда располагается между складками твердой мозго-
вой оболочки, формирующей основание грыжевого 
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мешка. Грыжевое образование представлено глиомезо-
дермальной тканью, а его размеры варьирует от малень-
кого узелка до большого глионеврального диска. Нев-
ральный узелок имеет связь с дорсомедианной поверх-
ностью спинного мозга, а его интрамедуллярная часть 
нередко граничит с полостью. Таким образом, высокие 
спинномозговые грыжи представляют собой вертикаль-
ное выпячивание из нормально развивающегося спин-
ного мозга – сегментарный миелошизис, а не форму 
терминальной плакоды.  

Очевидно, что все формы сегментарного миелоши-
зиса сочетаются с ограничением подвижности спинного 
мозга. Поэтому термин “фиксированный” спинной мозг 
должен отражать патогенетическую сущность, заклю-
чающую не только атипично низкое расположение 
спинного мозга, но и ограничение его подвижности и, 

как следствие, усугубление остео-невральной соразмер-
ности. Опыт интроскопической семиотики спинальной 
патологии при дизрафии позволяет констатировать, что 
отсутствие пульсации мозга в области грыжевых ворот 
является достоверным признаком его фиксации.  

Адекватная хирургическая реконструкция высоких 
спинномозговых грыж невозможна без менингомиело-
лизиса и интрадурального отделения от спинного мозга 
глиомезодермального тяжа. Простое иссечение грыжи с 
лигированием ее шейки не устраняет патогенетической 
сущности «фиксации» спинного мозга, не разрешает 
проблем не только сегментарной сирингомиелии, диа-
стематомиелии и дипломиелии, но и не позволяет опо-
средованно достигнуть коррекции патологии заднего 
мозга.  
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