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Перечень сокращений 

МВП – моторные вызванные потенциалы 

МРТ – магнитно-резонансная томография 

МСКТ – мультиспиральная компьютерная томография 

ССВП – соматосенсорные вызванные потенциалы 

СФСМ - синдром фиксированного спинного мозга  
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1. Введение 

СФСМ выявляется при различных формах спинальных дизрафий, у 

больных с посттравматическими и поствоспалительными рубцово-

пролиферативными изменениями, а также при других патологических 

состояниях и клинически проявляется мозаичным сочетанием нарушений 

чувствительности, слабости в нижних конечностях, тазовых нарушений, 

трофических расстройств и костно-суставных деформаций (1-7, 13, 14, 26, 28, 

34). Истинная частота встречаемости СФСМ не известна, однако частота 

встречаемости дефектов нервной трубки, при которых развивается СФСМ, 

даже в развитых странах остается достаточно высокой. Так в Японии она 

составляет порядка 0,2 а в США от 0,8 до 1,4 случаев на 1000 новорожденных 

(8, 15, 17, 19, 23). Патофизиологические механизмы развития СФСМ связаны с 

натяжением каудальных отделов спинного мозга между дистальной парой 

зубовидных связок и любой неэластичной структурой, фиксирующей его 

каудально (34). Хирургическое лечение СФСМ заключается в устранении 

факторов фиксации, в частности: иссечении патологически измененной 

конечной нити (жировое перерождение, утолщение, укорочение, снижение 

эластичности), удалении патологической ткани (липомы, диастемы, 

дермоида, дермального синуса), устранении рубцовых и арахноидальных 

сращений. (1-7, 9, 18, 21, 26, 29, 30). После операции, направленной на 

устранение фиксации, у части больных (от 5 до 50%) клиническая и 

нейровизуализационная картина СФСМ может развиваться повторно (10, 18, 

21, 25, 29). Установлено, что при неполном устранении фиксации частота 

рецидивов может достигать 80% (22). Вмешательства по поводу 

миеломенингоцеле почти в 60% случаев сопровождаются рецидивом СФСМ, 

требующим повторной операции (20). Повторная фиксация является одной из 

основных причин ухудшения неврологического статуса больных c 

миелодисплазиями (31, 33). В ряде случаев для стабилизации состояния 

больного требуется одна или несколько повторных операций (9, 27, 30). Таким 

образом, успех в лечении СФСМ во многом определяет дальнейшее качество 

жизни больных (12, 24, 33, 25, 31). Существенные трудности в диагностике и 

лечении СФСМ вызывает манифестация сопутствующих патологических 

состояний (гидроцефалия, аномалия Арнольда-Киари, сирингогидромиелия) 

(12, 28, 33), а также скрытая и бессимптомная формы заболевания (16). 

Представляется актуальной разработка стандартов и рекомендаций лечения 

детей с различными формами СФСМ, в том числе сочетающимся с другими 

аномалиями развития и их последствиями (гидроцефалия, аномалия 
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Арнольда-Киари, сирингогидромиелия). В данной работе предлагаются к 

обсуждению клинические стандарты и рекомендации диагностики, 

хирургического лечения и диспансеризации при первичном и повторном 

развитии СФСМ у детей. 
2. Стандарты и рекомендации по первичной 

диагностике и лечению СФСМ   
 

Кадровое и материально-техническое оснащение 

� Диагностическое оборудование: УЗИ (стандарт), МРТ (стандарт), 
аппарат нейрофизиологического мониторинга (стандарт), МСКТ 
(рекомендация); 

� Хирургическое оборудование: хирургический микроскоп (стандарт), 
микрохирургический набор (стандарт), УЗ-дезинтегратор 
(рекомендация). 

� Кадровый потенциал: нейрохирург с хирургическим опытом лечения 
пороков развития позвоночника и спинного мозга не менее 5 лет 
(стандарт), невролог (стандарт), педиатр (стандарт), электрофизиолог 
(стандарт), ортопед (рекомендация), уролог (рекомендация), 
физиотерапевт (рекомендация). 

� Интенсивность операций по лечению пороков развития спинного 
мозга в стационаре: не менее 50 в год (стандарт). 

 
2.1  Диагностика  

 
При подозрении на СФСМ ребенка на догоспитальном этапе 

осматривает невролог (стандарт), педиатр (стандарт), уролог (рекомендация), 

ортопед (рекомендация), генетик (рекомендация), офтальмолог 

(рекомендация). 

Скрининг-методом нейровизуализации у новорожденных и грудных 

детей является нейросонограция (УЗИ головного и спинного мозга - стандарт). 

При подозрении на СФСМ выполняют МРТ позвоночника (стандарт). 

Рекомендуется проведение МРТ головного мозга, шейного, грудного и 

пояснично-крестцового отделов позвоночника для исключения 

сопутствующих аномалий (гидроцефалии, аномалии Арнольда-Киари, 

сирингогидромиелии). Для уточнения структурных изменений мозга 

выполняется высокопольная МРТ c трактографией (рекомендация). 

Диагностика СФСМ основывается на сопоставлении клинических и 

нейровизуализационных признаков. К клиническим признакам относят 

местные изменения (грыжевые выпячивания, кожные втяжения, гипертрихоз, 

подкожные образования, пигментные пятна пояснично-крестцовой области), 

слабость нижних конечностей, снижение или отсутствие глубоких рефлексов, 
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нарушение болевой и температурной чувствительности, скелетно-мышечные 

деформации (кифосколиоз, гиперлордоз, гипотрофия мышц, укорочение 

нижних конечностей, асимметрия и деформация стоп), трофические 

изменения нижних конечностей. 

 

 

К нейровизуализационным признакам (НСГ или МРТ) относят низкое 

расположение (ниже уровня тела L2 позвонка) и иммобилизация конуса 

спинного мозга на фоне утолщенной (>2мм) и/или укороченной конечной 

нити. Косвенными нейровизуализационным признаками являются: 

незаращение задней стенки позвоночного канала, нарушения формирования 

и сегментации позвонков (бабочковидный позвонок, полупозвонок, 

раздвоение остистого отростка и др.), патологические образования 

позвоночного канала (костно-хрящевые перегородки, костные шипы), экстра- 

и интрадуральные объемные образования (липомы, арахноидальные и 

дермоидные кисты, рубцовые изменения), дермальный синус. 

 

2.2  Хирургическое лечение  

Хирургическое лечение СФСМ предусматривает устранение фиксации 

(иссечение фиксирующих компонентов) спинного мозга. Безопасность 

манипуляций достигается за счет применения интраоперационного 

нейрофизиологического мониторинга, включающего электростимуляционное 

картирование(стандарт), регистрацию ССВП и МВП (рекомендация). 
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Неполное устранение фиксации возможно в случаях, когда 

фиксирующие компоненты интимно связаны с нервной тканью, и очевидно, 

что устранение фиксации приведет к стойкому неврологическому дефициту и 

снижению качества жизни. Речь идет о грубом вовлечении спинного мозга в 

опухолевый (липома) или рубцово-спаечный процесс, а также о фиксации 

спинного мозга регенеративными (электровозбудимыми) структурами. 
 

2.3  Особенности первичного хирургического вмешательства. 
 

1. Подготовка ребенка к операции (оценка соматического статуса), 

уточнения тактики хирургического лечения с учетом сопутствующей патологии 

(гидроцефалии, аномалия Арнольда-Киари, сирингогидромиелии), уточнение 

уровня доступа (Rg/ЭОП-разметка), анализ данных МРТ, МСКТ, МР-

трактографии, ЭНМГ, вызванных потенциалов. 

2. При spina bifida aperta учитывается форма и размеры грыжевого 

мешка, предполагаемая площадь и локализация дефекта кожи и мягких 

тканей, способ закрытия дефекта (пластики), наличие трофических изменений 

кожи, ликвореи, инфицирования. Предпочтение следует отдавать фигурному 

(S-образному) окаймляющему или линейному поперечному разрезу. Разрез 

кожи осуществляют по границе неизмененной кожи (рекомендация).  

Факторы влияющие на исходы хирургического лечения СФСМ 

� Состояние ребенка (соматический статус, тяжесть сопутствующих 
заболеваний, степень компенсации гидроцефалии, клиническая 
манифестация сочетанных аномалий); 

� Возраст, вес ребенка, объем кровопотери; 
� Характер патологического процесса: аномалии конечной нити 

(неэластичная, укороченная конечная нить, липома конечной нити), 
spina bifida (спинномозговые грыжи, липомы, диастематомиелия, 
дермоид), рубцовая фиксация, сочетанные факторы. 

В каких случаях оправдано неполное устранение фиксации  

� Липомы с нечеткими границами с мозговой тканью; 
� Стойкие интраоперационные электрофизиологические изменения 

(снижение амплитуды МВП более чем на 50%, снижение амплитуды 
или исчезновение соответствующих компонентов ССВП); 

� Фиксация регенеративными (электровозбудимыми) структурами. 

Абсолютные противопоказания к проведению операции  
� Декомпенсированное состояние витальных функций ребенка 

(нестабильная гемодинамика, дыхание), кома III, крайнее истощение 
(кахексия); 

� Наличие активного воспалительного процесса. 
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3. При spina bifida occulta учитывается локализация местных кожных 

изменений (гемангиомы, гипертрихоза, подкожной липомы, дермального 

синуса). При прочих равных условиях, с целью свободного доступа к 

неизмененным дугам вышележащих позвонков, предпочтение следует 

отдавать срединному продольному разрезу (рекомендация). 

4. При необходимости выполнения костного доступа предпочтение 

следует отдавать ляминотомии (рекомендация). При наличии костной 

перегородки позвоночного канала последняя отделяется от внутренней 

поверхности дуг позвонков, после этого комплекс остистых отростков и 

медиальных отделов дуг смещается краниально. Ляминотомия выполняется 

на 1-2 уровня краниальнее края костного дефекта (рекомендация).  

5. Твердая мозговая оболочка вскрывается в кранио-каудальном 

направлении.  Выполняется ревизия заднебоковых и передних спинальных 

субарахноидальных пространств. Осуществляется электростимуляционное 

картирование корешков спинного мозга (стандарт).  

6. Выделяется наиболее каудальный участок конечной нити, 

производится ее эксцизия на протяжении 5мм (стандарт).  

7. При spina bifida aperta выделяются края невральной плакоды, 

производится ее реконструкция (сведение краев, шов мягкой оболочки) и 

погружение в просвет позвоночного канала (стандарт).  

8. При липомах спинного мозга производится удаление жировой 

ткани по границе с малоизмененной тканью мозга, осуществляется 

реконструкция невральной плакоды (стандарт).  

9. При наличии костной перегородки/шипа диастематомиелии 

производится его деструкция высокооборотной дрелью с фрезой 

соответствующего диаметра (стандарт). Соединительнотканные тяжи и 

перегородки остро отделяются от спинного мозга и иссекаются (стандарт).  

10. Дермоидные и арахноидальные кисты после отграничения в ране 

пунктируются и иссекаются (стандарт).  

11. Арахноидальные и рубцовые сращения разделяются остро в 

краниальном направлении (стандарт).  

12. Гемостаз осуществляется с минимальным использованием 

коагуляции (стандарт).  

13. Рана ушивается послойно. При наличии дефекта твердой мозговой 

оболочки (в том числе вентральной стенки дурального мешка) выполняется ее 

пластика искусственными аналогами или фрагментом фасции (стандарт). При 

наличии дефекта мягких тканей выполняется его пластика встречными 

лоскутами(стандарт). Выполняется интрадермальный шов кожи 

атравматичной нитью (рекомендация). 

14. Биологический материал (жидкости, ткани), полученный при 

операции направляется на клинические, биохимические и гистологические 
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исследования (стандарт), иммуногистохимический анализ (рекомендация), 

исследование потенциала роста – Ki67 (рекомендация). 
 
2.4  Осложнения. 

 

Ранние послеоперационные осложнения – ликворея, краевой некроз 

кожного лоскута с расхождением операционной раны, смещение костного 

лоскута, как правило, требуют ревизии операционной раны (рекомендация).  

 

2.5  Коррекция гидроцефалии и аномалии Арнольда-Киари. 
 

СФСМ при ряде случаев сочетается с гидроцефалией и аномалией 

Арнольда-Киари, а гидроцефально-гипертензионный синдром является 

доминирующим в клинической картине. Своевременная коррекция 

гидроцефалии обеспечивает благоприятные результаты лечения этих детей. 

 

Хирургическая коррекция гидроцефалии до устранения фиксации 

спинного мозга (показания) 

� Выраженный гидроцефально-гипертензионный синдром (индекс Эванса > 
0,3, перивентрикулярный отек, отек дисков зрительных нервов, 
расстройство сознания (стандарт), дети младшего возраста) 
(рекомендация); 

� Гидроцефально-гипертензионно-дислокационный синдром (стандарт); 

 

Варианты хирургической коррекции гидроцефалии: 

- ликворошунтирующая операция; 

- эндоскопическая вентрикулоцистерностомия; 

- наружный вентрикулярный дренаж. 

 

Хирургическая коррекция аномалии Арнольда- Киари до устранения 

фиксации спинного мозга 

� Бульбарный синдром, брадикардия, апноэ, стридор, опистотонус на фоне 
контролируемой гидроцефалии (стандарт); 

� Болевой синдром, тетрапарез, нарушения чувствительности, депрессия 
АСВП (опция); 

 

Варианты хирургической коррекции аномалии Арнольда-Киари: 

- костно-дуральная краниовертебральная декомпрессия, пластика 

твердой мозговой оболочки (стандарт); 
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- костно-дуральная краниовертебральная декомпрессия, 

менингоэнцефалолиз с восстановлением циркуляции ЦСЖ за счет 

субпиальной резекции ткани мозжечка или рассечения нижнего червя 

(рекомендация). 

 

Хирургическая коррекция гидроцефалии после устранения фиксации 

спинного мозга 

� Вентрикуломегалия с развитием гипертензионного синдрома – 
ликворошунтирующая операция (стандарт), эндоскопическая 
вентрикулоцистерностомия (опция); 

� Формирование псевдоменингоцеле в области операционной раны, не 
купируемое консервативными методами – ликворошунтирующая 
операция (рекомендация), кистоперитонеостомия (опция); 

� Стойкая раневая ликворея – наружный дренаж (опция). 
 

Необходимое техническое и кадровое обеспечение для коррекции 

гидроцефалии 

� Эндоскопическая стойка (стандарт); 
� Системы наружного дренирования ликвора (стандарт); 
� Ликворошунтирующие системы с фиксированными параметрами клапана 

(стандарт); гравитационным клапаном (опция), программируемым 
клапаном (опция) 

� Хирург с опытом проведения эндоскопических вмешательств не менее 30 
в год (стандарт), хирург с опытом проведения ликворошунтирующих 
операций не менее 30 в год (стандарт) 

 
 
2.6  Диспансерное наблюдение  

 
На этапе амбулаторного лечения пациент находится под наблюдением 

невролога (стандарт), педиатра (стандарт), уролога (опция), ортопеда (опция), 

окулиста (опция). 

Контрольное МРТ исследование в трех проекциях и в режимах (T1, T2, 

Flair, Myelo) проводят через 3 месяца после операции (стандарт). При 

отсутствии признаков повторной фиксации спинного мозга МРТ следует 

проводить ежегодно до 3х-летнего периода, затем каждые 2-3 года 

(стандарт). 

 



12 

 

3 Стандарты и рекомендации по диагностике и лечению 
рецидива СФСМ 

 
3.1  Диагностика  
 

При подозрении на рецидив СФСМ комплексное клинико-

интероскопическое обследование должно включать осмотр невролога 

(стандарт), уролога (стандарт), ортопеда (стандарт), МРТ (стандарт), 

высокопольной МРТ спинного мозга с трактографией (рекомендация), ЭНМГ с 

нижних конечностей (стандарт), ССВП, МВП с нижних конечностей, АСВП 

(стандарт), уродинамические и колодинамические тесты (рекомендация), 

антропометрию (оценка динамики роста - стандарт).  

 

Диагностика рецидива СФСМ 

� МРТ позвоночника (T1, T2; Flair, Myelo, Cor, Ax, Sag) (стандарт). 
� МРТ спектроскопия, трактография (опция) 
� МРТ миелография (опция) 
� МСКТ поясничного отдела позвоночника (в том числе, 3D) (опция) 
� МСКТ миелография (опция) 
� УЗИ М-режим (рекомендация) 
� ЭНМГ (стандарт) 
� ССВП, МВП (опция) 
� Уродинамические и колодинамические тесты (рекомендация) 
� УЗИ почек и мочевого пузыря (рекомендация) 

 
 
 
 
 
 
 
 

3.2  Хирургическое лечение  
 

Целью повторной операции является стабилизация состояния и 

улучшение качества жизни больного. Выбор лечебной тактики основывается 

на детальном анализе данных клинического и инструментального 

обследования, с учетом особенностей первичного вмешательства, 

сопоставления динамики клинических проявлений и антропометрических 

данных (динамика роста). При стабильном состоянии ребенка, отсутствии 

клинических признаков прогрессирования заболевания, несмотря на 
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нейровизуализационные данные повторной фиксации, при отсутствии 

дополнительных показаний целесообразно придерживаться выжидательной 

тактики с повторным комплексным обследованием через 6 месяцев 

(рекомендация). 

 

 Непосредственные задачи повторной операции: 

• Устранение натяжения, деформации, компрессии спинного мозга; 

• Создание достаточных резервных спинальных пространств для 

профилактики повторной фиксации. 

 

Кадровое и материально-техническое оснащение стационара, 
осуществляющего специализированную нейрохирургическую помощь 

детям с рецидивом СФСМ 

� Диагностическое оборудование: УЗИ (стандарт), МРТ (стандарт), 
аппарат нейрофизиологического мониторинга (стандарт),  
высокопольная МРТ (рекомендация), МСКТ (рекомендация) 

� Хирургическое оборудование: хирургический микроскоп (стандарт), 
микрохирургический набор (стандарт), УЗ-дезинтегратор 
(рекомендация) 

� Кадровый потенциал: нейрохирурги с хирургическим опытом лечения 
пороков развития спинного мозга не менее 10 лет (стандарт), невролог 
(стандарт), педиатр (стандарт), электрофизиолог (стандарт), уролог 
(опция), ортопед (опция). 

� Интенсивность операций по поводу пороков развития спинного мозга 
в подразделении не менее 50 в год (стандарт). 

 

 

3.3  Особенности повторного хирургического вмешательства 

 

1. При разрезе кожи учитывается конфигурация послеоперационного 

рубца. Если хирургический доступ существенно не отличается от 

предыдущего, то повторный разрез осуществляется по рубцу (стандарт) 

с иссечением последнего (рекомендация). Если необходимо изменить 

(увеличить) кожный разрез, то его продлевают, используя рубец (опция) 

Противопоказания (временные) к проведению операции по поводу 
рецидива СФСМ 

� Тяжелое соматическое состояние ребенка 
� Дисфункция шунта 
� Инфекционно-воспалительный процесс в зоне первичного 

вмешательства 
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или делают дополнительный, перпендикулярно рубцу (опция). При 

прочих равных условиях предпочтение следует отдавать продольному 

разрезу. 

2. Ляминотомия выполняется на 1-2 уровня выше краниального края 

рубцовых изменений (стандарт). Перед подъемом костного лоскута 

следует убедиться, что рассечены все рубцовые сращения между костью 

и твердой оболочкой. 

 

3. Рассечение твердой мозговой оболочки начинается краниальнее 

предыдущего разреза (стандарт). При наличии кистозной полости, 

рассечение твердой мозговой оболочки следует начинать над ней 

(рекомендация). 

 

4. Менингомиелорадикулолиз производится в кранио-каудальном 

направлении в плоскости, соответствующей расположению задних 

корешков спинного мозга (стандарт). 

 

5. Проводится электростимуляционное картирование корешков спинного 

мозга (стандарт), регистрация ССВП и МВП с нижних конечностей 

(рекомендация). 

 

6. Осуществляется ревизия спинальных субарахноидальных пространств, 

устранение компонентов фиксации (конечная нить, патологические 

образования: липомы, диастемы, кисты и др.) 

 

7. Проводится расширяющая пластика твердой мозговой оболочки 

фасцией или искусственными аналогами (стандарт).  

 

8. Костный дефект после ляминотомии закрывается аутологичным 

костным лоскутом, который фиксируют костными швами или 

минипластинами (стандарт). 

 

9. Послойное ушивание мышц, апоневроза, подкожного слоя, кожи, 

пластика дефекта мягких тканей перемещенными лоскутами (стандарт). 

Кожа ушивается непрерывным швом интрадермально с 

использованием атравматичной нити (рекомендация). 

 

3.4  Осложнения 
 

Наиболее частым осложнением повторных операций является 
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формирование псевдоменингоцеле. При исключении дисфункции шунта, 

производится ревизия раны, пластика дефекта твердой мозговой оболочки 

(стандарт), при необходимости выполняется кистоперитонеостомия (опция). 

 

 

3.5  Диспансеризация 

 

Наблюдение неврологом (стандарт), педиатром (стандарт), урологом 

(рекомендация), ортопедом (рекомендация), нейрохирургом (рекомендация). 

Контроль МРТ (T1, T2; Flair, Myelo, Cor, Ax, Sag) проводится каждые 6 

месяцев в течение первого года после операции, затем ежегодно в течение 3 

лет (стандарт). 

Контрольное электрофизиологическое обследование: ЭНМГ с нижних 

конечностей, регистрация ССВП и ДВП с нижних конечностей каждые 6 

месяцев в течение года (стандарт), затем ежегодно в течение 3 лет 

(рекомендации). 

Осмотр урологом, УЗИ мочевого пузыря и почек, оценка объема 

остаточной мочи, уродинамические тесты каждые 6 мес в течение 

года(стандарт), затем каждый год до 3 лет (опция). 

Осмотр ортопедом, измерения длины и объема нижних конечностей 

(бедер, голеней, длины стоп) каждые 6 мес в течение года (стандарт), затем 

каждый год до 5 лет (опция). 
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Приложения:             Алгоритм лечения СФСМ 

Терминология 

СФСМ - патологическое состояние, обусловленное натяжением 

каудальных отделов спинного мозга на фоне их фиксации неэластичной 

структурой. 

 

• Первичный СФСМ - фиксация патологически измененной конечной 

нитью (неэластичная, укороченная конечная нить, липома конечной 

нити); 
• Ассоциированный СФСМ - фиксация при spina bifida, последствиях 

травм, воспалительных процессов, операций на позвоночнике и 

спинном мозге, не связанных с СФСМ; 
• Повторный (рецидивный) СФСМ - фиксация после хирургической 

коррекции первичного, ассоциированного или вторичного СФСМ;  
• Скрытый СФСМ - клиническая картина СФСМ при расположении конуса 

спинного мозга выше уровня L2 позвонка и отсутствии МРТ-признаков 

патологических изменений конечной нити; 

• Бессимптомная фиксация спинного мозга - отсутствие клинических 

проявлений при расположении конуса спинного мозга ниже уровня L2 

позвонка и наличии МРТ-признаков патологических изменений 

конечной нити. 
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