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КЛИНИКО-НЕВРОЛОГИЧЕСКАЯ КАРТИНА И НЕЙРОВИЗУАЛИЗАЦИЯ МИЕЛОДИСПЛАЗИИ В 
СОЧЕТАНИИ С АНОМАЛИЯМИ РАЗВИТИЯ ЦНС У ДЕТЕЙ 
Ахмедиев М.М., Алиходжаева Г.А., Ахмедиев Т.М.
MIYELODISPLAZIYANING KLINIK VA NEVROLOGIK KO’RINISHI VA BOLALARDA MARKAZIY 
ASAB TIZIMINING RIVOJLANISH ANOMALIYALARI BILAN BIRGALIKDA NEYROIMAGING
Axmediev M.M., Alixo’jaeva G.A., Axmediev T.M.
CLINICAL AND NEUROLOGICAL PICTURE AND NEUROIMAGING OF MYELODYSPLASIA IN 
COMBINATION WITH CNS DEVELOPMENTAL ANOMALIES IN CHILDREN
Akhmediev M.M., Alikhodzhaeva G.A., Akhmediev T.M.
Ташкентская медицинская академия, Республиканский специализированный научно-практи-
ческий медицинский центр нейрохирургии 

Maqsad: bolalarda markaziy asab tizimining rivojlanishidagi anomaliyalar bilan birgalikda miyelodisplaziyaning 
klinik va nevrologik ko’rinishini va neyroimaging usullarini tahlil qilish. Material va usullar: 2016-2022 yillarda Re-
spublika ixtisoslashtirilgan pediatriya ilmiy-amaliy tibbiyot markazida tekshirilgan va davolangan miyelodisplaziya 
bilan og’rigan 97 nafar bola kuzatuv ostida edi. Barcha bemorlar neyroimaging va neyrofiziologik tekshiruvni o’z ich-
iga olgan keng qamrovli tekshiruvdan o’tkazildi. Natijalar: MDda eng koʻp uchraydigan qoʻshma nuqsonlar tayanch-
harakat tizimi (72,16%) va birinchi navbatda umurtqa pogʻonasi egriligi (36.08%) va oyoq-qoʻli (27.84%) nuqson-
lari edi. Bemorlarning 28,86 foizida markaziy asab tizimining malformatsiyasi miyelodisplaziya bilan kechadi. Kiari 
malformatsiyasining 2-turi kombinatsiyasi 57 (58,7%) bemorlarda qayd etilgan. Xulosa: miyelodisplaziya ko’pincha 
markaziy asab tizimi rivojlanishining boshqa anomaliyalari bilan birga keladi, xususan, gidrosefali, Kiari malformat-
siyasi, fiksatsiyalangan orqa miya sindromi, davolashning bosqichlari va ketma-ketligini belgilaydigan siringomieliya.

Kalit so’zlar: malformatsiyalar, miyelodisplaziya, klinik va nevrologik rasm.

Objective: To analyze the clinical and neurological picture and methods of neuroimaging of myelodysplasia in 
combination with anomalies in the development of the central nervous system in children. Material and methods: 
97 children with myelodysplasia were under observation, who were examined and treated at the RSSPMCN in 2016-
2022. All patients underwent a comprehensive examination, including neuroimaging and neurophysiological exam-
ination. Results: The most common concomitant MD malformations were malformations of the musculoskeletal sys-
tem (72.16%), and first of all spinal curvature (36.08%) and clubfoot (27.84%). Malformations of the central nervous 
system are accompanied by myelodysplasia in 28.86% of patients. The combination of Chiari malformation type 2 
was noted in 57 (58.7%) patients. Conclusions: Myelodysplasia is often accompanied by other anomalies of the CNS 
development, in particular, hydrocephalus, Chiari malformation, fixed spinal cord syndrome, syringomyelia, which 
determines the stages and succession of treatment.

Key words: malformations, myelodysplasia, clinical and neurological picture.

Врожденные пороки развития позвоночника и 
спинного мозга, или миелодисплазии (МД) яв-

ляются одной из тяжелых форм патологии у детей. По 
данным Всемирной организации здравоохранения, 
ежегодно в мире с врожденными пороками развития 
рождаются 4-6% детей [3,6]. Частота рождения детей 
с МД, по разным данным, – 1 случай на 500-2000 ново-
рожденных, в среднем 1 случай на 1000 новорожден-
ных [4]. Чаще порок встречается у мальчиков. 

В настоящее время в группу дизрафических на-
рушений относят разнообразные патологические 
процессы со стороны кожных покровов, мышц спи-
ны в сочетании с нарушением формирования спин-
ного мозга, позвоночника и спинномозгового кана-
ла. Порок развития позвоночника и спинного мозга 
нередко представлен комплексом нейрохирургиче-
ских заболеваний: спинномозговая грыжа (СМГ), ги-
дроцефалия (ГЦ), мальформация Киари (МК), син-
дром фиксированного спинного мозга (СФСМ) и 
сирингомиелия (СМ) [2,5,8]. 

Большинство авторов сходятся во мнении, что 
единственный радикальный метод лечения МД у 

детей – хирургический [1]. Радикальная операция – 
коррекция вертебро-медуллярной аномалии, устра-
нение СМГ и СФСМ. Необходимым условием для бла-
гоприятного исхода оперативного вмешательства 
является выбор оптимальных сроков и методов хи-
рургического лечения [7].

Цель исследования
Анализ клинико-неврологической картины и 

методов нейровизуализации миелодисплазии в со-
четании с аномалиями развития ЦНС у детей. 

Материал и методы
Клинико-неврологический анализ и нейровизу-

ализация проведены у 97 детей с МД, находивших-
ся на обследовании и лечении в отделении детской 
нейрохирургии Республиканского специализиро-
ванного научно-практического медицинского цен-
тра нейрохирургии МЗ РУз в 2016-2022 гг. Больные 
были разделены на 2 группы. Контрольную группу 
составили больные, у которых в 2016-2018 гг. прово-
дилось стандартное обследование и общепринятое 
лечение без учета ликвородинамических результа-
тов и этапности лечения. В основную группу были 
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включены пациенты, у которых в 2019-2022 гг. при 
проведении этапного хирургического лечения учи-
тывались ликвородинамические нарушения, пара-
метры шунтирующей системы, применядся интрао-
перационный нейромониторинг.

В зависимости от возраста (Баранов А.А., 2006) 
больные были разделены на 3 группы. Большинство 
больных были в периоде грудного возраста (n=81; 
83,5%); у девочек заболевание встречалось несколь-
ко чаще (n=59), чем у мальчиков (n=38) (табл. 1). 

Таблица 1 
Распределение больных в зависимости от пола и возраста

Возраст больных Мальчики Девочки Всего, абс. (%)

0-1 мес. 3 2 5 (5,1)

1-12 мес. 32 49 81 (83,5)

1-4 года 3 8 11 (11,3)

Всего, абс. (%) 38 (39,2) 59 (60,8) 97 (100)

М±m 0,559±0,109 0,547±0,45

Критерии включения в клиническое исследо-
вание: дети мужского и женского пола, наличие МД 
любой формы и локализации (МКБ 10 пересмотра 
МД представлена рубрикой – Q05). Критерии исклю-
чения: наличие выраженного воспалительного или 
гнойного процесса в области МД, пороки других ор-
ганов и систем в стадии декомпенсации, способных 
повлиять на клиническое течение.

Для исключения или подтверждения аномалий 
развития и других заболеваний органов и систем 
на 1-я этапе изучали соматический статус. Больных 
осматривали смежными специалистами с приме-
нением инструментальных методов исследования. 
Обследование было дополнено рядом инструмен-

тальных методов, таких как МСКТ (Philips 16 слай-
сный США), МРТ головного и спинного мозга (Xetari 
Аeris mate, Япония), УЗИ внутренних органов, УЗИ 
грыжевого мешка, нейросонография (Acuson 128 
xp 10 США), электронейромиография (Нейрософт, 
Россия).

Обработка полученных результатов проводи-
лась по общепринятой методике статистическо-
го анализа вариационного ряда и его интенсивных 
показателей на программе Statistica 6.0 и Microsoft 
Excel.

Результаты
Распределение больных в зависимости от лока-

лизации МД представлено на рисунке 1.

Рис. 1. Распределение больных в зависимости от локализации спинномозговой грыжи, %. 

Анализ приведенных на рисунке 1 данных ука-
зывает на значительное преобладание МД (84,6%) 
в каудальных отделах позвоночника – грудопояс-
ничной, поясничной, пояснично-крестцовой лока-
лизации, именно при этой локализации порока на-
блюдался весь спектр клинических проявлений 
синдрома каудальной регрессии.

На рисунке 2 представлены различные вариан-
ты топической локализации, характера покровных 
тканей и объема грыжевого мешка. 

В зависимости от объема грыжевого мешка 
больные были разделены на 4 группы: малые (до 10 
см³), средние (от 10 до 30 см³), большие (от 30 до 60 
см³), гигантские (более 60 см³) (табл. 2).
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Рис. 2. Варианты топической локализации СМГ.

Таблица 2
Объем грыжевого мешка в зависимости от возраста у больных 

контрольной (числитель) и основной (знаменатель) групп

Объем грыжево-
го мешка, см3

Возраст больных
Итого, абс. (%) Всего, абс. (%) 2

êðχ ; α=0,050-1 мес. 1-12 мес. 1-4 год

<10 1/1 5/12 3/1 9 (21,9)/14 (25) 23 (23,7) 12,99

10-30 1/2 9/21 2/2 12 (29,3)/25 (44,6) 37 (38,1) 14,26

30-60 -/- 6/8 -/1 6 (14,6)/9(16,1) 15 (15,5) 12,4

>60 -/- 12/8 2/- 14 (34,2)/8 (14,3) 22 (22,7) 17,26

Итого 2/3 32/49 7/4 41 (100)/56 (100) 97 (100)

Как видно из таблицы 2, во всех возрастных 
группах чаще наблюдались средние объемы грыже-
вого мешка (n=37; 38,1%) (р<0,05). 

Наиболее тяжелыми проявлениями аномалии 
развития являются парезы и параличи ниже уров-
ня расположения МД, недержание мочи и кала. 
Определение степени пареза в конечностях у ново-
рожденных зачастую оказывается затруднительным, 
так как двигательные функции у них еще полностью 
не сформированы. Следовательно, за критерий оцен-
ки пареза мы принимали вялые движения нижних 
конечностей в ответ на болевые раздражения раз-
личных участков кожи. Парез ниже уровня располо-
жения МД выявлен нами у 88 (90,7%) детей, гипо- и 
анестезия в нижних конечностях – у 73 (75,3%), рас-
стройство тазовых органов – у 68 (70,1%), косола-
пость – у 27 (27,8%), трофические расстройства кожи 
– у 4 (4,1%), локальные стигмы дизэмбриогенеза 
(пигментация, гипертрихоз, дермальный синус) – у 
23 (23,7%).

По нашим данным, наиболее часто в клинической 
картине МД наблюдался периферический парапарез 
(n=88; 90,7%). Тазовые расстройства присоединяют-
ся к уже имеющимся неврологическим двигатель-
ным и чувствительным нарушениям. По данным, 
приводимым в литературе, недержание кала выяв-
ляется у 62-80% пациентов. Мы наблюдали недержа-
ние кала у 65,9% пациентов.

Для уточнения полной картины дисгенетиче-
ских нарушений мы проанализировали также соче-
тание пороков развития других органов и систем с 
аномалиями развития ЦНС. Наиболее частыми со-
путствующими МД пороками являются пороки раз-
вития опорно-двигательного аппарата (72,16%), и в 
первую очередь искривления позвоночника (36,08%) 
и косолапость (27,84%). Пороки развития ЦНС сопут-
ствуют МД у 28,86% больных.

Сочетание мальформации Киари 2-го типа с МД 
отмечалось у 57 (58,8%) больных, при этом значе-
ние эктопии миндаликов мозжечка в большое заты-
лочное отверстие варьировало в пределах 5-37 мм 
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(в среднем 16,8 мм). Пациентов с менингоцеле было 
11 (11,3%), менингорадикулоцеле – 27 (27,8%), ме-
нингомиелорадикулоцеле – 59 (60,9%). 

У большинства больных (75%) цитоз в ликворе 
был в пределах 1-20/3, что является позволитель-
ным для проведения ликворошунтирующей опера-
ции. У 5 (8,9%) больных цитоз был относительно 
высоким, в пределах 31-48/3, но ввиду угрозы раз-
рыва грыжевого мешка и нормального показателя 

белка в ликворе меньше 1,0 г/л этим больным по 
срочным показаниям произведена ликворошунти-
рующая операция. 

Проведенный нами анализ показывает, что при 
сочетании оболочечных СМГ в 58,7% случаев встре-
чается мальформация Киари. В неврологическом 
статусе наблюдались стволовые нарушения, грубые 
парезы в нижних конечностях и расстройства функ-
ции тазовых органов (рис. 3, 4).

Рис. 3. Больная А., 3 мес. и/б №169/41. Spina 
bifida с гидроцефалией. Мальформация Киари 

с эктопией миндалин мозжечка 35 мм. 

Рис. 4. Больная М., 2 мес. и/б №5513/986. 
Spina bifida с гидроцефалией. Мальформация 

Киари с эктопией миндалин мозжечка 26 мм.

Таким образом, клиническая и неврологиче-
ская картина миелодисплазий представлена обшир-
ной симптоматикой, включающей двигательные, 
чувствительные, тазовые и ортопедические нару-
шения. Также установлено, что наиболее частыми 
сопутствующими МД пороками являются пороки 
развития опорно-двигательного аппарата (72,16%), 
и в первую очередь искривления позвоночника 
(36,08%) и косолапость (27,84%). Пороки развития 
ЦНС сопутствуют МД у 28,86% больных. 

Выводы
1. Клиническая картина миелодисплазии пред-

ставлена обширной клинико-неврологической сим-
птоматикой, гидроцефалия в 68,3% случаев сопро-
вождает миелодисплазию пояснично-крестцовой 
локализации, с преобладанием менингомиелоради-
кулоцеле (n=59, 60,9%). 

2. Миелодисплазия зачастую сопровождается 
другими аномалиями развития центральной нерв-
ной системы, в частности гидроцефалией, маль-
формацией Киари, синдромом фиксированного 
спинного мозга, сирингомиелией, что определяет 
этапность и преемственность лечения. 
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КЛИНИКО-НЕВРОЛОГИЧЕСКАЯ КАРТИНА И 
НЕЙРОВИЗУАЛИЗАЦИЯ МИЕЛОДИСПЛАЗИИ В 
СОЧЕТАНИИ С АНОМАЛИЯМИ РАЗВИТИЯ ЦНС 
У ДЕТЕЙ 
Ахмедиев М.М., Алиходжаева Г.А., Ахмедиев Т.М.

Цель: анализ клинико-неврологической картины 
и методов нейровизуализации миелодисплазии в со-
четании с аномалиями развития ЦНС у детей. Ма-
териал и методы: под наблюдением были 97 детей 
с миелодисплазией, находившихся на обследовании 
и лечении в РСНПМЦН в 2016-2022 гг. Всем больным 
проведено комплексное обследование, включающее 
нейровизуализацию и нейрофизиологическое обсле-
дование. Результаты: наиболее частыми сопут-

ствующими МД пороками были пороки развития 
опорно-двигательного аппарата (72,16%), и в пер-
вую очередь искривления позвоночника (36,08%) и 
косолапость (27,84%). Пороки развития ЦНС сопут-
ствуют миелодисплазии у 28,86% больных. Сочета-
ние мальформации Киари 2-го типа отмечалось у 
57 (58,7%) обследованных. Выводы: миелодисплазия 
зачастую сопровождается другими аномалиями раз-
вития ЦНС, в частности гидроцефалией, мальфор-
мацией Киари, синдромом фиксированного спинного 
мозга, сирингомиелией, что определяет этапность 
и преемственность лечения. 

Ключевые слова: пороки развития, миелодис-
плазия, клинико-неврологическая картина.


