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Глава  11.  ВРОЖДЕННЫЕ АНОМАЛИИ. СИРИНГОМИЕЛИЯ

Врожденные аномалии – необратимые, структурные дефекты, возникшие в 
результате нарушения нормального пре- или постнатального развития. Типы 
мальформации определяются временем воздействия и его продолжительностью. 
Возможными причинами аномалий могут служить генетические дефекты, вну-
триутробная инфекция (токсоплазмоз, сифилис, краснуха, цитомегаловирус, 
вирус простого герпеса, ВИЧ), лекарственное воздействие на плод, облучение на 
ранних стадиях беременности, рецидивирующее маточное кровотечение, диабет, 
злоупотребление алкоголем и др. Нарушение развития нервной системы часто 
сопровождается аномалиями костной системы и кожи. Неполное закрытие кра-
ниального конца нервной трубки приводит к анэнцефалии (летальный дефект) 
или менингоэнцефалоцеле. Дефектное закрытие каудальной части нервной 
трубки обусловливает развитие менингомиелоцеле. Пренатальная диагностика 
этих нарушений возможна с помощью ультразвукового исследования.

11.1. Аномалии головного мозга

Лиссэнцефалия (агирия) и пахигирия. При лиссэнцефалии (греч. lissos – 
гладкий) кора большого мозга имеет очень мало извилин или они вообще 
отсутствуют. Пахигирия (греч. pachy – толстый) – малое число извилин, которые 
необычно широки и имеют недостаточно организованное строение. Клинически 
отмечается мышечная гипотония, сменяющаяся спастическим тетрапарезом, 
возникают припадки, тяжелая задержка умственного развития, микроцефалия.

Полимикрогирия. При этой форме патологии церебральная кора подразде-
лена на большое число очень маленьких складок, и ее поверхность принимает 
вид сморщенного каштана. Наблюдаются частые припадки и тяжелая задержка 
развития. Припадки часто резистентны к антиконвульсантам. Двусторонняя поли-
микрогирия оперкулярной области проявляется псевдобульбарным синдромом 
Фуа–Шавани–Мари. В отличие от других вариантов псевдобульбарного синдрома, 
при этом симптомокомплексе очень редко наблюдается насильственный смех.

Кортикальная дисплазия характеризуется локальной аномалией коры в 
виде гигантских нейронов и астроцитов и хаотического распределения слоев. 
Подобные нарушения, выявляемые на МРТ, служат причиной парциальных 
эпилептических припадков, миоклоний, легкого гемипареза, когнитивных 
нарушений в детском возрасте.

Агенезия мозолистого тела может быть частичной или полной. Обычно 
отсутствует задняя часть мозолистого тела, так как рост его происходит спереди 
назад. Данные о частоте дефекта широко варьируют. Swayre и соавт. (1990) 
среди 7000 МР-томографических исследований выявили только 5 случаев аге-
незии мозолистого тела. Агенезия может быть изолированным дефектом либо 
сочетаться с другими аномалиями ЦНС и иных органов. Причиной аномалии 
являются генетические дефекты или метаболические нарушения. Когда агенезия 
сочетается с изменениями сетчатки, аномалиями позвоночника, микроцефалией и 
младенческими судорогами у девочки, подобный симптомокомплекс называется 
синдромом Айкарди. Синдром Шапиро проявляется гипоталамической дисфунк-
цией, в частности гипотермией. Изолированная агенезия мозолистого тела может 
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протекать бессимптомно и обнаруживаться случайно при КТ и МРТ. Однако у 
2 / 3 больных имеется эпилепсия, а у 1 / 2 обнаруживается снижение интеллекта.

Порэнцефалия (греч. porus – дыра) предполагает наличие одной или нескольких 
полостей в большом мозге, приобретенных либо внутриутробно, либо в раннем 
постнатальном периоде. Такие поражения могут возникать вследствие травмы, 
инфекции, кровоизлияния и особенно ишемии. Порэнцефалические кисты ише-
мической этиологии обычно расположены в бассейне средней мозговой артерии 
(при одностороннем поражении в 80% случаев они располагаются слева). Подобная 
ишемия может быть следствием неправильного развития сосудов, их спазма (напри-
мер, при приеме матерью кокаина), эмболической окклюзии сосуда плацентарными 
фрагментами или тромбоза при дегидратации и ДВС-синдроме. Порэнцефалия 
всегда предполагает сообщение с субарахноидальным пространством, а часто – и 
с желудочковой системой. Большинство порэнцефалических кист не нуждается 
в лечении, но иногда они расширяются и ведут к повышению внутричерепного 
давления из-за образования клапанного механизма, препятствующего оттоку ЦСЖ 
из кисты. В таких случаях необходима шунтирующая операция.

Микроцефалия. Первичная микроцефалия является дефектом развития и 
часто сочетается с другими аномалиями мозга (агирия, агенезия мозолистого 
тела и др.). Вторичная микроцефалия обусловлена гипоксией, внутриутроб-
ной инфекцией, хромосомными аномалиями и краниостенозом. Клинически 
микроцефалия проявляется задержкой психического развития, припадками и 
спастическими парезами. Микроцефалия – симптом многочисленных врожден-
ных наследственных болезней.

Менингоэнцефалоцеле. Церебральные грыжи встречаются менее часто, 
чем спинальные. В половине случаев имеется сопутствующая гидроцефалия. 
Соматические уродства также часты. При истончении стенок грыжи возможны 
истечение ЦСЖ и развитие менингита. При маленьких грыжах, которые не 
содержат ткань мозга, показано хирургическое иссечение и закрытие кожного 
дефекта. При грыжах, которые содержат ткань мозга, особенно при их боль-
шом объеме, прогноз даже при хирургическом лечении плохой. Исход более 
благоприятен при передних, чем при задних, мозговых грыжах.

Мальформации Киари представляют собой дисгенезию мозжечка в сочета-
нии с широким кругом аномалий ромбовидного, среднего и межуточного мозга. 
Выделяют несколько типов мальформации Киари.
Мальформация Киари I (взрослый тип). Наиболее частая форма аномалий 

мозжечка. Этот симптомокомплекс представляет одно- или двустороннее опуще-
ние мозжечковых миндалин через большое затылочное отверстие в позвоночный 
канал. Этому может сопутствовать каудальное смещение продолговатого мозга. 
Нередко эктопия миндалин мозжечка сочетается с сирингомиелией и аномали-
ями краниовертебрального перехода. Важнейшим обстоятельством является 
тот факт, что клинические проявления возникают только на 3–4-м десятиле-
тии жизни. Не менее важно, что клинически асимптомная эктопия миндалин 
мозжечка не требует лечения, являясь случайной находкой на МРТ. Частота 
клинических симптомов поражения нервной системы представлена ниже.

Как и при других процессах, поражающих цервико-медуллярный переход, 
при аномалии Киари I нередко наблюдается «нистагм, бьющий вниз».

Наличие нарастающих очаговых симптомов (мозжечковых, стволовых, спи-
нальных), а также гидроцефалии – повод к обсуждению показаний субокципи-
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тальной декомпрессии. В подобной ситуации необходим сугубо индивидуальный 
поход, чтобы избежать как неоправданного вторжения, так и промедления с 
хирургической коррекцией. Операция приводит к выздоровлению или улуч-
шению у 2 / 3 больных. Благоприятным прогностическим признаком служит 
наличие только мозжечковых симптомов и дислокация мозжечка не ниже 
СI позвонка. Возможны рецидивы болезни на протяжении 3 лет после операции.
Мальформация Киари II (детский тип) складывается из смещения мозжечка, 

ствола и IV желудочка через большое затылочное отверстие. Характернейший 
признак – сочетание с менингомиелоцеле в поясничной области. Неврологиче-
ские дефекты проявляются на фоне аномалий затылочной кости и шейного отдела 
позвоночника. Всегда имеется гидроцефалия, часто – стеноз водопровода мозга. 
Неврологические симптомы имеются уже при рождении. Менингомиелоцеле тре-
бует операции в первые дни жизни. Последующая субокципитальная декомпрессия 
может привести к значительному улучшению. Большинство больных нуждаются 
и в шунтирующей операции, особенно если имеется стеноз водопровода мозга.
Мальформация Киари III. Менингоэнцефалоцеле в нижней затылочной 

или верхней шейной области в сочетании с пороками развития нижней части 
ствола мозга, основания черепа и верхних шейных позвонков. Мозговая грыжа 
включает мозжечок и в половине случаев – затылочную долю. Очень редкий 
симптомокомплекс с плохим прогнозом даже при своевременном хирургиче-
ском вмешательстве.
Мальформация Киари IV. Аномалия представлена изолированной гипо-

плазией мозжечка и не является симптомокомплексом Киари в современном 
понимании.

Таблица  Частота симптомов при аномалии Киари I (по Paul и Jye, 1983, с изме-
нениями)

Симптомы Проценты

Головная боль 34
Боль в шее 13
Опоясывающие боли в руках и / или ногах 11
Слабость (как минимум в одной из конечностей) 56
Онемение (как минимум в одной из конечностей) 52
Потеря болевой и температурной чувствительности 40
Пошатывание 40
Горизонтальный и / или вертикальный нистагм 30
Диплопия 13
Дисфагия 8
Рвота 5
Дизартрия 4
Головокружение 3
Глухота 3
Обмороки 2
Онемение лица 3
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Синдром Денди–Уокера. Частичное или полное отсутствие мозжечкового 
червя, кистозное расширение IV желудочка, увеличение задней черепной ямки 
и гидроцефалия. Аномалия выявляется при МРТ. Пренатальная диагностика с 
помощью УЗИ не представляет трудностей начиная с 18–20-й недели. Частота 
составляет 1:25 000–30 000. Большинство случаев являются спорадическими. 
Ген данной аномалии локализуется на хромосоме 3.

Характерная клиническая черта – раннее развитие гидроцефалии, обычно 
с резким увеличением затылочной части черепа. Неврологические симптомы 
включают повышение внутричерепного давления, параличи каудальных нервов, 
нистагм и атаксию. Сопутствующие аномалии большого мозга отмечаются в 
70% случаев. Нередко возникает задержка умственного развития. Аномалии 
других систем (сердца, мочевыводящих путей) имеются в 20–80% случаев. 
При отсутствии аномалии большого мозга и успешном хирургическом лечении 
гидроцефалии прогноз благоприятный.

Арахноидальные кисты представляют собой заполненные жидкостью 
полости, возникающие при дупликации арахноидальной мембраны или между 
ней и мягкой мозговой оболочкой. Они могут сообщаться или не сообщаться с 
субарахноидальным пространством. Частота кист в популяции по данным КТ и 
МРТ – 4%. Наиболее типична следующая локализация: сильвиева щель (боковая 
щель мозга) – 50%, мостомозжечковый угол – 10%, четверохолмие – 10%, супра-
селлярная область – 10%, червь мозжечка – 8%, конвекситальная поверхность 
мозга – 5%, другая локализация – 7%. Клинические симптомы присутствуют 
только в 10–30% случаев. Размеры кист могут быть самыми различными. Даже 
огромные кисты могут быть бессимптомными. При срединном расположении 
кисты могут сдавливать водопровод мозга или отверстие Монро, вызывая 
обструктивную гидроцефалию. У небольшой части кист имеется клапанный 
механизм, что ведет к накоплению ЦСЖ и прогрессивному увеличению кисты. 
Кроме признаков внутричерепной гипертензии и гидроцефалии, возможны 
зрительные нарушения, параличи черепных нервов, атаксия, припадки, эндо-
кринные расстройства и деформация черепа.

Лечение требуется только при наличии клинических симптомов. При обструк-
тивной гидроцефалии проводят шунтирование как кисты, так и желудочковой 
системы.

Синдром Мёбиуса. Врожденное двустороннее поражение лицевого и отво-
дящего нервов. Встречаются как наследственные, так и спорадические случаи. 
Синдром может быть обусловлен врожденной аплазией либо ядер VI и VII череп-
ных нервов, либо самих нервов, либо мышц. Неврологическая симптоматика 
включает парез мимической мускулатуры и невозможность отведения глазных 
яблок кнаружи. Клиническую картину могут дополнять полная офтальмоплегия, 
похудание и паралич мышц глотки и языка. Описано сочетание синдрома Мёбиуса 
с атрофией большой грудной мышцы, косолапостью и умственной отсталостью.

Врожденный нистагм – наследственное заболевание, проявляющееся с 
рождения постоянным нистагмом; передается чаще по рецессивному, сцеплен-
ному с полом или аутосомно-доминантному типу. Установлено, что появление 
нистагма обусловлено неравномерной активностью механизмов вестибулярного 
рефлекса, ответственных за саккады. Нистагм может быть маятникообразным 
(качательным), при котором движение в обе стороны происходит с одинаковыми 
скоростью и амплитудой, и клоническим (толчкообразным) с ярко выраженными 
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быстрой и медленной фазами. Нистагм заметен, как правило, в состоянии покоя; 
при взгляде в сторону амплитуда его увеличивается. Типично, что горизон-
тальное направление нистагма сохраняется при взгляде вверх. Осциллопсия 
(ощущение движения окружающих предметов) отсутствует. Часто встречается 
крупноразмашистый тремор головы.

Синдром Дуэйна (синдром ретракции глазных яблок). Врожденный (чаще 
односторонний) паралич прямых мышц глазного яблока. Нарушения обнаружива-
ются только при движении глаза и характеризуются ограничением его отведения, 
расширением глазной щели и протрузией глазного яблока при приведении. При-
ведение глаза также может сопровождаться его отклонением книзу и кнутри. В 
небольшом проценте случаев выявлен аутосомно-доминантный тип наследования.

Синдром Маркуса Гунна (пальпебромандибулярная синкинезия). Односторон-
ний врожденный птоз, который при открывании рта сменяется расширением глаз-
ной щели и даже ретракцией верхнего века. При закрывании рта веко опускается. 
Движение челюсти в сторону вызывает аналогичную синкинезию. Встречается и 
обратный феномен: глаза закрываются, когда открывается рот (синдром Мерина 
Амата). Другой синдром, иногда сочетающийся с синдромом Маркуса Гунна, при 
котором наблюдается абдукция обоих глаз в ответ на движение глаз в сторону паре-
тичной медиальной прямой мышцы – синергичная дивергенция. Иногда синдром 
Маркуса Гунна наследуется по аутосомно-доминантному типу. Предположительно, 
синдром обусловлен врожденным дефектом в стволе мозга, как и синдром Дуэйна. 
Пальпебромандибулярная синкинезия реализуется мышцами, иннервируемыми 
различными нервами. Иными словами, это тригеминально-окулярная синкинезия. 
Синдром составляет 5% всех случаев врожденного птоза. Как правило, космети-
ческий дефект может быть исправлен хирургическим путем.

Синдром Ретта описан в 1966 г. Заболевание развивается у здоровых при 
рождении девочек между 6 мес. и 3 годами. Типичный признак – стереотипные 
движения в руках (как при умывании), иногда постукивание или похлопывание. 
Затем присоединяются нарушения формирования речи и задержка психического 
развития, атаксия, апраксия, припадки, сколиоз, задержка роста. Заболевание, 
по-видимому, наследуется по Х-сцепленному доминантному типу.

11.2. Аномалии спинного мозга

Менингоцеле, менингомиелоцеле. Неполное закрытие конца нервной трубки 
наиболее часто (в 80%) наблюдается в поясничной области. Оно может приводить 
к формированию спинальной грыжи. Спинальная грыжа может формироваться 
в виде менингоцеле или менингомиелоцеле. Менингоцеле представляет собой 
кистозное выпячивание оболочек в щель между дужками позвонков, без вовле-
чения в процесс спинного мозга. Полость кисты заполнена ЦСЖ. При менинго-
миелоцеле в полости грыжи, помимо оболочек, содержится диспластичная ткань 
спинного мозга и / или корешков, ганглиев. Липомиеломенингоцеле является вари-
антом липомы, при которой липоматозная ткань распространяется интрадурально 
через spina bifida и тесно переплетается с корешками конского хвоста и конусом. 
Поясничные (в том числе тораколюмбальные и люмбосакральные) менингомие-
лоцеле часто сочетаются с парезом и нейрогенным мочевым пузырем. Наоборот, 
большинство пациентов с поражениями ниже SI способны к самостоятельной 
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ходьбе. В 90% случаев имеется гидроцефалия из-за сопутствующей аномалии 
Киари и стеноза водопровода мозга. Менингоцеле и менингомиелоцеле – самые 
частые варианты спинального дизрафизма. Скрытые формы спинального диз-
рафизма и миелодисплазии могут сопровождаться воронкообразным втяжением 
кожи, родимыми пятнами или «кустиками» оволосения в поясничной области. 
При наличии в семье детей с миелодисплазией возможен пренатальный диагноз 
путем обнаружения повышенного содержания α-фетопротеина в амниотической 
жидкости и в крови матери на 14–16-й неделе беременности. Диагностическое 
значение также имеют данные ультразвукового исследования. Риск развития 
дефектов у второго ребенка составляет 5%. При раннем обнаружении аномалий 
следует обсудить вопрос о прерывании беременности.
Лечение. Вопрос о хирургическом лечении спинномозговых грыж решается 

сугубо индивидуально. Радикальная операция обрекает ребенка на пожизнен-
ную инвалидность, поэтому этический аспект вмешательств крайне сложен. 
Без операции ребенок погибает от гнойной инфекции.

Синдром «жесткой» терминальной нити (фиксированный спинной мозг). 
Под этим названием выделяют симптомокомплекс, в основе которого лежит 
нарушение смещения вверх нижнего отдела спинного мозга. Это смещение 
связано с тем, что рост позвоночника значительно опережает продольный рост 
спинного мозга. Причиной фиксации каудального отдела спинного мозга на 
уровне нижних поясничных позвонков или крестцового канала («крестцовый 
спинной мозг») предположительно служат утолщенная и укороченная концевая 
нить либо фиброзные тяжи, а также многочисленные аномалии строения нижних 
отделов спинного мозга и позвоночника.

Появление полых стоп, похудание ног, нарушение чувствительности и тазо-
вых функций являются характерными клиническими проявлениями синдрома 
«жесткой» filum terminale. У взрослых дебютом может быть нарастающая 
изолированная слабость ноги и формирование полой стопы, что становится 
предметом диагностических затруднений. Для своевременной диагностики и 
хирургического вмешательства необходима МРТ, позволяющая уточнить прежде 
всего уровень расположения conus medullaris. Истинный морфологический суб-
страт «жесткой» filum terminale, как правило, устанавливают во время операции.

Диастематомиелия (греч. diastema – промежуток + myelos – мозг) – удвоение 
спинного мозга с образованием щели. Полное удвоение спинного мозга носит 
название «дипломелия». Спинной мозг в переднезаднем направлении пересечен 
костно-хрящевыми пластинками или фиброзными спайками, фиксирующими его 
к стенкам позвоночного канала. Степень дупликации спинного мозга варьирует 
на различных его участках. Диастематомиелия может сочетаться с другими 
аномалиями (spina bifida, менингоцеле). У 60–70% больных имеется сколиоз. 
С помощью нейровизуализации выявляют перегородки и щель в спинном мозге.
Лечение – оперативное удаление срединной перегородки.

11.3. Аномалии черепа и позвоночника

Краниосиностоз – состояние, характеризующееся преждевременным зара-
щением черепных швов. В его основе, как предполагают, лежит нарушение 
развития костей основания черепа и уменьшение силы, действующей через 
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твердую мозговую оболочку на свод черепа и способствующей его растяжению. 
Выделяют две формы: первичный краниосиностоз и вторичный, возникающий 
при ряде заболеваний (витамин D-дефицитный рахит, гипофосфатемия, избы-
точное введение тиреоидных гормонов при лечении врожденного гипотиреоза).

Краниосиностоз входит в клиническую картину многих наследственных 
синдромов с разными типами передачи (аутосомно-доминантный, аутосом-
но-рецессивный). Иногда он сочетается с задержкой умственного развития и 
повышением внутричерепного давления. Краниосиностоз с изменением формы 
черепа приводит к возникновению брахицефалии, тригоноцефалии и скафоце-
фалии (ладьевидный череп). При этих состояниях неврологические нарушения, 
как правило, отсутствуют.
Лечение. При развитии гидроцефалии у детей показано шунтирование. При 

наличии выраженных деформаций черепа и лица производят хирургическую 
коррекцию.

Микрокрания – уменьшение размеров мозгового черепа, сочетающееся 
с резким уменьшением объема больших полушарий (микроцефалия). Кли-
нически аномалия проявляется слабоумием, степень которого варьирует; в 
2% случаев – нормальное умственное развитие. Первичная микрокрания обу-
словлена генетическим дефектом, наследуемым по аутосомно-рецессивному 
типу, или хромосомными аномалиями (синдром Дауна). В развитии вторичной 
микрокрании имеют значение внутриутробные инфекции, особенно краснуха 
и цитомегаловирусная инфекция, а также различная перинатальная патология 
(асфиксия новорожденных, неонатальная травма, менингит, энцефалит).
Лечение. При развитии гидроцефалии у детей показано шунтирование. При 

наличии выраженных деформаций черепа и лица производят хирургическую 
коррекцию.

Макрокрания – увеличение размеров черепа, не сопровождающееся, как 
правило, увеличением размеров мозга. Наиболее частой причиной является 
гидроцефалия. Наблюдается также при костных аномалиях (несовершенный 
остеогенез, черепно-ключичный дизостоз). Асимметричное увеличение разме-
ров черепа возникает у новорожденных при субдуральных гематомах, гигромах, 
конвекситальных арахноидальных кистах. Макрокранию следует отличать от 
макроцефалии – увеличения размеров мозга, – развивающейся при ряде заболе-
ваний с поражением паренхимы головного мозга (липидозы, лейкодистрофии).

Гипертелоризм (греч. tele – далеко + horismos – разграничение, разделе-
ние) – ненормально большое расстояние между орбитами, обусловленное 
диспропорциональным увеличением размеров больших крыльев клиновидной 
кости. Данный признак часто сочетается с умственной отсталостью, однако 
может быть вариантом нормального развития.

Базилярная импрессия (базилярная инвагинация). Деформация осно-
вания затылочной кости, сопровождающаяся внедрением краев затылочного 
отверстия, затылочных мыщелков и зубовидного отростка позвонка СII в 
полость задней черепной ямки. Этиология врожденных форм неизвестна. При-
обретенные формы являются, как правило, следствием рахита, остео маляции, 
деформирующей остеодистрофии Педжета, гиперпаратиреоза, несовершен-
ного остеогенеза. Возникают хроническая дислокация и сдавление ствола и 
верхних отделов спинного мозга, а также корешков и сосудов, кровоснаб-
жающих спинной мозг и ствол. Базилярная импрессия нередко сочетается 
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с синостозом шейных позвонков, окципитализацией (срастание с черепом) 
атланта, платибазией.

Клиника проявляется прогрессирующим спастическим тетрапарезом, атро-
фией языка и дисфагией, «нистагмом, бьющим вниз», атаксией, болью в под-
затылочной области. Боковая рентгенограмма шейного отдела позвоночника 
и области большого затылочного отверстия демонстрирует проекцию зуба на 
заднюю черепную ямку. При этом тень отростка находится выше линии Чем-
берлена (линия, соединяющая задний край твердого нёба с краем задней губы 
большого затылочного отверстия), которую в норме отросток не пересекает.
Лечение. Ламинэктомия и удаление задней губы большого затылочного 

отверстия.
Платибазия – вдавление основания затылочной кости и ската черепа в 

заднюю черепную ямку, часто сочетается с базилярной импрессией. В боль-
шинстве случаев самостоятельного клинического значения не имеет. Диагно-
стику проводят на основании боковых краниограмм. Измеряют величину угла, 
сторонами которого являются линии, соединяющие надпереносье с центром 
гипофизарной ямки и последнюю точку с передним краем большого заты-
лочного отверстия. В норме он составляет менее 140°, его большее значение 
свидетельствует о платибазии.

Синдром Клиппеля–Фейля (синдром короткой шеи). Проявляется сраще-
нием и уплощением шейных (иногда и верхних грудных) позвонков, что вызы-
вает значительное укорочение шеи. Сращение (конкресценция) позвонков может 
сопровождаться отсутствием межпозвоночных дисков на нескольких уровнях. 
Иногда эта аномалия сочетается с незаращением задних дужек позвонков. 
Иногда наблюдается своеобразная «гордая» посадка головы из-за небольшого 
отклонения ее кзади.

При осмотре выявляются укорочение шеи, низкая линия роста волос и кож-
ные складки, спускающиеся от ушей до уровня плеч. Активные и пассивные 
движения головы ограничены. Нередко обнаруживаются другие аномалии, в 
том числе сколиоз и крыловидные лопатки. В большинстве случаев невроло-
гическая симптоматика отсутствует. Иногда наблюдаются синкинетические 
или «зеркальные» движения в конечностях, которые, как полагают, являются 
результатом неправильного перекреста кортикоспинальных трактов на уровне 
пирамид продолговатого мозга. Развитие прогрессирующего спастического 
тетрапареза обычно связано с сопутствующим синдромом Киари. В 30% случаев 
отмечается глухота как следствие дефекта развития среднего или внутреннего 
уха. Нередко сочетание данного синдрома с рядом врожденных системных 
аномалий (врожденные пороки сердца, агенезия почки, подковообразная почка, 
гидронефроз). В случае появления неврологической симптоматики показана 
ламинэктомия.

Подвывих атлантоаксиального сустава (сустав Крювелье) может быть 
обусловлен врожденными дефектом – отделением зубовидного отростка аксиса 
(os odontoideum). Смещающийся кпереди атлант обусловливает сдавление 
спинного мозга зубовидным отростком. Аналогичная ситуация возникает при 
разрушении поперечной связки атланта, фиксирующей зубовидный отросток 
у задней поверхности передней дужки атланта («самая важная связка челове-
ческого тела»). Причинами поражения сустава Крювелье могут быть болезнь 
Дауна, болезнь Марки (полисахаридоз IV типа), ревматоидный артрит, травма.
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Окципитализация (ассимиляция) атланта – сращение I шейного позвонка 
с затылочной костью. Симптоматика возникает только в том случае, если ано-
малия сочетается с базилярной импрессией либо если зубовидный отросток 
патологически длинный или отклонен кзади.

Агенезия крестца. Порок развития крестца и копчика, часто сочетающийся 
с врожденными аномалиями пояснично-крестцового отдела спинного мозга. 
Отсутствие крестца и копчика обусловливает формирование узкого таза и раз-
витие врожденного вывиха бедра. Отмечаются вялые параличи мышц тазового 
пояса и нижних конечностей, нарушение чувствительности в ногах, тазовые 
расстройства. Возможно развитие выраженных деформаций суставов нижних 
конечностей, включая множественный врожденный артрогрипоз.
Лечение. Урологическая помощь для восстановления функций органов 

малого таза.
Spina bifida occulta (лат. оcculere – скрывать). Незаращение позвонковых 

дужек чаще всего наблюдается на уровне LVI–SI. Встречается у 5% в популя-
ции и, как правило, лишено клинического значения. Изредка сопровождается 
местными гипертрихозом и косолапостью. Внешний облик такого человека 
с «хвостом» и «копытами» (косолапостью с омозолелостью и натоптышами) 
издавна запечатлен в сказках и легендах, прообраз черта. При наличии невро-
логических дефектов незаращение обозначается как spina bifida manifesta.

Ахондроплазия (гипопластическая хондродистрофия) – врожденная 
болезнь, характеризующаяся нарушением энхондрального остеогенеза.

Внешний вид больных с ахондроплазией типичен: маленькое лицо, западение 
спинки носа, выраженный поясничный лордоз и (основной признак) укороче-
ние конечностей, что приводит к развитию непропорциональной карликовости 
(микромелический нанизм). Неврологические нарушения проявляются умерен-
ной задержкой умственного развития у детей и возникновением парапареза у 
взрослых. В генезе последнего может играть роль сдавление спинного мозга, 
обусловленное врожденным стенозом позвоночного канала, усугубленного 
спондилезом или грыжей диска.

Люмбосакральный синус. Врожденный ход, выстланный эпителием. Сооб-
щаясь с субдуральным пространством, может быть причиной рецидивирующего 
менингита.

11.4. Сирингомиелия

Сирингомиелия – заболевание, которое характеризуется образованием 
ликворных полостей в спинном мозге в результате патологического расши-
рения центрального канала. Термин «сирингомиелия» (греч. syrinx – трубка) 
предложил Ollivier в 1824 г. Распространенность сирингомиелии составляет 
8–9 на 100 000 населения. Дебют клинических проявлений сирингомиелии 
чаще отмечается в молодом возрасте. Средний возраст начала болезни состав-
ляет 30 лет. При этом развитие полостей в спинном мозге обычно опережает 
клинические проявления. Заболевание чаще встречается у мужчин.

Сирингомиелия – синдром, характерный для различных патологических 
состояний, приводящих к сдавлению субарахноидального пространства на 
уровне краниовертебрального перехода и верхних отделов спинного мозга. 
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Глава  23.  НЕВРОЛОГИЧЕСКИЕ РАССТРОЙСТВА 
ПРИ СОМАТИЧЕСКИХ ЗАБОЛЕВАНИЯХ И БЕРЕМЕННОСТИ

23.1. Заболевания сердца

23.1.1. Врожденные пороки сердца

Неврологические осложнения при врожденных пороках сердца могут быть 
вызваны хронической гипоксией, компенсаторной полицитемией и повышенной 
вязкостью крови, ослаблением фильтрующей функции легких (из-за прямого 
сообщения между левыми и правыми отделами сердца) и попаданием венозной 
крови в артериальное русло.

У детей с цианотичной формой врожденного порока сердца возможно раз-
витие тромбозов мозговых вен и синусов, а также артериальных тромбозов уже 
на 1-м году жизни. Тромбоз возникает остро с нарушением сознания, развитием 
геми- или тетрапареза либо судорожных припадков, повышением внутричереп-
ного давления. Смертность высокая, лечение малоэффективно.

Наиболее частое неврологическое осложнение при цианотичных формах 
пороков сердца – абсцесс мозга. Он редко возникает до 2 лет жизни, частота 
его развития возрастает в интервале 4–7 лет и 20–30 лет. Абсцесс мозга наи-
более часто развивается при тетраде Фалло и очень редко при нецианотичных 
формах пороков сердца. Абсцесс мозга проявляется острым развитием очаго-
вых неврологических симптомов и/или судорожных припадков, повышением 
внутричерепного давления и в большей степени напоминает инсульт, чем 
инфекционное поражение мозга.

При цереброспинальной пункции обнаруживаются повышение внутриче-
репного давления, небольшое увеличение белка и плеоцитоз разной степени 
выраженности. КТ или МРТ позволяют диагностировать абсцесс мозга; в 
20% случаев выявляются множественные абсцессы.

Для лечения применяют антибиотики в больших дозах, противоотечные 
средства; эффективность хирургического вмешательства окончательно не уста-
новлена. Учитывая высокую вероятность развития абсцесса как осложнения 
инфаркта мозга, во всех случаях острого развития очаговых неврологических 
нарушений при цианотичных формах пороков сердца рекомендуют антибакте-
риальную терапию.

Нецианотичные формы врожденных пороков сердца могут осложняться 
эмболией мозговых артерий с развитием инсульта. При аортальных стенозах 
возможны обморочные состояния. Протезирование клапанов сердца не устра-
няет полностью риск инсульта – частота его развития составляет 2–4 случая 
в год на 100 больных с искусственными клапанами сердца. При врожденных 
и приобретенных атриовентрикулярных блокадах возможны периодические 
головокружения, обморочные состояния и даже внезапная смерть.

При пороках сердца дети часто имеют низкий уровень интеллекта, 
задержку моторного развития и нарушения координации. Частота умственной 
отсталости составляет 6,5% при цианотичной форме и 2,2% – при нециано-
тичной форме порока сердца. При успешном хирургическом лечении порока 
сердца обычно существенно улучшается физическое и умственное развитие 
ребенка.
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23.1.2. Инфекционный эндокардит

Инфекционный эндокардит – заболевание сердца, которое часто ослож-
няется неврологическими нарушениями. Их частота составляет 20–40% за 
период болезни. Церебральные осложнения чаще возникают при поражении 
митрального клапана, чем при других локализациях, а также в тех случаях, 
когда возбудителем болезни является стафилококк.

Неврологические осложнения при инфекционном эндокардите могут быть 
вызваны эмболией мозговых артерий с развитием ишемического инсульта, 
инфекционным артериитом или микотической аневризмой с развитием гемор-
рагического инсульта, менингитом или абсцессом головного мозга.

Почти половину всех церебральных осложнений составляет эмболия мозго-
вых артерий. Наиболее часто поражается средняя мозговая артерия, и инсульт 
проявляется острым развитием гемипареза, гемианестезии, гемианопсии, афазии 
или анозогнозии. Смертность при церебральных осложнениях инфекционного 
эндокардита составляет 50–80%.

При лечении инсульта не рекомендуются антикоагулянты, поскольку они не 
предупреждают развитие вегетаций на клапанах сердца и последующую эмбо-
лию, но увеличивают риск геморрагических осложнений. Антибактериальная 
терапия у больных эндокардитом существенно снижает риск церебральных 
осложнений.

При инфекционном эндокардите у 2–10% больных формируется микотиче-
ская аневризма, разрыв которой приводит к субарахноидальному или внутри-
мозговому кровоизлиянию.

Антибактериальная терапия также может предупредить развитие и разрыв 
микотической аневризмы.

Попадание инфицированных эмболических масс в сосуды оболочек и веще-
ства мозга может вызвать развитие артериита, менингита или абсцесса мозга. 
В остром периоде инфекционного эндокардита более часто возникают абсцессы 
и менингиты. Характерно образование множественных мелких абсцессов голов-
ного мозга, в редких случаях формируется один большой абсцесс. Инфекци-
онное поражение мозга обычно развивается в течение нескольких дней в виде 
головной боли, спутанности сознания, очаговых неврологических нарушений.

В цереброспинальной жидкости обычно выявляются умеренный плеоцитоз и 
небольшое повышение белка. Парциальные и генерализованные эпилептические 
припадки возникают примерно у 10% больных инфекционным эндокардитом и 
могут быть вызваны не только инфекционным поражением мозга, но и эмбо-
лией мозговых сосудов. У большинства больных инфекционным эндокардитом 
длительная (6–8 нед.) антибактериальная терапия приводит к полному или 
частичному регрессу неврологических нарушений. При выявлении большой 
микотической аневризмы или абсцесса мозга показано хирургическое лечение. 
При больших вегетациях на клапанах с целью профилактики осложнений целе-
сообразно проводить хирургическое вмешательство с протезированием клапана.

23.1.3. Другие приобретенные заболевания сердца и аритмии

Неврологические осложнения при различных заболеваниях сердца и арит-
миях наиболее часто обусловлены кардиоцеребральной эмболией, вызывающей 
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Глава  30.  НЕЙРОРЕАБИЛИТАЦИЯ

30.1. Определение понятия «нейрореабилитация»

Медицинская реабилитация, по определению комитета экспертов ВОЗ, – это 
активный процесс, целью которого является достижение полного восстановле-
ния нарушенных вследствие заболевания или травмы функций, или, если это 
нереально – оптимальная реализация физического, психического и социаль-
ного потенциала инвалида, наиболее адекватная интеграция его в обществе. 
Иными словами, цель реабилитации – предупреждение инвалидности в период 
лечения заболевания и помощь больному в достижении максимально возмож-
ной физической, психической, профессиональной, социальной и финансовой 
полноценности в случае развития инвалидности. Нейрореабилитация выходит 
за рамки клинической неврологии, поскольку рассматривает не только состо-
яние нервной системы при том или ином неврологическом заболевании, но и 
изменение функциональных возможностей человека в связи с развившейся 
болезнью. Оптимальным подходом к организации реабилитации неврологи-
ческих больных является проведение ее врачами, прошедшими специальную 
подготовку. В нашей стране нейрореабилитация пока относится в основном 
к сфере деятельности врачей-неврологов, которые поэтому должны владеть 
основами этой области знаний.

Принято выделять следующие уровни медико-биологических и психосоци-
альных последствий болезни или травмы, которые должны учитываться при 
проведении реабилитации: повреждение (англ. impairment) – любая анома-
лия или утрата анатомических, физиологических, психологических функций; 
нарушение жизнедеятельности (англ. disability), возникающее в результате 
повреждения, утрата или ограничение возможности осуществлять повсед-
невную деятельность в манере или пределах, считающихся нормальными для 
человеческого общества; социальные ограничения (англ. handicap), возникаю-
щие в результате повреждения и нарушения жизнедеятельности, ограничения 
и препятствия для выполнения социальной роли, считающейся нормальной 
для данного индивидуума. В последние годы в реабилитологию введено также 
понятие «качество жизни, связанное со здоровьем» (англ. health-related quality 
of life). При этом именно качество жизни рассматривают как интегральную 
характеристику, на которую надо ориентироваться при оценке эффективности 
реабилитации больных и инвалидов. Безусловно, все эти последствия болезней 
взаимосвязаны: повреждение обусловливает нарушение жизнедеятельности, 
которое, в свою очередь, приводит к социальным ограничениям и к нарушению 
качества жизни. Взаимосвязь заболевания и его последствий представлена на 
схеме (Jette А., 1994).

Взаимосвязь патологического процесса и его последствий.

Патологический
процесс Повреждение Нарушение

функции

Нарушение
бытовой и социальной

активности

Качество жизни
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Кроме того, в последнее время особенно акцентируется роль социальных и 
личностных факторов в реабилитации больного или инвалида. Концептуаль-
ные представления о взаимосвязи последствий болезни важны для понимания 
сути нейрореабилитации и определения направленности реабилитационных 
воздействий.

Оптимальным при проведении восстановительного лечения неврологических 
больных является устранение или полная компенсация повреждения. Однако 
это далеко не всегда возможно, и в этих случаях желательно организовать 
жизнедеятельность больного таким образом, чтобы исключить влияние на нее 
существующего анатомического или физиологического дефекта (например, 
путем использования протезов, вспомогательных бытовых устройств). Если 
и при этом прежняя деятельность невозможна или отрицательно влияет на 
состояние здоровья, то необходимо переключение больного на такие виды 
социальной активности, которые в наибольшей степени будут способствовать 
удовлетворению всех его потребностей.

Таким образом, нейрореабилитация – понятие значительно более широкое, 
чем просто совокупность методов и методик лечения больного; нейрореабили-
тация включает в себя целую систему государственных, социально-экономи-
ческих, медицинских, профессиональных, педагогических, психологических 
мероприятий, направленных, по определению М.М.Кабанова (1978), «не только 
на восстановление или сохранение здоровья, но и на возможно более полное 
восстановление (сохранение) личного и социального статуса больного или 
инвалида».

Ниже мы остановимся только на общих вопросах нейрореабилитации, не 
обсуждая частные аспекты восстановительного лечения при конкретных невро-
логических заболеваниях.

30.2. Показания к реабилитации неврологических больных 
и формы ее организации

Медицинская реабилитация показана тем неврологическим больным, у 
которых вследствие заболевания имеются высокий риск длительной нетрудо-
способности или стойкого снижения социально-бытовой активности либо уже 
сформировавшаяся инвалидность. К основным заболеваниям нервной системы, 
формирующим контингенты больных, нуждающихся в восстановительном 
лечении, относятся мозговой инсульт, травматические повреждения головного 
и спинного мозга, периферические невропатии и плексопатии, вертеброгенные 
корешковые и спинальные синдромы, детский церебральный паралич. На меди-
цинскую реабилитацию направляют больных, которым реально можно помочь, 
т.е. имеющих положительный реабилитационный потенциал. В связи с этим 
спорным остается вопрос о включении в показания к реабилитации демиели-
низирующих и дегенеративных (в частности, нервно-мышечных) заболеваний. 
В государствах с высокоразвитой экономикой для таких больных в ряде случаев 
создаются специальные стационарные отделения, которые чаще называются не 
реабилитационными, а отделениями для долгосрочного лечения.

Общие противопоказания к проведению реабилитационных мероприятий 
включают сопутствующие острые воспалительные и инфекционные заболева-



494

ния, декомпенсированные соматические и онкологические болезни, выраженные 
расстройства интеллектуально-мнестической сферы и психические заболе-
вания, затрудняющие общение и возможность активного участия больного в 
реабилитационном процессе. При определении численности неврологических 
больных, нуждающихся в медицинской реабилитации, можно приблизительно 
исходить из показателя 20–25% от общего числа больных, получающих лечение 
в стационаре, и 40–50% от общего числа амбулаторных пациентов.

При выявлении показаний к реабилитации восстановительное лечение 
должно начинаться возможно раньше и продолжаться непрерывно до достиже-
ния тех результатов, которые в рамках существующего заболевания считаются 
максимально возможными. С учетом принципа непрерывности выделяют 
стационарный, амбулаторный, а в некоторых странах (Польша, Россия) еще и 
санаторный этапы медицинской нейрореабилитации.

Стационарный этап предусматривает различные варианты проведения реа-
билитационных мероприятий: выделение реабилитационных коек в обычных 
неврологических отделениях стационара; создание реабилитационного отделе-
ния стационара для лечения больных в подостром периоде заболевания; дневные 
реабилитационные стационары.

В последнее время практически во всех странах наблюдаются тенденция к 
сокращению сроков реабилитации больных в условиях стационара и смещение 
акцента на амбулаторное проведение реабилитационных мероприятий. Объясня-
ется это в первую очередь существенно более низкой стоимостью реабилитации 
в амбулаторных условиях в сравнении со стационарами. Амбулаторная реабили-
тация неврологических больных обычно осуществляется в реабилитационных 
отделениях территориальных поликлиник и амбулаторных реабилитационных 
отделениях больниц общего профиля. Существуют также реабилитационные 
учреждения (обычно центры) смешанного типа, рассчитанные как на стационар-
ных, так и на амбулаторных больных. Одной из возможных форм организации 
нейрореабилитации может быть восстановительное лечение на дому. Однако 
эта форма реабилитационной помощи является очень дорогостоящей.

30.3. Общие принципы нейрореабилитации

К общим принципам организации нейрореабилитации как на стационар-
ном, так и на амбулаторном этапе, отличающим реабилитационную помощь 
от обычного лечения, относятся следующие:

• бригадный («командный») принцип организации помощи;
• осуществление комплексной исходной оценки состояния больного или 
инвалида с формулировкой реабилитационного диагноза перед началом 
медицинской реабилитации;

• проведение реабилитации по определенному плану, составленному на 
основании первичной оценки состояния больного;

• осуществление оценки эффективности реабилитационных мероприятий в 
динамике и при завершении реабилитационного курса;

• составление при выписке рекомендации по лечебным, психокоррекци-
онным, социальным мероприятиям, проведение которых необходимо на 
последующих этапах реабилитации.
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30.3.1. Реабилитационная бригада

Бригадная форма проведения восстановительного лечения до настоящего 
времени остается наиболее распространенной формой организации реабили-
тационного процесса, независимо от типа реабилитационного учреждения. 
Мультидисциплинарная реабилитационная команда, или бригада, включает 
врачей, непосредственно занимающихся восстановительным лечением, вра-
чей-консультантов (кардиолог, ортопед и др.), которые предоставляются бри-
гаде по заявкам, средний медицинский персонал. Основными специалистами, 
входящими в нейрореабилитационную бригаду, являются специалисты по 
кинезотерапии и физиотерапии, медицинский психолог, психотерапевт, соци-
альный работник, а при необходимости – логопед, нейропсихолог, трудотера-
певт. Бригаду возглавляет невролог, прошедший специальную подготовку по 
вопросам медицинской реабилитации, либо (за рубежом) врач-реабилитолог, 
хорошо владеющий основами неврологии.

Специалисты бригады совместно определяют реабилитационный диагноз, 
план, продолжительность и эффективность реабилитации больного, устанав-
ливают контакты с участковым (за рубежом – с семейным) врачом, а также со 
службами социальной помощи для решения вопросов, связанных с возвраще-
нием больного в общество. Подобный бригадный подход наиболее оправдан при 
реабилитации тяжелых больных и инвалидов; в то же время при проведении 
восстановительного лечения пациентов с менее тяжелой патологией привлече-
ние бригады высококвалифицированных специалистов значительно повышает 
стоимость реабилитации.

30.3.2. Реабилитационное обследование

Реабилитационное обследование неврологического больного включает в 
себя анализ жалоб и анамнеза пациента, проведение клинических и инстру-
ментальных исследований. Особенностью реабилитационного обследования 
является анализ не только физических дефектов, но и влияния этих дефектов 
на жизнедеятельность пациента. В процессе обследования необходимо опреде-
лить как степень повреждения органов или систем, так и уровень социальных 
ограничений вследствие болезни или травмы.

Жалобы и анамнез. Расспросу больного в реабилитологии уделяется особое 
внимание. Связано это с тем, что в настоящее время именно личностная оценка 
своего состояния и возможностей, т.е. оценка обусловленного здоровьем каче-
ства жизни, рассматривается как важнейшая отправная точка для дальнейших 
реабилитационных воздействий.

Сбор жалоб и анамнеза необходимо построить таким образом, чтобы не 
пропустить наиболее существенные моменты в развитии заболевания и субъ-
ективном восприятии пациентом последствий болезни. Рекомендуется целена-
правленно расспросить больного и получить его ответы по следующим пунктам:

• основные жалобы (боли, нарушение походки, повышенная утомляемость, 
«не слушаются руки/ноги», нарушение координации и т.д.);

• история развития заболевания и возникших в связи с ним проблем: реко-
мендуется не только выяснить полученное пациентом лечение и его эффек-
тивность, наличие сопутствующих заболеваний и аллергии, но и попросить 
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