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Abstract
myelodysplastic syndrome is an abnormal de-

velopment of the spinal cord, spine and axonal pat-
tern with hidden and obvious clinical signs, concur-
rent disturbances of the functions of the locomotor 
system, pelvic organs, etc. Polymorphy of clinical 
dysembriologic signs hampers development of the 
single strategy for diagnostic and therapeutic ac-
tivities which makes the issue constantly pressing.
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Резюме
Миелодисплазия как синдромное заболевание 

подразумевает порок развития спинного мозга, по-
звоночника и аксонального аппарата со скрытыми 
или явными клиническими проявлениями с сопут-
ствующими нарушениями функций опорно-двига-
тельного аппарата, органов малого таза и других 
систем. Полиморфность клинических дизэмбрио-
логических проявлений обусловливает сложность 
выработки единой стратегии диагностических 
и лечебных мероприятий, что и определяет перма-
нентную актуальность проблемы.
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Значительное распространение синдрома рас-
стройств мочеиспускания у  детей в  виде импера-
тивного недержания мочи, задержки мочи и других 
проявлений дисфункции мочевого пузыря связано 
с рядом обстоятельств.

Акту мочеиспускания и  функциональной де-
ятельности мочевого пузыря у  новорожденных 
детей присущи некоторые особенности, склады-
вающиеся на  основе безусловных врожденных 
спинальных рефлексов. По  мере роста ребенка 
происходит постепенное подчинение функции 
мочевого пузыря корковым и подкорковым струк-
турам, а  процесс мочеиспускания превращается 
в  сложный интегративный акт, зависящий от  со-
дружественной работы спинальных и  супраспи-
нальных центров.

Таким образом, в  процессе формирования 
управляемого мочеиспускания, по мнению С. Д. Го-
лигорского (1973), заложена возможность серьез-
ных функциональных расстройств, зависящих 
как от неустойчивости рефлекса, так и от пораже-
ния всей рефлекторной дуги от  периферических 
ганглиев до центров коры головного мозга.

Кроме этого, учитывая, что основные центры 
спинальной иннервации мочевого пузыря распо-
лагаются в пояснично-крестцовом отделе спинно-
го мозга, врожденные поражение на  этом уровне 
(миелодисплазия) могут приводить к  стойким 
и  резистентным к  лечению формам недержания 
мочи.

На  ранних этапах развития плод реагирует 
на различные тератогенные воздействия альтераци-
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ей органов и  тканей, поэтому в патологии плодов 
большой удельный вес приобретают пороки разви-
тия. Миелодисплазия как основная причина недер-
жания мочи у детей является следствием патологии 
внутриутробного развития и родового акта, с кото-
рыми составляют единое целое.

Врожденные спинномозговые грыжи относят-
ся к  числу распространенных пороков развития 
в детском возрасте и занимают одно из первых мест 
среди других врожденных мальформаций по тяже-
сти анатомических и функциональных нарушений, 
комплекс которых условно объединяется термином 
«миелодисплазия» [3, 6, 18, 40, 44, 61].

Миелодисплазия (mielos  – спинной мозг, 
displasis  – неправильное развитие органов и  тка-
ней)  – собирательное понятие, объединяющее 
большую группу пороков развития спинного моз-
га с типичной локализацией (чаще в пределах L1 – 
S5 сегментов) и широким диапазоном проявлений, 
от рахишизиса до скрытых, сугубо тканевых изме-
нений [19, 24, 49, 53, 56].

Под термином «миелодисплазия» подразумева-
ется порок развития спинного мозга со скрытыми 
или явными клиническими проявлениями, с сопут-
ствующими нарушениями функций опорно-двига-
тельного аппарата, органов малого таза и  других 
систем. Эта нозология объединяет относительно 
большую группу больных с  пороками развития 
спинного мозга (спинномозговые грыжи, spina 
bifida, дисплазия или агенезия каудальных отделов 
позвоночника и т. д.), диспластическими изменения 
в структурах мозга, вариантами нарушений мозго-
вого кровообращения, которые в литературе также 
носят название синдром спинального дизрафизма 
[4, 11, 13, 16, 21, 22, 24, 26, 35, 42, 47].

Миелодисплазия, в  свою очередь, подразде-
ляется на  две формы: органная (спинномозговые 
грыжи) и тканевая (к костным маркерам последней 
относятся незаращения дужек позвонков, агенезия 
копчика или  крестца). Косвенными признаками 
тканевой формы миелодисплазии являются участ-
ки кожной пигментации или депигментации в по-
яснично-крестцовой области, очаги интенсивного 
оволосения, дермальный синус в  верхней части 
межъягодичной складки.

По  классификации, предложенной Э. В.  Уль-
рихом в 1994 г. [36], к нарушениям формирования 
позвоночного канала, относятся следующие формы 
пороков развития:

1.  �Первичные стенозы (сужения) позвоночно-
го канала/

2.  �Диастематомиелия:
а) костная;
б) хрящевая;
в) фиброзная.

3.  �Дермальный синус и объемные образования 
эмбрионального происхождения.

4.  �Спинномозговые грыжи.
Клинические проявления диастематомиелии 

укладываются в  картину миелодисплазии с  выра-
женными нейрогенными расстройствами мочеи-
спускания и, реже, явлениями дистального вялого 
парапареза.

Spina bifida характеризуется незаращением 
костных элементов позвоночника (дужки, остисто-
го отростка), образующих заднюю стенку позво-
ночного канала. Диагностика этого вида патологии 
проста и не требует применения сложных методов, 
таких, как  компьютерная и  магнитно-резонансная 
томография. Spina bifida aperta определяет патоло-
гию, связанную с  задней протрузией содержимого 
позвоночного канала через костный дефект. Если 
в  грыжевое выпячивание входят только мозговые 
оболочки – это простое менингоцеле. При миелоце-
ле в дефект проникают образования спинного мозга. 
Термином «миеломенингоцеле» описывают выпя-
чивание через дефект всех компонентов позвоноч-
ного канала [2, 5, 7, 9, 12, 17, 27, 32, 38, 41, 46, 54].

Термином «spina bifida occulta» определяются 
мальформации, при которых не повреждаются кож-
ные покровы. К  ним относят подкожные липомы 
и простые менингоцеле, диастематомиелию и утол-
щение корешков конского хвоста, спинальные ли-
помы и миелоцистоцеле, синдром натяжения спин-
ного мозга [25, 28, 33, 55, 59].

Интрадуральные липомы в основном встреча-
ются в  каудальных отделах позвоночного канала 
и  могут иметь связь с  эпидуральным простран-
ством. Наличие обширной каудально расположен-
ной липомы, в  которую могут входить элементы 
позвоночного канала (спинной мозг, оболочки), 
описывается термином «липомиеломенингоцеле» 
[1, 20, 30, 33, 38, 62, 63].

Одним из основных видов синдрома миелоди-
сплазии является менингорадикулоцеле (открытая 
форма spina bifida) (рис. 1). При менингорадикуло-
целе дефект распространяется на  менингиальные 
оболочки, главным образом на  твердую мозговую 
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оболочку. В  результате образуется содержащая 
спинномозговую жидкость киста, стенки которой 
состоят из твердой мозговой оболочки и резко ис-
тонченной или рубцово-измененной кожи.

У  ряда новорожденных детей спинномозговая 
грыжа сопровождается липомой или  тератоидопо-
добными разрастаниями в зоне кожного покрова. Ки-
стозное содержимое может сообщаться с субарахно-
идальным пространством в  зоне шейки грыжевого 
мешка. В большинстве случаев менингорадикулоце-
ле содержит элементы конского хвоста в виде боль-
шого количества запаянных корешков с нарушенной 
топической анатомией и выраженными рубцовыми 
сращениями с  твердой мозговой оболочкой. После 
выхода из мешка корешки вновь поступают в позво-
ночный канал на уровне нижней части.

Течение заболевания и  прогноз при  спинно-
мозговых грыжах зависит от варианта порока и его 
сочетания с другими аномалиями мозга, позвоноч-
ника и внутренних органов. Неврологические рас-
стройства обычно прогрессируют при тех формах 
грыжи, когда ее содержимым является спинной 
мозг, при фиксации к оболочкам грыжи элементов 
нервной ткани или сдавлении последней сопутству-
ющими объемными образованиями позвоночного 
канала. Усугубление неврологической симптомати-
ки может наблюдаться у части больных с оболочеч-
но-корешковыми и осложненными (туморозными) 
грыжами.

Спинной мозг при  данном заболевании име-
ет форму пластины, большей частью он сращен 
с твердой мозговой оболочкой, а между ними распо-

ложены корешки конского хвоста, более или менее 
измененные. При менингорадикулоцеле поражение 
спинного мозга распространяется далеко за преде-
лы этого образования и характеризуется уменьше-
нием числа нейронов в  сером веществе спинного 
мозга в  краниальном направлении, явлениями ки-
стозного арахноидита и сирингомиелии. Кисты об-
условливают атрофию нервных элементов в связи 
с повышенным давлением в них, что, как правило, 
приводит к различной степени выраженности поте-
ри функции спинного мозга [6, 27, 46, 58, 62].

Нарушение экологического равновесия на  се-
годняшний день привело к  значительному росту 
разнообразных эмбрио- и  фетопатий, в  частности 
к порокам развития каудальных отделов позвоноч-
ника и  спинного мозга. Воздействие биологиче-
ских и  физико-химических факторов на  организм 
плода в тератогенный терминационный период из-
учено недостаточно, однако можно констатировать, 
что  токсикозы и  вирусные инфекционные заболе-
вания у женщин в первой половине беременности 
в 25% случаев инициируют развитие синдрома кау-
дальной миелодисплазии.

Подавляющее большинство авторов рассматри-
вает в числе возможных этиологических факторов 
данного заболевания нарушение процессов эмбри-
огенеза на стадии закладки нервной и костной си-
стем, т. е. те нарушения, которые возникают в сроки 
от 16‑го дня до конца 8‑й нед после оплодотворе-
ния, когда происходит формирование не только по-
звоночника, но и основных внутренних органов.

Этиология спинномозговых грыж до настояще-
го времени не выяснена. Принято считать, что рас-
щепление позвоночника  – это аномалия развития, 
обусловленная генетическим дефектом [42, 59].

Пороки развития спинного мозга стоят на од-
ном из первых мест среди сопутствующих пороков 
у детей с аномалиями развития позвоночника. Те-
оретически у  всех больных с  пороками развития 
позвоночника следует ожидать проявлений мие-
лодисплазии, если иметь в виду закладку нервной 
трубки и  позвоночника как  параллельные и  вза-
имосвязанные процессы эмбриогенеза с  почти 
одинаковым тератогенным терминационным пе-
риодом. Соответственно представить себе изоли-
рованное формирование пороков развития осевого 
скелета и спинного мозга практически невозможно. 
Как правило, аномально развитые органы и участ-
ки тканей получали иннервацию из  сегментов 

Рис. 1.  Ребенок с менингорадикулоцеле пояснично-крестцового 
отдела позвоночника.
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спинного мозга, которые в онтогенезе развивались 
на  одном уровне с  порочными позвонками. Связь 
этих органов с определенными участками спинного 
мозга косвенно указывала на врожденную неполно-
ценность последнего (рис. 2).

Из  работ, посвященных изучению различ-
ных пороков, удалось установить, что  сочетание 
их с аномалиями спинного мозга достаточно велико 
[2, 15, 26, 40, 55].

Углубленное обследование больных при  под-
готовке к операциям выявило большое количество 
пороков сердца. В ряде публикаций высказывается 
мысль о  едином механизме одновременного фор-
мирования врожденной патологии позвоночника, 
других отделов скелета и внутренних органов [1, 4, 
10, 21, 25, 57, 64].

Со стороны почек и мочевыводящих путей вы-
явлено наибольшее количество сопутствующих 

аномалий, протекавших у большинства детей бес-
симптомно. Урологическое обследование выявило 
пороки развития мочевой системы или тяжелые со-
путствующие функциональные изменения у 26,9% 
больных [8, 11, 29, 54, 55, 63].

Из сведений по эмбриологии мочевой системы 
известно, что  процесс формирования почек про-
исходит на  уровне грудных и  верхнепоясничных 
сегментов. Кроме того, закладка первичной и вто-
ричной почек происходит в непосредственной бли-
зости от развивающегося позвоночника.

Позвоночный столб и органы мочевыделитель-
ной системы формируются одновременно из закла-
док рядом расположенных участков однотипной 
эмбриональной ткани (мезодермы). Развитие почек 
и  мочевых путей человека распадается на  этапы, 
отражающие филогенетическую эволюцию [4, 6, 
19, 30, 43, 50].

Рис. 2.  Клинические варианты пороков развития каудальных отделов позвоночника (ранний эмбриогенез)

Костные маркеры

Аноректальные 
пороки

Неврологические 
и ортопедические 
выпадения

Пороки развития 
мочеполовой 
системы

Spina bifida, агензия крестца 
и копчика, рахишизис, 
диастематомиелия и т.д.

Атрезия ануса, мегаколон и т.д.

Нейрогенный мочевой пузырь, 
ПМР, мегауретер, крипторхизм, 
гипоплазия яичек (яичников), 
пороки развития матки и 
влагалища и т.д.

Нижний вялый парапарез, 
косолапость, врожденный 
вывих бедер и т.д.

Последствия инукционного блока спинальной хорды 
(1-й триместр беременности)
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Полученные факты взаимосвязи отдельных 
вариантов аномалий мочевой системы с  врожден-
ными пороками позвоночника на различных уров-
нях трудно объяснить, это подлежит расшифровке 
в  процессе дальнейшего изучения вопроса с  при-
влечением методов экспериментальной эмбриоло-
гии и тератологии.

Таким образом, сочетание пороков развития 
позвоночника с  другими заболеваниями имеет 
не только теоретический интерес, но и крайне не-
обходимо при выработке тактики обследования, ле-
чения и прогнозирования заболевания в целом.

Морфологической основой миелодисплазии 
является врожденное повреждение миелина, так 
как  последний чрезвычайно чувствителен к  воз-
действию любых токсических агентов. Несмотря 
на  многочисленные исследования, тонкий меха-
низм деструкции миелина на  сегодняшний день 
остается малоизученным [6, 35, 38].

Миелинизация в  центральной и  перифериче-
ской нервной системе наступает в ходе онтогенеза 
сравнительно поздно и протекает длительно в пост-
натальном периоде. К концу 4‑го месяца беремен-
ности (когда появляются первые движения плода) 
начинается миелинизация периферических нерв-
ных волокон. Во всех афферентных и эфферентных 
волокнах периферической нервной системы разви-
вается миелин. Миелинизация проводящих систем 
головного и  спинного мозга происходит не  одно-
временно, что  объясняет полиморфность клини-
ческой картины при пороках развития каудальных 
отделов позвоночника и спинного мозга.

При  ряде наследственных заболеваний нерв-
ной системы, обусловленных нарушением обмена 
липидов и  аминокислот, определенное значение 
в деструкции миелина имеет изменение состава ли-
пидов и композиции жирных кислот. Общими при-
знаками для большинства наследственных заболе-
ваний нервной системы являются снижение уровня 
липидов и  увеличение содержания воды в  сохра-
нившихся участках миелина.

Пороки развития позвоночника и  спинного 
мозга в детском возрасте часто обусловлены хромо-
сомными аберрациями, генными мутациями, а так-
же совместными действием многих генов и  фак-
торов среды. Подобные мультифакториальные 
заболевания являются распространенной группой 
наследственных болезней и  врожденных пороков 
развития.

По данным Г. И. Лазюка (1991), нозологический 
диагноз множественных пороков развития удается 
установить лишь у 60–65% больных, у остальных 
определяют множественные врожденные пороки 
развития неклассифицированного комплекса.

В  этой связи для  предупреждения появления 
в  семье детей с  наследственной патологией боль-
шое значение имеет медико-генетическое консуль-
тирование с  широкой пренатальной диагностикой 
наследственных дефектов развития плода.

Генетический анализ, проведенный нами 
(78  исследований из  более чем  600  наблюдаемых 
больных), позволил у 1/3 среди близких родствен-
ников по линиям отца и матери (глубина изучения 
до  3–4‑го поколения) обнаружить психосоматиче-
ские заболевания и пороки развития, передающие-
ся по наследству, однако синдром каудальной мие-
лодисплазии не носил семейного характера [24, 26].

Синдромы, сопровождающиеся явления 
каудальной дисплазии у детей

I. Хромосомные:
Trisomy 8s, Trisomy 18s, Trisomy 9s.
II. Генные:
Freeman – Sheldon S. (AD), Baller – Gerold S. (AP), 

Facio – Genito – Popliteal S. (AD), Noonan S. (AD).
III. Приобретенные (эмбриофетопатии):
Фетальный вальпроатный синдром, Hyperter-

mia-Induced  S., Iniencephaly Sequence VACTERL 
Association.

Occult Spinal Dysraphysm (Tethered cord 
Malformation Sequence)

Проведенный анализ расположения сочетан-
ных пороков и  вертебральной аномалии показал, 
что  сопутствующие отклонения в  развитии часто 
локализуются в  зонах и  органах, иннервируемых 
из сегментов, которые ответственны и за иннерва-
цию порочных позвонков, что соответствует пред-
положению о сегментарной зависимости происхож-
дения сочетанных пороков развития при аномалиях 
позвоночника [15, 21].

Отсутствие индукционного воздействия хорды 
и нервной трубки при подобного рода эмбриопатии 
практически всегда сопровождается пороками раз-
вития органов и тканей соответствующих сомитов, 
в частности производных дерматома и миотома.

При врожденных мальформациях зоны люмбо-
сакрального отдела позвоночника (спинномозговая 
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грыжа, агенезия крестца и  копчика, различные ва-
рианты дисплазии люмбосакрального сочленения, 
диастематомиелия и др.) на фоне клинически мани-
фестирующей миелинопатии проявляющейся разно-
образными неврологическими выпадениями (недер-
жание мочи и кала, снижение тонуса мышц тазового 
дна, нижние вялые параличи и парезы, трофические 
язвы промежности и  нижних конечностей) часто 
встречались варианты регионарного тканевого диз-
морфизма в  виде гемангиом, липом, липофибром 
и лимфангиом [6, 12, 20, 21, 32, 43, 49, 50, 56].

К  мальформациям каудального отдела позво-
ночника относятся липома, липофиброма, липоге-
мангиома, субдуральные и арахноидальные кисты, 
межкорешковые спайки, остеофиты.

В  ряде случаев встречаются врожденные за-
болевания, которые до  определенного времени 
рассматриваются как  безобидные анатомические 
варианты. Однако при  неблагоприятных условиях 
(травма, инфекции и  др.) возможно развитие тя-
желых неврологических выпадений резистентных 
к лечению. Одним их таких заболеваний является 
сирингомиелия, которая встретилась в  наших на-
блюдениях у 12 больных.

Дефект спинномозгового канала и  другие ва-
рианты синдрома каудальной регрессии прежде 
всего обусловливают денервацию мочевого пузы-
ря и  сфинктерного аппарата с  различной вариа-
бельностью поражения последних. В тех случаях, 
если миелодиспластический процесс не затрагива-
ет рефлекторной дуги, возникает автоматический 
мочевой пузырь, который опорожняется более 
или менее полно при наличии сохранного сенсор-
ного рефлекса.

Нейрогенный мочевой пузырь при  миелоди-
сплазии имеет свои особенности. Они связаны 
как минимум с двумя обстоятельствами. Первое – 
локализация порока и его отношение к сложной си-
стеме иннервации мочевого пузыря. Недоразвитие 
спинного мозга на  уровне LI  – SIII сегментов, где 
расположены его основные центры, определяет воз-
можные варианты пузырных дисфункций. Второе – 
ребенок рождается с  нарушенной иннервацией 
мочевого пузыря, а потому естественный этап фор-
мирования рефлекса на мочеиспускание выпадает.

Основным определяющим фактором недержа-
ния мочи при миелодисплазии является нарушение 
афферентной и эфферентной иннервации с форми-
рованием патологической ирритации в спинальном 

(а, возможно, и  надсегментарных) центре мочеи-
спускания. Нарушение иннервации детерминиро-
вано серьезными морфологическими изменения-
ми в зоне спинномозговой грыжи, которая обычно 
характеризуется как  миеломенингорадикулоцеле. 
Очаг поражения представляет собой распластан-
ный участок спинного мозга и  элементов конско-
го хвоста, спаянных с рубцами, плакодой и всеми 
оболочками. Элементы конского хвоста перепаяны 
между собой. При выходе из зоны интереса кореш-
ки хорошо дифференцируются и выступают в по-
звоночный канал. Иногда, в  4% случаев, в  состав 
спинномозговой грыжи входят липома или терато-
идные образования.

Морфологические изменения не  ограничива-
ются областью спинномозговой грыжи, а  распро-
страняются краниально в виде дисплазированного 
участка спинного мозга. Он характеризуется умень-
шением количества нейронов, наличием мелких 
кист в  самом сегменте medulla oblongata, а  также 
в  паутинной оболочке, снижением миелинизации 
проводящих путей. Эти изменения прогресси-
руют вследствие вторичных влияний, связанных 
как с наличием кист, вызывающих атрофию окру-
жающих участков нервной ткани и ее демиелини-
зацию, так и  с  ятрогенными воздействиями. Ча-
сто эти больные оперируются в  раннем возрасте, 
а  иногда и  в  периоде новорожденности по  пово-
ду неотложных состояний, связанных с  разрывом 
грыжевых оболочек. Следствиями операций, про-
веденных вне специализированного учреждения, 
являются, как  правило, усугубление процессов 
дезинтеграции и  демиелинизации, обусловленных 
вторичным спайкообразованием паутинной, мягкой 
и твердой мозговой оболочках, еще большее вовле-
чение в  сращения проводящих путей и  корешков 
спинного мозга, тяжелые нарушения местной гемо-
динамики. Последние выражаются в застойной ги-
перемии, венулярном стазе на фоне спастического 
состояния артериол, различных периваскулярных 
гемо- и плазмоэкстравазатах, множественных мел-
ких некрозах [20, 23, 24, 32].

Указанные изменения лежат в  основе нару-
шения наиболее существенных механизмов акта 
мочеиспускания: функций детрузора, везикоуре-
трального сегмента (сфинктера мочевого пузыря) 
и  тазовой диафрагмы. Широта диапазона патоло-
гических влияний врожденной миелодисплазии 
на  акт мочеиспускания связана с наиболее частой 
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локализацией спинномозговых грыж, при которых 
обычно повреждаются L1 – S5 cегменты. При этом 
возможны повреждения как афферентной, так и эф-
ферентной и соматической двигательной иннерва-
ции: чувствительные рецепторы везикоуретраль-
ного сегмента – L1 – L2 сегменты спинного мозга, 
симпатические ядра боковых рогов L1 – L3 сегмен-
тов спинного мозга  – интрамуральные ганглии 
детрузора, передние рога S1  – S2  сегментов  – ве-
зикоуретральный сегмент и  дно мочевого пузыря, 
L1 – S5 – мышцы тазовой диафрагмы. Кроме того, 
функция мочевого пузыря в  немалой степени за-
висит от органной гемодинамики, метаболических 
процессов в  детрузоре и  синтопии тазовых орга-
нов, особенно в  момент микции. Ранее нами уже 
упоминалось о  характере нарушения функции та-
зового дна при  миелодисплазии. Заметим, что  де-
нервационные влияния на  собственно функцию 
мочевого пузыря дополняются отрицательными 
последствиями пареза мышц тазовой диафрагмы. 
При этом во время микции мочевой пузырь прини-
мает горизонтальное положение, уменьшается угол 
между уретрой и мочевым пузырем. Вследствие та-
кой диспропорции в  уретровезикальном сегменте 
отток мочи даже при достаточном объеме мочевого 
пузыря блокируется.

Двигательные дисфункции мочевого пузыря 
усугубляются вторичными прогрессирующими 
расстройствами кровоснабжения детрузора, нару-
шениями его биоэнергетики, внутрипузырной ги-
пертензией и хроническим воспалением. К момен-
ту обращения больного к врачу в мочевой системе 
подчас создается крайне неблагоприятная ситуа-
ция, проявляющаяся тотальной лейко- и бактерури-
ей, болями в животе, интоксикацией, недержанием 
мочи и т. д. В этой связи требуется применение боль-
шого и  разнопланового комплекса клинических, 
рентгенологических, уродинамических и  электро-
физиологических методов исследования.

В настоящее время существуют разнообразные 
варианты диагностируемых форм нейрогенного 
мочевого пузыря. Оптимальной в клиническом от-
ношении, на наш взгляд, является классификация, 
предложенная Е. Л. Вишневским в 1982 г.:

1.  Гиперрефлекторный мочевой пузырь (адапти-
рованный и неадаптированный, незаторможенный).

2.  Гипорефлекторный мочевой пузырь (адапти-
рованный и неадаптированный, незаторможенный), 
а также различные варианты этих двух состояний.

Применительно к больным с пороками разви-
тия спинного мозга (миелодисплазия) и учетом сте-
пени тяжести денервации мочевого пузыря данная 
классификация будет иметь следующий вид:

1.  Арефлекторный гипотоничный мочевой пу-
зырь.

2.  Арефлекторный гипертоничный мочевой 
пузырь (адаптированный и неадаптированный, не-
заторможенный).

3.  Арефлекторный гипертоничный (спастиче-
ская контрактура мочевого пузыря) – наиболее тяже-
лая форма поражения, характеризующаяся крайне 
высоким внутрипузырным давлением и  незначи-
тельным эффективным объемом мочевого пузыря.

Клинические проявления арефлекторного ги-
потоничного мочевого пузыря заключаются в уре-
женном до 2–3 раз в сутки мочеиспускании при по-
стоянном недержании мочи в  виде подтекания 
по каплям и значительного объема остаточной мочи, 
эвакуируемой, как  правило, путем перманентной 
катетеризации. У таких детей персистирует посто-
янная мочевая инфекция, нередко обнаруживаются 
пузырно-мочеточниковые рефлюксы, характерна 
эндоскопическая картина в  виде трабекулярности 
и псевдодивертикулеза слизистой с явлениями хро-
нического буллезного цистита.

Характерная для арефлекторного гипотонично-
го мочевого пузыря цистометрограмма представле-
на на рис. 3.

Понятие гиперрефлекторный мочевой пузырь 
(у  больных с  миелодисплазией  – арефлекторный 
гипертоничный) объединяет несколько вариантов 
детрузорно-сфинктерных диссенергий, отличаю-
щихся рядом существенных деталей: состоянием 
адаптации детрузора в  фазу наполнения, особен-

Рис. 3.  Цистометрическая кривая, характерная для гипорефлек-
торного мочевого пузыря с низким внутрипузырным давлением
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ностями нарушения уродинамики, сфинктеральной 
активностью, отношением к положению тела и т. д. 
К ним относят гипертонию моторную, незатормо-
женный мочевой пузырь, сенсорную, постуральную 
и др. Во всех случаях речь идет о вариантах нервно-
рефлекторной возбудимости в  принципе арефлек-
торного автономного мочевого пузыря с различной 
сохранностью соматовегетативного обеспечения 
на фоне миелодисплазии.

Характерными клиническими проявлениями 
у детей с данной формой нейрогенной дисфункции 
являются поллакиурия (до  60–80  мочеиспусканий 
в сутки) при наличии постоянного недержания, от-
сутствие остаточной мочи, высокое внутрипузыр-
ное давление, в большинстве случаев – незатормо-
женные сокращения детрузора (рис. 4).

Серьезной проблемой при  лечении больных 
с  миелодисплазией является незаторможенный 
(неадаптированный, нестабильный) мочевой пу-
зырь  – характерная для  этого заболевания форма 
нарушения регуляции акта мочеиспускания. Моче-
вой пузырь следует называть нестабильным, если 
между двумя актами мочеиспускания, т. е. в  фазу 
накопления, детрузор вызывает повышение вну-
трипузырного давления на  любые раздражители. 
По одной из точек зрения сакральный парасимпа-
тический центр мочевого пузыря находится в гипе-
рактивном состоянии и получает тормозящие вли-
яния со  стороны вышележащих отделов спинного 
мозга. Начало и  завершение акта мочеиспускания 
рассматриваются как  прекращение и  возобновле-
ние супраспинального торможения. При  задержке 

развития супраспинальных центров или  пороках 
развития спинальных проводников гиперактив-
ное состояние спинального центра вызывает хао-
тичные, незаторможенные сокращения детрузора 
в фазу наполнения, т. е. приводит к развитию неза-
торможенного мочевого пузыря.

Незаторможенная активность мочевого пу-
зыря и  нарушения уродинамики по  типу интер-
миттирующей гипертензии обусловлены резким 
возбуждением всех элементов эфферентного зве-
на парасимпатической нервной системы, вклю-
чающей сакральный центр, тазовые нервы, 
М-холинорецепторы, что  подтверждается эффек-
тивностью блокады или пересечением сакральных 
корешков. Правильная интерпретация данного фак-
та имеет огромное значение в  выборе адекватной 
тактики хирургического лечения.

Говоря о  нейрогенной дисфункции мочевого 
пузыря у  детей с  пороками развития каудальных 
отделов спинного мозга, следует помнить о концеп-
ции неравномерности темпа развития и созревания 
морфофункциональных систем.

По  так называемой теории матурации может 
возникнуть феномен преходящей диссоциации сте-
пени зрелости различных систем с относительным 
отставанием одних или менее выраженная диспро-
порция созревания или роста [10, 14, 34, 51, 52, 60].

Кроме этого, следует помнить о явлениях дис-
плазии различных сегментов мочевой системы (пер-
систирование эмбриональных структур в организ-
ме развивающегося ребенка), в будущем могущих 
привести к необратимым изменением почечной па-
ренхимы в условиях повышенной функциональной 
нагрузки на нижние мочевые пути [24, 27, 31, 52].

Отставание в  развитии супраспинальных цен-
тров при врожденной патологии каудальных отделов 
спинного мозга приводит к отсутствию подчинения 
наружного уретрального сфинктера волевому кон-
тролю. В норме рефлекторное расслабление детру-
зора сопровождается рефлекторным спазмом сфин-
ктеров, а при детрузорно-сфинктерной диссенергии 
непроизвольное сокращение детрузора сопровожда-
ется сокращением сфинктеров. Подобная уретраль-
ная обструкция вызывает острое повышение внутри-
пузырного давления, превышающее микционное.

Клинически данное состояние проявляется 
поллакиурией, императивными позывами (при со-
хранности рефлекторной дуги), императивным 
неудержанием мочи, нелокализованными болями 

Рис. 4.  Цистометрическая кривая, характерная для гипертонич-
ного незаторможенного мочевого пузыря
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и т. д. При рентгенологическом обследовании у по-
добных больных часто обнаруживаются пузырно-
мочеточниковые рефлюксы вплоть до мегауретера 
[26, 27, 37, 45, 48, 52].

Таким образом, патофизиологическая сущность 
расстройств мочеиспускания имеющих место при ми-
елодисплазии у детей обусловливает многогранность 
не только клинических проявлений, но и показателей 
функционального исследования. Более того, функци-
ональное разрушение нервных проводников, выра-
женное в той или иной степени у данной категории 
больных, резко затрудняет задачу верификации уров-
ня поражения, его характер и, соответственно, выбор 
оптимального метода лечения.

Актуальность проблемы реабилитации боль-
ных с  данным видом патологии связана с  необ-
ходимостью решения в  процессе лечения целого 
ряда задач: устранение косметического недостатка, 
восстановление анатомической целостности тка-
ней позвоночного канала, нормализация жизненно 
важных функций организма (акт дефекации, мо-
чеиспускания, стабилизации позвоночного стол-
ба, парезов и  деформаций нижних конечностей). 
Определяя спектр лечебных мероприятий, прихо-
дится учитывать буквально все звенья гомеостаза 
организма ребенка, страдающего миелодисплазией, 
ибо только такой подход может обеспечить опреде-
ленный уровень клинического эффекта.
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