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Spina bifida — дефект развития спинного мозга и / или позвоночника, возникающий в результате 

нарушения закрытия эмбриональной нервной трубки. Описано множество факторов, определя-

ющих риски развития данной патологии, однако частота выявления порока все равно остается 

высокой. 61 % пациентов со Spina bifida имеют нейрогенную дисфункцию мочевого пузыря. В ее 

основе лежит внутрипузырная гипертензия, которая способствует обратному току мочи и фор-

мированию пузырно-мочеточниково-лоханочного рефлюкса, ассоциированного с  развитием 

хронических воспалительных и  обструктивных заболеваний мочевыводящих путей. У  25–50 % 

пациентов со Spina bifida урологическая патология осложняется развитием хронической болезни 

почек, существенно снижающей качество жизни этих пациентов. При некоторых типах Spina bifida 

именно урологическая симптоматика может выступать на первый план или даже быть единствен-

ным клиническим проявлением данного порока. В связи с этим особую значимость приобретает 

ранняя диагностика Spina bifida и  своевременное проведение профилактических и  лечебных 

мероприятий.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: Spina bifida, нейрогенная дисфункция мочевого пузыря, факторы риска, 

осложнения, ранняя диагностика, нервная трубка, мочевой пузырь, спинной мозг.
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Spina bifida is a developmental defect of the spinal cord and / or spine that results from abnormal clo-

sure of the embryonic neural tube. Many factors have been described to determine the risks of de-

veloping this pathology, but the incidence of the defect is still high. 61 % of patients with Spina bifida 

have neurogenic bladder dysfunction based on intravesical hypertension, which contributes to reverse 

urethral flow and bladder-uretero-renal reflux associated with chronic inflammatory and obstructive 

urinary tract disease. In 25–50 % of patients with Spina bifida, urological pathology is complicated by the 

development of chronic kidney disease, which significantly reduces the quality of life of these patients. 

In some types of Spina bifida, urological symptoms may be prominent or even isolated and may indicate 

the presence of the malformation. Therefore, early diagnosis of Spina bifida and timely prophylactic and 

therapeutic measures are of particular importance.

KEYWORDS: Spina bifida, neurogenic dysfunction of the urinary bladder, risk factors, complications, 

early diagnosis, neural tube, urinary bladder, spinal cord.

FOR CITATION: Khudyakova NV, Pchelin IY, Shishkin AN, Ivanov NV, Smirnov VV, Vasilkova VM. Uro-

logical pathology in patients with Spina bifida: a review. Juvenis scientia. 2022;8(5):5-15. DOI: 10.32415/

jscientia_2022_8_5_5-15.

This article is licensed under a Creative Commons Attribution 4.0 International License.

http://doi.org/10.32415/jscientia_2022_8_5_5–15
http://elibrary.ru/BXPXKD
https://orcid.org/0000-0003-0187-0457
https://orcid.org/0000-0001-8529-3890
https://orcid.org/0000-0001-5111-2131
https://orcid.org/0000-0003-4696-9290
https://orcid.org/0000-0002-0253-4132
https://orcid.org/0000-0002-6956-9014


Juvenis scientia 72022 | Том 8 | № 5

www.jscientia.org

Spina bifida (лат. spina — позвоночный 
столб, bifidus — разделенный надвое, рас-
щепленный) — дефект развития спинного 
мозга и / или позвоночника, возникающий 
в результате нарушения закрытия эмбрио-
нальной нервной трубки. Частота выявления 
данной патологии составляет 0,5–2,0 слу-
чаев на 1000 новорожденных [1, 2]. Данный 
порок уникален тем, что имеет высокую рас-
пространенность, но  при  этом совместим 
с жизнью. Хотя о существовании этой маль-
формации известно со времен Гиппократа, 
ее первое подробное описание, первое 
изображение и первое употребление само-
го термина «Spina bifida» обнаруживается 
в труде «Observationum medicarum libri tres» 
(«Медицинские наблюдения в трех книгах») 
голландского хирурга Николаса Тульпа, опуб-
ликованном в 1641 году [3]. В книге он при-
водит несколько случаев данной патологии 
из своей практики. Расщепление позвоночни-
ка без грыжевого выпячивания в 1875 г. опи-
сал Рудольф Вирхов, назвав его скрытой по-
звоночной расщелиной (Spina bifida occulta)1.

Выделяют три основных типа Spina bifida 
[1, 2]:

1)  Миеломенингоцеле — наиболее тяже-
лая и часто встречающаяся форма заболева-
ния. Данная форма Spina bifida сопровожда-
ется выходом в грыжевой мешок мозгового 
вещества и мозговых оболочек. В ряде слу-
чаев дефект может быть покрыт кожей. Вы-
раженность неврологических проявлений 
и нарушений связана с локализацией и тяже-
стью дефекта спинного мозга [4]. Миеломе-
нингоцеле часто ассоциировано с пороками 
развития головного мозга и гидроцефалией. 
Основные дефекты мозга в 90 % случаев вклю-
чают спектр аномалий, связанных с пороком 
развития Арнольда Киари II [4, 5].

2)  Менингоцеле — менее тяжелая форма 
заболевания при которой кости позвоноч-
ника полностью не  закрывают спинной 
мозг, а мозговые оболочки выпирают через 
дефект в виде «мешка», содержащего жид-

1  Spina bifida // Большая медицинская энциклопедия. URL: https://бмэ.орг/index.php/Spina_bifida

кость. «Мешок» состоит из трех слоев: твер-
дой мозговой оболочки, паутинной оболочки 
и мягкой мозговой оболочки, он может быть 
покрыт кожей. Спинной мозг и нервные ко-
решки при данной форме интактны или име-
ют умеренный дефект. Частота сочетания 
с гидроцефалией составляет около 25 % слу-
чаев [1, 2, 4].

3)  Spina bifida occulta — скрытая форма 
заболевания, при которой не формируется 
грыжевое выпячивание, спинной мозг и нерв-
ные корешки интактны. Данная форма чаще 
имеет локализацию в пояснично-крестцовом 
отделе позвоночника и выявляется в 5–12,4 % 
случаев. У  75 % больных диагностируются 
изменения на коже в виде участков пигмен-
тации, капиллярных гемангиом, локального 
оволосения [2, 5].

Также в зависимости от локализации пато-
логического процесса выделяют Spina bifida 
posterior, диагностируемую при ращеплении 
дуг позвонков, либо Spina bifida anterior — 
при раздвоении тел позвонков [3, 4].

Описана взаимосвязь генетических, эпи-
генетических факторов и  факторов среды 
с возникновением данной патологии. Гены, 
ассоциированные со Spina bifida, в настоя-
щее время не известны, хотя в 6 % случаев 
выявляются редкие мутации в генах, коди-
рующих белки плоскостной полярности 
клеток: CELSR1, FUZ, FZD6, PRICKLE1, VANGL1 
и VANGL2. Предполагается, что в споради- 
ческих случаях дефекты развития нервной 
трубки возникают в результате комбиниро-
ваного действия нескольких генов. К эпиге-
нетическим факторам Spina bifida относятся 
нарушения модификации гистонов и мети-
лирования ДНК, изменчивость последова-
тельностей дистальных регуляторных эле-
ментов, транскрипционная изменчивость [6]. 
Исследования, проведенные M. O. Ryznychuk 
и соавт. (2018), J. J. Wilde и соавт. (2014), сум-
мировали факторы, определяющие риски 
возникновения Spina bifida: третья беремен-
ность, выкидыш в анамнезе, выраженный 
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эмоциональный стресс и гипертермия во вре-
мя беременности, TORCH-инфекция, возраст 
матери, воздействие пестицидов, курение, 
употребление алкоголя, наличие дефицита 
фолатов, витамина В

12
, гестационного диа-

бета, сахарного диабета, ожирения у матери, 
прием противоэпилептических препаратов, 
отягощенный семейный анамнез по Spina 
bifida, низкий вес при рождении у ребенка 
(≤2500 г) [6, 7].

При Spina bifida occulta порок может диа-
гностироваться во взрослом состоянии, в том 
числе как случайная находка, при остальных 
типах выявление происходит пренатально 
или в раннем детском возрасте. Пренаталь-
ный скрининг Spina bifida основан на выяв-
лении ультразвуковых признаков данного 
порока и патологического уровня альфа-фе-
топротеина в крови матери, который должен 
быть оценен на 12-, 22- и 32-й неделях бере-
менности [2]. Однако процент пренатальной 
диагностики тяжелой формы данного поро-
ка по данным литературы составляет всего 
42 %, в остальных случаях (58 %) Spina bifida 
была неожиданной находкой для родителей 
и врачей при рождении ребенка [8]. Чаще 
аномалия выявляется во втором триместре 
беременности. Spina bifida, диагностирован-
ная в первом триместре, обычно имеет бо-
лее обширные повреждения и часто связана 
с другими множественными пороками. Пре-
натальное выявление небольших дефектов 
позвоночника, как правило, затруднено [9].

В постнатальном периоде Spina bifida диа-
гностируют с помощью рентгенологического 
исследования и / или магнитно-резонансной 
томографии [2, 3]. Тяжелые формы заболева-
ния, ассоциированные с выпадением содер-
жимого позвоночного канала и выраженной 
клинической симптоматикой, могут быть за-
подозрены при клиническом обследовании 
больного. Основной проблемой пациентов 
со Spina bifida являются неврологические на-
рушения, связанные со снижением моторной 
и сенсорной активности ниже уровня пораже-
ния, которые проявляются в виде параличей 

и парезов нижних конечностей и нарушений 
функции тазовых органов, сопровождающих-
ся недержанием мочи и кала, приводящих 
к инвалидизации и низкому качеству жизни 
этих пациентов [1, 3, 10]. Чем выше уровень 
поражения, тем более выражена симптома-
тика и более неблагоприятный прогноз [11]. 
Скрытая форма Spina bifida из‑за скудности 
клинических проявлений в  ряде случаев 
остается нераспознанной [12]. Клинические 
проявления Spina bifida occulta достаточно 
разнообразны и могут варьировать от бес-
симптомного течения до комплексного грубо-
го неврологического дефицита, деформации 
и / или нарушения опорности нижних конеч-
ностей, нарушения функции тазовых органов 
[10]. 88–94 % пациентов со Spina bifida имеют 
проблемы с опорожнением кишечника и мо-
чеиспусканием [10, 12]. При менингоцеле 
и скрытой форме часто именно урологиче-
ская симптоматика выступает на первый план 
и указывает на наличие данного порока. Бо-
лее того, симптомы нарушения накопления 
мочи и опорожнения мочевого пузыря могут 
являться дебютом или единственным про-
явлением заболевания у этих пациентов [12]. 
Симптомы со стороны нижних отделов моче-
выводящих путей являются наиболее частым 
поводом для обращения к урологу, однако 
при отсутствии ранее установленного диа-
гноза Spina bifida заподозрить связь симпто-
мов с врожденным пороком развития позво-
ночника трудно [13]. 61 % пациентов со Spina 
bifida имеют нейрогенную дисфункцию моче-
вого пузыря, проявляющуюся поллакиурией, 
императивными позывами к мочеиспуска-
нию, частыми и редкими мочеиспусканиями, 
недержанием мочи различной степени выра-
женности [14, 15]. По мнению Е. Л. Вишнев-
ского, в классификации уродинамических рас-
стройств при нейрогенном мочевом пузыре 
можно выделить два основных синдрома: 
1)  малого (спастического) мочевого пузыря, 
для которого характерны: частичное или пол-
ное нарушение соматической иннервации на-
ружного уретрального, анального сфинктеров 
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и мышц тазового дна, достоверное уменьше-
ние резервуарной функции мочевого пузыря, 
преимущественно комбинированное недер-
жание мочи, внутрипузырная гипертензия, 
минимальное число осложнений со стороны 
верхних мочевых путей [16, 17]; 2)  неполного 
опорожнения мочевого пузыря, при котором 
резервуарная функция сохранена, но имеют-
ся нарушения парасимпатической иннерва-
ции мочевого пузыря и фазы опорожнения; 
позыв на мочеиспускание снижен или отсут-
ствует, опорожнение мочевого пузыря непол-
ное с большим количеством остаточной мочи, 
в клинической картине преобладает недер-
жание мочи по типу парадоксальной ишурии, 
2 / 3 больных имеют тяжелые поражения верх-
них мочевых путей и почек (пузырно-моче-
точниковый рефлюкс, обструктивный мега-
уретер) [16, 17, 18].

В основе нефрологических и урологических 
осложнений при Spina bifida лежит повышен-
ное внутрипузырное давление, нарушение 
трофики мочевого пузыря, снижение барь-
ерных свойств слизистой и персистирование 
инфекции. Хроническая ишемия детрузора 
приводит к склерозу стенки мочевого пузыря, 
снижению ее растяжимости и усугублению 
внутрипузырной гипертензии [10]. В зависи-
мости от интравезикального давления паци-
ентов со Spina bifida относят в группу высо-
кого или низкого риска развития вторичных 
осложнений нейрогенного мочевого пузыря 
[11].

Как известно, внутрипузырная гипертензия 
способствуют обратному току мочи и форми-
рованию пузырно-мочеточниково-лоханоч-
ного рефлюкса, выявляемого у 40 % детей 
до 5 лет и ассоциированного с развитием 
хронических воспалительных и обструктив-
ных заболеваний мочевыводящих путей [19, 
20], вплоть до развития хронической почеч-
ной недостаточности, выявляемой у 25–50 % 
пациентов со Spina bifida [21, 22]. Кроме того, 
негативное влияние на течение урологиче-
ской патологии также имеют эвакуаторная 
дисфункция кишечника за счет оттеснения 

и сдавливания мочевого пузыря расширен-
ной прямой кишкой, приводящая к недержа-
нию мочи и инфицированию мочевыводящих 
путей [10, 23, 24].

Патологию мочевыделительной системы 
при Spina bifida возможно диагностировать 
пренатально. Существуют методы неинвазив-
ной оценки уродинамики плода, проводимой 
при помощи ультразвуковой цистометрии 
при естественном наполнении и ультразву-
ковой динамической пиелоцистометрии. 
Резервуарную функцию детрузора характе-
ризует показатель максимального объема 
пузыря, об эвакуаторной функции детрузора, 
эффективности опорожнения и  характере 
мочевыведения судят по  времени микци-
онного цикла, остаточному объему мочи, 
нисходящему сегменту цистографической 
кривой и продолжительности ее выведения. 
Ультразвуковыми маркерами тяжести пато-
логии мочевыделительной системы при Spina 
bifida являются: двустороннее расширение 
лоханок с выраженной деформацией чаше-
чек, петлеобразные изгибы дилатированных 
мочеточников, истончение почечной парен-
химы крайних степеней, синдром «мегаци-
стис» [16]. Использование УЗИ экспертного 
класса позволяет прогнозировать тяжесть 
поражения, что во многом предрешает исход 
состояния больного, качество жизни пациента 
и может быть определяющим в принятии ре-
шения о пролонгации или прерывании бере-
менности при выявленной миелодисплазии 
плода [9, 16].

В постнатальном периоде для диагностики 
нейрогенного мочевого пузыря при  Spina 
bifida при помощи квалиметрической таб-
лицы Е. Л. Вишневского оценивается степень 
тяжести нарушений функций тазовых органов 
[16, 17]. Акт мочеиспускания можно оценить 
визуально или с помощью урофлоуметрии. 
К инструментальным методам диагностики 
нейрогенного мочевого пузыря относятся: 
УЗИ верхних мочевыводящих путей, мочевого 
пузыря с определением остаточной мочи, об-
зорная рентгенография пояснично-крестцово-
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го отдела позвоночника, цистоуретроскопия, 
уродинамические исследования, трехкратная 
урофлоуметрия с определением количества 
остаточной мочи, урофлоуметрия в сочета-
нии с  электромиографией мышц промеж-
ности, цистоманометрия наполнения, в том 
числе с  фармакопробой, профилометрия 
уретры с кашлевой пробой. К дополнитель-
ным методам исследования относятся рео-
пельвиография, электромиография тазового 
дна с исследованием сакральных вызванных 
потенциалов, рентгеноурологическое обсле-
дование для уточнения вида обструктивной 
уропатии [25, 26]. Из множества вышепере-
численных методов диагностики для опреде-
ления оптимальной тактики ведения пациен-
тов со Spina bifida клиническим минимумом 
будут являться оценка мочеиспускания, уль-
тразвуковое исследование почек, мочевы-
водящих путей, уродинамические исследо-
вания, такие как цистометрия наполнения, 
профилометрия уретры и, при возможности, 
урофлоуметрия, цистометрия опорожнения 
(«давление-поток») [15, 27]. Данные иссле-
дования, как и цистографию, рекомендуется 
выполнять с  самого раннего возраста. Ис-
следования верхних мочевыводящих путей, 
такие как  урография, реносцинтиграфия, 
компьютерная томография и другие методы, 
проводят по необходимости, в случае их рас-
ширения [28, 29]. Ранняя диагностика и свое-
временное лечение дисфункции мочевого 
пузыря является ключевой профилактиче-
ской мерой для сохранения функции почек 
и предотвращения урологических осложне-
ний при Spina bifida [22].

Урологическая помощь больным со спи-
нальным дизрафизмом направлена на  со-
хранение функции почек, устранение недер-
жания мочи, улучшение качества жизни [17]. 
Первый этап консервативного лечения состо-
ит в стабилизации детрузора и управляемом 
отведении мочи. При выявлении неполного 
опорожнения и  наличия остаточной мочи 
более 20 % от общего объема проводится пе-
риодическая катетеризация, режим которой 

подбирается индивидуально, катетеризация 
осуществляется в зависимости от возраста 
и показателей внутрипузырного давления. 
Пациентам с  нарушенной функцией верх-
них мочевых путей (пузырно-зависимый 
мегауретер, выраженный пузырно-мочеточ-
никовый рефлюкс, снижение функции почек, 
непрерывно-рецидивирующий пиелонефрит) 
показана временная деривация мочи посто-
янным катетером Фолея с  последующим 
переводом на  интермиттирующую катете-
ризацию [2, 15, 30]. Одновременно на пер-
вом этапе лечения проводят восстановление 
резервуарной и  адаптационной функции 
детрузора у пациентов с неадаптированным 
мочевым пузырем. Лечение включает фар-
макотерапию (прием М-холиноблокаторов), 
физиотерапию, направленную на улучшение 
регионарного кровообращения [18, 25, 26, 30, 
31]. Второй этап консервативного лечения 
заключается в восстановлении замыкатель-
ной функции мочевого пузыря, коррекции 
детрузорно-сфинктерной диссинергии, вос-
становлении самостоятельного мочеиспуска-
ния. Используют БОС-терапию, нейромоду-
ляцию (электростимуляция мочевого пузыря 
и уретры, накожная тибиальная стимуляция), 
фармакотерапию препаратами группы альфа-
адреноблокаторов [2, 15, 32-34], временную 
хемоденервацию, физиотерапевтические 
процедуры. Возможно проведение эндо-
скопической коррекции при  сохранении 
пузырно-мочеточникового рефлюкса или об-
структивного мегауретера. Фоновая терапия 
направлена на санацию инфекции мочевы-
водящих путей, устранение циркуляторной, 
гемической, тканевой гипоксии и  метабо-
лических нарушений в детрузоре и шейке 
мочевого пузыря. Параллельно проводят 
восстановление эвакуаторной функции тол-
стой кишки, лечение воспалительных забо-
леваний органов репродуктивной системы 
[2, 15, 16, 32-34]. К хирургическому лечению 
обращаются в  случае отсутствия эффекта 
на консервативную терапию. Оно включает: 
хемоденервацию путем интравезикального 
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введения ботулинического токсина типа А, 
оперативные вмешательства на уровне люмбо- 
сакрального отдела при  синдроме фикси-
рованного спинного мозга, восстановление 
резервуарной функции (операции аугмента-
ции), антирефлюксные операции, наложение 
удерживающих стом при  невозможности 
выполнения интермиттирующей катетериза-
ции, восстановление замыкательной функции 
(парауретральная эндоимплантация объем-
образующих материалов, слинговые опера-
ции, сфинктеропластика) [2, 15, 35–39].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Spina bifida — дефект развития спинного 

мозга и / или позвоночника, возникающий 
в результате нарушения закрытия эмбрио-
нальной нервной трубки. Несмотря на  со-
временные технологии, лишь в 42 % случаев 
данная патология выявляется пренатально. 
В постнатальном периоде не возникает про-
блем с диагностикой тяжелой формы Spina 
bifida, однако выявление более легких вари-
антов заболевания вызывает затруднения. 
Spina bifida в большинстве случаев ассоции-
рована с нейрогенной дисфункцией мочевого 
пузыря, в основе которой лежит внутрипузыр-
ная гипертензия, способствующая обратному 
току мочи и формированию пузырно-моче-

точниково-лоханочного рефлюкса, что приво-
дит к развитию хронических воспалительных 
и обструктивных заболеваний мочевыводя-
щих путей, осложняющихся развитием хрони-
ческой болезни почек. Именно урологическая 
симптоматика может выступать на первый 
план и указывать на наличие данного порока. 
Однако отсутствие ранее установленного диа-
гноза Spina bifida не вызывает насторожен-
ности медицинского персонала в отношении 
данного заболевания у пациентов с невыра-
женной симптоматикой. Всем пациентам по-
казано углубленное урологическое обследо-
вание для подбора индивидуальной тактики 
ведения с целью профилактики вторичных 
осложнений нейрогенного мочевого пузыря.
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