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Распространенность врожденных пороков развития позвоночника у детей изучена недостаточно хоро-
шо, не отражена в имеющихся статистических формах. Многие авторы отмечают, что врожденные аномалии 
позвоночника связаны с серьезными системными аномалиями, деформациями осевого скелета, нарушением 
деятельности сердечно-сосудистой, дыхательной систем, эмоциональными проблемами. Проведен анализ 
распространенности врожденных пороков развития позвоночника в 55 регионах Российской Федерациипо 
разработанным специальным статистическим формам за период с 2011 по 2015 г. Среднее значение уров-
ня распространенности врожденной патологии позвоночника в  55 регионах Российской Федерации за 5 
лет составило: Врожденная деформация позвоночника – 5,0 ± 5,3; Spinabifidaocculta  – 3,2 ± 3,5; Синдром 
Клиппеля – Фейля – 1,2 ± 1,3; Врожденный спондилолистез – 0,5 ± 0,6; Врожденный сколиоз, вызванный 
пороком развития кости – 1,6 ± 1,9; Другие врожденные аномалии позвоночника, не связанные со сколи-
озом – 2,7 ± 3,9; Шейное ребро – 0,3 ± 0,3; Остеохондродисплазия с дефектами роста позвоночного стол-
ба  – 0,6 ± 0,6 случаев на 100 тыс. детского населения. Полученные статистические данные, касающиеся 
структуры и распространенности врожденной патологии позвоночного столба детского населения регио-
нов Российской Федерации, подтверждают факт, что врожденная патология позвоночника не является часто 
встречающейся.С учетом полученных данных отмечается большой разброс врожденной патологии позво-
ночника среди детского населения в разных регионах Российской Федерации. В структуре патологии наи-
большее количество зарегистрированных пациентов с  диагнозом Врожденная деформация позвоночника 
(Q67.5) составляет 38,4 %, наименьшее с диагнозом Шейное ребро (Q76.5) – 1,9 %.
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The prevalence of congenital malformations of the spine in children is not well studied, it is not reflected 
in the available statistical forms. Many authors note that congenital malformations of the spine are associated 
with serious systemic anomalies, deformities of the axial skeleton, disorders of the cardiovascular and respiratory 
systems, emotional problems. We have done the analysis of the prevalence of congenital malformations of the spine 
based on special statistical forms from 55 regions of the Russian Federation for the period from 2011 to 2015.in 
the regions of the Russian Federation. The average value of the level of congenital spine disorders in 55 regions 
of the Russian Federation for 5 years was: Congenital deformity of the spine – 5.0 ± 5.3; Spina bifida occulta – 
3.2 ± 3.5; Klippel-Feil syndrome – 1,2 ± 1,3; Congenital spondylolisthesis – 0,5 ± 0,6; Congenital scoliosis due to 
malformation of the bone is 1.6 ± 1.9; Other congenital anomalies of the spine, not related to scoliosis – 2.7 ± 3.9; 
Neck rib – 0.3 ± 0.3; Osteochondrodysplasia with defects in vertebral column growth – 0.6 ± 0.6 cases per 100 
thousand children. The obtained statistical data on diseases of the spinal column in children population of the regions 
of the Russian Federation, confirm the fact that congenital malformations of the spine is not a frequent occurrence.
Taking into account the obtained data, there is a wide range of congenital spine malformations among children in 
different regions of the Russian Federation. The highest number of registered patients with diagnosis Congenital 
deformity of the spine (Q67.5) is 38.4 %, the smallest – with the diagnosis Neck rib (Q76.5) – 1.9 %.
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Распространенность врожденных по-
роков развития позвоночника у  детей 
изучена недостаточно хорошо. Имею-
щиеся статистические формы отчетно-
сти в  Российской Федерации включают 
данные о  врожденных деформациях по-
звоночника совместно с  грудной клеткой 
(Q67.5–Q67.7). Чаще всего эти показате-
ли отмечают при оценке всех данных по 
врожденным аномалиям костно-мышеч-
ной системы у детей [1]. 

По данным исследования Э.В. Ульрих 
с соавт. (2009) в 2006 г. в России число па-
циентов с врожденной деформацией позво-
ночника составило 63 250 человек, считая, 
что доля врожденных сколиозов в структуре 
всех сколиозов у детей составляет 2,5 % [2]. 
Однако эти данные отличаются от количе-
ства врожденных деформаций позвоночни-
ка, представленных зарубежными исследо-
вателями, с  учетом численности детского 
населения в этих странах.



INTERNATIONAL JOURNAL OF APPLIED  
AND FUNDAMENTAL RESEARCH    № 4,   2018

64  MEDICAL SCIENCES 
В том же году ForresterMB, et al. (2006) 

на основании регистра врожденных пороков 
развития позвоночника у населения на Га-
вайях, включающего всех младенцев и пло-
дов с  аномальными позвонками, родивши-
мися в  течение 1986–2002 годов, изучили 
эпидемиологию полупозвонков. Случаи 
заболевания были изучены на 10000  но-
ворожденных. Было выявлено 42 ребенка 
с  искривлениями позвоночника на фоне 
полупозвонков, общий показатель составил 
1,33. В структуре новорожденных были об-
наружены и другие основные структураль-
ные врожденные дефекты позвоночника 
в 95,24 % случаев, наиболее частым из них 
был сколиоз (54,76 %) [3]. 

Несмотря на то, что врожденные поро-
ки развития позвоночника в целом занима-
ют не очень большую часть всех аномалий 
развития (2–11 %), однако деформации по-
звоночного столба, обусловленные ими, до-
статочно быстро прогрессируют, достигая 
III–IV степеней уже в раннем и дошкольном 
возрасте. По локализации авторы отмечают, 
что врожденные пороки позвоночника бо-
лее чем в  50 % наблюдений локализуются 
в  нижнегрудном и  поясничном отделе по-
звоночника [4–6]. Прогрессирование дефор-
мации позвоночника при врожденных поро-
ках развития требует ранней хирургической 
тактики и полной радикальной коррекцией 
врожденной деформации, восстановления 
анатомии позвоночного канала и физиоло-
гических изгибов позвоночника на уровне 
деформации с  фиксацией минимального 
количества позвоночно-двигательных сег-
ментов металлоконструкцией и костно-пла-
стической стабилизацией. Максимально 
эффективно проведение хирургического 
вмешательства в раннем возрасте [7–9]. 

Многие авторы отмечают, что врожден-
ные аномалии позвоночника связаны с  се-
рьезными системными аномалиями, у таких 
пациентов высокий риск сопутствующих 
патологий. PassiasPG et al. (2017) в своем ис-
следовании описали, что из 12 039 432 па-
циентов показатели на 100 000 составили: 
9,1 – полупозвонки; 4,3 – синдром Клиппе-
ля – Фейля; 56,3 – аномалии Киари; 52,6 – 
фиксация спинного мозга; 83,4 – Spinabifida; 
1,2 – отсутствие позвонка и 6,2 – диастема-
томиелия [10]. 

Врожденные пороки развития позво-
ночника приводят не только к  тяжелым 
деформациям осевого скелета, нарушению 
функций опорно-двигательного аппарата, 
но и отрицательно сказываются на деятель-
ности сердечно-сосудистой и  дыхательной 
систем [4]. В большинстве случаев тяже-
лых прогрессирующих деформаций позво-
ночника в раннем возрасте могут развивать-

ся дыхательная недостаточность, легочная 
и  сердечная гипертензия (cor pulmonale), 
которые проявляются синдромом грудной 
недостаточности (TIS), который нередко 
приводит к летальному исходу [11, 12]. 

Учитывая эти факты, изучение распро-
страненности врожденных пороков разви-
тия позвоночника остается актуальной за-
дачей.

Цель исследования  – определить рас-
пространенность врожденных пороков раз-
вития позвоночника в регионах Российской 
Федерации.

Материалы и методы исследования 
Нами разработаны специальные статистические 

формы, включающие следующие коды МКБ 10: 
– Q67.5 Врожденная деформация позвоночника,
– Q76.0 Spinabifidaocculta,
– Q76.1 Синдром Клиппеля – Фейля,
– Q76.2 Врожденный спондилолистез,
– Q76.3 Врожденный сколиоз, вызванный поро-

ком развития кости,
– Q76.4 Другие врожденные аномалии позвоноч-

ника, не связанные со сколиозом,
– Q76.5 Шейное ребро,
– Q77.8 Остеохондродисплазия с дефектами ро-

ста позвоночного столба. 
В структуру врожденной деформации позвоноч-

ника входили искривления позвоночного столба, об-
условленные аномалией развития позвонков, в  том 
числе и  на фоне множественных и  комбинирован-
ных пороков развития позвонков и синостоза ребер. 
К врожденному сколиозу, вызванному пороком раз-
вития кости, согласно МКБ 10, относили гемиверте-
бральное сращение или недостаточность сегмента-
ции, сопровождающееся деформацией позвоночника. 
Разработанные формы были разосланы в 55 регионов 
Российской Федерации. На основании полученных 
результатов была проанализирована распространен-
ность и  структура соответствующих пороков разви-
тия позвоночного столба на 100 тыс. детского населе-
ния (0–17 лет) за период с 2011 по 2015 годы. 

Результаты исследования  
и их обсуждение

При проведении анализа статистиче-
ских данных по количеству детей с  врож-
денной патологией позвоночного столба из 
55 регионов Российской Федерации за пе-
риод с 2011 по 2015 года получены следую-
щие результаты.

Врожденная деформация позвоночни-
ка (Q67.5) чаще всего регистрировалась 
в  Республике Удмуртия  – 100,4 случая на 
100  тыс. детского населения. В республи-
ке Башкортостан, Пермском крае, Амур-
ской области отмечено более 10 случаев на 
100  тыс. детского населения. В Республи-
ках Адыгея, Алтай, Хакасия, Забайкальском 
и Красноярском краях, Орловской области 
за пять лет не было зарегистрировано ни 
одного случая этого порока развития позво-
ночного столба. 
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Spinabifidaocculta (Q76.0) наиболее часто 

отмечена в Пермском крае – 53,8 случая на 
100 тыс. детского населения. В Республиках 
Алтай и  Коми, Тюменской области данная 
патология наблюдается более чем в 10 случа-
ях на 100 тыс. детей. В большом количестве 
регионов Российской Федерации не было 
зарегистрировано случаев Spinabifida: в  Ре-
спубликах Адыгея, Дагестан, Тыва, Забай-
кальском, Красноярском, Ставропольском, 
Хабаровском краях, Амурской, Белгород-
ской, Брянской, Курганской, Липецкой, Мур-
манской, Орловской, Пензенской, Псков-
ской, Сахалинской и Тульской областях. 

Синдром Клиппеля  – Фейля (Q76.1) 
в Республике Алтай и Пермском крае встре-
чался более 10 случаев на 100 тыс. детско-
го населения, в Ненецком АО – 9 случаев, 
в остальных регионах значение было в не-
сколько раз меньше. Не отмечался данный 
порок в Республиках Адыгея, Хакасия, За-
байкальском и Камчатском краях, Белгород-
ской, Воронежской, Магаданской, Мурман-
ской, Псковской, Ростовской, Тамбовской 
областях.

Врожденный спондилолистез (Q76.2) 
наиболее часто встречался в  Ненецком 
АО – 9 случаев на 100 тыс. детского насе-
ления, в остальных регионах данный порок 
встречался значительно реже, во многих ре-
гионах не был зарегистрирован.

Врожденный сколиоз, вызванный по-
роком развития кости (Q76.3), также в наи-
большем количестве случаев (27 на 100 тыс. 
детского населения) был зарегистрирован 
в Ненецком АО. В Пермском крае – 8,7 слу-
чаев на 100 тыс. детского населения, в Ре-
спублике Башкортостан  – 6,5; Республике 
Марий Эл  – 5,8. Данный порок развития 
позвоночника не отмечен в  Республиках 
Адыгея, Алтай, Дагестан, Тыва, Удмуртия, 
Забайкальском, Красноярском и  Ставро-
польском краях, Амурской, Астраханской, 
Белгородской, Брянской, Вологодской, Ка-
лужской, Липецкой, Мурманской, Псков-
ской, Тульской и Ульяновской областях.

Другие врожденные аномалии позво-
ночника, не связанные со сколиозом (Q76.4), 
чаще всего регистрировались в  Пермском 
крае – 68,9 случаев на 100 тыс. детского на-
селения, в  Республике Коми  – 20 случаев, 
в  Республике Удмуртия  – 13,4 случая. Во 
многих регионах не было случаев этого по-
рока развития.

Шейное ребро (Q76.5)  – один из ред-
ких пороков развития, в  большинстве 
регионов встречался менее 1 случая на 
100 тыс. детского населения. В Пермском 
крае отмечено 1,3 случая, в  Ставрополь-
ском крае  – 1,1 случай, в  Калининград-
ской области  – 1,0 случай, в  Калужской 

области – 1,5 случая. Во многих регионах 
не был зарегистрирован. 

Остеохондродисплазия с дефектами ро-
ста позвоночного столба (Q77.8) наиболее 
часто встречалась в  Республике Ингуше-
тия  – 4,2 на 100 тыс. детского населения. 
С частотой 2,0 на 100 тыс. детей данная па-
тология встречалась в Республиках Кабар-
дино-Балкария, Марий Эл и Пермском крае. 
Отсутствие выявленных случаев остеохон-
дродисплазий с дефектами роста позвоноч-
ника отмечено в Республиках Адыгея, Ал-
тай, Коми, Тыва, Хакасия, Забайкальском, 
Красноярском и Хабаровском краях, Амур-
ской, Брянской Воронежской, Костромской, 
Липецкой, Магаданской, Мурманской, Ни-
жегородской, Орловской, Псковской, Ро-
стовской, Свердловской и  Тульской обла-
стях, а также Ненецком АО.

Полученные статистические данные, 
касающиеся структуры и  распространен-
ности врожденной патологии позвоночного 
столба детского населения регионов Рос-
сийской Федерации, подтверждают факт, 
что врожденная патология позвоночника 
не является часто встречающейся. Одно-
временно с этим необходимо отметить, что 
в некоторых регионах Российской Федера-
ции достаточно высока выявляемость и чис-
ленность детей с  врожденной патологией 
позвоночника. Среди таких регионов мож-
но отметить Республику Башкортостан, Ин-
гушетию, Удмуртия, Коми, Пермский край, 
Новосибирскую область. На наш взгляд, 
эта ситуация связана с высоким професси-
ональным уровнем специалистов в этих ре-
гионах Российской Федерации, а также про-
ведением досконального обследования при 
выявлении врожденной патологии позво-
ночного столба у детского населения. Воз-
можно, такой уровень врожденной патоло-
гии позвоночника по отношению к другим 
регионам нашей страны связан с  наличи-
ем неблагоприятных экзогенных факторов 
в этих местах Российской Федерации, кото-
рые оказывают отрицательное воздействие 
на плод во время беременности. 

Одновременно с этим необходимо отме-
тить некоторые регионы (Республика Ады-
гея, Забайкальский край, Белгородская об-
ласть, Псковская область), где практически 
полностью отсутствуют случаи выявления 
детей с  врожденной патологией позвоноч-
ника. Вероятнее всего, это связано с недо-
статочной квалификацией специалистов, 
а также отсутствием проведения детально-
го обследования пациента с подозрением на 
врожденную патологию позвоночника. 

Среднее значение уровня распростра-
ненности врожденной патологии позвоноч-
ника в 55 регионах Российской Федерации 
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за 5 лет составило: Врожденная деформа-
ция позвоночника (Q67.5) – 5,0 ± 5,3; Spina 
bifida occulta (Q76.0)  – 3,2 ± 3,5; Синдром 
Клиппеля – Фейля (Q76.1) – 1,2 ± 1,3; Врож-
денный спондилолистез (Q76.2) – 0,5 ± 0,6; 
Врожденный сколиоз, вызванный пороком 
развития кости (Q76.3)  – 1,6 ± 1,9; Другие 
врожденные аномалии позвоночника, не 
связанные со сколиозом (Q76.4) – 2,7 ± 3,9; 
Шейное ребро (Q76.5)  – 0,3 ± 0,3; Остео-
хондродисплазия с дефектами роста позво-
ночного столба (Q77.8)  – 0,6 ± 0,6 случаев 
на 100 тыс. детского населения. 

Наибольшее количество детей в регио-
нах Российской Федерации составили паци-
енты с диагнозом: Врожденная деформация 
позвоночника (Q67.5). 

Процентное соотношение структуры 
врожденных пороков развития позвоноч-
ника с  учетом численности детского насе-
ления представлено в табл. 2. Средние по-
казатели данной патологии в этих регионах 
Российской Федерации с 2011 по 2015 года 
составили: 

Врожденная деформация позвоночни-
ка (Q67.5) отмечалась в  38,4 ± 24,7 % (от 
0 до 100 %); Spina bifida occulta (Q76.0)  – 
17,7 ± 17,4 % (от 0 до 73,6 %); Синдром 
Клиппеля – Фейля (Q76.1) – 6,6 ± 5,7 % (от 
0 до 33,3 %); Врожденный спондилолистез 
(Q76.2) – 4,0 ± 5,4 % (от 0 до 80 %); Врож-
денный сколиоз, вызванный пороком раз-
вития кости (Q76.3)  – 13,4 ± 12,1 % (от 0 
до 78,6 %); Другие врожденные аномалии 
позвоночника, не связанные со сколиозом 
(Q76.4) – 9,3 ± 9,7 % (от 0 до 44 %); Шейное 
ребро (Q76.5) – 1,9 ± 2,3 % (от 0 до 21,7 %); 
Остеохондродисплазия с  дефектами роста 
позвоночного столба (Q77.8)  – 5,1 ± 5,8 % 
(от 0 до 50 %).

Заключение
С учетом полученных данных отмеча-

ется большой разброс врожденной патоло-
гии позвоночника среди детского населения 
в разных регионах Российской Федерации. 
Количество случаев на 100 тыс. детского 
населения в  среднем по 55 регионам Рос-
сийской Федерации с  2011 по 2015 гг. со-
ставляет: Врожденная деформация позво-
ночника (Q67.5)  – 5,0; Spinabifidaocculta 
(Q76.0)  – 3,2; Синдром Клиппеля – Фейля 
(Q76.1) – 1,2; Врожденный спондилолистез 
(Q76.2) – 0,5; Врожденный сколиоз, вызван-
ный пороком развития кости (Q76.3) – 1,6; 
Другие врожденные аномалии позвоночни-
ка, не связанные со сколиозом (Q76.4) – 2,7; 
Шейное ребро (Q76.5) – 0,3; Остеохондро-
дисплазия с  дефектами роста позвоноч-

ного столба (Q77.8)  – 0,6 случая. В струк-
туре патологии наибольшее количество 
зарегистрированных пациентов с  диагно-
зом Врожденная деформация позвоночни-
ка (Q67.5) составляет 38,4 %, наименьшее 
с диагнозом Шейное ребро (Q76.5) – 1,9 %.

Работа выполнена в  рамках государ-
ственного контракта на выполнение на-
учно-исследовательской работы в  рамках 
программы Союзного государства на тему: 
«Разработка новых спинальных систем 
с  использованием технологий прототи-
пирования в  хирургическом лечении детей 
с тяжелыми врожденными деформациями 
и повреждениями позвоночника».
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