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Диастематомиелия (ДМ, Split cord mal-
formation) - один из вариантов спиналь-
ной дизрафии, при котором спинной

мозг расщепляется на два рукава перегородкой
(фиброзной, хрящевой или костной), располо-
женной в сагиттальной плоскости. Также воз-
можна асимметрия развития половин спинно-
го мозга, вплоть до гипоплазии одной из них.
Предполагается, что наличие данного порока -
это результат оставшегося соединения нервной
трубки с амниотической полостью. Частота
встречаемости диастематомиелии составляет
5% среди врожденных аномалий. Диастемато-
миелия клинически проявляется в детском
возрасте, достаточно редко у взрослых. Обыч-
но ДМ встречается на уровнях Th9, L1, ещё ре-
же в цервикальном отделе спинного мозга.
Женщины болеют чаще мужчин [1,2].

Впервые данную аномалию описал в 1837 г

C.P. Olivier.
В 1992 г. D.Pang выделил два типа диасте-

матомиелии [3]:
- I тип - разделение как спинного мозга, так

и позвоночного канала, имеется  2 дурального
мешка; встречается у 61,4-65,0% больных,
характерна spina bifida;

- II тип - разделения позвоночного канала
не возникает, 1 дуральный мешок; встречает-
ся у 35,0-38,6% больных.

Клиническую симптоматику ДМ можно
разделить на:

- Кожные проявления - гипертрихоз, ка-
пиллярная гемангиома, дермальный синус,
втянутость кожи, подкожная липома, хвосто-
вой придаток и др. (рис. 1а);

- Костные проявления - аномалии позвон-
ков, нарушения осанки - сколиоз, кифоз, лор-
доз и др. (рис. 1б);
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Рисунок 1. Гипертрихоз на уровне грудного (а) и пояснично-крестцового (б) отдела позвоночника (Респуб-
ликанская больница нейрохирургии (а), Научно-исследовательский институт травматологии и ортопедии (б).

а) б)
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- Ортопедические нарушения (деформации ног,
асимметрия ног и стоп, асимметрия ягодиц и др.);

- Неврологическая симптоматика (нижний мо-
нопарез и парапарез, изменение походки, наруше-
ние чувствительности, болезненность в области
ног и ягодиц, спастика, недержание мочи).

- При локализации мальформации в груд-
ном отделе могут быть пороки сердца, лёг-
ких, пищевода; в поясничном отделе - анома-
лии почек и мочевыводящих путей и т.п.

Первые симптомы зачастую возникают от-
срочено, прогрессируют медленно, а для уста-
новления точного диагноза необходимо
производить магнитно-резонансную омогра-
фию (МРТ) спинного  мозга [4,5]. 

Приводим случай из практики. Пациентка Л.,
43 года, поступила во II неврологическое отде-
ление Республиканской Клинической Больницы
имени академика М.Миркасимова с жалобами
на сильные боли в пояснице, слабость и напря-
жение в нижних конечностях, недержание мочи.

Анамнез болезни. Считает себя больной с
31-го года, когда перенесла травму и впервые
ощутила боли в пояснице. Симптоматика
развивалась постепенно. Пациентка получа-
ла стационарное и амбулаторное лечение с
диагнозами "Спастическая атаксия с тазовы-
ми нарушениями", "Штрюмпель +", улучше-
ния в состоянии не отмечалось.

Наследственный анамнез. У родителей эндо-
гамный брак. Брат, имея подобные расстройства

скончался (за медицинской помощью не обра-
щался). Другому брату был поставлен диагноз
"Спиноцеребеллярная атаксия".

Соматический статус. Сколиоз 4-й степени.
Втянутость кожи на спине.

Неврологический статус. Побледнение диска
зрительного нерва с височной стороны. Движения
глазных яблок вверх и в стороны ограничены.
Справа недостаточность конвергенции. Лёгкий
билатеральный симптом ресниц. Носогубная
складка справа сглажена. Глоточный рефлекс сни-
жен. Дисфония, положительные симптомы ораль-
ного автоматизма. Незначительная девиация язы-
ка вправо, тремор. Мышечная сила на верхних ко-
нечностях 4,5 б.. Нижний глубокий парапарез (2
б.). Сухожильные рефлексы D=S повышены, реф-
лексогенные зоны расширены. Клонусы и разги-
бательные патологические рефлексы билатераль-
но положительны. Глубокая чувствительность на-
рушена на нижних конечностях. Тазовые наруше-
ния в виде недержания мочи.

Лабораторные и инструментальные обсле-
дования. Клинический анализ крови и мочи,
биохимический анализ крови без патологии.

ЭКГ: Миокардиодистрофия.
МРТ головного мозга: Борозды головного

мозга и субарахноидальное пространство ха-
рактерны для кортикальной атрофии. Расши-
рение и углубление мозжечковых борозд.

МРТ спинного мозга: Раздвоение спинно-
го мозга на уровне Th4-Th11 (рис. 2).

Рисунок 2. Раздвоение спинного мозга на уровне Th4-Th11 (поперечный срез)

На основании объективного статуса, нас-
ледственного анамнеза и данных дополни-
тельного обследования пациентке был пос-
тавлен диагноз "Спиноцеребеллярная атак-

сия с синдромом диастематомиелия".
Таким образом, у больной с помощью ней-

ровизуализационного метода была обнаруже-
на аномалия развития спинного мозга, которая
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клинически проявила себя в виде фенотипа
нижнего спастического парапареза, развив-
шийся после травмы. Интерес клинического

случая заключается в сочетании наследственно
дегенеративного заболевания центральной нер-
вной системы со спинальной дизрафией.


