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бин – 124 г/л, эритроциты - 5,35х1012/л, 
тромбоциты - 343 109/л, лейкоциты - 
6,21х109/л, лимфоциты – 1,46%, моно-
циты – 7,4х109/л, палочкоядерные ней-
трофилы - 3%, сегментоядерные ней-
трофилы - 62%, эозинофилы – 0,04%, 
определение СОЭ по Панченкову - 9 
мм/ч.

Лечение проводится в соответствии 
с клиническими рекомендациями по 
двум основным заболеваниям (бо-
лезнь Крона и наследственный дефи-
цит фактора свертывания крови VIII и 
болезни Виллебранда). Комбиниро-
ванная терапия препаратом Адали-
мумаб и фактором свертывания крови 
VIII + фактором Виллебранда (Гемате) 
способствовала улучшению состояния 
пациента, нормализации показателей 
периферической крови.

Заключение. В представленном 
нами клиническом случае состояние 
ребенка с болезнью Виллебранда отя-
гощено дебютом болезни Крона в 16 
лет, клинически проявившимся разви-
тием тяжелой гипохромной анемии на 
фоне язв толстого кишечника. Тера-
пия болезни Крона генно-инженерным 
биологическим препаратом и замести-
тельная терапия болезни Виллебран-

да вывели ребенка в стойкую клини-
ко-лабораторную ремиссию. Ведение 
данного ребенка должно проводить-
ся мультидисциплинарной бригадой, 
включающей врачей педиатра, гема-
толога, гастроэнтеролога, кардиолога.
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Введение. Интрадуральная липо-
ма – это редкая доброкачественная 
опухоль из белой жировой ткани вну-
три спинного мозга. Данное образова-
ние дизэмбриогенетического генеза 
расположено в пояснично-крестцовой 
области, исходит из конуса спинно-
го мозга. В клинической картине ин-
традуральной липомы встречаются: 
рудиментарные придатки (хвостик), 
гипертрихоз, подкожное образование 
в поясничной области мягко-эластич-

ной консистенции. Интрадуральные 
липомы ограничивают подвижность 
спинного мозга, что называется син-
дромом фиксированного спинного 
мозга [4,5].

Синдром фиксированнанного спин-
ного мозга (СФСМ) - это комплекс па-
тологической симптоматики, которая 
вызвана натяжением спинного мозга 
из-за фиксации его каудального от-
дела [3]. В 1976 г. невролог Хоффман 
опубликовал наблюдения типичных 
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симптомов у 31 пациента. У детей ис-
тинная частота встречаемости неиз-
вестна, по некоторым данным - 0,8-1,4 
случая на 1000 живорождённыx [2,6]. 
К факторам риска относится дефицит 
фолиевой кислоты в первом триместре 
беременности. СФСМ проявляется на-
рушением чувствительности и двига-
тельной функции нижних конечностей, 
нарушением функции органов таза, 
кожными симптомами в поясничной 
области [1]. Хирургическое лечение 
заключается в устранении факторов 
фиксации: удаление патологической 
ткани (липома, дермальный синус), 
иссечение патологически измененной 
конечной нити. Чем раньше проведена 
операция, тем меньше риск развития 
тяжелых неврологических нарушений 
у пациента в будущем.

Ниже представлен клинический 
случай новорожденного с врожден-
ным пороком костно-мышечной си-
стемы и синдромом фиксированного 
спинного мозга. 

Ребенок родился у женщины 26 лет, 
от 1-й беременности, которая проте-
кала в 1-м триместре на фоне анемии 
1-й степени (принимала мальтофер), 
во 2-м триместре на фоне одышки. 
Наблюдалась у кардиолога с нару-
шением ритма сердца - частая оди-
ночная экстрасистолия с эпизодами 
бигеминии, тригеминии, квадригеми-
нии, лечение не получала. Учитывая 
резус-отрицательную принадлежность 
крови - группа АВ(IV) Rh(-), в 30 недель 
проведена резус-иммунизация. Прена-
тальная ультразвуковая диагностика, 
проведенная в скрининговые сроки, 
без особенностей. Мальчик родился 
от первых самопроизвольных родов в 
сроке 39,1 недели, в головном пред-
лежании, после медикаментозной под-
готовки родовых путей мифепристо-
ном. Состояние ребенка при рождении 
удовлетворительное, оценка по шкале 
Апгар 8/10 баллов. Физические пара-
метры соответствуют гестационному 
возрасту: масса тела при рождении 
3300 г, длина тела 54 см, окружность 
головы 34 см, окружность груди 33 
см. Из особенностей течения родов - 
длительный безводный период 12 ч, 
воды светлые. С первых часов жизни 
ребенок на грудном вскармливании. 
Во время первичного осмотра ново-
рожденного в родовом зале особое 
внимание привлекло мягкотканое об-
разование размерами 1,5х1,5 см в 
крестцовой области, с верхушки кото-
рого отходит «хвостик» длиной до 2,0 
см (рис.1).

Из анамнеза матери ребенка из-
вестно: на учете в женской консуль-

тации с ранних сроков беременности, 
посещения регулярные. Вредные при-
вычки, травмы, операции, гемотранс-
фузии отрицает. Гинекологические 
заболевания - киста яичника, цистэк-
томия в 2022 г. Общие заболевания - 
ветряная оспа, краснуха, ОРЗ, хрони-
ческий бронхит. Эпидемиологический 
анамнез спокоен. В зарегистрирован-
ном браке, мужу 25 лет, здоров, на-
следственность не отягощена.

На 3-и сут жизни новорожденный 
мальчик для дальнейшего обследова-
ния и лечения переведен из отделения 
новорожденных в отделение патоло-
гии новорожденных и недоношенных 
детей (ОПННД) с диагнозом: Врожден-
ный порок костно-мышечной системы 
неуточненный (Q 79.9). 

На момент осмотра в ОПННД мас-
са тела мальчика 2980 г (убыль массы 
тела 9%). Состояние средней степени 
по заболеванию. На осмотре актив-
ный, крик эмоциональный, глаза от-
крывает. Телосложение пропорцио-
нальное. На грудном вскармливании. 
Мышечный тонус физиологический, 
рефлексы вызываются, d=s. Рефлек-
сы опоры, автоматической ходьбы, 
подошвенный рефлекс - симметрич-
ные, физиологичные. Голова округлой 
формы. Большой родничок 1,0х1,0 
см. Швы плотные. Кожные покровы с 
желтушностью 3-4 зона по Крамеру, 
элементы токсической эритемы по 
всему телу. По билитесту 50/40 ЕД. 
Назначена непрерывная фототера-
пия. Пупочный остаток в скобке, пери-
умбиликальная область без признаков 
воспаления. Дыхание аускультативно 
пуэрильное, хрипов нет. ЧД 56 в мин. 
Тоны сердца ясные, ритмичные. ЧСС 
140 в мин. Живот мягкий, доступен 
пальпации. Печень и селезенка не 
увеличены. Мочится самостоятель-
но в подгузник. Стула на осмотре не 
было. НПО по мужскому типу, яички в 
мошонке. Нарушений функций орга-
нов таза за время наблюдения не от-
мечалось.

Ребенок осмотрен хирургом (1-е сут 
жизни): образование крестцовой об-
ласти. Назначено МРТ-исследование 
для исключения связи с позвоночным 
каналом, с последующим решением 
об оперативном лечении. 

Консультирован нейрохирургом: ин-
традуральная липома на уровне S 4,5. 
Фиксированный спинной мозг. Образо-
вание кожи в ягодичной области спра-
ва. Рекомендована МРТ поясничного и 
крестцового отделов позвоночника.

Параклинически: В общем анализе 
крови на 4-е сут отмечается умерен-
ный ретикулоцитоз, остальные пока-
затели за весь период наблюдения в 
пределах возрастной нормы. В биохи-
мическом анализе крови с 4-х сут жиз-
ни отмечается гипербилирубинемия за 
счет непрямой фракции билирубина. 
Показатели кислотно-основного со-
стояния крови в пределах референс-
ных значений. Общий анализ мочи без 
особенностей.

Ультразвуковое исследование го-
ловного мозга, органов брюшной по-
лости, шейного отдела позвоночника 
- без патологий. По УЗИ вилочковой 
железы - умеренное увеличение за 
счет ширины. Эхокардиография без 
особенностей. 

Электрокардиограмма - ритм сину-
совый с ЧСС 155 в мин. ЭОС - резко 
вправо. Блокада задней ветви ножки 
пучка Гиса. Нарушение внутрижелу-
дочковой проводимости. Усилены по-
тенциалы правого желудочка.

Заключение МРТ пояснично-крест-
цового отдела позвоночника и спинно-
го мозга:  на уровне S 4,5 определяет-
ся интрадуральная липома размерами 
5х6х11мм. К липоме фиксирован спин-
ной мозг. В мягких тканях ягодичной 
области справа на коже определяется 
мягкотканая структура размером 18х4 
мм.

Проведено оперативное вмеша-
тельство на 11-е сут жизни (рис.2): в 
отделении детской хирургии под мест-
ным обезболиванием новокаин 0,5% 
0,2 мл электроножом отсечен кожный 
придаток копчиковой области, с нало-

Рис. 1. Мягкотканное образование в крест-
цовой области

Рис. 2. 3-и сут после оперативного удале-
ния кожного придатка
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жением 1 шва. Через 10 дней - снятие 
шва, послеоперационная область без 
особенностей.

Гистология кожного придатка: кожа 
с подлежащей фиброзно-жировой тка-
нью.

Ребёнок выписан на 14-е сут. С мас-
сой тела 3608 г. Состояние удовлетво-
рительное, на грудном вскармливании. 
Кожные покровы субиктеричные, с ре-
грессом. Послеоперационная область 
без воспаления.

На основании клинико-лаборатор-
ных проявлений и данных МРТ вы-
ставлен основной клинический диа-
гноз: Синдром фиксированного спин-
ного мозга: интрадуральная липома на 
уровне S4, S5. Фиксированный спин-
ной мозг. Врожденный кожный прида-
ток копчиковой области (Q 06.8). Со-
путствующий: Неонатальная желтуха 
новорожденных (Р59.0).

Заключение. Проведение ультразву-
ковой пренатальной диагностики аппа-
ратом экспертного класса позволило 
бы заподозрить данную патологию 
внутриутробно и направить беремен-
ную на дополнительное обследование 
- МРТ плода, а также психологически 
подготовить мать к родам с такой пато-
логией у ребенка. Данный клинический 
случай обращает внимание врачей не-
онатальной и педиатрической помощи 
на наличие такого синдрома, как син-
дром фиксированного спинного мозга. 
Проявляется кожными симптомами в 
поясничной области; нарушением бо-

левой и тактильной чувствительности 
нижних конечностей; нарушением та-
зовых функций, которые могут проя-
виться в любом возрасте [1]. У данного 
пациента оперативным путем удален 
кожный придаток крестцовой области, 
который никак не сообщался с кана-
лом спинного мозга. 

Спинальные липомы нередко явля-
ются частью комплекса врождённых 
аномалий, в связи с этим требуется 
дополнительная нейровизуализация 
головного и спинного мозга, для ис-
ключения краниоспинального дизра-
физма. 

Диспансерное наблюдение на амбу-
латорном этапе при интрадуральных 
липомах после оперативного лечения 
– наблюдение у невролога, педиатра, 
уролога, ортопеда, окулиста. МРТ-
контроль через три месяца после опе-
рации. При отсутствии признаков ре-
цидива фиксации спинного мозга МРТ 
показана ежегодно до трех лет.
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