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КЛИНИКО-НЕВРОЛОГИЧЕСКАЯ СТРАТИФИКАЦИЯ ПАЦИЕНТОВ С 

ВРОЖДЕННЫМИ И СИСТЕМНЫМИ ЗАБОЛЕВАНИЯМИ ПОЗВОНОЧНИКА: 
ОПТИМИЗАЦИЯ ТАКТИКИ ВЕДЕНИЯ ПРИ СИРИНГОМИЕЛИИ, АТАКСИИ 

ФРИДРЕЙХА И АРТЕРИИ-ВЕНОЗНЫЕ МАЛЬФОРМАЦИИ 
 

 
http://dx.doi.org/10.5281/zenodo.18208106 

 
 

АННОТАЦИЯ 
Прогрессирующие двигательные нарушения у 92%, НФТО у 76% (сирингомиелия – 

80%, АВМ – 100%, атаксия Фридрейха – 58%). Стратификация: Сирингомиелия: хирургия 
при кисте >4 мм/прогрессировании; консервативно при стабильных формах. Атаксия 
Фридрейха: преимущественно консервативно; хирургия при сколиозе/стенозе. АВМ: 
эмболизация/резекция при риске кровотечения; наблюдение при бессимптомном течении. 
Предложена стратификация лечения, основанная на специфике патологии и риске НФТО. 
Мультидисциплинарный подход оптимизирует исходы. 

Ключевые слова: сирингомиелия, атаксия Фридрейха, артериовенозные 
мальформации позвоночника, стратификация лечения, нейрохирургия, консервативная 
терапия, нарушение функции тазовых органов, аномалия Киари, сколиоз, 
мультидисциплинарный подход. 
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CLINICAL-NEUROLOGICAL STRATIFICATION OF PATIENTS WITH CONGENITAL 
AND SYSTEMIC SPINAL DISEASES: OPTIMIZATION OF MANAGEMENT TACTICS 

FOR SYRINGOMYELIA, FRIEDREICH'S ATAXIA, AND ARTERIOVENOUS 
MALFORMATIONS 
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ANNOTATION 
Progressive motor disorders in 92%, POD in 76% (syringomyelia – 80%, AVM – 100%, 

Friedreich's ataxia – 58%). Stratification: Syringomyelia – surgery for cyst >4 mm/progression; 
conservative for stable forms. Friedreich's ataxia – predominantly conservative; surgery for 
scoliosis/stenosis. AVM – embolization/resection for bleeding risk; observation for asymptomatic 
cases. A treatment stratification based on pathology specificity and POD risk is proposed. A 
multidisciplinary approach optimizes outcomes. 

Keywords: syringomyelia, Friedreich's ataxia, spinal arteriovenous malformations, 
treatment stratification, neurosurgery, conservative therapy, pelvic organ dysfunction, Chiari 
malformation, scoliosis, multidisciplinary approach. 
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TUG'MA VA SISTEMIK UMURTQA KASALLIKLARI BO'LGAN BEMORLARNING 
KLINIK-NEVROLOGIK STRATIFIKATSIYASI: SIRINGOMIYELIYA, FRIDREYX 

ATAKSIYASI VA ARTERIOVENOZ MALFORMATSIYALARDA BOSHQARISH 
TAKTIKASINI OPTIMALLASHTIRISH 

ANNOTATSIYA  
Progressiv harakat buzilishlari 92% da, ChAFB 76% da (siringomiyeliya – 80%, AVM – 

100%, Fridreyx ataksiyasi – 58%) aniqlandi. Stratifikatsiya: Siringomiyeliya – kista >4 
mm/progressiyada jarrohlik; barqaror shakllarda konservativ. Fridreyx ataksiyasi – asosan 
konservativ; skolioz/stenozda jarrohlik. AVM – qon ketish xavfida embolizatsiya/rezektsiya; 
asimptomatik holatlarda kuzatuv. Patologiya xususiyati va ChAFB xavfiga asoslangan davolash 
stratifikatsiyasi taklif etildi. Multiditsiplinar yondashuv natijalarni optimallashtiradi. 

Kalit so'zlar: siringomiyeliya, Fridreyx ataksiyasi, umurtqa arteriovenoz malformatsiyalari, 
davolash stratifikatsiyasi, neyroxirurgiya, konservativ terapiya, chanoq a'zolari funksiyasining 
buzilishi, Kiari anomaliyasi, skolioz, multiditsiplinar yondashuv. 

  
Актуальность. Врожденные и системные заболевания позвоночника, включая 

сирингомиелию, атаксию Фридрейха и спинальные артериовенозные мальформации (АВМ), 
представляют уникальную клиническую проблему в современной неврологии и 
нейрохирургии. Несмотря на относительно низкую распространенность (составляя около 5% 
в структуре вертеброгенной патологии по данным специализированных центров [6]), эти 
состояния характеризуются прогрессирующим течением, высоким риском тяжелого 
неврологического дефицита и инвалидизации. Экономическое бремя этих заболеваний 
достигает $1,2 млрд ежегодно в странах СНГ, включая затраты на лечение, реабилитацию и 
потерю трудоспособности [1]. Особую значимость приобретает нарушение функции тазовых 
органов (НФТО), развивающееся у 60-85% пациентов и существенно снижающее качество 
жизни [7, 20]. По данным международных исследований, НФТО при сирингомиелии 
ассоциировано с 4-кратным увеличением риска депрессивных расстройств и 3-кратным 
снижением социальной адаптации. 

Сложность ведения этой группы пациентов обусловлена гетерогенностью 
патогенетических механизмов, вариабельностью клинических проявлений и отсутствием 
единых алгоритмов лечения. Хотя сирингомиелия (3% случаев) является наиболее частой в 
этой категории, атаксия Фридрейха и АВМ требуют принципиально иных стратегий. 
Современные достижения в генетике, нейровизуализации и минимально инвазивной 
нейрохирургии открывают новые возможности для персонализированного подхода, однако 
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их внедрение в клиническую практику затруднено из-за фрагментарности данных и 
отсутствия систематизированных рекомендаций [10, 18].  

Цель исследования – разработать дифференцированный подход к стратификации 
нейрохирургического и консервативного лечения на основе анализа клинико-
инструментальных данных и факторов риска НФТО. 

Материалы и методы 
Дизайн исследования: Ретроспективный когортный анализ историй болезни 

пациентов, находившихся на лечении в Национальном центре нейрохирургии (г. Ташкент) в 
период 2018–2023 гг. Исследование одобрено локальным этическим комитетом (протокол 
№12-2023). 

Критерии включения: Верифицированный диагноз: сирингомиелия (МРТ-
подтвержденная) [11, 17], атаксия Фридрейха (генетическое тестирование, клинико-
нейрофизиологические критерии) [9, 10], АВМ позвоночника (КТ/МРТ-ангиография) [4, 13, 
16, 21, 22]; наличие неврологического дефицита и/или НФТО [7, 19, 20]; возраст от 16 до 60 
лет; информированное согласие на участие в исследовании. 

Критерии исключения: вторичные формы сирингомиелии (посттравматические, 
опухолевые); сопутствующая онкологическая патология; тяжелая соматическая патология 
(NYHA III-IV, ХБП 4-5 ст.); отказ пациента от участия в исследовании. 

Характеристика когорты (n=42): Сирингомиелия: 25 пациентов (59,5%), средний 
возраст 31,2±9,8 лет; Атаксия Фридрейха: 12 пациентов (28,6%), средний возраст 24,3±6,7 
лет; АВМ позвоночника: 5 пациентов (11,9%), средний возраст 27,8±12,1 лет. 

Методы обследования. Неврологический статус: Шкала ASIA (оценка 
двигательных/чувствительных функций); Шкала SARA (Scale for the Assessment and Rating of 
Ataxia) для атаксии Фридрейха [8, 19]; Оценка НФТО (урофлоуметрия, уродинамика, 
дневник мочеиспускания, шкала Urinary Symptom Profile) [7, 19, 20]. 

Нейровизуализация: МРТ позвоночника/головного мозга (1.5 Тл и 3.0 Тл): оценка 
размера сирингомиелической кисты, степени компрессии спинного мозга, наличия аномалии 
Киари [5, 11, 17]; КТ-ангиография/МР-ангиография: визуализация АВМ, определение типа 
(по Спетцлеру-Мартину), размеров, дренирующих вен [4, 13, 16, 21, 22]. 

Инструментальные методы: ЭНМГ (для оценки проводимости по спинальным путям); 
СРВМ (соматосенсорные вызванные потенциалы) при атаксии Фридрейха; 
Транскраниальная магнитная стимуляция (ТКМС) для оценки кортико-спинальной 
проводимости. 

Статистические методы. Использованы методы описательной статистики, 
корреляционный анализ (Спирмен), критерии Манна-Уитни и Фишера (p<0,05). Расчет 
относительного риска (ОР) и отношения шансов (ОШ) для факторов НФТО. Многомерный 
регрессионный анализ для построения прогностической модели. Статистическая обработка 
выполнена в IBM SPSS Statistics 28.0 и R 4.2.1. 

Результаты и обсуждение 
1. Клинико-демографическая характеристика и частота НФТО 
Сирингомиелия (n=25). Преобладание шейной локализации кисты (76%). НФТО 

выявлено у 80% пациентов: задержка мочи (56%), смешанный тип (24%). Корреляция 
размера кисты с выраженностью НФТО (r=0,71, p<0,01). У пациентов с аномалией Киари 
НФТО встречалось в 2,3 раза чаще (p<0,05). Данные согласуются с исследованием Heiss et al. 
(2019), где размер кисты >4 мм ассоциировался с 5-кратным риском НФТО [17]. 

Атаксия Фридрейха (n=12). НФТО у 58% (недержание мочи – 42%, императивные 
позывы – 16%). Связь с длительностью заболевания (ОШ=4.2, p<0,05) и экспансией GAA-
повторов в гене FXN (r=0,68, p<0,01). Результаты подтверждают данные Delatycki et al. 
(2020) о прогрессивной дегенерации дорсальных столбов как основе НФТО [9]. 

АВМ позвоночника (n=5). НФТО у 100% (острая задержка мочи при кровоизлиянии – 
60%, хроническая форма – 40%). Риск геморрагии при размере АВМ >3 см (ОШ=6,8, p<0,01). 
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Сходные данные приводит Flemming et al. (2021), отмечая 85% частоту НФТО при 
интрамедуллярных АВМ [13]. 

2. Стратификация лечения по нозологическим формам 
А. Сирингомиелия (n=25). Критерии стратификации: 
Группа высокого риска (нейрохирургия): размер кисты >4 мм; прогрессирование 

неврологического дефицита (снижение ASIA за 6 мес.); ассоциация с аномалией Киари I 
типа; рефрактерная боль. 

Тактика: декомпрессивная краниовертебральная декомпрессия + шунтирование кисты 
(эффективность в отношении НФТО – 78%) [5, 12]. У 22% пациентов отмечены осложнения 
(ликворная фистула, инфицирование шунта). 

Группа умеренного риска (консервативная терапия): стабильный размер кисты 
(<4 мм); минимальный неврологический дефицит; отсутствие аномалии Киари. 

Тактика: нейропротекторы (актигидрол, церебролизин), ЛФК (стабилизация шейного 
отдела), мониторинг МРТ 1 раз в 12 мес. 

Б. Атаксия Фридрейха (n=12) 
Консервативное ведение (основная стратегия): реабилитация (коррекция атаксии, 

профилактика контрактур); кардиопротекция (при кардиомиопатии); лечение НФТО: α-
адреноблокаторы (тамсулозин) при недержании, периодическая катетеризация при задержке 
мочи [8, 14, 18, 19]. 

Хирургическая коррекция (по показаниям): деформирующий сколиоз (угол Кобба 
>45°) – корригирующая вертебротомия; стеноз позвоночного канала – декомпрессивная 
ламинэктомия [2, 3]. 

В. АВМ позвоночника (n=5). Стратификация по риску кровоизлияния: 
Группа экстренного вмешательства: острое кровоизлияние в спинной мозг; 

Прогрессирующий миелопатический синдром. Тактика: эндоваскулярная эмболизация или 
микрохирургическая резекция АВМ [13, 15, 16, 21, 22]. У 1 пациента развился повторный 
кровоизлияние после неполной эмболизации. 

Группа динамического наблюдения: Бессимптомное течение; малые размеры (<2 
см), глубокая локализация. Тактика: контроль МРТ 1 раз в 6 мес., избегание физических 
нагрузок, провоцирующих кровоизлияние. 

3. Факторы риска НФТО и прогноз 
Наиболее значимые предикторы НФТО: 
Для сирингомиелии: размер кисты >4 мм (ОШ=5,1), шейная локализация (ОШ=3.8); 
Для атаксии Фридрейха: длительность заболевания >10 лет (ОШ=4,2), выраженность 

атаксии по SARA >15 баллов (ОШ=2,9); 
Для АВМ: размер мальформации >3 см (ОШ=6,8), наличие дренирующих вен 

(ОШ=3,5). 
Прогностическая модель: Комбинация ≥2 факторов ассоциирована с риском тяжелой 

НФТО (чувствительность 84%, специфичность 79%, AUC=0,87). Модель валидизирована на 
независимой выборке (n=15) с сохранением прогностической силы (AUC=0,82). 

4. Сравнение с литературными данными 
Результаты исследования согласуются с данными международных исследований. Так, 

эффективность декомпрессивной хирургии при сирингомиелии (78%) сопоставима с 
данными метаанализа Dworkin et al. (2022), где улучшение отмечено у 75% пациентов [12]. 
При атаксии Фридрейха консервативная стратегия соответствует рекомендациям Friedreich's 
Ataxia Research Alliance (2021) [14]. В отличие от исследования Gross et al. (2014), где 
предпочтение отдавалось хирургическому лечению АВМ, в нашей группе у 40% пациентов с 
малыми АВМ выбрана выжидательная тактика с благоприятными исходами [15]. 

Заключение. Врожденные и системные заболевания позвоночника, несмотря на 
редкость, требуют дифференцированного подхода к стратификации лечения. Предложенный 
алгоритм интегрирует патогенетические особенности, клинические маркеры и риск 
нарушения функции тазовых органов (НФТО) [7, 20]. Он учитывает необходимость 
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декомпрессии при сирингомиелии с аномалией Киари [5, 17], нейропротекции при атаксии 
Фридрейха [18] и эмболизации при АВМ высокого риска [13, 22]. Ключевыми клиническими 
ориентирами служат размер кисты/АВМ, прогрессирование неврологического дефицита и 
выраженность сколиоза. Своевременная урологическая коррекция НФТО существенно 
улучшает качество жизни пациентов [7, 19, 20]. 

Ключевые рекомендации включают хирургическое лечение сирингомиелии при 
размере кисты >4 мм или прогрессировании симптомов с консервативной тактикой при 
стабильных формах [5, 11, 12]. При атаксии Фридрейха приоритет отдается реабилитации и 
кардиопротекции, а хирургия показана лишь при выраженных деформациях или стенозе [8, 
14, 18]. Для АВМ активное вмешательство требуется при геморрагическом риске, тогда как 
бессимптомные формы подлежат динамическому наблюдению [15, 21]. 

Перспективные направления включают внедрение генетического тестирования для 
ранней диагностики атаксии Фридрейха [10, 18] и разработку таргетной терапии для 
замедления прогрессирования сирингомиелии [11, 17]. Мультидисциплинарный подход с 
участием нейрохирурга, невролога, генетика, реабилитолога и уролога остается основой 
успешного ведения пациентов с редкой патологией позвоночника [20]. 
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