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Впервые синдром Куррарино (СК) был описан 
в 1981 г. американским рентгенологом Currarino 
как триада, включающая аномалию развития 
крестца, пресакральное объемное образование, 
любой аноректальный порок развития [1].

СК встречается преимущественно у дево-
чек [2]. Некоторые авторы выделяют полную 
и неполную формы синдрома [3], описывая, по 
сути, вариабельность проявления синдрома – 
при неполной форме отсутствуют один или два 
характерных симптома [4]. В 1993 г. отечествен-

ные коллеги описали четвертый признак, харак-
терный для СК – врожденную дисплазию тканей 
тазового дна [5].

Эмбриогенез СК до сих пор обсуждается. 
Существуют предположения, что одной из при-
чин возникновения порока является наруше-
ние отделения нейроэктодермы от энтодермы 
у эмбриона на 4-й неделе гестации [2]. После 
первичной нейруляции происходит формирова-
ние каудального отдела позвоночника и толстой 
кишки эмбриона. Основную роль в этом процес-
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се отводят клеткам каудального возвышения, 
которые дают начало всем эмбриологическим 
тканям нижних отделов плода [2, 6]. Нарушения 
в процессе дорзовентрального разделения клеток 
каудального возвышения приводят к дефектам 
крестца дистальнее первого крестцового позвон-
ка, а также к аномалиям мочеполовой системы 
и аноректальным мальформациям (нарушение 
разделения клоаки) [6]. Появление пресакраль-
ной тератомы ряд авторов объясняет персистен-
цией стволовых плюрипотентных клеток в этой 
области [7–9].

Currarino и соавт. предложили теорию о 
«синдроме разделенной хорды», согласно кото-
рой хорда разделяется на две части из-за нали-
чия патологических спаек между энтодермой и 
нейроэктодермой, что впоследствии препятствует 
соединению позвонков [1]. По мнению Gegg и 
соавт., эта теория не объясняет возникновения 
других аномалий каудальной части эмбриона, 
описанных при СК. Вместо этого, по их мнению, 
дефект должен находиться в хвостовой части 
эмбриона с нарушением вторичной нейруляции. 
При таких условиях может возникнуть описан-
ная триада [9]. 

В 2003 г. Liu и соавт. смоделировали СК в 
экспериментальной работе, предположив, что 
аноректальный порок и пресакральное образо-
вание имеют общий эмбриогенез. На 9-й день 
гестации мышам вводили этиловый эфир аци-
третина. Далее производилась секция эмбрионов 
на 9–18-е сутки с окрашиванием и микроскопи-
ей полученных срезов. На 9-е сутки у эмбрионов, 
обработанных этиловым эфиром ацитретина, 
была обнаружена пролиферация нейроэпители-
альных клеток в пресакральной области. На 12-е 
сутки визулизировался канал между нейроэпи-
телиальными клетками образования и каудаль-
ным концом эмбриона. На 13-е сутки определя-
лась аноректальная мальформация в сочетании 
с урогенитальным синусом. На 14-е сутки были 
обнаружены опухоли. На 18-е сутки 76,9% (30 
из 39) мышиных эмбрионов имели аноректаль-
ную мальформацию, все животные имели преса-
кральное образование и дефект крестца. Авторы 
резюмировали, что аномальная дифференциа-
ция хвостового возвышения эмбриона приво-
дит к появлению дефектов в аноректальной 
области и каудальной части нервной трубки. 
Аномальные мезенхимальные массы блокируют 
нормальное нисхождение клоаки через заднюю 
часть клоакальной мембраны. Впоследствии это 
приводит к образованию свищей, входящих в 
состав аноректальных мальформаций, появле-
нию пресакральных масс и тератом [10].

По теории Bentley и соавт., причиной обра-
зования пресакральных, ретросакральных масс 
и кишечных кист является неудачная резорбция 
свища между энтодермой и нейроэктодермой [11].

В 2000 г. Weinberg предположил, что пре-
сакральные массы, описанные как тератомы, на 
самом деле, являются гамартомами, учитывая 
их доброкачественность [12]. Риск малигниза-

ции пресакральной тератомы при СК составляет 
около 1%, в то время как вероятность озлока-
чествления, например, крестцово-копчиковой 
тератомы намного выше [4].

Martucciello и соавт. опубликовали сообще-
ние о том, что часть пациентов с СК имеет анома-
лии интрамуральных нервных сплетений кишеч-
ника, которые появляются вследствие наруше-
ния их каудальной миграции. Клинически у 
детей это проявляется симптоматикой болезни 
Гиршпрунга [13].

Коллеги обнаружили корреляцию между 
наличием крестцового дефекта и «высотой» ано-
ректальной мальформации. При «высоких» фор-
мах аноректальных пороков агенезия/гипопла-
зия крестца встречается гораздо чаще (45–59%), 
по сравнению с «низкими» формами (19%) [4, 13].

По данным литературы, нельзя исклю-
чить роль острых и хронических заболеваний 
матери во время беременности в возникнове-
нии СК. В ряде исследований около 15–25% 
матерей детей с СК имели инсулинозависи-
мый сахарный диабет [1, 4, 14]. После 1940 г. 
в печати появились данные о патогенном вли-
янии материнского сахарного диабета на плод. 
Сахарный диабет у матери в 15–25% случа-
ев приводит к агенезии/гипоплазии крестца 
или копчика, аномалиям нижних конечностей 
и спинномозговым грыжам [4]. Duraiswami и 
соавт. экспериментально доказали патогенное 
влияние инсулина на развитие куриного эмбри-
она [15]. В 1959 г. Blumel и соавт. обратили 
внимание на то, что дети с агенезией крестца 
рождались от матерей, у которых наблюдались 
нарушения толерантности к глюкозе, инсулин 
эти женщины не принимали [16].

 Welch и Aterman на основании своих иссле-
дований сделали предположение, что агенезия 
крестца и другие аномалии возникают у эмбри-
онов с генетической предрасположенностью под 
воздействием различных факторов, в т.ч. инсу-
лина, антител к инсулину или других наруше-
ний углеводного обмена [17].

Cohn и Bay-Nielsen предположили, что пер-
вопричиной аномальной дифференцировки при 
СК является дефектный ген, сцепленный с Х 
хромосомой [18]. В более поздних отчетах была 
опубликована информация об аутосомно-доми-
нантном типе наследования СК [4, 19]. В после-
дующих работах отмечена большая вероятность 
наличия мутации в гене HLXB9 у пациентов с 
аноректальными пороками [4, 13, 14, 20, 21]. 

В 1995 г. были найдены мутации в хромосо-
ме 7q36, связанные с развитием СК, а позднее 
был уточнен мутировавший ген – HLXB9 [4, 21, 
22]. В 2004 г. Martucciello и соавт. сообщили, 
что вариабельность проявлений синдрома связа-
на с переменной экспрессией в мутантном гене 
HLXB9 хромосомы 7q36 [21]. Kochling и соавт. 
предположили, что вариации фенотипа связаны 
с аномалиями строения белка HB9, синтез кото-
рого, в свою очередь, кодируется геном HLXB9 
[23]. Таким образом появились предпосылки для 
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возможности подтверждения диагноза у бессим-
птомных гетерозигот и определения истинной 
встречаемости заболевания [11].

Мутация гена HLXB9 в хромосоме 7q36 
является причиной «семейных» случаев СК [9]. 
Проводились исследования, в которых коллеги 
анализировали генотипическо-фенотипическую 
корреляцию проявлений синдрома, а также опи-
сывали вариабельность фенотипов у пациентов с 
семейными формами СК. Мутации были иденти-
фицированы в большинстве случаев семейного 
СК (70%) и у части у пациентов (30%) со спора-
дической формой [24]. 

СК имеет высокую фенотипическую измен-
чивость. Встречаемость новых мутаций составля-
ет 15% [22, 23, 25, 26], в связи с чем Martucciello 
и соавт. был предложен вариант классифика-
ции в зависимости от наличия тех или иных 
фенотипических проявлений синдрома. По их 
классификации полная форма СК включает все 
три ключевые аномалии, средняя форма – две, 
минимальная форма – одну [13, 21].

Для расчета рисков возникновения данного 
заболевания в семье возможно использование 
пробандового метода при условии, что иденти-
фицирован специфический ген. В работе Lynch и 
соавт. удалось выявить данный ген у 90 человек 
из 110 (в исследовании принимали участие 13 
семей). При рентгенологическом исследовании 
таза у 44 человек (49%) аномалий развития орга-
нов малого таза выявлено не было, у 18 (20%) 
были диагностированы сложные варианты поро-
ков [27]. 

Клиническая картина СК имеет особенно-
сти. СК определяется сочетанием множествен-
ных аномалий: полного отсутствия/частичного 
недоразвития крестца (hemisacrum), как пра-
вило, с участием крестцовых позвонков (S2–S5), 
различных вариантов аноректальных мальфор-
маций (аноректальный стеноз, аноректальные 
пороки без свища и со свищом – вестибулярным, 
промежностным, везикальным, уретральным 
и др.) и наличием пресакральных образований 
[10]. 

Аномалии развития крестца в составе СК 
включают полное врожденное его отсутствие 
(агенезию) или недоразвитие – отсутствие 
части позвонков (гипоплазию). Аутосомно-
доминантная форма сакральной агенезии часто 
описывается отдельно, как частичная дисгене-
зия крестца. В более сложных случаях гемиса-
крализация связана с пре- или ретросакральны-
ми массами (переднее менингоцеле, кишечная 
киста и/или пресакральная тератома) и анорек-
тальной мальформацией. Именно такое сочета-
ние выделяют, как СК. Часть авторов использо-
вали термин СК, некоторые определяли триаду, 
как ASP (anal anomalies-аноректальные пороки 
sacral defect-пороки развития крестца, presacral 
mass – пресакральные образования). В других 
работах речь шла о наследственной агенезии 
крестца, а триада описывалась как часть синдро-
ма каудальной регрессии [14].

Урологическая патология у пациентов с СК 
может быть представлена дупликатурой моче-
точника, подковообразной или удвоенной поч-
кой, пузырно-мочеточниковым рефлюксом, дис-
плазией почек или гипоспадией. Опубликована 
работа, описывающая 205 пациентов с СК, из 
которых у 35% была обнаружена дисфункция 
мочевыделительной системы [2]. Согласно дру-
гим авторам, встречаемость урологической пато-
логии при СК составляет 20% [28]. Пациенты 
с СК зачастую демонстрируют широкий спектр 
уродинамических нарушений: нейрогенный 
мочевой пузырь (диссинергия детрузора, пато-
логия крестцового отдела позвоночника или 
периферических нервных волокон), нарушения, 
связанные с аномалиями развития мочевыде-
лительной системы [29, 30], что часто является 
причиной рецидивирующих инфекций моче-
выводящих путей, пузырно-мочеточникового 
рефлюкса и вторичного гидронефроза [31]. По 
данным Crétolle и соавт., 14% пациентов с СК 
имеют недержание мочи [28]. Нередко нару-
шение функции тазовых органов у пациентов с 
СК обусловлено наличием патологии спинного 
мозга [32]. Описаны сочетанные с СК гинеколо-
гические аномалии: двурогая матка, удвоенное 
влагалище, двураздельный клитор [33]. 

Пресакральные образования (переднее 
менингоцеле, пресакральные тератомы, липо-
мы, гамартомы) могут клинически не прояв-
ляться или сопровождаться задержкой стула, 
недержанием мочи, дисменореей, местными 
неврологическими симптомами, парестезией 
или симптомами поражения ЦНС (тошнота и 
головная боль, возникающие при нагрузке и 
кашле) [34].

К редким осложнениям СК относят тазовые 
абсцессы, злокачественное перерождение пре-
сакральных опухолей, менингит. По данным de 
Backer и соавт., неполная резекция пресакраль-
ной тератомы или ее злокачественная природа 
могут стать причиной рецидива данной опухоли 
после удаления [35].

Считается, что пренатальное ультразвуковое 
исследование (УЗИ) позволяет выявить наличие 
пресакральных образований в 50% случаев [26]. 
Однако работы о ранней пренатальной диагно-
стике СК единичны [36].  

Генетический анализ на мутации, цитогене-
тический и предимплантационный генетический 
анализ также могут помочь в пренатальной диа-
гностике патологии [37]. Анализ амниотической 
жидкости, проведение молекулярно-генетическо-
го исследования позволяет выявить гетерозигот-
ных носителей гена СК [38].

После рождения нередко первым клини-
ческим проявлением СК является нарушение 
отхождения кишечного содержимого в связи 
с наличием аноректального порока развития, 
например, аноректального стеноза. Иногда на 
первый план выходят гнойные осложнения – 
тазовые абсцессы как результат нагноения пре-
сакрального образования. В данных случаях 
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хирургическая коррекция проводится с приме-
нением превентивного стомирования с последу-
ющей радикальной операцией [39].

Новорожденной ребенок с аноректальным 
пороком в обязательном порядке должен быть 
комплексно обследован на предмет сопутству-
ющей патологии. В таком случае выявление 
крестцовых аномалий и пресакральных обра-
зований позволит поставить верный диагноз и 
определить тактику лечения [40].

В диагностике СК большую роль играют раз-
личные методы визуализации, хотя нередко при 
УЗИ возникает сложность определения источ-
ника образования, его связь со спинномозговым 
каналом. Следует подчеркнуть необходимость 
полипозиционного исследования с использовани-
ем нестандартных трансперинеальных и дорсаль-
ных паравертебральных сканов [41].

Магнитно-резонансная томография (МРТ) 
превосходит другие инструментальные мето-
ды исследования в диагностике пресакраль-
ных образований и возможных интраспиналь-
ных нарушений [14]. Данный метод позволяет 
дифференцировать пресакральные опухоли от 
интраспинальных или другой патологии, напри-
мер, синдрома фиксированного спинного мозга 
[1, 29, 42]. 

Компьютерная томография не способна в 
полной мере отразить картину интраспиналь-
ных аномалий, при этом несет лучевую нагрузку 
[20]. 

В качестве дополнительных исследований 
ряд авторов, помимо комплексного обследова-
ния органов малого таза, рекомендует проводить 
генетическое обследование как самого пациента, 
так и его ближайших родственников. Кроме 
того, считается необходимым проведение МРТ 
у родственников, положительных по мутантно-
му гену, даже при отсутствии у них типичных 
дефектов крестцовой области [43].

Еще один важный аспект в диагностике СК 
– определение гистологического типа преса-
крального образования. Некоторые виды опухо-
лей могут малигнизироваться или давать такие 
осложнения, как менингит и неврологические 
симптомы [43, 44].

Дифференциальный диагноз СК проводится 
с изолированной сакральной агенезией и синдро-
мом каудальной регрессии, причиной которых 
нередко становится материнский или гестаци-
онный сахарный диабет [45]. Агенезия крестца 
может быть выявлена в составе таких синдромов, 
как VACTER-ассоциация (аномалии позвоноч-
ника, аноректальные пороки, пороки сердечно-
сосудистой системы, трахеи, пищевода, почек 
и деформации конечностей) и комплекс OEIS 
(omphalocele – омфалоцеле, exstrophy of bladder 
– экстрофия мочевого пузыря, imperforate anus 
– аномалия развития ануса, sacral abnormalities 
– пороки развития крестца). Также в дифферен-

циальный диагноз могут быть включены различ-
ные виды аноректальных мальформаций, изо-
лированные пороки мочеполовой системы [28].

Лечение СК хирургическое, направлено на
коррекцию аноректального порока и удаление
пресакрального образования. Необходимо пом-
нить о возможности озлокачествления опухоли.
Во время оперативного лечения радикальное
удаление опухоли вместе с дистальными коп-
чиковыми позвонками обязательно. При малиг-
низации пресакральной опухоли применяют
химиотерапию [28]. Наличие гнойного очага в
перианальной области иногда может свидетель-
ствовать о низко расположенных пресакральных
и ретросакральных массах [46]. Пресакральное
образование может иметь связь с позвоночным
каналом, что зачастую приводит к неврологиче-
ской симптоматике как до, так и после операции
[28, 47].

Для удаления пресакральных опухолей
широко используется заднесагиттальный доступ
в различных модификациях [48, 49].

Среди детских хирургов общепринята мето-
дика аноректопластики по Pena, которая успеш-
но применяется в России и за рубежом более 30
лет. Принципы максимально возможного сохра-
нения сфинктерного аппарата прямой кишки
обязательно должны быть соблюдены при опера-
тивном лечении СК [50].

Заключение

СК – редкий врожденный порок развития,
требующий своевременного оперативного лече-
ния. Нередко СК является проявлением генети-
ческой мутации; встречаются как семейные, так
и спорадические случаи.

В настоящее время существуют методы пре-
натальной диагностики заболевания (соногра-
фия, различные варианты генетического обсле-
дования).

Проявлением СК после рождения в первую
очередь являются различные варианты анорек-
тальных пороков, что требует особенного вни-
мания со стороны клиницистов, так как при
выявлении у новорожденного с аноректальной
мальформацией СК необходимо изменить так-
тику хирургического лечения – объем операции
включает, помимо аноректопластики, удаление
пресакрального образования.

Осложнения СК серьезны, включают кишеч-
ную непроходимость, тазовые абсцессы, менин-
гит, дисфункцию органов малого таза, а также
малигнизацию пресакральных опухолей.
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В статье представлены современные литературные данные, посвященные течению вирусного 
гепатита С (ВГС) у детей с перинатальным путем инфицирования. Описаны особенности тече-
ния ВГС у детей с перинатальным путем инфицирования, рассмотрены клинические и лабора-
торные особенности заболевания в сравнении с течением заболевания у взрослых пациентов. 
Подробно представлены мировые эпидемиологические данные, показатели заболеваемости ВГС 
и частота элиминации вируса, а также данные по различным странам и регионам.
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The article presents current literature data on the course of hepatitis C virus (HCV) in children 
with perinatal infection transmission. It describes HCV course peculiarities in children with 
perinatal infection transmission, clinical and laboratory features of the disease in comparison with 

Контактная информация:
Грешнякова Вера Александровна – к.м.н., 
младший научный сотрудник отдела вирусных 
гепатитов и заболеваний печени ФГБУ ДНКЦИБ 
ФМБА России
Адрес: Россия, 197022, г. Санкт-Петербург, 
ул. проф. Попова, 9 
Тел.: (812) 234-34-16, 
E�mail: veramamayeva@gmail.com
Статья поступила 2.07.18, 
принята к печати 28.12.18.

Contact Information:
Greshnyakova Vera Alexandrovna – Ph.D., junior 
researcher, Viral Hepatitis and Liver Diseases 
Department, Pediatric Scientific and Clinical Center 
for Infectious Diseases, Federal Biomedical Agency 
of Russia
Address: Russia, 197022, St. Petersburg,
Prof. Popova str., 9 
Теl.: (812) 234-34-16, 
E�mail: veramamayeva@gmail.com
Received on Jul. 2, 2018, 
submitted for publication on Dec. 28, 2018.

Final_2_19.indd   203Final_2_19.indd   203 27.03.2019   11:21:4527.03.2019   11:21:45


