
414    Proceedings of the National Academy of Sciences of Belarus. Medical series, 2018, vol. 15, no. 4, pp. 414‒421 

ISSN 1814-6023 (Print) 
ISSN 2524-2350 (Online) 
УДК 611.711-007.21 Поступила в редакцию 27.06.2018
https://doi.org/10.29235/1814-6023-2018-15-4-414-421 Received 27.06.2018

С. Л. Кабак1, В. В. Заточная1, Н. О. Жижко-Михасевич2

1Белорусский государственный медицинский университет, Минск, Республика Беларусь 
2Республиканский научно-практический центр травматологии и ортопедии, 

Минск, Республика Беларусь

РЕНТГЕНОЛОГИЧЕСКИЙ ФЕНОТИП ВРОЖДЕННЫХ ПОРОКОВ 
РАЗВИТИЯ ПОЗВОНКОВ

Аннотация. В статье дано описание радиологического фенотипа пороков развития позвонков при врожденном 
сколиозе и обсуждены возможные механизмы морфогенеза некоторых из этих аномалий. Приведено 5 случаев пол-
ного или частичного расщепления в сагиттальной плоскости тела одного из грудных позвонков – бабочковидного. 
Передняя расщелина сочеталась с другими пороками развития осевого скелета: конкресценцией тел, дуг и отрост-
ков позвонков, правосторонним или левосторонним полупозвонком, spina bifida posterior. У всех пациентов имелась 
сколиотическая деформация позвоночника с правосторонней или левосторонней дугой искривления. У плодов чело-
века первого триместра гестации без видимых пороков развития в хрящевой закладке тела грудных позвонков вы-
явлено присутствие от одного до трех центров окостенения, а у плода с экзэнцефалией – отсутствие зачатка межпозвон- 
кового диска между телами С2 и С3.

По данным литературы, этиология врожденных пороков развития позвонков мультифакториальная. В патогене-
зе данной патологии имеет значение нарушение локального кровотока из-за аномального хода межсегментарных 
артерий и, как следствие, полное или частичное неразделение смежных сомитов или ассоциированной с ними мезен-
химы. Возможной причиной передней расщелины, по мнению авторов, может быть несвоевременная инволюция 
сосудистых каналов, врастание которых в хрящевую закладку тела позвонка предшествует появлению в ней центра 
окостенения. Обнаруженное нами отсутствие на значительном протяжении межпозвоночного диска между хряще-
выми закладками тел С2 и С3 у плода человека с экзенцефалией свидетельствует о тесной взаимосвязи развития 
осевого скелета и нервной трубки.
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X-RAY GENETIC PHENOTYPE OF CONGENITAL DISEASE DEVELOPMENT

Abstract. The aim of the study is to describe the radiological phenotype of vertebral malformations in congenital scoliosis 
and to discuss the possible mechanisms of morphogenesis of some of these anomalies. The article describes 5 cases of complete 
or partial splitting in the sagittal plane of the body of one of the thoracic vertebrae (butterfly-shaped vertebra). The anterior 
vertebral cleft was combined with other congenital vertebral anomalies: block of vertebra, hemivertebrae, spina bifida poste-
rior. All patients had scoliosis with right-sided or left-sided curves. In the human fetuses of the first trimester of gestation 
without visible malformations in the cartilaginous anlages of the thoracic vertebral bodies we revealed the presence 
of one o three centers of ossification, and in the fetus with exensephaly – the lack of the intervertebral disc anlage between 
the bodies C2-C3.

According to the published data, the etiology of congenital vertebral anomalies is multifactorial. In the pathogenesis 
of this pathology, there is a violation of local blood flow due to the anomalous course of intersegmental arteries and as a con-
sequence – a complete or partial separation of adjacent somites or associated mesenchyme. According to the published data, 
a possible cause of the anterior cleft may be untimely an involution of cartilage canals, the growth of which in the cartilaginous 
anlage of the vertebral body precedes the appearance of the ossification center. The absence of the intervertebral disk 
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at a considerable length between the cartilaginous anlages of bodies 2 and 3 of the cervical vertebrae in the human fetus 
with exencephaly indicates a close relationship between the axial skeleton and the neural tube.

Keywords: butterfly vertebra, hemivertebra, congenital scoliosis, human fetuses, ossification center
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Введение. Врожденные пороки морфогенеза позвонков, составляющие среди аномалий раз-
вития скелета около 3 % [1], представляют собой серьезную медицинскую проблему, так как ча-
сто сопровождаются такими деформациями позвоночного столба, как сколиоз и кифоз [2]. В об-
щей популяции аномалии позвонков встречаются с частотой 0,13–0,5 случая на 1000 живых но-
ворожденных, хотя реальная распространенность этой патология в популяции неизвестна, так 
как у многих людей она не сопровождается клинической симптоматикой [3].

Врожденные аномалии позвонков классифицируются как дефекты формы позвонков, следствие 
нарушения сегментации или комбинированные пороки [4, 5]. Наиболее часто встречающимся 
вариантом дефекта формы являются клиновидные позвонки и полупозвонки (гемивертебра), ко-
торые в зависимости от взаимоотношения с соседними сегментами позвоночного столба класси-
фицируются на четыре типа: сегментированные, полусегментированные, вклинившиеся и несегмен-
тированные. Два боковых гемивертебра называются бабочковидным позвонком. Блокированные 
позвонки являются следствием дефектов сегментации. Блокирование может быть билатеральным 
(полный блок) или односторонним (неполный блок), когда сливаются только боковые части смеж-
ных позвонков. Степень выраженности врожденного сколиоза, который часто формируется при на-
личии дефектов формы, зависит от типа полупозвонка и места его локализации, количества дефект-
ных позвонков и их расположения относительно друг друга, а также от возраста пациента [6].

В литературе имеются общие сведения относительно источников развития отдельных частей 
позвонков и последовательных стадий гистогенеза входящих в их состав тканей у зародышей 
человека и животных [5, 7]. При этом указывается на тесную взаимосвязь развития осевого ске-
лета и нервной трубки. Однако данные о патогенезе отдельных типов дефектов формы, напри-
мер передней расщелины тела позвонка, весьма противоречивы.

Цель исследования – описать радиологический фенотип пороков развития позвонков при врож-
денном сколиозе и обсудить возможные механизмы морфогенеза некоторых из этих аномалий.

Материалы и методы исследования. Передняя расщелина позвонка была выявлена у 5 па-
циентов – у 1 мальчика в возрасте 6 лет и 4 пациенток женского пола в возрасте 5, 12, 15 и 16 лет. 
Исследование проводилось на аппарате для рентгеновской компьютерной томографии Siemens 
Somatom Emotion 16, в спиральном режиме; толщина среза 1,5 или 1 мм. В работе с пациентами 
и при подготовке публикации соблюдали этические принципы, предписанные Хельсинкской декла-
рацией Всемирной медицинской ассоциации (World Medical Association Declaration of Helsinki) 
пересмотра 2013 г. 

Проведено микроскопическое исследование сагиттальных и поперечных гистологических 
срезов 11 плодов человека 8–16 недель гестации, полученных в результате спонтанных абортов. 
Срезы толщиной 12 мкм были окрашены гематоксилином и эозином. 

Результаты исследования. У каждого из пациентов бабочковидную форму имел один из груд-
ных позвонков (Th6, Th8, Th9, Th10 или Th11). При этом в 4 случаях на РКТ-сканах его тело состоя-
ло из двух половин треугольной формы, основанием обращенных в латеральную сторону, а вер-
шиной – к средней линии (рис. 1). У 6-го грудного позвонка две половины тела были одинакового 
размера. У остальных позвонков разделение происходило на две асимметричные части. На аксиаль-
ном скане две половины тела на всем протяжении разделяла щель. Она была ориентирована в пе-
реднезаднем направлении (рис. 2). Только у одного позвонка (Th8) сагиттальная щель, которая 
начиналась на вентральной поверхности тела позвонка, доходила до его середины (рис. 3). 

Одновременно с передней расщелиной тела выявлялись аплазия ножки дуги бабочковидного 
позвонка, блок правого и левого края его тела со смежными позвонками, конкресценция пластинок 
дуги, сращение поперечных и суставных отростков. В одном случае (Th6) ножки дуги позвонка, по-
перечные, суставные и остистый отросток бабочковидного позвонка не имели видимых изменений.
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При рентгенологическом исследовании также были выявлены аномалии строения других по-
звонков: частичный или полный костный блок тел, конкресценция паравертебральных отрезков 
ребер (рис. 4), правосторонний или левосторонний шейный и грудные полупозвонки (рис. 5), 
конкресценция пластинок дуг смежных позвонков (рис. 6), spina bifida posterior одного или одно-
временно нескольких грудных и шейных позвонков (см. рис. 2, 6).

У всех пациентов имелась сколиотическая деформация позвоночника с правосторонней или 
левосторонней дугой искривления.

У 12-недельных плодов человека закладки позвонков всех отделов позвоночного столба пол-
ностью хрящевые. В C2–L5 позвонках присутствует по три центра окостенения: один – в теле, 
два других – в каждой половине дуги. В этих местах находятся гипертрофированные хрящевые 
клетки, которые окружает обызвествленный межклеточный матрикс. В теле позвонка окостене-
ние происходит по эндохондральному типу, т. е. образование костной ткани осуществляется 
за счет врастания клеток надхрящницы по ходу сосудистых каналов. Эти клетки дифференци- 
руются в остеобласты, продуцирующие остеоид на фрагментах обызвествленного хрящевого 
матрикса. У плодов человека без видимых врожденных аномалий развития в телах отдельных 
грудных и поясничных позвонков нами обнаружено наличие двух и даже трех центров окостене-
ния, расположенных по обе стороны от средней линии (рис. 7, 8).

                                             
Рис. 1. Бабочковидный позвонок Th11 (3D-реконструкция 
позвоночника, вид спереди). Компьютерная томограмма

Fig. 1. Butterfly vertebra Th11 (3D-reconstruction of the spine, 
frontal view). CT scan

Рис. 2. Девятый грудной позвонок (Th9) с полной сагит-
тальной щелью тела и spina bifida posterior в аксиальной 
проекции (костные дефекты указаны стрелками). 

Компьютерная томограмма

Fig. 2. Thoracic vertebrae (Th9), with complete sagittal cleft 
of the body and spina bifida posterior in axial projection 

(bone defects are indicated by arrows). CT scan

                                       
Рис. 3. Неполная сагиттальная щель тела восьмого груд-
ного позвонка (Th8) в аксиальной проекции. (костный 

дефект указан стрелкой). Компьютерная томограмма

Fig. 3. Incomplete sagittal cleft of the body of the eighth tho-
racic vertebra (Th8) in axial projection (bone defect is indi-

cated by arrow). CT scan

Рис. 4. Костный блок тел и дуг нижних грудных позвон-
ков, конкресценция ребер (3D-реконструкция грудного 
отдела позвоночника, вид с правой стороны). Компью- 

терная томограмма

Fig. 4. Block of the lower thoracic vertebrae bodies and arcs, 
interсostal block (3D-reconstruction of the thoracic spine, 

right side view). CT scan 
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У плодов первого триместра беременности хрящевые закладки смежных позвонков разделя-
ют участки плотно расположенных мезенхимных клеток (зачатки межпозвоночных дисков) с 
остатками хорды в центре, сохранившимися на протяжении поясничных и крестцовых отделов 
позвоночника. У 8-недельного возраста плода с экзэнцефалией – видимой макроскопически ано-
малией развития центральной нервной системы – выявлено отсутствие зачатка межпозвоночно-
го диска между хрящевыми закладками тел 2-го и 3-го шейных позвонков (рис. 9).

Обсуждение. Врожденные пороки развития позвонков формируются в результате наруше-
ния одного из этапов органогенеза и гистогенеза этих структур. Источником развития позвонков 
являются три области склеротома сомитов [8]. Мезенхима парных боковых областей дает начало 
ребрам, ножкам и пластинкам дуги позвонка. Тела позвонков и межпозвоночные диски развива-
ются из мезенхимы, расположенной аксиально. При этом дуга позвонка формируется за счет ка-
удальной половины одного сомита, а его тело – из двух смежных сомитов [9].

У человека на 4-й неделе развития клетки склеротома сомитов мигрируют в вентромедиаль-
ном направлении, формируя мезенхимные закладки тел позвонков. Начиная с 6-й недели эмбрио-
генеза в закладках начинается процесс хондрификации, а уже к 8–9-й неделе гестации они ста-

Рис. 5. Шейный (C7) и грудной (Th3) полупозвонки, бабочко-
видный позвонок Th6 во фронтальной проекции (костный 

дефект указан стрелкой). Компьютерная томограмма

Fig. 5. Cervical C7 and thoracic Th3 hemivertebrae, butterfly 
vertebra Th6 in frontal projection (bone defect is indicated 

by arrow). CT scan

Рис. 6. Spina bifida posterior и конкресценция дуг 
грудных позвонков (3D-реконструкция позвоночника, 

вид сзади). Компьютерная томограмма

Fig. 6. Spina bifida posterior and concrescence arcs 
of thoracic vertebrae (3D-reconstruction of the thoracic 

spine, back view). CT scan

Рис. 7. Поясничный позвонок 12-недельного плода человека (поперечный срез): 1 – центр окостенения; 2 – сосуди-
стый канал; Dors. – дорсальная поверхность тела позвонка; Ventr. – вентральная поверхность тела позвонка. 

Микрофотография. Окраска гематоксилином и эозином. ×50 (a), ×100 (b)

Fig. 7. Lumbar vertebra of a 12-week old human fetus (transverse section): 1 – the center of ossification; 2 – vascular canal; 
Dors. – dorsal surface of the vertebral body; Ventr. – ventral surface of the vertebral body. Micrograph. Hematoxylin-eosin 

staining. ×50 (a), ×100 (b)



418    Proceedings of the National Academy of Sciences of Belarus. Medical series, 2018, vol. 15, no. 4, pp. 414‒421 

новятся полностью хрящевыми [10]. Превращение мезенхимных клеток в хрящевые индуцирует 
хорда – транзиторная эмбриональная структура, которая находится в вентральной части закладки 
тела позвонка и постепенно замещается хрящом на протяжении 7–12-й недели эмбриогенеза [11]. 
В последующем, в начале плодного периода развития (10–11-я неделя эмбриогенеза), в хрящевых 
закладках появляются три первичных центра окостенения – один в теле и по одному в каждой 
половине дуги позвонка [12]. Вариантом нормы считается наличие в теле позвонка не одного, 
а двух центров окостенения. Один из них лежит ближе к вентральной поверхности тела, другой – 
ближе к его дорсальной поверхности. У таких плодов при рентгенологическом исследовании по-
звоночника создается иллюзия присутствия щели, ориентированной во фронтальной плоскости. 
При гистологическом исследовании между двумя половинами тела позвонка находятся гиалино-
вый хрящ, мезенхимные клетки и кровеносные сосуды [13]. С возрастом, по мере увеличения 
размеров центров окостенения, щель в теле позвонка исчезает, не оказывая влияния на нормаль-
ное развитие позвоночника [14].

Одной из разновидностей врожденных дефектов формы позвонка является его передняя расще-
лина (spina bifida anterior), ориентированная в сагиттальной плоскости. Она полностью или час- 
тично разделяет тело позвонка на две обычно одинаковые по размеру части треугольной формы 
(боковые полупозвонки), которые на рентгенограмме во фронтальной проекции выглядят как 
крылья бабочки [15]. Отсюда название «бабочковидный позвонок» (англ. butterfly vertebra). 
Впервые переднюю расщелину 12-го грудного позвонка в 1844 г. описал von Rokitansky. В лите-
ратуре эта врожденная аномалия развития известна под разными названиями: сагиттальная рас-
щелина позвонка, передний рахишизис, передняя spina bifida (англ. sagittal cleft vertebra, anterior 
rachischisis или somatoschisis, anterior spina bifida) [16, 17]. Передняя расщелина чаще всего вы-
является в поясничных позвонках, реже – в грудном отделе позвоночника [18]. 

Бабочковидный позвонок может быть как изолированным дефектом без клинической симптома-
тики, который обнаруживается случайно в ходе рентгенологического обследования по поводу па-
тологических изменений позвоночника, так и дефектом, который сочетается с другими врожденны-
ми пороками его морфогенеза, являясь причиной изменения осанки (сколиотической деформации). 
За период с 1990 по 2015 г. в литературе описано 12 случаев бессимптомного бабочковидного по-
звонка [19]. В нашем исследовании передняя расщелина сочеталась с гипоплазией или отсутствием 
отдельных частей грудных позвонков, а также с нарушением сегментации позвоночного столба (бло-
кированные позвонки). В совокупности эти аномалии служат причиной врожденного сколиоза [20]. 

                   
Рис. 8. Грудной позвонок 16-недельного плода человека 
(поперечный срез): 1 – центр окостенения; 2 – сосудистый 
канал; Dors. – дорсальная поверхность тела позвонка; 
Ventr. – вентральная поверхность тела позвонка. Микро- 

фотография. Окраска гематоксилином и эозином. ×50

Fig. 8. Thoracic vertebra of a 16-week old human fetus (trans-
verse section): 1 – center of ossification; 2 – vascular cartilage 
canаl; Dors. – dorsal surface of vertebral body; Ventr. – ventral 
surface of vertebral body. Microphotograph. Hematoxylin-eosin 

staining. ×50

Рис. 9. Шейный отдел 8-недельного плода человека 
с экзенцефалией (сагиттальный срез): 1 – срастание 
тел позвонков. Микрофотография. Окраска гематок-

силином и эозином. ×25

Fig. 9. Cervical vertebrae of a 8-week old human fetus 
with exencephaly (sagital section): 1 – blok vertebrae. 

Microphotograph. Hematoxylin-eosin staining. ×25
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Врожденные пороки морфогенеза позвонков имеют мультифакториальное происхождение [21]. 
Они могут возникать под действием внешнесредовых факторов в первые два месяца внутри- 
утробного развития. Например, в экспериментах на животных продемонстрировано, что гипок-
сический удар на стадии развития, соответствующей 6-й неделе гестации зародыша человека, 
приводит к формированию таких же аномалий развития, как при врожденном сколиозе. Доказан 
также тератогенный эффект талидомида, ловастатина, а также ряда препаратов, содержащих 
прогестерон/эстроген. J. Hesemann с соавт. [3] установили, что в 20 % случаев врожденные по-
роки развития позвонков сочетались с неблагоприятными внешними воздействиями на заро-
дыш. Присутствие таких факторов, как диабет первого типа у матери, употребление алкоголя, 
гипертермия, курение, прием кломифена или вальпроевой кислоты, по данным авторов, суще-
ственно увеличивает риск врожденной патологии позвоночника.

Конкресценция позвонков может быть связана с нарушением эспрессии гена Pax-1 [22], а пе-
редняя расщелина – с делецией короткого плеча хромосомы 20p.12 [5] или хромосомы 22q11.2 [23].

Синостозирование тел и дуг позвонков является следствием полного или частичного нераз-
деления смежных сомитов или ассоциированной с ними мезенхимы. Вероятно, это происходит 
на 3–8-й неделе внутриутробного развития в результате нарушения локального кровотока из-за ано-
мального хода межсегментарных артерий [24]. Формирование полупозвонка может быть обусловле-
но отсутствием одного из хрящевых центров в теле позвонка [25]. Однако в рамках изученной нами 
выборки трудно с полной уверенностью утверждать, что костный блок тел позвонков является 
врожденной аномалией развития, а не патологией, сформировавшейся в постнатальном онтогенезе.

Существует точка зрения, что персистирование хорды (или перихордального влагалища) пре-
пятствует слиянию двух центров хондрификации в мезенхимной закладке тела позвонка и при-
водит к появлению передней расщелины позвонка [17]. Однако, учитывая ориентацию хорды 
в продольном направлении, трудно представить, что при ее персистировании образуется сагитталь-
ная щель, которая полностью делит тело позвонка на две части. Кроме того, у зародышей человека 
S. Goto, H. K. Uhthoff [26] не подтвердили факт индукции дефектов морфогенеза позвоночника ано-
мальным развитием хорды, который неоднократно был продемонстрирован у низших позвоночных. 

Можно предположить, что одной из причин формирования передней расщелины позвонка, 
расположенной по аналогии с фронтальной щелью в сагиттальной плоскости, является появле-
ние в теле нескольких первичных центров окостенения, расположенных по обе стороны от сред-
ней линии. Перед появлением центров костеобразования в хрящевую закладку тела позвонка 
врастают фиброзные перегородки (сосудистые каналы). Они являются транзиторными структу-
рами, и их несвоевременная инволюция, например, ‒ причина раздвоения мыщелкового отрост-
ка нижней челюсти [27]. Обнаруженное нами отсутствие на значительном протяжении межпоз-
воночного диска между хрящевыми закладками тел 2-го и 3-го шейных позвонков у плода чело-
века с экзенцефалией свидетельствует также о тесной взаимосвязи развития осевого скелета 
и нервной трубки.

Заключение. Рентгенологический фенотип врожденных пороков развития позвонков весьма 
разнообразен и после рождения сопровождается деформацией позвоночника (врожденный ско-
лиоз). В настоящее время морфогенез этих пороков понятен не до конца. Один из возможных 
путей разобраться в этом вопросе – дополнительные детальные патоморфологические исследо-
вания зародышей и плодов человека с генетически детерминированными дефектами осевого 
скелета и нервной трубки.
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