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ABSTRACT
 Spinal dysraphism is an umbrella term for a group of con-

genital conditions resulting from abnormal development of the 
spinal cord and spine. They are generally classified as open and 
closed forms, depending on whether the neural tissue is direct-
ly exposed to the external environment or is covered by skin. 
These conditions, typically diagnosed in infancy, arise from 
defects in neural tube closure during embryonic development. 
Although the severity and clinical picture vary, all forms of spi-
nal dysraphism have the potential to cause significant neurolog-

ical and neurodevelopmental problems, often accompanied by 
orthopedic, urological and gastrointestinal complications. This 
condition can occur in isolated cases or as part of a genetic syn-
drome. Timely diagnosis and treatment are crucial for the prog-
nosis of patients. Additionally, the involvement of other organs 
and systems necessitates a multidisciplinary approach to patient 
management. This review explores the modern classification of 
spinal dysraphism, outlines the key clinical manifestations of 
various anomalies, and provides recommendations for diagno-
sis, treatment, and long-term follow-up.

Key words: congenital defects, dysraphism, spina bifida. 

РЕЗЮМЕ
Спиналният дисрафизъм е събирателен термин за ре-

дица вродени състояния, произтичащи от анормално раз-
витие на гръбначния мозък и гръбначния стълб. Най-общо 
се разделят на открити и закрити форми, в зависимост от 
това дали невралната тъкан е директно изложена на досег 
с външната среда или е покрита от кожа. Тези състояния, 
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често диагностицирани в ранна детска възраст, са резултат 
от дефекти в затварянето на невралната тръба по време на 
ембрионалното развитие. Въпреки че тези разстройства се 
различават по тежест и клинична картина, всички те имат 
потенциала да причинят значителни неврологични и не-
вроразвитийни проблеми, съчетават се с оротопедични, 
урологични и гастроинтестинални усложнения. Налице 
са както изолирани форми на спинален дисрафизъм, така 
и комплексни – част от генетичен синдром. Своевремен-
ната диагноза и лечение доказано подобряват прогнозата 
на пациените, а установяването на засягане на други ор-
гани и системи налага и мултидисциплинарен подход при 
проследяването и лечението на болните. Настоящият об-
зор разглежда съвременната класификация на спиналния 
дисрафизъм, основните клинични прояви при различните 
аномалии и представя препоръките за диагностика, лече-
ние и проследяване на тези пациенти. 

Ключови думи: вродени дефекти, дисрафизъм, спина 
бифида

ВЪВЕДЕНИЕ
Спиналният дисрафизъм (гр. dys – лош и raphe – шев) 

включва спектър от вродени аномалии на гръбначния 
стълб и гръбначния мозък в резултат на дефект в костната 
структура на прешлените, през който херниират менинги 
и неврални елементи (1, 28). Дефектите на невралната тръ-
ба заемат второ място по честота след вродените сърдеч-
ни малформации с честота 1-4/1000 живородени деца (19). 
Наблюдават се значителни регионални различия в чесотата 
на заболяването, предвид водещата роля на антенаталната 
грижа и хранителния статус на майката в етиопатогенезата 
на заболяването (16). В около 90% от случаите малформа-
цията обхваща лумбо-сакралия регион, следван от тора-
калния (6-8%) и най-рядко цервикалния (2-4%) (18). 

Ембриология и етиопатогенеза
Спинален дисрафизъм може да възникне още във фаза-

та на гаструлация – формиране на трислойна структура на 
ембриона (екто-, ендо- и мезобласт). Невралната тръба въз-
никва от ектобласта през третата и четвъртата гестационна 
седмица (първична неврулация). Първоначално се образува 
неврална плоча, чиито ръбове се повдигат, оформяйки не-
врален улей. Последващото затваряне на улея води до фор-
мирането на неврална тръба. Този процес започва в средната 
част и продължава към двата края – краниален и каудален, 
подобно на затваряне на цип. Следва процесът на вторична 
неврулация (пета и шеста гестационна седмица), при който 
се формира втора неврална тръба, свързваща се с първична-
та каудално и даваща началото на върха на conus medularis 
и filum terminale. Образуването на тeлата на прешлените на 
гръбначния стълб става чрез междусегментно съединение 
на 2 съседни сомита, докато частите от склеротомите, зао-
бикалящи невралната тръба, образуват прешеленните дъги 
(20). Засягането на всеки един от описаните етапи на разви-
тие, както и нарушение в отделянето на невралната тръба от 
надлежащата невроектодерма (процес, наречен преждевре-
менно разделяне) водят до различни клинични прояви на 
спинален дисрафизъм (1,10):

Етиологията на вродените малформации на гръбнач-
ния мозък е многофакторна. Добре е проучен ефектът на 
фолиевия дефицит в ранните етапи на бременността. Фо-
лиевата киселина (ФК) действа като промотор за клетъчно-
то делене. Около 50% от всички случаи на спинален дисра-
физъм се отдават на майчин дефицит на ФК (9), а добавката 
на ФК може да намали риска от такава малформация с до 
72%. Настоящите препоръки са прием на ФК 0.4-0.8 mg/
дневно за всички жени, планиращи бременност (поне 2-3 

месецa по-рано) и бременни поне до втори лунарен месец. 
За жените, които са имали предходна бременност с подоб-
на малформация препоръките са за 10 пъти по-голяма доза 
(4 mg/дневно) (6,17,27). Други периконцепционните факто-
ри на околната среда също се асоциират с повишен риск 
от дефекти на невралната тръба – майчино затлъстяване, 
лошо хранене, излагане на тютюнев дим, хиперхомоцисте-
инемия, заседнал начин на живот и психически стрес. Това 
се дължи на връзката им с прекомерен оксидативен стрес 
и възпаление, които ускоряват биологичното стареене на 
майката чрез по-бързо скъсяване на теломерите (4).

Генетичната основа на спиналния дисрафизъм е си-
гурно потвърдена за няколко гена с аетозомно-доминан-
тен модел на унаследяване – VANGL1, VANGL2, CELSR1, 
TBXT, CCL2, FUZ. Синдромокомплекси като VACTERL 
(синдром на вертебрални, аноректални, сърдечни, трахе-
ални, езофагеални, ренални и аномалии на крайниците), 
Klippel-Feil и 22q-делеционен синдром; гени, свързани с 
фолатния метаболизъм и други кандидат-гени, също са 
асоциирани с това състояние в малки проучвания (19). 

Класификация и клинична картина: Най-често из-
ползваната и удобна от практическа гледна точка класифика-
ция е клинико-рентгенологичната (24). Тя разделя спиналния 
дисрафизъм на две големи групи според това дали херниира-
лите елементи от невралната тръба (менинги, коренчета или 
гръбначен мозък) са покрити от кожа или не (Табл. 1).

Табл. 1 Клинико-рентгенологична класификация по 
Tortori-Donati и кол. (19) 

Открити
Spina bifida occulta

Закрити
Spina bifida aperta

Миелоцеле

Миеломенинго-
целе

Хемимиеломенин-
гоцеле

Хемимиелоцеле

С подкожна маса Без подкожна маса

Липоми с дурални 
дефекти

 – липомиеломенон-
гоцеле

 – липомиелоцеле

Миелоцистоцеле

Менингоцеле

Oбикновен дисрафизъм:
 – интрадурален липом
 – филарен липом
 – задебелен filum 
terminale
 – дермален синус
Комплексен дисрафи-
зъм:
 – диастемомиелия
 – невроентерична киста
 – дорзална ентерична 
фистула
 – каудален регресионен 
синдром

I. Oткрити форми на спинален дисрафизъм
1. Миеломенингоцеле: Най-тежката и често срещана 

форма (0.2-1/1000 живородени деца), при която гръбначни-
ят мозък и мозъчните обвивки пролабират през отвора на 
прешлените, без да са покрити от кожа и подкожие (елемен-
тите на невралната тръба са изложени директно на въдей-
ствие на фактори от външната среда). Неврологичният де-
фицит се обяснява със самата малформация и с излагането 
на нервна тъкан на околната среда, претърпяна физическа 
травма и химическо нараняване поради абразивния ефект 
на амниотичната течност (22,24). Клиничният спектър за-
виси от нивото на засегнатия сегмент на гръбначния мозък 
и от степента и тежестта на увреждането на коренчетата 
и гръбначния мозък. Тъй като лумбосакралният сегмент 
е най-засегнат, клиничната картина обикновено включва 
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пареза до пълна плегия на долните крайници, инконтинен-
ция на червата и пикочния мехур, сексуална дисфункция, 
скелетни деформации (22,24). 

Рядко се извършва магнитно-резонансна томография 
(МРТ) при новородени с миеломенингоцеле, тъй като диа-
гнозата обикновено се поставя пренатално (акушерски ул-
тразвук) и се потвърждава с визуална инспекция постна-
тално. Диагнозата не е трудна, предвид типичните стигми 
с покрито от ципеста мембрана туморовидно мековато об-
разование, най-често лумбално. При пренатално установе-
на малформация, феталната МРТ е модалността на избор 
за оценка на тези пациенти, тъй като има по-висока прос-
транствена и контрастна разделителна способност. Фетал-
ната и постнаталната МРТ могат да визуализират прекъс-
ването на кожата и подкожната тъкан (подкожна мастна 
тъкан, фасция, мускул и кост), невралните структури, из-
ложени на околната среда, и разширено и херниирало през 
костния дефект пространство, изпълнено с ликвор (менин-
гоцеле). Гръбначният мозък, навлизащ в менингоцелето е 
фиксиран и също може да бъде изобразен (12,22,24).

2. Миелоцеле: По-рядка форма, при която структурите 
на невралната тръба са също директно изложение на външ-
ната среда, но без менингоцеле. Има прекъсване на кожа-
та и подкожната тъкан, като елементите на невралната 
тръба са изложени на околната среда и образуват задната 
стена на малформацията, която може да е изравнена с по-
върхността на кожата (миелоцеле) или да бъде вдлъбната 
(миелосхиза) (22,24). Засегнатият сегмент на гръбначния 
мозък е фиксиран и се наблюдава същата степен на нев-
рологичен дефицит, каквато при миеломенингоцелето (23). 

3. Малформация на Chiari II: представлява съчетание 
от открит дефект на невралната тръба (най-често миело-
менингоцеле) и нисък стоеж на малкомозъчните тонзили, 
причиняващ хернииране през foramen magnum и обструк-
тивна хидроцефалия. Счита се за вторична малформация, 
резултат от изтичане на ликвор през открития дефект на 
невралната тръба, водещ до недоразвитие на четвърти вен-
трикул (7). Предвид високата честота на малформацията, 
се препоръчва провеждане на образно изследване на глава 
(трансфонтанелна ехография, компютърна графия или в 
най-добрия случай МРТ) за активно търсене на хидроце-
фалия при деца с открит спинален дисрафизъм (14). 

Поведението при деца с открити форми на спинален 
дисрафизъм включва спешни мероприятия още след раж-
дането. Първоначалната интервенция включва интравеноз-
ни антибиотици, неврохирургично затваряне на дефекта в 
рамките на 24 до 48 часа след раждането за предотвратя-
ване на инфекции и по-късни усложнения и поставяне на 
вентрикулоперитонеален шънт, ако пациентът е с придру-
жаваща хидроцефалия. Ако новороденото е в критично 
състояние вследствие на сепсис или други груби вродени 
органни аномалии, причиняващи животозастрашаващи 
проблеми, се препоръчва първоначално поддържащо лече-
ние (11). Следоперативните грижи имат жизненоважна роля 
за успеха на операцията. Продължава се антибиотичното 
лечение, а детето се обгрижва в положение по корем, за да 
се избегне аспирация и дехисценция на раната. Грижата за 
раната е от съществено значение, за да се избегне инфекция 
на раната. Необходима е смяна на превръзката и избягване 
на уринарно и фекално замърсяване на раната (11). Напо-
следък специализирани центрове извършват фетална опе-
ративна корекция на миеломенингоцеле. Това намалява 
развитието на хидроцефалия, но с риск от увеличаване на 
пренаталните усложнения и преждевременно раждане (3). 

Хирургичното възстановяване е последвано от просле-
дяване през целия живот на пациента от мултидисципли-
нарен екип. От особено значение са усложненията от страна 
на уринарния тракт, с равитие на атоничен или спастичен 

пикочен мехур, вторични хидронефроза и рецидивиращи 
уринарни инфекции, налагащи проследяване от детски 
нефролог и детски уролог, серийни уродинамични изследва-
ния и уроантисептична профилактика (21). Неврологичното 
увреждане най-често е по типа на долна вяла парапареза при 
формите без хидроцефалия, а наличието на хидроцефалия 
утежнява неврологичния дефицит с допълнителна спастич-
на церебрална парализа, интелентуален дефицит, зрителни 
и слухови дефицити, симптоматична епилепсия. Неряко се 
наблюдава и прогресия на неврологичния дефицит за до-
лни крайници, резултат на т.нар retethering – вторично въз-
никващо „фиксиране“ на оперирания в неонаталния период 
гръбначен мозък (15). Ортопедичните деформитети, които 
в повечето случаи са вродени, прогресират с времето с раз-
витие на тежкостепенна сколиоза и контрактури на долни 
крайници, налагащи допълнителни оперативни итервен-
ции. Физиотерапията е основен метод за подобряване на 
неврологичния дефицит и профилактика на контрактурите. 

II. Закрит спинален дисрафизъм с подкожна маса
1. Липоми с дурални дефекти (липомиеломенингоцеле, 

липомиелоцеле) – характеризират се с наличието на подко-
жен тумор от мастна тъкан над интерглутеалната гънка, 
простираща се асиметрично в областта на седалището. 
Кожни стигми се откриват при 50% от пациентите и могат 
да включват хипертрихоза, капилярен хемангиом, дерма-
лен синусов тракт или трапчинки (24). Регистрирането на 
такива стигми още при раждането е индикация за МРТ на 
гръбначния мозък и насочване за ранна хирургична интер-
венция с цел избягване на прояви на tethered cord синдром. 
Важно е да се отбележи, че мастният компонент на тези 
малформации може да нараства с възрастта, в зависимост 
от степента на натрупване на мастна тъкан в тялото (25).

2. Менингоцеле – представлява ликворна херния, покри-
та с дурална и арахноидна обвивка, херниираща през де-
фект на затварянето на дъгите на прешлените. Менингоце-
лите не съдържат нервна тъкан, което обяснява обикновено 
лекия неврологичен дефицит. Тези кистозни образувания 
са покрити от мека тъкан и кожа и могат да се проявят с ме-
котъканна подутина с надлежаща кожна дистрофия, хеман-
гиом или изпъкналост, подобна на опашка (22,24). МРТ де-
монстрира екстраспинално хернииране на менингите през 
незатворените прешленни дъги, което е изпълнено само с 
ликвор, гръбначният мозък е структурно нормален. Рядко в 
дефекта се въвличат нервни коренчета или хипертрофичен 
filum terminale, водещо до вяла парализа на долни крайни-
ци или тазово-резервоарни нарушения. 

3. Миелоцистоцеле – хернииране както на менингоце-
ле, така и на втора, хидросирингомиелична кухина, през 
дефект на прешленните дъги. Клиничната картина е оби-
чайно с лек неврологичен дефицит, но риск от прогресия 
поради tethered cord, а кожните прояви са сходни с менин-
гоцелето. В този случай обаче МРТ демонстрира две кухи-
ни – едната на менингоцелето, а втората – на хидросирин-
гомиеличната херния (5,22,24). 

III. Закрит спинален дисрафизъм без подкожна маса
1. Интрадурален липом  – доброкачествена маса от 

мастни клетки, разположена в дуралния сак. Липсват ха-
рактерни кожни стигми. Рядко причинява симптоматика, 
предимно при големи липоми или нарастващи липоми, 
оказващи компресия върху гръбначния мозък, когато кли-
никата е на прогресираща спастична парапареза (5,22,24). 

2. Филарен липом (липом на filum terminale) – липома-
тозна трансформация на filum terminale. При 95% от па-
циентите малформацията е безсимптомна и представлява 
случайна находка от МРТ. В много редки случаи може да 
доведе до прояви на tethered cord (5,22,24). 
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3. Дермален синус – фистула по срединната линия, покри-
та с епител, която свързва повърхността на кожата с гръбнач-
номозъчния канал или менингите. Физикалното изследване 
може да установи отвърстието на фистулата по средната ли-
ния на кожната повърхност, най-често на ниво S2. Съчетани 
кожни промени могат да са хемангиом, космат невус или хи-
перпигментирано петно. Дермалният синус може да свърже 
повърхността на кожата с всяко ниво на субпиалното прос-
транство, причинявайки ликворея и инфекциозни усложне-
ния като менингит и абсцес (5,22,24). Препоръчва се ранно 
хирургично лечение в комбинация с антибиотична профи-
лактика за намаляване на риска от усложнения (12). 

4. Диастематомиелия и дипломиелия – форми на спи-
нален дизрафизъм, при които гръбначният мозък е разде-
лен надлъжно на две части (Split cord syndrome). Този де-
фект възниква във фазата на гаструлацията, при неуспех на 
фузията на двете сформирали се половини на гръбначния 
мозък. Всеки от двата хемикорда има собствена мека мо-
зъчна обвивка и собствен централен канал, и от всяка водят 
началото си по едно вентрално и едно дорзално коренче 
(5,22,24). Към диагнозата още от неонаталния период могат 
да насочат кожните промени по средната линия на гърба: 
окосмяване, кожни гънки, липоматозни маси, фистули, 
пигментации. Впоследствие се развива тежкостепенна ско-
лиоза, деформация на крайниците и тазово-резервоарни 
нарушения (обичайно след 2 год.в.). Неврологичният дефи-
цит обикновено не е тежък, тъй като дефектът се локали-
зира обикновено в лумбосакралната област, а коренчета са 
добре оформени и завършени в своето развитие (25). МРТ 
поставя диагнозата, като може да разграничи диастема-
томиелия (всяка от двете части на разцепения гръбначен 
мозък са в собствен дурален сак, а между тях е разполо-
жена твърда (хрущялно-фиброзна или костна преграда) от 
дипломиелията (двете части са разположени в общ дурален 
сак, разделени от неригиден фиброзен септум) (22,24).

5. Каудален регресионен синдром – включва спектър от 
аномалии в долната половина на тялото, включително лум-
босакрална агенезия, заедно с различни малформации на 
долните крайници (контрактури, хипоплазия), пикочно-по-
ловата (ренална агенезия или дисплазия, ектопичен уретер, 
хидронефроза, псевдохермафродитизъм) и гастроинтести-
налната системи (аноректални аномалии, дуоденална или 
интестинална атрзия, малротация) (25). Каудалната регре-
сия е типична проява на диабетна ембриопатия, среща се 
и при някои генетични синдроми, както и в резултат на 
действие на токсини (миноксидил, бисептол, тоцилизумаб) 
(29). Неврологичните находки варират от лека и изолирана 
деформация на стъпалото до пълна парализа на двата до-
лни крайника, като двигателните дефицити са по-тежки от 
сетивните. Други находки включват сплескани седалищни 
части, тесни бедра, плитка интерглутеална гънка, невроге-
нен пикочен мехур и дисфункция на ректалния сфинктер. 
Неврологичният дефицит възниква в резултат на аномалии 
в развитието на каудалния край на гръбначния мозък, кои-
то почти задължително включват фиксиран гръбначен мо-
зък (tethered cord). Диагнозата се поставя непосредствено 
след раждането на базата на типичната хипоплазия на до-
лните крайници и сакрума. При по-леки случаи е възмож-
но пропускане на стигмите и прогресия на неврологичния 
дефицит. Лечението на каудалния регресионен синдром е 
сложно и симптоматично, насочено към подобряване на 
качеството на живот чрез възстановяване на дислокаци-
ите на тазобедрената става, неврологична декомпресия, 
untethering, възстановяване на дефекти на невралната тръба 
и коригиране на нестабилността на гръбначния стълб (29).

Закритите форми на спинален дизрафизъм не са инди-
кация за спешно оперативно лечение. Операция за осво-

бождаване на фиксирания гръбначен мозък се извършва, 
ако пациентът развие нови или прогресиращи симптоми. 
Алармиращи са прогресираща сколиоза и поява на тазо-
во-резервоарни нарушения. Данните показват, че 77% от 
пациентите със закрит спинален дисрафизъм, ще развият 
подобни симптоми. При липса на своевременна диагноза и 
намеса, се оачква прогресия с развитие на параплегия. Опе-
ративното лечение е задължително при наличие на тумор, 
асоцииран с малформацията (най-често тератоиден) (26). 

Пренатални грижи: Превенцията на дефектите на не-
вралната тръба е от ключово значение за намаляване на 
честотата на заболяването. Добавянето на фолиева кисе-
лина значително намалява риска от спинален дисрафизъм 
(27). Пренаталният скрининг, включващ кръвен тест за ал-
фа-фетопротеин и фетален ултразвук, са основни инстру-
менти за ранно откриване и интервенция (8). Пренаталната 
хирургия, изпълнена преди 26 г.с. намалява риска от раз-
витие на Chiari малформация и хидроцефалия и значимо 
подобрява бъдещата двигателна функция (постигане на 
самостоятелна походка) (2).

Прогноза: Прогнозата за пациенти със спинален дисра-
физъм зависи от вида на дефекта, времето на диагностици-
ране и ефективността на хирургичните интервенции. Децата 
с леки форми на спина бифида (като дурални фистули, липо-
ми, менингоцеле) могат да водят нормален живот с минимал-
на медицинска намеса, докато тези със синдром на миеломе-
нингоцеле или tethered cord могат да се сблъскат с постоянни 
предизвикателства с мобилността, независимостта и други 
аспекти на здравето. Пациентите подлежат на проследяване 
и проследяване за усложнения като сколиоза, дисфункция 
на пикочния мехур или прогресивен неврологичен дефицит, 
свързан с retethering на гръбначния мозък (18).

Извод: Спиналният дизрафизъм обхваща широк спек-
тър от вродени аномалии на гръбначния мозък и гръбнач-
ния стълб, които могат да варират от леки до тежки. Ран-
ната диагностика и подходящото лечение, включително 
хирургическа интервенция и поддържащи грижи, могат 
да подобрят качеството на живот на пациентите. Напре-
дъкът в пренаталния скрининг, хирургичните техники и 
следродилните грижи водят до нарастнала преживяемост 
на пациентите, но често се изисква наблюдение през це-
лия живот, за да се повлияват потенциалните усложнения, 
свързани с тези заболявания. Чрез повишена осведоменост 
и ранна интервенция, децата със спинален дисрафизъм 
могат да водят пълноценен живот въпреки предизвикател-
ствата, с които могат да се сблъскат.
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ABSTRACT
Epstein-Barr virus (EBV), typically associated with infec-

tious mononucleosis and various malignancies, is an uncom-
mon cause of encephalitis. The role of EBV in conjunction with 
other central nervous system (CNS) infections remains unclear, 
though its detection may provide critical insights into immune 
status and patient prognosis. This article presents three cases 
where EBV coexisted with primary CNS infections, complicat-
ing diagnostic and treatment processes.

Case 1: A 38-year-old male with a six-month history of in-
termittent fever, altered sensorium, and seizures was diagnosed 
with disseminated tuberculosis and EBV encephalitis. Initial 
MRI of brain suggested viral encephalitis, and CSF analysis re-
vealed Mycobacterium tuberculosis. CSF PCR confirmed EBV, 
leading to successful treatment with antiepileptics, antituber-
cular therapy, and acyclovir.

Case 2: A 32-year-old male presented with fever, headache, 
vomiting, and altered sensorium. CSF analysis showed Strep-


