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ГлУбокоУвАжАЕмыЕ коллЕГИ!
Ноябрьский IV съезд детских нейрохирур-

гов рФ обобщил очередной этап научно-пра-
ктической и организационно-педагогической 
деятельности детских отечественных нейрохи-
рургов.

съезд одобрил деятельность правления 
и общества за отчетный период, избрал новый 
состав правления и президента. уточнены 
основные аспекты организационной и науч-
но-практической деятельности. концептуаль-
но предмет нейрохирургии детского возраста 
основывается на эволюционной физиологии 
(эволюция функций и функциональная эво-
люция) при реализации лечебно-диагностиче-
ских подходов у детей по проблемам: хирургии 
пороков развития, родовых кровоизлияний, 
последствий родовых травм, внутриутробных 
инфекций и врожденных опухолей; разработ-
ка алгоритмов учета возрастных особенно-
стей диагностики и лечения черепно-мозговой 
травмы, цереброваскулярной патологии, ней-
роонкологии, дегенеративных заболеваний, 
гиперкинезов, дискинезий и других патологи-
ческих состояний.

ассоциация (общество) детских нейрохи-
рургов является составной частью специаль-
ности «нейрохирургия» и организационно вхо-
дит в состав ассоциации нейрохирургов рос-
сии, функционирует в тесном взаимодействии 
с детской неврологией и хирургией, а также 
другими педиатрическими научно-практиче-
скими дисциплинами. Для улучшения коорди-
нации деятельности детских нейрохирургиче-
ских подразделений, стандартизации отчетно-
сти и рационального распределения потоков 
пациентов признано целесообразным созда-
ние должности Главного внештатного детского 
нейрохирурга при Главном внештатном нейро-
хирурге МЗ рФ.

На съезде была одобрена позитивно-обра-
зовательная деятельность общества, решено 

в дальнейшем в работе этого направления учи-
тывать опыт развития и функционирования 
нейрохирургической образовательной систе-
мы последних лет в стране, в частности прини-
мать во внимание ее регулярность, широкую 
географию и мультидисциплинарность.

съездом рекомендовано проводить ежегод-
ные конференции для обсуждения и решения 
различных научно-практических проблем; ор-
ганизовывать заседания правления общест-
ва два раза в год для решения текущих важ-
ных вопросов. следующий образовательный 
курс решено провести по проблеме «неотлож-
ная помощь в детской нейрохирургии» в ноя-
бре 2016 г. в Москве.

На съезде подтвержден принцип обяза-
тельной ротации руководящего звена обще-
ства детской нейрохирургии. решено всемер-
но поддерживать и способствовать работе 
евразийской ассоциации детских нейрохирур-
гов, а также внесено предложение назвать ас-
социацию именем ее создателя — профессора 
Ю.а. орлова.

На страницах журнала планируется публи-
кация полного отчета о работе съезда детских 
нейрохирургов.

редакция призывает членов общества к ак-
тивному участию в обсуждении решений съе-
зда. Ваши мнения и предложения будут рас-
смотрены редакционной коллегией. Наиболее 
актуальные из них будут опубликованы.

общество детских нейрохирургов и редкол-
легия журнала выражают благодарность всем 
членам общества за активную и плодотвор-
ную работу в рамках съезда детских нейрохи-
рургов.

Президент Общества  
детских нейрохирургов,

главный редактор В.А. Хачатрян
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АкАДЕмИк РАН ГАЙДАР боРИС вСЕволоДовИЧ. к 70-лЕТИЮ

19 января 2016 г. исполняется 70 лет про-
фессору кафедры нейрохирургии Военно- 
медицинской академии, академику раН, гене-
рал-лейтенанту медицинской службы Борису 
Всеволодовичу Гайдару. 

Борис Всеволодович — талантливый ней-
рохирург и ученый: доктор медицинских 
наук (1990), профессор (1992), Заслуженный 
деятель науки рФ (1995), заслуженный врач 
российской Федерации, академик Междуна-
родной академии информатизации при ооН 
(1995) и российской медико-технической 
академии (1995), академик Международной 
академии экологии и безопасности человече-
ства (1997), академик академии безопасно-
сти обороны и правопорядка (2001), академик 
российской военно-медицинской академии 
(2001), член-корреспондент раМН (2003), 
академик раМН (2005), почетный доктор 
Военно-медицинской академии (2007). он 
является ведущим ученым страны в области 
боевых повреждений ЦНс, сосудистой ней-
рохирургии, нейроонкологии. Внес крупный 
вклад в решение вопросов организации спе-
циализированной нейрохирургической помо-
щи в Вооруженных силах в мирное и военное 
время. 

В 1983 г. Б.В. Гайдар защитил кандидатскую 
диссертацию, посвященную диагностическим 
и прогностическим значениям показателей ре-
активности сосудов головного мозга в остром 
периоде тяжелой черепно-мозговой травмы. 
Будучи преподавателем, а затем старшим пре-
подавателем кафедры, ярко проявил способ-
ности педагога, ученого и врача-нейрохирурга. 
В последующие годы продолжил глубокое из-
учение нарушений церебральной гемодинами-
ки при заболеваниях и травме головного мозга, 
внеся большой вклад в теорию и практику ней-
рохирургии и клинической пато физиологии. 
В 1990 г. Б.В. Гайдар успешно защитил доктор-
скую диссертацию, в которой были раскрыты 
принципы оптимизации церебральной гемо-
динамики при нейрохирургической патоло-
гии головного мозга. результатом проведен-

ных научных исследований, представленных 
в диссертационных работах, стала возмож-
ность неинвазивной диагностики состояния 
церебральной гемодинамики в остром периоде 
черепно-мозговой травмы и при заболеваниях 
головного мозга.

академик Гайдар является пионером в раз-
работке современных принципов оказания 
специализированной нейрохирургической по-
мощи в Вооруженных силах в мирное и во-
енное время, в том числе при локальных во-
енных конфликтах и в системе медицины ка-
тастроф. Б.В. Гайдар является организатором 
системы специализированных формирова-
ний для оказания нейрохирургической помо-
щи пострадавшим при массовых катастрофах 
и стихийных бедствиях. участвовал в орга-
низации и оказании специализированной по-
мощи пострадавшим с черепно-мозговыми 
и спинальными травмами при землетрясении 
в армении в 1988 г. как главный нейрохи-
рург Мо рФ неоднократно выезжал в служеб-
ные командировки в чечню, совершенствовал 
нейрохирургическую службу Вс в соответст-
вии с современной военной доктриной, решая 
проблемы оказания специализированной ней-
рохирургической помощи в локальных воен-
ных конфликтах (1995–2001 гг.). В соответ-
ствии с изменившимися условиями ведения 
боевых действий Б.В. Гайдаром разработан 
и внедрен в практику оптимальный алгоритм 
оказания нейрохирургической помощи, осно-
ванный на принципах полноценности и завер-
шенности каждого оперативного вмешатель-
ства, исключающего необходимость повтор-
ных операций.

Б.В. Гайдар внес большой вклад в изучение 
патогенеза, принципов диагностики и лечения 
тяжелой черепно-мозговой травмы. Б.В. Гай-
даром впервые определено значение показа-
телей реактивности системы мозгового кро-
вообращения, сформулированы принципы оп-
тимизации церебральной гемодинамики при 
черепно-мозговой травме путем коррекции по-
казателей реактивности и ауторегуляции моз-
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гового кровотока при помощи целенаправлен-
ного фармакологического и немедикаментоз-
ного воздействия. 

под редакцией профессора Гайдара в 1998 г. 
вышел в свет учебник «Военная нейрохирур-
гия», а в 2002 г. — руководство «практичес-
кая нейрохирургия», одни из наиболее пол-
ных и актуальных изданий по нейрохирургии. 
В учебных изданиях, подготовленных для слу-
шателей академии, помимо прочих нашли от-
ражение вопросы организации специализи-
рованной нейрохирургической помощи в ло-
кальных военных конфликтах, реабилитации, 
военно-врачебной экспертизы. 

На протяжении восьми лет профессор 
Б.В. Гайдар возглавлял кафедру нейрохирур-
гии Военно-медицинской академии, в стенах 
которой получили мощный импульс к разви-
тию такие направления, как хирургия артери-
альных аневризм, артериовенозных мальфор-

маций, дуральных артериовенозных фистул, 
нейроэндоскопия, стереотаксическое наведе-
ние, криохирургия новообразований голов-
ного мозга. Все эти годы кафедра была одной 
из лучших в академии. 

В 1998–2002 гг. Б.В. Гайдар являлся прези-
дентом ассоциации нейрохирургов рФ. В на-
стоящее время он остается членом правле-
ния ассоциации. На протяжении многих лет 
является председателем специализированно-
го диссертационного совета, главным редак-
тором электронного журнала «российская 
нейрохирургия», членом редакционной кол-
легии журналов «Вестник российской Воен-
но-медицинской академии», «Нейрохирур-
гия», «Нейрохирургия и неврология детского 
возраста», «клиническая медицина и пато-
физиология», членом правления ассоциации 
нейрохирургов санкт-петербурга им. проф. 
и.с. Бабчина.
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с 2000 по 2007 г. Б.В. Гайдар возглавлял 
Военно-медицинскую академию. Несмотря 
на всю свою занятость, Борис Всеволодович 
успешно совмещал организационную, педаго-
гическую, научную и хирургическую деятель-
ность. под его руководством разрабатывались 
новые направления минимально-инвазивной 
нейрохирургии: эндовидеоскопический мони-
торинг при сложных нейрохирургических вме-
шательствах; суперселективная химиотерапия 
злокачественных новообразований головно-
го мозга; эндоваскулярные вмешательства при 
артериовенозных мальформациях, диспла-
зиях и аневризмах головного мозга; стерео-
таксическая биопсия и криодеструкция при 
ново образованиях головного мозга. В годы ру-
ководства академией благодаря активной по-
зиции Б.В. Гайдара удалось осуществить мас-
штабную реконструкцию и переоснащение 
ряда ведущих хирургических клиник, что со-
здало предпосылки для прогрессивного раз-
вития научных школ в самых разных отраслях 
военной хирургии.

Б.В. Гайдар внес существенный вклад в под-
готовку научных кадров. под его руководством 
и при его научном консультировании подго-
товлены более 20 кандидатских и докторских 

диссертаций. его ученики продолжают педа-
гогическую, научную и лечебную деятельность 
в Военно-медицинской академии, крупнейших 
медицинских центрах Москвы и санкт-петер-
бурга. 

Б.В. Гайдар является высококлассным хи-
рургом. он вдумчивый клиницист, разносто-
ронний исследователь, внесший крупный вклад 
в развитие отечественной медицинской науки, 
военно-полевой нейрохирургии. Награж ден 
орденами «За службу родине в Вс» 3 ст., «За 
заслуги перед отечеством», орденом почета 
и рядом медалей. В 2003 г. удостоен звания ла-
уреата Государственной премии российской 
Федерации за серию работ по теме «острые 
внутричерепные кровоизлияния: изучение па-
тогенеза, разработка и внедрение новых тех-
нологий в диагностику и хирургическое ле-
чение», а в 2007 г. — лауреата премии прави-
тельства российской Федерации за цикл работ 
по нейротравматологии.

редакция сердечно поздравляет Бориса 
Всеволодовича с юбилеем и желает крепко-
го здоровья и дальнейших творческих успехов 
в его благородном труде на благо россии. 
 



НаучНо- 
практический 

журНал

Нейрохирургия и Неврология
Детского возраста 1/1

6

11

© В.Б. Войтенков, А.В. Климкин, Н.В. Скрипченко, 2016 

ЗРИТЕлЬНыЕ выЗвАННыЕ ПоТЕНЦИАлы У ЗДоРовыХ ДЕТЕЙ 
ПЕРвоГо ГоДА жИЗНИ

в.б. войтенков, А.в. климкин, Н.в. Скрипченко 
Научно-исследовательский институт детских инфекций федерального медико-биологического 
агентства, санкт-петербург, россия  

Проведено исследование, целью которого было изучение зрительных вызванных потенциалов у здоровых 
детей первого года жизни. Обследовано 23 неврологически и офтальмологически здоровых ребенка. Всем 
проводилось исследование ЗВП на вспышку. Оценивались латентность, амплитуда, разница латентностей 
и амплитуд основного коркового пика Р3. Показано, что у всех здоровых детей первого года жизни при ис-
следовании зрительных вызванных потенциалов удается зарегистрировать основной корковый комплекс. 
Средняя латентность этого комплекса составляет 138–140 мс и средняя амплитуда 7–9 мкВ. Латент-
ность отличается большой вариабельностью. Выдвигается предположение, что выявляемое в клинических 
условиях отклонение латентности и/или амплитуды от установленных нормативных данных не во всех 
случаях означает наличие нарушений и может отражать текущий процесс миелинизации зрительных пу-
тей и организации межцентральных взаимодействий. 
ключевые слова: зрительные вызванные потенциалы, норма, дети.

VISUAL EVOKED POTENTIALS IN HEALTHY INFANTS

V.B. Voitenkov, A.V. Klimkin, N.V. Skripchenko 
Scientific Research Institute of Children’s Infections, Saint Petersburg, Russia

We have evaluated visual evoked potentials (VEPs) in 23 neurologically and ophthalmologically healthy infants 
aged 2–10 months. Flash VEPs were implemented, with main peak P3 latency, amplitude and differences of latency 
and amplitude between sides being investigated. In all cases main peak was registered. Its average latency was 138–
140 ms and main amplitude 7–9 μV. Latency was quite variable. We propose that latency or amplitude deviation 
in this population may not happen due to pathological condition, but merely due to ongoing myelination of visual 
pathways and cortex modeling. 
Key words: visual evoked potentials, normative data, children.

введение

исследование зрения у детей, в особеннос-
ти детей первого года жизни, требует приме-
нения методик его объективизации — офталь-
мологических и электрофизиологических [10]. 
Взросление зрительного восприятия идет дли-
тельное время после рождения, окончательно 
завершаясь к 2–5 годам; с рождения младенцы 
предпочитают паттерн, напоминающий чело-
веческое лицо. Младенцы начиная с возраста 
6 недель распознают внутренние детали (кон-
фигурацию) лица матери; выявляют движе-
ние живых объектов и выражают предпочте-
ние движениям, осуществляемым людьми [5, 
16]. предполагается, что до возраста 2 месяцев 
обработка зрительной информации в мозгу но-

ворожденных осуществляется на подкорковом 
уровне [10]. 

способность воспринимать сложные зри-
тельные объекты, такие как предъявляемые 
на экране телевизора образы, формируется 
к 12–24 месяцам. полный контроль над зри-
тельным вниманием с появлением способно-
сти сосредотачивать его продолжительное вре-
мя полностью реализуется значительно позже, 
окончательно формируясь только к младшему 
школьному возрасту [12]. 

Для объективной оценки зрительной функ-
ции широко применяются зрительные вызван-
ные потенциалы (ЗВп). при использовании 
ЗВп на вспышку нет необходимости в фик-
сации взгляда, и обследование может про-
водиться у маленьких детей [1]. основным 
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компонентом ЗВп на вспышку считается комп-
лекс пиков P2–N2–P3, средняя латентность 
пика р3 у взрослых составляет 124–129 мс, ам-
плитуда — 7–8 мкВ [1]. пики ЗВп, пригодные 
для анализа, начинают регистрироваться у не-
доношенных детей уже с 24 недели постмен-
струального периода [12]. пик р2 регистриро-
вался у 100 % здоровых новорожденных начи-
ная с 3-й недели [2].

у детей, в особенности первого года жизни, 
показатели основного комплекса пиков ЗВп 
существенно разнятся в зависимости от лабо-
ратории и выбранной методики регистрации. 
сообщается о средней латентности P2 100 
и N3 150 мс [3]; о латентности основного кор-
кового пика (без конкретного его обозначе-
ния) в 100–170 мс и амплитуде 2–15 мкВ [13]; 
средней латентности р100 (исследование 
на паттерн) 179–180 мс [11]; средней латент-
ности р2 170±16 и амплитуде 6,26±5,46 [7], 
латентности р3 в 145 мс [2]; латентности р2 
в 155±30 мс и амплитуде 5,9±4,3 мс [4], сред-
ней латентности N2 в 185,98±31 мс и ампли-
туде 1,78±1,5 [8]. как можно видеть, разброс 
показателей носит исключительный харак-
тер, следует также отметить различные пики, 
позиционируемые авторами в качестве ос-
новных, используемых для анализа. В раз-
ных работах одни и те же волны (2, 3, 4 и 5-я 
волны) на кривой обозначались по-разному, 
с присвоением им разных порядковых номе-
ров P и N. 

подробное исследование пика N1, пред-
принятое с. Цуниеши (S. Tsuneishi) с соавт. 
(1995), показало, что между 30-й и 40-й неде-
лями постменструального периода его латент-
ность укорачивается со скоростью в среднем 
4,6 мс в неделю, с параллельно идущей норма-
лизацией его формы, что отражает миелиниза-
цию зрительных путей [14, 15]. 

Международными рекомендациями по кли-
нической нейрофизиологии каждой лаборато-
рии предлагается определять свою собствен-
ную группу референтных значений; сравнение 
с медицинской нормой, полученной из данных 
литературы, не одобряется. сравнение дан-
ных между лабораториями возможно только 
в условиях абсолютно точного повторения ре-

жима исследования, включая цвет вспышки, 
ее частоту, яркость, монтаж регистрирующих 
электродов и т.д. [9]. 

Целью нашего исследования было изучение 
зрительных вызванных потенциалов у здоро-
вых детей первого года жизни. 

материалы и методы 

В ФГБу НиДи ФМБа россии проведено 
исследование зрительных вызванных потенци-
алов у здоровых детей первого года жизни. Все-
го обследовано 23 неврологически и офталь-
мологически здоровых ребенка, проходивших 
скрининговое обследование. Мальчиков — 
14, девочек — 9. средний возраст группы — 
130,5±86,11 суток, разброс от 32 до 306 суток. 
Все дети проходили тщательное офтальмоло-
гическое обследование, включавшее осмотр 
окулиста с исследованием глазного дна, невро-
логический осмотр, нейросонографию и элек-
троэнцефалографию. при отсутствии отклоне-
ний от нормы данные детей включались в ис-
следование. 

Всем проводилось исследование ЗВп 
на вспышку по стандартной методике [1, 9]. 
регистрирующие электроды по международ-
ной системе 10–20 устанавливались на точки 
oz (активный), Cz (референтный) и fpz (за-
земляющий) с импедансом под электродами 
не более 5 ком. режим стимуляции: вспышка 
матрицы светодиодов, моноокулярная стиму-
ляция длительностью 5 мс, частотой 1 Гц, цвет 
вспышки — красный (длина волны 640 нм), 
эпоха анализа составляла 400 мс. оценивались 
латентность, амплитуда основного коркового 
пика (по показателю N2/р3), асимметрия ла-
тентностей и амплитуд пика при стимуляции 
правого и левого глаза.

Результаты

корковые пики N2 и р3 были зарегистриро-
ваны у всех детей, принявших участие в иссле-
довании. 

показатели латентности, амплитуды и асим-
метрии латентностей и амплитуд основного 
пика р3 представлены в табл. 
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На индивидуальном уровне асимметрия ла-
тентностей при стимуляции разных глаз более 
10 мс наблюдалась в 7 случаях (30 %). Значи-
мая асимметрия амплитуд не наблюдалась ни 
в одном случае. 

типичный вариант зрительных вызванных 
потенциалов, зарегистрированный у пациен-
та мужского пола, возраст 6 мес., представлен 
на рис. 

обсуждение

полученные нами данные позволяют сде-
лать некоторые выводы. Выявленный разброс 
латентностей отражает неполную миелиниза-
цию зрительного пути, характерную для детей 
первого года жизни [11]. кроме миелинизации 
собственно зрительных путей для правильно-

го восприятия образов, обработки информа-
ции и адекватной биоэлектрической активно-
сти зрительных нейронов важную роль игра-
ет полное развитие височной и теменной коры 
и базальных ганглиев [10].

отсутствие значимой разницы амплитуд 
при стимуляции разных глаз, возможно, обус-
ловлено техническими аспектами исследова-
ния (небольшими геометрическими размера-
ми мозга младенца, соответственно небольшим 
расстоянием между регистрирующими элек-
тродами, и, возможно, неспецифическим про-
ведением возбуждения). кроме того, нет окон-
чательной идентификации коркового генеза 
основного комплекса пиков ЗВп у детей пер-
вых месяцев жизни: показано, что у пациентов 
с перивентрикулярной лейкомаляцией в 100 % 
случаев регистрировались основные пики 

Показатели амплитуды и латентности основного коркового пика в обследованной группе детей
Amplitudes and latencies of the main cortical peak in the group

показатель
стимуляция

oD oS

латентность пика р3, мс 138,9±15,6 140,8±17,2

амплитуда пика р3, мкВ 8,48±5,46 7,91±5,06

асимметрия латентностей, мс 6,75±4,19

асимметрия амплитуд, мкВ 1,9±1,4

ЗВп у неврологически здорового 
мальчика, возраст 6 мес.

VEPs in healthy male patient, age 
6 months
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ЗВп, в то время как у детей с поражением под-
корковых образований пригодных для анали-
за ЗВп не было получено [6]. Можно предпо-
ложить, что у здоровых детей первых месяцев 
жизни (в нашем исследовании 7 обследован-
ных были в возрасте менее 3 месяцев) в фор-
мировании регистрируемого комплекса N2–
P3 активное участие принимают подкорковые 
структуры. 

полученный разброс латентностей корко-
вого пика у здоровых детей показывает, что 
к нормативным данным у детей первого года 
жизни следует относиться с осторожностью. 
Выявленное отклонение латентности и/или 
амплитуды от установленных нормативных 
данных не во всех случаях означает наличие 
патологических отклонений. по нашему мне-
нию, более обоснованным является оценка на-
личия либо отсутствия корковых пиков и сим-
метричности их латентности. 

исследование ЗВп у детей затруднено, рав-
но как и интерпретация полученных резуль-
татов. известно, что получение у детей запи-
си, форма которой отличается от изолинии, 
не означает наличия сохранности зритель-
ных функ ций вследствие большого количе-
ства двигательных артефактов, характерных 
для записи ЗВп у детей [3]. атрибуция выде-
ленного нами основного пика, пригодного для 
анализа на кривой, полученной у детей перво-
го года жизни, как р3 может являться предме-
том для дискуссии, равно как и обозначение 
его в качес тве основного коркового пика. тем 
не менее вне зависимости от формального бук-
венного обозначения данного комплекса, он, 
несомненно, отражает возбуждение основного 
аппарата обработки зрительной информации 
у ребенка первого года жизни. 

отсутствие комплекса N2–P3 позволяет 
выдвинуть предположение о нарушении фор-
мирования зрительной системы у пациен-
та первого года жизни. Важным при получе-
нии отрицательного ответа является проведе-
ние исследования в динамике, что позволяет 
оценить направление изменения биоэлектри-
ческой активности и сделать предположения 
о ходе течения патофизиологического про-
цесса.  

выводы 
1. у всех здоровых детей первого года жиз-

ни при проведении зрительных вызванных по-
тенциалов удается зарегистрировать основной 
корковый комплекс.

2. средняя латентность этого комплекса 
составляет 138–140 мс и средняя амплитуда 
7–9 мкВ.

3. Выявленное отклонение латентности 
и/или амплитуды от установленных норма-
тивных данных не во всех случаях означает на-
личие патологических отклонений. 

4. при исследовании ЗВп у детей первого 
года жизни обоснованной является оценка на-
личия либо отсутствия корковых пиков и сим-
метричности их латентности при стимуляции 
разных глаз.

Войтенков Владислав Борисович, к.м.н., 
научный сотрудник ФГБу Нии  

детских инфекций ФМБа россии 
e-mail: vlad203@inbox.ru
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ХРоНИЧЕСкАЯ окклЮЗИРУЮЩАЯ вАСкУлоПАТИЯ  
У РЕбЕНкА С вИЧ-ИНФЕкЦИЕЙ 
описание клинического случая и обзор литературы

м.Ю. Фомина1, Е.Е. воронин2, м.А. Титова2, С.в. Татаринова2

1 санкт-петербургский государственный педиатрический медицинский университет,  
санкт-петербург, россия 
2 республиканская клиническая инфекционная больница, санкт-петербург, россия

ВИЧ-васкулит, сопровождающийся впоследствии эпизодами ОНМК, имеет подострое течение с невы-
раженными неврологическими симптомами, что обосновывает необходимость проведения нейровизуали-
зационного исследования (магнитно-резонансной томографии (МРТ) головного мозга) всем детям с пе-
ринатальной ВИЧ-инфекцией. Представлен краткий обзор литературы и клиническое описание случая 
синдрома моя-моя у пациента с диагностированной ВИЧ-инфекцией.
ключевые слова: ВИЧ-инфекция, цереброваскулярные нарушения, магнитно-резонансная томография, 
МР-ангиография.

CHRONIC OCCLUSIVE VASCULOPATHY  
IN A CHILD WITH HIV INFECTION 
Description of a clinical case and literature review

M.Y. Fomina1, E.E. Voronin2, M.A. Titova2, S.V. Tatarinova2

1 St Petersburg state pediatric medical university, Saint Petersburg, Russia
2 Republican clinical infectious diseases hospital, Saint Petersburg, Russia 

HIV-vasculitis involving later episodes of stroke is subacute, with pronounced neurological symptoms that justifies 
the need for dynamics in neuroimaging (brain MRI), all children with perinatal HIV infection. A brief literature 
review and clinical case description of the syndrome of Moya-Moya 13 year old patient patients with diagnosed HIV 
infection.
Key words: HIV infection, cerebrovascular disease, MRI, MR-angiography.

Несомненны достижения в области про-
филактики, диагностики и лечения Вич-ин-
фекции у детей. применение антиретровиру-
сной терапии (арВт) в значительной степени 
способствовало снижению клинических про-
явлений тяжелых форм Вич-ассоциирован-
ных неврологических нарушений. однако нами 
наблюдаются дети с прогрессированием невро-
логических симптомов при нормализации им-
мунологических и вирусологических показате-
лей на фоне арВт. приводятся различные тео-
рии возникновения данного феномена. прежде 
всего — генетическая дивергенция и несовпаде-
ние профилей лекарственной устойчивости суб-
популяций Вич, циркулирующих в спинно-
мозговой жидкости (сМж) и крови. также 

описан феномен забарьерной репликации Вич 
в сМж, которая взаимосвязана с прогрессив-
ным ухудшением неврологических функций 
у Вич-инфицированных пациентов с неопре-
деляемой вирусной нагрузкой в крови на фоне 
приема антиретровирусной терапии. 

по данным наших наблюдений, васкулит, 
сопровождающийся впоследствии эпизодами 
оНМк, встречается у 9 % детей, инфицирован-
ных Вич, имеет подострое течение, с невыра-
женными неврологическими симптомами [5]. 
проводя всем пациентам, находящимся в рес-
публиканской клинической инфекционной 
больнице, нейровизуализационное исследова-
ние, мы диагностировали у пациента болезнь 
моя-моя (БММ) — хроническое прогрессиру-
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ющее цереброваскулярное заболевание, харак-
теризующееся медленным сужением просвета 
внутричерепных сегментов внутренних сонных 
(Вса) и начальных сегментов передних и сред-
них мозговых артерий (пМа и сМа) с разви-
тием сети мелких сосудистых анастомозов и со-
провождающиеся повторными эпизодами на-
рушения мозгового кровообращения [8].

Заболевание впервые почти одновременно 
описано в Японии в 1968 г. т. кудо (T. Kudo), 
а. Нишимото (A. Nishimoto) и с. такеуши 
(S. Takeushi) и иногда в литературе называется 
болезнью Нишимото–такеуши–кудо. по дан-
ным этих авторов, БММ встречается в Японии 
с частотой 1 случай на 1 млн населения [1, 5, 7]. 
к настоящему времени БММ описана во мно-
гих странах мира как у детей, так и у взрослых. 
женщины болеют чаще (3:2 у взрослых и 2,5:1 
у детей). 

отмечено два пика болезни в возрасте 10–
20 и 30–40 лет. своим названием заболева-
ние обязано наличием характерного расши-
рения базальных коллатеральных артерий 
при Мрт или ангиографии, напоминающих 
клубящийся дым сигарет, висящий в воздухе 
(puff of cigarette smoke driffting in the air), что 
по-японски звучит как «mouamoua». причина 
заболевания в настоящее время окончатель-
но не установлена. предполагается несколь-
ко возможных вариантов: генетическая ано-
малия артерий, которая часто ассоциируется 
с аномалиями кожи головы и шеи (ангиомы, 
аплазии) — в литературе описаны семейные 
случаи болезни; аутоиммунный воспалитель-
ный процесс, протекающий по типу неспеци-
фичного артериита и приводящий к поврежде-
нию интимы сосуда и последующему тромбо-
зу; рецидивирующий спазм мозговых артерий 
[3, 4]. В литературе обсуждается возможная 
роль раннего атеросклероза, а также мульти-
факториальный характер заболевания. пато-
морфологические нарушения при БММ про-
являются изменением формы и размеров сосу-
дов в виде плотных тяжей с узкими точечными 
просветами. Микроскопически стеноз сосу-
дов развивается за счет резкого циркулярно-
го утолщения интимы, в основе которой лежат 
разрастания эластической и коллагеновой тка-

ни, или эластофиброз. В коллатералях наблю-
даются дезорганизация эластического карка-
са, разрывы внутренней эластичной мембра-
ны, некрозы гладкомышечных клеток, отечные 
изменения, перерастяжение стенок, их истон-
чение и локальная дилатация [1, 2]. Япон-
ским исследовательским комитетом по изуче-
нию болезни моя-моя разработаны следующие 
диаг ностические критерии заболевания [4]: 

— стеноз или тромбоз внутренней сонной 
артерии на уровне бифуркации, а также прок-
симальных отделов передней и средней мозго-
вой артерии;

— расширение базальных коллатеральных 
артерий (особенно лентикулостриарных и та-
ламоперфорирующих);

— двусторонний характер поражения.
клинические проявления характерны для 

транзиторных ишемических атак (тиа) или 
инфарктов мозга (в зависимости от поражен-
ного бассейна), представлены эпилептически-
ми припадками, гиперкинезами и прогресси-
рующими когнитивными нарушениями. у де-
тей и подростков заболевание проявляется 
неспецифическими симптомами — цефалгией, 
головокружением, ухудшением памяти и вни-
мания. интракраниальные гематомы в дет-
ском возрасте нетипичны.

известно, что характерная для болезни моя-
моя ангиографическая картина может разви-
ваться при ряде специфических причин. к ним 
относятся бактериальная эмболия, туберку-
лезный менингит, опухоль, нейрофиброматоз, 
болезнь Дауна. В этих случаях устанавливает-
ся диагноз «синдром моя-моя». к такому же 
случаю относится и наше наблюдение.

пациент Б., 13 лет, поступил в республи-
канскую клиническую инфекционную боль-
ницу для подтверждения диагноза Вич- 
инфекции в июле 2014 г. обследован в связи 
с выявленным семейным контактом по Вич. 
перинатальный анамнез не отягощен. До двух 
лет — рецидивирующая инфекция (бронхиты), 
проводилась плевральная пункция. пациенту 
установлен диагноз Вич-инфекция 4Б (В3), 
выраженная иммуносупрессия и назначена 
арВт по схеме аЗт+3тс+атV. Вирусная 
нагрузка с декабря 2014 г. неопределяемая. 
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пациент не предъявлял жалоб, очаговых нев-
рологических симптомов не отмечено. прове-
дена Мрт головного мозга. представляем ре-
зультаты исследования. Мрт головного мозга 
в июле 2014 г. выявила зону постишемических 
глиозно-атрофических изменений в левой те-
менно-височной области, постишемические 
кисты в проекции лентикулярных ядер с обе-
их сторон, многоочаговое поражение белого 
вещества обоих полушарий мозга, очаг острой 
ишемии в перивентрикулярных отделах бе-
лого вещества левой лобной доли, умеренную 
смешанную гидроцефалию (рис. 1, а–в).

В июле 2015 г. пациенту проведена Мрт 
головного мозга в динамике и бесконтраст-
ная Мр-ангиография. по сравнению с данны-
ми предыдущего Мр-исследования от 2014 г. 
отмечается отрицательная динамика измене-
ний в виде появления постишемической кисты 
в белом веществе правой лобной доли (рис. 2). 

рис 1. пациент 13 лет. Диагноз: Вич-инфекция. Магнитно-резонансные томограммы:
а — т2 Ви, аксиальная плоскость; постишемическая киста в проекции лентикулярного ядра справа; б — 
fLAIR ип, аксиальная плоскость; зона постишемических глиозно-атрофических изменений в левой темен-
но-височной области, постишемическая киста в проекции лентикулярного ядра слева; в — очаг острой ише-
мии в перивентрикулярных отделах белого вещества левой лобной доли

fig. 1. An thirteen-years-old child with HIV-infectoin: 
a — axial fLAIR image shows abnormal hyperintensity in the left hemispheric white matter; focal areas of corti-
cal atrophy are present; there is focal region of chronic infarction in the left basal ganglia; б — axial T2-weight-
ed image shows focal region of chronic infarction in the right basal ganglia; в — axial diffusion-weighted image 
(b = 1000 s/mm²) shows small focus of reduced diffusion-representing acute injury

a б в

рис. 2. Болезнь моя-моя. тот же пациент через год. 
Магнитно-резонансная томограмма. fLAIR ип, 
сагиттальная плоскость. появившаяся постишеми-
ческая киста в белом веществе правой лобной доли

fig. 2. Moyamoya disease. The same patient a year lat-
er.  Sagittal fLAIR image shows new chronic ischemic 
injury in the white matter on the right frontal lobe
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Бесконтрастная Мр-ангиография выяви-
ла: тромбоз терминального супраклиноидно-
го сегмента левой Вса; стенозы сегментов 
а1 передних мозговых артерий (пМа) с обе-
их сторон; в левом каротидном бассейне от-
сутствует изображение всех отделов сМа, а в 
правом сохраняется узкий просвет сегмен-
та М1, что обеспечивает избирательное за-
полнение кровью некоторых ветвей правой 
сМа. На фоне резкого обеднения сосудисто-
го рисунка магистральных артерий выявля-
ются множественные коллатеральные сосу-
ды на основании мозга (расширенные глубо-
кие перфорантные артерии); дополнительной 
коллатеральной сети в орбитах не обнаруже-
но (рис. 3 (а, б), 4 (а, б)). 

выводы

1. у Вич-инфицированных детей повышен 
риск развития цереброваскулярной патологии, 
что связано с прямым цитопатогенным действи-
ем вируса или иммуносупрессией [8]. Для этих 
пациентов характерно бессимптомное течение 
заболевания на ранних стадиях, поэтому Мрт-
скрининг является целесообразным для ранней 
диагностики цереброваскулярных нарушений. 
применение антиретровирусных препаратов 
может полностью предотвратить или уменьшить 
выраженность церебральной васкулопатии. 

2. Мрт и Мр-ангиография позволяют точ-
но визуализировать сопутствующие БММ из-
менения в мозговом веществе. Можно опре-
делить не только локализацию поражений, 

a б

рис. 3. Болезнь моя-моя. Мр-ангиография в режиме 3D-Tof, проекция максимальной интенсивности: 
а, б — тромбоз терминального супраклиноидного сегмента левой Вса, отсутствует изображение всех отде-
лов сМа. стенозы сегментов а1 передних мозговых артерий (пМа) с обеих сторон; в левом каротидном 
бассейне отсутствует изображение всех отделов сМа, а в правом сохраняется узкий просвет сегмента М1, 
что обеспечивает избирательное заполнение кровью некоторых ветвей правой сМа. Множественные рас-
ширенные глубокие перфорантные артерии (стрелки)

fig. 3. Moyamoya disease. Maximum-intensity projection images from a 3D time-of-flight MR angiogram: a, б — 
collapsed view from time-of-flight MR angiogram show occlusion of both anterior and middle cerebral arteries and 
of the left supraclinoid internal carotid artery. Multiple dilated lenticulostriate collaterals (arrows) from the both 
middle cerebral arteries supply collateral blood flow
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но и приблизительные сроки их развития, что 
важно в дифференциально-диагностическом 
аспекте. Мр-ангиография считается альтерна-
тивным цифровой ангиографии методом оп-
ределения патологии интракраниальных ар-
терий при БММ, особенно в педиатрической 
практике.

Фомина Мария Юрьевна, д.м.н.,
профессор кафедры психоневрологии Фп 

и Дпо спбГпМу 
e-mail: myfomina@mail.ru
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мАлоИНвАЗИвНыЕ ДоСТУПы к воДоПРовоДУ моЗГА  
И ЗАДНИм оТДЕлАм III жЕлУДоЧкА

к.А. Самочерных, А.в. ким, Т.б. базархандаева, к.б. Абрамов, в.А. Хачатрян 
«рНХи им. проф. а.л. поленова» — филиал ФГБу «сЗФМиЦ» Минздрава россии

Всё большее стремление нейрохирургов использовать малотравматичные операции при вмешательствах 
на патологических процессах задних отделов III желудочка заставляет искать новые пути решения про-
блем. Детская нейроонкология по-прежнему остается важнейшим направлением в нейрохирургии, требу-
ющим решения возникающих вопросов на современном уровне. В статье наряду с имеющимися доступами 
предложены альтернативные эндоскопические подходы  при сопутствующей полости прозрачной перего-
родки и окклюзии ликворной системы на уровне водопровода мозга или задних отделов III желудочка. Опи-
сываемые доступы дают возможность как анатомо-функциональной визуализации полости III желудочка 
и оральных отделов водопровода мозга, так и решения поставленных задач в хирургическом лечении пато-
логических состояний. 
ключевые слова: полость прозрачной перегородки, септальная перегородка, нейроэндоскопия, доступ, 
III желудочек, водопровод мозга, опухоль III желудочка.

MINIMALLY INVASIVE OF THE AQUEDUCT OF THE BRAIN AND OF THE 
POSTERIOR THIRD VENTRICLE

K.A. Samochernykh, A.W. Kim, T.B. Bazarhandaeva, K.B. Abramov, W.A. Khachatryan 
A.L. Polenov Russian Neurosurgery Research Institute, fNWMRC, Saint Petersburg, Russia

Neurosurgeons are more concerned to use minimally traumatic operation in posterior third ventricle regions patho-
logical processes forcing to find new ways to solve the problems. Pediatric neuro-oncology remains the most important 
field in neurosurgery, requiring solutions of challenges at high degree of modernity. The paper suggests alternative 
endoscopic approaches, along with existing accesses, with co-existing cavity of septi pellucidi and CSF ways occlu-
sion in the aqueduct of the brain or in the posterior third ventricle. The described approaches allow both to visualize 
the cavity of the third ventricle and cerebral oral aqueduct and to solve issues of surgery in pathological states.
Key words: cavity of septi pellucidi, septal wall, neuroendoscopy, access, third ventricle, aqueduct of the brain, a tu-
mor of the third ventricle.

введение 

Внедрение нейроэндоскопии в лечение 
блас томатозного поражения разных отделов 
III желудочка позволяет снизить травматич-
ность и увеличить эффективность операции 
[4, 15, 19, 25, 26].

при этом возрастает значение учета особен-
ностей хирургической микроанатомии образо-
ваний межжелудочкового отверстия, III желу-
дочка, водопровода мозга, межжелудочковой 
перегородки [1, 9–11, 13, 29].

с индивидуальной вариабельностью анато-
мо-функциональной организации этих жизнен-
но важных срединно-локализованных струк-
тур особенно приходится считаться, когда 

речь идет о лечении детей младших возраст-
ных групп. В ряде случаев доступ к задним 
отделам или крыше III желудочка, а также 
к параакведуктальному веществу является 
проблематичным ввиду травматичности су-
ществующих доступов, трудности структурно- 
функциональной идентификации целевых 
структур и манипуляций при удалении опухо-
лей. 

поэтому разработка эффективных ране-
вых коридоров к бластоматозным образова-
ниям средних и задних отделов III желудочка 
мозга является важной проблемой, особенно 
в нейропедиатрии. В ряде случаев создание ра-
невых коридоров через расширенную полость 
прозрачной перегородки — не только заманчи-
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вый, но и, может статься, эффективный способ 
манипуляций на задних отделах III желудочка 
и водопровода мозга.

В работе обобщаются результаты примене-
ния данной модификации в лечении бласто-
матозных процессов и деформации ликворных 
путей с применением нейроэндоскопии.

материал и метод 

В работу включены результаты лечения 
11 детей в возрасте от 5 до 9 лет, для хирургичес-
кого вмешательства у которых использовался 
эндоскопический коридор через полость про-
зрачной перегородки к задним отделам III же-
лудочка, в отделении нейрохирургии детского 
возраста рНХи им. проф. а.л. поленова в пе-
риод с 2011 по 2014 г. В 8 случаях целью опе-
рации являлась реканализация водопровода 
мозга, в 3 других — удаление новообразований 
задних отделов III желудочка. Во всех случа-
ях речь шла о окклюзионной гидроцефалии. 
В 6 наблюдениях ширина полости прозрач-

ной перегородки превышала возрастную нор-
му (рис. 1). 

Все операции были выполнены с помо-
щью жесткого эндоскопа с 0° или 30°-угло-
вым объек тивом. применялась безрамочная 
навигационная система, уЗ-навигация для 
коррекции раневого хода к целевым структу-
рам. 

Результаты 

у всех пациентов при поступлении вери-
фицирована деформация желудочковой си-
стемы либо за счет нарушения пассажа ликво-
ра через зону водопровода мозга, либо по при-
чине формирования препятствия в задних 
отделах III желудочка за счет бластоматозно-
го процесса.

В двух наблюдениях проведена субтоталь-
ная резекция новообразования. при этом дос-
туп к новообразованию был осуществлен по-
средством диссекции листка межжелудоч-
ковой перегородки на 25 мм (± 3 мм) кзади 

рис. 1. Мрт больного М. 9 лет, в аксиальной и коронарной проекциях (линиями выделена полость меж желу-
доч ковой перегородки)

fig. 1. 9 year-old patient M. MRI-scanning; axial and coronary views (the cavity of interventricular septum is 
marked out by lines)
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от септальной вены. Формируется в листке 
межжелудочковой перегородки «ход» для ту-
буса размером до 6–7 мм, что не вызывало 
в дальнейшем какого-либо неврологического 
дефицита. Это позволило адекватно манипу-
лировать и визуально контролировать средние 
и задние отделы III желудочка, исключая трак-
цию и повреждение заднемедиальных отделов 
межжелудочкового отверстия и межталами-
ческой спайки (рис. 2).

В 4 наблюдениях при непроходимости во-
допровода мозга также выполнялся эндо-
скопический transforniceal или transcavum 
interforniceal доступ и реканализация водопро-
вода мозга при помощи баллон-катетера или 
микроинструментария (рис. 3).

Наличие полости прозрачной перегородки 
формирует условие, при котором листки пере-
городки смещены латерально и столбы свода 
смещаются книзу на 2–6 мм, вызывая измене-
ние формы межжелудочкового отверстия и его 
размеров, практически до щелевидного 2±1 мм. 
Эти изменения приводят не только к уменьше-
нию ширины бокового желудочка (до 3±1 мм), 

но и к трудности в канюлировании бокового 
желудочка (рис. 4). 

Для оптимизации входа в тело бокового же-
лудочка мы использовали интегрированную 
бескаркасную уЗи-навигацию. Но даже та-
кой подход достаточно затруднен и травмати-
чен, поскольку подразумевает артифициаль-
ное соз дание градиента давления в желудочке 
мозга.

Формирующаяся «динамическая» окклю-
зия отверстия Монро по столбам форникса 
позволяет моделировать подход в III желу-
дочек, минуя боковой. из бокового желудоч-
ка под визуальным контролем накладывается 
сообщение с полостью посредством фенестра-
ции септальной пластины (одного из листков 
межжелудочковой перегородки). 

В отличие от поверхности зрительного 
бугра, у бокового желудочка она не имеет ха-
рактерного сосудистого «эпендимарного» ри-
сунка. 

Эндоскоп проводили через септальную фе-
нестрацию в полость прозрачной перегородки. 
при расположении эндоскопа внутри полости 

рис. 2. схема: а — положение тубуса эндоскопа, Б — место перфорации листка межжелудочковой перего-
родки. интраоперационное фото: В — листок межжелудочковой перегородки, Г — правый зрительный бугор, 
Д — место перфорации

fig. 2. Scheme: A — position of endoscope tube, Б — perforation site in interventricular septum. Intraoperative pho-
to: B — interventricular septum, Г — right thalamus, Д — perforation site

A

Б

Д
В

Г
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рис. 3. интраоперационные фото больного к., 5 лет. Диагноз: киста межжелудочковой перегородки. пост-
воспалительная тривентрикулярная гидроцефалия: а — полость правого бокового желудочка, в просвет ко-
торого «нависает» листок межжелудочковой перегородки (а); б — «дно» полости межжелудочковой перего-
родки (Б); в — в передних отделах (кзади от форникса) наложено сообщение полости с III желудочком (В); 
г — тубус эндоскопа через полость в межжелудочковой перегородки выстоит в задних отделах III желудочка, 
проводится реканализация водопровода мозга (Г)

fig. 3. Intraoperative photos of patient K, aged 5. Diagnosis: Interventricular septum cyst, postinflammatory tri-
ventricular hydrocephalus: а — cavity of the right lateral ventricle, into which «overhangs» the leaf of interventri-
cular septum (а); б — interventricular septum cavity floor (Б); в — communication between anterior areas (pos-
terior to fornix) of cavity and third ventricle was made (В); г — endoscope tube is approached through interven-
tricular septum cavity and positioned into posterior zone of third ventricle; brain aqueduct recanalization is carried 
out (Г)

A

a

Б

б

В

в

Г

г
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межжелудочковой перегородки, дно  которой 
соответствует крыше III желудочка, место вхо-
да в III желудочек имеет важное значение. Ма-
лотравматичным и наиболее адекватным вхо-
дом в III желудочек отмечена истонченная по-
верхность velum interpositum сразу за передней 
комиссурой на расстоянии до 5±1 мм. распоз-
нать переднюю комиссуру обычно не вызывает 
затруднений — по большой поперечной полосе 
белого вещества, определяющей комиссураль-
ные тракты. 

В зависимости от степени дилатации по-
лости межжелудочковой перегородки 35–
40±5мм, сосудистое сплетение крыши III же-
лудочка может быть визуализировано через 
истонченное velum interpositum. 

Это позволило нам определить место «вхо-
да» в полость III желудочка для дальнейших 
манипуляций (рис. 5).

Методика использования фенестрации 
кры ши III желудочка подобна выполнению 
ЭтВс; тупая перфорация с последующей бал-

рис. 4. Мрт больного с., 6 лет: коронарная проекция полости межжелудочковой перегородки (а); интрао-
перационное фото (б) — полость бокового желудочка «заполнена» выстоящим листком межжелудочковой 
перегородки (а)

fig. 4. Patient S. MRI, aged 6: coronary view of interventricular septum cavity (а), intraoperative photo (б) — la-
te ral ventricle is packed by herniated leaf of interventricular septum (а)

A

a б

рис. 5. интраоперационное фото больного к., 5 лет. 
кзади от форникса (а) через растянутое и истон-
ченное velum interpositum хорошо визуализирует-
ся сосудистое сплетение крыши III желудочка (Б)

fig. 5. Patient K., intraoperative photos; aged 5. Cho-
roid plexus of third ventricle (а) roof well visuali-
zes posterior to fornix (Б), through the stretched and 
thinned velum interpositum
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лонной дилатацией до 5–6 мм (рис. 6) [3, 4, 
15, 28]. 

если фенестрация листка межжелудочко-
вой перегородки находится слишком далеко 
кзади, то сосудистое сплетение, хориоидаль-
ные артерии и внутренние мозговые вены сра-
зу же распознаются, и траектория корректи-
руется вперед, ближе к передней комиссуре. 
Дальше манипуляции проводились на целе-
вых структурах.

Другие 5 вмешательств были ориенти-
рованы в основном на нормальную внутри-
желудочковую анатомию. при таких опе-
рациях опирались на привычные ориенти-
ры — отверстие Монро и окружающие ее 
структуры — сосудистое сплетение, колон-
ны свода, септальную и стриоталамическую 
вены. Межжелудочковая перегородка в ни-
жних отделах имеет 2 изначальных лист-
ка, которые книзу не сливаются и их раз-
мер в этой части может достигать 5–6±2 мм. 
таким образом, существует узкий коридор 
от места слияния двух листков до перехо-
да их на зрительный бугор, каждого на сво-
ей стороне соответственно, что позволило 
нам проводить тубус эндоскопа к средин-
ным и задним отделам III желудочка без по-
вреждений анатомических структур, форми-
рующих межжелудочковое отверстие Мон-

ро с последующей манипуляцией на целевых 
структурах (рис. 7).

Данный подход позволил нам в 4 наблю-
дениях провести реканализацию водопрово-
да мозга с использованием interforniceal ко-
ридора.

рис. 6. интраоперационное фото больного Б., 6 лет. Этапы формирования стомы полости межжелудочковой 
перегородки и III желудочка (указано стрелкой)

fig. 6. Intraoperative photos of patient B., age 6. Stages in the formation of the stoma cavity of the interventricular 
septum and the third ventricle (arrow)

рис. 7. схема положения тубуса эндоскопа при на-
ложении стомы между боковым и III желудочками. 
стрелкой указано расположение тубуса эндоскопа

fig. 7. Endoscope tube position scheme when stoma 
between lateral and third ventricles is made. Arrow 
shows the position of endoscope tube
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и в одном из наблюдений проведена био-
псия опухоли ввиду сохраняющейся окклюзии 
водопровода мозга, с последующей ЭтВс. Эн-
доскопическая тивентрикулоцистерностомия 
проводилась по классической методике (рис. 8).

послеоперационная Мрт использовалась 
для верификации объема удаления опухоли 
и проходимости водопровода мозга или стомы. 

обсуждение 

Всё чаще интраскопическая верификация 
патологических процессов III желудочка, тре-
бующих малоинвазивного вмешательства, тре-
бует оценки анатомических вариантов, опи-
санных в отношении соответствующей патоло-
гии и ожидаемых хирургических последствий 
[8, 14, 16, 21, 28].

Всё это предопределяет стремление в систе-
ме нейроэндоскопии разрабатывать или совер-

шенствовать доступы, позволяющие эффек-
тивно и малотравматично решать поставлен-
ные задачи.

с учетом особенностей развития структур 
средней линии мозга описываются следующие 
варианты формирования прозрачной перего-
родки: образование широкой полости между 
листками, раздельный ход листков, слияние 
листков перегородки, разделение листков про-
зрачной перегородки объемным образованием 
[1–3, 10, 17].

На наш взгляд, применение эндоскопиче-
ского раневого коридора через полость про-
зрачной перегородки обоснованно.

В условиях расширенной полости прозрач-
ной перегородки многое отличается от обыч-
ного анатомического взаимоотношения, в том 
числе и функционально значимые структуры, 
которые могут быть вовлечены в зону эндо-
скопических манипуляций. кроме этого, изме-

рис. 8. интраоперационное фото больного Г., 7 лет. Диагноз: Герминома задних отделов III желудочка. ок-
клюзионная гидроцефалия. после биопсии новообразования проведенная эндоскопическая тривентрикуло-
стомия (а), внешний вид через деформированное правое отверстие Монро после операции (б)

fig. 8. Patient G intraoperative photos; aged 7. Diagnosis: Germinoma in posterior region of the third ventricle, 
occlusive hydrocephalus. After neoplasm biopsy, endoscopic triventriculostomy was carried out (а), outer view 
through deformated Monro’s aperture after operation (б)

a б
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нившаяся хирургическая анатомия осложняет 
классические эндоскопические вмешательства 
[3, 7, 9, 10, 15, 17, 27, 30].

с другой стороны, наличие широкой содер-
жащей жидкость полости создает условия для 
разработки алгоритмов эндонейрохирургии 
задних отделов III желудочка с использовани-
ем раневых коридоров через полость прозрач-
ной перегородки.

по нашим данным, подобный хирургичес-
кий доступ не затрагивает функционально-
значимые структуры, не вызывает неврологи-
ческого дефицита, позволяет адекватно решать 
эндонейрохирургические проблемы, т.е. явля-
ется малоинвазивным.

Хотя в большинстве (до 85 %) случаев при-
сутствующий в эмбриональном периоде V же-
лудочек фактически облитерируется, однако 
у части людей он существует, имея достаточ-
ную величину (более 40 мм). Ввиду того, что 
у матерей больных с этим пороком развития 
во время беременности и родов были выявле-
ны бытовые интоксикации (алкоголь, куре-
ние и др.), нейроинфекции, гипоксия, черепно-
мозговая травма и пр. и частота верификации 
этих состояний увеличивается, что позволяет 
считать встречаемость нейрохирургических 
больных с расширенной полостью прозрачной 
перегородки более высокой, чем в популяции 
в среднем [7, 10, 20, 27, 30, 31].

с другой стороны, поскольку имеются дан-
ные о том, что между листками прозрачной 
перегородки возникают глиозные изменения 
и появляется слой, напоминающий эпенди-
му, — это создает условия для формирования 
изолированной от остальных отделов желу-
дочковой системы полости [3, 5, 6, 10, 17, 30]. 
именно в этом случае она может вести себя 
как изолированное объемное агрессивное об-
разование, вызывающее деформацию лежащих 
рядом структур и развитие неврологического 
дефицита [17]. Это является дополнительной 
причиной, побуждающей к рассечению лист-
ков прозрачной перегородки, тем более что 
при эндоскопическом доступе решается и эта 
проблема.

Формирование эндоскопического транс-
септаль ного коридора кзади на 25 мм от сеп-

тальной вены не сопровождалось, по нашим 
наблюдениям, развитием геморрагии. по-ви-
димому, это оптимальная локализация для ма-
нипуляций в данной зоне, так как анатомиче-
ские исследования ряда авторов указывают 
на нахож дение бессосудистой зоны именно 
на этом участке прозрачной перегородки [2, 5, 
17, 21, 22, 24, 27].

успешное использование эндоскопиче-
ского доступа через срединно-расположен-
ные отделы желудочковой системы, в част-
ности высокая эффективность и отсутствие 
осложнений, доказывает оправданность дан-
ного подхода в малоинвазивной корреляции 
деформации ликворных полостей и удалении 
патологических образований задних отделов 
III желудочка.

В этом контексте, на наш взгляд, оправ-
дано стремление использовать срединные 
(внепроекционные, трансфорникальные) до-
ступы, даже когда полость межжелудочко-
вой перегородки не очень широка. тем более 
что пластины межжелудочковой перегород-
ки в медиобазальном направлении полностью 
не сливаются и в этих отделах всё же в боль-
шом количестве случаев остается простран-
ство шириной от 5 до 7 мм, достаточное для 
формирования эндоскопических раневых ко-
ридоров [11, 21–24, 28]. 

На наш взгляд, исследование возможно-
стей широкого использования данного ране-
вого коридора является перспективным на-
правлением развития современной эндоней-
рохирургии.

Заключение 

таким образом, оба описываемых эндоско-
пических коридора могут являться методами 
выбора при доступе к патологическим процес-
сам в III желудочке в качестве альтернативы 
классическим доступам. 

кроме того, предложенные траектории 
отличаются от трансфораминальных, ког-
да манипуляции в классическом варианте 
не исключают тракции как энцефалотомичес-
кого канала, так и зоны межжелудочкового 
отверстия.
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подобный подход позволяет еще раз напом-
нить о двух направлениях нейроэндоскопии 
в малоинвазивной нейрохирургии — эндоско-
пической диагностике и эндоскопической хи-
рургии.

самочерных константин александрович,  
к.м.н., ответственный секретарь журнала 

«Нейрохирургия и неврология  
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БиБлиоГраФический список
1. Берснев В.П., Хачатрян В.А., Маматха-

нов М.Р., Мацко Д.Е. Хирургия опухолей третьего 
желудочка головного мозга у детей. — СПб.: Изд-
во РНХИ им. проф. А.Л. Поленова «Росмедтехноло-
гий», 2007. 

2. Гринберг М.С. Нейрохирургия. — М.: МЕД-
пресс-информ, 2010. 

3. Самочерных К.А., Себелев К.И., Хачат-
рян В.А., Иванов И.В., Атисков Ю.А. Особенности 
минимально-инвазивных вмешательств при окклю-
зионных формах гидроцефалии // Нейрохирургия 
и неврология детского возраста. — 2010. — № 3–4 
(25–26). — С. 95–105. 

4. Самочерных К.А., Ким А.В., Иванов И.В., 
Дон О.А. Эндоскопия в системе хирургического ле-
чения новообразований головного мозга (случай 
из практики) // Российский нейрохирургический 
журнал им. проф. А.Л. Поленова. — 2013. — № 1. — 
С. 52–57.

5. Синельников Р.Д. Атлас анатомии человека. 
Ч. 3. — М.: Медицина, 1968. — С. 46–52.

6.  Пуцилло М.В., Винокуров А.Г., Белов А.Е. Ней-
рохирургическая анатомия. Ч. II. — М., 2007. — 
С. 57–60.

7. Cerekja A. Cavum vergae. — Rome: Ultrasound 
Division, 2009.

8. Auer R.N., Gilbert J.J. Cavum vergae without ca-
vum septi pellucidi // Arch. Pathol. Lab. Med. — 1982. — 
N 106. — P. 462–463. 

9. Bodensteiner J.B., Schaefer G.B., Craft J.M. Ca-
vum septi pellucid and cavum vergae in normal and de-
velopmentally delayed populations // J. Child Neurol. — 
1998. — N 13. — P. 120–121. 

10. Born C., Meisenzahl E., Frodl T., Pfluger T., Rei-
ser M., Möller H., Leinsinger G. The septum pellucidum 
and its variants. An MRI study // European archives 
of psychiatry and clinical neuroscience. — 2004. — 
Vol. 254 (5). — P. 295–302.

11. Bruyn G.W. Agenesis septi pellucidi, cavum sep-
ti pellucidi, cavum Vergae, and cavum veli interpositi // 
P.J. Vinken G.W.B. (ed.): Handbook of Clinical Neuro-
logy. — Amsterdam: Elsevier, 1977. — P. 299–336.

12. Cohen A.R. Expanding cava septi pellucidi and 
cava vergae in children: report of three cases // Neuro-
surgery. — 1998. — N 42. — P. 674–675. 

13. Crosby E.C., Humphrey T., Lauer E.W. Correla-
tive Anatomy of the Nervous System. — New York: Mac-
millan, 1962.

14. Donovan W.D., Zimmerman R.D., Deck M.D. 
MRI of cavum vergae without cavum septi pelluci-
di // J. Comput. Assist. Tomogr. — 1995. — Vol. 19. —  
P. 1010–1011. 

15. Fratzoglou M., Grunert P., Leite dos Santos A., 
Hwang P., Fries G: Symptomatic cysts of the cavum septi 
pellucidi and cavum vergae: the role of endoscopic neuro-
surgery in the treatment of four consecutive cases // Min-
im. Invasive Neurosurg. — 2003. — N 46. — P. 243–249. 

16. Hagino H., Suzuki M., Kurokawa K., Mori K., 
Nohara S., Takahashi T. et al. Magnetic resonance im-
aging study of the cavum septi pellucidi in patients with 
schizophrenia // Am. J. Psychiatry. — 2001. — N 158. — 
P. 1717–1719. 

17. Koreaki Mori. Anomalies of the Central Nervous 
System. Neuroradiology and Neurosurgery. — New York: 
Thieme-Stratton Inc. Georg Thieme Verlag Stuttgart, 1985.

18. Sechar L.N., Fessler R.G. Atlas of neurosurgical 
techniques. Brain. — New York: Thieme Medical Publish-
ers, 2006. 

19. Luther N., Souweidane M.M. Neuroendoscop-
ic resection of posterior third ventricular ependymoma. 
Case report // Neurosurg. Focus. — 2005. — Vol. 18 
(6). — E3.

20. McKee A.C., Cantu R.C., Nowinski C.J., Hed-
ley-Whyte E.T., Gavett B.E., Budson A.E., Santini V.E., 
Lee H.S., Kubilus C.A., Stern R.A. Chronic traumatic en-
cephalopathy in athletes: progressive tauopathy after 
repetitive head injury // Neuropathol. Exp. Neurol. — 
2009. — Jul.; N 68 (7). — P. 709–735.

21. Sarwar M. The septum pellucidum: normal and 
abnormal // Am. J. Neuroradiol. — 1989. — N 10. — 
P. 989–1005. 

22. Schaefer G.B., Bodensteiner J.B., Thompson J.N. 
Jr. Subtle anomalies of the septum pellucidum and neu-
rodevelopmental deficits // Dev. Med. Child Neurol. — 
1994. — N 36. — P. 554–559.

23. Schunk H. Congenital dilatations of the septum 
pellucidum // Radiology. — 1963. — N 81. — P. 610–
618.

24. Shaw C.M., Alvord E.C. Jr. Cava septi pellucidi 
et vergae: their normal and pathogical states // Brain. — 
1969. — N 92. — P. 213–223.



НаучНо- 
практический 

журНал

Нейрохирургия и Неврология
Детского возраста 1/1

6

31

25. Souweidane M.M., Luther N. Endoscopic resec-
tion of solid intraventricularbrain tumors // J. Neuro-
surg. — 2006. — N 105. — P. 271–278.

26. Souweidane M.M., Sandberg D.I., Bilsky M.H., 
Gutin P.H. Endoscopicbiopsy for tumors of the third ven-
tricle // Pediatr. Neurosurg. — 2000. — N 33. — P. 132–
137.

27. Winter T.C., Kennedy A.M., Byrne J., Wood-
ward P.J. The Cavum Septi Pellucidi. American Insti-
tute of Ultrasound in Medicine // J. Ultrasound Med. — 
2010. — N 29. — P. 427–444.

28. Timurkaynak E., Izci Y., Acar F. Transcavum 
septum pellucidum interforniceal approach for the col-
loid cyst of the third ventricle: operative nuance // Surg. 
Neurol. — 2006. — N 66. — P. 544–547.

29. Wester K., Krakenes J., Moen G. Expanding cava 
septi pellucid and cava vergae in children: report of three 
cases // Neurosurgery. — 1995. — N 37. — P. 134–137.

30. Metwally Y. Cavum septum pellicidum (CSP). 
Cavum vergae and Cavum veli interpositi. 2011. http://
yassermetwally.com

31. Zhang L., Ravdin L., Relkin N., Zimmerman R., 
Jordan B., Lathan W., Uluğ A. Increased diffusion in the 
brain of professional boxers: a preclinical sign of trau-
matic brain injury? // American journal of neuroradio-
logy. — 2003. — N 24 (1). — P. 52–57.

REfERENCES
Auer R.N., Gilbert J.J. Cavum vergae without cavum 

septi pellucidi. Arch. Pathol. Lab. Med. 1982. N 106. 
P. 462–463. 

Bersnev V.P., Khachatryan V.A., Mamatkhanov M.R., 
Matsko D.E. Khirurgiya opukholey tret’ego zheludoch-
ka golovnogo mozga u detey. Saint Petersburg: RNKhI 
im. prof. A.L. Polenova Rosmedtekhnologiy, 2007. 

Bodensteiner J.B., Schaefer G.B., Craft J.M. Cavum 
septi pellucid and cavum vergae in normal and de-
velopmentally delayed populations. J. Child. Neurol. 
1998. N 13. P. 120–121.

Born C., Meisenzahl E., Frodl T., Pfluger T., Reiser M., 
Möller H., Leinsinger G. The septum pellucidum and 
its variants. An MRI study. European archives of psy-
chiatry and clinical neuroscience. 2004. Vol. 254 (5). 
P. 295–302.

Bruyn G.W. Agenesis septi pellucidi, cavum sep-
ti pellucidi, cavum Vergae, and cavum veli interpositi. 
P.J. Vinken G.W.B. (ed.) Handbook of Clinical Neuro-
logy. Amsterdam: Elsevier, 1977. P. 299–336.

Cerekja A. Cavum vergae. Roma: Ultrasound Divi-
sion, 2009.

Cohen A.R. Expanding cava septi pellucidi and cava 
vergae in children: report of three cases. Neurosurgery. 
1998. N 42. P. 674–675.

Crosby E.C., Humphrey T., Lauer E.W. Correlative 
Anatomy of the Nervous System. New York: Macmil-
lan, 1962.

Donovan W.D., Zimmerman R.D., Deck M.D. MRI of 
cavum vergae without cavum septi pellucidi. J. Com-
put. Assist. Tomogr. 1995. N 19. P. 1010–1011.

Fratzoglou M., Grunert P., Leite dos Santos A., 
Hwang P., Fries G. Symptomatic cysts of the cavum 
septi pellucidi and cavum vergae: the role of endo-
scopic neurosurgery in the treatment of four conse-
cutive cases. Minim. Invasive Neurosurg. 2003. N 46. 
P. 243–249.

Grinberg M.S. Neyrokhirurgiya. Moskow: MED-
press-inform, 2010.

Hagino H., Suzuki M., Kurokawa K., Mori K., No-
hara S., Takahashi T. et al. Magnetic resonance imag-
ing study of the cavum septi pellucidi in patients with 
schizophrenia. Am. J. Psychiatry. 2001. N 158. P. 1717–
1719. 

Koreaki Mori. Anomalies of the Central Nervous 
System. Neuroradiology and Neurosurgery. New York: 
Thieme-Stratton; Georg Thieme Verlag Stuttgart, 
1985. 

Luther N., Souweidane M.M. Neuroendoscopic re-
section of posterior third ventricular ependymoma. 
Case report. Neurosurg focus. 2005. N 18 (6). E3.

McKee A.C., Cantu R.C., Nowinski C.J., Hedley-
Whyte E.T., Gavett B.E., Budson A.E., Santini V.E., 
Lee H.S., Kubilus C.A., Stern R.A. Chronic traumatic 
encephalopathy in athletes: progressive tauopathy af-
ter repetitive head injury. Neuropathol. Exp. Neurol. 
2009. Jul.; N 68 (7). P. 709–735.

Metwally Y. Cavum septum pellicidum (CSP), Ca-
vum vergae and Cavum veli interpositi. 2011. http://
yassermetwally.com

Putsillo M.V., Vinokurov A.G., Belov A.E. Neyro-
khirurgicheskaya anatomiya. Part II. Moskow, 2007.

Samochernykh K.A., Kim A.V., Ivanov I.V., Don O.A. 
Endoskopiya v sisteme khirurgicheskogo lecheniya 
novoobrazovaniy golovnogo mozga (sluchay iz prakti-
ki). Rossiyskiy neyrokhirurgicheskiy zhurnal im. prof. 
A.L. Polenova. 2013. N 1. P. 52–57.

 Samochernykh K.A., Sebelev K.I., Khachatryan V.A., 
Ivanov I.V., Atiskov Yu.A. osobennosti minimal’no- 
invazivnykh vmeshatel’stv pri okklyuzionnykh for-
makh gidrotsefalii. Neyrokhirurgiya i nevrologiya 
detskogo vozrasta. 2010. N 3–4. P. 95–105. 

Sarwar M. The septum pellucidum: normal and ab-
normal. Am. J. Neuroradiol. 1989. N 10. P. 989–1005.



НаучНо- 
практический 
журНал

Нейрохирургия и Неврология
Детского возраста1/1

6

32

Schaefer G.B., Bodensteiner J.B., Thompson J.N. Jr. 
Subtle anomalies of the septum pellucidum and neuro-
developmental deficits. Dev. Med. Child Neurol. 1994. 
N 36. P. 554–559.

Schunk H. Congenital dilatations of the septum pel-
lucidum. Radiology. 1963. N 81. P. 610–618.

Sechar L.N., Fessler R.G. Atlas of neurosurgical 
techniques. Brain. New York: Thieme Medical Pub-
lishers, 2006. 

Shaw C.M., Alvord E.C. Jr. Cava septi pellucidi et 
vergae: their normal and pathogical states. Brain. 1969. 
N 92. P. 213–223.

Sinel’nikov R.D. Atlas anatomii cheloveka. Part 3. 
Moskow: Meditsina, 1968. P. 46–52. 

Souweidane M.M., Luther N. Endoscopic resection 
of solid intraventricularbrain tumors. J. Neurosurg. 
2006. N 105. P. 271–278.

Souweidane M.M., Sandberg D.I., Bilsky M.H., Gu-
tin P.H. Endoscopicbiopsy for tumors of the third ven-
tricle. Pediatr. Neurosurg. 2000. N 33. P. 132–137.

Timurkaynak E., Izci Y., Acar F. Transcavum septum 
pellucidum interforniceal approach for the colloid cyst 
of the third ventricle: operative nuance. Surg. Neurol. 
2006. N 66. P. 544–547.

Wester K., Krakenes J., Moen G. Expanding cava sep-
ti pellucid and cava vergae in children: report of three 
cases. Neurosurgery. 1995. N 37. P. 134–137.

Winter T.C., Kennedy A.M., Byrne J., Woodward P.J. 
The Cavum Septi Pellucidi. American Institute of Ul-
trasound in Medicine. J. Ultrasound Med. 2010. N 29. 
P. 427–444.

Zhang L., Ravdin L., Relkin N., Zimmerman R., Jor-
dan B., Lathan W., Uluğ A. Increased diffusion in the 
brain of professional boxers: a preclinical sign of trau-
matic brain injury? American journal of neuroradio-
logy. 2003. N 24 (1). P. 52–57.
 



НаучНо- 
практический 

журНал

Нейрохирургия и Неврология
Детского возраста 1/1

6

33

© А. Фейзиев, Р. Велибеков, Ж. Исмайлова, 2016 

ХИРУРГИЧЕСкоЕ лЕЧЕНИЕ СУПРА-ИНФРАТЕНТоРИАлЬНоЙ 
ЭПИДУРАлЬНоЙ ГЕмАТомы ЗАДНЕЙ ЧЕРЕПНоЙ ЯмкИ болЬШИХ 
РАЗмЕРов

А. Фейзиев, Р. велибеков, ж. Исмайлова 
республиканская нейрохирургическая больница, детское нейрохирургическое отделение, Баку, 
азербайджан  

Супра-инфратенториальные эпидуральные гематомы (СИЭДГ) — это особый вид гематом задней череп-
ной ямки (ЗЧЯ), которые составляют 4,3–11 % от всех ЭДГ ЗЧЯ. Нами описан случай у девочки возра-
ста одного года с большим размером СИЭДГ с выраженным масс-эффектом. Особенностью нашего слу-
чая является то, что СИЭДГ была диагностирована на 15-е сутки после перенесенной черепно-мозговой 
травмы. Традиционное хирургическое лечение подразумевает сочетание субокципитальной краниэктомии 
и краниотомии в затылочной области. Данный метод позволяет эффективно удалить ЭДГ, однако имеет 
некоторые серьезные недостатки. Больная была прооперирована на 19-е сутки, и нами был использован су-
пратенториальный подход: было произведено удаление гематомы через расширенное фрезевое отверстие, 
наложенное в правой затылочной области. Использованная методика позволила нам минимально травма-
тично удалить гематому с хорошим клиническим и радиологическим результатом. 
ключевые слова: супра-инфратенториальная гематома, эпидуральная гематома задней черепной ямки, 
хирургическое лечение.

SURGICAL TREATMENT OF THE SUPRA-INFRATENTORIAL EPIDURAL 
HEMATOMA OF THE POSTERIOR FOSSA

A. Feiziev, R. Velibekov, Zh. Ismailova
Republic neurosurgery hospital, children neurosurgical department, Baku, Azerbaijan

Supra-infratentorial epidural hematomas are peculiar type of the posterior fossa hematomas. They are consisting 
about 4.4–11 % of all posterior fossa epidural hematomas. We report a case of 1-year-old female patient with a huge 
sized supra-infratentorial epidural hematoma. The distinctive feature of our report is that hematoma was diagnosed 
15 days after traumatic event. Traditional surgical management implies association of the suboccipital craniectomy 
and craniotomy in the occipital region. This treatment modality allows us efficiently to remove hematoma; however, 
its associated with several serious disadvantages. Our patient was operated on the 19th day after trauma and we used 
supratentorial approach for the treatment of the hematoma. Hematoma was removed through the enlarged burr-
hole, which was placed in the right occipital region. Our surgical approach allowed us removal of the hematoma with 
a minimal trauma and with good radiological and clinical results.  
Key words: supra-infratentorial hematoma, epidural hematoma of the posterior fossa, surgical treatment.  

Больная, возраст 1 год, получила травму 
за 15 дней до поступления в клинику вследст-
вие падения с кровати. после кратковремен-
ной потери сознания и повторной рвоты на-
блюдался светлый промежуток в течение 10 
дней; после чего состояние пациентки резко 
ухудшилось. при поступлении больная сон-
ная, вялая, отмечается вынужденное поло-
жение головы, отказ от приема пищи, наблю-
даются повторные эпизоды рвоты. сознание 
на уровне сопора, ШкГ 10 баллов. На болевые 

раздражения плачет слабым голосом. Наблю-
даются плавающие движения глазных яблок. 
Моторный дефицит не выявлен. отмечает-
ся выраженная менингеальная симптоматика. 
локально травматических изменений мягких 
тканей головы не обнаружено. при кт-иссле-
довании обнаружена эпидуральная гематома 
больших размеров, локализующаяся в супра- 
и инфратенториальной области, с признаками 
седиментации и выраженным масс-эффектом. 
толщина гематомы ~30 мм, протяженность 
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~ 80 мм. отмечается смещение миндалин моз-
жечка в область большого затылочного отвер-
стия. IV желудочек компримирован, отмеча-
ется расширение желудочков головного мозга 
(рис. 1). учитывая наличие в семейном анам-
незе коагулопатии (старший брат страдает ге-
мофилией типа а), было произведено полное 
гематологическое обследование. после тща-
тельного обследования и исключения сопутст-
вующей патологии больная на 19-е сутки после 
травмы была прооперирована. Было принято 
решение об удалении и дренировании гема-
томы через расширенное фрезевое отверстие 
(размерами 2,5 × 2,5 см) в супратенториальной 
области без формирования краниотомическо-
го окна. часть гематомы в виде сгустков крови 
была удалена путем аспирации и ирригации. 
к концу операции отмечается расправление 
твердой мозговой оболочки. В эпидуральном 
пространстве в направлении ЗчЯ был уста-
новлен силиконовый вакуум-дренаж. после-
операционный период протекал без осложне-
ний. Дренаж был удален на 3-и сутки. Больная 

была выписана на 7-е сутки после операции. 
На момент выписки больная в сознании, ак-
тивная, стойкая в вертикальном положении, 
моторный дефицит не отмечается. Менинге-
альная симптоматика и признаки гипертензии 
полностью регрессировали. как остаточный 
дефицит отмечается парез n. abducens справа. 
На контрольных кт-исследованиях гемато-
ма в области ЗчЯ полностью дренирована. IV 
желудочек визуализируется. расширение же-
лудочков головного мозга регрессировало. от-
мечается остаточный объем гематомы в супра-
тенториальной области, однако масс-эффект 
отсутствует (рис. 2).

В данном клиническом сообщении мы пред-
ставили очень редко встречаемую форму трав-
матической гематомы — супра-инфратенто-
риальная эпидуральная гематома (сиЭДГ) 
задней черепной ямки (ЗчЯ). Другой приме-
чательной особенностью нашей работы яв-
ляется то, что данная гематома была выявле-
на на 15-е сутки после травмы — на хрониче-
ской стадии, согласно Хуперу (Hooper) [1, 5]. 

рис. 1. предоперационное кт-исследование

fig. 1. CT research before the surgery
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согласно литературе, сиЭДГ составляют 4,3–
11 % от всех гематом задней черепной ямки 
[1, 3, 5]. считается что эпидуральные гемато-
мы задней черепной ямки (ЭДГ ЗчЯ) состав-
ляют 3,4–15 % от всех интракраниальных ЭДГ 
[2, 3]. по данным литературы, ЭДГ ЗчЯ на-
блюдается в 0,3 % случаев краниоцеребраль-
ных повреж дений [3]. Данный тип гематом ча-
сто образуется вследствие непосредственного 
удара в затылочную область и сочетается с пе-
реломами затылочной кости или расхождени-
ем лямбдовидного шва и, как следствие, в за-
тылочной и заушной области образуется ушиб 
и отек мягких тканей. согласно литературе, 
перелом затылочной кости выявляется в 53–
84 % случаев [1, 3–5], хотя в нашем случае 
локальные изменения в затылочной и зауш-
ной области, а также перелом затылочной ко-
сти не были выявлены. Важно учитывать, что 
вследствие компрессии ствола и поперечного 
синуса с последующим повышением внутри-
черепного давления и как следствие вклине-
нием миндалин в большое затылочное отвер-
стие данный тип гематом сопряжен с высо-
ким риском быстрой декомпенсации больных 
с летальным исходом [1, 5]. показатель смер-
тности при ЭДГ ЗчЯ варьирует от 5 до 70 % 
[1, 3]. В случае подост рой и хронической форм 
ЭДГ ЗчЯ светлый промежуток длительный, 

с дальнейшим развитием головных болей, 
а также симптомов мозжечковой и стволовой 
дисфункции. показанием к хирургическому 
вмешательству по данным кт-исследования 
при ЭДГ ЗчЯ и/или сиЭДГ является: 1) об-
литерация перимезэнцефальной цистерны; 2) 
компрессия и/или исчезновение четвертого 
желудочка и наличие гидроцефалии; 3) боль-
шая протяженность гематомы в супратентори-
альной области с выраженным масс-эффектом 
[1, 5]. Все данные приз наки были выявлены 
в нашем случае. традиционное хирургическое 
лечение при сиЭДГ включает сочетание су-
пратенториальной затылочной краниотомии 
и субокципитальной краниэктомии [1–3, 5]. 
Данная методика позволяет эффективно уда-
лить гематому, однако имеет некоторые недо-
статки — большая послеоперационная рана, 
требующая диссекции мышц шейно-затылоч-
ной области, большая кровопотеря, продолжи-
тельная операция, костный дефект в области 
задней черепной ямки, сопровождающийся 
функциональным и косметическим дефици-
том и риск серьезных осложнений во время 
операции или постоперационном периоде [5]. 
Xiaoyu с соавт. в своей работе показали высо-
кую эффективность супратенториального до-
ступа при хирурги ческой эвакуации сиЭДГ 
среди 25 пациентов. Наличие эпидуральной 

рис. 2. послеоперационное кт-исследование (на 7-е сутки после операции)

fig. 2. CT research at 7th day after the surgery
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гематомы, отделяющей твердую оболочку 
от кости, позволило авторам через супратенто-
риальное пространство удалить гематомы, ло-
кализующиеся в инфратенториальной области 
[5]. Нам удалось удалить около 70 % гематомы 
через расширенное фрезевое отверстие. Даль-
нейшее дренирование эпидурального про-
странства вакуум-дренажем способствовало 
удалению остаточного объема и расправлению 
мозгового вещества. Во время операции источ-
ник формирования гематомы не был выявлен. 
по данным литературы, основным источни-
ком кровотечения при острых гематомах явля-
ется поперечный синус или же менингеальные 
сосуды [1, 3–5], в редких случаях источником 
может быть сигмовидный синус [1]. отмечает-
ся, что в случае подострых и хронических ЭДГ 
ЗчЯ иногда выявить источник кровотечения 
не удается [1, 2, 5], хотя в случае острых гема-
том источник кровотечения удается выявить 
в 95,2% случаев [1]. 

описанный нами сиЭДГ у годовалой де-
вочки является довольно редким осложнением 
черепно-мозговой травмы. также важно при-
нять во внимание, что данный тип гематомы 
был диагностирован и прооперирован в хро-
нической стадии. при лечении данной гемато-
мы мы использовали модификацию методики 
супратенториального подхода при хирургии 
 сиЭДГ, предложенного Xiaoyu и коллегами 

[5]; что позволило нам минимизировать трав-
матичность операции и уменьшить риск ин-
тра- и послеоперационных осложнений, про-
должительность операции и сроки госпитали-
зации больной.

Фейзиев анар, 
республиканская нейрохирургическая 

больница,  детское нейрохирургическое  
отделение, г. Баку
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SUBDURAL HYDROMA IN THE EARLY POSTOPERATIVE PERIOD 
IN CHILD WITH MOYAMOYA DISEASE

P.V. Litvinenko1, K.A. Samochernyh1, о.I. Glebovskaya2, I.I. Egiazarova2, 3, 
M.R. Mamathanov1, K.E. Lebedev1, V.V. Privorotskaya2, V.G. Kildibaeva2, 
M.D. Magomedov2, P.A. Popov2, A.A. Igumnova4 
1 A.L. Polenov Russian Neurosurgery Research Institute, fNWMRC,  Saint Petersburg, Russia
2 Saint Petersburg Children State Hospital of St olga, Saint Petersburg, Russia  
3 Saint Petersburg State Pediatric Medical University, Saint Petersburg, Russia
4 Diagnostic and Treatment Center of the International Institute Biological System named after Sergey 
Berezin, Saint Petersburg, Russia

The article presents clinical case of moyamoya disease in early childhood. The disease manifested in ischemic stroke 
with subsequent relapses, which was originally considered as encephalitis with epilepsy, that in a short time led to 
gross neurological deficits. Patient underwent indirect revascularization of the brain (encephaloduroarteriomyosyn-
angiosis on the right side, encephaloduroarteriomyosynangiosis and dural inversion on the left side) in order to pre-
vent the occurrence of subsequent episodes of brain infarction and to achieve regression of neurological disorders. 
After the second stage of surgical operation subdural fluid accumulation was vizualized, there was spontaneous re-
gression of subdural fluid accumulation after 3 months and thus there were no obstacles to form passive anastomosis.
Key words: Moyamoya disease, indirect revascularization, ischemic stroke, postoperative subdural fluid collection, 
epilepsy.

СУбДУРАлЬНАЯ ГИДРомА в РАННЕм ПоСлЕоПЕРАЦИоННом 
ПЕРИоДЕ У РЕбЕНкА С болЕЗНЬЮ моЯ-моЯ

П.в. литвиненко1, к.А. Самочерных1, о.И. Глебовская2, И.И. Егиазарова2,  3, 
м.Р. маматханов1, к.Э. лебедев1, в.в. Приворотская2, в.Г. кильдибаева2, 

м.Д. магомедов2, П.А. Попов2, А.А. Игумнова4

1 «рНХи им. проф. а.л. поленова» филиал ФГБу «сЗФМиЦ» Минздрава рФ, санкт-
петербург, россия
2 Детская городская больница св. ольги, санкт-петербург, россия
3 ГБоу Впо спбГпМу Минздрава россии, санкт-петербург, россия
4 лДЦ МиБс им. с.М. Березина, санкт-петербург, россия

В работе описан клинический случай болезни моя-моя у ребенка раннего возраста. Заболевание проявилось 
в виде острого нарушения мозгового кровообращения по ишемическому типу с последующими рецидивами, 
которое изначально трактовалось как вирусный энцефалит с эпилептическим синдромом, что в короткие 
сроки привело к грубому неврологическому дефициту. Больной проведена непрямая реваскуляризация голов-
ного мозга с двух сторон (энцефалодуроартериомиосинангиоз справа, энцефалодуроартериомиосинангиоз 
и дуральная инверсия слева), что позволило предупредить возникновение последующих эпизодов инфаркта 
мозговой паренхимы, добиться частичного регресса неврологических нарушений. После второго этапа опе-
ративного лечения визуализировано субдуральное скопление жидкости, которое спонтанно регрессировало 
через 3 месяца и не явилось препятствием для формирования анастомоза.
ключевые слова: болезнь моя-моя, непрямая реваскуляризация, ишемический инсульт, послеоперационное 
субдуральное скопление ликвора, эпилепсия.
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Introduction
Moyamoya disease (MMD) is a chronic idio-

pathic occlusive vasculopathy. The disease was 
first described in Japan in 1968 [14, 16]. The 
name of the disease is associated with the pres-
ence of typical network basal collateral arteries 
on angiography or MRI, reminiscent of «swirling 
cigarette smoke» hanging in the air (puff of ciga-
rette smoke driffting in the air), which in Japanese 
sounds like moyamoya. According to Japanese re-
searchers, the prevalence of MMD is 6.03–10.5 
per 100,000, and the incidence is 0.54–0.94 per 
100,000 per year [3, 13]. The age of onset revealed 
two peaks: greater peak at the age under 9 years 
and a smaller peak at about 40 years [18]. 

Morphological features of MMD are as fol-
lows: stenosis of internal carotid artery bifurca-
tion, induced by fibrocellular intimal thickening 
with multilayer elastic plate and lipid deposits, re-
duction in the number of smooth muscle cells in 
the middle layer, followed by involvement of mid-
dle, anterior and posterior cerebral arteries, at the 
base of the brain is a collateral network of fine vas-
cular pathways [8, 14]. 

In the early childhood group the disease makes 
rapid progress manifesting itself as ischemic 
stroke and transient ischemic attacks with neu-
rological deficit and epileptic seizures followed 
by recurrent infarctions in the opposite hemi-
sphere within a short period of time. An ischemic 
stroke is more often an onset in children younger 
than 3 y.o. (87 %) than in elder groups (46–58 %), 
while in grown-ups it is more often manifested as 
hemorrhage [11, 15].

Jackson et al. presented the experience in treat-
ing patients with MMD under the age of 2 years. 
89.5 % of patients had an ischemic stroke, 94.7 % 
of patients had transient ischemic attacks and epi-
leptic seizures in 21.1 % patients [10].

In recent years treatment in patients under 
3 years old consists of indirect revascularization 
operations — encephalomyosynangiosis, enceph-
aloduroarteriomyosynangiosis, pial synangiosis, 
multiple burr holes, greater omentum transplan-
tation [1]. Postoperative complications include 
epidural hematoma, muscle flap calcification and 
hypertrophy, seizures, etc. Postoperative ischemic 
complications may arise due to intraoperative hy-

potension, hyper/hypocapnia, postoperative ane-
mia and dehydration, as well as due to significant 
mass effect of temporal muscle edema. Epidural 
hematoma can cause anastomotic leak [17, 19].

The article is devoted to clinical observation 
of 2-year-old child with MMD, who had an infre-
quently complication in the form of a subdural ce-
rebrospinal fluid accumulation after the second 
operation.

Clinical case

A girl at 38 weeks of gestation was born af-
ter an uncomplicated pregnancy. The patient was 
born via vaginal delivery after labor induction. 
Her birth weight was 2.8 kg, Apgar scores were 
8/9. There were no complications during the neo-
natal period. Trauma, surgery, childhood infec-
tions are denied. Heredity is not burdened. 

2013.05.18 (at the age of 11 months) in the 
morning on the background of physical well- 
being mother noticed the absence of motor ac-
tivity in the right hand and mouth drooping — 
the child was urgently admitted to the Hospital. 
2013.05.19 for the first time in life occurred clon-
ic seizures in right hand and upward deviation of 
the eyes.

Brain MRI revealed a vast area of demyelin-
ation in the left fronto-temporal region.

Condition was regarded as acute disseminat-
ed encephalomyelitis. The patient was discharged 
with mild right-sided upper extremity monopa-
resis. further child’s development was without 
delay. She received antiepileptic therapy (Depa-
kine) from May to August 2013. Repeated MRI 
revealed signs of atrophy of the left temporo-pari-
etal region (fig. 1).

2014.05.19 during acute viral respiratory infec-
tion a single febrile partial seizure occurred. The 
degree of right-sided hemiparesis was increased 
dramatically, motor skills regression occurred. 
The girl was admitted to infections department 
with diagnosis: Consequences of Cytomegalovi-
rus Encephalitis, symptomatic epilepsy, right-sid-
ed hemiparesis. Seizures subsequently repeated 
twice, and the patient was hospitalized in an in-
fectious diseases hospital. She received 2 antiepi-
leptic drugs — Depakine, Keppra.
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At the age of 2 years she was admitted to 
II neurological department of St olga Children 
State Hospital because of drowsiness, refusal to 
drink, psychomotor development regression, par-
tial seizures in the form of myoclonus in the left 
hand on time per month.

A neurological examination revealed intermit-
tent strabismus, pseudobulbar palsy, diffuse mus-
cular hypotonia, elbow and knee joints recurva-
tion. Muscle strength in right hand is 3/5, in left 
hand — 2/5. Psychomotor development: the child 
not available to sit, to creep, no speech; interested 
in toys.

Complete blood count, urinalysis, blood chem-
istry, EEG are without pathology.

EEG data: dominates theta-delta activity. 
A typical epileptiform activity is not registered.

MRI revealed a vast area of gliosis in the mid-
dle cerebral artery and atrophy (predominant-
ly in the right temporo-parietal-occipital region 
(fig. 2)).

Magnetic Resonance Angiography (MRA) 
revealed widespread stenosis of intracranial 
arteries, corresponding to Moyamoya disease 

grade 2 on the left and grade 3 on the right by 
Houkin graduation (III and III–IV by Suzuki) 
(fig. 3). 

Patient P. was admitted to the children’s de-
partment of Russian Neurosurgical clinic Insti-
tute of A.L. Polenov, where was provided revas-
cularizating surgery on the left. CT perfusion 
showed a significant decrease of brain perfusion, 
predominantly in the left hemisphere (the exten-
sion of contrast passing time). 

follow-up examination in 3 months showed 
improvement in psychomotor development: 
slight muscle strength increase in the right 
limbs; child began to sit independently and start-
ed walking more with the support of parents. In 
the neuropsychological examination positive dy-
namics was also noted, such as the ability to pro-
nounce some syllables. At the CT AG and CT 
perfusion functioning anastomosis with brain 
perfusion increasing was visualized on the ipsi-
lateral side (fig. 4).

In EEG focal slow wave activity is less ex-
pressed. on PET local increase of the metabolism 
is marked in the area corresponding angiographi-
cally proven anastomosis (fig. 5).

fig. 1. MR-signs of cortical atrophy in left tempo-
ral-occipital lobe

рис. 1. Мр признаки атрофии коры левой 
височно-затылочной области

fig. 2. MRI of patient P. in a day of entry to RNSI

рис. 2. Мрт больной п. на момент поступления 
в рНХи
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fig. 3. MRA of patient P. In order to clarify the diagnosis and for possible surgical treatment the patient was direct-
ed to A.L. Polenov Russian Neurosurgery Research Institute

рис. 3. Mр-ангиография больной п.

fig. 4. CT AG demonstrating formed anas-
tomoses: a — before surgery, b — after sur-
gery. CT perfusion: c — before and d — af-
ter surgery

рис. 4. кт аГ, демонстрирующая сфор-
мированные анастомозы: а) до операции, 
b) после операции. кт-перфузия: c) до 
и d) после операции

a b

c

d
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Encephaloduroarteriosynangiosis (EDAMS) 
was made in the right frontotemporoparietal re-
gion. on the second day after the intervention, 
during conduction of CT control, a subdural ac-
cumulation of cerebrospinal fluid was revealed 
(fig. 6). Neurological status remained at the pre-
operative level.

In follow-up examination 3 months later neu-
rological status showed the increase of muscle 
strength up to 4–5 points in the upper limbs; child 
walked, holding on mother’s hand or interior ob-
jects. on MRI view effective revascularization in 
the right hemisphere was marked, and subdural li-
quor hydroma resolved.

Discussion

Child at the age of 11 months had the onset of 
the disease in the form of ischemic stroke in the 
MCA. Initially, the condition was considered 

as viral encephalitis with seizures. During the 
next 3 months similar episodes repeated once 
a month, and atrophic processes in brain cortex 
progressed. 

After the first step of revascularizating surgi-
cal treatment episodes of stroke stopped; positive 
dynamics in neurological status was noted (con-
nected with blood circulation improvement in 
damaged areas of the brain tissue, which was con-
firmed by neuroimaging).

Children stroke is one of the 10 most frequent 
causes of children’s mortality. It is known that 
2–6 of 100,000 children become ill annually [3].
In the research of level and factors of the repeat-
ed insult risk by Ganesan V. (2006) 212 patients 
were included, according to level and risk fac-
tors of recurrent stroke. 79 of them had a clin-
ical relapse. The MMD was mostly associated 
with the repeated stroke, which was diagnosed 
in 26 patients. Stenoses and strokes of other eti-

fig. 5. Brain PET CT: the top figure — after the first 
operation, the lower — after the second. In right tem-
poral lobe area increase metabolism of 18f-fDG

рис. 5. пЭт кт головного мозга: верхний ряд — 
пос ле первого этапа оперативного лечения, нижний 
ряд — после второго. В правой височной области 
увеличение метаболизма 18f-ФДГ

fig. 6. Control CT at the 2nd day after 2nd step of surgi-
cal treatment 

рис. 6. кт-контроль на 2-е сутки после 2-го этапа 
оперативного лечения
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fig. 7. Results of researches: a — DSA, demonstrating functional EDAMS on the right; b — MRI perfusion before 
2nd step of surgical treatment; c — after surgical treatment; d — MRI 3 months later second step of surgical treatment 

рис. 7. результаты обследования: а — DSA, демонстрирующая рабочий ЭДаМс справа; б — Мрт-перфузия 
до второго этапа операции; в — после; г — Мрт через 3 месяца после второй операции

a

b

c

d
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ology were registered in 95 patients, the split-
ting of the vascular wall — in 14, vasculitis — in 
4 cases [7].  Apparently, ischemic stroke of the 
child should be an indication for angiography 
[3–5]. optimal one is a digital cerebral angiog-
raphy. for younger children MRA or CT AG are 
recommended. MRA scale, significantly corre-
lating with angiographic stages of Suzuki, in our 
opinion, helps to determine adequately the stage 
of the pathological process [8]. After the second 
intervention, patient developed a subdural fluid 
accumulation (hydroma), which caused the dis-
placement of midline structures to 5.4 mm. 

In this case, there was a risk of anastomotic de-
hiscence, because obstacle between the donor and 
recipient artery may appear. As a result the effec-
tive indirect revascularization without ischemic 
complications was provided. 

Conclusion

MMD in 2-year-old child coursed with recur-
rent ischemic stroke, seizures on the background 
of cytomegalovirus infection, and faked the pic-
ture of viral encephalitis. Neuroimaging (CT per-
fusion, CT AG) showed specific for the MMD 
signs. Staged revascularizating surgery helped to 
achieve partial regress of clinical symptoms and to 
neutralize hypoperfusion. 

In the postoperative period there devel-
oped subdural fluid accumulation, which did 
not cause the discharge of anastomosis and re-
gressed in 3 months. It is considered that the 
fixation of donor arterialisation flap to a soft 
shell improves the conditions of anastomosis 
development.
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graduate neurosurgeon Russian Neurosurgical 

Institute named after professor Polenov,  
the branch of fSBI «North-Western federal 

Medical Research Center», the Ministry  
of Health of the Russian federation.
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комПлЕкСНоЕ лЕЧЕНИЕ мЕДУллоблАСТом У ДЕТЕЙ 

о.А. медведева, С.к. Горелышев, Н.А. мазеркина 
ФГБу Нии нейрохирургии им. акад. Н.Н. Бурденко, Москва, россия

Статья содержит обзор современной литературы о наиболее частой злокачественной опухоли головно-
го мозга у детей — медуллобластоме. Вторая часть обзора приводит исторический анализ протоколов 
лечения медуллобластом, включающих лучевую и полихимиотерапию, содержит данные о выживаемости 
при использовании различных протоколов комплексного лечения. В каждый определенный период десятиле-
тия отличались методы лечения, т.е. изменялись диагностические процедуры, нейрохирургические навыки 
и методы лучевой и химиотерапии. В статье рассматриваются перспективы использования таргетной 
терапии и протонотерапии. 
ключевые слова: медуллобластома, лучевая терапия, полихимиотерапия.

COMBINED THERAPY FOR MEDULLOBLASTOMA IN CHILDREN

O.A. Medvedeva, S.K. Gorelyshev, N.A. Mazerkina
Burdenko Neurosurgical Institute, Moscow, Russia

This article includes the review of the literature about the current treatment concepts of medulloblastoma, which is 
the most malignant brain tumor in children. This article includes the historical analysis of treatment protocols for 
medulloblastoma, containing radiation therapy and chemotherapy, and survival data after treatment by different 
treatment protocols. The treatment methods have changed every decade, i.e. there have been various diagnostic 
procedures, neurosurgery techniques, and methods of radiotherapy and chemotherapy. In this article the prospects of 
employment of target therapy and proton therapy.
Key words: medulloblastoma, radiotherapy, chemotherapy.

к началу 90-х гг. XX в. совершенствование 
гис тологической диагностики, повсеместное 
внед рение Мрт, успехи микрохирургии при-
вели к минимизации неврологических ослож-
нений и сокращению хирургической леталь-
ности практически до 0 %. к этому же времени 
послеоперационная краниоспинальная луче-
вая терапия с дозами в 36 Гр и бустом на зад-
нюю черепную ямку до 54–56 Гр повыси-
ла 5-летнюю безрецидивную и общую выжи-
ваемость с 0 до 50–60 % у детей старше 3 лет. 
Впоследствии увеличение выживаемости еще 
на 10–15 % было достигнуто за счет химиоте-
рапии [21, 46]. клинические исследования, 
в которых применялась только лучевая тера-
пия, показали, что у 12–22 % пациентов с ре-
цидивом были экстраневральные метаста-
зы, и это несмотря на улучшение локального 
контроля в пределах ЦНс [45].

тем не менее, стало очевидно, что значи-
тельное количество выживших страдало от се-
рьезных осложнений, включающих снижение 

когнитивных функций по 4 единицы IQ в год, 
нарушение роста, эндокринных функций, сни-
жение слуха, появление вторичных опухолей, 
что вело к значительному снижению качества 
жизни. по этой причине началась разработка 
новых протоколов для улучшения выживае-
мости при сокращении отдаленной токсично-
сти [16].

лучевая терапия

с середины XX в. лечение медуллобластом 
с использованием лучевой терапии претерпе-
вало изменения, которые в последующем от-
ражались на увеличении выживаемости. при 
облучении только ложа удаленной опухоли 
10-летняя выживаемость составляла 5 %, при 
дополнительном облучении длинника спин-
ного мозга 10-летняя выживаемость увеличи-
лась до 25 %. при краниоспинальном облуче-
нии с увеличением дозы облучения на ЗчЯ 
10-летняя общая выживаемость достигла 53 %. 
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стало очевидно, что целью облучения явля-
ется не только область ЗчЯ, но и вся кранио-
спинальная область от полюса лобных долей 
до конца спинного мозга [1, 23].

тем не менее выявились и осложнения лу-
чевой терапии, которые включали в себя ког-
нитивные нарушения, нарушения функции 
гипофиза и щитовидной железы, радиоинду-
цированные опухоли, сенсорную тугоухость, 
синдром моя-моя (прогрессирующая окклю-
зия внутренних сонных артерий) [31].

Многочисленные исследования ставили 
задачу уменьшить дозу и/или объем облуче-
ния в попытке снизить отдаленные осложне-
ния. к сожалению, попытка исключить об-
лучение на супратенториальную часть мозга 
(SfoP M4) привела к появлению метастазов 
в супратенториальной области и снижению 
6-БрВ до 20 %; попытка снижения дозы кра-
ниоспинального облучения до 23,4 Гр (PoG 
8631/CCG923) [10, 22] привела к возраста-
нию рецидивов с 52 до 67 %; применение ПХТ 
с последующей  лучевой терапией в дозе 24 Гр 
(SIoP II) также значительно ухудшило про-
гноз [5]. 

и только протокол CCG 9892 (1990–
1994) и последовавший за ним CсG а9961 
(421 больной) доказал отличный клинический 
результат (5-БрВ 86 %) в группе стандартного 
риска, включающего в себя лучевую терапию 
в сниженных дозах (23,4 Гр с бустом на ЗчЯ 
до 55,8 Гр с параллельным введением винкрис-
тина) с последующей ПХТ согласно Филадель-
фийскому протоколу (винкристин, ломустин 
и цисплатин) [32, 33]. с тех пор данная схема 
стала стандартом лечения для медуллобластом 
стандартной группы риска во всем мире.

применение стереотаксической техники 
позволяет уменьшить объем лучевого воздей-
ствия при облучении ЗчЯ (краниоспинальная 
доза 23,4 Гр, конформное облучение ЗчЯ — 
35 Гр и облучение ложа опухоли — 55,8 Гр) без 
ухудшения отдаленной выживаемости, умень-
шением нейропсихологических последствий 
и снижением воздействия на височную об-
ласть, среднее ухо и гипоталамус [28].

снижение дозы ксо до 24 Гр в современ-
ных протоколах не увеличивает риска разви-

тия метастазов, но у этих больных также отме-
чается снижение IQ [33, 37]. ряд исследова-
телей произвели попытку снижения доз ксо 
до 18 Гр, что привело к появлению метастазов, 
в то время как нейропсихологические наруше-
ния в отдаленном периоде остались [17, 18].

Говоря о роли лучевой терапии, очень важ-
но иметь в виду точность ее выполнения:

1. лт должна начинаться не позже 28 дней по-
сле хирургического лечения [8]; и продолжаться 
не более 50 дней, так как дальнейшее пролонги-
рование облучения ухудшает прогноз [9];

2. использование стереотаксической тех-
ники позволяет проводить облучение только 
ложа удаленной опухоли [34];

3. современная конформная радиотерапия 
позволяет снизить дозы облучения на кри-
тические зоны мозга, в частности на область 
внут реннего уха [7]. Большую роль может сыг-
рать трехмерное конформное планирование 
и IMRT (intensitymodulated radiotherapy); 

4. томотерапия (helical tomotherapy) явля-
ется технически более простой и имеет очевид-
ные дозометрические преимущества (гомоген-
ность дозы) перед трехмерной конформной ра-
диотерапией и IMRT [40].

Протонотерапия

В настоящее время растет интерес к ис-
пользованию протонотерапии: на здоровые 
окружающие ткани попадают меньшие дозы 
облучения, особенно на сердце и внутрен-
нее ухо по сравнению с обычной радиотера-
пией и IMRT [41]; значительно снижается доза 
на область сердца, печени [30], глаз [29], а так-
же на тела позвонков, что ведет к снижению 
токсического влияния на костный мозг и улуч-
шает показатели роста детей [47] и психологи-
ческого развития, особенно в возрасте 4–8 лет 
[27, 29]. 

Химиотерапия

Медуллобластома является чувствитель-
ной к химиотерапии опухолью. у большинст-
ва больных химиотерапия используется как 
вспомогательный метод лечения, хотя у груд-
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ных детей она часто применяется для отсрочки 
лучевой терапии или в качестве неоадъю вант-
ного метода у пациентов высокого риска. 

Группа стандартного риска
В ранних исследованиях роль химиотера-

пии не была доказана. В исследовании SIoр1 
и CCG942 [42] статистически достоверной 
разницы между группами с и без химиотера-
пии получено не было [12] и только в исследо-
вании PNET3 [44] была доказана статистиче-
ски значимая роль химиотерапии (5-БрВ 74 % 
vs 60 %). 

Роль пре- или постлучевой химиотерапии 
была проанализирована в немецком протоколе 
HIT91 [21]. БрВ был достоверно выше в груп-
пе постлучевой химиотерапии (5-БрВ 78 % vs 
65 %; 10-оВ 91 % vs 62 % (М0-стадия), 70 % vs 
34 % (M1-стадия)) к тому же в группе долуче-
вой химиотерапии наблюдалась значительно 
более высокая миелотоксичность [21, 46].

и только после завершения протокола 
CсG а9961 [32] (см. выше) химиотерапия 
в группе стандартного риска стала общеприз-
нанной. Несмотря на это в последнее время 
производятся попытки (группа SfoP) от-
каза от химиотерапии путем использования 
гиперфракционирования (краниоспиналь-
ное облучение 36 Гр, 2 р/д, буст 68 Гр на ложе 
удаленной опухоли) дает увеличение биологи-
чески активной дозы на опухоль без увеличе-
ния токсичности на мозг (6-БрВ 75 %). очень 
важно, что у этих больных значительно слабее 
ежегодное снижение уровня IQ (2 против 4,3) 
[37]. Вместе с тем в других исследованиях ги-
перфракционированная радиотерапия не вы-
явила преимуществ перед традиционной схе-
мой [24]. 

европейское исследование медуллоблас-
том стандартного риска, которое начато осе-
нью 2014 г., ставит задачи выделения группы 
низкого риска, в которой будет проводиться 
менее интенсивная химиотерапия (более ко-
роткая и содержащая ототоксический циспла-
тин в меньших дозах) и лучевой терапии в дозе 
до 18 Гр на краниоспинальную ось (с бустом 
на ЗчЯ) у больных с WNT медуллобластомой. 
В то же время планируется интенсификация 

терапии путем дополнения карбоплатина как 
радиосенсибилизатора для медуллобластом 
стандартной группы риска. 

Группа высокого риска
За последние десятилетия отдаленная вы-

живаемость у больных с высокой группой рис-
ка увеличилась с 20–40 до 60–70 % [46, 48]. тем 
не менее прогноз для медуллобластом высо-
кой группы риска до сих пор остается неудов-
летворительным и отдаленные осложнения 
полностью не изучены.

первые данные, полученные в протоколах 
HIT91, показали, что 3-летняя БрВ значитель-
но выше при начале лечения с лучевой тера-
пии [3, 21], но эта разница нивелировалась при 
оценке долгосрочных результатов [8]. анало-
гичный результат был получен и в протоколе 
PoG9031 [43].

современные исследования сфокусиро-
ваны на улучшении прогноза в этой группе 
больных путем интенсификации радио- и хи-
миотерапевтических режимов. по данным 
Гандолы (Gandola) с соавт. [15], результаты 
долучевой химиотерапии (метотрексат, этопо-
зид, циклофосфамид) с последующей гипер-
фракционированной акселерированной радио-
терапией — HART (39 Гр на краниоспиналь-
ную ось (2 × 1,3 Гр) и буст на ЗчЯ до 60 Гр 
(2 × 1,5 Гр)) дала обнадеживающие результа-
ты (5-БрВ и оВ составила 72 и 73 %). анало-
гичный результат был получен в исследовании 
GPoH MET-HIT 2000-AB4 (5-БрВ и оВ 60 
и 70 %) [ClinicalTrials.gov/NCT00303810]. тем 
не менее, в похожем протоколе Allen резуль-
таты оказались разочаровывающими: 5-БрВ 
и оВ составили лишь 43 и 52 % [3].

Группа сент-Джуд (St Jude) опубликова-
ла хорошие результаты краниоспинального 
облучения (36–39 Гр) с последующей высоко-
дозной химиотерапией (4 цикла на базе ци-
клофосфамида) c поддержкой пскк (5-БрВ 
и оВ 70 %) [14]. 

Ясно, что в настоящее время отсутствует 
стандартная схема комбинированной терапии 
у больных из высокой группы риска. Во всех 
последних исследованиях, в которых были по-
лучены хорошие результаты, использовалось 
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краниоспинальное облучение в дозе 36–40 Гр 
с бустом на заднюю ямку и на солидные мета-
стазы; это говорит о том, что отсутствует воз-
можность для снижения доз лучевой терапии. 

текущее CoG исследование (II фаза) [19] 
подчеркивает роль карбоплатина в качестве ра-
диосенсибилизатора, а также эффект ретиное-
вой кислоты в двойном слепом исследовании. 
Будущее исследование SIoP должно ответить 

на вопрос о значимости гиперфракционирован-
ной акселерированной радиотерапии, а также 
о роли высокодозной химиотерапии. В настоя-
щее время также ведется протокол Head Start 
III, в который включены дети младше 10 лет 
с высокой группой риска. кроме этого, вскоре 
в этой группе больных будут исследованы ме-
тоды таргетной терапии, особенно в прогности-
чески неблагоприятных подгруппах. 

Таблица 1 

 Исследования протоколов лечения  медуллобластом стандартной группы риска
 Results of prospective studies  for standard risk medulloblastomas

исследование Годы 
N 

паци-
ентов

предлучевая Хт × 
кол-во циклов ксо (Гр) постлучевая Хт × кол-во

циклов
5БрВ

% комментарии

SIoP II ³ (Bailey C.C., 
1995) 1984–1989

40 – 35 – 60
Нет никаких преимуществ при предлучевой Хт, 

снижение доз лт с одновременным применением 
предлучевой Хт неэффективно

36 – 25 – 69

38 PCZ/VCR/ MTX x 1 35 – 75

36 PCZ/VCR/ MTX x 1 25 – 42

PoG 8631/CCG 923 ² 
(Thomas P.R., 2000) 1986–1990

44 – 36 – 67 преждевременно закрыто из-за статистически 
значимого возрастания рецидивов 44 – 23,4 – 52

CCG 9892 4 (Packer R.J., 
1999) 1990–1994 65 – 23,4 + ежене-

дельно VCR CCNU/ CDDP/ VCR × 8 78 23 % редукция доз цисплатина; 36 % не завершили 
прием цисплатина из-за ототоксичности

HIT 91 5 (Kortmann 
R.D., 2000) 1991–1997

64 – 35,2 + ежене-
дельно VCR CCNU/ CDDP/ VCR × 8 78 

(3БрВ)
Включены нерандомизированные пациенты

94 IfoS/CDDP/ HD MTX/
VP 16/ARAC x 2 35,2 CCNU/CBDCA/VCR x 8 

при PR и PD
65 

(3БрВ)

PNET 3 6 (Taylor R.E., 
2003) 1992–2000

89 – 35 – 74
разница статистически достоверна р = 0,05

90 VP16/VCR/ CBDCA/
CPM × 3 35 – 60

CoG  A 9961 7  (Packer 
R.J., 2006) 1996–2000

193 – 23,4 CCNU/ CDDP/ VCR × 8 81
оВ и БрВ без статистически достоверной разницы

186 – 23,4 CPM/ CDDP/ VCR × 8 86

PCZ procarbazine; VCR vincristine; MTX methotrexate; IfoS ifosfamide; VP 16 etoposide; CDDP 
cisplatin; CCNU lomustine; CBDCA carboplatine; CPM cyclophosphamide

¹ Буст на ЗчЯ составлял 50–55,2 Гр.
² пациенты из группы низкого риска.
³ также включены дети в возрасте 0–3 года.
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Таргетная терапия

Много надежд возлагается на приближа-
ющуюся эру таргетной терапии. Впечатляю-
щие результаты применения SHH-ингибито-
ров у единичных пациентов стимулировали 
переход к III фазе клинических исследова-
ний [36]. тем не менее на животных моделях 
в результате воздействия таргетных препара-

тов выявлена задержка роста (IGfR1-P13), 
что необходимо сопоставить с аналогичны-
ми осложнениями при традиционных методах 
лечения [20].

В настоящее время идут исследования II–
III фаз таких терапевтических агентов, как 
Висмодегиб (путь активации SHH), Беваци зу-
маб (VEGf), типифарниб (RAS), дабрафениб 
(BRAf) [13, 25, 49].

Таблица 1 

 Исследования протоколов лечения  медуллобластом стандартной группы риска
 Results of prospective studies  for standard risk medulloblastomas

исследование Годы 
N 

паци-
ентов

предлучевая Хт × 
кол-во циклов ксо (Гр) постлучевая Хт × кол-во

циклов
5БрВ

% комментарии

SIoP II ³ (Bailey C.C., 
1995) 1984–1989

40 – 35 – 60
Нет никаких преимуществ при предлучевой Хт, 

снижение доз лт с одновременным применением 
предлучевой Хт неэффективно

36 – 25 – 69

38 PCZ/VCR/ MTX x 1 35 – 75

36 PCZ/VCR/ MTX x 1 25 – 42

PoG 8631/CCG 923 ² 
(Thomas P.R., 2000) 1986–1990

44 – 36 – 67 преждевременно закрыто из-за статистически 
значимого возрастания рецидивов 44 – 23,4 – 52

CCG 9892 4 (Packer R.J., 
1999) 1990–1994 65 – 23,4 + ежене-

дельно VCR CCNU/ CDDP/ VCR × 8 78 23 % редукция доз цисплатина; 36 % не завершили 
прием цисплатина из-за ототоксичности

HIT 91 5 (Kortmann 
R.D., 2000) 1991–1997

64 – 35,2 + ежене-
дельно VCR CCNU/ CDDP/ VCR × 8 78 

(3БрВ)
Включены нерандомизированные пациенты

94 IfoS/CDDP/ HD MTX/
VP 16/ARAC x 2 35,2 CCNU/CBDCA/VCR x 8 

при PR и PD
65 

(3БрВ)

PNET 3 6 (Taylor R.E., 
2003) 1992–2000

89 – 35 – 74
разница статистически достоверна р = 0,05

90 VP16/VCR/ CBDCA/
CPM × 3 35 – 60

CoG  A 9961 7  (Packer 
R.J., 2006) 1996–2000

193 – 23,4 CCNU/ CDDP/ VCR × 8 81
оВ и БрВ без статистически достоверной разницы

186 – 23,4 CPM/ CDDP/ VCR × 8 86
4 Включены дети только в возрасте 3–10 лет.
5 пациенты с или без остаточной опухоли, включена стадия М1, не все пациенты были рандо-

мизированы.
6 только М0 и М1. 
7 23–35 Гр краниально.
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Рецидивы медуллобластом

результаты исследований по протоколам 
HIT ’88/’89 2 и SIoP I и II показали, что ло-
кализация опухоли при рецидиве у 60 % па-
циентов совпадала с первичной. Диффе-
ренцировать рецидив опухоли относитель-
но постлучевого некроза можно при помощи 
Мрт-спектроскопии, пЭт, SPECT [26]. Боль-
шинство рецидивов медуллобластом отмеча-
ется в течение 2 лет после установления ди-
агноза, среднее время рецидивирования — 
15 месяцев [2].

рецидив медуллобластомы в группе боль-
ных, не получавших лучевую терапию (ма-
ленькие дети), может быть успешно вылечен 
с помощью лучевой терапии [4, 38], в то вре-
мя как рецидив у больных, получавших луче-
вую терапию в качестве первичного лечения, 
ведет к значительно худшему прогнозу (оВ 
5 %) [48].

Было предложено множество различных 
схем, включающих высокодозную химиотера-
пию (с или без поддержки аутологичными пе-
риферическими стволовыми клетками), ме-
трономную низкодозовую химиотерапию, те-

Таблица 2 

Исследования протоколов лечения медуллобластом высокой группы риска
Results of prospective studies for high risk medulloblastomas

исследова-
ние Го

ды
 N

паци-
ентов

предлучевая Хт 
× кол-во циклов

ксо¹ 
(Гр)

постлучевая Хт × 
кол-во циклов БрВ

PoG 9031 2 
(Tarbell N.J., 

2000)

19
90

–1
99

6 114 CDDP / VP 16 
× 3 40 CPM / VCR × 8 78 % (2-БрВ)

112 – 40
CDDP / VP 16 × 3 
затем CPM / VCR 

× 8
80 % (2-БрВ)

HIT 91 
(Kortmann 
R.D., 2000)

19
91

–1
99

7

403

– 35,2+ 
VCR

CCNU/ CDDP/ 
VCR x 8

М1  65 % (5-БрВ)
М2–3  30 %  

(5-БрВ)
IfoS / 

сDDP / HD 
MTX / VP 16 / 

ARAC × 2

35,2
CCNU / CBDCA / 
VCR × 8, если PR 

или PD

SJMB-96 4 

(Gajjar A., 
2006) 19

96
–

20
03 48 – 36–

39,6

TPT / CPM / 
CDDP / VCR 
с поддержкой 

пскк

70 % (5-БрВ) 
54 % — 

классическая 
медуллобластома

HD MTX high-dose methotrexate; CDDP cisplatin; CCNU lomustine; CBDCA carboplatine; 
CPM cyclophosphamide; IfoS ifosfamide; VP 16 etoposide; VCR vincristine; ARAC cytarabine; TPT 
topotecan

1 Буст на ЗчЯ составлял 54–55,8 Гр. 
2 инфильтрация ствола была одним из факторов включения в группу высокого риска. 
3 информация о количестве пациентов по группам не предоставлена. 
4 Включены М1–3 пациенты и М0 с прогрессией заболевания по Мрт после облучения. М0–1 

получали ксо 36 Гр, М2–3 39,6 Гр.
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мозоломид, бевацизумаб, иринотекан и др. 
[11, 35]. В то время как непосредственный от-
вет опухоли на лечение был выявлен у значи-
тельной части больных, отдаленный результат 
остается неудовлетворительным. у некото-
рых больных с рецидивами без метастазов хо-
роший результат может быть получен с помо-
щью мультимодальной терапии, включающей 
повторную операцию и повторное локальное 
облучение [6, 39]. 

Заключение

В заключение следует отметить, что несмот-
ря на достаточно высокую выживаемость, ко-
торой удалось добиться за счет разработки 
протоколов комплексного лечения, качество 
жизни пациентов в отдаленном периоде, скла-
дывающееся из множества составляющих, 
включающих эндокринологический, когни-
тивный, неврологический, отоневрологичес-
кий аспекты, остается довольно низким. та-
ким образом, в настоящее время главной за-
дачей международных исследований остается 
вопрос об оптимизации лечебных протоколов 
с целью повышения качества жизни.
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РАДИкАлЬНоЕ УДАлЕНИЕ ИНвЕРТИРовАННоЙ ПАПИлломы 
СРЕДНЕГо УХА болЬШИХ РАЗмЕРов (ПАПИлломА ШНЕЙДЕРА) 
У РЕбЕНкА 4 лЕТ

Д.А. Гуляев1, И.в. Зуев1, С.Я. Чеботарев2, И.А. Аникин3, Ю.м. Забродская1, 
И.А. вильчик1, Д.С. Иванов1

1 «рНХи им. проф. а.л. поленова» — филиал ФГБу «сЗФМиЦ» Минздрава россии,  
санкт-петербург, россия
2 ГБоу Впо пспбГМу им. и.п. павлова Минздрава россии, санкт-петербург, россия
3 ФГБу «санкт-петербургский Нии уха горла носа и речи» Минздрава россии,  
санкт-петербург, россия

Инвертированная папиллома — это переходно-клеточная папиллома c эндофитным ростом, развиваю-
щаяся из шнейдеровой мембраны, располагающейся в полости носа и околоносовых пазух и вызывающая 
деформацию прилежащих костных структур. Течение заболевания преимущественно доброкачественное. 
Частота возникновения инвертированной папилломы типичной локализации составляет 0,5–4 % от всех 
опухолей полости носа и околоносовых пазух. Однако в последнее время сообщается о случаях атипичной 
локализации папилломы Шнейдера у взрослого населения. В статье впервые в мировой литературе и прак-
тике описывается клинический пример радикального удаления инвертированной папилломы среднего уха 
у 4-летнего ребенка путем блок-резекции пирамиды височной кости.
ключевые слова: инвертированная папиллома, папиллома Шнейдера, блок-резекция пирамиды височной 
кости.

LARGE SIZE INVERTED PAPILLOMA OF THE MIDDLE EAR 
(SCHNEIDERIAN PAPILLOMA) RADICAL REMOVE  
IN 4-YEARS-OLD CHILD

D.A. Gulyaev1, I.V. Zuev1, S.Ya. Chebotarev2, I.A. Anikin3, Yu.M. Zabrodskaya1, 
I.A. Vilchik1, D.S. Ivanov1

1 A.L. Polenov Neurosurgical Institute, fNWMRC, Saint Petersburg, Russia
2 first Pavlov State Medical University of St Petersburg, Saint Petersburg, Russia
3 Saint Petersburg ENT and Speech Research Institute, Saint Petersburg, Russia

Inverted papilloma is a transitional cell papilloma with endophytic growth, developing from Scheiderian membrane, 
located in the nasal cavity and paranasal sinuses, causing deformation of the adjacent bone structures. The disease 
is mostly benign. The frequency of occurrence of inverted papilloma of typical localization is 0.5–4 % of all tumors 
of the nasal cavity and paranasal sinuses. Recently, however, few cases reported of atypical localization papilloma 
Schneider in the adult population. In the article described the first in the world literature and practice case of the 
radical removal of inverted papilloma of the middle ear in 4-year-old child, by the temporal bone bloc-resection.
Key words: inverted papilloma, Schneiderian papilloma, temporal bone bloc-resection.

введение

инвертированная папиллома (папиллома 
Шнейдера) — эпителиальная дисплазия, раз-
вивающаяся из шнейдеровской мембраны рес-
пираторного тракта (эктодермальный рос ток). 
составляет от 0,5 до 4 % всех опухолей носовой 

полости и придаточных пазух [1, 14, 26]. Не-
смотря на доброкачественный тип рос та, час-
то отмечается агрессивная локальная инвазия 
(до 75 % пациентов имеют признаки деструк-
ции подлежащих участков костей черепа); ма-
лигнизация встречается в 3–24 % случаев [3, 
16, 17]. источником роста чаще всего является 
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латеральная стенка полости носа, носовая пе-
регородка, решетчатая пазуха, верхнечелюст-
ная пазуха, лобная пазуха [17, 25]. В литерату-
ре описаны случаи нетипичной локализации 
инвертированной папилломы, в том числе по-
лость среднего уха [5, 7, 9, 10, 15, 18, 19, 21]. Ги-
стологическая классификация включает в себя 
три типа папиллом: грибовидный, инвертиро-
ванный и цилиндрический [3, 4, 22]. признан-
ной тактикой лечения является хирургиче-
ское максимально радикальное лечение [2, 6, 
10, 25]. Возможное интракраниальное распро-
странение папилломы с компрессией невраль-
ных структур вызывает особые трудности при 
ее иссечении и требует принципиально иных 
подходов к планированию хирургической так-
тики. 

История и определение

Впервые термин «папиллома» независимо 
друг от друга предложили Вард (Ward) (1854) 
и Биллрот (Billroth) (1855) [24]. В 1935 г. кра-
мер (Kramer) и сом (Som) доказали, что па-
пиллома Шнейдера является истинной нео-
плазией, а не разновидностью воспалитель-
ных папиллом носовой полости [11]. В 1938 г. 
рингертц (Ringertz) отметил, что некоторые 
папилломы отличаются эндофитным ростом 
с поражением подлежащей стромы соедини-
тельной ткани; он назвал этот подвид «инвер-
тированная папиллома» [16]. 

с момента первого описания было предло-
жено несколько терминов — фибромиксоид-
ная папиллома, переходноклеточная папил-
лома, папиллома рингертца. В 1975 г. Врабек 
(Vrabec) предложил термин «инвертированная 
папиллома Шнейдера», основываясь на источ-
нике (шнейдерова мембрана) и типе роста этой 
опухоли [23].

Этиология

До настоящего времени этиология инверти-
рованной папилломы Шнейдера остается неяс-
ной. к факторам, влияющим на развитие этой 
опухоли, относят хронический риносинусит, 
аллергию, пролиферацию полипов носовой по-

лости, вирус папилломы человека (Впч), фак-
тор роста гепатоцитов, некоторые ферменты 
(металлопротеиназа-9), канцерогены окружа-
ющей среды, курение [14, 22]. 

лоусон (Lawson) с соавт. описал роль Впч 
в патогенезе инвертированной папилломы [12]. 
по его мнению, развитие синоназальной инфек-
ции, вызванной Впч 6/11, является первым 
этапом патогенеза; при этом гистологический 
тип папилломы зависит от локализации оча-
га первичного инфицирования. В большинст-
ве случаев не удается обнаружить следов Впч 
6/11 после регенерации поверхностного эпите-
лиального слоя папилломы; случаи вирусной 
репликации или суперинфекции также редки. 
В дальнейшем патогенезе могут играть роль та-
кие факторы, как вторичное инфицирование 
Впч 16/18, нарушение функции генов-супрес-
соров, интеграция Впч 6/11 и/или Впч 16/18. 
предикторами малигнизации являются супрес-
сия генов p21 и p53, TGf-α, десмоглеин 3.

Гистология и классификация

Хиамс (Hyams) (1971) разделил все папил-
ломы Шнейдера в зависимости от гистологи-
ческого типа на три группы [8]:

1) грибовидные (эвертированные) папил-
ломы;

2) цилиндрические;
3) инвертированные.
источником роста инвертированной па-

пилломы является мембрана Шнейдера — 
псевдомногослойный реснитчатый цилин-
дрический эпителий эктодермального проис-
хождения (носовая плакода). отличительной 
особенностью ее роста является эндофитное 
распространение в подлежащую соединитель-
ную ткань. Наиболее типичной локализацией 
является латеральная стенка полости носа, но-
совая перегородка, решетчатая пазуха, верхне-
челюстная пазуха, лобная пазуха. В литерату-
ре описаны случаи нетипичной локализации 
инвертированной папилломы, в том числе по-
лость среднего уха, стенка мочевого пузыря, 
уретра [5, 7, 9, 15, 18, 19, 21].

Данный вид опухоли относится к доброка-
чественным новообразованиям (частота ма-
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лигнизации составляет 3–24 %), однако отли-
чительной ее особенностью является агрес-
сивная локальная инвазия [4, 17, 22]. До 75 % 
пациентов имеют признаки поражения под-
лежащих костных структур, в числе которых 
утончение кости, ее перестройка, эрозии [2, 17]. 
В некоторых случаях встречается склерозиро-
вание. сам факт наличия повреждения кост-
ных структур не является признаком злокачес-
твенности инвертированной папилломы. ин-
тракраниальное распространение встречается 
относительно редко и наблюдается в основном 
при рецидивном течении заболевания, либо 
как следствие малигнизации [4, 5, 18, 25, 26]. 

согласно литературным данным, у взрос-
лых пациентов с инвертированной папилломой 
даже при относительно радикальном удалении 
вторым этапом выполняется лучевая терапия 
в связи с высоким риском продолженного рос-
та и вероятностью малигнизации [10]. описа-
ния в литературе тотального удаления инвер-
тированной папилломы путем блок-резекции 
пирамиды височной кости в педиатрической 
практике нами не найдено.

описание клинического наблюдения

пациент т., 14.03.2011 г. рождения, ребе-
нок от первой, нормально протекавшей бере-
менности. первые, срочные роды, без особен-
ностей. рос и развивался соответственно воз-
расту. привит по возрасту. инфекционными 
заболеваниями не болел. поступил в отделе-
ние нейрохирургии детского возраста «рНХи 
им. проф. а.л. поленова» — филиал ФГБу 
«сЗФМиЦ» МЗ рФ 18.11.2014 с жалобами 
на резкое снижение слуха на правое ухо.

из анамнеза известно, что заболел в июне 
2014 г. клиническая картина заболевания раз-
вивалась по типу острого правостороннего 
оти та с клиническим выздоровлением. В июле 
2014 г. появилось кровотечение из правого 
наружного слухового прохода, что послужи-
ло поводом для госпитализации в больницу 
по месту жительства. при осмотре наружного 
слухового прохода выявлена патологическая 
ткань. произведена биопсия. Диагностирова-
на папиллома. с 23.10.2014 по 06.11.2014 про-

ходил лечение в ФГБу «санкт-петербургский 
Нии уха, горла, носа и речи» МЗ рФ. 

клиническая картина представлена сен-
соневральной тугоухостью III степени спра-
ва, при этом правый слуховой нерв оставал-
ся интактным, о чем свидетельствуют данные 
записи акустических вызванных потенциа-
лов (пороги обнаружения ксВп AD = 70 дБ, 
аS < 30 дБ; порог обнаружения ксВп (кост.) 
AD < 20 дБ).

при Мскт височных костей, выполнен-
ных в аксиальной проекции с последующей ре-
конструкцией в коронарной проекции (рис. 1), 
определяется:

A.D.: ячеистая структура сосцевидного от-
ростка. обширные деструктивные изменения 
нижней, задней, верхней граней пирамиды ви-
сочной кости, межклеточных перегородок сос-
цевидного отростка с переходом на чешую ви-
сочной кости, в область костного ложа сигмо-
видного синуса, стенок наружного слухового 
прохода. канал сонной артерии дифференци-
руется. Высокое расположение луковицы внут-
ренней яремной вены. 

структуры среднего уха тотально заполне-
ны патологическим содержимым неоднород-
ной плотности (преимущественно мягкоткан-
ной) с наличием жидкостного компонента, ко-
торое распространяется в область слуховой 
трубы, в наружный слуховой проход с его об-
турацией. латеральная стенка аттика не визуа-
лизируется. прослеживаются фрагменты слу-
ховых косточек. Деструкция костной капсулы 
латерального полукружного канала. Внутрен-
ний слуховой проход не расширен, с четкими, 
ровными контурами.

A.S.: Ячеистая структура сосцевидного от-
ростка. Воздушность ячеек, межклеточные пе-
регородки сохранены. Высокое расположение 
луковицы внутренней яремной вены. Наруж-
ный слуховой проход свободен. Барабанная 
полость и антрум пневматизированы. слу-
ховые косточки визуализируются. латераль-
ная стенка аттика без деструкции. структуры 
внутреннего уха дифференцируются. костная 
капсула лабиринта сохранена. В зоне исследо-
вания околоносовые пазухи развиты соответ-
ственно возрасту, пневматизированы.
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На Мрт височных костей с контрасти-
рованием: выявляется патологическое об-
разование, которое субтотально выполняет 
структуры правого среднего уха, обтурирует 
правый наружный слуховой проход, распро-

страняется в область капсулы латерального 
полукружного канала, базальный отдел пра-
вой височной доли, область правой слуховой 
трубы. размеры образования 30 × 23 × 25 мм 
(рис. 2).

рис. 1. Мскт с реконструкцией в коронарной проекции

fig. 1. Head CT with reconstruction in the coronary projection

рис. 2. Мрт с контрастированием

fig. 2. MRI with contrast enhancement
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24.10.2014 под эндотрахеальным наркозом 
пациенту выполнена операция: удаление но-
вообразования правой височной кости. отсе-
парованы мягкие ткани. В верхнем углу раз-
реза подготовлен и взят фасциальный лоскут. 
Вскрыта мастоидальная часть височной кости. 
На planum mastoideum височной кости в проек-
ции антрума и сосцевидного отростка имеется 
несколько узур с густым слизисто-гнойным от-
деляемым. Борами выполнена антромастоидо-
томия. Вся ячеистая структура сосцевидного 
отростка заполнена мягкотканным, мелкозер-
нистым, умеренно кровоточащим образовани-
ем. имеется дефект в верхней стенке в области 
антрума и в переднем аттике, опухолевидное 
образование контактирует с твердой мозговой 
оболочкой. образование удалено с dura mater, 
последняя хорошо пульсирует, не поврежде-
на. Ячеистая структура сосцевидного отростка 
удалена в пределах здоровых тканей. сглаже-
на шпора. опухолевидное образование распро-
страняется в барабанную полость. Молоточек 
и наковальня частично разрушены опухолевым 
процессом, удалены. суперструктуры стреме-
ни сохранены, хорошо подвижны, симптом пе-
редачи на окно улитки положительный. реви-
зия тимпанального устья слуховой трубы: слу-
ховая труба частично заполнена мягкотканным 
образованием, вся патологическая ткань уда-
лена. произведена пластика наружного слу-
хового прохода: слуховая труба закрыта фас-
цией височной мышцы, укладка фасциального 
лоскута по технике underlay под остатки бара-
банной перепонки на суперструктуры стреме-
ни. тампонада наружного слухового прохода 
2 нитевыми тампонами (1 короткая, 1 длинная 
нить) + турунда. Заушная рана ушита послой-
но. асептическая повязка. проводился монито-
ринг лицевого нерва, М-ответы получены при 
минимальной стимуляции от 1,5 до 2 ма. по-
слеоперационный период без осложнений, за-
живление первичным натяжением. Гистологи-
ческое исследование: папиллома Шнейдера. 

На контрольных Мскт: A.D. — в сосце-
видном отростке и аттико-антральном отделе, 
на фоне обширных деструктивных изменений 
височной кости выявляется послеоперацион-
ная полость, пневматизация которой сохране-

на. В зоне оперативного вмешательства отме-
чается мягкотканное содержимое. Наружный 
слуховой проход свободен. частично сохра-
нившиеся ячейки сосцевидного отростка то-
тально заполнены содержимым неоднородной 
плотности. Верхняя грань пирамиды не визу-
ализируется на протяжении 22 мм. костное 
ложе сигмовидного синуса истончено, просле-
живается фрагментарно на протяжении 10 мм. 
канал сонной артерии дифференцируется, без 
деструкции. Деструкция костной капсулы ла-
терального полукружного канала. A.S. — без 
изменений (рис. 3).

рис. 3. Мскт-конроль после первого этапа хирур-
гического лечения — удаления новообразования 
правой височной кости

fig. 3. Head CT control after the first stage of surgi-
cal treatment — removal of tumors of the right tempo-
ral bone
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В связи с интракраниальным распростра-
нением новообразования и невозможностью 
радикального удаления последнего с исполь-
зованием традиционных лор-доступов, па-
циент для дальнейшего лечения переведен 
в «рНХи им. проф. а.л. поленова» — филиал 
ФГБу «сЗФМиЦ» Минздрава россии, где 
27.11.2014 выполнена костно-пластическая 
трепанация черепа в правой височной области, 
субтотальная блок-резекция правой височной 
кости: после соответствующей обработки про-
изведен линейный разрез кожи в правой ви-
сочной и заушной области с продолжением 
на шею. В правом треугольнике шеи выделен 
сосудисто-нервный пучок. Выделены общая 
сонная артерия, блуждающий и добавочный 
нервы, внутренняя яремная вена. Дальней-
шая препаровка выполнялась по превертеб-
ральной фасции по поперечным отросткам 
позвоночника. скелетированы височная и за-
тылочная кости до вхождения магистральных 
сосудов в полость черепа. Выполнена моби-
лизация кожно-апоневротического лоскута. 
из 4 фрезевых отверстий выкроен костный 
лоскут размерами 5,0 × 3,5 см. Визуализиро-
ваны слепое и овальное отверстия. произве-
дена блок-резекция правой височной кости, 
поверхность которой была истончена и узури-
рована, путем пропила пирамиды поперечно 
от верхнего каменистого нерва через борозду 
верхнего каменистого синуса к яремному от-
верстию с предварительной мобилизацией ин-
трапетрозальной и кавернозной частей внут-
ренней сонной артерии. костный лоскут уло-
жен на место и фиксирован 2 краниофиксами. 
Дефект удаленной пирамиды височной кости 
укрыт частью правой височной мышцы. по-
слойные швы раны с постановкой активных 
трубчатых дренажей.

Гистологическое исследование: фрагменты 
опухоли из крупных и мелких кист, представ-
ляющие собой инвагинаты слизистой, выст-
ланной многослойным переходно-клеточным 
эпителием с мономорфными ядрами, элемен-
тами респираторного эпителия. В крупных 
кистах выявляются экзофитные переходно-
клеточные папиллярные разрастания. среди 
фрагментов эпителиальных кист располага-

ется слизистая типового строения. клеточная 
соединительнотканная строма с очаговой лим-
фоидной инфильтрацией. по краю папилляр-
ных структур костные фрагменты регенериру-
ющих костных балок, окруженные остеоблас-
тами (рис. 4).

Заключение: переходно-клеточная папил-
лома Шнейдера экзофитного и инвертируемо-
го типа с местным деструирующим ростом.

послеоперационный неврологический ста-
тус представлен умеренной общемозговой 
симптоматикой в виде периодической голов-
ной боли оболочечно-сосудистого характера 
с тенденцией к регрессу, недостаточностью ли-
цевого VII и VIII нервов справа по перифери-
ческому типу. 

осмотр окулиста — острота зрения oD = 
0,7, oS = 0,6; при смыкании век отмечается 
диа стаз до 1,0 см — правосторонний лагоф-
тальм; зрачки равны, реакция на свет удовлет-
ворительная; глазное дно — диски зрительных 
нервов розовые, границы четкие, ход и калибр 
сосудов сетчатки не изменен. 

Мскт после операции — визуализируются 
основные супра- и субтенториальные структу-
ры, состояние после кптч в правой височной 
области, блок-резекции пирамиды правой ви-
сочной кости, в ложе оперативного вмешатель-
ства гематом не выявлено, боковые желудоч-
ки умеренно расширены, третий и четвертый 
не изменены, субарахноидальные пространст-
ва симметричны, смещения срединных струк-
тур нет (рис. 5).

обсуждение

На долю инвертированных папиллом при-
ходится до 0,5–4 % всех неоплазий носа и око-
лоносовых пазух [14, 26]. Заболевание встре-
чается преимущественно среди взрослого на-
селения — в доступной литературе имеется 
описание лишь 9 случаев инвертированной 
папилломы у лиц моложе 20 лет [13]. также 
описано 17 случаев локализации этой опухо-
ли в области среднего уха; среди них был лишь 
один ребенок (мальчик 11 лет), при этом ново-
образование не имело интракраниального рас-
пространения [20].
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рис. 4. папиллома Шнейдера. Микрофотографии: 
а — папиллярные экзофитные разрастания слизистой в инвертированных эпителиальных кистах слизистой. 
окраска гематоксилином и эозином. ув. × 50;
б — инвертируемый компонент папилломы в виде инвагинатов эпителия в виде кист в пролиферирующей 
клеточной строме слизистой. окраска гематоксилином и эозином. ув. × 200;
в — переходный эпителий без клеточной атипии с единичными митозами. окраска гематоксилином и эози-
ном. ув. × 400;
г — костная балка по краю папилломы. окраска гематоксилином и эозином. ув. × 200

fig. 4. Shneiderian papilloma. The micrographs: 
а — mucosal papillary exopithic extensions in inverted epithelial cells of mucosa. H&E stain. 50-fold increase;
б — inverted papilloma part as epithelial intussusceptum as cysts in proliferating cell stroma mucosa. H&E stain. 
200-fold increase;
в — transitional epithelium without cell atypia with single mitosis. H&E stain. 400-fold increase;
г — bone bar on the edge of papilloma. H&E stain. 200-fold increase

рис. 5. Мскт-контроль после 
блок-резекции пирамиды височ-
ной кости

fig. 5. Head CT after temporal 
bone bloc-resection

a

в

б

г
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так как мембрана Шнейдера — источник 
роста инвертированных папиллом — не явля-
ется типичной тканью для среднего уха, было 
предложено несколько гипотез, объясняющих 
атипичную локализацию этой опухоли [14]:

1. первоначальным источником роста яв-
ляется полость носа или околоносовые пазу-
хи; далее происходит миграция опухоли через 
полость евстахиевой трубы в область средне-
го уха. В пользу этой теории говорит частота 
наблюдения ипсилатеральной инвертирован-
ной папилломы околоносовых пазух и средне-
го уха (43,75 %);

2. В процессе развития эмбриона происхо-
дит эктопия мембраны Шнейдера из верхних 
дыхательных путей в полость среднего уха;

3. Хронический средний отит стимулирует 
развитие слизистой по типу Шнейдеровской 
мембраны; при этом известную роль играют 
вирус герпеса человека 6, 11, 16 и 18 (у 14,3 % 
больных обнаружен данный вирус).

Большинство авторов сходятся во мнении, 
что основным и наиболее эффективным ме-
тодом лечения больных с инвертированными 
папилломами является хирургическое уда-
ление с последующей адъювантной терапией 
(лучевая и химиотерапия) [3, 4, 7, 10, 25]. при 
этом выбор оперативной тактики зависит 
от локализации опухоли. Наиболее изучен-
ными являются инвертированные папилломы 
полости носа и околоносовых пазух; разрабо-
тано несколько методов их хирургического 
лечения:

1. «ограниченная» резекция, при кото-
рой производят удаление только папилломы 
из щадящего доступа через полость носа;

2. латеральная ринотомия и медиальная 
максилэктомия;

3. удаление из трансфациального доступа;
4. краниофациальная блок-резекция;
5. Экдоскопическая резекция.
В настоящее время нет достаточной дока-

зательной базы для выделения одного из этих 
методов в категорию «золотого стандарта». 
с целью улучшения результатов разрабатыва-
ются различные комбинированные методики, 
совмещающие преимущества открытой и эн-
доскопической хирургии [14].

интракраниальное распространение инвер-
тированной папилломы в большинстве слу-
чаев ассоциировано с рецидивным течением. 
при этом вовлечение в опухолевый процесс го-
ловного мозга и/или его оболочек значитель-
но ухудшает прогноз. особое внимание долж-
но уделяться соблюдению принципа абласти-
ки при удалении инвертированных папиллом 
с интракраниальным распространением ввиду 
возможности ятрогенной диссеминации опу-
холи через ликворосодержащие пространства 
[2, 17].

описанный случай является уникальным 
наблюдением развития редкой неоплазии с ин-
тракраниальным распространением у ребенка 
4-х лет. Манифестация заболевания с одно-
сторонней тугоухости без какой-либо невро-
логической очаговой симптоматики является 
типичным течением этого заболевания. рас-
пространение опухолевого процесса в полость 
височной ямки вследствие деструкции кост-
ных структур стало причиной невозможно-
сти одномоментного радикального удаления 
неоплазии из традиционных лор-доступов. 
В данном клиническом наблюдении наиболее 
приемлемой хирургической тактикой для уда-
ления оставшегося компонента опухоли яви-
лась субтотальная блок-резекция височной 
кос ти. Возникший при этом косметический де-
фект был укрыт фрагментом правой височной 
мышцы. 

В данном случае радикальность хирурги-
ческого вмешательства с использованием он-
кологических принципов позволила добиться 
полного удаления опухоли с безрецидивным 
периодом 11 месяцев (на момент написания 
статьи).

Заключение

применение современных технологий хи-
рургии основания черепа (блок-резекция 
с пластикой дефектов как местными тканями, 
так и перемещенными островковыми лоскута-
ми) хорошо зарекомендовало себя в структуре 
комплексного лечения больных со злокачест-
венными новообразованиями латеральных от-
делов основания черепа во взрослой практике.
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Дальнейшее совершенствование указанных 
технологий в совокупности с современными 
методами анестезиологического пособия по-
зволяет с успехом применять эти методы даже 
в детской практике.

особое внимание уделяется не только ра-
дикальности удаления, но и адекватной рекон-
струкции образовавшегося дефекта основания 
черепа, а также восстановлению утраченных 
функций мимической мускулатуры. 
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моДИФИЦИРовАННАЯ мЕТоДИкА СИРИНГо-
СУбАРАХНоИДАлЬНоГо ДРЕНИРовАНИЯ

Д.А. мирсадыков, м.м. Абдумажитова
краевая детская клиническая больница, нейрохирургическое отделение, пермь, россия

В статье описан предложенный модифицированный вариант сиринго-субарахноидального дренирования 
при хирургии сирингомиелии, который авторами был назван «Ташкентской» операцией. Метод обеспечи-
вает сиринго-субарахноидальное дренирование полости кисты, длительное функционирование сирингосто-
мы, исключает миграцию шунта и в то же время не вызывает признаков фиксации спинного мозга. У всех 
4 оперированных больных отмечено улучшение радиологической картины. Клиническое улучшение отмечено 
не у всех больных, что согласуется с данными литературы. Отсутствие улучшения можно объяснить, с од-
ной стороны, процессами реперфузионных осложнений, с другой — сопутствующими грубыми изменениями 
исходного морфофункционального состояния спинного мозга, его тотальным поражением. Для достоверной 
оценки возможностей предлагаемой новой хирургической методики, естественно, требуются расширенные 
исследования.
ключевые слова: сирингомиелия, мальформация Киари, хирургическое лечение, сиринго-субарахноидальное 
шунтирование, «Ташкентская» операция.

MODIFIED SYRINGO-SUBARACHNOID DRAINAGE TECHNIQUE

D.A. Mirsadykov, M.M. Abdumazhitova
Areal children clinical hospital, neurosurgery department, Perm’, Russia

In the article suggested modified variant of syringo-subarachnoid drainage in surgery of syringomyelia, named by 
authors «Tashkentskaya» operation, is described. Method provides syringo-subarachnoid drainage of cyst’s cavity, 
prolonged function of syringostoma, eliminates (excludes) shunt’s migration and at the same time doesn’t cause signs 
of spinal cords fixation. In all four operated patients were noted improvements of radiologic picture. Clinical im-
provement wasn’t marked in all patients, which conform with facts from literature. Lack of improvement can explain 
by processes of reperfusion complications from one side and accompanying rough changing’s of initial morphofunc-
tional condition of the spinal cord, its total damage — from the other side. For authentic estimation of suggested new 
surgical methods opportunities, naturally requires extended researches.
Key words: syringomyelia, Chiari malformation, surgical treatment, syringo-subarachnoid shunt, «Tashkent» opera-
tion.

Наука легче находит лекарства, чем ответы.
Жан Ростан  

(французский биолог, писатель)

введение 

показания к хирургическому лечению си-
рингомиелии возникают, как известно, при на-
личии отчетливой симптоматики, прогресси-
рующем течении патологического процесса, 
болевых формах заболевания [2, 12, 28, 37, 41]. 
раннее хирургическое лечение может приоста-
новить прогрессирование заболевания и спо-
собствовать регрессу симптомов [1, 2, 9, 14, 29, 

41]. Без оперативного вмешательства тяжелый 
неврологический дефицит с инвалидизацией 
развивается у 2/3 больных сравнительно мо-
лодого возраста [11, 14, 17, 20].

Хирургическое лечение сирингомие-
лии принято осуществлять на двух уровнях: 
на лик ворных путях в области отверстия Ма-
жанди у входа в центральный канал спинного 
мозга и на сирингомиелической полости [6, 12, 
18, 33, 38]. применение краниовертебральных 
реконструктивных операций при сочетании 
аномалий задней черепной ямки (ЗчЯ) с си-
рингомиелией обеспечивает лучшие результа-
ты хирургического лечения, нежели при мето-
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дике непосредственной сирингостомии [3, 12, 
14, 19, 27, 29].

такие операции, как сиринго-субарахно-
идальное, сиринго-плевральное и сиринго- 
перитонеальное шунтирование, субарахно-
идально-субарахноидальное соустье, терми-
нальная вентрикулостомия или сочетание 
последней с люмбоперитонеальным шунтиро-
ванием, выполняются, как правило, при идио-
патической и травматической сирингомиелии 
либо при отсутствии эффекта после операций 
на уровне краниовертебрального перехода [12, 
15, 16, 17, 22, 31, 34, 40, 42, 45].

Методики дренирования сирингомиели-
ческой кисты модифицируются и видоизме-
няются. Для поддержания стойкого сообще-
ния между субарахноидальным пространством 
и сирингомиелической полостью с последу-
ющим свободным ликворообращением пред-
лагаются и применяются различные приемы. 
описаны следующие методики: введение в си-
рингомиелическую полость выкроенного лист-
ка из внутреннего слоя твердой оболочки моз-
га на ножке; введение рассеченного корешка; 
лепестковый дренаж; шунтирование шелковой 
нитью или гуттаперчей; дренирование специ-
альными либо приспособленными шунтами; 
дренирование губкой из политетрафлуороэти-
лена и др. [4–8, 12–14, 21, 26, 33]. Для предуп-
реждения смещения и миграции дренирую-
щего катетера применяют методики подшива-
ния его к пиальной, арахноидальной и твердой 
оболочкам [12, 33]. Шов катетера к оболочкам 
мозга, согласно мнению отдельных исследова-
телей, становится причиной ятрогенной фик-
сации спинного мозга [9].

Неблагоприятными прогностическими фак-
торами хирургического лечения сирингоми-
елии считаются длительный анамнез забо-
левания, грубые диссоциированные чувст-
вительные расстройства на большей части 
поверхности тела, выраженные трофические 
нарушения, грубый сколиоз, большие разме-
ры сирингомиелической полости (продольный 
и поперечный) [3, 6, 43]. послеоперационная 
летальность хирургии сирингомиелии дости-
гает 1–3,2 %, а ухудшение состояния — 13,5–
15,9 % [6, 9, 14].

Цель исследования: дать предварительную 
оценку методике модифицированного сиринго- 
субарахноидального дренирования.

Характеристика клинических 
наблюдений и методик обследования 
Было оперировано 4 больных (все мужско-

го пола) в возрасте от 10 лет до 21 года с раз-
личными вариантами сирингомиелии (табл. 1). 
Длительность проявлений заболевания к мо-
менту операции варьировала от 3 до 9 лет 
(в среднем 5 лет).

В клинической картине представленных 
больных имели место: симптомы двигатель-
ного и чувствительного поражения, признаки 
дисфункции черепных нервов, вегетативно- 
сосудистые и трофические расстройства, а так-
же проявления дизрафического статуса. ско-
лиотическая деформация позвоночника яв-
лялась лидирующим синдромом в постановке 
диагноза сирингомиелии у одного больного 
(рис. 1). у остальных пациентов признаки ско-
лиоза были менее выражены.

согласно данным магнитно-резонансной 
томографии (Мрт), у всех больных сиринго-
миелические кисты имели множественные пе-
ремычки. протяженность интрамедуллярных 
полостей весьма варьировала. Верхний полюс 

рис. 1. Мрт (серия фронтальных срезов). На фоне 
сколиоза IV степени визуализируется баллоно-
образно «раздутый» кистой сирингомиелии спин-
ной мозг

fig. 1. MRI (frontal slices series). Visualizing of spinal 
cord inflated by balloon shaped syringomyelic cyst in 
presence of IV degree scoliosis
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кисты располагался обычно на уровне сI–сIII 
позвонков, а локализация ее каудального по-
люса была в диапазоне от VThV до VLI (рис. 2). 
Выраженность сирингомиелии по поперечни-
ку спинного мозга оценивали посредством вы-
числения «кистозного индекса» — отношения 
ширины кисты к ширине спинного мозга на са-
гиттальном срезе [10].

при Мрт всего нейроаксиса у больных до-
полнительно выявлены следующие анома-
лии: мальформация киари; платибазия; бази-
лярная импрессия; ретроцеребеллярная киста; 
сколио тическая и кифосколиотическая дефор-
мации позвоночника (табл. 1).

сиринго-субарахноидальное дренирование 
выполнено больным во временном промежут-
ке от 4,5 до 28 месяцев после вмешательства 
на ЗчЯ (в среднем 13 месяцев) (рис. 3). В одном 

рис. 2. Мрт (сагиттальные срезы): a — протяжен-
ная сирингомиелия шейно-грудных сегментов; б — 
сирингомиелия пояснично-крестцовых сегментов

fig. 2. MRI (sagittal slices): a — extended syringomy-
elia of cervicothoracic segments; б — syringomyelia of 
lumbosacral segments

Таблица 1

обобщенные данные анамнеза, сопутствующих заболеваний и картины мРТ
Summarized data of anamnesis, associated illnesses and MRI pictures

№
Воз-
раст 

(годы)

Длитель-
ность 

проявлений 
заболевания 

(годы)

сопутст-
вующие 

аномалии 
ЦНс

Хирургический 
анамнез

Эктопия 
минда-

лин
Эпи-

лепсия
распростра-
ненность си-
рингомиелии

1 10 9
Мк, пБ, 

сколиоз II 
степени

Декомпрессия 
ЗчЯ, за 4,5 месяца 

до операции 
на спинном мозге

6 мм – VCII–VтhVIII

2 21 4
Мк, пБ, 
сколиоз I 
степени

Декомпрессия 
ЗчЯ, за 6,5 месяцев 

до операции 
на спинном мозге

справа 
16 мм, 
слева 
11 мм

Да VCII–VThV

3 17 4
Мк, пБ, 

сколиоз IV 
степени

– 9 мм – VCI–VLI

4 14 3
рЦк, пБ, 
сколиоз I 
степени

иссечение рЦк, 
за 28 месяцев 
до операции 

на спинном мозге

справа 
10 мм, 
слева 
11 мм

Да VCI–VLI

Мк — мальформация киари; пБ — платибазия, ЗчЯ — задняя черепная ямка; Би — базилярная 
импрессия; рЦк — ретроцеребеллярная киста

a б
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наблюдении вмешательство на ЗчЯ не выпол-
нялось в силу ряда объективных причин: 1) со-
четание грубой формы платибазии и тотальной 
базилярной импрессии; 2) IV степень сколио-
за (задний тотальный реберный горб с функци-
ональной несостоятельностью позвоночника). 
Выполнение сиринго-субарахноидального дре-
нирования у данного больного было предопре-
делено запланированным последующим уско-
ренным выполнением корригирующей (орто-
педической) операции на позвоночнике.

Для повышения надежности хирургическо-
го лечения сирингомиелии нами применена 
и предложена модификация сиринго-субарах-
ноидального дренирования. В силу террито-
риальной приоритетности модификацию си-
ринго-субарахноидального дренирования мы 
предложили назвать «ташкентской» опера-
цией.

Ход операции 

Во всех наблюдениях была выполнена ла-
минэктомия двух дужек на грудном уров-
не (VThII–VThIII, VThIV–VThV, VThIX–VThX). 
у пациента с протяженной сирингомиелией 
(на весь длинник спинного мозга) и с гибусом 
ламинэктомия (и соответственно сирингосто-
мия) выполнена на двух уровнях (VThIV–VThV 
и VThVII–VThVIII), выше и ниже горба. твер-
дая оболочка рассекалась по средней линии 

на протяжении ламинэктомического дефекта. 
по мере рассечения твердой оболочки в рану 
«вываливалась» арахноидальная оболочка, на-
полненная ликвором. спинной мозг имел отте-
нок фарфоровой белизны и был раздут. после 
рассечения арахноидальной оболочки произ-
водили пункцию кисты сирингомиелии в бес-
сосудистом участке по средней линии (sulcus 
posterior), и выводили ликвор. по возмож-
ности осуществляли забор сирингомиеличе-
ской жидкости на лабораторное исследование. 
по ходу пункционного отверстия спинной 
мозг тупо расслаивался вдоль волокон протя-
женностью 4–5 мм. В полость кисты в ораль-
ном направлении вводили силиконовый кате-
тер с боковыми перфоративными отверстиями. 
Дистальный конец катетера, также с боковы-
ми отверстиями, размещался субарахноидаль-
но в каудальном направлении. Вырезали фраг-
мент твердой оболочки мозга на ножке по типу 
«дуральной ленточки» шириной 2 мм, длиной 
до 3,5–4 см. Длина «дуральной ленточки» была 
соразмерна рассеченной твердой оболочке моз-
га (по всей величине разреза оболочки). к «ду-
ральной ленточке» через манжетку подшивали 
средний отдел сиринго-субарахноидального 
катетера (рис. 4). Длина внутрикистозной час-
ти катетера колебалась от 6 до 12 см (в сред-
нем 9 см), длина субарахноидального отрезка 

рис. 3. Мрт (сагит-
тальный срез). протя-
женная сирингомие-
лия, начиная с уровня 
VCIII. имеет место эк-
топия миндалин моз-
жечка

fig. 3. MRI (sagittal 
slice). Extended syrin-
gomyelia, starting from 
VCIII. Cerebellar tonsils 
ectopia occurs

рис. 4. схема выполненного ключевого этапа опе-
рации. сиринго-субарахноидальное шунтирование 
в завершенном виде

fig. 4. Scheme of completed key stage of surgery. Com-
pleted syringo-subarachnoid drainage
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шунта — от 6 до 10 см (в среднем 7,8 см). твер-
дая оболочка мозга ушивалась.

обращаем внимание на немаловажную де-
таль. Во-первых: внутриспинальный отрезок 
сиринго-субарахноидального катетера рас-
полагали в краниальном направлении и, со-
ответственно, субарахноидальный отрезок — 
в каудальном направлении. Во-вторых: ножка 
дурального лепестка оставлялась у краниаль-
ного участка твердой оболочки, и соответст-
венно «хоботок» лепестка начинали выкра-
ивать с каудального края. Эти меры имели 
профилактический аспект как в плане переме-
щения спинного мозга краниально при росте 
позвоночника, так и в плане миграции катете-
ра. следовательно, такой подход актуален у де-
тей и подростков, имеющих известный потен-
циал роста.

Результаты и их обсуждение 

лабораторное исследование сирингомие-
лической жидкости, выполненное у 3 пациен-
тов, показало, что концентрация белка варьи-
ровала от 0 до 0,33; цитоз — от 0 до 1/3 (вос-
палительные изменения в жидкости выявлены 
не были).

В результате хирургического лечения симп-
томы сирингомиелии подверглись различ-
ной степени регресса у 2 больных, стабилиза-
ция процесса с остановкой прогрессирующего 
ухудшения отмечена у 1, ухудшение состояния 
наблюдали в 1 случае. анализ «функциональ-
ного» статуса пациентов по шкале McCormick 
показал, что в двух наблюдениях при доопе-
рационном балле II после операции он соста-
вил I. у 1 пациента функциональный статус 
остался на уровне предоперационного (II бал-
ла). ухудшение отмечено в одном наблюдении, 
когда у больного при дооперационной оцен-
ке в II балла после операции она составила 
IV балла (табл. 2). при наличии положитель-
ной динамики уменьшение двигательных рас-
стройств произошло у 2 больных, регресс рас-
стройств чувствительности — у всех больных.

по данным контрольных Мрт, позитивная 
картина определена у всех пациентов в виде 
уменьшения диаметра кист (коллапс сирин-

гомиелической полости) и расширения суб-
арахноидальных пространств спинного мозга 
(рис. 5). у всех больных в послеоперационном 
периоде было отмечено уменьшение «кистозно-
го индекса». при показателях индекса до опе-
рации в пределах от 0,7 до 0,9 (в среднем — 0,8) 
после операции эти параметры уменьшились 
(от 0,14 до 0,74; в среднем — 0,45).

отсутствие клинического эффекта от опе-
рации свидетельствовало о сложных патоге-
нетических механизмах, лежащих в основе 
прогрессирования проявлений заболевания 
до операции. ухудшение в неврологическом 
статусе может быть объяснено, скорее всего, 
нарушениями спинального кровообращения 
ишемического характера с элементами репер-
фузионных осложнений на фоне тотального 
поражения спинного мозга (протяженностью 
сирингомиелии по всему длиннику спинно-
го мозга) [1, 3, 18]. В основе отсутствия рег-
ресса неврологической симптоматики в одном 
из наблюдений лежит, скорее всего, комплекс 
причин, включающий: длительный анамнез 
заболевания; сопутствующие платибазию, ба-
зилярную импрессию, сколиоз IV степени; 
большие размеры сирингомиелической по-
лости, хотя по контрольным снимкам регресс 

рис. 5. Мрт (серия сагиттальных срезов). то же на-
блюдение, что на рис. 1. субарахноидальные про-
странства спинного мозга стали просматриваться. 
В просвете интрамедуллярной полости визуализи-
руется катетер

fig. 5. MRI (sagittal slices series). Same case as on 
fig. 1. Subarachnoid space of spinal cord became vis-
ible. Catheter is seen in the lumen of intramedullary 
cavity
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был очевиден. Не исключено, что в связи с за-
поздалым вмешательством уже успели прои-
зойти необратимые изменения в спинном моз-
ге, а возможно, что операция способствовала 
ускорению процессов декомпенсации (естест-
венной эволюции сирингомиелии).

катамнез наблюдения за оперированны-
ми составил от 2 до 7 лет (в среднем 56 ме-
сяцев). рецидива заболевания и дальнейше-
го его прогрессирования после временного 
улучшения или стабилизации мы не наблю-
дали (рис. 6).

очевидно, что показания к предлагаемой 
операции весьма узкие, и она может быть при-
менена в случаях избирательной необходимо-
сти. одной из таких необходимостей, по на-
шим наблюдениям, стала подготовка к орто-
педической операции по коррекции сколиоза. 
как известно, при реконструкции позвоноч-
ника применение металлических крючков- 
зацепов за дужки на фоне сирингомиелии не-
сет угрозу локального внешнего сдавления, 
а порой и прямого повреждения спинного моз-
га [24]. Другие показания к операциям тако-
го рода могут возникнуть при посттравмати-
ческой сирингомиелии, когда протяженность 
кисты составляет более 3 позвонковых сегмен-
тов — «протяженная посттравматическая си-
рингомиелия» [16, 23, 25, 30, 35, 36, 44]. Вполне 
можно применить сиринго-субарахноидаль-
ное дренирование и в случаях, когда речь идет 

о первичной сирингомиелии без сопутствую-
щей патологии краниовертебрального перехо-
да [32, 39].

Мы надеемся, что предложенная «ташкент-
ская» модификация сиринго-субарахноидаль-
ного дренирования займет свое место в строю 
разновидностей такого рода вмешательств 
и явится большим подспорьем в арсенале хи-
рургии сирингомиелии. справедливо, на наш 
взгляд, в этом отношении, высказывание од-
ного из ведущих специалистов в вопросах ле-
чения краниовертебральных аномалий: «пока 
не найдено лучших способов лечения сирин-
гомиелии, нет оснований отказываться от опе-
рации, с помощью которой удается в ряде слу-
чаев достигнуть временного или постоянного 
значительного улучшения» [4].

выводы

Широкий арсенал разновидностей сирин-
годренирующих операций свидетельствует 
о том, что методы хирургического лечения си-
рингомиелии еще далеки от совершенства.

Для подтверждения стойкой эффективно-
сти предлагаемой модификации операции при 
сирингомиелии и аргументации рекомендаций 
этого метода в качестве самостоятельного хи-
рургического вмешательства требуются углуб-
ленное клиническое изучение и специальные 
научные исследования со статистическим ана-
лизом выборки.

Мирсадыков Даниёр абдулхаевич, д. м. н.
e-mail: mirsadikov@mail.ru
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тели — CD-ROM, CD-R, CD-RW. Обязательно на-
личие распечатки с указанием места размещения 
рисунка в публикации.

11.  К каждой статье прилагается резюме объе-
мом до  1  страницы,  напечатанное на  отдельном 
листе, в котором бы достаточно полно нашли от-
ражение сущность излагаемого вопроса, методи-
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ка исследования, материал работы и ее результа-
ты с указанием названия работы, фамилии и ини-
циалов авторов.

12.  Редакция оставляет за собой право сокра-
щать  и  редактировать  статьи  и  иллюстрирован-
ный материал.

13.  В  конце  статьи  должны  быть  указаны 
СВЕДЕНИЯ ОБ  АВТОРАХ  (или  об  одном),  ко-
торые будут приведены в конце статьи в журнале 
в печатном виде.

14.  Статьи  для  публикации  принимаются 
и выдаются бесплатно.

15.  Название статьи, учреждение, авторы, ре-
зюме, ключевые слова, подрисуночные подписи, 
названия таблиц и графиков — всё должно иметь 
перевод на английский язык.

16.  Для публикации принимаются также ста-
тьи на английском языке при наличии выполнен-

ных  требований  к  русскоязычным  публикациям 
(перевод на русский язык — название статьи, уч-
реждение, авторы, резюме, ключевые слова, под-
рисуночные  подписи,  названия  таблиц  и  графи-
ков).

17.  Статьи вы можете также присылать по адре-
су: 191014, Санкт-Петербург, ул. Маяковского, 12, 
ФГБУ  РНХИ  им.  проф.  А. Л. Поленова,  Главно-
му  редактору  журнала  «Нейрохирургия  и  невро-
логия  детского  возраста»  профессору  В. А. Хача-
тряну. Переписка возможна по электронному адре-
су:  neurobaby12@gmail.com  (секретарь  журнала 
К. А. Самочерных).

Статьи не возвращаются.
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Этические Правила и требования к Публикациям:

— автор должен предоставить для публикации 
оригинальную научную работу;

— при окончательном решении вопроса о пу-
бликации выбор должен основываться на научно-
практическом значении исследования, соображе-
ниях справедливости, профессиональной и науч-
ной этики;

— в статье должны содержаться необходимые 
ссылки  на  использованные  сведения  или  фраг-
менты работ других авторов для исключения пла-
гиата и нарушений профессиональной этики;

— научный архив автора, на котором основа-
но исследование и работа, должен быть при не-
обходимости доступен к рассмотрению в период 
не менее 2-х лет;

—  подача  рукописи  работы  одновременно 
более чем в один журнал для публикации недо-
пустима  и  рассматривается  как  нарушение  про-
фессиональной и научной этики; 

—  в  случае  использования  данных,  относя-
щихся к личности и частной жизни больных, сле-
дует  получить  разрешение  больных,  а  в  случае 
детей  или  недееспособных  пациентов  разреше-
ние следует получить у их родителей или опеку-
нов;

— при публикации исследований, соприкаса-
ющихся с обследованием больных и здоровых ис-
следуемых, следует соблюдать нормы и правила 
Хельсинкской декларации этических норм и прав 
человека от 1964 г. с дополнениями от 1975, 1981, 
1989, 1996, 2000, 2002, 2004, 2008, 2013 гг.;

— при использовании данных с эксперимента-
ми на животных должен быть соблюден принцип 
гуманного отношения к экспериментальным жи-
вотным;

— при обсуждении работы и ее рецензирова-
нии соблюдается полная конфиденциальность;

— при отказе в публикации работы запрещает-
ся использовать ее материал рецензентами и чле-
нами редколлегии в научных статьях и исследова-
ниях до издания оригинала самой работы;

—  при  рецензировании  учитывается  только 
научное значение работы;

— рецензирование осуществляется в условиях 
полной анонимности работы;

—  при  рецензировании  возражения  и  крити-
ка  должны  быть  аргументированы  и  при  необ-
ходимости  —  содержать  адекватные  ссылки 
на используемые литературные источники;

— критиковать личность автора недопустимо 
и рассматривается как нарушение этики;

— рецензирование работы должно быть завер-
шено в установленный журналом срок;

—  автор  должен  быть  проинформирован 
о критических замечаниях;

—  в  работе  должна  быть  изложена методика 
получения данных, приведенных в статье, чтобы 
при необходимости их можно было воспроизве-
сти.




