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Введение
Опухоли синоназального тракта и основания чере-

па у детей представляют собой гистологически разно-
родную группу новообразований, в чем состоит их 
основное отличие по сравнению со взрослыми паци-
ентами. Другими особенностями являются распро-
страненность, манифестация заболевания и прогноз. 
Наиболее частыми доброкачественными опухолями 
синоназального тракта и основания черепа у детей 
являются опухоли сосудистого и нейронального про-
исхождения, в то время как саркома представляет со-
бой наиболее часто встречающееся злокачественное 
новообразование [1].

Одним из редких новообразований головного моз-
га не только у детей, но и у взрослых является эстезио-
нейробластома (ЭНБ) (обонятельная нейробластома). 

Со времени ее первого описания Berger и Luc (1924) 
в литературе насчитывается 1025 случаев, большинство 
из которых приходится на 2 последних 10-летия [2, 3]. 
ЭНБ встречается у лиц различных возрастных катего-
рий (от 3 до 90 лет), демонстрируя бимодальный пик 
во 2-й и 6-й декадах жизни [4]. У детей младше 10 лет 
заболевание регистрируется спорадически [2].

Считается, что опухоль развивается из базальных 
резервных клеток стволового обонятельного эпителия. 
Возможно развитие ее из вомероназального (Якобсо-
нова) органа, обонятельной плакоды, клиновидно-
небного и других вегетативных ганглиев, принимаю-
щих участие в иннервации слизистой оболочки 
полости носа [2].

Клиническими проявлениями ЭНБ могут быть 
такие неспецифические признаки, как заложенность 
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одной половины носа и рецидивирующие носовые 
кровотечения. Нарушение обоняния встречается реже, 
прежде всего за счет компенсации противоположной 
стороной. Внутричерепное распространение редко 
влечет за собой появление выраженного неврологиче-
ского дефицита, так как в основном опухоль поражает 
лобную долю головного мозга. При распространении 
ЭНБ в орбиту появляются симптомы снижения зре-
ния [5, 6].

Методами визуализации ЭНБ являются спиральная 
компьютерная томография с трехмерной реконструкци-
ей в комбинации с магнитно-резонансной томографией 
(МРТ). При этом опухоль не имеет специфических ра-
диологических признаков, однако расположение ее на 
ранних стадиях в области обонятельной щели помогает 
установить диагноз. Посредством компьютерной томо-
графии (КТ) устанав ливают стадию опухоли, состояние 
крибриформной и ситовидной пластинок, в то время как 
МРТ позволяет определить степень вовлечения в опухо-
левый процесс окружающих мягкотканных структур 
(а именно — твердой мозговой оболочки (ТМО)), а так-
же дифференцировать опухоль от кистозного образо-
вания [6, 7].

Тактикой лечения ЭНБ является комбинация хирур-
гического и лучевого методов, чем достигаются наилуч-
шие результаты. Так, 5-летняя выживаемость при ЭНБ, 
по литературным данным, составляет 52–90 % [5]. При 
этом проведение только хирургического лечения ассо-
циировано с более низкими показателями выживаемости 
по сравнению с комбинированными методами (хирур-
гическое лечение + радиотерапия; хирургическое лече-
ние + химиотерапия или комбинация 3 методов). Одна-
ко несмотря на лучшие показатели выживаемости при 
комбинированном лечении различия считаются стати-
стически недостоверными вследствие ограниченного 
числа пациентов [6].

Открытые хирургические методы длительное время 
рассматривались в качестве «золотого стандарта» ле-
чения с удовлетворительными отдаленными резуль-
татами. Тактика комбинированного лечения ЭНБ 
 подразумевает выполнение на первом этапе хирур-
гического лечения с последующей лучевой терапией 
[8, 9]. Эндокраниальное распространение и близкое 
расположение опухоли к крыше решетчатого лаби-
ринта подразумевает применение комбинированного 
трансфациального и нейрохирургического подхода. 
Краниофациальная резекция позволяет удалить опу-
холь одним блоком с наименьшей вероятностью трав-
мы мозга и зрительного нерва.

С внедрением в хирургию основания черепа эндо-
скопической техники стали появляться сообщения 
о применении эндоскопически-ассистированных 
трансназальных подходов в лечении данной опухоли 
[10–12]. Предварительные результаты удаления не-
больших ЭНБ свидетельствуют о достоверно лучшей 

5-летней выживаемости, по сравнению с традицион-
ными подходами, однако в отношении распространен-
ных опухолей полученных данных к настоящему вре-
мени недостаточно [13].

Цель исследования
Определение возможности и эффективности эндо-

скопического эндоназального подхода в хирургичес-
ком лечении ЭНБ у детей.

Материал и методы
Материал исследования составили 3 наблюдения 

детей с ЭНБ, находившихся на лечении в Морозовской 
детской городской клинической больнице в период 
с 2005 по 2011 г.

В 2 случаях опухоль развилась у мальчиков 7 и 11 
лет, и в 1 — у девочки 13 лет.

Клиническими проявлениями ЭНБ во всех 3 слу-
чаях являлись рецидивирующие носовые кровотече-
ния, нарушение обоняния, заложенность одной или 
обеих половин носа, постоянные слизисто-гнойные 
выделения из полости носа, которые и послужили 
причиной обращения к врачу и ранней диагностики 
опухоли. Последние 2 симптома были обусловлены 
развитием сопутствующего риносинусита при значи-
тельном распространении опухолевой ткани в полость 
носа и создании условий нарушения его вентиляци-
онной и дренажной функций. У 2 пациентов ново-
образование локализовалось в области петушиного 
гребня, а у 1 ребенка отмечено распространение ЭНБ 
книзу и кпереди с появлением бугристой опухолевой 
массы красновато-синюшного цвета, плотноэласти-
ческой консистенции в верхнем, а потом и в общем 
носовом ходу (рис. 1). Таким образом, у данного паци-
ента, помимо вышеперечисленных причин, заложен-
ность носа была обусловлена непосредственно масс-
эффектом опухолевой ткани. Перегородка носа при 
этом была значительно смещена в противоположную 
сторону, что вызывало затруднение дыхания и на здо-
ровой стороне.

Интракраниального или интраорбитального рас-
пространения ЭНБ в нашем исследовании зарегистри-
ровано не было.

Для визуализации ЭНБ применяли КТ с трехмер-
ной реконструкцией в комбинации с МРТ. При этом 
опухоль не имела специфических радиологических 
признаков, однако расположение ее на ранних стадиях 
в области обонятельной щели помогало предположить 
диагноз. Посредством КТ устанавливали стадию опу-
холи, состояние крибриформной и ситовидной пла-
стинок, в то время как МРТ позволяла определить 
степень вовлечения в опухолевый процесс окружаю-
щих мягкотканных структур (рис. 2).

Во всех 3 случаях применялась методика эндоско-
пического эндоназального удаления ЭНБ. Показания 
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к использованию данной техники базировались на 
результатах предоперационного обследования соглас-
но следующему алгоритму:

• осмотр нейрохирургом, отоларингологом, офталь-
мологом, онкологом и другими специалистами при на-
личии показаний;

• эндоскопическое исследование полости носа 
и носоглотки;

• КТ и МРТ с трехмерной реконструкцией;
• предоперационное планирование с примене-

нием навигационного оборудования.
Для реализации последней задачи в работе при-

менялась компьютерно-ассистированная навигацион-
ная система Vector Vision Compact system (Brain Lab, 
USA), которая относится к пассивным оптоэлектриче-
ским системам, использующим отражающие сферы, 
расположенные на хирургических инструментах с це-
лью определения их положения внутри пациента 
в  текущий момент времени. При этом использовались 
компьютерные томограммы со срезами в аксиальной, 
коронарной и сагиттальной проекциях, на основании 
которых был установлен предварительный диагноз. 
Данные в цифровом формате переносились в навига-
ционную систему, при этом стандартом считались 
изображения с изотропным разрешением 0,8–1 мм.

Эндоскопическое удаление ЭНБ проводилось в по-
ложении больного лежа на спине. Операция осущест-
влялась усилиями 2 хирургов в 4 руки. Для улучшения 
обзора операционного поля на первом этапе прово-
дилась тщательная анемизация слизистой оболочки 

полости носа ватными тампонами, смоченными 0,1 % 
раствором адреналина гидрохлорида. Дополнительное 
увеличение просвета достигалось латерализацией но-
совых раковин, выполняемой после проведения пано-
рамного обзора носовой полости, а также резекцией 
заднего отдела перегородки носа.

Доступ к опухоли осуществляли посредством 
 формирования трансназального коридора, транскри-
бриформным подходом, который позволял манипу-
лировать в области передней черепной ямки и обоня-
тельного гребня. Выполняли как односторонний, так 
и двусторонний подходы, что на практике имело зна-
чение в зависимости от размеров новообразований: 
в 1 случае при  небольшой ограниченной ЭНБ выпол-
нялся односторонний подход, в то время как в 2 дру-
гих — двусторонний подход, при этом у 1 пациента 
в связи с недоста точной шириной решетчатой пла-
стинки использовался комбинированный трансназаль-
ный/трансэтмоидальный коридор, подразумевающий 
дополнительное расши рение за счет выполнения этмо-
идотомии с парциальной резекцией средней носовой 
раковины на стороне поражения.

При формировании транссфеноидального коридо-
ра выполнялись следующие этапы: границами транс-
назального коридора являлись латерально — средняя 
носовая раковина, сверху — решетчатая пластинка, 
снизу — твердое небо. При том что во всех случаях про-
водилось выполнение билатерального коридора, ме-
диальная граница отсутствовала. Кзади трансназаль-
ный коридор мог продолжаться до хоаны и носоглотки, 

Рис. 1. Ткань ЭНБ, обтурирующая верхнюю треть общего носового 
хода слева

Рис. 2. МРТ в коронарной проекции Т1, режим с контрастирова-
нием — тотальное заполнение решетчатого лабиринта слева опухо-
левой тканью
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ниже кливуса и одонтоида. При формировании ком-
бинированного трансназального/трансэтмоидального 
коридора ввиду предварительного проведения этомои-
дотомии латеральной границей коридора являлась 
ситовидная пластинка; а верхней — решетчатая ямка 
и решетчатая пластинка, объединенные за счет парци-
альной резекции средней носовой раковины.

Техника выполнения коридора включала следую-
щие этапы:

— удаление перпендикулярной пластинки решет-
чатой кости для осуществления билатерального под-
хода к решетчатой пластинке;

— идентификация решетчатой пластинки и удале-
ние слизистой оболочки, покрывающей ее (в случае 
комбинированного коридора также проводилось уда-
ление слизистой оболочки в области решетчатого 
углубления);

— последующая диссекция костной ткани до ее 
истончения и удаление кюретой для подхода к ТМО, 
вскрытие последней с осуществлением билатерально-
го подхода к обонятельным луковицам.

Эндоскопическая резекция опухоли предусма-
тривала проведение срединной резекции опухоли по 
час тям, начиная с ее срединной части, что способст-
вовало коллапсу периферической части и возможно-
сти более аккуратной мобилизации капсулы с после-
дующим отделением ее от окружающих структур 
полости носа с максимальным их сохранением. Коа-
гуляция и удаление капсулы значительно облегча-
лись при использовании бимануальной техники, 
способствуя более точному ощущению глубины при 
резекции.

Закрытие образующихся дефектов основания че-
репа выполнялось следующим образом: интрадураль-
ный слой представлял собой фрагмент жировой клет-
чатки, субдуральный — часть широкой фасции бедра. 
Вслед за этим проводилась пластика трепанационного 
окна, при которой использовались более плотные ма-
териалы: кусочки кости или смоделированный хрящ, 
взятые из перегородки носа. Экстракраниально на 
дефект укладывалась гемостатическая губка. Все ауто-
ткани также фиксировались биологическим фибрин-
тромбиновым клеем.

В конце операции проводилась тампонада полости 
носа тампонами Мероцель.

Все пациенты в течение 2–3 суток после операции 
находились в отделении реанимации. Соблюдался стро-
гий постельный режим. Во всех случаях использовался 
люмбальный дренаж, который держали в открытом со-
стоянии с выведением 3–4 мл цереброспинальной жид-
кости в час. Спустя сутки после операции всем пациен-
там проводилось контрольное КТ-исследование. После 
перевода в общую палату строгий постельный режим 
заменяли на общий с ограничением движений. В верти-
кальном положении дренаж перекрывали. При этом 

пациентам рекомендовали избегать нагрузок, сходных 
с пробой Вальсальвы: кашля, чихания, форсированного 
сморкания, быстрых перемен положения головы и туло-
вища. При нарушениях желудочно-кишечного тракта 
назначали слабительные препараты или очистительную 
клизму. Люмбальный дренаж закрывали на 5-е сутки 
и оценивали возможное формирование послеопераци-
онной ликвореи. При отсутствии жидких выделений 
дренажную трубку удаляли не позднее 6–7-го дня после 
операции. Удаление тампонов из полости носа прово-
дили на 5–7-й день.

После выписки динамический контроль за па-
циентами осуществлялся совместно с неврологом, 
офтальмологом и онкологом, поскольку тактика веде-
ния пациентов с ЭНБ обязательно подразумевает по-
следующее проведение химиолучевой терапии. Кон-
трольное МРТ- и КТ-исследование проводилось через 
6 мес, в дальнейшем ежегодно. Подобный мониторинг 
продолжался в течение 5 лет с постепенным увеличе-
нием интервала наблюдения при отсутствии рецидива 
заболевания.

Результаты исследования 
и их обсуждение
В результате исследования отмечено что, несмотря 

на узость и глубину операционного коридора у детей, 
в большинстве случаев используемый доступ позволял 
достаточно свободно манипулировать эндоскопом 
(диаметром 2,7 мм) и микроинструментарием в зоне 
операции. Конструктивные особенности эндоскопов 
обеспечивают мощное освещение поля, качественное 
изображение анатомических образований, а также до-
статочно большое увеличение (до 18–20 крат) анато-
мических структур.

Улучшению ориентации среди важнейших анато-
мических образований способствовало применение 
навигационного оборудования, которое позволяло 
точнее управлять операционным инструментарием 
в узких анатомических пространствах и тщательно воз-
действовать на патологию, что в конечном итоге вы-
ражалось в более консервативном варианте хирургиче-
ского вмешательства.

При анализе различных параметров хирургическо-
го лечения средняя продолжительность его составила 
216,6 ± 10,4 мин, при этом наименьшие временные 
затраты отмечены на его начальных этапах — форми-
рования эндоназального коридора и доступа, иденти-
фикации окружающих анатомических структур. Сред-
няя кровопотеря составила 212,8 мл.

Интра- и послеоперационных осложнений в на-
шем исследовании отмечено не было. При анализе 
ближайших результатов проведенного лечения регресс 
клинических симптомов был зафиксирован у всех 
3 пациентов. Сохраняющееся нарушение обоняния 
являлось закономерным результатом применяемой 
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методики, подразумевающей пересечение обонятель-
ных нервов. Отдаленные результаты хирургического 
лечения исследуемых пациентов были прослежены 
в сроки от 1 года до 5 лет. В течение данного срока ле-
тальных исходов и рецидивов отмечено не было.

Выводы
1. Эндоскопический эндоназальный подход с фор-

мированием изолированного трансназального и ком-
бинированного трансназального/трансэтмоидального 

коридоров является высокоэффективным и достаточно 
безопасным методом лечения детей с ЭНБ.

2. Дополнительное улучшение ориентации среди 
важнейших анатомических образований достигается 
применением навигационного оборудования, позво-
ляющего точнее управлять операционным инструмен-
тарием в узких анатомических пространствах и тща-
тельно воздействовать на патологию, что в конечном 
итоге выражается в более консервативном варианте 
хирургического вмешательства.
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