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Введение
По данным мировой статистики 85% случаев поражения 

внутреннего слухового прохода (ВСП) и мостомозжечко-
вого угла (ММУ) составляют вестибулярные шванномы 
(ВШ), остальные поражения ВСП разнородны. В практике 
отохирурга поражения ВСП чаще всего встречаются при 
таких процессах, как холестеатома пирамиды височной ко-
сти (ПВК), параганглиома, невринома лицевого нерва (ЛН), 

перелом латерального основания черепа. Имеются также 
редкие описания менингиом, гемангиом, остеом, лимфом, 
липохористом ВСП и пр. [1]. Данные по диагностике и эпи-
демиологии патологии ВСП представлены в литературе в 
виде разрозненных сведений по отдельным разновидно-
стям патологических процессов, часто в виде клинических 
случаев. В данной статье приведена сводная таблица основ-
ных новообразований ВСП (табл. 1); проведен анализ ли-
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Abstract 
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тературы по эпидемиологии, гистологической характери-
стике и ключевым паттернам КТ- и МРТ-патологий ВСП 
(табл.   2), встретившихся нам в клинической практике в 
ФГБУ  НМИЦО. Методы и результаты лечения данных па-
циентов будут оформлены в самостоятельное исследова-
ние и приведены в отдельных публикациях.

Вестибулярная шваннома
ВШ  – медленнорастущая доброкачественная опухоль 

ВСП и ММУ, исходящая из VIII пары черепно-мозговых 
нервов (ЧМН). ВШ составляют примерно 6–8% интракра-
ниальных опухолей у взрослых, это наиболее распростра-
ненные опухоли ММУ – с частотой от 60 до 95%, по данным 
разных авторов [2–5]. Термины ВШ и «акустическая неври-
нома» – синонимы, они характеризуют доброкачественные 
опухоли, которые состоят из шванновских клеток [6]. Эти 
опухоли в большинстве случаев исходят из вестибулярной, 
а не кохлеарной порции VIII пары ЧМН и могут возникать 
из любой точки на всем его протяжении. T. Khrais и соавт. 
установили, что наиболее частые источники ВШ – оболоч-
ки нижнего вестибулярного нерва, реже – верхнего вести-
булярного нерва [7, 8].

Выделяют 2 типа ВШ: спорадические (односторонние) 
и семейные (мультицентрические). Спорадическая фор-
ма ВШ встречается в 95% случаев и обычно наблюдается 
у взрослых. Мультицентрический двусторонний характер 
роста имеют 5% опухолей, чаще всего это проявление на-
следственного заболевания  – нейрофиброматоза II типа 
(НФ 2); встречаются в молодом и детском возрасте. НФ 2 – 
генетически наследуемое аутосомно-доминантное заболе-
вание, дополнительно характеризующееся множественны-
ми периферическими опухолями, включая плексиформные 
кожные шванномы, менингиомы, глиомы (астроцитомы, 
эпендимомы), параганглиомы. ВШ при НФ 2 могут также 
захватывать нервные волокна ЛН.

Ранее сообщалось, что заболеваемость ВШ составляет 
~1 случай на 100 тыс. человек в год [9, 10]. Однако по дан-
ным систематического анализа от 2021 г. международные 
показатели заболеваемости (Дания, Нидерланды, Тайвань 
и США) спорадической ВШ превышают обычно указыва-
емое число до 5 раз среди всех возрастов и до 20 раз среди 
возрастных групп с самым высоким уровнем риска [10, 11]. 
Благодаря постепенному усовершенствованию методов 
нейровизуализации, позволяющих устанавливать диа-
гноз на ранних стадиях заболевания, выявляемость рас-
тет  [12,  13]. При анализе размеров опухолей, по данным 
национальной популяционной выборки в Дании, в течение 
30 лет размер выявляемых опухолей уменьшился с ~3 см 
в 1970-х гг. до ~1 см в середине 2000-х гг. [14]. Кроме того, 
в 1970-х гг. практически не диагностировались интрака-
нальные шванномы, а к середине 2000-х гг. 33% всех обна-
руженных опухолей были ограничены ВСП [14]. Это гово-
рит о том, что сообщаемая заболеваемость ВШ зависит от 
повышающейся чувствительности методов визуализации 
и увеличения показаний для использования исследований 
магнитно-резонансной томографии (МРТ).

ВШ поражают социально активных людей в трудоспо-
собном возрасте, часто имеется длительный бессимптом-
ный период. Согласно обзору S. Stangerup и соавт., процент 
опухолей, демонстрирующих прогрессирующий рост после 
установки диагноза, составляет от 30 до 90% [14]. M. Sethi и 
соавт. сообщают, что вероятность роста экстраканальных 
опухолей – 30%, интраканальных – 15% в течение одного 
года наблюдения [15, 16]. Формального консенсуса в пони-
мании скорости роста в настоящий момент не существует, 
однако большинство авторов определяют среднюю ско-
рость роста от 1 до 2 мм в год, а высокую – 4 мм или более в 
год [10]. Симптоматика возникает вследствие растяжения 
и сдавления соседних ЧМН, деформации ствола мозга и 
прилежащего мозжечка.

Диагностика ВШ складывается из анализа клинико-
анам нестических (снижение слуха, шум в ухе, вестибуляр-
ные нарушения, дисфункция мимической мускулатуры 
лица, снижение чувствительности лица, головные боли и 
пр.), аудиологических данных и результатов компьютерной 
томографии (КТ) и МРТ (рис. 1). КТ головного мозга – ме-
тод, не специфичный для данной патологии, однако по-
зволяет предоперационно оценить особенности анатомии 
височных костей. При больших новообразованиях наибо-
лее характерный КТ-признак – конусобразное расширение 
ВСП с одной стороны.

Таблица 1. Патология внутреннего слухового прохода либо  
с распространением в него в зависимости от источника роста 
и степени злокачественности

Источник патологи-
ческого процесса Тип новообразования

Периферическая 
нервная система

Шваннома

I степень злокачественности 
по ВОЗ:
•  вестибулярного нерва
•  кохлеарного нерва
•  лицевого нерва

Злокачественная опухоль периферических не-
рвов: II–IV степени злокачественности по ВОЗ

Автономная нервная 
система

Парагангли-
ома

I степень злокачественности 
по ВОЗ:
•  тимпаномастоидальная
•  югулотимпанальная
•  вагальная

Менингеальные 
оболочки

Менингиома

I степень злокачественности 
по ВОЗ (94,5%):
•  менинготелиоматозные
•  фибробластические
•  переходные
•  псаммоматозные
II степень злокачественности 
по ВОЗ (4,7%): 
•  атипическая 
•  хордоидная
•  чистоклеточная
III степень злокачественности 
по ВОЗ (0,8%): 
•  анапластическая
•  папиллярная
•  рабдоидная

Арахноидальная киста

Костная ткань

Остеома (доброкачественная)
Экзостоз (доброкачественная)
Фиброзная дисплазия (доброкачественная, 
озлокачествление возможно при синдроме 
Макквина–Олбрайта), болезнь Педжета
Остеобластома, остеосаркома: I–III степень 
злокачественности по ВОЗ
Гигантоклеточная опухоль кости
Хондробластома, хондросаркома: I–III степень 
злокачественности по ВОЗ
Хордома (умеренная)
Опухоль эндолимфатического мешка  
(умеренная)

Гематопоэтическая 
система

Лимфомы (злокачественные)
Гистоцитоз (от умеренного до злокачествен-
ного)

Хориоидное сплете-
ние IV желудочка

Хороидная папиллома: I (85%) – II (15%) сте-
пень злокачественности по ВОЗ
Карцинома хороидного сплетения: III степень 
злокачественности по ВОЗ

Опухолеподобные 
дизонтогенетические 
кисты

Эпидермоидная киста / холестеатома (добро-
качественная)
Дермоидная киста (доброкачественная)

Зародышевая ткань

Эмбриональная карцинома (умеренная)
Опухоль желточного мешка (умеренная)
Хориокарцинома (умеренная)
Тератомы (умеренная)

Метастатические 
поражения

Первичный очаг:
•  карцинома
•  саркома
•  меланома
•  лимфома
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МРТ (не менее 1,5 Т) – метод выбора для выявления ВШ, 
при этом Т1-взвешенные изображения (тонкосрезовые 
спин-эхо или турбо-спин-эхо) с контрастным усилением 
считаются «золотым стандартом» как при установке диа-
гноза, так и в периоде наблюдения [17, 18]. Протокол МРТ 
должен включать стандартные Т1- и Т2-взвешенные по-
следовательности, диффузионно-взвешенные изображе-
ния (DWI) и режимы с жироподавлением. Режим non-EPI 
DWI полезен для дифференциации ВШ от арахноидальных 
или эпидермоидных кист. По крайней мере одна Т2-взве-
шенная последовательность обязательна, чтобы исключить 
возможную патологию ствола мозга, имитирующую сим-

птомы ВШ (глиомы, рассеянный склероз) [18]. Аксиальная 
субмиллиметровая высокоинтенсивная Т2-взвешенная 
последовательность наиболее важна для оценки нервов 
ВСП  [визуализируются как линейные гипоинтенсивные 
структуры, окруженные гиперинтенсивной спинномозго-
вой жидкостью в цистернах (FIESTA, CISS или DRIVE)].

При размерах новообразования менее 5 мм визуаль-
ные изменения структур ВСП по данным стандартного 
МРТ (Т1, Т2, Flair) чаще отсутствуют [19, 20]. Ранее сооб-
щалось, что около ½ интраканальных ВШ локализуется в 
центральных отделах ВСП [21]. Однако, по последним дан-
ным N. Koen и соавт., имеется латеральное преобладание 

Таблица 2. Дифференциальная диагностика патологии ВСП по данным КТ височных костей и МРТ ММУ

Вид ВСП

По отно-
шению  

к просве-
ту ВСП

КТ височных костей
МРТ 

Т1-взве-
шенный

МРТ Т2-взвешенный МРТ с внутривен-
ным контрастом

МРТ  
с жиропода-

влением

МРТ Non-EPI 
DWI

Шваннома Изнутри
Конусообразное расшире-

ние ВСП 
Изоинтен-

сивна
Гиперинтенсивна

Накапливает 
контраст

Нет эффекта Нет эффекта

Холесте-
атома

Извне
Деструкция ВСП и других 
структур височной кости

Гипоинтен-
сивна

Гиперинтенсивна
Не накапливает 

контраст
Нет эффекта

Ограничение 
диффузии

Менинги-
ома

Изнутри
Гиперостозы, расширение 

ВСП, кальцинаты  
в структуре опухоли

Изоинтен-
сивна

Изо- или незначительно 
гиперинтенсивна

Накапливает 
контраст

Нет эффекта Нет эффекта

Параган-
глиома

Извне

Деструкция стенок ВСП, 
яремного отверстия  

и других структур  
височной кости; симптом 

«соли и перца»

Изоинтен-
сивна

Неоднородна – изоинтенсив-
на с гипер- и гипоинтенсив-

ными включениями –  
симптом «соли и перца»)

Накапливает 
контраст

Нет эффекта Нет эффекта

Остеома Изнутри
Образование костной 

плотности, солидное или 
дольчатое

Гипоинтен-
сивна

Гипоинтенсивна

Не накапливает 
контраст (возмож-

но накопление 
контраста  

по периферии)

Нет эффекта Нет эффекта

Липохо-
ристома

Изнутри –
Гиперин-
тенсивна

Изо-, гипо-, гиперинтенсивна –
Потеря 
сигнала

Нет эффекта

Арахнои-
дальная 
киста

–
Изоинтен-

сивна
Гиперинтенсивна – Нет эффекта Нет эффекта

a

b

c

Рис. 1. МРТ-исследования пациентов с ВШ: а – интраканальная опухоль левого ВСП; b – новообразование левого ВСП Т2 по классифи-
кации Koos; опухоль заполняет всю мостомозжечковую цистерну, доходит до ствола; c – новообразование правого ВСП Т4 по Koos; опу-
холь оттесняет структуры ствола, сдавливает ликвороотводящую систему (зеленая стрелка). Здесь и далее на рис. 2–4 желтой стрелкой 
указан патологический процесс.
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ВШ<5 мм (61% – в области дна ВСП, 34% – в средней трети, 
только 5% – в области внутреннего отверстия ВСП)  [22]. 
При экстра-интрамеатальных опухолях на МРТ ММУ 
определяется симптом «рожка мороженого»: расширен-
ный ВСП и шар в области мостомозжечковой цистерны 
(ММЦ). Характеристика в Т1-, Т2-режимах может варьи-
ровать в зависимости от наличия кистозного компонента. 
При введении контрастного препарата характерно его на-
копление в структуре опухоли.

Для понимания общей клинической картины при ВШ 
важна оценка местоположения и размеров опухоли, ком-
прессии структур ствола мозга, сосудисто-нервных струк-
тур области и ликвороотводящей системы. Для классифи-
кации ВШ в настоящее время чаще всего используются 
классификации по A. Samii и по Koos, которые объединяют 
характерную МР-картинку и клиническую симптоматику.

Холестеатома ПВК и эпидермоидные кисты ММУ
Холестеатома, или эпидермальная киста,  – это добро-

качественное образование, развивающееся из эктодермы. 
Бесконтрольный рост холестеатомы происходит в резуль-
тате десквамации эпидермальных клеток внутри кисты с 
образованием перламутровых, блестящих детритов, а так-
же секреции холестерина и кератина в кисту  [23–26]. Все 
холестеатомы различают по происхождению (врожденные, 
приобретенные, ятрогенные) и локализации. Врожденная 
холестеатома, или эпидермальная киста, может развивать-
ся на разных стадиях эмбрионального развития. Первый 
термин чаще используется отохирургами, второй – нейро-
хирургами, при этом обозначая одно понятие и один пато-
логический процесс по своей гистологии. Развитие откло-
нений возможно начиная со стадии ранней гаструлы, когда 
происходит дифференцировка клеток эктодермы, и да-
лее – в ходе группировки эктодермальных клеток в эпидер-
мальную и нервную ткани. В этот же период эмбриогенеза 
(3–5 нед внутриутробного развития) формируются также 
слуховые и зрительные пузырьки, что определяет наиболее 
частое развитие интракраниальных эпидермоидов в ММУ, 
ПВК и в параселлярной области  [23, 24]. Предполагается, 
что кисты, расположенные в пределах IV желудочка, воз-
никают в результате смещения эктодермальных клеток до 
закрытия нервной трубки, а кисты, расположенные эпиду-
рально или в ПВК, в среднем ухе образуются после закры-
тия нервной трубки из-за персистенции фетальных экто-
дермальных клеток [23]. Почти 1/2 холестеатом возникает 
в ММУ, это третьи по частоте опухоли головного мозга в 
этой локализации после шванном и менингиом: составля-
ют 5–7% опухолей в этой области [23–25, 27–29].

Частота встречаемости холестеатомы ПВК: 3 на 
100 тыс. детей; 9,2 на 100 тыс. взрослых (при этом в 1,4 раза 
чаще у мужчин)  [26, 30]. При врожденной холестеатоме 
ПВК барабанная перепонка остается интактной, и эпи-
зоды отореи, характерные для хронического гнойного 
среднего отита (ХГСО), отсутствуют. Частота встречаемо-
сти врожденного характера процесса составляет 0,12 на 
100 тыс. человек, но реальные цифры выше, если учитывать 
тот факт, что возможно формирование вторичных перфо-
раций барабанной перепонки  [31]. Врожденный процесс 
имеет тенденции к большей степени деструкции, что свя-
зано с длительным бессимптомным течением и начальной 
манифестацией у людей молодого возраста с грубых кли-
нических симптомов (дисфункции ЛН, глухоты, формиро-
вания экстра-интракраниальных абсцессов, синус-тром-
боза, менингита, сепсиса), в отличие от пациентов с ХГСО, 
страдающих периодическими отореями и находящихся 
под амбулаторным наблюдением ЛОР-врачей по месту жи-
тельства [32–34].

Приобретенная холестеатома развивается вследствие 
инвазии эпидермиса в результате ретракции или перфора-
ции барабанной перепонки на фоне ХГСО. Распространен-

ность ХГСО чрезвычайно высока и варьирует в диапазоне 
8,4–40,0 случая на 1 тыс. человек. Во всем мире от 1,5 до 
4,0% населения страдают от данного заболевания; в струк-
туре ЛОР-заболеваний доля ХГСО достигает 15–23%, а по 
данным разных авторов, частота развития холестеатомы 
вследствие ХГСО составляет от 19 до 63% [30, 31, 35].

Ведущие методы исследования для установки диагноза – 
КТ височных костей и МРТ головного мозга. По КТ-иссле-
дованиям оценивается локализация процесса в структуре 
височной кости и латерального основания черепа, опреде-
ляется хирургическая тактика. На данных КТ основаны наи-
более актуальные современные классификации холестеато-
мы ПВК M. Sanna и D. Moffat и соав. [33, 36]. Холестеатома 
ПВК имеет тенденцию к агрессивному разрушению костных 
структур, может одновременно поражать несколько отделов 
височной кости и распространяться по супра-/инфралаби-
ринтному ячеистому тракту к внутренней сонной артерии, 
верхушке пирамиды, клиновидной пазухе, в исключительно 
редких случаях – носоглотке; сзади к задней черепной ямке 
(ЗЧЯ) и сигмовидному синусу; медиально может доходить 
до основания ВСП и ската; вниз до яремного отверстия, ка-
нала подъязычного нерва, мыщелка затылочной кости [37]. 
Изолированное развитие холестеатомы в ВСП встречается 
редко, а разрушение стенок ВСП не указывается в классифи-
кациях, между тем несет в себе ключевое понимание о типе 
необходимого доступа, достаточного для санации и опре-
деления методики закрытия послеоперационной полости. 
Для более детальной оценки вовлеченных в патологический 
процесс анатомических структур, в том числе ВСП, разрабо-
тана оценочная шкала CLIF (APO) [38].

Исследования МРТ производятся в стандартных режимах 
(Т1  – гипоинтенсивный сигнал, Т2  – гиперинтенсивный), 
они дополняют КТ в ходе дифференциальной диагности-
ки. Большое значение имеет non-EPI (В1000) DWI  – по-
следовательность, высокоспецифичная для холестеатомы, 
играет большую роль в определении рецидивов, особенно 
при закрытых техниках (облитерация послеоперационной 
полости и закрытие наружного слухового прохода cul-de-
sac); рис. 2. В случае протяженного контакта холестеатомы 
с магистральными сосудами и возможной необходимости 
перекрытия просвета сигмовидного синуса необходимо 
проведение МРТ с внутривенным контрастированием либо 
в режимах MPА (ToF, PC, 4D), чтобы оценить достаточность 
венозного оттока по контрлатеральной стороне [21].

Одни из первых симптомов, характерных для холестеато-
мы ПВК с разрушением ВСП, – снижение слуха и функции 
мимической мускулатуры на стороне поражения. Холесте-
атома сдавливает прилежащие ЧМН, вызывая локальную 
демиелинизацию. При распространении процесса во вну-
треннее ухо часто развивается глухота. 

Менингиомы
Менингиомы представляют собой инкапсулированные, 

медленнорастущие доброкачественные опухоли с тенден-
цией к инвазии твердой мозговой оболочки и прилежащей 
кости. Возникают из ворсинок паутинной оболочки, кото-
рые располагаются вдоль венозных сосудистых структур 
(сигмовидного синуса, верхнего и нижнего каменистых си-
нусов, синусного стока и яремного отверстия) [39]. Интра-
канальные менингиомы встречаются крайне редко и воз-
никают из арахноидальных грануляций, расположенных 
вдоль дуральной выстилки отверстий ВСП. По данным 
литературы, интраканальные менингиомы чаще встреча-
ются у женщин средней возрастной группы, чем у мужчин 
(отношение 1:1,6) [40].

F. Castellano и соавт. классифицировали менингиомы ЗЧЯ 
в зависимости от места их отхождения от твердой мозговой 
оболочки на 5 групп: поверхности мозжечка; тенториума; 
задней поверхности височной кости; ската; большого заты-
лочного отверстия  [41]. M. Desgeorges дополнительно под-
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разделил менингиомы задней поверхности височной кости 
в зависимости от отношения к плоскости ВСП:

1) расположенные кпереди от ВСП; 
2) в области ВСП; 
3) опухоли, расположенные кзади от ВСП [42].
A. Bacciu и соавт. предложили классификацию менинги-

ом на основании характера вовлечения ВСП и лабиринта: 
1) интраканальные;
2) интраканальные с распространением в ММЦ;
3)  интраканальные с прорастанием в окружающую кость;
4)  интраканальные с распространением в ММЦ и инва-

зией в окружающую кость [43].
Менингиома обычно по мере своего роста сдавливает 

прилежащие нервы и сосуды, а не разрушает их структу-
ру [39]. Эта особенность менингиом позволяет им проте-
кать бессимптомно в ММЦ по мере увеличения в размерах. 
Однако при интраканальном характере процесса опухоль 
имеет тенденцию к раннему развитию симптомов из-за 
двух факторов:

1) ограниченного пространства, доступного для ее роста;
2)  склонности к инвазии в костный лабиринт внутрен-

него уха [44].
Клинически симптомы интраканальных менингиом ана-

логичны симптомам ВШ, при этом снижение слуха в ди-
апазоне от легкой до односторонней глухоты  – наиболее 
частый симптом (85,4%) наряду с шумом в ушах (54%), го-
ловокружением (33,3%), неустойчивостью (20,8%), по дан-

ным A. Bacciu и V. Sykoprtrires и соавт. [43, 45]. Дисфункция 
ЛН (слабость, гемифациальные спазмы) также может быть 
ранним симптомом интраканальной менингиомы чаще, 
чем при ВШ [45].

К методам диагностики относятся исследования КТ и МРТ 
(рис. 3). В отличие от ВШ, большинство менингиом топогра-
фически исходят из задней поверхности пирамиды и отли-
чаются широким основанием прикрепления. На  КТ-срезах 
можно выявить участки гиперостоза прилегающей кости 
и кальцификаты в структуре опухоли. На МРТ в Т1-режи-
ме ВШ и менингиомы изоинтенсивны либо слегка гипо-
интенсивны. На Т2-взвешенных изображениях ВШ чаще 
гиперинтенсивны, в то время как менингиомы – изоинтен-
сивны  [43–47]. Менингиомы можно отличить от шванномы 
также по наличию неровных границ, неравномерно накапли-
вающих контраст. Кроме того, один из наиболее характерных 
симптомов – симптом «хвоста» твердой мозговой оболочки 
после внутривенного введения контраста.

При изолированной интраканальной локализации от-
личить менингиому от ВШ на предоперационном этапе 
чрезвычайно трудно. Фактически в 75–90% зарегистри-
рованных случаев интраканальных менингиом предвари-
тельный диагноз был ВШ  [43, 48]. Один из ведущих диа-
гностических факторов  – форма опухоли в ММЦ: при 
менингиомах обычно имеется широкое основание, а 
при ВШ  – сферическая форма (симптом «мороженого»). 
K.  Asaoka и соавт. ретроспективно отметили, что для ме-

a
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Рис. 2. Исследования пациентов с холестеатомой ПВК, разрушающей ВСП: а – врожденная супралабиринтная холестеатома, локали-
зующаяся в области дна ВСП; b – рецидив врожденной холестеатомы ПВК в области ВСП.

a

b

Рис. 3. Исследования пациентов с менингиомой ВСП: а – интраканальная менингиома; b – интраканальная менингиома с распростра-
нением в ММЦ. У пациента в анамнезе стереотаксическое лечение на аппарате «Гамма-нож». На T2W МР-последовательностях видно 
неоднородное строение опухоли в центральных отделах, гипоинтенсивный сигнал.
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нингиомы также характерна выраженная тенденция ин-
вазии твердой мозговой оболочки и костных отделов дна 
ВСП [40]. Также описано распространение менингиом по 
волокнам преддверно-улиткового нерва в улитку, преддве-
рие и ампулы полукружных каналов [49].

Параганглиома 
Параганглиома  – васкуляризированная опухоль, кото-

рая происходит из симпатических или парасимпатических 
автономных комплексов нервных клеток, продуцирующих 
катехоламины. В литературе часто также используются 
синонимы  – хемодектома, гломусная опухоль. Выделяют 
3 подтипа параганглиом по источникам роста:

1)  тимпаномастоидальная (из нерва Jacobson, проходит 
через барабанный каналец);

2)  тимпаноюгулярная (из стенки луковицы яремной 
вены);

3)  вагальная параганглиома (из нерва Arnold, проходит 
через мастоидальный каналец) [50].

Тимпаноюгулярная параганглиома  – вторая по частоте 
опухоль височной кости и самая распространенная опу-
холь, поражающая яремное отверстие, которая чаще встре-
чается у европеоидов (преимущественно женского пола) с 
пиком в 5 и 6-м десятилетиях жизни. Опухоль характеризу-
ется медленным ростом, инвазией костей основания чере-
па, инфильтрацией нижних ЧМН и вовлечением в процесс 
крупных кровеносных сосудов: луковицы яремной вены, 
внутренней сонной артерии, сигмовидного синуса, позво-
ночной артерии [51]. Поражение ВСП и интракраниальное 
распространение параганглиомы встречается редко и пре-
имущественно бывает при тимпаноюгулярной и вагальной 
формах. Гистологически параганглиомы состоят из эпи-
телиоидных однородных главных клеток и поддерживаю-
щих клеток, обычно образующих кластеры. Иммуногисто-
химически эпителиоидные главные клетки экспрессируют 
синаптофизин и хромогранин, что активно используется 
для установки окончательного гистологического диагноза. 
Для определения распространения роста широко принята 
классификация Fisch (1988 г.) в модификации S. Sivalingam 
и M. Sanna (2012 г.), базирующаяся на данных исследований 
КТ и МРТ [52]. По данным КТ, характерный признак – вы-
раженное разрушение височной кости (каналов внутренней 
сонной артерии, луковицы яремной вены, сигмовидного 
синуса, ЛН); по МРТ в Т1-режиме изоинтенсивна; Т2 неод-
нородна (преимущественно изоинтенсивна с гипер- и гипо-

интенсивными включениями – симптом «соли и перца»), в 
Т1 с внутривенным контрастированием определяется выра-
женное накопление контрастного вещества. Интрадураль-
ное распространение, включающее себя пространство ВСП, 
обозначается буквой D. Опухоль обычно распространяется 
в субарахноидальное пространство, проникая в твердую 
мозговую оболочку ЗЧЯ вдоль нижних ЧМН (рис. 4). Однако 
описаны случаи интрадурального роста опухоли через ВСП 
и твердую мозговую оболочку средней ямки [53, 54]. По дан-
ным M. Sanna и соавт., в некоторых случаях не исключено 
распространение параганглиомы в ММУ и кавернозный 
синус непосредственно из-за инвазии ПВК. Большинство 
случаев Di1 были С2 (59,2%), а случаи Di2 были С3 (72,2%). 
Это показывает, что степень интрадурального вовлечения 
коррелирует с ростом класса опухоли [53]. 

Остеомы и экзостозы ВСП
Костные поражения ВСП встречаются редко и в основ-

ном протекают бессимптомно. Различные костные патоло-
гии ВСП, приводящие к стенозу его просвета, чаще являют-
ся следствием генерализованных поражений костной ткани: 
фиброзной дисплазии, болезни Педжета, гигантоклеточной 
опухоли кости, отеобластомы, остеита ПВК. Встречаются 
только 2 типа солитарных доброкачественных образова-
ний: остеома и экзостоз  [55, 56]. Дифференциация остеом 
и экзостозов ВСП может быть сложной задачей. Остеома 
представляет собой тип медленнорастущей доброкаче-
ственной опухоли кости, которая обычно диагностируется 
в наружном слуховом проходе [55, 57]. Остеомы имеют бо-
лее тонкую ножку и характеризуются фиброваскулярными 
каналами, окруженными неравномерно ориентированной 
пластинчатой костью. Напротив, экзостозы обычно пред-
ставляют собой возвышения кости с широким основанием, 
состоящие из параллельных слоев поднадкостницы [57, 58].

Первое описание остеомы ВСП было сделано V. Singh и 
соавт. в 1992 г.  [59]. V. Gerganov и соавт. описали первый 
случай двусторонней остеомы ВСП [59]. Всего в зарубеж-
ной литературе выявлено 26 клинических случаев остеомы 
ВСП, при этом нет ни одного исследования ее происхож-
дения. Точная причина возникновения остеом не установ-
лена, имеются несколько возможных этиологий развития: 
травма, инфекция, воспаление, контакт/раздражение от 
прилежащих кровеносных сосудов, гормональные или ге-
нетические факторы или участки различного эмбриологи-
ческого происхождения [60].

a

b

Рис. 4. Исследования пациентов с параганглиомой и остеомой ВСП: а – параганглиома с распространением в ВСП; b – интраканаль-
ная остеома ВСП. IACf – дно внутреннего слухового прохода; IACmp – средняя часть внутреннего слухового прохода; IACm – внутреннее 
отверстие внутреннего слухового прохода.  
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В большинстве случаев остеома ВСП  – рентгенологиче-
ская находка  [55, 61]. Диагноз устанавливают преимуще-
ственно на основании тонкосрезовой (0,5–0,7 мм) КТ, где 
определяется гомогенная опухоль кости на ножке, хорошо 
ограниченная, округлая или многодольчатая [62]. При ана-
лизе существующих публикаций точная локализация осте-
омы в ВСП (дно, средний отдел, внутреннее отверстие) и 
стенка ее происхождения (передняя/верхняя/задняя/ниж-
няя) отмечены не во всех рассмотренных исследованиях, 
что может быть важно для понимания преобладания тех 
или иных клинических симптомов. J. Vrabec и соавт. указали, 
что в 6 случаях из 7 остеома выявлена в латеральных отделах 
ВСП [62]. По МРТ-исследованию возможно ошибочно диаг-
ностировать остеому с ВШ из-за плохой визуализации опу-
холи в стандартных режимах из-за ее малых размеров [63]. 
Последовательность FIESTA полезна для обнаружения не-
больших поражений ВСП, но для исключения костных опу-
холей следует выполнять КТ-исследование височной кости.

Клинические симптомы остеомы вариабельны, несмотря 
на сходные рентгенологические данные (снижение слуха от 
незначительного до глубокого; шум в ушах от периодическо-
го до постоянного); вестибулярные расстройства варьиро-
вали от позиционного до постоянного головокружения [63]. 
В литературе не описано случаев дисфункции мимической 
мускулатуры на фоне остеомы ВСП [64]. Нечастое пораже-
ние ЛН может быть связано с преимущественной локали-
зацией образования по нижней и задней стенкам ВСП, что 
делает степень компрессии лицевого ствола не столь значи-
тельной. В 2010 г. B. Lietin и соавт. описали пациента с геми-
фациальным спазмом как первым проявлением [61]. 

Липохористома
Интракраниальные липомы  – редкие образования, на 

долю которых приходится от 0,1 до 1,5% всех внутричереп-
ных опухолей, около 10% из них возникают в ММЦ  [65]. 
В настоящее время эту патологию не рассматривают ни как 
истинные новообразования, ни как гамартомы, скорее как 
врожденные пороки развития, возникающие в результате 
аномальной персистенции (хористома) и липоматозной 
дифференцировки «примитивной мозговой оболочки» 
(мезенхимального производного нервного гребня) во вре-
мя развития субарахноидальных цистерн. Липомы могут 
быть случайной находкой и протекать бессимптомно либо 
имитировать другие, более распространенные поражения 
ВСП и ММУ, такие как шванномы и менингиомы, вызывая 
компрессию ЧМН и кровеносных сосудов [66, 67]. Наибо-
лее частый симптом  – снижение слуха, сопровождаемое 
головокружением и шумом в ушах [66, 68]. Изолированная 
интраканальная липома трудно диагностируется, и до опе-
рации чаще предполагается ВШ [47].

На КТ с высоким разрешением липохористома обыч-
но представляет собой гиподенсивную массу. На МРТ ха-
рактеризуется гиперинтенсивностью на Т1-взвешенных 
изображениях. Т2-взвешенные изображения могут иметь 
переменную интенсивность сигнала (изоинтенсивный, 
гипоинтенсивный или гиперинтенсивный); на последова-
тельностях с жироподавлением сигнал отсутствует, что под-
тверждает диагноз [47, 69]. Липомы обычно не накапливают 
контраст [65, 70]. Большинство липом топографически про-
исходят из области входа корешков акустикофациальной 
группы нервов, тогда как шванномы чаще возникают из ла-
теральной части ВСП и распространяются медиально. 

Гистологический анализ липом обычно показывает нали-
чие тяжей соединительной ткани и зрелых жировых клеток, 
включающих нервные пучки и сосуды. Тенденция адипоци-
тов к инфильтрации нервных волокон уникальна для липом 
ВСП и ММЦ, что делает хирургическое удаление образова-
ния с сохранением нервных стволов технически сложной 
задачей [71]. Частота дисфункции ЛН в послеоперационном 
периоде достигает 29,4% по данным литературы.

Заключение
Всю патологию ВСП можно условно разделить на 2 боль-

шие группы: 
1)  патологию, исходящую непосредственно из структур 

ВСП; 
2)  другую патологию (ПВК, средней черепной ямки и ЗЧЯ),  

разрушающую ВСП извне. 
Все эти новообразования, несмотря на разную гистоло-

гическую структуру, проявляются схожим симптомоком-
плексом, связанным с локализацией патологического про-
цесса в узком костном канале и сдавлением/разрушением 
стволов акустикофациальной группы нервов. К основно-
му методу диагностики относится МРТ-исследование (не 
менее 1,5 Т; в режимах Т1, Т2, CISS/FIESTA, non-EPIDWI, 
режимах с жироподавлением, Т1 с внутривенным кон-
трастрированием), позволяющее с большой долей веро-
ятности установить диагноз на предоперационном этапе. 
Основной сложностью остается дифференциальная диаг-
ностика ВШ и интраканальной менингиомы (вероятность 
некорректного диагноза – до 90%). КТ височных костей – 
вспомогательная методика, позволяющая исключить кост-
ные образования ВСП, деструкцию прилежащих областей, 
а также спланировать хирургический доступ, интегрируя в 
хирургический план индивидуальные анатомические осо-
бенности. 
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