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Реферат. Разработка объективных маркеров визуализации эффективности проведённого оперативного лече-
ния является актуальной проблемой и имеет значение для выбора тактики лечения больных с аномалией Денди-
Уокера в сочетании с гидроцефалией.

Цель – демонстрация эффективного использования эндоскопических технологий лечения пациентки с гидро-
цефалией в  стадии субкомпенсации и  аномалией Денди-Уокера, оценка возможности применения морфометри-
ческих показателей и сигнальных характеристик МР-исследования головного мозга в определении их эффектив-
ности.

Материалы и методы. Представлено редкое клиническое наблюдение пациентки, 37 лет, cтрадающей 
аномалией Денди-Уокера с  гипертензионно-гидроцефальным синдромом в  стадии субкомпенсации; выполнена 
эндоскопически тривентрикулоцистерностомия. Проведено обследование: МРТ головы, фазовоконтрастная маг-
нитно-резонансная томография (ФКМРТ) с кардиосинхронизацией до и после операции через 6 месяцев на маг-
нитно-резонансном томографе «Ingenia» 3 Tесла (Philips). Выполнены измерения показателей вентрикулометрии 
и морфометрических показателей костно-мозговых структур головного мозга до и после оперативного лечения.

Результаты. После выполненного малоинвазивного вмешательства отмечалось клиническое улучшение со-
стояния пациентки. ФКМРТ с кардиосинхронизацией в динамике через 6 месяцев подтвердили функционирование 
стомы дна третьего желудочка и незначительное уменьшение ширины третьего желудочка. Из морфометрических 
показателей отмечено увеличение понтомезенцефального угла с 56,7° до 79,7° и мамиллопонтинового расстояния 
с 9,32 мм до 10,3 мм.

Заключение. При сочетании аномалии Денди-Уокера с  гипертензионно-гидроцефальноым синдромом 
в стадии субкомпенсации первым этапом выполняют тривентрикулоцистерностомию. Использование морфоме-
трических показателей костно-мозговых структур в сочетании с вентрикулометрией и сигнальными характери-
стиками МРТ исследования является доступным методом в  работе многопрофильного городского стационара, 
не требующим специального программного обеспечения.

Выводы. Наблюдение демонстрирует эффективность тривентрикулоцистерностомии в  лечении пациентов 
с АДУ, сочетающейся с субкомпенсированным гидроцефальным синдромом и возможность использования методов 
лучевой диагностики для оценки динамики МРТ- картины до- и после операции.

Ключевые слова: аномалия Денди-Уокера, гидроцефалия, фазовоконтрастная магнитно-резонансная то-
мография, тривентрикулоцистерностомия, морфометрические параметры.
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Development of objective markers for visualization of the efficacy of surgical treatment is an urgent problem and is 
important for the choice of further treatment tactics in patients with Dandy-Walker anomaly combined with hydrocephalus. 

The aim was to demonstrate the effective use of endoscopic treatment techniques in patients with subcompensated 
hydrocephalus and Dandy-Walker anomaly and to evaluate the possibility of using morphometric indicators and signal 
characteristics of the brain MR imaging in determining their effectiveness.

Materials and Methods. We present a rare clinical observation of a 37-year-old female patient suffering from 
Dandy-Walker anomaly with hypertension-hydrocephalus syndrome in the subcompensation stage; endoscopic triventricu-
locysternostomy was performed. Examination was performed: head MRI, phase-contrast magnetic resonance imaging 
(PCMRI) with cardiosynchronization before and after surgery 6 months later on “Ingenia” 3 Tesla magnetic resonance 
imager (Philips). Measurements of ventriculometry and morphometric indicators of bone-brain structures of the brain 
were performed before and after surgical treatment.

Results. Clinical improvement of the patient’s condition was observed after the performed minimally invasive inter-
vention. FKMRI with cardiosynchronization in dynamics after 6 months confirmed the functioning of the third ventricu-
lar floor stoma and a slight decrease in the width of the third ventricle. Of the morphometric indices, an increase in the 
pontomezencephalic angle from 56.7° to 79.7° and in the mammillopontine distance from 9.32 mm to 10.3 mm were noted.

Conclusion. When Dendy-Walker anomaly is combined with hypertension-hydrocephalic syndrome in the sub-
compensation stage, a triventriculocysternostomy is performed as the first stage. The use of morphometric indicators of the 
bone-brain structures in combination with ventriculometry and signal characteristics of MRI examination is an accessible 
method in the work of a multidisciplinary city hospital, which does not require special software. The observation demon-
strates the efficacy of triventriculocysternostomy in the treatment of patients with ADS combined with subcompensated 
hydrocephalus syndrome and the possibility of using radiological diagnostic methods to assess the dynamics of MRI picture 
before and after surgery.

Key words: Dandy-Walker anomaly, hydrocephalus, phase-contrast magnetic resonance imaging, triventriculo-
cysternostomy, morphometric parameters.

Введение. Аномалия Денди-Уокера (АДУ) встре-
чается в  1 случае на  25000–35000 новорожденных, 
чаще у  девочек. Из  всех пороков развития структур 
задней черепной ямки она является наиболее распро-
страненной [1,2,3]. Патология характеризуется расши-
рением IV желудочка с формированием ликворной ки-
сты задней черепной ямки, гипоплазией или аплазией 
червя, полушарий мозжечка, гидроцефалией в той или 
иной степени выраженности. Аномалия Денди-Уоке-
ра может протекать без признаков поражения голов-
ного мозга в  течение длительного периода времени, 
но при неблагоприятных факторах (черепно-мозговой 
травме, обострении или возникновении сопутствую-
щих заболеваний разной этиологии и т. д.) появляются 
симптомы поражения структур задней черепной ямки 
и  повышенного внутричерепного давления. Суще-
ственную роль в выборе способа хирургического лече-
ния играет наличие гипертензионно-гидроцефального 
синдрома. В настоящее время нет единого протокола 
лечения больных с аномалией Денди-Уокера в сочета-
нии с гидроцефалией [4]. Субкомпенсация состояния 
таких пациентов во взрослом работоспособном состо-
янии приводит к инвалидизации, что делает проблему 
изучения данной патологии актуальной.

Клиническое наблюдение иллюстрирует эффек-
тивность современного хирургического малоинва-
зивного подхода в  лечении пациентов с  аномалией 
Денди-Уокера и  гипертензионно-гидроцефальным 
синдромом, возможности использования методов лу-
чевой диагностики для контроля эффективности про-
ведённой операции.

Клинические наблюдение. Больная Г., 37  лет, 
с  аномалией Денди-Уокера и  гидроцефалией нахо-

дилась под наблюдением нейрохирургов в  течение 
двух лет. О  заболевании известно с  13  летнего воз-
раста, когда после перенесенного менингоэнцефа-
лита было выполнено КТ головы. Дважды лечилась 
в нейрохирургическом отделении СПБ ГБУЗ «Город-
ская Мариинская больница». В первый раз, в 2017 г., 
госпитализирована с  диагнозом: состояние после 
судорожного припадка, закрытая черепно-мозговая 
травма (ЗЧМТ), сотрясение головного мозга (СГМ), 
аномалия Денди-Уокера (АДУ), арезорбтивная три-
вентрикулярная гидроцефалия. Второй раз (через 
2 года) больная поступила в стационар с ухудшением 
состояния, связанным с  субкомпенсацией гидроце-
фального синдрома. При повторной госпитализации 
(2019 г.) пациентка жаловалась на постоянные голов-
ные боли, частые приступы головокружений, неу-
стойчивость при ходьбе, повышенную утомляемость, 
сонливость и  раздражительность, стойкое наруше-
ние менструального цикла, гирсутизм, ожирение II 
(110 кг при росте 170 см), неконтролируемое повы-
шение АД. По состоянию здоровья больная прекра-
тила свою трудовую деятельность.

Из анамнеза жизни известно, что пациентка всю 
жизнь страдала от  избыточного веса, расстройства 
менструального цикла по типу аменореи. При проведе-
нии тестирования по краткой шкале оценки психологи-
ческого статуса MMSE за два года амбулаторного лече-
ния отмечалось нарастание интеллектуально-мнести-
ческих нарушений с  преддементно-когнитивных (26 
баллов) до деменции легкой степени выраженности (22 
балла). При поступлении в стационар состояние было 
компенсированным по витальным функциям, отмеча-
лось умеренное повышение артериального давления 
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до 140/90 мм рт. ст., выраженные признаки гирсутизма, 
избыточный вес (индекс массы тела составил 38,1 кг/
м2). В неврологическом статусе – интенция при выпол-
нении пальценосовых проб, покачивание в позе Ром-
берга. В  результате проведенного МРТ-исследования 
существенных отличий результатов по  сравнению 
с  предыдущим не  было. Визуализировались МР-
признаки аномалии Денди-Уокера с  признаками ки-
сты задней черепной ямки, аплазии мозолистого тела, 
компрессии ствола мозга и четвертого желудочка, вну-
тренняя окклюзионная гидроцефалия, проявляющаяся 
асимметричным расширением боковых желудочков 
и расширением третьего желудочка. Отмечались МР-
признаки дисциркуляторной энцефалопатии. Суба-
рахноидальные пространства были компремированы. 
Межполушарная щель отклонялась влево на  4  мм. 
Данные обследования представлены на рисунках 1 и 2.

Рис. 1. Магнитно-резонансная томография (МРТ) головы 
пациентки Г., 37 лет, динамическое наблюдение, 2017 г.: 
A) сагиттальная проекция; B) аксиальная проекция; 
C) корональная проекция.  
Fig.1. MRI of the head, 2017: A) sagittal projection; B) axial 
projection; C) coronal projection.

По данным фазовоконтрастной магнитно-резо-
нансной томографии (ФКМРТ) с кардиосинхрониза-
цией (табл. 1) у больной имелось значительное уве-
личение показателей вентрикулометрии и снижение 
показателей ликвородинамики на  уровне водопро-
вода. Морфометрические показатели существенно 
отличались от  среднестатистических показателей, 
принятых за  стандарт, за исключением понтомезен-
цефалического угла, величина которого составила 
56,7° (норма – 65°±10°), тенториальный угол – 23,8° 
(норма 27°–52°), мамиллопонтиновое расстояние – 
9,32 мм до операции (в норме не больше 5,5 мм), угол 
мозолистого тела – 66,1° (в норме 100–120°).

Рис. 2. Магнитно-резонансная томография (МРТ) головы 
пациентки Г., 39 лет, динамическое наблюдение, 2019 г.:  
A) сагиттальная проекция; B) аксиальная проекция; 
C) корональная проекция.
Fig. 2. MRI of the head, 2019: A) sagittal projection; B) axial 
projection; C) Coronal projection.

Таблица 1. Результаты фазовоконтрастной магнитно-
резонансной томографии с кардиосинхронизацией 
Table 1. Results of phase-contrast magnetic resonance 
imaging with cardiosynchronization

 Показатели
 Данные 

вентрикулометрии 
(мм)

 Норма 
(мм)

Индекс желудочков  65  18,4–22,1

Индекс передних рогов  54  24,0–26,3

Индекс III желудочка  18  до 2,9

Индекс IV желудочка  7,5  11,9–14,1

Ширина III желудочка  27,3  

Учитывая отрицательную динамику в  состояния 
больной и  неэффективность консервативного лече-
ния, принято решение о  выполнении тривентрику-
лоцистерностомии, как первого этапа оперативного 
лечения. Под эндотрахеальным наркозом выполнена 
тривентрикулоцистерностомия с использованием на-
бора эндоскопических инструментов Gaab. На опера-
ции обнаружены атрезия межжелудочковой перего-
родки, расширенные отверстия Монро с двух сторон 
(рис.  3). Послеоперационный период протекал без 
осложнений. Пациентка выписана на  амбулаторное 
лечение с  рекомендацией дальнейшего наблюдения 
у невролога, нейрохирурга и эндокринолога, а также 
повторного обследования в стационаре через 6 меся-
цев. В раннем послеоперационном периоде наблюда-
лось уменьшение головных болей, сонливости.

Рис. 3. Эндоскопическая тривентрикулоцистерностомия 
(этапы операции пациентки Г., 39 лет; A, B) видны атрезия 
межжелудочковой перегородки, расширенные отверстия Монро 
с двух сторон; C) дно третьего желудочка; D) перфорация дна 
третьего желудочка; E) расширение перфорированного 
отверстия зондом Фогарти; F) окончательный вид 
вентрикулостомии дна третьего желудочка.

Fig. 3. Endoscopic triventriculocisternostomy: A, B) visible atresia 
of the interventricular septum, dilated Monroe holes on both 
sides; C) the bottom of the third ventricle; D) perforation of the 
bottom of the third ventricle; E) expansion of the perforated hole 
with a Fogarty probe; F) the final view of ventriculostomy of the 
fundus of the third ventricle.



Том XIII, № 2, 2021Дуданов И. П. с соавт.

117РОССИЙСКИЙ НЕЙРОХИРУРГИЧЕСКИЙ ЖУРНАЛ имени профессора А.Л. Поленова 117РОССИЙСКИЙ НЕЙРОХИРУРГИЧЕСКИЙ ЖУРНАЛ имени профессора А.Л. Поленова

Через 6 месяцев после операции пациентка от-
мечала клиническое улучшение состояния. На  кон-
трольной ФКМРТ подтверждено функционирование 
наложенной стомы в дне третьего желудочка в пред-
понтинное пространство (рис. 4).

Среди морфометрических показателей костно-
мозговых структур и показателей вентрикулометрии 
отмечалось незначительное уменьшение ширины 
третьего желудочка с 27,3 мм до 26,6 мм и увеличение 
понтомезенцефалического угла с 56,7° до 79,7° и ма-
миллопонтинового расстояния с 9,32 мм до 10,3 мм 
(рис. 5, 7).

Рис. 4. Данные фазовоконтрастной магнитно-резонансной 
томографии (МРТ) головы пациентки Г., 39 лет, динамическое 
наблюдение, – стрелкой указана действующая стома дна 
третьего желудочка.

Fig. 4. Phase-contrast magnetic resonance imaging data – 
the arrow indicates the active stoma of the fundus of the third 
ventricle.

  
Рис. 5. Понтомезенцефалический угол по данным МРТ 
головы пациентки Г., 39 лет, динамическое наблюдение: 
А) до операции 56,7°; В) после операции 79,7°.

Fig. 5. Pontomesencephalic angle: A) before surgery 56.7 °; 
В) after surgery 79.7°.

Другие морфометрические показатели были без 
существенной динамики (рис. 6, 8).

Обсуждение. 
Сочетание гипоплазии червя и  полушарий моз-

жечка, кисты в  задней черепной ямке и  гидроцефа-
лии, в той или иной степени выраженности, в литера-
туре называют аномалией, комплексом, синдромом, 
пороком развития, или мальформацией Денди-Уоке-
ра [1,2,3].

 
Рис. 7. Мамиллопонтиновое расстояние по данным МРТ 
головы пациентки Г., 39 лет, динамическое наблюдение: 
А) 9,32 мм до операции; В) 10,6 мм после операции.

Fig. 7. Mamillopontine distance: A) 9.32 mm before surgery; 
B) 10.6 mm after surgery.

 
Рис. 8. Вентрикулярный или каллозальный угол по данным 
МРТ головы пациентки Г., 39 лет, динамическое наблюдение: 
А) до операции – 66,1°; В) после операции – 66,1°.

Fig. 8. Ventricular or callosal angle: (A) before surgery, 66.1°; 
(B) after surgery, 66.1°.

A B

BA

Рис. 6. Тенториальный угол по данным МРТ головы пациентки Г., 39 лет, динамическое наблюдение: 
А) до операции 23,8°; В) после операции 20,8°.

Fig. 6. Tentorial angle: A) before surgery 23.8 °; B) after surgery 20.8 °.
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Проблема лечения больных с  аномалией Ден-
ди-Уокера в  настоящее время до  конца не  решена. 
Консервативные мероприятия малоэффективны, 
не существует единого подхода к ведению таких па-
циентов. Большинство публикаций посвящено об-
следованию и лечению детей с данной патологией, 
реже – взрослых. Во взрослом состоянии АДУ мо-
жет проявляться неврологической симптоматикой, 
нередко психическими нарушениями, что приводит 
к нетрудоспособности и инвалидизации [2,4,5].

По данным литературы в 70–90 % случаев киста 
в  ЗЧЯ сопровождается гидроцефалией [6]. В  ред-
ких случаях сочетается с  сирингомиелией шейного 
и грудного отделов спинного мозга [6]. Впервые это 
заболевание описали W. E. Dendy и  K. D. Blackfan 
в  1914  году. В  1942 г. о  клинических и  морфоло-
гических особенностях этой патологии сообщили 
T. K. Taggan и A. E. Walker, а в 1954 г. Bonda C. E. и со-
авт. назвали ее «аномалия Денди-Уокера». Hart M. N. 
и  соавт. дополнили морфологическую триаду сим-
птомов аномалии Денди-Уокера еще одним призна-
ком – увеличением размеров задней черепной ямки 
с высоким расположением поперечного синуса и на-
мета мозжечка [3,6].

Причинами возникновения аномалии Денди-Уо-
кера являются наследственные факторы (хромосом-
ные и  генные) и экзогенные факторы. К последним 
относятся тератогены, а именно, вирусные инфекции 
– ЦМВ, краснуха, алкоголь, диабет беременной [6,7]. 
В  ½–⅓ случаев аномалия Денди-Уокера сочетается 
с различными врожденными синдромами: сердечно-
сосудистыми, психические заболеваниями и  тяже-
лыми нарушениями умственного развития [1,4,5,8]. 
Аномалия Денди-Уокера может протекать бессим-
птомно и проявляться во взрослом возрасте симпто-
мами поражения структур ЗЧЯ и в ряде случаев пси-
хическими нарушениями. Хотя до  75  % пациентов 
имеют нормальный интеллект, наличие гидроцефа-
лии и связанных с ней церебральных аномалий опре-
деляет различные степени когнитивных изменений. 
Были описаны нарушения слуха и  зрения, а  также 
судороги [2,5,9].

Неинвазивными методами визуализации и  из-
учения ликворной системы являются – магнитно-
резонансная цистернография (вентрикулография) 
(МРЦГ/ВГ), магнитно-резонансная миелография 
(МРМГ), фазовоконтрастная магнитно-резонансная 
томография (ФКМРТ) с кардиосинхронизацией. По-
следняя является функциональным методом, осно-
ванным на эффектах потока, возникающих в магнит-
ном резонансе, позволяет не только визуализировать 
движение ликвора, но и количественно оценить ос-
новные ликвородинамические параметры в зонах ин-
тереса: линейный и объёмный ликвороток, ударный 
объём, взаимосвязь изменения амплитуд внутриче-
репного давления и т. д. [9].

Для оценки степени гидроцефалии используют 
показатели вентрикулометрии и  морфометрические 

показатели костно-мозговых структур, а  именно: 
понтомезенцефалический угол (образован линиями, 
проходящими параллельно передней части среднего 
мозга и передне-верхнему отделу моста, в норме со-
ставляет 55°–75°), тенториальный угол (угол, образо-
ванный между линиями, проходящими через назион, 
бугорок турецкого седла и линией соответствующей 
проекции прямого синуса на сагиттальной проекции, 
норма при этом – 27°–52°), мамиллопонтиновое рас-
стояние (расстояние между нижней поверхностью 
мамиллярных телец и  верхней поверхностью мо-
ста, измеряемой в  сагиттальной проекции, в  норме 
не больше 5,5 мм), вентрикулярный или угол мозо-
листого тела (угол, измеряемый в корональной про-
екции на уровне задней спайки, в норме 100–120°). 
Они достаточно широко применяются и  являются 
информативными у пациентов с  гидроцефалией без 
АДУ [11,12,13].

Тактика лечения больных с  аномалией Денди-
Уокера зависит от  наличия гидроцефалии, которая 
требует ликворошунтирующих операций [12]. В по-
следние годы широко применяется тривентрикулци-
стерностомия, которая выполняется первым этапом 
и, в случае ее неэффективности, дополняется комби-
нацией цистоперитонеального и  вентрикулоперито-
неального шунтирования с V -коннектором. При  от-
сутствии гидроцефалии стандартной рекомендацией 
является дренирование кисты в  большую затылоч-
ную цистерну и базолатеральные цистерны [14,15].

Заключение. 
В  приведенном наблюдении выполнено мало-

инвазивное оперативное вмешательство – тривен-
трикулоцистерностомия. В  результате достигнуто 
клиническое улучшение, стабилизация состояния, 
разрешение субкомпенсированной формы гидроце-
фалии.

Фазовоконтрастная магнитно-резонансная то-
мография (ФКМРТ) с  кардиосинхронизацией, вы-
полненная в  динамике через 6 мес., подтвердила 
функционирование наложенной стомы дна третьего 
желудочка и незначительное уменьшение ширины 3 
желудочка. Из морфометрических показателей кост-
но-мозговых структур отмечалось незначительное 
сужение 3 желудочка и  увеличение понтомезенце-
фального угла с 56,7° до 79,7°.

Предложенная тактика лечения позволила до-
стичь улучшения в состоянии пациентки. Измерение 
морфометрических показателей до и после операции 
через 6 месяцев показали уменьшение ширины тре-
тьего желудочка и увеличение понтомезенцефально-
го угла.

Декларация о  финансовых и  других взаимоот-
ношениях. Исследование не  имело спонсорской 
поддержки. Авторы несут полную ответственность 
за  предоставление окончательной версии рукописи 
в печать. Все авторы принимали участие в разработке 
концепции статьи, написания рукописи. Окончатель-
ная версия рукописи была одобрена всеми авторами.
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