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Резюме
ВВЕДЕНИЕ. Назофронтальные дермоидные кисты (НФДК) являются редкими аномалиями развития с ча-
стотой встречаемости 1 случай на 20 000–40 000 новорожденных. Дифференциальный диагноз НФДК про-
водится с врожденными образованиями, располагающимися по средней линии, включающими эпидермо-
идную кисту, энцефалоцеле, назальную глиому и перикраниальный синус. Учитывая топографическое 
разнообразие НФДК, пациенты с  подобными заболеваниями проходят лечение в  отделениях ЛОР-
патологии, челюстно-лицевой хирургии и только при интракраниальном распространении или в случаях 
сложной дифференциальной диагностики с  другими нейрохирургическими заболеваниями становятся 
объектом внимания нейрохирурга. Вследствие редкости встречаемости заболевания, а также низкой ин-
формированности нейрохирургов, зачастую возникают сложности с диагностикой НФДК.
ЦЕЛЬ. Провести ретроспективный анализ пациентов с НФДК и сопоставление собственных результатов 
лечения с данными литературы.
МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ. Проведен ретроспективный анализ клинических проявлений, рентгенологи-
ческой картины и результатов хирургического лечения 6 пациентов (3 мальчика и 3 девочки) в возрасте 
(36,83±58,61) месяца (7–156 месяцев), оперированных в период с 2017 по 2023 г. в Национальном медицин-
ском исследовательском центре нейрохирургии им. акад. Н. Н. Бурденко. Длительность катамнеза соста-
вила (55,97±62,68) месяца.
РЕЗУЛЬТАТЫ. Представлены типичные клинические проявления НФДК, обосновано использование ком-
пьютерной томографии (КТ) и магнитно-резонансной томографии (МРТ) у  данной группы пациентов, 
приведены основные патогномоничные рентгенологические признаки, описана патоморфологическая 
картина НФДК. Различные топографические варианты дермоидных кист (ДК) назофронтальной области 
рассмотрены с позиций эмбриологических механизмов их развития. Представлены варианты хирургиче-
ского лечения с учетом топографии НФДК с анализом собственных и литературных данных.
ЗАКЛЮЧЕНИЕ. Детальное клиническое исследование пациента с выявлением фистулы дермального си-
нуса в области носа, а также данные анамнеза, указывающие на инфекционно-воспалительные процессы 
в области ДК, с проведением мультимодальной нейровизуализации (КТ, МРТ) позволят с высокой степе-
нью вероятности предоперационно поставить правильный диагноз и определить оптимальную тактику 
хирургического вмешательства. Доступ и объем хирургического лечения зависят от топографии ДК, а 
также расположения тракта дермального синуса. В наблюдениях с интракраниальным расположением 
ДК показано использование комбинированных интра-экстракраниальных доступов, позволяющих про-
водить их радикальное иссечение.
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Abstract
INTRODUCTION. Nasofrontal dermoid cysts (NFDC) are rare developmental abnormalities with a frequency 
of 1 case per 20 000–40 000 newborns. Differential diagnosis of NFDC is performed with congenital malformations 
located along the midline, including an epidermoid cyst, encephalocele, nasal glioma, and pericranial sinus. 
Taking into account the topographical diversity of the NFDC, patients with similar diseases are treated in the 
departments of ENT pathology, maxillofacial surgery, and only with intracranial spread or in cases of complex 
differential diagnosis with other neurosurgical diseases, they become the object of attention of a neurosurgeon. 
Due to the rarity of the occurrence of the disease, as well as the low awareness of neurosurgeons, difficulties 
often arise with the diagnosis of NFDC.
AIM. To conduct a retrospective analysis of patients with NFDC and compare their own treatment results with 
literature data.
MATERIALS AND METHODS. A retrospective analysis of clinical manifestations, CT, MRI and results of 
surgical treatment of 6 patients (3 boys and 3 girls) aged (36.83±58.61) (7–156) months operated in the period 
from 2017 to 2023 at the National Medical Research Center for Neurosurgery named after Academician N. N. 
Burdenko. The follow up was (55.97±62.68) months.
RESULTS. The article presents typical clinical manifestations of NFDC, justifies the use of CT and MRI studies 
in this group of patients, presents the main pathognomonic radiological signs, describesthe pathomorphological 
picture of NFDC. Various topographic variants of the nasofrontal DC are considered from the standpoint of 
embryological mechanisms of their development. Surgical treatment options are presented taking into account 
the topography of the NFDC with the analysis of own and literary data.
CONCLUSION. A detailed clinical examination of the patient with the detection of a dermal sinus fistula in the 
nasal region, as well as anamnesis data indicating infectious and inflammatory processes in the DC area with 
multimodal neuroimaging (CT, MRI) will allow with a high degree of probability to make the correct diagnosis 
and determine the optimal tactics of surgical intervention. The access and scope of surgical treatment depends 
on the topography of the DC as well as the location of the dermal sinus tract. In observations with intracranial 
DC arrangement, the use of combined intra-extracranial approaches has been shown to allow for their radical 
excision.
Keywords: dermoid cysts, nasofrontal dermoid cysts, pediatric neurosurgery, encephalocele, craniofacial 
surgery
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Введение
Назофронтальные дермоидные кисты 

(НФДК) являются редкими аномалиями раз-
вития с  частотой встречаемости 1 случай на 
20  000–40 000 новорожденных [1, 2]. На их 

долю приходится от 3,7 до 12,6 % всех дермоид-
ных кист (ДК) головы и шеи и до 61 % от всех 
врожденных образований средней линии на-
зофронтальной области у детей. Также НФДС 
составляют 1  % от ДК всех локализаций [3]. 
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В редких случаях встречаются семейные фор-
мы ДК с аутосомно-доминантным типом насле-
дования, но синдромальных заболеваний, со-
провождающихся ДК, не описано [4].

Средний возраст детей на момент выявле-
ния НФДК составляет 14–34 месяца. Киста мо-
жет локализоваться по средней линии спин-
ки носа от основания колумеллы (перегород-
ка преддверия носа) до области глабеллы [5]. 
Дифференциальный диагноз НФДК проводит-
ся с врожденными образованиями, располага-
ющимися по средней линии, включающими 
эпидермоидную кисту, энцефалоцеле, назаль-
ную глиому и перикраниальный синус. В отли-
чие от энцефалоцеле, ДК представляет собой 
образование плотно-эластичной консистен-
ции, которое не увеличивается при крике ре-
бенка или компрессии яремных вен. Дермоид-
ные кисты могут иметь сообщение с  внешней 
средой через дермальный синус, который пред-
ставляет собой эпителиальный тяж, открыва-
ющийся на коже небольшим отверстием (фи-
стулой), располагающимся на линии от кончи-
ка носа до межбровной области. Из дермально-
го синуса возможно периодическое выделение 
«творожистого» содержимого ДК, или иногда 
отмечаются торчащие из синуса волосы [6]. Ин-
тракраниальное распространение ДК наблю-
дается в  5–45  % случаев [7]. Местная инфек-
ция встречается часто, но менингит и абсцесс 
головного мозга отмечаются редко [8]. Непол-
ное иссечение ДК приводит к 50–100-процент-
ному рецидиву заболевания [3].

Учитывая топографическое разнообразие 
НФДК, пациенты с подобными заболеваниями 
проходят лечение в отделениях ЛОР-патологии, 
челюстно-лицевой хирургии и только при ин-
тракраниальном распространении или в  слу-
чаях сложной дифференциальной диагности-
ки с другими нейрохирургическими заболева-
ниями становятся объектом внимания нейро-
хирурга. Вследствие редкости заболевания, а 
также низкой информированности нейрохи-
рургов, зачастую возникают сложности с диа-
гностикой НФДК. Поэтому целью данной ра-
боты было провести ретроспективный анализ 
пациентов с НФДК и сопоставление собствен-
ных результатов лечения с данными литерату-
ры.

Материалы и методы
Критерием включения в исследование было 

наличие НФДК, проведенное хирургическое 
лечение в  Центре нейрохирургии. Для этого 
проведен поиск в  электронной истории болез-
ни. В соответствии с критериями в исследова-
ние были включены 6 пациентов (3 мальчика и 
3 девочки) в возрасте (36,83±58,61) месяца (7–
156 месяцев), оперированные в  период с  2017 
по 2023 г. в Национальном медицинском иссле-
довательском центре нейрохирургии им. акад. 
Н. Н. Бурденко. Длительность катамнеза со-
ставила (55,97±62,68) месяца. Всем пациентам 
проводились компьютерная томография (КТ) и 
магнитно-резонансная томография (МРТ) до и 
после хирургического лечения.

Результаты
Основные клинические данные, а также то-

пография ДК и использованный хирургиче-
ский доступ в  исследованной группе пациен-
тов приведены в таблице.

Среди серии наших наблюдений при обра-
щении в клинику лишь в 1 случае был выстав-
лен диагноз «ДК», в 4 – «Новообразование» или 
«Энцефалоцеле», и в 1 – «Краниосиностоз». Во 
всех наблюдениях с  рождения отмечалось на-
личие фистулы дермального синуса (ФДС) – не-
большого отверстия, располагавшегося в 3 на-
блюдениях в области спинки носа, в 1 наблюде-
нии – в области переносья, 1 – надпереносья и 
в 1 – на кончике носа. В 4 наблюдениях в обла-
сти ФДС отмечались волосы, и во всех наблю-
дениях были скудные творожистые выделения 
(рис. 1).

Клинически в  4 наблюдениях отмечалось 
опухолеподобное образование в  области гла-
беллы, в 1 случае при локализации ДК в обла-
сти носовой перегородки – нарушение носово-
го дыхания, в 1 случае дермоидная киста была 
рентгенологической находкой (таблица). В  4 
наблюдениях обращению предшествовали ин-
фекционные осложнения в виде гнойного вос-
паления ДК, потребовавшие назначения ан-
тибиотикотерапии, дренирования кисты через 
область ФДС, и в 1 случае, в связи с формиро-
ванием субпериостального абсцесса и его рас-
пространением в  область глазницы, произо-
шло его дренирование в области верхнего века.
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Клинические данные пациентов с НФДК
Clinical data of patients with NFDC

Но-
мер 
на-

блю-
дения 

Возраст/пол Локализация дермоидной 
кисты

Локали-
зация 

фистулы 
дермально-
го синуса

Сопутствующие пороки 
развития

Инфекци-
онные ос-
ложнения 
в анамнезе

Использован-
ный доступ

1 8 месяцев/ 
♂

Интракраниально экс-
традурально в области 

слепого отверстия

Спинка 
носа

МВПР: тригоноцефа-
лия, гипоплазия ногтей, 

ларингомаляция, бо-
лезнь Вилли – Бранда

Нет Бикоронар-
ный доступ, 
бифронталь-

ная краниото-
мия + лице-
вой доступ

2 16 месяцев/ 
♀

Экстракраниально в об-
ласти переносья

Спинка 
носа

Нет Да Лицевой до-
ступ

3 7 месяцев/ 
♂

Экстракраниально в об-
ласти глабеллы

Спинка 
носа

МВПР: орбитальный 
гипертелоризм, косая 

расщелина губы и неба 
справа, крипторхизм 
слева, гипоспадия, 

колобома радужки, ВПС, 
удвоение ЧЛC

Нет Лицевой до-
ступ

4 21 месяц / ♀ Интракраниально экс-
традурально в области 

слепого отверстия

Переносье Липома мозолистого 
тела, гипоплазия мозо-

листого тела

Да Бикоронар-
ный + лице-
вой доступ

5 13 меся-
цев/♂

Интракраниально экс-
традурально в области 

слепого отверстия

Переносье Нет Да Бикоронар-
ный + лице-
вой доступ

6 156 меся-
цев/♀

Экстракраниально, 
верхние отделы перего-
родки носа (прилежала 
к слепому отверстию)

Кончик 
носа

Нет Да Трансназаль-
ный эндо-

скопический 
доступ

Примечание: МВПР – множественные врожденные пороки развития.

а  б  

в  г  

Рис. 1. Кожные проявления фистулы дермального синуса при НФДК: а – локализация в области глабеллы 
(надпереносье); б – в области переносья; в – в области спинки носа; г – в области кончика носа (гноеподобное 
отделяемое)
Fig. 1. Cutaneous manifestations of dermal sinus fistula in NFDC: а – localization in the area of glabella (supra–
nose); б – in the area of the nose; в – in the area of the back of the nose; г – d – in the area of the tip of the nose (pus-
like discharge)
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Проведенные КТ-, МРТ-исследования до хи-
рургического лечения позволили визуализиро-
вать ДК, уточнить расположение тракта дер-
мального синуса (ТДС), сопутствующие кост-
ные изменения. В  2 наблюдениях отмечался 
костный дефект в проекции глабеллы, со сле-
дами периостальной реакции и деструкцией 
прилежащей кости, которые были следстви-
ем формирования субпериостального абсцесса 
(рис. 2), при этом края костного дефекта были 
округлой формы, с признаками краевого скле-
розирования, что делало их схожими с  изме-
нениями, наблюдаемыми при фронтоназаль-
ных энцефалоцеле. КТ-картина ДК была пред-
ставлена округлым образованием пониженной 
рентгеновской плотности.

При МРТ-исследованиях на Т1-ВИ ДК про-
являлись образованиями с гиперинтенсивным 
сигналом, а на Т2-ВИ – изо- или гиперинтен-
сивным сигналом (рис. 3). На фоне активного 

воспаления отмечалось интенсивное накопле-
ние контраста мягкими тканями и прилежа-
щими оболочками головного мозга, что затруд-
няло интерпретацию полученной картины и 
усложняло дифференциальную диагностику 
образования.

Показаниями к  хирургическому лечению 
в  4 наблюдениях были рецидивирующие вос-
палительные осложнения, в  1  – одномомент-
ное иссечение ДК при выполнении фронтор-
битальной реконструкции по поводу тригоно-
цефалии, и в 1 – увеличение размеров подкож-
ного образования. В  3 наблюдениях хирурги-
ческое лечение было проведено с  использова-
нием комбинированного доступа, заключав-
шегося в  проведении иссечения ДК через би-
коронарный разрез мягких тканей с  одномо-
ментным иссечением ФДС и ТДС с осуществле-
нием лицевого доступа. При этом проводился 
небольшой окаймляющий разрез вокруг ФДС, 

а б 

в г 

Рис. 2. КТ-изображения НФДК: а – интракраниальное экстрадуральное расположение ДК в проекции 
слепого отверстия; б – экстракраниальное расположение ДК в области лобно-носового родничка; в – 
3D-изображение черепа: костный дефект в проекции лобно-носового родничка, деструкция прилежащих 
отделов лобно-орбитальной области вследствие инфекционного расплавления стенок ДК, формирования 
субпериостального абсцесса с распространением в область крыши левой глазницы; г – 3D-КТ того же 
пациента – вид костного дефекта со стороны полости черепа – характеристики дефекта аналогичны фронто-
назальному энцефалоцеле
Fig. 2. CT images of the NFDC: а – intracranial extradural location of the DC in the projection of the foramen 
caecum; б – extracranial location of the DC in the area of the frontal-nasal fontanel; в – 3D images of the skull: bone 
defect in the projection of the frontal-nasal fontanel, destruction of adjacent parts of the frontal-orbital region 
due to infectious melting of the DC walls, the formation of a subperiosteal abscess with the spread of in the area 
of the roof of the left eye socket; г – 3D CT of the same patient – the type of bone defect from the side of the cranial 
cavity – the characteristics of the defect are similar to the fronto-nasal encephalocele
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подкожно выделялся ТДС и иссекался. В 2 на-
блюдениях был использован только наружный 
лицевой доступ при локализации ДК в области 
глабеллы экстракраниально, и в 1 использован 
трансназальный эндоскопический доступ при 
локализации ДК в области носовой перегород-
ки. Удаление ДК, особенно после предшеству-
ющих воспалений, сопровождалось трудностя-
ми при выделении стенок ДК из рубцово-изме-
ненных мягких тканей. В 2 наблюдениях с раз-
витием субпериостальных абсцессов отмеча-
лось предшествующее гнойное расплавление 
стенок ДК. Несмотря на ранее проведенный 
курс антибиотиков и отсутствие клинических 
признаков воспаления на момент операции, 
устранение костного дефекта в области глабел-
лы не проводилось. Костный дефект закрывал-
ся при помощи перемещенного надкостнично-

го лоскута на сосудистой ножке, который фик-
сировался к краям дефекта (рис. 4).

Течение послеоперационного периода во 
всех наблюдениях было неосложненным. Не 
отмечалось инфекционно-воспалительных из-
менений в  области удаленной ДК. Гистологи-
ческое исследование продемонстрировало на-
личие соединительной ткани с участками эпи-
дермальной выстилки, с  множественными 
сальными железами и волосяными фоллику-
лами, которые были характерны для структу-
ры ДК (рис. 5).

 За период катамнестического наблюдения 
в  1 случае был выявлен рецидив ДК у  паци-
ентки с локализацией ДК в области перегород-
ки носа через 5 лет после первичной операции, 
что потребовало проведения повторной опера-
ции по удалению рецидивирующей ДК.

а б в 

г д е 

Рис. 3. МРТ-изображения ФНДК: а, б – Т1-ВИ – интракраниальная экстрадуральная НФДК неоднородного 
гиперизоинтенсивного сигнала; в – Т1-ВИ с контрастным усилением – выраженное контрастирование 
оболочками ДК и прилежащими мягкими тканями на фоне активного воспалительного процесса; г – Т2-
FLAIR – ДК с выраженным гиперинтенсивным сигналом; д – Т2-ВИ – ДК с повышенным гетерогенным 
сигналом; е – Т1-ВИ – ДК в области перегородки носа с гиперинтенсивным гетерогенным сигналом
Fig. 3. MRI images of FNDC: а, б – T1-WI – intracranial extradural NFDC of a heterogeneous hyper-isointensive 
signal; в – T1-WI with contrast enhancement – pronounced contrast between the DC membranes and adjacent 
soft tissues against the background of an active inflammatory process; г – T2-FLAIR – DC with a pronounced 
hyperintensive signal; д – T2-WI – DC with an increased heterogeneous signal; e – T1-WI – DC in the nasal septum 
with a hyperintensive, heterogeneous signal
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Рис. 4. Интраоперационные изображения: а, б – ДК в области глабеллы с формированием субпериостального 
абсцесса: выполнена мобилизация ДК и стенок абсцесса, выделен ТДС; в – вид операционной раны после 
радикального иссечения ДК, определяется небольшой дефект базальных отделов лобной кости с неизменной 
твердой мозговой оболочкой; г – внешний вид ДК после бифронтальной краниотомии и мобилизации 
супраорбитального блока у пациента с тригоноцефалией – визуализирована ДК; д – супраорбитальный блок 
с интраоссальным «ложем» ДК
Fig. 4. Intraoperative images: а, б – DC in the glabella area with the formation of a subperiosteal abscess: DC and 
abscess walls were mobilized, TDS was isolated; в – the type of surgical wound after radical excision of DC, a 
small defect of the basal parts of the frontal bone with unchanged TMO was determined; г – the appearance of DC 
after bifrontal craniotomy and mobilization of the supraorbital block in a patient with trigonocephaly – DC was 
visualized; д – supraorbital block with intraossal DC

а б
Рис. 5. Гистологическая картина ДК: а – окраска гематоксилином-эозином (ув. ×100). Фрагмент 
соединительной ткани с эпидермальной выстилкой и множественными волосяными фолликулами; б – 
окраска гематоксилином-эозином (ув. ×100). Фрагмент соединительной ткани с участком эпидермальной 
выстилки (стрелка), множественными сальными железами и волосяными фолликулами, диффузной 
лимфоидной инфильтрацией
Fig. 5. Histological picture of DC: а – staining with hematoxylin-eosin (×100). A fragment of connective tissue with 
an epidermal lining and multiple hair follicles; б – staining with hematoxylin-eosin (×100). A fragment of connective 
tissue with a section of the epidermal lining (arrow), multiple sebaceous glands and hair follicles, diffuse lymphoid 
infiltration

Обсуждение
Термин «назофронтальная дермоидная ки-

ста» был впервые предложен Sessions в 1982 г. 

[9]. Это редкая патология, при которой интра-
краниальное распространение ДК отмечается 
в  5–45  % наблюдений [7, 10, 11]. Дермоидные 
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кисты назофронтальной области могут быть 
изолированными, т.  е. не иметь явной связи 
с  окружающей средой (до 10  % наблюдений), 
или открываться на поверхность кожи в виде 
ФДС, которая может располагаться от обла-
сти колумеллы до области глабеллы [1, 7]. Со-
ответственно, связь между кистой и синусом 
осуществляется за счет ТДС, обычно тонкого 
тяжа, который проходит либо подкожно, либо 
располагается за костями носа. ДК могут рас-
полагаться по линии от кончика носа до обла-
сти слепого отверстия. В  редких случаях от-
мечается интракраниальное интрадуральное 
распространение ДК [12].

Эмбриональное развитие и патогенез ДК. 
Существует несколько теорий развития НФДК 
[1, 13]. Причиной появления ДК является ано-
мальное закрытие эмбриональной анатомиче-
ской структуры – переднего нейропора (ПНП) 
[1]. ПНП (примитивная лобно-носовая область) 
развивается медиальнее зрительных карма-
нов на третьей неделе гестации [14]. ПНП на-
чинается в полости черепа, идет в преназаль-
ное пространство и оканчивается под кожей 

спинки носа, и в норме он закрывается до рож-
дения [15] (рис.  6, а). В  процессе эмбриологи-
ческого развития носолобной области, в  кон-
це второго месяца гестации, носолобный род-
ничок (fonticulus frontalis) соединяет переднюю 
черепную ямку с  носовыми костями и прена-
зальным пространством, представляющим со-
бой пространство между развивающимися но-
совыми костями и хрящевой носовой капсулой 
[7, 10, 16].

Через родничок вырост (дивертикул) твер-
дой мозговой оболочки распространяется экс-
тракраниально и достигает предносового про-
странства и на короткий промежуток времени 
соприкасается с  кожей носа [17, 18]. Этот ду-
ральный дивертикул в норме втягивается в че-
реп, при этом преназальное пространство ис-
чезает, формируется носолобный шов, а носо-
лобный родничок зарастает. Дуральный ди-
вертикул редуцируется до уровня слепого от-
верстия [19], которое в  дальнейшем заполня-
ется фиброзной тканью, разделяющей полость 
черепа с полостью носа. Дермоидные синусы и 
кисты возникают, когда твердая мозговая обо-

а б в

Рис. 6. Внешний вид эмбриона, стрелкой показана область переднего нейропора (а); интракраниальный 
вариант ДК с ТДС, располагающимся от области слепого отверстия и распространяющимся между костями 
носа и полостью носа (персиcтирующее преназальное пространство) и ФДС, располагающейся в области 
спинки носа (б); вариант ДК, располагающейся в проекции слепого отверстия и ТДС, проходящей через 
дефект в области фронто-назального родничка и ФДС в области глабеллы (в) (1 – дермоидная киста, 2 – тракт 
дермального синуса, 3 – фистула дермального синуса)
Fig. 6. The appearance of the embryo, the arrow shows the area of the anterior neuropore (PNP) (а); an intracranial 
variant of DC with TDS located from the area of the blind hole and spreading between the bones of the nose and the 
nasal cavity (the prenasal space) and FDS located in the area of the back of the nose (б); a variant of DC located in 
projections of the blind hole and TDS passing through the defect in the area of the frontal-nasal fontanel and FDS 
in the area of the glabella (в) (1 – dermoid cyst, 2 – dermal sinus tract, 3 – dermal sinus fistula)
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лочка не полностью отделяется от кожи, а кож-
ные элементы втягиваются в  преназальное 
пространство вместе с  регрессирующим ду-
ральным дивертикулом. Смещение дермаль-
ных элементов в регрессирующий дуральный 
тракт может быть вызвано неполным отделе-
нием твердой мозговой оболочки (нейроэкто-
дермы) от эпителия кожи, а также персистиро-
ванием преназального пространства. Наруше-
ние инволюции в  тех местах, где поверхност-
ная эктодерма и нейроэктодерма могут прибли-
жаться друг к другу, может привести к анома-
лиям развития, включая назальный кожный 
синус, энцефалоцеле и назальную глиому [2, 
20]. Все эти аномалии развития имеют общие 
патогенетические механизмы вследствие ано-
мального разобщения или патологической ней-
руляции.

Дермальный синусовый тракт может от-
крываться в любом месте от колумеллы до гла-
беллы [13, 19, 21]. ДК выстланы многослойным 
плоским эпителием и в  стенке содержат при-
датки кожи [22]. Таким образом, в формирова-
нии ДК участвуют листки эктодермы и эктоме-
зодермальная ткань нервного гребня. Посколь-
ку развитие хряща в  носовой капсуле пред-
шествует мембранозному окостенению носо-
вых и лобных костей, дермоиды обнаружива-
ются главным образом поверхностно по отно-
шению к носовой капсуле (например, у носовой 
перегородки). Увеличение размеров ДК проис-
ходит за счет ороговевания и отшелушевания 
эпидермиса и секреции сальных желез. Рост и 
распространение ДК происходят в область, ме-
нее резистентную к компремирующему воздей-
ствию, в случае с ФНДК – в область лобно-но-
сового шва [22]. ДК могут обнаруживаться ин-
тракраниально в  области слепого отверстия 
и могут тесно прилежать к петушиному греб-
ню. Есть также литературные данные о сооб-
щении внутричерепных ДК со структурами пе-
редних отделов третьего желудочка. Описаны 
также редкие связи между ДК и коллоидными 
кистами третьего желудочка [23, 24]. Среди па-
циентов с назальными дермальными синсуса-
ми в 20 % наблюдений были выявлены внутри-
черепные образования либо эпидермоидные 
или дермоидные кисты [25, 26]. Черепно-лице-
вые аномалии также характерны для пациен-

тов с назальным кожным синусом [27]. Таким 
образом, возможными сопутствующими ано-
малиями развития ФНДК могут быть фистула 
дермального синуса, тракт дермального сину-
са, экстракраниальная ДК с  синусового трак-
та или без, ДК носовой перегородки или интра-
краниальная ДК [14].

Среди нашей группы наблюдений во всех 
случаях отмечалась связь ДК с  внешней сре-
дой за счет ТДС, открывающегося на поверхно-
сти кожи области носа в виде ФДС. В 4 наблю-
дениях отмечались рецидивирующие инфек-
ционно-воспалительные изменения ДК, в 2 на-
блюдениях осложненные формированием суб-
периостальных абсцессов. Тем не менее лишь 
в 1 наблюдении до поступления в Националь-
ный медицинский исследовательский центр 
нейрохирургии им. акад. Н. Н. Бурденко был 
поставлен верный диагноз, а в остальных слу-
чаях направительный диагноз варьировал от 
энцефалоцеле до новообразования назофрон-
тальной области.

Диагностика. Современная рентгеноло-
гическая диагностика ДК должна включать 
в  себя проведение КТ- и МРТ-исследований, 
при этом исследование должно проводиться 
в области от кончика носа до передней череп-
ной ямки, а также позволять детально визуали-
зировать решетчатую и орбитальную области. 
В  большинстве случаев МРТ-исследование 
проводится в качестве первого диагностическо-
го метода, необходимого для диагностики у де-
тей с  врожденными назофронтальными обра-
зованиями. МРТ-исследование с контрастным 
усилением не дает дополнительной информа-
ции для диагностики НФДК, за исключением 
наблюдений с признаками инфекционных ос-
ложнений, таких как менингоэнцефалит или 
остеомиелит прилежащих костей. Целью КТ- 
и МРТ-исследований является не только уточ-
нение топографии ТДС, но выявление ДК, рас-
полагающихся по ходу тракта или локализую-
щихся интракраниально [23, 25, 26].

Тракт дермального синуса обычно имеет ли-
нейную форму, гипоинтенсивный сигнал на T1-
ВИ в пределах подкожной ткани по средней ли-
нии спинки носа и распространяющийся по на-
правлению к преназальному пространству. ДК 
могут быть обнаружены по ходу ТДС от обла-
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сти носа до петушиного гребня, но изредка мо-
гут обнаруживаться интракраниально в  ба-
зальных отделах межполушарной щели до пе-
редних отделов третьего желудочка. ДК име-
ет МР-характеристики жидкости, которые по-
казывают низкий сигнал на T1-ВИ и изо- или 
гиперинтенсивный сигнал на Т2-ВИ [13, 14]. 
Диффузионно-взвешенное изображение (DWI) 
представляется полезным дополнением к стан-
дартной МРТ у пациентов с НФДК, так как сиг-
нал отличается от жидкости и является специ- 
фичным для диагностики ДК [25]. Характерны-
ми рентгенологическими признаками интра-
краниальной ДК являются раздвоенный пету-
шиный гребень и увеличенное слепое отверстие 
[14]. Нормальная картина области петушиного 
гребня и слепого отверстия может исключить 
внутричерепное распространение ДК. Боль-
шинство исследователей пришли к выводу, что 
для надежной диагностики НФДК необходимо 
использовать КТ и МРТ [20, 28–31].

Во всех проанализированных нами на-
блюдениях были проведены КТ- и МРТ-
исследования, позволившие подтвердить ди-
агноз «ДК». Характерная рентгенологическая 
картина определила возможность проведения 
дифференциального диагноза и исключить 
другие пороки развития, такие как энцефало-
целе, назальная глиома и др. Четкая визуали-
зация ДК позволила спланировать хирургиче-
ское вмешательство, а также помогла исклю-
чить субдуральное распространение процесса. 
Также были выявлены сопутствующие анома-
лии развития головного мозга и черепа. Прове-
денное МРТ с контрастным усилением на фоне 
воспалительных изменений мягких тканей и 
костей в  2 наблюдениях затруднило визуали-
зацию ДК вследствие активного накопления 
контраста прилежащими тканями с  явления-
ми воспалительного отека.

Хирургическое лечение. Радикальный под-
ход к иссечению ДК, тракта дермального сину-
са и фистулы обеспечивает безрецидивный ре-
зультат хирургического лечения, что возмож-
но достичь за счет выбора оптимального до-
ступа к  патологическому образованию, кото-
рое располагается в  косметически значимой 
зоне, вследствие чего должен учитываться еще 
и эстетический аспект хирургии. В первую оче-

редь, это может быть достигнуто за счет све-
дения к  минимуму видимых рубцов, а также, 
если это требуется, проведения реконструк-
ции костей носа. При интракраниальном рас-
пространении ДК необходимо планирование 
трепанации черепа. Во всех случаях хирургия 
ДК является плановой и должна проводиться 
вне периода обострения инфекционно-воспа-
лительного процесса, который характерен для 
этой патологии. Также рекомендуется проведе-
ние хирургического лечения по профилактиче-
ским показаниям в более раннем возрасте, что-
бы снизить риск инфекционных осложнений 
[32]. Многие из описанных хирургических до-
ступов к НФДК соответствуют этим критериям 
и могут быть использованы в  зависимости от 
топографии ДК и предпочтений хирурга [12].

Лицевой доступ описан для иссечения экс-
тракраниальных НФДК [32, 33] с низкой веро-
ятностью развития осложнений (до 4 %) и от-
сутствием рецидивов. Преимущество прямого 
иссечения ДК заключается в  том, что оно по-
зволяет удалить аномальную кожу, покрыва-
ющую кисту. Вертикально ориентированные 
разрезы обычно оставляют косметически при-
емлемые рубцы [32]. В  2 наших наблюдениях 
был использован лицевой доступ к ДК без про-
ведения обширных разрезов в области спинки 
носа, так как локализация ФДС была в  непо-
средственной близости от ДК.

Эндоскопические методы удаления ФНДК 
возможны при изолированных ДК, распола-
гающихся в полости носа, или при сочетании 
эндоскопического метода с лицевым доступом, 
позволяющим устранить дермальный синус 
[34, 35]. Также описаны наблюдения успешно-
го удаления ДК, распространяющихся интра-
краниально [11, 36]. Тем не менее, несмотря на 
минимальную инвазивность данной методики, 
сохраняется вероятность неполного удаления 
стенок ДК или дермального синуса. Так, в на-
шем наблюдении у пациента с ДК не был пер-
вично выявлен ТДС, что послужило причиной 
рецидива заболевания. Также описано исполь-
зование эндоскопического метода через разре-
зы мягких тканей кзади от линии роста волос 
по средней линии [37]. Такую методику реко-
мендуется использовать у пациентов с экстра-
краниальной локализацией ДК [38, 39].
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Удаление НФДК через коронарный доступ 
с  трепанацией или без в  базальных отделах 
лобной кости используется при интракрани-
альном распространении ДК. Указанный ме-
тод может сопровождаться рядом осложнений 
и нежелательных последствий, таких как лик-
ворея, инфекции, аносмия и др. [32]. С другой 
стороны, использование расширенного досту-
па гарантирует радикальность удаления ДК 
и позволяет уменьшить разрезы на лице при 
удалении ФДС и травмирование костей носа 
[40, 41]. Среди нашего материала бикоронар-
ный доступ к  интракраниально расположен-
ным НФДК был выполнен в 3 наблюнеиях, при 
этом лишь в 1 случае потребовалось проведе-
ние трепанации. В  оставшихся удалось уда-
лить ДК через имевшийся костный дефект. 
Это было возможно, учитывая экстрадураль-
ное распространение образования. Еще одним 
основанием для использования бикоронарного 
доступа явилось предшествовавшее хирурги-
ческому лечению развитие субпериостальных 
абсцессов, в 1 наблюдении было его интраорби-
тальное распространение. Выполнение вмеша-
тельства через бикоронарный разрез позволи-
ло одномоментно провести радикальное удале-
ние ДК и провести иссечение ФДС и ТДС с ми-
нимальными разрезами на лице. Также следу-
ет отметить, что, при необходимости, возмож-
но выполнение пластики костного дефекта из 
данного доступа. В  наших наблюдениях это-
го не потребовалось вследствие риска инфек-
ционных осложнений, а катамнестическое на-
блюдение полностью подтвердило правиль-
ность выбранной тактики, так как контроль-
ные КТ-исследования продемонстрировали хо-
роший регенерационный процесс в  области 
костного дефекта.

Заключение
Детальное клиническое исследование паци-

ента с  выявлением фистулы дермального си-
нуса в области носа, а также данные анамне-
за, указывающие на инфекционно-воспали-
тельные процессы в области ДК, с проведени-
ем мультимодальной нейровизуализации (КТ, 
МРТ) позволят с высокой степенью вероятно-
сти предоперационно поставить правильный 
диагноз и определить оптимальную тактику 

хирургического вмешательства. Доступ и объ-
ем хирургического лечения зависят от топо-
графии ДК, а также расположения тракта дер-
мального синуса. В  наблюдениях с  интракра-
ниальным расположением ДК показано ис-
пользование комбинированных интра-экстра-
краниальных доступов, позволяющих прово-
дить их радикальное иссечение.
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