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Резюме. В статье описан случай лечения пациентки с гигантской менингиомой ската. Учитывая наличие 
гидроцефалии, проявляющейся триадой Хакима-Адамаса, а также радикальную неоперабельность опухоли, па-
циентке была проведена ликворошунтирующая операция. В  процессе дальнейшего наблюдения за  пациенткой 
диагностирована медленная прогрессия опухоли, а также формирование сирингомиелии шейного отдела спинного 
мозга.
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Введение. Основным современным подходом 
к  лечению больших и  гигантских менингиом ос-
нования черепа является радикальное их удаление 
с  сохранением максимально возможного высокого 
уровня качества жизни пациента [1–5]. При невоз-
можности радикального и  безопасного их удаления 
показано проведение лучевого лечения, примене-
ние паллиативных хирургических вмешательств [6]. 
Одним из  наиболее частых состояний, требующих 
хирургической коррекции, является гидроцефалия 
[7, 8]. В некоторых случаях у пациентов с менингио-

мами задней черепной ямки диагностируется сирин-
гомиелия [9–12].

Материалы и  методы. Описан случай лечения 
пациентки с гигантской распространенной менинги-
омой основания черепа, ассоциированной с гидроце-
фалией и в последующем возникшей сирингомиели-
ей шейного отдела спинного мозга.

Пациентка Р., 68 лет, впервые обратилась в ФГАУ 
“НМИЦ нейрохирургии им.  ак. Н. Н. Бурденко” 
Минздрава России 16.04.2018 с  жалобами на  голо-
вокружение, шаткость походки, нарушение памяти, 
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недержание мочи. При проведении МРТ головного 
мозга была диагностирована распространенная ме-
нингинома основания черепа, больше справа, рас-
пространяющаяся в  область правого внутреннего 
слухового прохода, а также на скат до уровня C‑1 по-
звонка (рис. 1, а, б).

Опухоль вовлекала в свою строму основную, пра-
вую верхнюю мозжечковую, обе вертебральные и пе-
редние нижние мозжечковые артерии (рис.  2 а,  б). 
Также визуализировалась гидроцефалия с перитумо-
ральным отеком и ретроцеребеллярная арахноидаль-
ная киста (рис. 1, а, б, в).

Учитывая тяжелое состояние пациентки (Ин-
декс Карновского 50 баллов), распространенность 

опухоли, вовлечение в  ее строму магистральных 
кровеносных сосудов, было принято воздержать-
ся от  хирургического удаления опухоли. Прини-
мая во  внимание превалирующие в  клинической 
симптоматике элементы триады Хакима-Адамса, 
пациентке была выполнена ликворошунтирующая 
операция. Согласно анамнестическим данным, 
пациентка в  2014  году была оперирована по  пово-
ду гангренозного аппендицита, во  избежание дис-
функции шунтирующей системы из-за возможного 
спаечного процесса в брюшной полости, 23.04.2018 
выполнено вентрикулоатриальное шунтирование 
справа (шунтирующая система среднего давления, 
рис. 3, а, в).

Рисунок 1. МРТ пациентки Р. Определяется гигантская менингиома основания задней черепной ямки, больше справа, 
распространяющаяся на скат, в правый внутренний слуховой проход (указано стрелкой, рис. 1, а). Опухоль распространяется 
в спинномозговой канал до уровня С‑1 позвонка (рис. 1, б). Визуализируется ретроцеребеллярная арахноидальная киста 
(указана красной стрелкой, рис. 1, а, б). Отмечается гидроцефалия с признаками петивентрикулярного отека при МРТ 
в режиме Т‑2 (рис. 1, в).
Figure 1. Contrast-enchanced MRI. Giant meningioma of the base of the posterior cranial fossa is determined, extending to the clivus, 
into the internal acoustic canal (arrow, Fig. 1, a). The tumor spreads into the spinal canal to the level of the C‑1 vertebra (Fig. 1, b). 
A retrocerebellar arachnoid cyst is visualized (red arrow, Fig. 1, a, b). Hydrocephalus with signs of petiventricular edema is also noted 
in T2 (Fig. 1, c).

 
Рисунок 2. 3-D реконструкция нейроваскулярных соотношений на аксиальном и фронтальных срезах МРТ при помощи 
программного обеспечения ИНОБИТЕК DICOM-просмоторщик, профессиональная редакция 2.1.0.23119 (ООО Инобитек, 
Россия). Основная артерия (ОА), обе передние нижние мозжечковые артерии (ПНМА) и обе вертебральные артерии (ВА) 
вовлечены в строму опухоли.
Figure 2. A 3-D reconstruction of neurovascular ratios on axial and frontal sections of MRI using INOBITEK DICOM viewer software, 
professional edition 2.1.0.23119 (Inobitek LLC, Russia). The basilar artery (BA), both anterior inferior cerebellar arteries (AICA) and 
both vertebral arteries (VA) are involved in the stroma of the tumor.
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Рисунок 3. Контрольная компьютерная томография и рентгенограмма органов грудной клетки пациентки Р. после 
вентрикулоатриостомии. Визуализируется вентрикулярный катетер шунтирующей системы в переднем роге правого бокового 
желудочка (рис. 3, а), петрификаты в строме опухоли (рис. 3, б). При регнтгенографии органов грудной клетки визуализируется 
тень дистального катетера в проекции правого предсердия (указана стрелкой, рис. 3, в).
Figure 3. Postoperative brain CT and X-ray of the chest. The ventricular catheter of the shunting system is visualized in the anterior 
horn of the right lateral ventricle (Fig. 3, a), calcifications in the tumor (Fig. 3, b). During chest X-ray, the shadow of the distal catheter is 
visualized in the projection of the right atrium (indicated by the arrow, Fig. 3, c).

В послеоперационном периоде отмечался регресс 
триады Хакима-Адамса. Учитывая удовлетворитель-
ное состояние пациентки, распространенность опу-
холи и включение в нее магистральных кровеносных 
сосудов, а также доброкачественный характер опухо-
ли, было принято решение о выборе наблюдательной 
тактики.

Через 2 месяца состояние пациентки оставалось 
стабильным, индекс Карновского составлял 70 бал-
лов. При контрольном осмотре в  неврологическом 
статусе обращала на себя внимание мягкая мозжеч-
ковая и  стволовая симптоматика. При МРТ голов-
ного мозга, проведенном через 2 месяца и 1 год по-
сле операции, явных признаков прогрессии опухоли 
не  наблюдалось, отмечалось уменьшение размеров 
желудочковой системы и  незначительное расшире-
ние центрального канала спинного мозга на шейном 
уровне (рис 4, б).

Далее пациентка в  течение 26 месяцев не  вы-
полняла контрольные МРТ и не  являлась в ФГАУ 
“НМИЦ нейрохирургии им.  ак. Н. Н. Бурденко” 
Минздрава России из-за пандемии COVID‑19. Со-
стояние все это время оставалось стабильным. При 
МРТ головного мозга от 2021 года отмечается фор-
мирование сирингомиелитической кисты шейного 
отдела спинного мозга на уровне С‑1 – С2 позвон-
ков (рис 4, б). Учитывая отсутствие прогрессии 
неврологической симптоматики, размеры опухоли 
и ее радикальную неоперабельность опухоли, было 
принято решение о  проведении дальнейшего на-
блюдения.

В 2022 году, в связи с появлением жалоб на рас-
фокусировку зрения, нечеткость изображения, па-
циентка выполнила МРТ головного мозга и явилась 
на очную консультацию.

При осмотре нейроофтальмолога от  3.11.2022 
определяется мягкая стволовая симптоматика в виде 
спонтанного нистагма, а также снижение зрительных 
функций левого глаза вследствие катаракты. Пациент-
ке была рекомендована консультация офтальмохирур-
га для решения вопроса об экстракции катаракты.

При сравнении МРТ головного мозга от  2018 
и  2022  годов отмечается незначительное увеличе-
ние опухоли, увеличение компрессии 4 желудочка 
(рис. 4, а). При сравнении снимков определяется уве-
личение сирингомиелитической кисты на уровне С‑1 
– С‑2 позвонков (рис. 4, б).

Принимая во внимание отрицательную динамику 
в виде увеличения размеров опухоли, формирования 
сирингомиелитической кисты, ситуацию обсудили 
совместно с  радиотерапевтами. Заключение: паци-
ентке может быть предложено лучевое лечение в ре-
жиме гипофракционирования. Учитывая выражен-
ный масс-эффект, компрессию нейроваскулярных 
структур на уровне краниоверетебрального перехода, 
а  также риск возникновения лучевых реакций, пер-
вым этапом пациентке рекомендовано проведение 
паллиативного хирургического вмешательства — де-
компрессии краниоверетбрального перехода с  пла-
стикой твердой мозговой оболочки при помощи ау-
тоимпланта.

Пациентке была предложена выбранная тактика 
лечения, разъяснены возможные осложнения. В свя-
зи с  наличием минимальной неврологической сим-
птоматики, пациентка приняла решение воздержать-
ся от хирургического вмешательства с последующим 
лучевым лечением. Было рекомендовано проведение 
МРТ головного мозга с внутривенным контрастиро-
ванием через 6 месяцев, или раньше — при ухудше-
нии состояния.
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Рисунок 4. Сравнение размеров опухоли при помощи программы системе iPlan RT Image 4.1.2 производства компании Brainlab 
(Мюнхен, Германия). Контуры опухоли в 2018 году обведены желтым цветом. При сравнении МРТ от 2018 и 2022 года 
определяется отчетливая прогрессия опухоли за период наблюдения 55 месяцев (рис. 4, а). Динамика развития 
сирингомиелитической кисты в послеоперационном периоде (указана стрелками, рис. 4, б).
Figure 4. Comparison of tumor sizes using the iPlan RT Image 4.1.2 System (Brainlab — Munich, Germany). The contours of the tumor 
in 2018 are outlined in yellow. MRI scans comparison shows clear progression of the tumor over a follow-up period of 55 months is 
determined (Fig.4, a). Syringomyelitic cyst formation in the postoperative period is shown (arrows, Fig. 4, b).

Обсуждение. По  данным мировой литературы, 
сирингомиелия, диагностируемая при объемных об-
разованиях задней черепной ямки, встречается менее 
чем у 1 % пациентов [9–11, 13, 14]. Среди опухолей 
задней черепной ямки, ассоциированных с сиринго-
миелией, основную часть составляют менингиомы 
[9–11]. При этом, в большинстве случаев у таких па-
циентов наблюдается пролабирование миндаликов 
мозжечка ниже линии Мак-Рея [9–11]. Основной вид 
лечения — хирургическое удаление опухоли, которое 
приводит к регрессу неврологической симптоматики, 
и  к  уменьшению объема, а  в  части случаев и  пол-
ному регрессу сирингомиелитической кисты [9–11, 
13]. Патогенез образования сирингомиелии до конца 
не  изучен, однако все авторы склоняется к  теории, 
что сирингомиелия развивается в  следствии нару-
шения ликвороциркуляции на  уровне краниоверте-
брального перехода [9–14].

Сложность описываемого случая с одной стороны 
заключается в радикальной неоперабельности опухо-
ли и высоком риске ее хирургического удаления, об-
условленными локализацией опухоли, вовлечением 
в строму опухоли магистральных кровеносных сосу-
дов, а также наличии большого петрификата в струк-

туре опухоли, что может свидетельствовать о ее плот-
ности. Другой нюанс — умеренная неврологическая 
симптоматика после проведенной вентрикулоатрио-
стомии и отсутствие симптомов, обусловленных си-
рингомиелией. Удаление опухоли с большой вероят-
ностью привело бы к значительному снижению каче-
ства жизни пациентки. Однако, прогрессия опухоли 
и развитие сирингомиелитической кисты с постепен-
ным увеличением ее объема, явились показаниями 
к проведению дальнейшего лечения. Именно поэто-
му, пациентке было предложено комбинированное 
лечение: первым этапом — декомпрессия краниовер-
тебрального перехода с пластикой твердой мозговой 
оболочки, направленная на уменьшение компрессии 
нейроваскулярных структур в  области краниовер-
тебрального перехода, восстановление ликвороди-
намики и  минимизация рисков лучевого лечения. 
Вторым этапом, учитывая большой объем опухоли, 
радиологами планировалось проведение лучевого 
лечения в режиме классического фракционирования. 
Однако, учитывая сдержанное отношение пациентки 
к  любому из  видов хирургического вмешательства, 
а также мягкую симптоматику, было продолжено на-
блюдение. 
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Заключение. Лечение пациентов с  распростра-
ненными, радикально не  операбельными менинги-
омами задней черепной ямки является чрезвычайно 
сложной задачей. При выборе вида хирургическо-
го вмешательства, необходимо детально оценивать 
представленную у  пациента неврологическую сим-
птоматику и  ту  положительную динамику, которая 
ожидается после операции. Важными являются ре-
гулярные нейрорентгенологические обследования 
с внутривенным контрастированием (не реже 1 раза 
в  год), при которых пристальное внимание необхо-
димо уделять темпам прогрессии опухоли и  ликво-
родинамическим нарушениям. При отсутствии про-
грессии образования, гидроцефалии/сирингомиелии 
и умеренной неврологической симптоматике, возмо-
жен выбор наблюдательной тактики. При прогрессии 
опухоли и/или развитии нарушений ликвородинами-
ки, целесообразно решение вопроса о  проведении 
хирургического лечения, при необходимости в  ком-
плексе с  лучевыми методами лечения для контроля 
опухолевого роста.
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