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Резюме
Менингоэнцефалоцеле – редкая патология, которая представляет собой грыжевой мешок, содержащий 
оболочки и ткань головного мозга. По этиологии она бывает врожденной и приобретенной. Как пра-
вило, врожденные менигоэнцефалоцеле сочетаются с различными врожденными аномалиями строения 
черепа и редко бывают бессимптомными. Данная патология чаще всего одиночная, и случаи мно-
жественных менингоэнцефалоцеле у одного пациента крайне редки. Представленный клинический 
пример демонстрирует случайную находку: необычный вариант симметрично расположенных двусто-
ронних  носо-орбитальных менингоэнцефалоцеле с абсолютно бессимптомным течением у 17-летнего 
пациента.
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Abstract
Meningoencephalocele is a rare pathology. By origin, it can be congenital and acquired. As a rule, congenital 
menigoencephaloceles are combined with various congenital skull structure anomalies, and are rarely 
asymptomatic. This pathology is most often solitary, and cases of multiple meningoencephalocele in one 
patient are extremely rare. The presented clinical case demonstrates an accidental finding: an unusual 
variant of symmetrically located bilateral naso-orbital meningoencephalocele with asymptomatic course 
in a 17-year-old patient. 
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Введение
Менингоцеле представляет собой грыжевой 

мешок, который образуется за счет пролабиро-
вания мягкой и паутинной оболочек мозга через 
костный дефект основания черепа [1]. Менинго-
энцефалоцеле (МЭЦ) – это менингоцеле, содер-
жащее не только оболочки, но и ткань головного 
мозга.

Подобные патологии редки: частота их встре-
чаемости, по данным литературы, составляет 
в среднем 4 случая на 10 тыс. больных [2–12]. Со-
гласно другим источникам менингоцеле и МЭЦ 
встречается значительно реже, с частотой 1 случай 
на 12,5 тыс. [13], или даже 1 на 35–40 тыс. новорож-
денных [14]. При этом в странах Юго-Восточной 
и Южной Азии этот показатель выше, чем в сред-
нем по миру [15].

По происхождению данные заболевания могут 
быть врожденными или приобретенными. Врожден-
ные черепно-мозговые грыжи у детей являются 
пороком развития, в основе патогенеза которо-
го лежит нарушение развития нервной трубки эм-
бриона, обусловленное воздействием разных фак-
торов [5].

Существуют различные классификации че-
репно-мозговых грыж [1, 3, 6–8, 14–18]. Наи-
более широкое применение в настоящее время 
имеет классификация энцефалоцеле, предло-
женная в 1972 г. C. Suwanwela и N. Suwanwela [7]. 
Фронтоэтмоидальные МЭЦ составляют до 15% 
от всех случаев энцефалоцеле [3, 14, 16, 19, 20].  
Носо-орбитальный подтип встречается реже 
других разновидностей фронтоэтмоидальных 
МЭЦ [3, 7, 9, 21].

МЭЦ – преимущественно единичное обра-
зование, множественные МЭЦ у одного пациен-
та встречаются крайне редко [11, 12, 22–27]. Из-
вестен один случай с тремя идиопатическими 
МЭЦ у одного больного [27]. Все описанные слу-
чаи идиопатических двусторонних МЭЦ относятся 
к базальным, а не фронтоэтмоидальным [11, 12, 
22–25]. Клинические проявления МЭЦ крайне раз-
нообразны ввиду различной локализации и раз-
меров. Во всех наблюдениях двусторонние МЭЦ 
чаще всего клинически проявлялись назо- и ото-
ликвореей [11, 22, 23], экзофтальмом [28], менин-
гитом [26], а также различными неврологическими 
симптомами [9, 11, 22].

В среднем в 20–30% случаев врожденные гры-
жи сочетаются с другими аномалиями развития, 
такими как расщелины мягкого и твердого неба, 
аномалиями строения черепа, иными аномалия-
ми развития скелета и мышц [5, 10, 26, 29, 30]. Од-
нако согласно N. Dumrongpisutikul (2017 г.) сопут- 
ствующие мозговые и офтальмологические анома-
лии встречаются гораздо чаще, в 67% наблюдений – 
у пациентов с фронтоэтмоидальными МЭЦ [2].

Среди аномалий центральной нервной систе-
мы чаще (до 50% случаев) отмечаются: агенезия 
мозолистого тела, гидроцефалия, микрофталь-
мия, анофтальмия, аномалии сетчатки, гипоплазия 
зрительного нерва, дистопия или аплазия гипофи-
за [27] и передней мозговой артерии [31]. Описано 
два случая сочетания МЭЦ и врожденной кистоз-
но-аденоматозной мальформации [26].

Учитывая вышеизложенное, представляется 
интересным привести клинический пример двусто-
ронней идиопатической носо-орбитальной МЭЦ 
с бессимптомным течением.

Описание случая

П а ц и е н т  Н., 17 лет, планово госпитализи-
рован в оториноларингологическое отделение для 
хирургического вмешательства по поводу длитель-
ной заложенности носа.

Рутинно выполнена рентгеновская компью-
терная томография (РКТ) головы. Исследование 
проводили на 640-срезовом компьютерном томо-
графе Aquiline ONE640SL (Canon, Япония) в акси-
альных проекциях с построением мультипланарных 
реконструкций с толщиной реформативного среза 
до 0,5 мм.

Обнаружены симметричные образования 
в верхнемедиальных частях орбиты справа и сле-
ва (рис. 1) с плотностью от 3 до 36 HU. Образова-
ния пролабируют из полости передней черепной 
ямки через обширные дефекты, имеющие не-
правильно-округлую форму. Размеры дефектов 
8 × 11 × 8 мм справа и 20 × 10 × 13 мм слева. Це-
лостность наружного и внутреннего кортикальных 
слоев нарушена, у нижнего контура дефекта сохра-
няется визуализация сохраненных костных фраг-
ментов. Контуры дефектов неровные, склерозиро-
ваны. Также выявлены расщелина твердого неба 
с максимальным диастазом до 4 мм (рис. 1, а; 2, а)  
и расщелина мягкого неба с диастазом до 3 мм 
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a b

Рис. 1. РКТ головы, костная реконструкция:
а – коронарный срез (звездочкой указана расщелина твердого неба); b – аксиальный срез

Fig. 1. Head CT scans, bone reconstruction:
a – coronary plane (an asterisk indicates a cleft hard palate); b – axial plane

a b

Рис. 2. РКТ головы, коронарные срезы:
а – костная реконструкция, искривление новой перегородки, буллезное вздутие левой средней носовой раковины (стрелки); 
b – мягкотканный режим, расщелина мягкого неба с диастазом до 3 мм (стрелка)

Fig. 2. Head CT scans, coronary plane:
a – bone reconstruction, new septum curvature, left middle turbinate bullous swelling (arrow); b – soft tissue mode, cleft soft 
palate with diastasis up to 3 mm (arrow)

(рис. 2, b). Дальнейший анализ томограмм пока-
зал аномалии развития  краниовертебрального 
 перехода – платибазии (рис. 3), такие как уплоще-
ние ската, увеличение угла Богарта до 141,3° при 

норме 119–136° [32] и уменьшение краниоверте-
брального угла до 128° при норме 130–160° [32]. 
Определена конкресценция тела позвонка С1 с за-
тылочной костью (рис. 4).
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Кроме того, на РКТ визуализируются измене-
ния, не являющиеся аномалиями развития, а именно 
искривление перегородки носа 3-го типа по клас-
сификации R. Mladina (2002 г.) [33], пристеночное 
утолщение слизистой правой верхнечелюстной 
пазухи в области медиальной стенки с перехо-
дом на альвеолярную бухту, буллезно измененная 
средняя носовая раковина слева (см. рис. 2, а). 
Обширные дефекты неправильно-округлой фор-
мы в проекции верхней стенки правой и левой ор-
биты. Расщелина твердого неба с диастазом 4 мм 
(см. рис. 1, а).

Для дифференциальной диагностики выяв-
ленных периорбитальных образований, в первую 
очередь с дермоидной кистой и/или новообразо-
ваниями, до биопсии принято решение выполнить 
магнитно-резонансную томографию (МРТ) го-
ловного мозга. Исследование проводили на маг-
нитно-резонансном томографе Magnetom Aera 
(Siemens, Германия) с напряженностью магнитно-
го поля 1,5 Тл с использованием стандартных ре-
жимов сканирования (Т1 3D, Т2, DWI, Т2 dark, T1 3D 
CE) в трех взаимно перпендикулярных плоскостях.

При анализе МРТ выявлена дисплазия лоб-
ных долей с распространением части мозговой 
ткани и ликвора в область вышеописанных дефек-
тов (рис. 5). Выставлен клинический диагноз: 
двусторонняя носо-орбитальная менингоэнцефа-
лоцеле.

Таким образом, биопсия выявленных образо-
ваний орбиты была отменена. Ввиду отсутствия 
жалоб и неврологической симптоматики принято 
решение осуществлять только динамическое на-
блюдение за пациентом.

Обсуждение

Менингоэнцефалоцеле – достаточно редкая 
патология, диагностируемая чаще всего только по-
сле развития осложнений, таких как, например, на-
золикворея или неврологический дефицит [34–37]. 
Случаи единичных, обнаруженных случайно МЭЦ 
нередки. Однако представленный клинический 
пример интересен тем, что описанных в литера-
туре похожих наблюдений, а именно симметрично 
расположенных билатеральных носо-орбиталь-
ных МЭЦ, обнаружить не удалось. Следует особо 
отметить абсолютно бессимптомное течение не 
только обнаруженных МЭЦ, но и всех выявленных 

Рис. 3. РКТ головы, сагитальные срезы:
а – угол Богарта; b – краниовертебральный угол

Fig. 3. Head RCT scans, sagittal plane:
a – Bogart angle; b – craniovertebral angle

Рис. 4. РКТ головы, коронарный срез. Конкресценция тела 
позвонка С1 с затылочной костью

Fig. 4. Head CT scan, coronary plane. C1 vertebra body and 
occipital bone concretion
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аномалий развития мозга и черепа у достаточно 
взрос лого (17 лет) на момент их случайного об-
наружения пациента. Очевидно, в данном случае 
билатеральные носо-орбитальные МЭЦ следует 
расценить как случайную находку, не требующую 
хирургической коррекции.

Важно отметить, что практика выполнения 
РКТ головы всем пациентам оториноларинголо-
гического отделения перед планированием опе-
ративного вмешательства полости носа и около-
носовых пазух, безусловно, оправдывает себя. 
Процент случайных находок при таких исследова-
ниях достаточно высок, порой они бывают в смеж-
ных областях, как в представленном случае. Свое-
временное установление диагноза в данном 
случае позволит наблюдать пациента в даль-
нейшем и вовремя предупредить потенциаль-
но смертельные осложнения МЭЦ, такие как на-
золикворея, менингит, пневмоцефалия, абсцесс 
мозга и др.

Заключение

Инструментальная диагностика в нашем 
клиническом случае проводилась на высокока-
чественном оборудовании экспертного  класса. 
Результаты РКТ- и МРТ-исследований дали спе-

циалистам возможность своевременно опреде-
лить тактику ведения пациента и, как следствие, 
отказаться от проведения биопсии, что в свою 
очередь позволило предотвратить развитие ос-
ложнений.

Таким образом, только мультидисциплинарный 
подход и скоординированная работа таких специа-
листов, как нейрохирург, офтальмолог, рентгенолог 
и оториноларинголог, в сочетании с современны-
ми лучевыми методами исследования позволи-
ли разобраться в данной ситуации и не допустить 
ятрогенных ошибок.

a b

c

Рис. 5. МРТ головы, аксиальные проекции в режимах Т1 (а) 
и  Т2 (b), коронарный срез в режиме Т1 (с). Дисплазия лоб-
ных долей. Пролабирование мозгового вещества лобных 
долей в полость дефектов (стрелки)

Fig. 5. Head axial MRI T1 (a) and T2 (b) scans, coronary MRI 
T1 scan (c). Frontal lobe dysplasia. Prolapse of the frontal 
lobes brain matter into the defect cavity (arrows)
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