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Представлено описание пациентки с нейрокожным меланозом (НКМ) в сочетании с аномалией Денди–Уокера и спинальной арах-
ноидальной кистой, находившейся на лечении в Клинике нервных болезней им. А.Я. Кожевникова. В течение года у больной 
нарастала неврологическая симптоматика в виде центрального нижнего парапареза и координаторных расстройств, консерва-
тивное лечение было неэффективно. При нейровизуализации выявлены аномалия Денди–Уокера и спинальная арахноидальная кис-
та. Проведено хирургическое вмешательство – фенестрация верхнего и нижнего полюсов арахноидальной кисты на уровне СVI–VII и
ТIX–X. В cвязи с отсутствием клинического результата через 1 мес выполнена повторная операция – иссечение спайки в полости
арахноидальной кисты на уровне ТV–VI; имплантация кистоперитонеального шунта. После операции отмечен регресс неврологиче-
ских расстройств.
Описанный клинический случай является уникальным, поскольку НКМ – крайне редкая патология, особенно при сочетании анома-
лии Денди–Уокера и арахноидальной кисты. Помимо этого, представляет интерес то, что манифестация неврологических симпто-
мов и верификация диагноза произошли уже во взрослом возрасте, хотя наиболее часто НКМ диагностируется у детей. 
Настоящее наблюдение показывает, что операция, направленная на улучшение ликвородинамики у пациентов с арахноидальными
кистами и комплексом Денди–Уокера на фоне НКМ, может приводить к значительному регрессу неврологической симптомати-
ки и улучшению качества жизни, несмотря на грубые структурные изменения мозга, выявляемые при магнитно-резонансной то-
мографии.
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The paper describes a female patient with neurocutaneous melanosis (NCM) concurrent with Dandy–Walker malformation and a spinal
arachnoid cyst, who has been treated in the A.Ya. Kozhevnikov Clinic of Nervous System Diseases. Over the course of one year, the patient had
progressive neurological symptoms as central lower paraparesis and coordination disorders; her medical treatment was ineffective.
Neuroimaging revealed Dandy–Walker malformation and a spinal arachnoid cyst. Surgical intervention (fenestration of the upper and lower
poles of the arachnoid cyst at the CVI-VII and TIX-X level) was performed. After one month, reoperation (commissure resection in the arachnoid cyst
cavity at the TV-VI level; implantation of a cystoperitoneal shunt) was made because of the absence of a clinical result. Reversal of neurological
disorders was noted postoperatively.
The described clinical case is unique, since NCM is an extremely rare abnormality, especially when concurrent with Dandy–Walker malfor-
mation and an arachnoid cyst. In addition, it is of interest that the manifestation of neurological symptoms and verification of the diagnosis
occurred just in adulthood, although NCM is most commonly diagnosed in children.
The present case shows that an operation aimed at improving cerebrospinal fluid dynamics in patients with arachnoid cysts and Dandy–Walker
complex in the presence of NCM can lead to a significant reversal of neurological symptoms and improvement in the quality of life despite gross
brain structural changes detected by magnetic resonance imaging.
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Нейрокожный меланоз (НКМ) – врожденное заболе-

вание из группы гиперпигментозов, характеризующееся на-

личием на коже меланоцитарных невусов различных разме-

ров, меланоцитарной инфильтрацией лептоменингеальных

оболочек, а также высокой вероятностью развития мелано-

мы кожи или меланомы ЦНС [1, 2]. С 1861 г., когда НКМ

впервые был описан К. Рокитанским, опубликовано около

200 случаев болезни, что указывает на ее крайне редкую

встречаемость. Однако в последнее время диагноз НКМ

стал верифицироваться чаще в связи с совершенствованием

диагностики [1, 3]. 

Прогноз заболевания в большинстве случаев неблаго-

приятный, около половины симптоматических пациентов с

НКМ умирает, не дожив до 5-летнего возраста [4]. Пробле-

мы  диагностики и лечения  данного заболевания связаны с

тем, что пациентов с НКМ наблюдают не только невролог и

нейрохирург, но и педиатр, дерматовенеролог, онколог, а в

ряде случаев психиатр и другие специалисты. Лечебный

протокол для таких больных вырабатывается индивидуаль-

но в связи с многообразием морфологических  изменений

кожи и ЦНС, а также широким спектром клинических про-

явлений заболевания. Патогенетическая терапия НКМ до

настоящего времени невозможна, но паллиативное лечение

с проведением различных нейрохирургических вмеша-

тельств в отдельных случаях может приводить к значитель-

ному улучшению качества жизни.

Приводим описание клинического случая. 

К л и н и ч е с к о е  н а б л ю д е н и е
Пациентка А., 26 лет, в 2018 г. находилась на лечении в

нейрохирургическом отделении Клиники нервных болезней

им. А.Я. Кожевникова Первого Московского государственного

медицинского университета им. И.М. Сеченова по поводу

НКМ. Уже при рождении у нее имелись крупные пигментные

пятна на коже, при этом какого-либо неврологического дефи-

цита не отмечалось. В детстве магнитно-резонансная томо-

графия (МРТ) головного и спинного мозга не проводилась в свя-

зи с отсутствием клинических проявлений. Росла и развива-

лась нормально. Имеет двоих детей. До 25 лет крупные пиг-

ментные пятна на коже являлись для пациентки только кос-

метической проблемой. В июне 2017 г. начала отмечать сни-

жение силы в ногах и шаткость походки, но за медицинской

помощью не обращалась. В январе 2018 г. появились болезнен-

ные спазмы в мышцах ног. После этого  обратилась к невроло-

гу. Больной были назначены миорелаксанты, но консерватив-

ное лечение оказалось неэффективным. В марте того же года

выполнена МРТ краниовертебрального перехода, шейного и груд-

ного отделов позвоночника. Обнаружены аномалия Денди–Уоке-

ра и  двухкамерная арахноидальная киста, расположенная в зад-

нем ликвороносном пространстве позвоночного канала, фикса-

ция спинного мозга на уровне нижнего полюса кисты, отек спин-

ного мозга ниже уровня фиксации (рис. 1–3). После консульта-

ции нейрохирурга пациентка была госпитализирована в нейрохи-

рургическое отделение нашей клиники с диагнозом НКМ.

В момент госпитализации при осмотре кожных покро-

вов наблюдались множественные солитарные и сливные мела-

ноцитарные невусы (рис. 4), гигантский меланоцитарный не-

вус в поясничной области.

В неврологическом статусе обнаружены: парез в руках

до 4 баллов, в ногах  до 3 баллов; оживление сухожильных реф-

лексов с верхних и нижних конечностей; положительные симпто-

мы Бабинского, Тремнера, Россолимо с двух сторон; повыше-

ние тонуса в ногах по спастическому типу; утрата глубокой

чувствительности в ногах; неустойчивость в пробе Ромберга и

при ходьбе, усиливающаяся при закрывании глаз; легкая атак-

сия в левой руке и значительная в ногах при выполнении пяточ-

но-коленной пробы; спастико-атаксическая походка. Данные

расстройства глубокой чувствительности (поражение задних

столбов) и спастический тетрапарез (поражение боковых ка-

натиков) нетипичны для  аномалии Денди–Уокера. 

В качестве первого этапа лечения было решено выпол-

нить фенестрацию верхнего и нижнего полюсов арахноидаль-
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Рис. 1. МР-томограммы краниовертебрального перехода 

в сагиттальной проекции в режимах Т2 (а) и Т1 (б). Визуа-

лизируются гипоплазия мозжечка и больших размеров киста

в задней черепной ямке

Рис. 2. МР-томограммы шейного и верхнегрудного отделов

позвоночника в сагиттальной проекции в режимах Т2 (а) 

и Т1 (б). Стрелкой обозначена верхняя граница арахноидаль-

ной кисты

Рис. 3. МР-томограммы грудного отдела позвоночника в са-

гиттальной проекции в режимах Т2 (а) и Т1 (б). 

Стрелками показаны нижняя граница арахноидальной кис-

ты (нижняя стрелка) и спайка, делящая кисту на две 

камеры (верхняя стрелка)

а б

а б

а б



ной кисты позвоночного канала для декомпрессии спинного

мозга и при неэффективности фенестрации  провести ее дре-

нирование. В качестве второго этапа, при отсутствии клини-

ческого эффекта, планировалось провести дренирование кис-

ты задней черепной ямки. 

В ходе фенестрации верхнего и нижнего полюсов спи-

нальной арахноидальной кисты на уровне СVI–VII и ТIX–X была об-

нажена и иссечена арахноидальная оболочка, которая оказа-

лась резко уплотнена и имела черный цвет в результате нако-

пления миелина (рис. 5, 6). 

На 2-й день после операции была проведена МРТ шейно-

го и грудного отделов позвоночника (рис. 7). Обнаружено, что

воздушный пузырь, сформировавшейся в

полости нижней части кисты после ис-

течения цереброспинальной жидкости

(ЦСЖ) в результате фенестрации, не

проходит вверх, что позволило предпо-

ложить полное разобщение  верхней и

нижней камер арахноидальной кисты

септой, расположенной на уровне ТVI.

После операции отмечались час-

тичный регресс болезненных судорог в ногах и уменьшение верх-

него парапареза без изменений нижнего спастического парапа-

реза и сенситивной атаксии. Послеоперационный период про-

текал без осложнений, рана зажила первичным натяжением.

Через 2 нед после операции больная была выписана для амбула-

торного лечения. 

Через 1 мес клиническая картина оставалась неизмен-

ной. В связи с отсутствием положительной динамики паци-

ентка вновь госпитализирована в нейрохирургическое отделе-

ние нашей клиники. Учитывая наличие перегородки в арахнои-

дальной кисте, расположенной на уровне ТVI, с возможным

полным разобщением верхней и нижней камер кисты, для оцен-
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Рис. 4. Пациентка А., 26 лет. Видны множественные невусы Рис. 5. Микрофотографии (шейный

отдел), выполненные в момент вме-

шательства на верхнем полюсе кис-

ты: а – визуализирована арахнои-

дальная оболочка заднего ликворонос-

ного пространства и задней поверх-

ности кисты, пигментированная ме-

ланином; б – частично иссечена арах-

ноидальная оболочка заднего ликворо-

носного пространства над кистой; 

в – иссечена арахноидальная оболоч-

ка, которая формировала верхний по-

люс кисты. Полость верхней камеры

кисты соединена с задним ликворо-

носным пространством спинного моз-

га, расположенным над ней

Рис. 6. Микрофотографии (грудной отдел), выполненные в момент вмешательства

на нижнем полюсе кисты: а – визуализирована арахноидальная оболочка ликворонос-

ного пространства и задней поверхности кисты, пигментированная меланином; 

б – частично иссечена арахноидальная оболочка задней поверхности кисты и заднего

ликвороносного пространства под кистой, хорошо видна перемычка между ними; 

в – перемычка частично иссечена; г – перемычка иссечена полностью. Нижняя каме-

ра кисты объединена с задним ликвороносным пространством, расположенным ниже

а

б

в

а б

в г



ки проходимости спинального субарах-

ноидального пространства выполнена

рентгеновская компьютерная томогра-

фия (КТ) – миелография. Обнаружено,

что контрастный препарат  не подни-

мается выше спайки в полости кисты

на уровне ТVI (рис. 8). Дренирование

нижних отделов кисты  при проведении

фенестрации признано неадекватным,

так как декомпрессия нижних отделов

спинного мозга не  достигнута.

Пациентке выполнена повторная

операция: иссечение спайки в полости

арахноидальной кисты на уровне ТV–VI и

имплантация кистоперитонеального

шунта.

Уже в первые 2 нед после операции

отмечены частичный регресс нижнего

спастического парапареза и сенситив-

ной атаксии, улучшение походки. Паци-

ентка выписана под наблюдение невро-

лога и онколога через 2 нед после хирур-

гического вмешательства. Через 6 мес

констатированы полный регресс рас-

стройств глубокой чувствительности,

значительное уменьшение спастично-

сти и нижнего парапареза; сила в ногах

составила 4 балла. 

Учитывая отсутствие грубых клинических проявлений

аномалии Денди–Уокера и изменений размера кисты задней

черепной ямки при повторных МРТ-исследованиях, от дрени-

рования этой кисты было решено воздержаться.

О б с у ж д е н и е
В последнее время НКМ стал выявляться несколько

чаще у пациентов с гигантскими врожденными меланоци-

тарными невусами (ВМН). Это объясняется как увеличени-

ем доли пациентов, которым в неонатальном периоде была

проведена МРТ, так и более ранним направлением пациен-

тов к детскому неврологу [1, 3]. Этиология данного заболе-

вания точно неизвестна, однако появляются сообщения о

выявлении в пораженных тканях кожи и ЦНС мутаций в 61-м

кодоне гена NRAS, а также мутаций в гене BRAF, которые

связывают с развитием как НКМ, так и больших/гигант-

ских ВМН [5–9].

К особой группе риска развития НКМ относятся па-

циенты с гигантскими невусами (у взрослых более 20 см в

диаметре или занимающими всю анатомическую область,

у новорожденных более 5 см в диаметре на коже головы

или более 10 см на теле), которые встречаются с частотой

1:20 тыс. новорожденных [9–11]. Особенно важно нали-

чие больших или гигантских ВМН в области головы, по-

звоночника и крестца. Так, в исследовании R.D. Foster и

соавт. [12], у 23% бессимптомных детей с описанными

ВМН при МРТ головного и спинного мозга были выявле-

ны изменения, характерные для НКМ. Согласно другим

исследованиям, возможность верификации диагноза

НКМ у пациентов с подобными невусами варьируется от 

1 до 12% [13]. Эти данные также подтверждает исследова-

ние, в котором 26 (6,9%) из 379 пациентов с гигантскими

невусами был поставлен диагноз НКМ [14].

Патогенез заболевания до конца

не изучен. Предполагается, что в ос-

нове его развития лежит нарушение

миграции меланобластов в результате

дизрегуляции сигнального пути цито-

кина HGF/SF, в норме связывающего-

ся с тирозинкиназными рецепторами

Met, что было подтверждено в иссле-

довании H. Takayama и соавт. [15] на

модели животных. По мере развития

заболевания меланобласты мигриру-

ют вдоль нервов и сосудистых струк-

тур в кожу и лептоменингеальные обо-

лочки, что объясняет наличие крайне

характерной для НКМ меланоцитар-

ной инфильтрации в пространствах

Вирхова–Робина. Предполагается,

что описанные нарушения сигнально-

го пути и меланоцитарная инфильтра-

ция лептоменингеальных оболочек

являются препятствием к развитию

мозжечка и IV желудочка, а это служит

одним из факторов, способствующих

развитию комплекса Денди–Уокера

(КДУ), который выявляется у 10%

больных с НКМ [11, 16–18].

Клинические проявления НКМ

можно разделить на кожные и неврологические. При осмо-

тре тела больных выявляются возвышающиеся над поверх-

ностью кожи пятнистые неравномерно пигментированные

образования различного размера с неправильными очерта-

ниями. Их окраска варьируется от темно-коричневой до си-

невато-черной [1]. По данным J.N. Kadonaga и I.J. Frieden

[19], у 66% пациентов с НКМ имелись гигантские ВМН, в

то время как у остальных 34% они были множественными 

(3 и более) и меньших размеров. Наиболее распространен-

ной локализацией меланоцитарных невусов была пояснич-

но-крестцовая область, несколько реже они встречались в

области головы. Наличие кожных проявлений обязательно

для НКМ; согласно диагностическим критериям, невусы не

должны иметь признаков кожной меланомы, а при наличии
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Рис. 7. МР-томограммы шейного и грудного отделов позво-

ночника в сагиттальной проекции в режиме Т2 в 1-е сутки

после операции: а – контроль состояния ликвороносных про-

странств после вмешательства на верхнем полюсе кисты; 

б – на нижнем полюсе кисты. Стрелкой обозначена спайка,

делящая кисту на две камеры; видно, что воздух, попавший

в полость нижней камеры кисты в момент операции, не

проходит выше уровня спайки

Рис. 8. КТ-миелограмма грудного от-

дела в сагиттальной проекции.

Стрелкой показан уровень спайки

внутри кисты, выше которой не про-

ходит контрастное вещество



кожной меланомы зоны поражения ЦНС не должны иметь

признаков злокачественного перерождения, что позволяет

разграничить больных с НКМ и больных с кожной мелано-

мой и метастатическим поражением ЦНС без НКМ [2, 19]. 

У 60–70% пациентов с НКМ на момент осмотра име-

ются клинические проявления поражения ЦНС [3, 12–14].

Чаще всего неврологические симптомы появляются уже в

первые 2 года жизни: примерно у 50% пациентов они мани-

фестируют на 1-м году жизни. В более редких случаях нев-

рологические симптомы возникают во 2-м или 3-м десяти-

летиях жизни, что демонстрирует наше клиническое на-

блюдение [2, 20]. Основные симптомы чаще всего связаны с

повышенным внутричерепным давлением, что является

следствием как обструкции ликворопроводящих путей, так

и снижения абсорбции ЦСЖ инфильтрированными пахио-

новыми грануляциями паутинной оболочки [11]. При этом

отек диска зрительного нерва отмечается только в 10% слу-

чаев, а менингеальные знаки – в 3%. Поскольку основной

контингент пациентов – дети, наиболее часто в клиниче-

ской картине наблюдаются генерализованные судороги

(48–50%), рвота (42%). Жалобы на головную боль встреча-

ются реже (35%), не все пациенты на момент клинической

манифестации гипертензионного синдрома умеют разгова-

ривать. У грудных детей также может отмечаться выбухание

большого родничка. 

По мере прогрессирования заболевания у ряда паци-

ентов развивается атаксия, которая в большинстве случаев

связана с поражением мозжечка, но в отдельных наблюде-

ниях может быть следствием поражения задних столбов

спинного мозга, как у нашей пациентки [1–3, 11, 20, 21].

Помимо этого, в литературе описаны случаи возникнове-

ния у пациентов острых и хронических психозов и отстава-

ния в психическом развитии [19, 20, 22]. Как уже указыва-

лось, наиболее часто НКМ сочетается с КДУ. У пациентов

также могут обнаруживаться: нейрофиброматоз, арахнои-

дальные кисты спинного мозга, энцефалокраниокожный

липоматоз и некоторые другие виды патологии [3, 11, 23,

24]. Наличие такого большого спектра сопутствующих забо-

леваний значительно расширяет круг симптомов.

Наиболее важными для нашего клинического наблю-

дения являются КДУ и спинальные арахноидальные кисты,

поэтому мы опишем их подробнее. 

Современная морфологическая классификация спи-

нальных арахноидальных кист, предложенная в 1998 г. 

M.W. Nabors [25], включает следующие варианты: 1-й тип –

экстрадуральные кисты, лишенные нервных волокон (1А –

экстрадуральные арахноидальные кисты, 1Б – крестцовое

менингоцеле); 2-й тип – экстрадуральные кисты, содержа-

щие нервные волокна: периневральные кисты (кисты Тар-

лова) и менингеальные дивертикулы; 3-й тип – интраду-

ральные кисты. Для пациентов с НКМ типичен третий тип

кист. Эти кисты формируются в результате нарушения про-

ходимости спинальных субарахноидальных пространств на

фоне поражения арахноидальной оболочки при сохранно-

сти структуры твердой мозговой оболочки.

Понятие «комплекс Денди–Уокера» введено A.J.Barko-

vich и соавт. [26], оно объединяет следующие нозологии:

мальформацию Денди–Уокера и вариант Денди–Уокера,

кисту кармана Блейка и mega cisterna magna. Все эти наруше-

ния формируются внутриутробно в результате аномалий де-

ления крыши IV желудочка (plica choroidea) [27, 28]. Во мно-

гих случаях синдром внутричерепной гипертензии при

НКМ связан с КДУ [29–32]. Обсуждается также связь меж-

ду уменьшением массы червя мозжечка и развитием психи-

ческих нарушений у пациентов детского возраста, однако

для подтверждения данной гипотезы необходимы дальней-

шие исследования [33].

Исследование поражений ЦНС при НКМ включает в

себя проведение МРТ головного мозга и при необходимо-

сти позвоночника и спинного мозга, электроэнцефалогра-

фию с целью выявления эпилептогенных очагов, лабора-

торное исследование ЦСЖ, а также биопсию и гистологи-

ческое исследование мозга и его оболочек (при верифика-

ции диагноза в сомнительных случаях). В большинстве на-

блюдений МРТ головного мозга играет ключевую роль в ди-

агностике. На МР-томограммах меланоцитарная инфильт-

рация лептоменингеальных оболочек проявляется гиперин-

тенсивностью на T1-взвешенном изображении и гипоин-

тенсивностью на T2-взвешенном изображении [11, 17, 20].

Наиболее характерными локализациями меланоцитарной

инфильтрации являются переднемедиальная зона височной

доли, мозжечок, а в более редких случаях – таламус и ба-

зальная поверхность лобных долей [3,17]. Помимо этого,

при МРТ головного мозга могут быть выявлены КДУ и

арахноидальные кисты  позвоночного канала [12, 24]. Необ-

ходимо помнить, что по данным МРТ сложно дифференци-

ровать меланоцитарные отложения от нормального миели-

на или артефакта. Поэтому детям из группы риска рекомен-

дуется проводить МРТ головного мозга в первые 4 мес пос-

ле рождения, до завершения процесса миелинизации, так

как далее обнаружение меланоцитарных очагов может зна-

чительно затрудняться [3, 34, 35]. Отсутствие изменений

при МРТ не может полностью исключить диагноз НКМ

[17]. Изучение клинико-визуализационной корреляции по-

казывает расхождение между радиологической картиной

поражения ЦНС и клиническими проявлениями. Не у всех

пациентов с выявленным поражением ЦНС развиваются

неврологические симптомы [34]. Вместе с тем отсутствие

поражения ЦНС по данным МРТ не говорит об отсутствии

неврологических нарушений [34, 36, 37].

Люмбальная пункция не является основой диагности-

ки НКМ. Но если ее выполняют, то обнаруживают в ЦСЖ

повышение содержания белка, а также клеток и ксантохро-

мию в результате появления гранул меланина [19, 20].

Лечебная тактика при НКМ во многом индивидуальна

и зависит от наличия или отсутствия гидроцефалии, повы-

шения внутричерепного давления, наличия КДУ, арахнои-

дальных кист, меланомы кожи или ЦНС и т. д. Со времени

первого описания болезни Рокитанского было опробовано

много разных подходов к лечению. Этиологическая терапия

НКМ не разработана. Химиотерапия и лучевая терапия не

дают продолжительного результата [1, 11]. В настоящее вре-

мя в связи с прогрессом в изучении генетических основ

НКМ появилась надежда на успешное использование у час-

ти пациентов ингибиторов BRAF, но эффективность такого

лечения не имеет четкого подтверждения [6].

В отношении лечения судорожного синдрома отмече-

но, что существует возможность как спонтанного регресса

эпилептических припадков, так и хорошего ответа на тера-

пию антиконвульсантами [3]. В то же время в литературе

встречаются сообщения лишь о кратковременном эффекте

данной терапии [1].
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При повышенном внутричерепном давлении, гидро-

цефалии, особенно на фоне КДУ, улучшить состояние боль-

ного способны шунтирующие операции. Могут быть выпол-

нены вентрикулоперитонеальное шунтирование (установка

проксимального конца шунта в боковой желудочек), кисто-

перитонеальное шунтирование (установка проксимального

конца шунта в кистозно расширенный IV желудочек) или их

комбинация [1, 28, 29, 31]. В связи со сложностью оценки

ликвородинамики у этих пациентов, а также прогрессирова-

нием спаечного процесса в ликвороносных пространствах и

брюшной полости подобные операции часто приходится

выполнять повторно. При наличии у пациента арахноидаль-

ных кист спинного мозга дренирующие операции также яв-

ляются методом выбора [38, 39]. В представленном наблюде-

нии в результате двух операций удалось добиться практиче-

ски полного регресса симптоматики, несмотря на грубые

морфологические изменения спинного мозга.

При ведении больных с НКМ большое внимание уде-

ляется профилактике развития и лечению меланомы кожи.

Для предупреждения меланомы ряд авторов предлагает ра-

дикальное иссечение невусов с последующей пластикой

[40–42]. Однако и здесь имеются противоречия. Так, неко-

торые исследователи сообщают, что хирургическая тактика

может ухудшить прогноз и течение заболевания [1]. Есть

мнение, что множественные иссечения невусов не имеют

большого значения, так как риск различных осложнений

заболевания со стороны ЦНС (в том числе развития мела-

номы ЦНС) выше, чем риск развития меланомы кожи [20].

В целом сегодня, несмотря на усилия врачей разных

специальностей, прогноз при НКМ неблагоприятный.

Только 10% пациентов, у которых в детском возрасте разви-

лись неврологические осложнения, доживают до 25 лет [1].

Согласно другим исследованиям, около 70% пациентов с

НКМ умирают, не достигнув 10 лет [19]. В исследовании 

M. DeDavid и соавт. [4] половина пациентов с НКМ умерли

в возрасте до 5 лет. Больные с поздним дебютом клиниче-

ских проявлений поражения ЦНС имеют более благоприят-

ный прогноз, что подтверждает наше наблюдение.

З а к л ю ч е н и е
Современная тактика лечения НКМ – купирование

различных симптомов заболевания без четко обоснованной

патогенетической терапии. Часто грубые структурные изме-

нения в ЦНС, выявляемые при МРТ, и неблагоприятный в

целом прогноз приводят к отказу от любой формы паллиа-

тивной помощи таким пациентам. Однако наше наблюде-

ние показывает, что выполнение операций, направленных

на улучшение ликвородинамики у пациентов с арахнои-

дальными кистами и КДУ на фоне НКМ, может способст-

вовать значительному регрессу неврологической симптома-

тики и улучшению качества жизни, несмотря на грубые

структурные изменения мозга, выявляемые при МРТ.
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