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Глава 1

ЗАБОЛЕВАНИЯ НОСА И ОКОЛОНОСОВЫХ ПАЗУХ

1.1. Аномалии развития носа и околоносовых пазух

1.1.1. Атрезия хоан
Атрезия хоан(ы)  — врожденная (реже приобретенная) аномалия 

строения, проявляющаяся полным или частичным нарушением сообще-
ния между одной или обеими половинами полости носа и носоглоткой.

Классификация.
 ◆ Врожденная.
 ◆ Посттравматическая.
 ◆ Односторонняя.
 ◆ Двусторонняя.
 ◆ Мембранозная.
 ◆ Костная.
 ◆ Полная.
 ◆ Частичная.

Эпидемиология. Атрезия хоан встречается с  частотой от 1:5000 до 
1:10 000 новорожденных, у девочек в 2 раза чаще, чем у мальчиков. Чаще 
встречается односторонняя атрезия, реже  — двусторонняя, при этом 
в 90% случаев имеет место костная атрезия и лишь в 10% — мембраноз-
ная. Протяженность стенозированного участка может варьировать от 
1 мм до 1–1,5 см.

Этиология и  патогенез. Врожденная атрезия хоан связана с  нару-
шением эмбрионального развития в первые месяцы беременности. Она 
развивается в  результате нарушения процесса формирования хоан  — 
рассасывания мезенхимальной мембраны, отделяющей у плода полость 
носа от глотки, на 3–7-й неделе эмбрионального развития. Сохранение 
этой мембраны или ее замещение костной тканью приводит к форми-
рованию атрезии. Среди причин, приводящих к развитию атрезии хоан, 
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упоминают хронический пиелонефрит, бронхит, сахарный диабет у мате-
ри, перенесенные ею в период беременности инфекции (корь, краснуха, 
грипп, хламидиоз, токсоплазмоз, микоплазмоз), прием медикаментов, 
обладающих эмбриотоксическим действием (барбитураты, антибиоти-
ки), и  другие тератогенные факторы. Прослеживается и  генетическая 
предрасположенность.

Приобретенная атрезия хоан может развиться в  любом возрас-
те и  иметь посттравматическую или воспалительную природу: чаще 
в результате тяжелых травм, ожогов и специфических воспалительных 
процессов полости носа, вследствие избыточного формирования соеди-
нительнотканных рубцов. Атрезия одной или обеих хоан может возник-
нуть на фоне склеромы, сифилиса, дифтерии, системной красной вол-
чанки, гранулематоза Вегенера, после курса лучевой терапии по поводу 
злокачественного новообразования носоглотки.

Клинические признаки и симптомы. Ведущим признаком заболева-
ния является нарушение носового дыхания различной степени выражен-
ности. У новорожденного с двусторонней атрезией хоан могут возникать 
эпизоды асфиксии, особенно во время сна, когда его рот закрыт, а также 
во время кормления. Это объясняется тем, что новорожденные не мо-
гут дышать ртом, так как нёбная занавеска у них находится ниже уровня 
корня языка. Явления гипоксии проявляются цианозом, брадикардией 
и  непостоянным ритмом дыхания, как с  открытым, так и  с закрытым 
ртом. Цианоз в данном случае носит парадоксальный характер, так как, 
в отличие от цианоза кардиогенного происхождения, он возникает в по-
кое и уменьшается при нагрузке. Односторонняя атрезия обычно про-
является гнойными выделениями из одной половины носа.

Врожденная атрезия хоан нередко сочетается с  другими пороками 
развития: искривлением перегородки носа (ПН), расщелиной мягкого 
и/или твердого нёба, готическим нёбом. В ряде случаев комбинация по-
роков развития складывается в так называемый CHARGE-синдром (от 
англ. Coloboma, Heart disease, Atresia choanae, Retarded growth, Genital 
hypoplasia and Ear defects — синдром, включающий колобому радужки, 
порок сердца, атрезию хоан, замедленное физическое и психомоторное 
развитие, гипоплазию гениталий, аномалии строения наружного и сред-
него уха или глухоту).

Диагноз и  рекомендуемые клинические исследования. Врожденная 
атрезия хоан, как правило, диагностируется в период новорожденности 
или в раннем детском возрасте. Самый простой метод диагностики — 
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зондирование (катетеризация) полости носа, хоан и носоглотки гибким 
аспирационным катетером, его можно выполнить сразу после рождения. 
В последующем диагноз может быть подтвержден при исследовании по-
лости носа жестким или гибким эндоскопом и методом компьютерной 
томографии (КТ). Характерная эндоскопическая картина  — скопление 
большого количества густого слизисто-гнойного отделяемого в  сужен-
ных задних отделах полости носа. Непроизвольное вытекание такого от-
деляемого часто происходит при наклоне головы вперед.

Лечение. Двусторонняя атрезия хоан требует неотложного вме-
шательства для обеспечения адекватного дыхания новорожденного, 
поскольку в первые 6 нед жизни он дышит только носом, за исклю-
чением тех случаев, когда кричит. В случае асфиксии необходимо од-
ним из возможных способов перфорировать участок атрезии и  вы-
полнить его стентирование. Введенный стент фиксируют швами для 
предотвращения аспирации. Реконструктивную операцию по восста-
новлению проходимости хоан при двусторонней атрезии проводят 
в  первые недели или месяцы жизни. Не рекомендуется выполнение 
трахеостомии.

При односторонней атрезии хирургическое лечение может быть от-
ложено до достижения школьного возраста, когда сформируются более 
характерные для взрослого человека анатомические соотношения в зад-
них отделах полости носа и  носоглотки. Операция может быть прове-
дена трансназальным либо транспалатальным доступом. Первый до-
ступ более прост, его в последнее время чаще выполняют под контролем 
эндоскопа или с  операционным микроскопом. Операция заключается 
в  удалении избытка костной и  рубцовой ткани из задних отделов по-
лости носа, обязательно с  резекцией заднего отдела сошника, что дает 
возможность сформировать максимально широкий просвет неохоа-
ны. Вмешательство заканчивают введением и  фиксацией силиконовой 
трубки-стента, хотя в последнее время многие хирурги не считают этот 
момент необходимым. Стент оставляют на 2–4 мес, регулярно проводя 
туалет задних отделов полости носа под контролем эндоскопа. Адекват-
ный послеоперационный уход крайне важен, так как дает возможность 
контролировать течение воспалительного процесса и предотвратить из-
быточное развитие рубцовой ткани. Не в полном объеме выполненное 
хирургическое вмешательство зачастую приводит к рецидиву заболева-
ния, а повторные операции лишь усугубляют ситуацию и вызывают еще 
более агрессивное формирование рубцов.
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1.1.2. Фронтобазальная дизрафия
Фронтобазальная дизрафия (dysraphia: диз/дис  + греч. rhaphē  — 

шов) — общее название группы врожденных аномалий развития костей, 
формирующих передний отдел основания черепа и пирамиду носа.

Патогенез. Дизрафии переднего отдела основания черепа являются 
следствием воздействия различных, в  том числе перечисленных выше 
(1.1.1), тератогенных факторов на 2-й или 3-й неделе эмбрионального раз-
вития, когда из невральной пластинки формируется невральная трубка, 
или на 4-й неделе, когда формируются желудочки мозга и центральный 
мозговой канал, а клетки центральной нервной системы (ЦНС) отделя-
ются от эпидермиса и мигрируют. В результате формируются дефекты 
по линиям несросшихся костных швов, которые могут заполнять дис-
топированные мозговые оболочки и другие ткани, формируя грыжевые 
выпячивания, кисты и фистулы. Семейные случаи свидетельствуют о на-
следственной предрасположенности к развитию фронтобазальных диз-
рафий. Большинство мозговых грыж также являются наследственными, 
но могут быть и посттравматическими (например, после перелома осно-
вания черепа).

Классификация.
 ◆ Дорсальные назальные фистулы.
 ◆ Дермоидные кисты.
 ◆ Фронтоназальные экстрацеребральные глиомы.
 ◆ Мозговые грыжи.

Мозговые грыжи переднего отдела основания черепа подразделяют 
на две группы. Теменные грыжи располагаются в области переносья, лба 
или орбиты, тогда как базальные чаще находятся в верхних отделах по-
лости носа, околоносовых пазухах (ОНП) или носоглотке.

Эпидемиология. Распространенность дизрафий, вовлекающих ске-
лет лицевого и  переднего отдела основания черепа, составляет при-
близительно 1  случай на 20  000–40  000  новорожденных. Врожденные 
базальные грыжи, или энцефалоцеле, встречаются у 1 на 35 000 ново-
рожденных, отдельные формы таких грыж, например транссфенои-
дальный тип, выявляют у 1 на 700 000 новорожденных. В 20–30% слу-
чаев мозговые грыжи сочетаются с  другими аномалиями развития, 
такими как расщелины лица, расщелины полости носа, верхней губы, 
твердого и мягкого нёба, аномалии развития скелета и мышц, сердеч-
но-сосудистой и  мочевыделительной систем. Среди аномалий ЦНС 
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наиболее часто им сопутствуют агенезия мозолистого тела (50%), гид-
роцефалия, микрофтальмия, анофтальмия, колобомы, аномалии сет-
чатки, гипоплазия зрительного нерва и хиазмы, дистопия или аплазия 
гипофиза и передней мозговой артерии.

Клинические признаки и  симптомы. Для дизрафий характерно на-
личие врожденных дефектов в области швов между костями, формирую-
щими основание черепа (аналогично расщелине позвоночника в  пояс-
ничном отделе), располагающихся по средней линии или близко к ней.

Дорсальная назальная фистула состоит из свищевого хода, который 
выстлан ороговевающим плоским эпителием и образует точечное отвер-
стие на спинке или кончике носа. Фистула может заканчиваться слепо 
или продолжаться в полость черепа, формируя сообщение с субарахнои-
дальным пространством. Фистулы, оканчивающиеся слепо, обычно про-
являются клинически только в  подростковом или зрелом возрасте за 
счет воспаления свищевого хода и окружающих тканей. Если фистуль-
ный ход имеет сообщение с  субарахноидальным пространством, это 
обычно приводит к развитию ликвореи и ургентным осложнениям, та-
ким как менингит и абсцесс мозга.

Носовые дермоидные кисты, так же как и дорсальные носовые фисту-
лы, выстланы ороговевающим плоским эпителием. Они располагаются 
по средней линии вдоль спинки носа или на боковых скатах пирамиды 
носа, там, где находятся терминальные мешотчатые отделы кист. Дермо-
идная киста может в редких случаях сочетаться с дорсальной назальной 
фистулой. В результате ее воспаления может происходить абсцедирова-
ние, которое иногда ошибочно принимают за абсцесс ПН.

Мозговые грыжи (менинго-/энцефалоцеле) представляют собой выпя-
чивания содержимого полости черепа через костный дефект в его осно-
вании. Выделяют несколько типов грыж в зависимости от тех структур, 
которые их формируют: менингоцеле (протрузия мягкой и  паутинной 
мозговых оболочек), менингоэнцефалоцеле (мягкая и паутинная мозго-
вые оболочки и ткань мозга) и менингоэнцефалоцистоцеле (менингоце-
ле  + элементы системы желудочков мозга). Теменные грыжи выглядят 
как пульсирующие мягкотканные образования в области переносья, ча-
сто в  сочетании с  расширенной спинкой носа и  гипертелоризмом. Ба-
зальные мозговые грыжи обычно проявляются нарушением носового 
дыхания. При передней риноскопии они внешне похожи на полипы, но 
следует иметь в виду, что полипозный риносинусит (ПРС) относительно 
редко встречается в этой возрастной группе.


