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Резюме __________________________________________________________________________________________________ 

Хористомы внутреннего слухового прохода являются чрезвычайно редкими опухо-

лями. Из-за их редкости и отсутствия характерной клинической и рентгенологиче-

ской картины их обычно ошибочно диагностируют как вестибулярные шванномы. 

Единственным методом дифференциальной диагностики хористомы от шванномы 

является патогистологическое исследование удаленной опухоли, при котором об-

наруживают нервные волокна, гладкую мышечную ткань и небольшое количество 

жировой ткани. Опухоль вовлекает в патологический процесс кохлеовестибулярный 

и лицевой нервы и обычно интимно спаяна с ними, что представляет серьезную про-

блему для хирурга. Именно поэтому нет единого мнения относительно тактики лече-

ния данной категории пациентов. 

Ключевые слова: хористома, внутренний слуховой проход, шваннома, гетеротопия 

нейроглиальной ткани, магнитно-резонансная томография
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Abstract __________________________________________________________________________________________________ 

Choristomas of the internal auditory canal are extremely rare tumors. Due to their rarity 

and lack of specifi c clinical and radiological signs, it is usually misdiagnosed as vestibular 

schwannomas. The only method of diff erential diagnosis of choristoma and schwannoma 

is pathohistological examination of the resected tumor. Pathohistological examination of 

the tumor shows nerve fi bers, smooth muscle tissue and a small amount of adipose tissue. 

The tumor involves the cochleovestibular and facial nerves in pathological process and is 

usually intimately soldered to them, which is a serious problem for the surgeon. That is 

why there is no consensus on the tactics of treatment of this category of patients.

Keywords: choristoma of the internal auditory canal, schwannoma, heterotopy of the 

neuroglial tissue, magnetic resonance imaging

_________________________________________________________________________________________________

Новообразования, происходящие из внутреннего слухового прохода, чаще име-

ют нейроэпителиальное происхождение. Около 90% новообразований этой лока-

лизации приходится на вестибулярные шванномы, которые являются наиболее рас-

пространенной опухолью височной кости [1, 2]. Остальные 10% охватывают большое 

количество различных новообразований, которые могут быть дифференцированы с 

помощью МРТ (менингиомы, гемангиомы, шванномы лицевого нерва, липомы, мета-

стазы злокачественных опухолей, меланомы, глиомы, лимфомы, остеомы) [3–5]. 

Хористома относится к редким новообразованиям и может встречаться в обла-

сти внутреннего слухового прохода [6].

Название опухоли происходит от греческого термина «choristo», что обозначает 

«разъединяю». Термин введен Е. Альбрехтом в 1904 г. для обозначения порока раз-

вития тканей, заключающегося в отщеплении некоторых частей тканей и включении 

их в соседние ткани, то есть гетеротопии тканей (здоровая ткань, локализующаяся в 

непривычном для нее месте) [6–8]. 

Если опухоль растет как доброкачественное новообразование, то ее называют 

хористомой (дермоидные кисты, хондромы легких из отщепленных хрящей бронхов, 

а также различные кисты и опухолеподобные образования, развивающиеся из от-

щепленных частей различных зародышевых щелей и протоков) [9, 10]. Если опухоль 

злокачественная, то ее обозначают как хористобластома.
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Опухоль растет медленно и часто является случайной находкой. Считалось, что 

хористомы возникают из клеток meninx primitive (производное мезенхимальной 

ткани, содержащей клетки неврального гребня), поэтому их называли липомами 

внутреннего слухового прохода и мостомозжечкового угла. Однако, по мнению ряда 

авторов, эти опухоли возникают из мезенхимальной ткани вестибулокохлеарного 

нерва и, следовательно, правильнее называть их липоматозными хористомами. Это 

утверждение объясняет невозможность сохранения слуха после хирургической ре-

зекции этой опухоли, что отмечалось некоторыми авторами [11].

Хористомы являются чрезвычайно редкими новообразованиями – всего 0,15% от 

числа опухолей, наблюдаемых в этой области [12, 13]. Впервые хористома внутрен-

него слухового прохода описана в 1959 г., но до 1974 г. не было сообщений о ее хи-

рургическом удалении [14, 15]. Существует некая путаница в терминах «хористома» и 

«гамартома». В отличие от хористомы, рост клеток которой контролируется, гамарто-

ма характеризуется неконтролируемым ростом опухоли в ее привычном (нормаль-

ном) месте (например, синдром Пейца – Егерса (Peutz – Jeghers syndrome)) [16]. 

В литературе до сих пор нет единого мнения по поводу терминологии, описы-

вающей исследуемое нами патологическое состояние: используются такие терми-

ны, как «нейромышечная гамартома» или «хористома», «липоматозная гамартома», 

«липома» или «липохористома», а также «глионевральная или эктомезенхимальная 

гамартома» [17, 18].

Нейромышечная гамартома  – это редкая доброкачественная опухоль, которая 

состоит из поперечнополосатых мышц, тесно связанных с нервными элементами. 

Она обычно поражает такие крупные нервные сплетения, как крестцовое или пле-

чевое. В мировой литературе описано менее 20 таких случаев [19], среди них только 

1 случай нейромышечной гамартомы внутреннего слухового прохода [20].

Липоматозные гамартомы, также известные как липомы, состоят в основном из 

зрелой жировой ткани. Они могут быть обнаружены в различных областях централь-

ной нервной системы, но редко встречаются в области внутреннего слухового про-

хода [21]. Wu et al. сообщили об 11 случаях липохористомы (липомы) слухового не-

рва [11]. 

Carvalho et al., представившие два случая гамартомы внутреннего слухового про-

хода, отмечают, что, по данным литературы, описано всего три случая глионевраль-

ной гамартомы указанной локализации [22]. Глионевральная гамартома (глиальная 

хористома, глиальная гетеротопия) состоит из нейроглиальной ткани, в отличие от 

энцефалоцеле, она не является грыжевым выпячиванием. Предполагается, что ее 

происхождение связано с аномальным закрытием невральной трубки. Чаще встре-

чается в области носа (глиома носа), но также ее выявляют в области волосистой ча-

сти головы, в ротоглотке, носоглотке, языке, орбите, легких и т. д. [17, 23–26].

Гетеротопия нейроглиальной ткани в области головы чаще встречается по сред-

ней линии, реже – латеральнее средней линии [22, 27–31]. Гистологически глиальная 

хористома состоит из нейронов и глиальной ткани с сопутствующим хроническим 

воспалением и глиозом [12, 24, 32–36].

Симптомы хористомы внутреннего слухового прохода включают потерю слуха 

(основной симптом), шум в ухе, головокружение. Другие симптомы, такие как голов-

ная боль, невралгия тройничного нерва, нейропатия лицевого нерва, боль в ухе, дис-

фагия, встречаются гораздо реже [12, 14].

Хористома внутреннего слухового прохода: обзор литературы 
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У пациентов с односторонним снижением слуха и шумом в ухе обнаружение опу-

холи во внутреннем слуховом проходе по данным компьютерной томографии (КТ) 

или магнитно-резонансной томографии (МРТ) практически всегда вызывает подо-

зрение в пользу вестибулярной шванномы. Кроме липом, которые могут быть рас-

познаны до операции из-за их гиперинтенсивного сигнала по данным МРТ на Т1-

взвешенных изображениях (Т1ВИ), и шванном лицевого нерва, которые в основном 

поражают область коленчатого ганглия, могут наблюдаться хористома или гамарто-

ма [26, 30, 31]. 

Поскольку хористома является редкой причиной поражения внутреннего слухо-

вого прохода, отсутствие специфической клинической и рентгенологической карти-

ны обычно приводит к первоначально ошибочному диагнозу. Из-за их редкости и 

сложности интерпретации по данным КТ и МРТ они обычно ошибочно определяются 

как вестибулярные шванномы, что подвергает пациентов риску неадекватного лече-

ния.

И все же при тщательной интерпретации данных МРТ можно увидеть незначи-

тельные дифференциально-диагностические признаки, позволяющие дифференци-

ровать хористому от шванномы. МРТ является методом выбора в диагностике опухо-

лей внутреннего слухового прохода и мостомозжечкового угла [3, 11]. 

Опухоль демонстрирует гетерогенную интенсивность сигнала с участками 

гиперинтенсивности на неконтрастных T1ВИ. Окончательный диагноз может быть 

поставлен с помощью МРТ с использованием окна жироподавления на Т1ВИ. Ис-

пользование контраста демонстрирует различную степень усиления в зависимости 

от количества жировых или нежировых элементов. Хористомы с высоким содержа-

нием жира не усиливают сигнал. Заметное усиление сигнала наблюдается при на-

личии в опухоли большого количества нежировых элементов. Яркий сигнал на T1ВИ 

помогает в дифференциальной диагностике хористомы от шванномы. На Т1ВИ сиг-

нал шванномы выглядит гипоинтенсивным. Высокая интенсивность сигнала на T1ВИ 

также характерна для холестериновой гранулемы, однако она не демонстрирует 

отсутствия сигнала в режиме жироподавления [3,  13]. Хотя было высказано пред-

положение о том, что некоторые хористомы демонстрируют небольшое усиление 

контраста по данным МРТ в сравнении с вестибулярными шванномами, не было до-

казано, что клиническая или рентгенологическая картина специфичны для диффе-

ренциальной диагностики этих опухолей [37]. 

Хирургическое лечение с последующим гистологическим исследованием уда-

ленного патологического материала является единственным точным методом диа-

гностики хористомы внутреннего слухового прохода. Гистологически опухоль пред-

ставлена тонкостенными сосудами, гладкой или скелетной мышечной и волокнистой 

тканью в дополнение к зрелым адипоцитам без атипии или дисплазии, которые яв-

ляются основным элементом этих опухолей. Хористома также содержит различной 

степени выраженности фиброваскулярную ткань [29, 38, 39]. 

Существует мнение о том, что нервные элементы (нервные волокна, ганглиозные 

клетки и глиальные клетки), которые гистологически выявляют в опухолевой ткани, 

могут быть нормальными элементами преддверно-улиткового нерва. Некоторые ав-

торы предположили врожденное происхождение опухоли [4, 14, 15]. Согласно этой 

гипотезе хористомы возникают в результате аберрантной резорбции примитивной 

внутренней менингеальной ткани [11].
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Lassaletta L. et al. приводят клинический случай хористомы внутреннего слухово-

го прохода у 36-летнего мужчины. Как отмечают авторы, при гистологическом иссле-

довании были выявлены нервные волокна, фибробласты, гладкомышечная ткань, 

небольшое количество жировой ткани. Авторы считают, что поскольку гладкая мы-

шечная ткань не является нормальным компонентом периферических нервов, а жи-

ровая ткань была незначительным компонентом опухоли, то «гладкомышечная хо-

ристома» является правильным термином для этого типа опухоли [40].

В мировой литературе имеется 4  сообщения о случаях хористом внутреннего 

слухового прохода, где основным компонентом опухоли являлась мышечная ткань 

[22, 38, 41, 42]. 

Опухоль имеет более плотную консистенцию, чем вестибулярная шваннома, и 

может затрагивать кохлеарный, вестибулярный и лицевой нервы. Редкость этой опу-

холи делает интраоперационную диагностику серьезной проблемой для хирурга.

Единой тактики лечения до сих пор не выработано. Поскольку высокий риск 

осложнений после хирургического лечения хористом весьма вероятен, предлага-

ется клиническое наблюдение за этой группой пациентов либо частичная резекция 

опухолевой ткани для уменьшения выраженности симптомов [3, 11, 43]. Другие хи-

рурги предлагают полную или субтотальную резекцию опухоли в зависимости от 

предоперационного состояния слуха и вероятности сохранения функции лицевого и 

улиткового нервов [14, 19, 29]. Некоторые специалисты считают оправданной субто-

тальную хирургическую резекцию в случаях, когда есть клинические симптомы [44]. 

Однако при принятии решения необходимо учитывать возможность послеопераци-

онной глухоты и, реже, паралича лицевой мускулатуры [4].

Из-за медленного инфильтративного роста и особенностей строения новообра-

зования его полное удаление затруднено, с этим связан повышенный риск после-

операционных черепно-мозговых невропатий или других заболеваний, которые, по 

литературным данным, встречаются более чем в 70% случаев [5]. Основными ослож-

нениями хирургического лечения являются потеря слуха, шум в ухе, головокруже-

ние, невралгия тройничного нерва, нейропатия лицевого нерва, атаксия, гемипарез, 

диплопия и т. д. [4, 45, 46].

Таким образом, немногочисленность клинических случаев и в силу этого  – не-

достаточная изученность вопроса не дают хирургу возможности предположить ве-

роятность осложнений, поэтому решение об объеме оперативного вмешательства 

обычно принимается в каждом случае индивидуально.

  ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Хористома внутреннего слухового прохода является чрезвычайно редкой опухо-

лью. Клиническая картина и данные объективных методов визуализации (КТ, МРТ) 

неспецифичны. Эту опухоль часто принимают за шванному внутреннего слухового 

прохода. Хористома вовлекает в патологический процесс кохлеовестибулярный и 

лицевой нервы и обычно интимно спаяна с ними, что приводит к частым осложнени-

ям во время хирургического вмешательства; по литературным данным, они состав-

ляют около 70%. Единого мнения относительно тактики лечения данной категории 

пациентов до сих пор не выработано.

_________________________________________________________________________________________________
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