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 � В рамках данной статьи представлен клинический случай астроцитомы головки зрительного нерва 

у пациента с нейрофиброматозом 1-го типа. Особенностью случая является сложность дифферен-

циальной диагностики с беспигментной меланомой хориоидеи.
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 � In this article, a clinical case of astrocytoma of optic nerve head in patient with neurofibromatosis type 1 

is presented. The main feature of this clinical case is a difficulty in differential diagnosis with amelanotic cho-

roidal melanoma.

 � Keywords: optic nerve head astrocytoma; neurofibromatosis type 1; amelanotic choroidal melanoma.

В январе 2019 г. на отделение офтальмологии 

№ 5 ГМПБ № 2 обратился пациент 72 лет с жа-

лобами на постепенное безболезненное снижение 

зрения левого глаза в течение 10 лет. Впервые 

незначительное ухудшение зрения левого глаза 

отметил ещё в 2009 г. В медицинском учрежде-

ние по месту жительства был выставлен диагноз 

кисты сетчатки и рекомендовано наблюдение. 

В течение последующих 9 лет пациент регуляр-

но посещал офтальмолога один раз в год — на-

блюдалась постепенная отрицательная динамика 

по остроте зрения. В 2018 г. произошло стреми-

тельное ухудшение зрения левого глаза, в связи 

с чем пациент обратился в другое офтальмоло-

гическое учреждение, где был поставлен диа-

гноз новообразования хориоидеи левого глаза, 

вторичной отслойки сетчатки и рекомендована 

энуклеация.

Важный аспект анамнеза заболевания заклю-

чался в наличии нейрофиброматоза 1-го типа, 
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Рис. 1. Пятна цвета кофе с молоком на коже рук и головы и подкожные нейрофибромы при нейрофиброматозе 1-го типа

Fig. 1. Coffee with milk spots (arms and head) and dermal neurofibroma in patient with neurofibromatosis type 1

Рис. 2. Астроцитома головки зрительного нерва. Чёрны-

ми стрелками указаны выступающие части опу-

холи

Fig. 2. Astrocytoma of the optic nerve head. Black arrows dem-

onstrate a lobular structure of the tumor

который был установлен, когда пациенту 

было 43 года. На момент осмотра имелись следу-

ющие проявления заболевания: множественные 

кофейные пятна на коже головы, а также на теле 

различного размера, некоторые из которых до-

стигали 1,5 см, а также множественные подкож-

ные нейрофибромы (рис. 1).

Данные офтальмологического обследова-

ния: визометрия правого глаза — 0,8 н/к, ле-

вого глаза — движение руки у лица; тономе-

трия — 18/17 мм рт. ст. При биомикроскопии 

передний отрезок обоих глаз — без особен-

ностей. Особое внимание было уделено поиску 

узелков Лиша в радужной оболочке, которых 

мы не обнаружили. Офтальмоскопия: OD — 

очаговой патологии не выявлено; OS — над 

диском зрительного нерва проминирующее 

новообразование розовато-оранжевого цвета, 

многоузловое, с чёткими контурами, прикры-

вающее диск зрительного нерва, у основания 

которого в нижних отделах визуализируется 



КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ / CLINICAL CASE

� OPHTHALMOLOGY JOURNAL.  2019;12(2) eISSN 2412-5423

75

Рис. 3. Ультразвуковое В-сканирование левого глаза. Опухоль располагается непосредственно над зрительным нервом 

(белая стрелка), вызывая вторичную отслойку сетчатки

Fig. 3. B-scan ultrasound of left eye. Tumor grows from optic nerve (white arrow) causing secondary retinal detachment

Рис. 4. Магнитно-резонансная томография орбит. Видна внутриглазная опухоль в проекции зрительного нерва

Fig. 4. MRI of orbits. Intaocular tumor over the optic nerve

отслойка сетчатки (рис. 2). По данным ультра-

звукового В-сканирования у диска зрительного 

нерва определялось проминирующее образова-

ние грибовидной формы (высота — до 6,7 мм, 

диаметр — до 13,0 мм), средней эхогенности, 

неоднородной плотности, у основания которого, 

в нижних отделах, отслоена сетчатка (рис. 3). 

Данные магнитно-резонансной томографии ор-

бит также подтверждали наличие новообразо-

вания левого глаза (рис. 4).

Описанный клинический случай вызывает 

интерес ввиду сложности дифференциальной 

диагностики между беспигментной меланомой 

хориоидеи и астроцитомой головки зрительного 

нерва. Грибовидная форма новообразования, вто-

ричная отслойка сетчатки, степень проминенции 

в стекловидное тело, а также возраст пациента 

говорили в пользу беспигментной меланомы. Од-

нако нейрофиброматоз 1-го типа в анамнезе у па-

циента, десятилетний анамнез наличия внутри-

глазного новообразования («кисты сетчатки»), 

многодольчатость строения, а также локализа-

ция новообразования непосредственно над дис-

ком зрительного нерва позволили предположить 

диагноз астроцитомы.

На рис. 5 представлена типичная астроцитома 

головки зрительного нерва, а на рис. 6 — бес-

пигментная меланома юкстапапиллярной лока-
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лизации. Наиболее характерными симптомами 

астроцитомы являются чёткие контуры, жёлтый, 

оранжевый, розовый цвета или их сочетание, 

многодольчатость в различных её проявлениях 

(зачастую в виде тутовой ягоды). Астроцито-

ма сетчатки и головки зрительного нерва чаще 

всего встречается в рамках симптомокомплекса 

туберозного склероза, но может развиваться 

и на фоне нейрофиброматоза 1-го типа или без 

какого-либо фонового заболевания [1, 2, 9, 14]. 

Типичная астроцитома головки зрительного 

нерва часто имеет вид тутовой ягоды за счёт 

множественных узлов кальцификации. Однако 

не стоит забывать, что встречаются астроци-

томы без участков кальцификации [1, 2]. Обе 

опухоли могут сопровождаться вторичной от-

слойкой сетчатки [2, 9]. Беспигментная мелано-

ма юкстапапиллярной локализации может рас-

пространяться на головку зрительного нерва, 

но никогда не исходит непосредственно из неё, 

как в представленном клиническом случае. По-

мимо типичной лентикулярной формы, меланома 

может принимать грибовидную форму (или иметь 

вид запонки) за счёт прорастания мембраны 

Бруха и ущемления верхушки новообразования 

в сформированном дефекте [1]. Нередко мелано-

ма хориоидеи приобретает двугорбый вид, кото-

рый свидетельствует о наличии двух эпицентров 

роста, обычно при развитии из предшествую-

щего невуса. Однако мы никогда не наблюдали 

многодольчатого строения меланомы хориоидеи. 

При В-сканировании для меланомы сосудистой 

оболочки характерны эхогенность ниже средней, 

иногда наличие акустических полостей, а также 

симптом экскавации хориоидеи [1, 2]. При цир-

кулярном росте вокруг диска зрительного нерва 

меланома хотя и может прорастать его, но про-

миненция опухоли над ним не является макси-

мальной.

Авторы статьи крайне редко прибегают к био-

псии внутриглазных новообразований, так как 

диагноз в подавляющем большинстве случаев 

Рис. 5. Астроцитома головки зрительного нерва у мужчины 56 лет. Узлы кальцификации показаны чёрными стрелками, 

они лучше визуализируются в бескрасном свете

Fig. 5. Astrocytoma of the optic nerve head in 56 year old man. Nodules of calcification are marked with black arrows, better 

visualization in red-free light

Рис. 6. Беспигментная меланома хориоидеи юкстапапиллярной локализации с зоной прорастания мембраны Бруха (чёрные 

стрелки). При В-сканировании видна глубокая экскавация хориоидеи (белая стрелка)

Fig. 6. Amelanotic juxtapapillary choroidal melanoma penetrating Bruch’s membrane (black arrows). B-scan demonstrates deep 

choroidal excavation (white arrow)
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может быть поставлен на основании клиниче-

ской картины. Но, учитывая описанные выше 

сложности в постановке окончательного диа-

гноза, от которого зависела не только даль-

нейшая тактика в отношении сохранения глаза, 

но и прогноз для жизни, было принято решение 

о проведении тонкоигольной аспирационной био-

псии. Предварительно пациенту была выполнена 

барьерная лазерная коагуляция сетчатки вокруг 

новообразования. Затем под внутривенной ане-

стезией была проведена тонкоигольная аспира-

ционная биопсия 27 G под прямым визуальным 

контролем без витрэктомии с последующим ци-

тологическим исследованием материала. Резуль-

тат цитологии: фрагменты опухолевой ткани, со-

стоящие из мелких, относительно монотонных, 

округло-овальных и вытянутых клеток с корот-

кими, невыраженными отростками цитоплазмы, 

отсутствием пигмента и плотным расположени-

ем в пласте. Митозов и некрозов не выявлено. 

Данных за меланому нет. Новообразование до-

брокачественное, предположительно из оболо-

чек нерва.

Таким образом, благодаря тонкоигольной 

аспирационной биопсии был поставлен окон-

чательный диагноз: «Астроцитома головки зри-

тельного нерва». Энуклеация в данном случае 

не показана. Принимая во внимание, что остро-

та зрения на момент обращения уже составляла 

движение руки у лица с неправильной проекци-

ей света, отсутствовали офтальмогипертензия 

и болевой синдром, отслойка сетчатки была от-

граничена лазер-коагулянтами, а анамнез забо-

левания указывал на медленный рост в течение 

последних 10 лет, было решено воздержаться 

от попыток какого-либо лучевого или лазерно-

го лечения в пользу динамического наблюдения 

с контролем результатов В-сканирования 1 раз 

в 3 месяца.

Под термином «внутриглазная астроцитома» 

подразумевают низкодифференцированное но-

вообразование, берущее начало из сетчатки или 

из зрительного нерва до lamina cribrosa (головка 

зрительного нерва). Астроцитомы этой локализа-

ции принципиально отличаются от астроцитар-

ных гамартом и реактивного астроцитоза (так 

называемого массивного глиоза) прогрессивным 

автономным ростом [9]. В клинической практи-

ке различия между астроцитомами, гамартома-

ми и реактивным астроцитозом очень размытые. 

Внутриглазные астроцитомы представляют собой 

доброкачественные новообразования, однако мо-

гут приводить к потере зрения [9].

Возраст пациентов с впервые выявленной вну-

триглазной астроцитомой варьирует от 1 месяца 

до 45 лет. Размеры астроцитомы также могут 

значительно различаться: описаны опухоли раз-

мером всего в несколько миллиметров и опухоли, 

заполняющие всё глазное яблоко. Внутриглазная 

астроцитома может быть односторонней или дву-

сторонней, одиночной или множественной, каль-

цифицированной или некальцифицированной. 

Нередко астроцитома может симулировать ре-

тинобластому у детей, а у взрослых — беспиг-

ментную меланому или метастаз хориоидеи [4, 7, 

8, 13]. Источником внутриглазных астроцитом 

чаще служит сетчатка. По данным одного из ис-

следований, среди 1278 внутриглазных астроци-

том лишь 1,6 % локализовались в головке зри-

тельного нерва [10].

Наличие астроцитом сетчатки и зрительного 

нерва часто сопряжено с наличием туберозно-

го склероза, реже — нейрофиброматоза. Так, 

по данным одного исследования, из 42 внутри-

глазных астроцитом 57 % были ассоциированы 

с туберозным склерозом, 14 % — с нейрофибро-

матозом и 29 % были спорадическими [12].

Нейрофиброматоз 1-го типа (болезнь Ре-

клингхаузена) — наиболее часто встречаю-

щееся заболевание из группы факоматозов. 

Впервые заболевание было описано немец-

ким врачом Friedrich Daniel von Recklinghausen 

в 1882 г. Оно характеризуется широким диапа-

зоном и вариабельностью клинических прояв-

лений с вовлечением различных органов и си-

стем [10].

Основу диагностики нейрофиброматоза со-

ставляет обнаружение диагностических критери-

ев, определённых Национальным институтом здо-

ровья США в 1987 г. [5]. При наличии у пациента 

по крайней мере двух из перечисленных ниже 

признаков диагноз нейрофиброматоза не вызы-

вает сомнений [5]:

• не менее 5 пятен цвета кофе с молоком диаме-

тром более 5 мм у детей препубертатного воз-

раста и не менее шести таких пятен диаметром 

более 15 мм в постпубертатном периоде;

• две и более нейрофибромы любого типа или 

одна плексиформная нейрофиброма;

• множественные мелкие пигментные пятна 

типа веснушек, локализованные в крупных 

кожных складках (подмышечных или пахо-

вых);

• глиома зрительного нерва;

• два и более узелка Лиша на радужной обо-

лочке;
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• костные аномалии (истончение кортикально-

го слоя трубчатых костей, часто приводящее 

к формированию ложных суставов);

• наличие у родственников первой степени род-

ства нейрофиброматоза 1-го типа по вышеука-

занным критериям [12].

Нейрофиброматоз имеет множество офтальмо-

логических проявлений. Наиболее часто встреча-

ются узелки Лиша [11, 12]. Развитие плексиформ-

ной нейрофибромы в толще века может стать 

причиной S-образной глазной щели. Нередко ней-

рофиброматоз сопровождается развитием глиомы 

зрительного нерва. По данным литературы, по-

следние отмечаются примерно у 15–25 % паци-

ентов с нейрофиброматозом 1-го типа [6].

Как правило, астроцитомы требуют лишь на-

блюдения. Однако в случае массивной экссуда-

ции и отслойки сетчатки могут быть выполнены 

лазерная коагуляция сетчатки, криотерапия, 

фотодинамическая терапия или брахитера-

пия [1, 6].

Таким образом, диагностика астроцитом сет-

чатки и головки зрительного нерва не всегда 

очевидна ввиду разнообразия клинических про-

явлений. Одна из самых сложных задач состоит 

в дифференциальной диагностике с беспигмент-

ной меланомой и метастазом хориоидеи, ведь 

от этого зависят и дальнейшая тактика, и про-

гноз для жизни пациента.
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