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  КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ 

ЛИМФАНГИОМА ОРБИТЫ
Лимфангиомы составляют от 1 до 3 % всех 

опухолей орбиты. Диагностируются, как прави-

ло, у детей до 10 лет. Могут быть как изоли-

рованными, так и множественными, поражать 

одну или несколько областей одновременно. 

Для лимфангиом характерно длительное до-

брокачественное течение. Отличительной их 

особенностью является склонность к резкому 

увеличению размеров за счёт спонтанных кро-

вотечений [1, 6, 13].

Термин «лимфангиома» не является доста-

точно точным, поскольку подразумевает нали-

чие новообразованных лимфатических сосудов 

[1, 8, 12]. Лимфангиома представляет собой 

разрастание гетеротопических периваскулярных 

лимфатических сосудов. Состоит она из увели-

ченных, неинкапсулированных каналов, выстлан-

ных эндотелиальными клетками. В лимфангиоме 

нередко обнаруживают сосудистые компоненты, 

в том числе напоминающие вены. Наличие по-

следних, по мнению нескольких авторов, обу-

словлено сочетанием лимфангиомы с артериове-

нозными пороками развития. Кровоизлияния из 

сосудов приводят к резкой прогрессии заболева-

ния и формированию так называемых шоколад-

ных кист —  растянутых и заполненных кровью 

полостей [1, 8, 16].

Согласно данным The International Orbital 

Society, все сосудистые мальформации можно 

разделить на три основные группы в зависимости 

от их гемодинамических взаимоотношений: 1) не 

связанные с системным кровотоком, 2) мальфор-

мации венозного кровотока, 3) мальформации 

артериального кровотока. Лимфангиомы, или 

так называемые лимфатические мальформации, 

относят к первой группе ввиду отсутствия связи 

с системным кровообращением [8].

Опухоль может располагаться как поверх-

ностно, так и глубоко. По размерам различают 
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макро- (> 1 см) и микрокистозные (< 1 см) по-

ражения [1, 4]. В большинстве случаев лимфан-

гиома проявляется медленно прогрессирующим 

экзофтальмом, птозом верхнего века, смещени-

ем и ограничением подвижности глазного ябло-

ка. В одном из исследований среди 26 пациентов 

с лимфатической мальформацией орбиты экзо-

фтальм наблюдался у 85 %, птоз —  у 73 %, 

ограничение подвижности глазного яблока —  

у 46 % пациентов. Спонтанные кровоизлияния 

—  наиболее опасное проявление лимфангиомы, 

которое может привести к экхимозу век, гипо-

сфагме, резко выраженному экзофтальму и, как 

следствие, к резкому увеличению давления в ор-

бите. Последнее является причиной развития 

компрессионной нейрооптикопатии и снижения 

зрения. Риск развития спонтанных кровоизлия-

ний возрастает при инфекциях верхних дыхатель-

ных путей и травмах [1, 3, 15, 16].

Для данного вида мальформации характерен 

инфильтративный рост. Лимфангиома состоит 

из множества кист в виде «гроздьев винограда». 

В отличие от кавернозной гемангиомы, которая 

инкапсулирована и имеет чёткие границы, лим-

фангиома лишена чётких границ.

Для правильной постановки диагноза и для 

определения границ поражения необходимо 

применение дополнительных визуализирующих 

методов: ультразвукового исследования (УЗИ), 

компьютерной томографии (КТ) и магнитно-ре-

зонансной томографии (МРТ).

На КТ лимфангиома имеет вид поликистозно-

го образования, без чётких границ. МРТ лучше 

демонстрирует содержание кист. Типичными при-

знаками при УЗИ являются неправильная форма 

с плохо очерченными границами, высокая реф-

лективность и отсутствие связи с сосудами [2, 5, 

9, 10].

Биопсия при лимфангиоме орбиты не являет-

ся обязательной. Диагноз может быть поставлен 

на основании клинических проявлений и данных 

визуализирующих методов исследований [1, 2].

Можно выделить три основных варианта веде-

ния пациентов с лимфангиомами: 1) наблюдение, 

2) хирургическое иссечение, 3) альтернативные 

виды вмешательств.

Для лимфангиом в большинстве случаев ха-

рактерно доброкачественное вялотекущее бес-

симптомное течение. При отсутствии угрозы 

снижения зрения эти пациенты требуют лишь 

наблюдения.

Показанием к началу лечения является сни-

жение остроты зрения, которое обычно является 

следствием компрессионной нейрооптикопатии 

или экспозиционной кератопатии.

При хирургическом иссечении высок риск ин-

тра- и послеоперационных осложнений ввиду ин-

фильтративного роста опухоли и отсутствия чёт-

ких границ с окружающими здоровыми тканями. 

Хирургическая тактика варьирует в зависимости 

от расположения, глубины поражения и степени 

вовлечения окружающих структур [1, 12].

Среди множества альтернативных видов ле-

чения заслуживает внимания склерозирующая 

терапия. В качестве склерозирующих агентов 

применялись: блеомицин, доксициклин, пициба-

нил, тетрадецильный сульфат натрия и этанол. 

Эффективность применения каждого из этих 

агентов различна [4, 7, 14, 16].

В рамках данной статьи нам хотелось бы рас-

смотреть более подробно применение блеомици-

на в качестве склерозирующего агента. Ценность 

его в лечении лимфатических мальформаций 

была впервые проанализирована и представлена 

в 1977 г. японскими учёными во главе с исследо-

вателем Yra [17].

Блеомицин является цитотоксическим, про-

тивоопухолевым антибиотиком, разработанным 

Umezawa et al. в 1966 г. Он обладает специфич-

ным склерозирующим эффектом на сосудистый 

эндотелий. В литературе имеются данные о при-

менении блеомицина off label при врождённых со-

судистых и лимфатических аномалиях головы, шеи 

и орбиты [4, 11]. C. Gooding и D. Meyer сообщили 

о 4 успешных клинических случаях лечения лим-

фангиомы орбиты при помощи блеомицина [4].

Среди возможных побочных явлений можно 

выделить боль, красноту и отёк окружающих 

тканей. Упоминания о системных побочных эф-

фектах такого вида терапии в литературе нет.

Вашему вниманию представлен клинический 

случай применения блеомицина при лимфангио-

ме правой орбиты.

В сентябре 2016 г. на 5-е микрохирургическое 

отделение СПб ГБУЗ «Городская многопрофиль-

ная больница № 2» по неотложной помощи был 

госпитализирован пациент 22 лет с жалобами на 

резкое снижение остроты зрения правого глаза, 

остро возникший экзофтальм, несмыкание глаз-

ной щели, выраженный отёк век справа. Со слов 

пациента, вышеописанные жалобы появились за 

день до поступления. Из анамнеза удалось выяс-

нить, что больной с детства страдает лимфангио-

мой правой половины лица, но подобных эпизодов 

раньше не было. При поступлении острота зре-

ния с коррекцией правого глаза составила 0,02, 
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левого глаза —  1,0. Объективно: умеренный 

отёк правой половины лица, резко выраженное 

выстояние правого глаза, лагофтальм, умерен-

ный отёк век, офтальмоплегия, геморрагический 

хемоз справа, репозиция глазного яблока резко 

затруднена (рис. 1, а). При обследовании лево-

го глаза патологических изменений выявлено не 

было. Пациенту была выполнена компьютерная 

томограмма орбит (рис. 2).

Учитывая высокий риск интраоперационных 

осложнений, было принято решение выполнить 

склерозирующую терапию блеоцином (блеомици-

на гидрохлорид, эквивалентный блеомицину 15 мг, 

Ниппон Кайяку КО, ЛТД, Япония) (рис. 3, b).

Процедура выполнялась под сочетанной вну-

тривенной анестезией: через складку верхнего 

века была дренирована киста (рис. 3, a), полу-

чено 10 мл аспирационной жидкости (предполо-

Рис. 1. Внешний вид пациента: а — при поступлении, b — через 10 дней после склеротерапии, c – через 1 месяц после 

склеротерапии

Fig. 1. Appearance of a patient; а – on admission, b – in 10 days after sclerotherapy, c – in 1 month after sclerotherapy

Рис. 2. Компьютерная томограмма орбит 

Fig. 2. Orbital CT scan

Рис. 3. Ход опера-

ции (описа-

ние в тексте)

Fig. 3. Surgical 

procedure 

(description 

in the text)

а b с

а

b c d

Гематические 
(«шоколодные») кисты
Gematic (chocolate) cysts

Новообразования во внутреннем хирургическом 
пространстве в виде «грозди винограда», сдав-

ливающие зрительный нерв
The tumor in the inner surgical space shaped like a 
bunch of grapes, which compresses the optic nerve
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жительно —  крови) (рис. 3, c, d). Затем, сменив 

шприц, через ту же иглу было введено 10 ЕД 

блеоцина (из расчёта 1 мл блеоцина = 1 ЕД). 

В дополнение выполнена меридиональная конъ-

юнктивотомия в косых меридианах. Кожа восста-

новлена узловыми швами (Vicryl 8-00).

Через неделю после процедуры острота зрения 

с коррекцией правого глаза повысилась до 0,2, 

смыкание глазной щели было полным, экзофтальм 

значительно уменьшился. Через 1 месяц после 

процедуры острота зрения с коррекцией правого 

глаза составила 0,5. Эффект через неделю был об-

условлен дренированием кисты, а через месяц —  

склерозирующим эффектом блеомицина.

Единого подхода к лечению лимфангиом нет. Учи-

тывая высокий риск послеоперационных осложнений, 

врач должен решить непростую задачу — выбрать 

тактику лечения. Склеротерапия зарекомендовала 

себя как эффективный и безопасный метод.
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