
ОФТАЛЬМОЛОГИЧЕСКИЕ ВЕДОМОСТИ.  2017. Т. 10, № 4/ OPHTHALMOLOGY JOURNAL. 2017;10(4) ISSN 1998-7102

64 КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ / CLINICAL CASE 

СИНДРОМ УАЙБЕРН-МЕЙСОНА

 © Ю.С. Астахов1, С.Г. Белехова1, А.А. Шахназарова2, А.Ю. Овнанян1

1 ФГБОУ ВО «Первый Санкт-Петербургский государственный медицинский университет 

им. академика И.П. Павлова» Минздрава России, Санкт-Петербург;
2 СПбГБУЗ «Диагностический центр № 7 (глазной) для взрослого и детского населения», Санкт-Петербург

Для цитирования: Астахов Ю.С., Белехова С.Г., Овнанян А.Ю. Синдром Уайберн-Мейсона // Офтальмологические 

ведомости. – 2017. – Т. 10. – № 4. – С. 64–68. doi: 10.17816/OV10464-68

Поступила в редакцию: 12.07.2017  Принята к печати: 24.08.2017

  В статье представлено описание клинического случая чрезвычайно редкой изолированной глазной 

формы синдрома Уайберн-Мейсона. Также описаны этиология, патогенез, клинические проявления 

и критерии диагностики данного заболевания.

  Ключевые слова: синдром Уайберн-Мейсона; артериовенозные мальформации; факоматоз; син-

дром Бонне – Дешома – Бланка; нейроретинальный ангиоматоз.

WYBURN-MASON SYNDROME 
 © Yu.S. Astakhov1, S.G. Belekhova1, A.A. Shakhnazarova2, A.Yu. Ovnanyan1

1 Academician I.P. Pavlov First St Petersburg State Medical University of the Ministry of Healthcare 

of the Russian Federation, Saint Petersburg, Russia;
2 Diagnostic center № 7 (ophthalmological) for adults and children, Saint Petersburg, Russia

For citation: Astakhov YuS, Belekhova SG, Ovnanyan AYu. Wyburn-Mason syndrome. Ophthalmology Journal. 2017;10(4):64-68. 

doi: 10.17816/OV10464-68

Received: 12.07.2017  Accepted: 24.08.2017

  In the article, a description of a clinical case of an extremely rare isolated ophthalmic form of the 

Wyburn-Mason syndrome is presented. Etiology, pathogenesis, clinical picture, and diagnostic criteria 

of this disease are also described.

  Keywords: Wyburn-Mason syndrome; arteriovenous malformations; phacomatosis; Bonnet-Dechaume-

Blanc syndrome; neuroretinal angiomatosis.

DOI: 10.17816/OV10464-68

Синдром Уайберн-Мейсона, также известный, 

как синдром Бонне – Дешома – Бланка, являет-

ся редким заболеванием из группы факоматозов, 

характеризующимся наличием артериовенозных 

мальформаций (АВМ) в центральной нервной 

системе, коже и сетчатке глаза.

Впервые артериовенозные анастомозы сет-

чатки были описаны H. Magnus в 1874 г. [17]. 

В 1932 г. S. Brock и C. Dyke, а также E. Krug 

и B. Samuels детально описали случай сочетания 

артериовенозных анастомозов на сетчатке, арте-

риовенозных мальформаций в головном мозгу 

и сосудистых изменений на коже лица у 21-летне-

го мужчины [6, 15]. Однако первыми, кто устано-

вил взаимосвязь между ретинальными и интра-

краниальными АВМ, были В. Bonnet, J. Dechaume 

и L. Blanс (1937) [4]. Через 6 лет R. Wyburn-Mason 

опубликовал результаты наблюдения за девя-

тью случаями артериовенозных мальформаций 

в среднем мозгу, на сетчатке и лице [30].

Синдром Уайберн-Мейсона — чрезвычай-

но редкое заболевание. В литературе описано 

не более 150 случаев. Заболевание является 

врождённой аномалией. Характер наследования, 

предрасположенность по полу и расовой принад-

лежности не установлены. Полагают, что разви-
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тие сосудистой ткани нарушается приблизитель-

но на 7-й неделе гестационного срока, приводя 

к формированию артериовенозных мальформа-

ций глазного яблока и среднего мозга [27].

Встречается описание нескольких вариантов 

проявлений синдрома Уайберн-Мейсона:

• классическая форма (наличие АВМ в цен-

тральной нервной системе, на коже и сетчатке 

глаза) [4, 9, 26, 30];

• неполная классическая форма (отсутствуют 

изменения на коже) [3, 23, 26];

• изолированная глазная форма (наличие только ар-

териовенозных анастомозов сетчатки) [8, 22, 26];

• изолированная церебральная форма (наличие 

только АВМ в центральной нервной системе) [26].

Заболевание длительное время может проте-

кать бессимптомно. Неврологические проявления 

весьма разнообразны в зависимости от локали-

зации, формы и размеров АВМ. Возможно на-

личие когнитивных расстройств, головных болей, 

эпилептических припадков, поражений черепных 

нервов [2, 7, 25, 29]. Компрессия окружающих 

структур АВМ может приводить к развитию пе-

рифокального отёка вещества мозга или субарах-

ноидальных кровоизлияний [30]. Церебральные 

АВМ чаще всего локализованы в области средне-

го мозга [30]. Однако возможны и другие лока-

лизации, например в орбите [7, 13]. Орбитальные 

АВМ могут проявляться в виде частичного птоза. 

В случае развития аневризмы в глазнице может 

наблюдаться пульсирующий или интермиттирую-

щий экзофтальм, выраженное расширение конъ-

юнктивальных сосудов, нарушение подвижности 

глазного яблока [19, 20].

Артериовенозные мальформации на коже чаще 

встречаются на лице (щёки, верхнее веко и лоб) 

в виде расширенных, извитых фиолетовых со-

судистых «звёздочек» [1, 4, 9, 10, 16]. Однако 

в литературе можно найти описание аналогич-

ных изменений на губах, ушах и даже на коже 

верхних конечностей [4, 5, 19, 24]. Ряд авторов 

отмечает небольшое увеличение температуры, 

утолщение и отёчность кожи в области АВМ [29]. 

N. Muthukumar et al. описали пульсацию пора-

жённого участка кожи лба [19].

Глазные проявления заболевания носят одно-

сторонний характер. Острота зрения варьирует 

от 0,01 до 1,0. Снижение остроты зрения отме-

чают обычно в случае локализации АВМ в за-

днем полюсе. Иногда снижение остроты зрения 

возникает у пациентов вследствие развития рети-

нальных кровоизлияний, тромбоза сосудов, отёка 

нейроэпителия сетчатки в макулярной области, 

появления неоваскуляризации и развития неова-

скулярной глаукомы [12, 18, 21, 26, 28].

При офтальмоскопии выявляют значительно 

расширенные, извитые и переплетённые в виде 

«клубка червей» сосуды сетчатки, множествен-

ные артериовенозные шунты. В этой зоне воз-

можно наличие диффузного отёка сетчатки 

и интра ретинальных геморрагий. Известно не-

сколько случаев развития атрофии зрительного 

нерва у пациентов с АВМ в области зрительного 

тракта [14, 19, 29].

В литературе описаны случаи самопроизволь-

ной инволюции АВМ, в ходе которой происходят 

облитерация и склероз аномальных ретинальных 

сосудов [7, 11].

Диагноз синдрома Уайберн-Мейсона ставится 

на основании результатов магнитно-резонансной 

томографии (МРТ) головного мозга и орбит в со-

судистом режиме и офтальмоскопической карти-

ны. Дифференциальную диагностику необходимо 

проводить с синдромом Стерджа – Вебера, болез-

нью Гиппеля – Линдау и другими факоматозами.

Единого подхода к лечению синдрома Уайберн-

Мейсона нет. Лечение глазных проявлений забо-

левания симптоматическое. Пациенты должны 

находится под динамическим наблюдением ней-

рохирурга и офтальмолога.

ОПИСАНИЕ КЛИНИЧЕСКОГО СЛУЧАЯ
В марте 2017 г. в клинику офтальмологии 

ФГБОУ ВО «ПСПбГМУ им. акад. И.П. Павлова» 

Минздрава России обратилась женщина 29 лет 

с жалобами на снижение остроты зрения правого 

глаза и искажение предметов. Со слов пациентки, 

вышеописанные симптомы она заметила в начале 

2017 г. При осмотре: острота зрения с коррекцией 

правого глаза составила 0,5, левого глаза — 1,0; 

внутриглазное давление (по Icare TAOli tonometer, 

Finland) — 11 и 10 мм рт. ст. соответственно. 

Передний сегмент и стекловидное тело без из-

менений. При биомикроофтальмоскопии левого 

глаза патологических изменений не выявлено. 

При биомикроофтальмоскопии правого глаза от-

мечается выраженная извитость сосудов, в обла-

сти диска зрительного нерва и верхней половине 

макулярной зоны большое количество толстых, 

сплетённых в «клубок» петель сосудов. Некото-

рые сосуды имеют белый цвет, склерозированы 

(рис. 1).

Пациентке были выполнены компьютерная 

периметрия, оптическая когерентная томография, 

флюоресцентная ангиография и ангиография 

с индоцианином зелёным. По данным компью-
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терной периметрии определяются расширение 

слепого пятна и абсолютные скотомы в нижней 

половине центрального поля зрения. Оптическая 

когерентная томография позволяет визуализи-

ровать множественные срезы сосудов на уровне 

внутренних слоёв нейроэпителия сетчатки, участ-

ки деструкции пигментного эпителия сетчатки, 

увеличение объёма макулярной сетчатки (рис. 2).

На флюоресцентной ангиографии в макулярной 

области выявляются патологически расширенные 

извитые ретинальные сосуды, по некоторым из ко-

торых кровоток крайне замедлен или отсутствует 

(рис. 3, a). Множественные артерио венозные ана-

стомозы. На крайней периферии в верхненаруж-

ном квадранте определяется зона капиллярной 

 неперфузии (рис. 3, c). В позднюю фазу наблюда-

ется небольшое просачивание красителя в маку-

лярной зоне (рис. 3, b). По данным ангиографии 

с индоцианином зелёным патологических изме-

нений в хориоидальном кровотоке нет (рис. 4).

Рис. 1. Фотография глазного дна: большое количество рас-

ширенных, извитых, напоминающих «клубок чер-

вей» сосудов

Fig. 1. Fundus photo: a lot of enlarged convoluted blood vessels 

resembling tangled worms

Рис. 2. Данные оптической когерентной томографии: увеличение толщины нейроэпителия в области сосудистых петель, срезы 

сосудов на уровне внутренних слоёв нейроэпителия (белые стрелки), участки деструкции пигментного эпителия сетчатки

Fig. 2. Optical coherence tomography: increased neuroepithelium thickness in the vascular loops area, vessels at the neuroepithe-

lium inner layers level (white arrows), areas of the retinal pigment epithelium destruction

Рис. 3. Данные флюоресцентной ангиографии: a — ранняя венозная фаза (28 секунд); b — фаза рециркуляции (12 минут); 

c — в позднюю фазу на крайней периферии в верхненаружном квадранте зона капиллярной неперфузии

Fig. 3. Fluorescein angiography: a – early venous phase (28 seconds); b – recirculation phase (12 minutes); c – capillary nonper-

fusion area in the late phase at the far periphery in the upper-outer quadrant. Description in the text

a b c



КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ / CLINICAL CASE 67

ОФТАЛЬМОЛОГИЧЕСКИЕ ВЕДОМОСТИ.  2017. Т. 10, № 4 / OPHTHALMOLOGY JOURNAL. 2017;10(4) eISSN 2412-5423

Пациентке было рекомендовано МРТ голов-

ного мозга и орбит в сосудистом режиме (МР-

ангиография). По данным МР-ангиографии пато-

логических изменений не выявлено. АВМ на коже 

также не было обнаружено. На основании ре-

зультатов обследования был поставлен диагноз: 

 Синдром Уайберн-Мейсона, изолированная глаз-

ная форма.

Пациентке выполнена лазерная коагуляция сет-

чатки на крайней периферии в зоне ишемии. В на-

стоящее время больная находится под динамиче-

ским наблюдением нейрохирурга и офтальмолога.
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