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Изменения глаз у детей с туберозным склерозом
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Проанализированы результаты обследования 119 детей в возрасте 6 мес –18 лет с туберозным склерозом. Изме-
нения глаз были обнаружены у 75,4% детей. Астроцитарные гамартомы сетчатки выявлены у 53,8% больных. 
Очаги депигментации, «пробитые компостером», – у 43% больных с туберозным склерозом и лишь 4% здоро-
вых детей. В спорных случаях обнаружение «пробитых компостером» хориоретинальных очагов депигмента-
ции можно трактовать как диагностический критерий в пользу туберозного склероза.
Аномалии рефракции и косоглазие были установлены у 58% и 17,3% больных с туберозным склерозом соот-
ветственно и обусловливали стойкие нарушения зрения вследствие зрительной депривации. Ранняя коррекция 
аметропии и косоглазия – важные этапы в реабилитации детей с туберозным склерозом.
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Eye changes in the children presenting with tuberous sclerosis
I.M. Mosin, I.G. Balayan, O.S. Yarkina, E.A. Neudakhina, M.B. Beslaneeva, S.G. Rasulova

The results of ophthalmologic examination of 119 children aged from 6 months to 18 years presenting with tuberous sclerosis 
are reported.  Changes in the eyes were documented in 75.4% of the patients. Astrocytic hamartomas of the retina were found 
in 53.8% of the children. Punched-out areas of retinal depigmentation were seen in 43% of the patients with tuberous sclerosis 
compared with 4% healthy children. In the disputable situations, the finding of the depigmented spots can be regarded as 
a diagnostic criterion suggesting tuberous sclerosis. Abnormal refraction and heterophthalmia were documentd in 58% 
and 17.3% of the children with tuberous sclerosis respectively. These disorders were responsible for the persistent visual 
impairement due to  visual deprivation. It is concluded that the correction of ametropia and heterophthalmia constitutes an 
important treatment modality for the rehabilitation of the children presenting with tuberous sclerosis. 
Key words: tuberous sclerosis, retinal hamartoma

Туберозный склероз (ТС) – аутосомно-доминантное 
заболевание, характеризующееся полиморфными из-
менениями со стороны центральной нервной системы, 
глаз и кожи, а также формированием опухолей в раз-
личных органах и тканях. Частота ТС в популяции со-
ставляет приблизительно 1 случай на 10 тыс населения 
[2]. Диагноз ТС устанавливают при наличии у пациен-
та типичных клинических проявлений и на основании 
результатов молекулярных генетических исследований 
[1, 2, 5, 11, 13, 19]. Сложности в диагностике ТС возни-
кают при осмотре детей раннего возраста, поскольку у 
младенцев первичные симптомы слабо выражены или 
отсутствуют, а в возрасте 2 лет клинические проявле-
ния встречаются лишь у 25% больных ТС [1, 3, 13]. 
Таким образом, офтальмологическое обследование мо-
жет играть важную роль при верификации ТС.

Цель – изучить офтальмологические изменения у 
детей с ТС.

М а т е р и а л  и  м е т о д ы .  Обследовали 119 детей в 
возрасте 6 мес – 18 лет с ТС, установленным согласно диа-
гностическим критериям Согласительной комиссии по ТС 
(1998) [2] на основании клинических признаков, результа-
тов лучевой диагностики (нейросонография, КТ и МРТ) и 
молекулярных генетических исследований. Офтальмологи-
ческое обследование включало биомикро- и офтальмоско-
пию, визо- и периметрию, оптическую когерентную томо-
графию («Stratus" ОСТ-3, "Carl Zeiss"), фотосъемку изме-
нений век, переднего отрезка и глазного дна. Контрольная 
группа включала 231 здорового ребенка того же возраста.

Р е з у л ь т а т ы  и  о б с у ж д е н и е .  Изменения 
глаз были обнаружены у 94 (75,4%) детей. У 69 (57,9%) 
больных были выявлены аметропии, представлявшие 
собой преимущественно сложный гиперметропический 
астигматизм. Косоглазие установлено у 21 (17,3%) ре-
бенка (экзотропия – у 12, эзотропия – у 9), амблиопия 

различного генеза – у 75 (63%) детей. "Шагреневые" 
бляшки (участки фиброматозной инфильтрации) на ко-
же век определялись у 18 (15,1%), ангиофибромы век 
– у 15 (12,6%) детей. В 3 (2,5%) случаях ангиофибромы 
век обусловливали птоз верхнего века. Колобома и псев-
доколобома радужки были выявлены у 2 (1,6%) детей.

Изменения на глазном дне, обнаруженные у 71 
(59,7%) ребенка, включали: 

– астроцитарные гамартомы сетчатки – у 64 
(53,8%) больных;

– округлые очажки депигментации на глазном дне 
(очаги депигментации, "пробитые компостером") – у 
51 (42,9%);

– солитарную или мультифокальную (рис. 1, см. 
вклейку) гипертрофию пигментного эпителия сетчат-
ки – у 11 (9,1%);

– застойный диск зрительного нерва – у 4 (3,4%);
– атрофию зрительного нерва – у 3 (2,5%);
– проминирующие очаги экстраретинальной про-

лиферации с пигментацией – у 2 (1,6%);
– колобому хориоидеи – у 1 (0,8%).
У 67 (56,3%) детей с ТС офтальмоскопические из-

менения были двусторонними.
У 3 (2,5%) детей в возрасте 1 мес, 2 мес и 3 лет 

изменения на глазном дне (гамартомы 1-го и 2-го ти-
па, очаги депигментации, «пробитые компостером») 
были единственными клиническими проявлениями 
заболевания. После их обнаружения были проведены 
нейросонография (НСГ) (2 больным) и КТ головно-
го мозга (1 ребенку), в ходе которых были установ-
лены субэпендимальные глиальные узелки (рис. 2) 
и/или интракраниальные кальцификаты. У 2 из этих 
младенцев в возрасте 5 мес появились судороги. У 
3-летней девочки из данной подгруппы детей диагноз 
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Очаги хориоретинальной депигментации, "проби-
тые компостером", были обнаружены у 51 (42,8%) ре-
бенка с ТС (см. рис. 5), тогда как в контрольной груп-
пе аналогичные изменения были лишь у 11 (4,8%) 
детей. При ОКТ очаги депигментации, "пробитые 
компостером", характеризовались истончением вы-
сокорефлективной полосы, отраженной от комплекса 
ПЭ-хориокапилляры, обусловленным частичным или 
полным отсутствием слоя ПЭ, а также усилением фо-
нового сигнала от хориоидеи, появляющимся в связи 
с дефектом ПЭ (см. рис. 5, б).

У 2 (4,3%) детей выявлены проминирующие очаги 
пигментации с экстраретинальной пролиферацией, 
напоминающие исход некротизирующего ретинита. 
Из них 1 ребенок – 4-летняя девочка с ТС, верифи-
цированным при молекулярных генетических иссле-
дованиях. При обследовании у нее были обнаружены 
необычные витреоретинальные изменения, имитиру-
ющие хориоретинит: астроцитарная гамартома ДЗН, 
помутнения в стекловидном теле, хориоретинальные 
очаги депигментации, участки гипертрофии пигмент-
ного эпителия сетчатки и проминирующая пигменти-
рованная гамартома на периферии сетчатки (рис. 6, 
см. вклейку). При КТ у девочки выявлены интракра-
ниальные кальцификаты, дилатация тел и удлинение 
затылочных рогов боковых желудочков (рис. 7).

Очаги хориоретинальной депигментации были об-
наружены нами у 51 (42,8%) ребенка с ТС, тогда как 
в контрольной группе мы выявили аналогичные из-
менения лишь у 11 (4,8%) детей. Для обозначения по-
добных нарушений пигментации на глазном дне S. 
Rowley и соавт. [13], учитывая ассоциативное сходство, 
предложили термин очаги, "пробитые компостером". 
Очаги,"пробитые компостером", были обнаружены ими 
у 1/3 больных с ТС и лишь у 6% здоровых взрослых [15]. 
У обследованных нами детей очаги хориоретинальной 
депигментации располагались на средней или крайней 
периферии (у 39 детей), реже – в макуле (у 12). Таким 
образом, в спорных случаях обнаружение "пробитых 
компостером" хориоретинальных очагов депигмента-

ТС был подтвержден молекулярными генетическими 
исследованиями.

Выявленные гамартомы сетчатки были трех ти-
пов. Гамартомы 1-го типа (рис. 3, а, см. вклейку) – по-
лупрозрачные плоские округлые образования – были 
обнаружены у 30 (25,2%) детей с ТС.

Гамартомы 2-го типа (рис. 4 и 5, см. вклейку) – 
проминирующие многоузелковые образования диа-
метром от 0,5 до 4 PD и высотой до 2,2 мм, часто со-
держащие кальций, – диагностированы у 27 (22,7%) 
пациентов. Этот тип гамартом имеет несколько ассо-
циативных названий: "кетовая икра", "волчья ягода" 
и др. [12, 15]. Гамартомы 2-го типа у 19 (70,4%) из 
27 детей располагались юкстапапиллярно или на рас-
стоянии менее 2 PD от ДЗН.

В гамартомах 3-го типа (см. рис. 4) сочетались 
признаки гамартом 1-го и 2-го типа. Такие гамартомы 
наблюдали у 9 (7,6%) детей.

У 28 (23,5%) пациентов на одном или обоих глазах 
выявлялись от 2 до 5 гамартом различного типа (см. 
рис. 3 и 4). У 24 детей гамартомы сетчатки сочетались 
с очагами депигментации, "пробитыми компостером" 
(см. рис. 4, а). У пациентов с крупными гамартомами 
2-го и 3-го типа определялись дефекты в поле зрения.

В ряде случаев прозрачные мелкие гамартомы 1-го 
типа не определялись при прямой офтальмоскопии. 
Для более точной локализации субклинических га-
мартом сетчатки 1-го типа, определения их границ 
и уровня проминенции применяли оптическую ко-
герентную томографию (ОКТ). Гамартомы 1-го типа 
располагались в слое нервных волокон сетчатки, ха-
рактеризуясь при ОКТ тангенциальным переходом в 
направлении от гамартомы к нормальной сетчатке (см. 
рис. 3, б). Подлежащие нейроэпителий и пигментный 
эпителий (ПЭ) сетчатки сохранялись интактными, 
что согласуется с наблюдениями, представленными 
C. Shields и соавт. [17] и W. Soliman и соавт. [20].

Гамартомы 2-го типа определялись как высоко-
рефлективные образования в проекции внутренних 
слоев сетчатки. Рефлективность образований была 
неоднородной за счет включений кальция, образую-
щих "оптические тени" (см. рис. 4, б), препятствую-
щие визуализации наружных слоев сетчатки.

Рис. 2. Результаты НСГ младенца с туберозным склеро-
зом. Субэпендимальные глиальные узелки. 
Результаты офтальмоскопии и ОКТ младенца представлены на рис. 3.

Рис.7. Результаты КТ головного мозга. 
Аксиальный срез: интракраниальные кальцификаты. Глазное дно девоч-
ки представлено на рис. 6.
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ции можно трактовать как диагностический критерий, 
свидетельствующий о наличии у ребенка ТС.

Важно отметить, что у 3 (2,5%) детей изменения на 
глазном дне (гамартомы и очаги депигментации, "про-
битые компостером") были первым и некоторое время 
единственным клиническим проявлением ТС. Их обна-
ружение послужило поводом для применения методов 
лучевой диагностики, позволивших выявить субэпен-
димальные узелки и/или кальцификаты и подтвердить 
презумптивный диагноз ТС. Офтальмологические 
симптомы у детей раннего возраста нередко бывают 
первым проявлением ТС [7, 8, 14, 16]. J. Lopez и соавт. 
(2009) описали случай одностороннего полного птоза 
верхнего века, обусловленного ангиофибромой века у 
7-дневного мальчика. После выявления птоза ребенку 
была проведена МРТ головного мозга, при которой на 
Т1-взвешенных изображениях были обнаружены ха-
рактерные для ТС гиперинтенсивные перивентрику-
лярные субэпендимальные узелки и радиальные изме-
нения белого вещества в правой лобной доле. Позднее, 
в возрасте 5 мес, у младенца появились судороги [7].

У всех наблюдаемых нами больных гамартомы бы-
ли бессимптомными (даже у тех детей, у которых при 
статической периметрии определялись дефекты в поле 
зрения) и не измененялись в течение периода наблюде-
ния (2–15 лет). В публикациях, посвященных анализу 
результатов длительного (от 19 до 34 лет) наблюдения 
93 больных с ТС и гамартомами сетчатки, отмечено, 
что приблизительно у 10% из них с течением времени 
происходило увеличение гамартом сетчатки по высо-
те, а в некоторых гамартомах появляются ранее отсут-
ствовавшие или дополнительные кальцификаты [9, 10, 
12]. Изредка у больных с гамартомами сетчатки раз-
виваются осложнения, сопровождающиеся снижением 
зрения: субретинальная экссудация, макулярный отек, 
кровоизлияния в стекловидное тело, неоваскулярная 
глаукома [9, 10, 18]. Чаще такие осложнения отмечены 
у больных с гамартомами 1-го типа старше 20 лет [12]. 
У обследованных нами детей подобных осложнений 
в течение периода наблюдения не было. Вероятно, от-
сутствие осложнений обусловлено тем, что максималь-
ный возраст наблюдаемых нами пациентов к моменту 
завершения исследования не превышал 18 лет. 

У 2 (4,3%) детей с ТС, подтвержденным молеку-
лярными генетическими исследованиями, выявлены 
атипичные гамартомы, напоминающие проминирую-
щие очаги интра- и экстраретинального фиброза с 
пигментацией после некротизирующего ретинита 
(см. рис. 5, а). Об аналогичных казуальных изменени-
ях на глазном дне у больных с ТС сообщали ранее J. 
Coppeto и соавт., B. Jost и R. Olk [4, 6].

Согласно данным K. W. Wright (2007), в популяции 
распространенность гетеротропий у детей до 1 года 
составляет около 1%, а в возрасте 3–7 лет – приблизи-
тельно 3,5% [22]. C. Williams и соавт. (2008), проанали-
зировав результаты обследования 7825 детей в возрасте 
7 лет, рожденных в регионе Эйвон, выявили косоглазие 
у 2,3% из них, гиперметропию – у 4,8%, амблиопию – у 
3,8%. При обследовании 11-летних детей в Великобри-
тании у 5,9% из них была обнаружена миопия, у 1,5% 
– гиперметропия, у 1,5% – амблиопия [21]. Таким об-
разом, частота аметропий (58%) и гетеротропий (17,3%) 
у детей с ТС в несколько раз превосходит распростра-
ненность аналогичных нарушений в детской популяции 

сопоставимого возраста. Учитывая высокую распро-
страненность амблиопии (63%) в обследованной нами 
группе детей с ТС, можно предположить, что оптиче-
ская коррекция аметропий и устранение косоглазия в 
раннем возрасте позволят уменьшить частоту и тяжесть 
функциональных нарушений у этих больных.

З а к л юч е н и е
Офтальмологические симптомы могут быть первы-

ми и единственными клиническими признаками ТС. Их 
обнаружение является показанием для проведения ней-
рорадиологических исследований. 

Очаги хориоретинальной депигментации (очаги, 
"пробитые компостером") являются вторым по ча-
стоте выявления после гамартом сетчатки призна-
ком поражения глаз у больных с ТС. Очаги, "проби-
тые компостером", определяются у 42,9% больных с 
ТС, характеризуясь при ОКТ истончением комплекса 
"ПЭ–хориокапилляры" и усилением фонового сигнала 
от хориоидеи, появляющимся в связи с дефектом ПЭ. 
В спорных случаях обнаружение "пробитых компосте-
ром" хориоретинальных очагов депигментации можно 
трактовать как диагностический критерий в пользу ТС. 

Аномалии рефракции и косоглазие встречаются у 
58% и 17,3% больных с ТС соответственно, обуслов-
ливая стойкие нарушения зрения вследствие зритель-
ной депривации. Ранняя коррекция аметропии и косо-
глазия – важные этапы в реабилитации детей с ТС.
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Д. И. Рябцев, Л. А. Катаргина, Л. В. Коголева

ИЗМЕНЕНИЯ РЕТИНАЛЬНЫХ СОСУДОВ ПРИ III И IV СТЕПЕНИ РУБЦОВОЙ 
РЕТИНОПАТИИ НЕДОНОШЕННЫХ

ФГБУ «Московский НИИ шлазных болезней им. Гельмгольца» Минздравсоцразвития России

Представлены результаты изучения ретинальных сосудов при III и IV степени рубцовой ретинопатии недоношен-
ных с помощью спектральной оптической когерентной томографии. Обследовано 29 детей (40 глаз) в возрасте от 
6 мес до 12 лет с III и IV степенью рубцовой РН. Из них 17 детей (21 глаз) – младше 6 лет, 12 детей (19 глаз) – стар-
ше 6 лет. Методом спектральной оптической когерентной томографии оценивали глубину залегания ретинальных 
сосудов и калибр сосудов 1-го порядка. В слое ганглиозных клеток собственные сосуды сетчатки залегали лишь 
на 8 глазах из 40 (20%), на 12 (30%) глазах они располагались в слое нервных волокон, а на 20 (50%) – экстраре-
тинально. Таким образом, „физиологическое" залегание сосудов в слое ганглиозных клеток отмечено лишь в 20% 
случаев. Выявлена связь степени смещения сосудистого русла сетчатки с наличием экстраретинальной ткани, а 
также тенденция к истончению сетчатки при экстраретинальной локализации сосудов (p < 0,01). Корреляция ге-
стационного возраста и массы тела при рождении с положением сосудов сетчатки нами не обнаружена (p > 0,05). 
Локализация ретинальных сосудов может служить критерием тяжести процесса, фактором риска развития позд-
них осложнений (тракционный ретиношизис, отслойки и разрывы сетчатки), а в качестве теста позволит выявить 
доклиническую отрицательную динамику при рубцовой РН. Выявлена тенденция к уменьшению диаметра со-
судов и увеличению артериовенозного индекса. Это может свидетельствовать об уменьшении кровенаполнения 
сосудистого русла сетчатки по сравнению с аналогичным параметром у здоровых доношенных детей того же 
возраста, что может быть причиной развития дистрофических процессов сетчатки.
Ключевые слова: ретинопатия недоношенных, спектральная оптическая когерентная томография, ретиналь-
ные сосуды, калиброметрия, экстраретинальный рост

Retinal arteriovenous malformation in grade III and IV retinopathy of prematurity
D.I. Ryabtsev, L.A. Katargina, L.V. Kogoleva

The authors report the results of the study of retinal vessels in the patients with grade III and IV cicatrical retinopathy of 
prematurity with the use of spectral optical coherent tomography. A total of 29 children (40 eyes) at the age varying from 
6 months to 12 years with this condition were available for the observation. Seventeen of them (21 eyes) were under the 
age of 6 years and the remaining 12 ones (19 eyes) were older that that. The spectral optical coherent tomography was 
employed to estimate the depth distribution and the diameter of the first-order retinal vessels. These  vessels were found in 
the ganglion cell layer only in eight of the 40 (20%) eyes. In 12 (30%) eyes they were localized in the nerve fiber layer and 
in 20 (50%) ones outside the retina. In other words, "physiological" location of the vessels in the ganglion cell layer was 
documented only in 20% of cases. The study revealed the relationship between the degree of displacement of the retinal 
vascular bed and the presence of the extraretinal tissue. Another finding of interest was a tendency toward the thinning of 
the retina in the eyes with the extraretinal localization of  the vessels (p < 0.01). We failed to observe correlation of the 
gestational age and body weight at the time of birth with the localization of the retinal vessels (p > 0.05). It is concluded 
that localization of the retinal vessels  may be used as a reliable criterion permitting to elucidate preclinical negative 
dynamics in the patients with cicatrical retinopathy of prematurity. At the same time, it is a risk factor of the development 
of late complications, such as tractional retinoschisis, retinal detachment and tear. The study revealed a tendency toward 
decreasing vessel diameter and increasing arteriovenous index.  These findings suggest the impaired blood supply to  the 
retinal vasculature in the cases of retinopathy of prematurity compared with the age-matched healthy full-term children. 
This disorder may be a cause of development of dystrophic processes in the retina.
Key words: retinopathy of prematurity, spectral optical coherent tomography, retinal vessels, calibrometry, 
extraretinal growth


