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РАЗДЕЛ 4 Глава 51 Врожденные аномалии диска зрительного нерва

Рисунок 51.10 МРТ транссфеноидального энцефалоцеле. (А) На
сагиттальном срезе видно энцефапоцеле, через клиновидную кость 
проникающее вниз, в носоглотку. (Б) На корональном срезе опреде­
ляются смещенные вниз, в энцефапоцеле, третий желудочек и хи­
азма (по Brodsky МС, Hoyt WF, Hoyt CS, et al. Atypical retinochoroidal 
coloboma in patients with dysplastic optic disks and transsphenoidal en- 
cephalocele. Arch Ophthalmol 1995; 113: 624-8).

У детей с базальным менингоцеле наблюдаются широкая го­
лова, плоский нос, небольшой гипертелоризм, срединная рас­
щелина верхней губы и иногда срединная щель мягкого неба 
(рис. 51.11). Менингоцеле выбухает в носоглотку и может вы­
зывать обструкцию дыхательных путей. Такие жалобы как 
ринорея, назальная обструкция, дыхание ртом или храп55,56 
могут оказаться упущенными, если не была выявлена анома­
лия типа «утреннего сияния» и не распознана конфигурация 
лица. Транссфеноидальное энцефалоцеле может выглядеть 
как пульсирующее образование задней части носовой поло­
сти или как «полип носа» в ее верхних отделах. Хирургическая 
биопсия или иссечение могут привести к летальному исходу.55 
Сопутствующие мальформации головного мозга включают 
в себя агенезию мозолистого тела и дилятацию задних отде­
лов боковых желудочков. Приблизительно у трети пациентов 
отмечается отсутствие хиазмы (ахиазмия). У большинства 
больных детей не отмечается выраженных интеллектуаль­
ных или неврологических нарушений, но часто развивается 
пангипопитуитаризм.55 Хирургическое лечение транссфено­
идального энцефалоцеле может быть противопоказано, по­
скольку содержащаяся в нем ткань мозга может содержать 
жизненно важные структуры.1,3

Аномалия диска типа «утреннего сияния» может сопрово­
ждаться гипоплазией ипсилатеральной интракраниальной со­
судистой сети.57'59 У некоторых пациентов с аномалией диска 
типа «утреннего сияния» при магнитной резонансной анги­
ографии выявляется дисгенез ипсилатеральной интракра­
ниальной сосудистой сети (с синдромом моямоя или без та­
кового) (рис. 51.12).57'59 Это указывает на то, что аномалия 
диска типа «утреннего сияния» развивается вследствие пер­
вичного дисгенеза сосудистой сети и является одним из про­
явлений регионального дисгенеза мезодермы.60

Обычно аномалия диска типа «утреннего сияния» не яв­
ляется частью генетического заболевания,1’50 но она может 
сопутствовать ипсилатеральной орофациальной геманги- 
оме.61 Такое сочетание входит в спектр синдрома РНАСЕ 
(posterior fossa malformations, large facial hemangiomas, arterial

Рисунок 51.11 Аномалии средней зоны лица, сопутствующие 
транссфеноидальному энцефалоцеле. (А) На фотографии видны 
гипертелоризм, плоская переносица, увеличенный битемпоральный 
размер. (Б) Фотография расщелины верхней губы крупным планом 
(по Brodsky МС, Glasier CM. Optic nerve hypoplasia: clinical significance 
of associated central nervous system abnormalities on magnetic reso­
nance imaging. Arch Ophthalmol 1993; 111: 66-74).

anomalies, cardiac anomalies, aortic coarctation, eye anomalies — 
мальформации задней ямки, крупные гемангиомы лица, 
аномалии артерий, пороки сердца, коарктация аорты, ано­
малии глаз), встречающегося только у девочек.62 Сопутству­
ющий дисгенез ипсилатеральных внутричерепных сосудов 
(рис. 51.13) подтверждает диагноз.63 Существуют описания 
редких случаев атипичных аномалий диска типа «утреннего 
сияния» у пациентов с нейрофиброматозом 2 типа.64

Серозная отслойка сетчатки развивается в 26-38% глаз 
с аномалией диска типа «утреннего сияния»;49 она возни­
кает в перипапиллярной зоне, захватывает задний полюс 
и иногда прогрессирует до тотальной отслойки. У пациен­
тов с отслойками сетчатки на фоне аномалии типа «утрен­
него сияния» вблизи зрительного нерва выявлялись мелкие 
разрывы сетчатки,65 в прилегающей к диску зоне может раз-



Аномалии экскавации диска зрительного нерва

Рисунок 51.12 Болезнь моямоя, ребенок 
с монокулярной аномалией типа «утрен­
него сияния». Снижение перфузии правого 
полушария (томограммы предоставлены 
д-ром Roxana Gunny). Фотография аномалии 
диска типа «утреннего сияния» другого па­
циента.

Рисунок 51.13 Синдром РНАСЕ. (А) Орофациапьная гемангиома, (Б) аномалия диска типа «утреннего сияния» и (В) извитость супраклино- 
идного отдела правой внутренней сонной артерии с гипоплазией ипсилатерапьной средней мозговой артерии, выявляемые при магнитной 
резонансной ангиографии (по Kniestedt С, Landau К, Brodsky МС, et al. Infantile orofacial hemangioma with ipsilateral peripapillary excavation in 
girls: a variant of PHACE syndrome. Arch Ophthalmol 2004; 122: 413-15, с разрешения American Medical Association).

виваться субретинальная неоваскуляризация.66 В пределах 
патологической экскавации наблюдается сокращение отсло­
енной сетчатки,49 вероятно, вследствие изменений объема 
субретинальной жидкости, которые влияют на степень от­
слойки сетчатки в этой зоне.49 У одного пациента отмеча­
лись эпизоды амавроза глаза с диском типа «утреннего сия­

ния», сопровождавшиеся транзиторным расширением вен 
сетчатки.67

По вопросу дефекта эмбрионального развития, вызыва­
ющего развитие аномалии диска типа «утреннего сияния», 
ведутся споры.68 Она не является результатом дефекта за­
крытия эмбриональной щели в отличие от колобомы диска


