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function in HD, causing the death of the most 
energy-consuming cells, in particular, ganglion 
cells [1,5]. It is consistent with experimental data 
suggesting an earlier lesion of cones than rods in 
the course of the HD progression [9].  

Conclusion 
Our results confirmed macular ganglion cells 

atrophy and its axons degeneration starting early in 
the course of the disease. Ganglion cells and RNFL 

thinning has a specific pattern of preferential par-
vocellular degeneration, probably associated with 
mitochondrial dysfunction. Clinical deterioration at 
the manifest stage of HD is accompanied by pro-
gressive retinal degeneration, CAG repeat length 
has a mild correlation with a number of OCT pa-
rameters. The association of OCT parameters with 
visual functions and vision-related quality of life in 
HD requires further research. 
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С внедрением и развитием новейших диагностических методик возрастает актуальность качественной и количествен-

ной оценки поражения зрительного анализатора при друзах диска зрительного нерва (ДЗН). При диагностике друз ДЗН 
возможно выявление сопутствующих патологий.  

В МНТК «Микрохирургия глаза» им. акад. С. Н. Федорова» г. Москва обратился пациент 50 лет, предъявляющий жалобы 
на эпизодическое затуманивание зрения и приступы головной боли. При постановке диагноза друзы диска зрительного нерва 
была выявлена сопутствующая врожденная неврологическая патология, которая стала случайной находкой на МРТ. Пациент 
был направлен на консультацию к нейрохирургу с целью уточнения диагноза, проведения возможного дальнейшего оператив-
ного вмешательства и определения тактики лечения. Был поставлен диагноз артериовенозная мальформация глубинных арте-
рий отделов левой теменной доли. Однако, сопоставив все риски, большие размеры артериовенозной мальформации, ее распо-
ложение в функционально важной зоне головного мозга, было принято решение о проведении наблюдения в динамике. 
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CLINICAL CASE OF THE COMBINED PATHOLOGY  

OF THE OPTIC NERVE AND THE BRAIN ABNORMALITIES 
 
The urgency of the qualitative and the quantitative evaluation of lesions of the visual analyzer in drusen of the optic nerve disk 

increases with the introduction and development of the latest diagnostic techniques. If drusen are detected, it is possible to detect 
combined pathologies.  
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A patient, 50 years old, complaining of episodic blurred vision and headache attacks turned to Academician S.N. Fyodorov 
FSBI IRTC «Eye Microsurgery», Moscow. When the patient was diagnosed with the drusen of the optic nerve disk, a combined 
congenital neurological pathology was detected, which was an accidental finding on MRI. The patient was referred for consultation 
with a neurosurgeon in order to make a diagnosis, conduct possible further surgery and determine treatment tactics. He was diag-
nosed with arteriovenous malformation of the deep arteries of the left parietal lobe. However, after comparing all the risks, the large 
size of the arteriovenous malformation, its location in the functional area of the brain, it was decided to conduct a dynamic observa-
tion. This case confirms the need of the neurological examination of the patients with abnormalities of the optic nerve. 

Key words: drusen of the optic nerve disk, arteriovenous malformation. 
 
Друзы диска зрительного нерва (ДЗН) – 

это патология зрительного нерва, характери-
зующаяся прогрессирующей дегенерацией 
нейронов в межклеточные гиалиновые, каль-
цинированные образования, расположенные в 
преламинарной части зрительного нерва. Дру-
зы ДЗН встречаются у 0,3-2,4% населения 
[1,11,12]. В большинстве случаев друзы ДЗН, 
протекая бессимптомно, являются причиной 
функциональных нарушений в зрительном не-
рве и оптической нейропатии [6,19,20]. По 
данным отечественных исследователей острая 
оптическая нейропатия при друзах ДЗН разви-
вается в 5,4%, хроническая в 60,5% случаев [8]. 
При прогрессировании оптической нейропатии 
(ОН) в 71-92,5% случаев друзы ДЗН приводят 
к развитию атрофии зрительного нерва [4]. 
Важным диагностическим критерием ОН яв-
ляются изменения полей зрения. При друзах 
ДЗН они диагностируются в 24-87% случаев в 
виде медленно прогрессирующих дефектов 
периферического и парацентрального поля 
зрения [13,16,22]. С появлением оптической 
когерентной томографии зарубежными иссле-
дователями было установлено, что потеря поля 
зрения при друзах ДЗН коррелирует с толщи-
ной слоя нервных волокон сетчатки 
[9,17,18,24]. Однако лишь в немногочисленных 
публикациях описаны неврологические прояв-
ления при данной патологии. В 2017 году оте-
чественными учеными было проведено иссле-
дование. В группе из 108 человек с верифици-
рованными друзами у 51 пациента из них была 
выявлена неврологическая симптоматика, а у 6 
пациентов ‒ врожденная патология головного 
мозга [2,3,5]. По мнемию Auw-Haedrich и со-
авт. первичной в патогенезе друза диска зри-
тельного нерва являются наследственная дис-
плазия диска зрительного нерва и его крово-
снабжения [10]. Финский исследователь 
H.Erkkila на основании обследования 50 детей 
с друзами ДЗН установил необычное состоя-
ние сосудов сетчатки. Данным исследователем 
отмечалось большое количество сосудов, ран-
нее их ветвление и резкая извитость, а также 
повышенная частота наличия цилиоретиналь-
ной артерии. Эти аномалии он связывает с 
проявлением мезодермальной дисплазии [21]. 
Отечественные исследователи также обращали 
внимание на аномальную ангиоархитектонику 
ДЗН при друзах. Свердлин С.М. с соавторами 

описали препапиллярные сосудистые петли, 
трифуркации артерий, триконфлюентность 
вен, оптико-цилиарные анастомозы, краевые 
вены Краупа [7]. На ведущую роль сосудистой 
дисплазии в патогенезе друз ДЗН указал в 2008 
г. Lam B. Исследователь, описывая большие 
кровеносные сосуды, соединяющие поверх-
ностные и глубокие сосуды в диске, увеличен-
ную капиллярность диска, предположил по-
вышенную транссудацию белков плазмы и 
осаждения внеклеточного материала [15]. Дру-
зы ДЗН часто встречаются в сочетании с си-
стемными и глазными заболеваниями, такими 
как пигментный ретинит, эластичная псев-
доксантома и синдром Алагилла [23]. В данной 
статье представлен интересный клинический 
случай сочетания друз зрительного нерва с ар-
териовенозной мальформацией. Врожденная 
сосудистая мальформация по гистологическим 
данным встречается у 0,1% населения. В 
большинстве случаев она протекает бессимп-
томно и обнаруживается как случайная наход-
ка при проведении МРТ или КТ [14]. С появ-
лением офтальмологических методов струк-
турно-топографической оценки зрительного 
анализатора, таких как спектральная оптиче-
ская когерентная томография, компьютерная 
лазерная ретинотомография, видеоофтальмо-
графия, а также ультразвуковое В-
сканирование орбиты и зрительного нерва, 
флюоресцентная ангиография сетчатки, ком-
пьютерная томография орбит, магнитно-
резонансная томография головного орбит и 
головного мозга, диагностика друз ДЗН стано-
вится более информативной. Однако при ве-
рификации друз ДЗН возможно выявление и 
сопутствующих патологий.  

В МНТК «Микрохирургия глаза» им. 
акад. С.Н. Федорова (г. Москва) обратился па-
циент 50 лет, предъявляющий жалобы на эпи-
зодическое затуманивание зрения и приступы 
головной боли. При первичном обследовании 
снижения зрительных функций не было выяв-
лено: острота зрения OD = 1,0; острота зрения 
OS = 0,8 cyl -1,0 ax 170o = 1,0. Движения глаз в 
полном объеме. При биомикроскопии глаза 
спокойные, конъюнктива бледно-розовая, ро-
говица прозрачная, передняя камера средней 
глубины, радужка структурная, хрусталики 
прозрачные. При осмотре глазного дна ДЗН на 
обоих глазах бледно-розовый, с неправильны-
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ми фестончатыми контурами, проминирует в 
стекловидное тело, на его поверхности округ-
лые бело-желтые включения. По данным ком-
пьютерной периметрии обнаружено расшире-
ние зоны слепого пятна на оба глаза. На опти-
ческой когерентной томографии выявлены из-
менения морфометрических параметров ДЗН 
(рис. 1). Снижен объем экскавации до нуля на 
обоих глазах. Соотношение площади нейроре-
тинального пояска к площади диска зрительно-
го нерва составляет 1:1. Выявлено утолщение 
слоя нервных волокон сетчатки в нижнем и 
темпоральном квандрантах на правом глазу и 
утолщение слоя нервных волокон сетчатки во 
всех квадрантах за исключением верхнего на 
левом глазу. Толщина сетчатки, ганглиозных 
клеток сетчатки и внутреннего плексиформно-
го слоя в норме. Был поставлен предваритель-
ный диагноз друзы диска зрительного нерва 
обоих глаз. С целью подтверждения друз ДЗН 
было проведено ультразвуковое B-
сканирование орбит. На ультразвуковом В-
сканировании орбит в области ДЗН были выяв-
лены тела повышенной акустической плотно-
сти. Однако тест 30о был положительный на 
оба глаза (рис. 2). С целью исключения застой-
ных ДЗН пациенту была назначена МРТ голов-
ного мозга и орбит (рис. 3). Заключение МРТ: 
картина больших размеров артериовенозной 
мальформации левой теменно-затылочной об-
ласти на фоне неполной задней трифуркации 
левой внутренней сонной артерии, питающейся 
из приводящей расширенной левой задней моз-
говой артерии и дренирующейся в систему 
большой церебральной вены. Заключение МР-
ангиографии: асимметрия позвоночных арте-
рий, D>S, без признаков сужения, асимметрия 
поперечных и сигмовидных синусов (D<S) с 
признаками нерезкого сужения слева (susp. ги-
поплазия правого поперечного синуса). При-
знаки затрудненного венозного оттока. МР-
признаки структурных изменений области зри-
тельных нервов. Пациент был направлен на 
консультацию к нейрохирургу. Был поставлен 
диагноз артериовенозная мальформация глу-
бинных артерий отделов левой теменной доли 
(Спецлер‒Мартин – 4-5-й степеней). Учитывая 
большие размеры артериовенозной мальфор-
мации, расположение в функционально важной 
зоне головного мозга и отсутствие серьезных 
клинических проявлений, пациенту радиохи-
рургическое лечение не показано. Рекомендо-
вано наблюдение в динамике. 

 
Рис. 1. На ОКТ ДЗН пациента К.: утолщение слоя нервных 
волокон сетчатки указано стрелками 
 

 
Рис. 2. Ультразвуковое В-сканирование орбит пациента К. 
Повышение акустической плотности в области ДЗН обоих глаз 
указано стрелками 
 

 
Рис. 3. МРТ головного мозга пациента К. Артериовенозная 
мальформация указана стрелками 

 
Заключение  
В данной работе представлен интерес-

ный клинический случай. При постановке диа-
гноза друзы диска зрительного нерва была вы-
явлена сопутствующая врожденная неврологи-
ческая патология, которая стала случайной 
находкой на МРТ. В настоящее время пациент 
находится под динамическим наблюдением 
нейрохирурга. Данные факты свидетельствуют 
о необходимости неврологического обследо-
вания пациентов с аномалиями развития зри-
тельного нерва и подтверждают важность 
дальнейшего изучения проблемы. 
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А.А. Яровой, Е.С. Котова, А.В. Котельникова, В.А. Яровая 
ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА РЕТИНИТА КОАТСА  

И РЕТИНОБЛАСТОМЫ 
ФГАУ НМИЦ МНТК «Микрохирургия глаза» им. акад. С.Н. Федорова», г. Москва 

 
Ретинит Коатса (РК) может напоминать злокачественное новообразование сетчатки – ретинобластому (РБ).  
Цель. Представить наиболее характерные дифференциальные диагностические признаки РК и РБ.  
Материал и методы. С подозрением на РБ было госпитализировано 552 ребенка (789 глаз). Диагноз РБ подтвердился у 

432 пациентов. В 120 случаях имела место псевдоретинобластома, в том числе у 15 пациентов с РК.  
Результаты. Приведены критерии дифференциальной диагностики РК и РБ с учетом данных наших предыдущих ис-

следований и собственного опыта наблюдения.  
Выводы. В диагностическом поиске необходим анализ всех описанных факторов, комплекс которых позволит верно 

дифференцировать РК и РБ. 
Ключевые слова: ретинит Коатса, ретинобластома, псевдоретинобластома. 
 

A.A. Yarovoy, E.S. Kotova, A.V. Kotelnikova, V.A. Yarovaya 
DIFFERENTIAL DIAGNOSIS OF COATS RETINITIS AND RETINOBLASTOMA 

 
Coats retinitis (CR) may resemble retinal malignancy – retinoblastoma (RB). The aim of the study is to introduce the key DDx 

features of CR and RB.  
Material and methods. 552 children were referred with suspected retinoblastoma during 2007-2019 period. The RB was con-

firmed in 432 patients. In 120 cases pseudoretinoblastoma was revealed, including 15 patients with CR.  
Results. We propose some criteria for DDx of CR and RB considering all the data of our previous studies and our own experi-

ence of observation.  
Conclusions. All the factors must be taken into consideration in order to reach successful differentiation between CR and RB.  
Key words: retinoblastoma, pseudoretinoblastoma, Coats retinitis. 
 
Ретинит Коатса (РК), известный также 

как экссудативно-геморрагический ретинит, 
представляет собой спектр васкулопатий сет-
чатки, возникающих преимущественно у лю-
дей мужского пола в возрасте от 1 месяца до 
63 лет [3,4,10]. РК ‒ редкое заболевание глаза, 
не имеющее системного проявления и не пе-
редающееся по наследству. 

У детей РК на 3-, 4- и 5-й клинических 
стадиях может напоминать злокачественное 
новообразование сетчатки – ретинобластому 
(РБ), что вызывает трудности в постановке 
диагноза [10]. По данным литературы 27% 
детей с РК поступают в специализированные 
офтальмоонкологические учреждения с подо-
зрением на РБ [4].  

Для того, чтобы не допустить ошибок в 
ведении и лечении данных пациентов, необ-

ходимо уметь дифференцировать РК от РБ. В 
отечественной литературе нет публикаций с 
подробным описанием дифференциального 
диагноза РК и РБ. 

Цель ‒ представить наиболее характер-
ные дифференциальные диагностические при-
знаки РК и РБ. 

Материал и методы  
За период с 2007 по 2019 годы с подо-

зрением на РБ в ФГАУ НМИЦ МНТК «Мик-
рохирургия глаза» г. Москвы поступило 552 
ребенка (789 глаз). После проведения инстру-
ментальных методов исследования диагноз РБ 
подтвердился у 432 (78,3%) пациентов (656 
глаз). В остальных случаях (n=120, 21,7%) 
имела место псевдоретинобластома ‒ 15 па-
циентов с РК, что составило 12,5%. Частота 
встречаемости РК по отношению к РБ – 3,5%. 




