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РЕЗЮМЕ	

Цель: анализ результатов хирургического лечения пациентов с эпибульбарными пороками развития. Пациенты и методы. 
В исследование были включены 126 пациентов с предварительным диагнозом «эпибульбарное новообразование», получавшие 
лечение с января 2013 по декабрь 2017 года. Пациенты мужского пола составили 57,9 % (n = 73), женского — 42,1 % 
(n = 53), возрастной диапазон — от 6 месяцев до 82 лет (13,0 ± 11,4). Всем пациентам проведено комплексное офтальмоло-
гическое обследование и хирургическое лечение с гистологической верификацией полученного материала. В случае дефицита 
собственных тканей при закрытии конъюнктивального дефекта проводили пластику с применением амниотической мембра-
ны. Результаты. У 67 (53,2 %) пациентов был установлен диагноз дермоидного образования конъюнктивы и/или роговицы, 
в 14,3 % — диагноз липодермоида с распространением в своды век. У 7 пациентов наблюдалось комбинированное поражение, 
из них в 4 случаях с синдромом Goldenhar, в 1 случае с синдромом Jadassohn и в 2 случаях без синдромальных нарушений. 
У 10 пациентов отмечали мультицентричное поражение с формированием нескольких дермоидов. Хористомы различного строе-
ния определены у 41 пациента (32,5 %). Осложнения хирургического лечения включали ограничение подвижности глаза (n = 9), 
опущение верхнего века (n = 7), диплопию (n = 4), деформацию глазной щели (n = 3), перфорацию роговицы (n = 1), симблефа-
рон (n = 1) и завороты нижнего века (n = 1), что потребовало проведения дополнительных хирургических вмешательств с благо-
приятным функциональным исходом. Заключение. Диагностика врожденных эпибульбарных поражений органа зрения требует 
комплексного офтальмологического обследования для определения распространенности процесса, объема поражения с целью 
планирования сроков и тактики хирургического лечения. Врожденные эпибульбарные пороки органа зрения подлежат хирур-
гическому лечению при росте образования, хроническом воспалении, косметической неудовлетворенности и распространении 
на центральные отделы роговицы. Применение амниотической мембраны улучшает нормальную эпителизацию и уменьшает 
степень послеоперационной рубцовой деформации.
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Abstract

Aim. Analysis of the results of surgical treatment in patients with epibulbar malformations. Patients and Methods. The study included 
126 patients with a preliminary diagnosis of “epibulbar neoplasm”, who received treatment from January 2013 to December 2017. 
Male patients were 57.9 % (n  = 73), female — 42.1 % (n  = 53). The age range was from 6 months to 82 years (13.0 ± 11.4). All 
patients underwent complex ophthalmological examination and surgical treatment with histological verification of the obtained material. 
In case of deficiency of own tissues, when the conjunctival defect was closed, plastic was made using an amniotic membrane. Results. 
67 (53.2 %) patients had a diagnosis of dermoid of the conjunctiva and / or cornea. In 14.3 % of cases, a diagnosis of lipodermoid 
with spreading into the eyelids fornix was established. In 7 patients there was a combined lesion, of them in 4 cases with Goldenhar 
syndrome, 1 case with Jadassohn syndrome and in 2 cases without syndromic disorders. In 10 patients, multicentric lesions were 
noted with the formation of several dermoids. Choristomas of different structures were identified in 41 patients (32.5 %). Complica-
tions of surgical treatment included limitation of eye mobility (n  = 9), ptosis of the upper eyelid (n  = 7), diplopia (n  = 4), ocular deform-
ity (n  = 3), corneal perforation (n  = 1), symblepharon (n  = 1) and entropion (n  = 1), which required additional surgical interventions 
with a favorable functional outcome. Conclusions. Diagnosis of epibulbar malformations requires a comprehensive ophthalmological 
examination to determine the prevalence of the process, the extent of the lesion in order to plan the timing and tactics of surgical 
treatment. Congenital epibulbar malformations of the eye are subject to surgical treatment with the growth of lesion, chronic inflam-
mation, cosmetic dissatisfaction and spread to the central parts of the cornea. The use of the amniotic membrane improves normal 
epithelization and reduces the degree of postoperative scar deformation.
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Введение

Эпибульбарные пороки развития представляют собой 
врожденные доброкачественные образования, которые 
в зависимости от локализации могут влиять как на кос‑
метические особенности пациентов, так и на остроту 
зрения, и приводить к развитию астигматизма, наруше‑
ниям зрительной оси и жировой инфильтрации в рого‑
вице [1]. В офтальмоонкологической практике подобные 
образования встречаются часто, прежде всего в педиа‑
трической популяции. Опухоли придаточного аппарата 
глаза составляют около 56 % от всей онкопатологии ор‑
гана зрения. Из них 40 % приходится на эпибульбарные 
образования и 16  % на образования век. Большинство 
эпибульбарных образований представлены опухолями 
доброкачественного генеза, из которых на долю пороков 
развития приходится 11 % [2, 3]. Первые работы, посвя‑
щенные данной патологии, относятся к 60–70-м годам 
XX века, и включают описание клинических наблюдений 
за пациентами с лимбальными дермоидами и эпибуль‑
барными костными хористомами [4–6]. Образования, 
согласно мнению ряда авторов, состоят из разросших‑
ся эпидермальных придатков, соединительной ткани, 
кожи, жировой ткани, потовых и слезных желез, а также 
нервной ткани, расположенной частично над склерой 
и частично под ней [1, 4–6]. Клинически дермоиды ма‑
нифестируют как образования куполообразной формы 

с кератинизированной поверхностью, иногда содержа‑
щие волосяные фолликулы и ресницы. Ассоциирован‑
ные с дермоидами патологические состояния включают 
колобомы век, изменения слезных желез, а также стафи‑
ломы роговицы и склеры [1].

В 1972 году S.N. Benjamin и H.F. Allen предложили эм‑
бриологическую классификацию дермоидов в зависимо‑
сти от особенностей формирования органа зрения [1]. 
В дальнейшем данная классификация была пересмотре‑
на, а ей на смену пришла клинико-генетическая, разра‑
ботанная C. Tasse и соавт. в 2005 году. Авторы выделили 
3 группы окуло-аурикуло-вертебральных заболеваний, 
ассоциированных с основными клиническими призна‑
ками пороков развития придаточного аппарата глаза [7]. 
Попытки клинико-генетического классифицирования 
данной патологии предпринимались и в нашей стране. 
О.В. Хлебникова и соавт. описали собственный опыт на‑
блюдения за пациентами с врожденными пороками при‑
даточного аппарата глаза [8].

Необходимо отметить, что эпибульбарные пороки 
развития проявляются как самостоятельная патология 
(дермоиды, хористомы) [9–11], так и вследствие син‑
дромных нарушений [8]. Хористомы — термин, исполь‑
зуемый для обозначения опухолеподобного узловатого 
образования, источником развития которого является 
отщепившаяся в эмбриональном периоде и расположен‑
ная в необычном месте группа клеток или участок ткани. 
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В отличие от гамартромы, ткань, образующая хористо‑
му, в норме в данных участках не наблюдается [10, 11].

Наиболее часто встречаемой патологией является 
cиндром Goldenhar, окулоаурикуловертебральная дис‑
плазия с гемифациальной микросомией. Синдром был 
впервые описан в 1952 году французским офтальмоло‑
гом Морисом Голдехаром. Заболеваемость синдромом 
Goldenhar составляет 1:3500–5600 новорожденных. Точ‑
ная этиология заболевания неизвестна, к вероятным 
причинам относят нарушения бластогенеза в эмбрио‑
нальном периоде [12]. Клинические особенности этого 
синдрома включают в себя такие изменения, как микро‑
фтальмия, эпибульбарные дермоиды, липодермоиды, 
колобома век; предушные придатки, снижение слуха, ги‑
поплазия скуловых, нижнечелюстных и верхнечелюст‑
ных костей. Нередко сопутствующими проявлениями 
заболевания являются нарушения опорно-двигательно‑
го аппарата, пороки развития сердечно-сосудистой, цен‑
тральной нервной и мочеполовой системы. Умственную 
отсталость отмечают в 5–15 % случаев. В доступной ли‑
тературе описаны лишь единичные случаи данного син‑
дрома с позиции офтальмолога [12–15].

Другим редким наследственным синдромом являет‑
ся синдром Jadassohn (также Naegeli Franceschetti Jadas‑
sohn), клинически проявляющийся наличием дермоидов 
и липодермоидов, а также множественных невоидных 
образований на волосистой части головы. У 20 % паци‑
ентов с сальными невусами развивается карцинома ба‑
зальных клеток в пораженной области. У пациентов от‑
мечают также аллопецию пораженных участков головы 
и пигментные «географические» пятна [16].

J.W. Delleman и соавт. в 1981 году впервые описали 
у двух родных братьев окулоцереброкутанный син‑
дром (ОЦКС)  — синдром орбитальной кисты, аноф‑
тальм или микрофтальм, эпибульбарные дермоиды, 
гипоплазию кожи в сочетании с аномалиями мозга 
[17, 18]. ОЦКС  — редкое генетическое заболевание 
с частотой встречаемости 1:500 000 новорожденных. 
В литературе доступны единичные работы, посвящен‑
ные описанию случаев данного синдрома с учетом па‑
тологии органа зрения (множественные эпибульбар‑
ные дермоиды) [18].

Диагностика эпибульбарных пороков развития, по‑
мимо визуального осмотра и биомикроскопии, включает 
и применение высокотехнологичных методов, в частно‑
сти, оптической когерентной томографии (ОКТ) [19, 20]. 
С помощью ОКТ переднего отрезка глаза возможна ви‑
зуализация поперечных срезов структур глаза с высоким 
разрешением (18 мкм), что делает метод незаменимым 
в планировании объема хирургического вмешательства. 
ОКТ изображения могут быть получены в серой или цве‑
товой шкале. Цветовая шкала в ОКТ приборах часто ис‑
пользуется для лучшего распознавания тонких структур 
изображения. Основным показанием к выполнению ОКТ 
служит необходимость проведения дифференциальной 
диагностики с другими поверхностными новообразова‑

ниями, включая невусы конъюнктивы, воспалительные 
изменения и злокачественные опухоли. Так, О.А. Ивано‑
вой и С.В. Саакян определен ряд характерных томогра‑
фических признаков, позволяющих выявить образова‑
ние конъюнктивы и определить его размеры, структуру, 
плотность и инвазию в подлежащие ткани. Совокупность 
клинической картины, анамнеза и данных ОКТ позволяет 
предположить морфологический диагноз при новообра‑
зованиях конъюнктивы [20]. С целью уточнения диагно‑
за применяются и иные диагностические методы, такие 
как эхография, КТ и МРТ [3].

Лечение данной патологии является хирургическим 
и включает полное удаление образования [21]. Авторами 
описаны различные модификации хирургической техни‑
ки, включая корнео-склеро-конъюнктивопластику и при‑
менение регенеративных материалов [22, 23]. В целом, 
несмотря на достаточно широкое распространение из‑
учаемой патологии в популяции, в литературе доступны 
лишь единичные статьи, обобщающие клинический опыт 
диагностики и лечения большой группы пациентов.

Цель — анализ результатов хирургического лечения 
пациентов с эпибульбарными пороками развития.
Пациенты и методы

В исследование были включены 126 пациентов 
с предварительным диагнозом «эпибульбарное ново‑
образование», получавшие лечение в отделе офталь‑
моонкологии и радиологии МНИИ ГБ им. Гельмгольца 
в период с января 2013 по декабрь 2017 года. Критерием 
отбора пациентов в исследование служило наличие па‑
томорфологического диагноза «дермоид», «липодермо‑
ид» или «хористома». Пациенты мужского пола состави‑
ли 57,9 % (n = 73), женского — 42,1 % (n = 53), возрастной 
диапазон — от 6 месяцев до 82 лет (13,0 ± 11,4).

Всем пациентам проведено комплексное офталь‑
мологическое обследование, включавшее стандартные 
и специальные методы (B-сканирование с ультразвуко‑
вой доплерографией (рис. 1), ОКТ (рис. 2), по показаниям 

Рис. 1. Дермоид роговицы по данным B-сканирования (отмечено 
желтым)

Fig.1. Corneal dermoid according to B-scan (pointed yellow)
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КТ (рис. 3) и МРТ. Во всех случаях проведено хирурги‑
ческое лечение (иссечение образования) с гистологи‑
ческой верификацией полученного материала в отде‑
ле патологической анатомии и гистологии МНИИ ГБ 
им. Гельмгольца.

Статистический анализ. Размер выборки предва‑
рительно не рассчитывали. Статистическая обработка 
результатов исследования выполнена с использованием 
приложения Microsoft Excel 2010 и статистической про‑
граммы Statistica 10.1 (StatSoft, США). Проведен расчет 
среднего арифметического значения (М), стандартного 
отклонения от среднего арифметического значения (m1), 
минимальных (min) и максимальных (max) значений, 
размаха вариации Rv (разность max-min).

Результаты и обсуждение

За период с 2013 по 2018 год в МНИИ ГБ имени Гель‑
мгольца на базе офтальмологического отдела по лече‑
нию онкологических заболеваний глаз было пролечено 
126 пациентов с подозрением на эпибульбарные пороки 
развития.

У 67 (53,2  %) пациентов был установлен диагноз 
«дермоидное образование конъюнктивы и/или рогови‑
цы». Для дермоидов характерно разнообразие тканевых 
структур, таких как дерма, фолликулы волос и сальные 
железы, с наиболее частой локализацией в наружном от‑
деле глаза в зоне лимба с распространением на роговицу. 
Поражение чаще было монокулярным, однако отмечены 
и бинокулярные образования (рис. 4). Также имелись 
случаи дермоидов наружного угла век. Гистологически 
дермоидная опухоль является некистозным пороком 
развития и характеризуется формированием тканей, на‑
поминающих по своему строению кожу с подлежащей 
фиброзно-жировой тканью, волосяными фолликулами, 
сальными и потовыми железами в различных количе‑
ственных соотношениях (рис. 5).

В 14,3  % случаев (n  = 18) установлен диагноз липо‑
дермоида с распространением в своды век. У 7 (5,5  %) 
пациентов наблюдалось комбинированное поражение, 
из них в 4 (3,2 %) случаях с синдромом Goldenhar, в 1 слу‑
чае (0,8 %) с синдромом Jadassohn и в 2 случаях (1,6 %) 
без синдромальных нарушений. У 10 пациентов (7,9 %) 
определено мультицентричное поражение с формирова‑
нием нескольких дермоидов. Клинически липодермоид 
отличается от дермоида. Опухоль не имеет капсулы, об‑
разование чаще локализуется в наружных отделах глаза, 
распространяясь в своды, а также в передние отделы 

Рис. 2. ОКТ картина дермоида роговицы

Fig. 2. OCT of corneal dermoid

Рис. 3. КТ с визуализацией липодермоида (отмечено желтым)

Fig. 3. CT with lipodermoid visualization (pointed yellow)

Рис. 4. Билатеральный дермоид

Fig. 4. Bilateral dermoid
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орбиты с вовлечением наружной прямой мышцы и слез‑
ной железы. При гистологическом исследовании липо‑
дермоид проявляется в виде валикообразного утолще‑
ния и состоит из долек жировой клетчатки, разделенной 
соединительнотканными прослойками, и имеет сходную 
морфологическую картину с липомой (рис. 6).

Хористомы различного строения определены у 41 па‑
циента (32,5 %). Клинически хористомы имеют схожий 
с липодермоидами внешний вид (рис. 7). Гистологическая 
картина сложных хористом представлена сочетанием 
различных эктопических тканевых структур. Хористома 
может напоминать солидный дермоид, но при этом со‑
держать элементы слезной железы, хрящевые структуры 
и мышечные волокна (рис. 8).

Во всех случаях проведено хирургическое лечение 
(удаление образования с использованием микрохи‑
рургической техники). В случае дефицита собственных 
тканей при закрытии конъюнктивального дефекта про‑
водили пластику с применением амниотической мем‑
браны. В настоящее время вопрос о сроках проведения 
хирургического лечения остается дискутабельным, од‑
нако нами определен ряд факторов, не зависящих от воз‑
раста пациента. К таким факторам относятся наличие 
роста образования, его распространение на оптическую 
зону, хроническое рецидивирующее воспаление, дефор‑
мация и/или смещение глаза, косоглазие, а также в ряде 
случаев косметическая неудовлетворенность родителей. 
Осложнения хирургического лечения включали: ограни‑
чение подвижности глаза (n = 9; 7,1 %), опущение верх‑
него века (птоз) (n = 7; 5,5 %), диплопию (n = 4; 3,2 %), 
деформацию глазной щели (n  = 3; 2,4  %), перфорацию 
роговицы (n = 1; 0,79 %), наличие симблефарона (n = 1; 
0,79 %) и заворотов нижнего века (n = 1; 0,79 %). Это по‑
требовало проведения дополнительных хирургических  

Рис. 5. Гистологический препарат дермоида конъюнктивы. Вы-
делены гиперплазированная зрелая фиброзная ткань (зеленая 
стрелка), кровеносные сосуды стромы (желтая стрелка), покров-
ный эпителий конъюнктивы (красная стрелка)

Fig. 5. Histological picture of conjunctival dermoid. Hyperplastic 
fibrous tissue (green arrow), blood vessels of the stroma (yellow 
arrow), conjunctival surface (red arrow) are pointed

Рис. 8. Морфологическая картина хористомы конъюнктивы и ро-
говицы. Визуализируются сальные железы и волосяные фоллику-
лы, окруженные фиброзной тканью

Fig. 8. Morphological picture of the conjunctival and cornea choris-
toma. Sebaceous glands and hair follicles, surrounded by fibrous tis-
sue are visualized

Рис. 6. Гистологический препарат липодермоида конъюнктивы 
и роговицы. Выделены тонкие фиброзные прослойки (красная 
стрелка), жировая ткань (желтая стрелка)

Fig. 6. Histological picture of conjunctival and corneal lipodermoid. 
Isolated thin fibrous layers (red arrow), adipose tissue (yellow arrow) 
are pointed

Рис. 7. Визуализация хористомы конъюнктивы и роговицы

Fig. 7. Conjunctival and corneal choristoma visualization
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вмешательств, обеспечивших благоприятный функцио‑
нальный исход.

Эпибульбарные пороки развития (лимбальные дер‑
моиды)  — доброкачественные врожденные образова‑
ния, состоящие из нормальных клеток в нетипичной 
для них локализации и приводящие к снижению зри‑
тельных функций [24]. Частота лимбальных дермоидов 
составляет, по разным данным, от 1 до 3 случаев на мил‑
лион населения по обращаемости [25].

Морфологически данные новообразования пред‑
ставлены 4 основными типами: дермоид, липодермоид, 
сложная хористома и эпибульбарная костная хористома 
[26]. В большинстве случаев отмечаются дермоиды, со‑
стоящие из солидной хористомы с эпителием на поверх‑
ности, похожим на эпидермис и дермис с волосяными 
фолликулами [27, 28]. Липодермоиды отличает поверх‑
ностное расположение и присутствие жировой ткани, 
при этом волосяные фолликулы отсутствуют [28]. Слож‑
ные хористомы содержат ткань слезной железы, гладких 
мышц и нервную ткань [29]. Эпибульбарные костные хо‑
ристомы представляют собой небольшие солидные хо‑
рошо очерченные беловато-красные образования, рас‑
положенные за лимбом и между верхней и латеральной 
прямой мышцей [30]. В нашей работе в 53,2  % случаев 
были представлены дермоиды, а частота выявления хо‑
ристом различного строения составила 32,5 %. Реже все‑
го, по данным морфологического исследования, опреде‑
лялись липодермоиды (14,3 %).

Хирургическое удаление дермоидов, в том числе 
с применением амниотической мембраны и других ре‑
генеративных материалов, остается ведущим методом 
лечения данной патологии [23, 31]. Имеются работы, по‑
священные результатам проведения послойной керато‑

пластики для замещения обширного дефекта роговицы 
после удаления дермоидов [32]. В нашем исследовании 
во всех случаях достигнут хороший функциональный 
и косметический эффект, при этом при развитии послео‑
перационных осложнений у части пациентов проводили 
повторные хирургические вмешательства.
Заключение

В данной статье представлен анализ собственных 
данных хирургического лечения 126 пациентов с эпи‑
бульбарными врожденными пороками развития. Диа‑
гностика врожденных эпибульбарных образований 
органа зрения не представляет трудностей, однако тре‑
бует комплексного офтальмологического обследования 
для определения распространенности процесса и объ‑
ема поражения с целью планирования сроков и такти‑
ки хирургического лечения. Врожденные пороки органа 
зрения подлежат хирургическому лечению при росте 
образования, хроническом воспалении, косметической 
неудовлетворенности и распространении на централь‑
ные отделы роговицы, а также подлежат обязательно‑
му гистологическому исследованию для верификации 
характера и распространенности процесса. Сроки хи‑
рургического лечения определяются индивидуально. 
Применение амниотической мембраны улучшает нор‑
мальную эпителизацию и уменьшает степень послеопе‑
рационной рубцовой деформации.
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