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реЗЮме 

Болезнь Беста — относительно редкая форма макулярной дистрофии, характеризующаяся двусторонним стадийным течением. 
Описаны случаи формирования хориоидальной неоваскулярной мембраны (ХНМ) в процессе развития заболевания, однако 
истинная частота данного осложнения и тактика ведения таких пациентов не определены. В последние годы в клиническую 
практику активно внедряется новый перспективный метод обследования — ОКТ-ангиография (ОКТА). Неизвазивный характер 
и бесконтактность ОКТА открывают широкие возможности применения метода при различной патологии, в частности в детской 
практике. целью работы явилась оценка перспектив использования ОКТА в диагностике и мониторинге болезни Беста. Па-
циенты и методы. Проведен анализ данных стандартного комплексного офтальмологического обследования и ОКТА заднего 
полюса глазного яблока 5 пациентов с болезнью Беста: 4 детей в возрасте от 5 до 12 лет и 25-летней женщины, наблюдаю-
щейся по поводу данного заболевания с детского возраста. результаты. У всех пациентов заболевание носило двусторонний 
характер. В 7 из 9 глаз (1 из 10 глаз был исключен из анализа вследствие наличия на момент обследования отслойки сетчатки) 
болезнь находилась в стадии резорбции кисты, в 1 — в стадии вителлиформной кисты, в 1 — в стадии формирования рубца. 
Острота зрения на момент обследования составляла от 0,02 до 1,0. Клинически наличие ХНМ можно было предположить 
в 4 глазах. По данным ОКТА ХНМ выявлена в 7 случаях, в 3 из них отмечены признаки активности мембраны. Заключение. 
Проведение ОКТА позволило установить, что формирование ХНМ при болезни Беста происходит уже в стадии резорбции кисты 
и в половине случаев не сопровождается развитием клинических симптомов. Исследование позволяет оценить локализацию, 
размеры и активность мембраны, что необходимо для мониторинга и определения тактики лечения данного осложнения. Про-
ведение дальнейших исследований позволит определить истинную частоту, факторы риска развития и особенности ХНМ при 
болезни Беста, что обеспечит разработку оптимальной тактики ведения таких пациентов.
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abstraCt

Best’s disease is a relatively rare form of macular dystrophy, characterized by bilateral staged course. The cases of the choroidal 
neovascular membrane (XNM) formation in the course of the disease development are described, however the true frequency of this 
complication and the management of such patients are not determined. In recent years, a new promising method of examination — 
OCT — angiography (OCTA) — has been actively introduced into clinical practice. Non-invasive character and contactlessness of OKTA 
open wide possibilities of its application in various pathologies, in particular, in pediatric ophthalmology. The purpose of this work was 
to assess the prospects for using OCTA in the diagnosis and monitoring of Best’s disease. patients and methods. The data of the 
standard complex ophthalmological examination and OCTA of the posterior pole of the eye were analyzed in 5 patients with Best’s dis-
ease — 4 children aged 5 to 12 years and the 25-year-old woman observed for this disease from childhood. results. In all patients, 
the disease was bilateral. In 1 of 9 eyes (1 out of 10 eyes was excluded from the analysis due to the presence of retinal detachment 
at the time of examination) the disease was at the vitelliform stage, in 2 — at the pseudohypopyon, in 5 — at the vitelliruptive stage, 
in 1 — at the atrophic stage. Visual acuity at the time of the examination was from 0.02 to 1.0. Clinically, the presence of CNM 
could be assumed in 4 eyes. According to OCTA CNM was detected in 7 cases, in 3 of them signs of membrane activity were noted. 
сonclusion. OCTA provide detection that the formation of СNM in the Best’s disease occured already at the pseudohypopyon stage 
and in half of cases was not accompanied by the development of clinical symptoms. The study allows to assess the localization, size and 
activity of the membrane, which is necessary for monitoring and determining the tactics of treatment of this complication. Carrying 
out further research will determine the true frequency, risk factors for development and features of CNM in Best’s disease, which will 
allow developing optimal tactics for conducting such patients.
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Болезнь Беста  — относительно редкая форма маку‑
лярной дистрофии с аутосомно‑доминантным типом на‑
следования, которая, как правило, носит двусторонний 
характер [1].

Патогенетической основой развития заболевания 
является дисфункция клеток пигментного эпителия 
сетчатки (ПЭС), обусловленная мутацией в гене BEST1, 
кодирующем белок бестрофин, который локализуется 
в базолатеральной мембране указанных клеток. Данные 
многочисленных исследований in vivo и in vitro проде‑
монстрировали, что бестрофин оказывает влияние на 
трансэпителиальный электрический потенциал клеток 
ПЭС, а также регулирует внутриклеточный уровень 
Ca²+ [2]. Следствием дисфункции бестрофина являет‑
ся патологическое накопление липофусциноподобного 
вещества в клетках ПЭС, а также между ним и слоем 
фоторецепторов [1, 3]. Точные механизмы развивающе‑
гося патологического процесса до конца не объяснены. 
В  частности, остается открытым вопрос, почему мута‑
ция BEST1 приводит к патологическому накоплению ли‑
пофусцина в клетках ПЭС исключительно макулярной 
области [4].

Характерной особенностью болезни Беста является 
стадийность течения. Выделяют 5 стадий заболевания: 
1) превителлиформную стадию; 2) стадию вителли‑

формной кисты; 3) стадию псевдогипопиона; 4) стадию 
резорбции содержимого кисты (или стадию «взбитого 
яйца»), имеющую довольно полиморфную клиниче‑
скую картину; 5) рубцовую, или атрофическую, стадию 
[3]. Следует отметить, что в условиях описанного ранее 
характерного билатерного поражения офтальмоскопи‑
ческие изменения часто асимметричны, т.е. нередко на 
парных глазах диагностируются разные стадии патоло‑
гического процесса, что, бесспорно, также обусловлива‑
ет ряд патогенетических нерешенных вопросов.

Ранние стадии болезни Беста характеризуются бес‑
симптомным течением  — обычно заболевание выяв‑
ляют случайно при диспансерном осмотре детей в воз‑
расте 2–6 лет или при целенаправленном обследовании 
детей с отягощенным семейным анамнезом. Возникно‑
вение жалоб, которые чаще всего включают в себя сни‑
жение остроты зрения или появление метаморфопсий, 
как правило, отмечается на 4‑й и 5‑й стадии болезни 
Беста [1, 3].

Известно, что течение болезни Беста может сопрово‑
ждаться развитием хориоидальной неоваскуляризации. 
Данное осложнение относят к достаточно редким прояв‑
лениям (имеются данные о 5%‑ной частоте выявления) 
и чаще находят в последней (атрофической) стадии [1]. 
Вместе с тем в последние годы в литературе появились 
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единичные сообщения, посвященные описанию случа‑
ев хориоидальной неоваскулярной мембраны (ХНМ) 
у детей с болезнью Беста на более ранних стадиях [5–7]. 
Однако истинная частота ХНМ и тактика ведения таких 
пациентов не определены.

Основными методами инструментального обследо‑
вания пациентов с подозрением на болезнь Беста яв‑
ляются электроокулография, регистрация аутофлюо‑ 
ресценции глазного дна, оптическая когерентная томо‑
графия (ОКТ), флюоресцентная ангиография [1, 8–10]. 
К  настоящему времени диагностические признаки за‑
болевания при применении перечисленных инструмен‑
тальных методов описаны достаточно подробно. Однако 
ряд нерешенных вопросов, касающихся некоторых ню‑
ансов патогенеза и особенностей клинического течения 
болезни Беста, а также потребность в улучшении каче‑
ства мониторирования таких пациентов свидетельству‑
ют о необходимости расширения спектра проводимого 
обследования.

В последние годы в широкую клиническую практику 
активно внедряется принципиально новый перспектив‑
ный метод обследования — ОКТ‑ангиография (ОКТА), 
позволяющий послойно визуализировать сосуды сет‑
чатки и хориоидеи без внутривенного введения кон‑
трастного вещества. Неинвазивный характер и бескон‑
тактность метода создают возможность его проведения 
независимо от общесоматического статуса пациента, 
при этом отсутствуют ограничения, касающиеся часто‑
ты обследования, а также открываются широкие воз‑
можности применения метода в детской практике, в том 
числе у детей младшего возраста.

Целью работы явилась оценка перспектив использо‑
вания ОКТА в диагностике и мо‑
ниторинге болезни Беста.
ПациентЫ и методЫ

Были обследованы 4 ре‑
бенка в  возрасте от 5 до 12 лет 
и  25‑летняя женщина. Трое из 
детей обратились в МНИИ ГБ 
им.  Гельмгольца впервые, часть 
их них  — в  связи с выявлением 
изменений на глазном дне при 
диспансерном осмотре по месту 
жительства, часть — в связи с по‑
явлением жалоб на снижение зре‑
ния. У одного из детей и  25‑лет‑
ней женщины болезнь Беста 
была диагностирована ранее. 
Офтальмологическое обследова‑
ние включало визометрию, био‑
микроскопию, офтальмоскопию, 
электроокулографию, ОКТА.

При выявлении ХНМ ее ак‑
тивность оценивали на основа‑
нии клинических, а также кос‑

венных ОКТ‑ангиографических критериев, к которым, 
по данным литературы, относят:

‑ высокую плотность сосудов, их ветвлений, перифе‑
рических аркад и петель, что придает мембране форму 
«фестончатого колеса» или «коралла» (в то время как 
в неактивных мембранах концевые сосуды имеют вид 
«зимнего дерева», т.е. отсутствует анастомозирование 
с окружающими сосудами, концевые сосуды заканчива‑
ются слепо);

‑ наличие темного гипоэхогенного кольца вокруг 
мембраны и размер площади (чем больше площадь, тем 
больше активность) [10].
реЗультатЫ

Патогномоничным признаком болезни Беста стало 
снижение коэффициента Ардена по данным электрооку‑
лографии у всех обследованных пациентов.

Острота зрения пациентов на момент обследования 
составляла от 0,02 до 1,0, длительность заболевания от 
момента его диагностирования  — от нескольких меся‑
цев до 20 лет.

У всех пациентов заболевание носило двусторонний 
характер. 1 из 10 глаз пяти пациентов был исключен из 
анализа вследствие наличия на момент обследования от‑
слойки сетчатки.

По данным офтальмоскопического обследования в 1 
из 9 глаз болезнь находилась в стадии вителлиформной 
кисты, в 2 — в стадии псевдогипопиона, в 5 — в стадии 
резорбции кисты, в 1 — в стадии формирования рубца.

Клинически наличие ХНМ (жалобы на снижение 
остроты зрения, ретинальные кровоизлияния рядом со 
скоплением липофусциноподобной субстанции) можно 

рис. 1. Данные ОКТА ребенка с болезнью Беста в стадии псевдогипопиона — активная 
ХНМ в слое хориоидальных сосудов. А — поверхностное капиллярное сплетение сетчатки; 
Б — глубокое капиллярное сплетение сетчатки; В — уровень наружных слоев сетчатки; Г — 
хориоидеа

fig. 1. OCTA of child with Best disease, pseudohypopion stage — active CNM on choroidal layers. 
A — superficial capillary retinal plexus; Б — deep capillary retinal plexus; В — outer retinal layers; 
Г — choroidea

А Б В Г
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рис. 2. Данные ОКТА ребенка с болезнью Беста в стадии псевдогипопиона — неактивная ХНМ в слое хориоидальных сосудов. А — по-
верхностное капиллярное сплетение сетчатки; Б — глубокое капиллярное сплетение сетчатки; В — уровень наружных слоев сетчатки; 
Г — хориоидеа

fig. 2. OCTA of child with Best disease, pseudohypopion stage — inactive CNM on choroidal layers. A — superficial capillary retinal plexus; 
Б — deep capillary retinal plexus; В — outer retinal layers; Г — choroidea

рис. 3. Данные ОКТА ребенка с болезнью Беста в стадии вителлиформной кисты. А — поверхностное капиллярное сплетение сетчатки; 
Б — глубокое капиллярное сплетение сетчатки; В — уровень наружных слоев сетчатки; Г — хориоидеа

fig. 3. OCTA of child with Best disease, vitelliform stage. A — superficial capillary retinal plexus; Б — deep capillary retinal plexus; В — outer 
retinal layers; Г — choroidea

А

А

Б

Б

В

В

Г

Г

было предположить в 3 глазах, в то время как по данным 
ОКТА ХНМ выявлена в 7 случаях (табл. 1).

В 3 из 7 случаев, согласно косвенным ОКТ‑ангио‑
графическим критериям, ХНМ носила активный харак‑
тер (рис. 1).

В 4 оставшихся случаях выявленную ХНМ расцени‑
вали как неактивную (рис. 2).

Следует отметить, что в случае отсутствия ХНМ по 
данным ОКТА не определялось каких‑либо особенно‑
стей сосудистого рисунка сетчатки и хориоидеи, за ис‑
ключением эффекта «экранирования» за счет скопления 
липофусцина на уровне хориокапилляров (рис. 3).

Важно отметить высокую остроту зрения (0,8–1,0) 
и отсутствие жалоб у пациентов в 4 случаях выявления 
ХНМ, что свидетельствует о высокой частоте бессимп‑
томного характера развития данного осложнения при 
болезни Беста.

ЗаклЮЧение

При проведении ОКТА у пациентов с болезнью 
Беста выявлена более высокая, чем предполагалось 
клинически, частота ХНМ. Установлено, что форми‑
рование ХНМ происходит уже в стадии псевдогипопи‑
она и в половине случаев не сопровождается развитием  
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клинических симптомов. Проведение ОКТА позволи‑
ло не только выявить или подтвердить наличие ХНМ, 
но и оценить локализацию, размеры и активность мем‑
браны, что необходимо для мониторинга и определения 
тактики лечения данного осложнения.

Считаем целесообразным проведение ОКТА всем 
пациентам с болезнью Беста, начиная со стадии псевдо‑
гипопиона, для выявления субклинической ХНМ с по‑
следующим динамическим наблюдением в зависимости 
от характера выявленных изменений. Необходимо про‑

ведение дальнейших исследований для определения ис‑
тинной частоты, факторов риска развития и особенно‑
стей ХНМ при болезни Беста, что позволит разработать 
оптимальную тактику ведения таких пациентов.
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