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Представлен клинический случай наблюдения пациента с истинным левосторонним экзофтальмом (вследствие 
несостоятельности верхней стенки орбиты) в результате агрессивного миофиброматоза с серозно-продук- 

тивным дерматитом. В анамнезе отмечались: наличие кожных проявлений на волосистой части головы, задней 

поверхности шеи, верхней части спины и отек век левого глаза в течение полутора месяцев. Трудность диагно-
стики заключалась в невозможности постановки диагноза без нативных методов визуализации – компьютерной 

томографии орбит и головного мозга, а также результатов морфологического исследования биоптата кожи го-

ловы. 
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ВВЕДЕНИЕ 

 

Общепризнано, что проблема заболеваний орбиты 

представляет собой один из наиболее сложных разде-

лов офтальмологии. Патология орбиты может быть 

вызвана воспалительными, опухолевыми, сосудисты-

ми, эндокринными заболеваниями, пороками развития. 

Орбита тесно связана с полостью черепа и придаточ-

ными пазухами носа. Данные факты указывают на 

важность своевременной диагностики заболевания 

орбиты, с одной стороны, и на трудность такой диагно-

стики – с другой. Главным патогномоничным симпто-

мом патологии орбиты является односторонний экзоф-

тальм, дифференциальная диагностика которого пред-

ставляет большие трудности как для офтальмологов, 

так и для врачей других специальностей. 

Цель исследования – представить клинический 

случай наблюдения пациента с истинным левосторон-

ним экзофтальмом (в результате несостоятельности 

верхней стенки орбиты). 

 

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ 

 

В детское приемное отделение ГБУЗ ТО «Област-

ная клиническая больница № 2» в январе 2016 г. обра-

тилась мать мальчика 2 лет с жалобами на отек век 

левого глаза, кожные высыпания на волосистой части 

головы и спине. Со слов мамы известно, что ребенок 

болен в течение полутора месяцев, когда впервые поя-

вились высыпания на волосистой части головы, через 

полторы–две недели появился отек век слева. Ребенок 

находился под наблюдением участкового педиатра и 

офтальмолога по месту жительства. Проводилось лече-

ние – местно мазь Адвантан 0,1 %, эпибульбарно – 

раствор Ципрофлоксацина 0,3 % 3 раза в день. На фоне 

проводимой терапии динамики не выявлено. При ос-

мотре общее состояние ребенка не нарушено. Пораже-

ние кожи носило локальный характер симметричный, 

на волосистой части головы, задней поверхности шеи и 

верхней части спины, высыпания представлены буро-

вато-розовыми папулами, сочетающимися с петехи-

альной сыпью, покрытыми желтыми корками, осталь-

ные кожные покровы чистые, сухие. Данные офталь-

мологического исследования: острота зрения – пред-

метное зрение, взгляд фиксирует, за предметами сле-

дит. Правое глазное яблоко и его придаточный аппа-

рат без изменений. При осмотре левого глаза обраща-

ет внимание, что веки физиологической окраски, ко-

жа над ними не изменена, легкий экзофтальм. Глазное 

яблоко спокойно, смещено книзу и кнаружи, движе-

ния его ограничены кверху, роговица прозрачна, пе-

редняя камера средне глубокая, влага ее прозрачна, 

структура и цвет радужки не изменены, зрачок круг-

лый, узкий, реакция на свет живая, рефлекс глазного 

дна розовый. Глазное дно без патологии. Скиаскопия 

после ускоренной циклоплегии (р-р Цикломеда 0,5 %) 

OU гиперметропия 1,5Д. Переднезадний размер глаз-

ного яблока OD 20,79 мм. OS 20,78 мм. Эхо OS 

(ALCON UltraScan) – оболочки прилежат, в стекло-

видном теле плавающие нефиксированные помутне-

ния, изовизуализация ретробульбарного пространства 

без особенностей (рис. 1). 
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Рис. 1. Ультрасонограмма левого глазного яблока и орбиты 

 

 

При обследовании в клиническом анализе крови 

выявлено снижение гемоглобина 85 г/л, цветного пока-

зателя 0,68, эритроцитов 3,701012/л. Остальные показа-

тели анализа крови в пределах возрастной нормы: лей-

коциты 5,7109/л, эозинофилы 1 %, сегментоядерные 

нейтрофилы 18 %, лимфоциты 76 %, моноциты 5 %, 

тромбоциты 4061012/л. Сахар крови (4,83 ммоль/л) и 

общий анализ мочи без патологии. 

По данным компьютерной томографии орбит и го-

ловного мозга (TOSHIBA Aquilion 64, толщина среза 

0,5 мм, шаг 0,5 мм) – определяются очаги деструкции 

костной ткани, с вероятно мягкотканым компонентом, 

максимальными размерами 2,32,2 см левой теменной, 

лобной и височной костей, дефект верхней, нижней и 

латеральной стенок левой орбиты (рис. 2а), с пролаби-

рованием вещества головного мозга в левую орбиту 

(рис. 2б). Отмечается левосторонний экзофтальм  

(5 мм), левое глазное яблоко смещено к низу (рис. 2в), 

глазные яблоки обычной формы и размеров. Структура 

глазных яблок не изменена, ретробульбарная клетчатка 

не изменена, зрительные нервы и мышцы глазного 

яблока не изменены. Очаговых изменений плотности 

вещества головного мозга, кровоизлияний на получен-

ных Кт-срезах не определяется.  

Ребенок осмотрен педиатром. Диагноз – гипохром-

ная анемия средней степени тяжести. Гистиоцитоз? 

Консультирован врачом-оториноларингологом – дан-

ных за острую патологию на момент осмотра не  

 

выявлено; нейрохирургом – данных за черепно-

мозговую травму не выявлено, данных за острую ней-

рохирургическую патологию не выявлено, миеломатоз; 

челюстно-лицевым хирургом – острой патологии че-

люстно-лицевой области на момент осмотра не выяв-

лено. Миеломатоз? Консультирован по телефону с 

гематологом. Рекомендована консультация гематолога 

амбулаторно. 

На основании данных исследования установлен ди-

агноз: истинный левосторонний экзофтальм (в резуль-

тате несостоятельности верхней стенки орбиты), без 

отягощенных факторов, не прогрессирующий, II степе-

ни выраженности. Гипохромная анемия средней степе-

ни тяжести. Гистиоцитоз? Миеломатоз? «Золотым 

стандартом» диагностики как гистиоцитоза, так и мио-

фиброматоза является гистиологическое исследование. 

Для постановки окончательного диагноза ребенку была 

выполнена биопсия кожи головы. Гистологическое 

заключение: морфологическая картина агрессивного 

миофиброматоза с серозно-продуктивным дерматитом 

с иммунной реакцией т-клеточного типа. 

 

 

 
 

Рис. 2а. На сканограмме Кт – очаги деструкции костной 

ткани, дефект верхней, нижней и латеральной стенок левой 

орбиты 

 

 
 

Рис. 2б. На сканограмме Кт – пролабирование вещества головного мозга в левую орбиту 
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Рис. 2в. На сканограмме Кт – левосторонний экзофтальм (5 мм), левое глазное яблоко смещено к низу 

 

 

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЯ 

 

Данный клинический случай подтверждает про-

блему односторонних экзофтальмов, являющихся од-

ной из наиболее актуальных в детской офтальмологии 

в связи с значительной редкостью, многообразием 

этиологических факторов и клинических проявлений, 

сложностью и недостаточной изученностью патогенеза 

заболеваний, высокой частотой осложнений, приводя-

щих к слепоте, иванвалидизации, возможно к леталь-

ному исходу. Дифференциальный диагноз необходимо 

проводить с гистиоцитозом, ювенильным гиалиновым 

фиброматозом. Фиброматоз считается диспластиче-

ским процессом, происходящим в соединительной тка-

ни во внутриутробном развитии или уже после рожде-

ния, при нем отмечается избыточная пролиферация 

фибробластов. Подробное описание ювенильного мно-

жественного гиалинового фиброматоза (агрессивный 

фиброматоз) у новорожденных и детей грудного воз-

раста встречается в современной литературе [1–2]. 

Характеризуется появлением множественных узлов в 

подкожной клетчатке, особенно волосистой части 

головы. Могут поражаться также различные кости, 

поражение суставов приводит к нарушению их функ-

ции. Макроскопически на коже обнаруживаются па-

пулы беловатого цвета, которые при прогрессирова-

нии приобретают вид грубых плотных выбухающих 

узлов [3–4].  

Гистиоцитоз у детей – это группа заболеваний, 

протекающих по-разному, но объединены пролифера-

тивными процессами в моноцитарно-макрофогальной 

системе. Причины возникновения болезни до сих пор 

не известны. Это достаточно редкое заболевание, час-

тота встречаемости 1–2 случая на 1 миллион детей в 

возрасте от 0 до 15 лет, у взрослых гистиоцитоз встре-

чается значительно реже. Средний возраст на момент 

выявления заболевания составляет 3 года, а соотноше-

ние мальчиков и девочек 1,4:1. Термин «гистиоцитоз 

Х» был предложен Лихтенштейном в 1953 г. для обо-

значения заболеваний неизвестной этиологии. Позже 

было выяснено, что тканевые гистиоциты являются 

клетками Лангерганса и содержат в себе внутрикле-

точные тела (гранулемы Бирбека). Гистиоцитоз Х 

включает в себя три различных заболевания – синдром 

Абта–Леттерера–Сиве, синдром Хенда–Шюллера–

Крисчена и эозиногфильную гранулему [5–7]. При 

гистиоцитозе достаточно часто в патологический про-

цесс вовлекается кожа, и нередко изменения на ней 

служат основным признаком заболевания. Чаще всего 

высыпания на коже напоминают проявления себорей-

ного дерматита, локализуются на волосистой части 

головы, заушной области, спине, аксилярной области и 

промежности. Высыпания коричневого или беловатого 

цвета, нередко сопровождаются петехиальной сыпью и 

мелкими эрозиями, покрытые геморрагическими ко-

рочками. Помимо кожных изменений бывают также: 

средний гнойный отит и мастоидит, увеличение лим-

фатических узлов, гепатоспленомегалия. При рентге-

нологическом исследовании выявляется деструкция 

костей черепа, ребер, конечностей, плоских костей 

таза. В общем анализе крови – лейкопения, гипохром-

ная анемия, тромбоцитопения, моноцитоз, повышение 

СОЭ, снижения времени свертываемости и кровотече-

ния. 

Прогноз у больных гистиоцитозом и агрессивным 

миофиброматозом различный и зависит от ряда факто-

ров: возраст возникновения заболевания, чем более 

ранний, тем менее благоприятный прогноз; также 

влияет тип заболевания, площадь поражения кожи, 

скелетных дефектов и их локализации. Принимая во 

внимание клиническую картину, в данном случае скла-

дывается впечатление о гистиоцитозе, однако морфо-

логическая картина соответствует миелофиброматозу, 

что еще раз доказывает трудности в диагностике дан-

ной патологии. 

Учитывая значительные дефекты костной ткани, 

возможно в дальнейшем проведение хирургического 

лечения дефектов, на сегодняшний день ведутся актив-

ные работы по поиску новых подходов в лечении [8]. 

 

ВЫВОДЫ 

 

Таким образом, этот факт подтверждает актуаль-

ность вопроса об этиологии экзофтальма, которую да-

леко не всегда легко установить. 

Только комплексное обследование с использовани-

ем современных методов диагностики в сочетании с 

анализом имеющихся клинических симптомов, анамне-
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за, обследование у врачей других специальностей по-

зволяют в большинстве случаев установить истинную 

причину экзофтальма, а следовательно, и применить 

направленное лечение.  
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The clinical case of supervision of the patient with a true left-side exophthalmos (owing to insolvency of the 

top wall of an orbit) as a result of an aggressive miofibromatoz with serous and productive dermatitis is pre-

sented. In the anamnesisit was noted: existence of skin manifestations on hairy part of the head, a back sur-

face of a neck, upper back the century of the left eye within one and a half months has also swelled. Difficulty 

of diagnostics consisted in impossibility of statement of the diagnosis without native methods of visualization –  

a computer tomography of orbits and a brain, and also results of morphological research of a bioptat of head 

skin. 

Key words: true exophthalmos; skin manifestations; oncopathology 
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