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Меланомы хориоидеи (МХ) развиваются из клеток меланоцитарного ряда хориоидеи в результате их злокачественной 
трансформации. Это наиболее распространенный вид внутриглазных злокачественных опухолей, на долю которых приходится 
около 85 % всех злокачественных новообразований глаза. МХ отличается высоким метастатическим потенциалом и относится 
к наиболее злокачественным опухолям. Как правило, даже при своевременном выявлении первичного очага и успешном его удалении 
с последующим лечением в течение дальнейших 5 лет обнаруживаются метастатические очаги, преимущественно в печени, что 
представляет существенную угрозу жизни пациента. Одним из факторов, обуславливающих злокачественную трансформацию 
меланоцитов хориоидеи является генетическая предрасположенность. В некоторых случаях МХ экспансивно распространяется 
через склеру, форм ируя экстрабульбарные опухолевые очаги. По данным литературы, экстрасклеральное распространение МХ 
встречается в 2–3 % случаев при постановке первичного диагноза и ассоциировано с менее благоприятным витальным прогно-
зом и более агрессивным течением. В статье представлено клиническое наблюдение длительно существующей МХ, что привело 
к выраженному транссклеральному росту и интракраниальному распространению опухоли без явных клинических проявлений 
метастазирования на момент лечения в Центре  нейрохирургии. 
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Choroidal melanoma (CM) originates from melanocytes residing in the uveal tract due to their malignant transformation. It affects 
the choroid and is considered the most frequent primary intraocular cancer in adulthood, comprising 85 % of all eye neoplasms and is associated 
with high metastatic risk, which makes it one of the most aggressive tumors. Despite earlier successful local treatment of the primary tumor, 
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up to half of all CM patients will eventually develop metastatic disease, particularly to the liver, which makes survival prognosis poor. 
One of the factors that initiates melanocytic malignant transformation is genetic predisposition. In some cases, CM presents with extrascleral 
extension forming extrabulbar tumor foci. The literature suggests that extraocular tumor extension has been noted to occur in up to 2–3 % of cases 
primarily presenting with uveal melanoma and is associated with poor vital prognosis and more aggressive disease course. Herein, we report 
a case study of long-standing choroidal melanoma that has resulted in significant transscleral tumor growth and its intracranial extension 
presenting no signs of metastatic disease at the time of presentation to the Burdenko Neurosurgical Center. 
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Меланомы увеального тракта (УМ) составляют все-
го 3 % от общего количества меланом, тем не менее это наи-
более распространенный вид внутриглазных злокачествен-
ных опухолей, на долю которого приходится около 85 % всех 
злокачественных новообразований глаза [1]. Средняя 
ежегодная заболеваемость в мире составляет 2–8 случаев 
на 1 млн населения. По данным А.Ф. Бровкиной [2], заболе-
ваемость по обращаемости в РФ составляет 6,23–8 человек 
на 1 млн взрослого населения, что сопоставимо со средне-
европейской. 

Меланома хориоидеи (МХ) развивается из клеток ме-
ланоцитарного ряда в результате их злокачественной транс-
формации и составляет 90 % от всех УМ [3]. 

Встречаемость МХ варьирует в зависимости от пола, 
расы и страны. Наибольшая предрасположенность отме-
чается у людей с голубыми глазами и светлой кожей [4]. 
По данным некоторых исследователей, МХ несколько чаще 
встречается у мужчин [5]. 

В диагностике МХ значительную роль играют методы 
визуализации, такие как ультразвуковое исследование (УЗИ), 
а также магнитно-резонансная томография (МРТ). 

УЗИ является одним из наиболее информативных 
и наименее инвазивных методов диагностики МХ, оно по-
зволяет оценить степень поражения окружающих тканей, 
а также подходит для визуализации небольших образо-
ваний ( 2 мм). Кроме того, УЗИ позволяет определить 
форму и общую структуру образования. Благодаря свойству 
ультразвуковых волн проникать через ткани с разной степе-
нью пигментации, УЗИ дает возможность визуализировать 
как пигментированные, так и беспигментные опухоли. 
На В-скане УМ представляет собой однородное образование 
с низким акустическим профилем [6, 7]. 

Наряду с УЗИ, МРТ орбит является методом выбора 
для диагностики МХ. В режиме Т1-последовательности об-
разования обычно выглядят как очаги с умеренно высоким 
уровнем сигнала (высокий уровень сигнала обусловливают 
меланин и кровоизлияния в опухоль). Гиперинтенсивные 
поражения в T1-последовательности могут быть хорошо 
дифференцированы. Ассоциированная экссудативная 
отслойка сетчатки имеет умеренно высокий сигнал. 
На Т2-последовательности отмечается умеренно низкий 
сигнал от МХ, экссудатив ная отслойка сетчатки имеет уме-
ренно высокий сигнал, а паттерн сигнала геморрагической 
субретинальной жидкости чаще изменчив [8–10]. 

На последовательностях с внутривенным болюсным 
контрастным усилением препаратами гадолиния сигнал 
от опухоли всегда усиливается в виде выраженного гипер-
интенсивного очага на фоне умеренно интенсивной пара-
орбитальной клетчатки. Для более наглядной визуализации 

экстраокулярного и интракраниального распространения 
необходимы последовательности с подавлением жира.

МХ отличается высоким метастатическим потенциалом 
и относится к наиболее злокачественным опухолям. Как пра-
вило, даже при своевременном выявлении первичного очага 
и успешном его удалении с последующим лечением в течение 
дальнейших 5 лет обнаруживаются метастатические очаги, 
преимущественно в печени, что представляет существенную 
угрозу жизни пациента [11]. 

На момент постановки диагноза только у 4 % пациен-
тов обнаруживаются отдаленные метастазы, что позволяет 
предположить формирование микрометастазов еще на этапе 
туморогенеза [12].

Одним из факторов, обуславливающих злокачествен-
ную трансформацию меланоцитов хориоидеи, является 
генетическая предрасположенность. Первым описанным 
при МХ геном стал GNAQ (гуанин нуклеотид-связываю-
щий белок α Q) [13, 14]. Онкогенные мутации в данном 
гене, а также в паралогичном ему GNA11 обнаруживаются 
в  80% случаев первичной МХ [15]. С.В. Саакян и соавт. [16] 
выявили высокую специфичность мутаций в генах GNAQ 
и GNA11 для пациентов с внутриглазными меланоцитарными 
новообразованиями.

Важно отметить, что мутации в генах GNAQ и GNA11 
обнаруживались также в 40% образцов клеток невусов хорио-
идеи [17, 18], однако, как показано в исследовании А.Ю. Цы-
ганкова и соавт. [19], частота выявления мутаций у пациентов 
с МХ значительно выше, чем у пациентов со стационарными 
и прогрессирующими невусами хориоидеи. 

Наиболее частым симптомом заболевания явля-
ется безболезненное снижение зрения. Помимо этого, 
рост МХ может сопровождаться различными осложнени-
ями и имитировать другие патологии. При локализации 
опухоли в центральной области МХ может давать картину 
центральной серозной хориоретинопатии [20, 21]. По мере 
роста образования к нему подрастают собственные сосуды, 
что может способствовать развитию экссудативной [22], 
а также, в более редких случаях, геморрагической отслойки 
сетчатки [23, 24]. Крупный размер опухоли и рост новооб-
разованных сосудов могут быть ассоциированы c развитием 
неоваскулярной глаукомы [25]. А.Г. Амирян и соавт. [26] 
описали случай симуляции  МХ опухоли зрительного нерва. 
В редких случаях хороидальная меланома может осложнять-
ся увеитом [27].

Некоторые клинические или гистологические особен-
ности, такие как большой размер опухоли, высокая мито-
тическая активность, эпителиодный тип клеток опухоли, 
могут стать предикторами высокого метастатического по-
тенциала [28].
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В некоторых случаях МХ экспансивно распространя-
ется через склеру, формируя экстрабульбарные опухолевые 
очаги [11]. По данным литературы, экстрасклеральное 
распространение МХ встречается в 2–3 % случаев при по-
становке первичного диагноза [12] и ассоциировано с менее 
благоприятным витальным прогнозом и более агрессивным 
течением. Чаще всего экстрасклеральный рост МХ отмеча-
ется при больших и средних размерах первичной опухоли, 
однако отмечены случаи экстрабульбарного роста и при ма-
лых размерах первичной МХ [29].

Принимая во внимание плохой витальный прогноз 
и разнообразие клинических проявлений МХ, представляет-
ся важной онкологическая настороженность и комплексная 
диагностика меланоцитарных образований, направленная 
на раннее выявление МХ. Пристальное внимание необхо-
димо уделять опухолям крупных размеров, сопровождаю-
щихся снижением зрения, экссудацией, офтальмогипер-
тензией. Для дифференциальной диагностики необходим 
как комплексный офтальмологический осмотр с оценкой 
клинико-инструментальных особенностей образования, 
так и молекулярно-генетический поиск патогенных вари-
антов, ассоциированных с МХ. 

ЦЕЛЬ работы — демонстрация клинического случая 
пациента с экстрасклеральным, интракраниальным рас-
пространением МХ. 

РЕЗУЛЬТАТЫ
Больной П. 74 лет, поступил в Центр нейрохирур-

гии им. акад. Н.Н. Бурденко с жалобами на слепоту, боли 
и экзофтальм правого глаза. Из анамнеза известно, что 
7 лет назад отметил снижение зрения на правый глаз до 0,3. 
При обследовании офтальмологом по месту жительства была 
выявлена вторичная отслойка сетчатки, и пациент был на-
правлен к офтальмоонкологу. От дальнейшего обследования 
и лечения пациент воздержался. В течение года глаз ослеп. 
За 2 мес до госпитализации в Центр нейрохирургии появи-
лись отек и гиперемия век, экзофтальм и боли в глазу справа. 

Пациенту проведено офтальмологическое обследо-
вание, включающее исследование зрительных функций, 
глазодвигательной и зрачковой функций, биомикроскопию, 
офтальмоскопию, экзофтальмометрию, УЗИ глаза и орбиты. 
Проведена МРТ головного мозга и орбит. Пациент подвергся 
хирургическому вмешательству с последующим морфологи-
ческим исследованием удаленных тканей. 

МРТ головного мозга выявила объемное образование 
в правой орбите и глазном яблоке (рис. 1).

При поступлении в Центр нейрохирургии: справа вы-
раженный отек век, полуптоз, выраженный экзофтальм — 
глаз находится за пределами орбиты, отклонен вверх 
и кнаружи, движения глаза отсутствуют, инъекция сосудов 
конъюнктивы, хемоз нижней переходной складки, рогови-
ца отечная, мутная, передняя камера отсутствует, зрачок 
на свет не реагирует, глубжележащие среды не просматри-
ваются (рис. 2).

УЗИ глаза: полость заполнена неоднородной тканью. 
Левый глаз клинически здоров.

Больному проведена латеральная орбитотомия справа. 
Выявлен дефект в истонченном большом крыле основной 
кости в проекции верхней и нижней глазничной щели, через 
который визуализировалась неизмененная на вид пульсиру-
ющая твердая мозговая оболочка. Рассечена напряженная, 
неизмененная по виду надкостница орбиты. Опухоль черного 
цвета, в основном плотная, кровоточивая, заполняла мы-
шечную воронку, прорастала через задний полюс глазного 
яблока. Выделен и удален блок, включающий глазное яблоко 

и ткани орбиты. Проведена пластика дефекта основания 
черепа и глазницы перемещенным лоскутом жирового тела 
щеки на сосудистой ножке. Наложены швы на мягкие ткани 
и конъюнктиву. Выполнена кровавая блефарорафия.

Данные морфологического исследования: в препарате 
фрагмент глазного яблока с параокулярными структурами 
и инвазивно растущей опухолью, образованной популя-
циями полиморфных веретеновидных и эпителиоидных 
клеток, образующих гнезда в толще плотной соединительной 
ткани. Структуры глазного яблока деструированы опухолью, 
стекловидное тело замещено некротическими массами 
и опухолью, отмечаются относительно сохранные склера, 
сетчатка и конъюнктива. Цилиарное тело, радужка и хру-
сталик разрушены опухолью. Рост опухоли определяется как 
интраокулярно, так и экстраокулярно — в структуры орбиты. 
Обращают на себя внимание многочисленные депозиты 
коричневого пигмента (меланина), а также крупные зоны не-

Рис. 2. Внешний вид пациента с увеальной меланомой правой 

глазницы на фото в прямой проекции. Глазное яблоко смещено 

кверху и кнаружи

Fig. 2. The appearance of the patient with uveal melanoma of the right 

orbit, front view. The eyeball is displaced upwards and outwards

Рис. 1. Магнитно-резонансная томография пациента с увеальной 

меланомой правой глазницы с экстрасклеральным и транскрани-

альным распространением

Fig. 1. Magnetic resonance imaging of the patient with uveal melanoma 

of the right orbit with extrascleral and transcranial extension 
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кроза, нередко с игольчатой формы просветами (кристаллы 
холестерола). Митотическая активность высокая. Морфо-
логическая картина смешанной эпителиоидно- и верете-
ноклеточной (histologic grade G2) МХ с экстрасклеральным 
распространением (pT4e) (рис. 3).

Явных клинических признаков метастазирования 
на момент пребывания в Центре нейрохирургии не выявлено. 
Пациент выписан с рекомендациями консультации онколога, 
радиолога, контрольного исследования МРТ головного мозга.

ОБСУЖДЕНИЕ
МХ — наиболее распространенный тип УМ. Заболевание 

отличается высоким метастатическим потенциалом, быстрым 
течением и плохим витальным прогнозом [30]. Разнообразие 
клинических проявлений зачастую затрудняет постановку 
диагноза, в таких случаях, как правило, риск для жизни па-
циентов возрастает. Наряду с клинико-инструментальным 
осмотром, молекулярно-генетический поиск может играть 
важную роль в постановке диагноза МХ. По данным лите-
ратуры, транссклеральное распространение МХ встречается 
нечасто и, что немаловажно, клинические проявления таких 
процессов могут отличаться нехарактерным течением. 

T. Henry и соавт. [31] представляют клиническое на-
блюдение манифестации МХ выраженной головной болью, 
отеком век, хемозом конъюнктивы и болью в правом глазу. 
На МРТ было обнаружено крупное экстраокулярное об-
разование с небольшим интраокулярным компонентом. 
В дальнейшем пациентке были назначены пероральные 
глюкокортикоиды с положительным эффектом, который 
был истолкован в пользу лимфомного процесса. Однако 
по результатам тонкоигольной аспирационной биопсии 
у пациентки обнаружилась МХ. 

S. Lemaitre и соавт. [32] описывают пациентку с жало-
бами на центральную скотому; при офтальмологическом 
осмотре выявлена картина монолатерального оптического 
неврита, однако на МРТ видно некрупное экстрасклераль-
ное образование с накоплением контрастного вещества, 
при дальнейшем обследовании выявлен маленький юкстапа-
пиллярный меланоцитарный очаг. Спустя 10 мес у пациентки 
были обнаружены метастазы в печени. 

В представленном клиническом 
наблюдении длительность течения за-
болевания и распространенность опу-
холевого процесса обусловлены тем, 
что пациент не наблюдался по поводу 
выявленного заболевания и длительное 
время не обращался за медицинской 
помощью, однако на момент осмотра, 
спустя 7 лет после манифестации забо-
левания, метастатического поражения 
печени и других органов не выявле-
но. Вместе с тем, транссклеральное 
распространение процесса привело 
к опухолевой инфильтрации структур 
орбиты c угрозой распространения 
в область черепа.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
МХ являются наиболее распро-

страненным видом злокачественных 
внутриглазных опухолей, отличаю-
щихся высоким метастатическим по-
тенциалом. Разнообразие клинических 
проявлений осложняет постановку 
диагноза, что в значительной мере 

ухудшает прогноз для жизни пациентов. Однако в некото-
рых случаях отмечается нетипичное течение заболевания. 
Представленное клиническое наблюдение демонстрирует 
длительное существование нелеченной МХ без явных клини-
ческих проявлений метастазирования по органам к моменту 
нейрохирургического вмешательства. В то же время имел 
место транссклеральный рост опухоли, приведший к пораже-
нию всех структур орбиты с тенденцией к распространению 
процесса в полость черепа.
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