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Представлено редкое клиническое наблюдение специфического поражения интракраниального отдела 
зрительного нерва при оккультном течении системного саркоидоза у молодой женщины. Заболевание дебютиро-
вало с прогрессивно развивающейся слепоты одного глаза. Выявленное при магнитно-резонансной томографии 
(МРТ) с контрастированием образование изначально расценено как опухоль зрительного нерва глиального ряда. 
Пациентке выполнено хирургическое удаление образования с  целью предотвращения его дальнейшего распро-
странения на зрительные пути и определения гистологической природы опухоли. Гистологические исследование 
интраоперационного материала выявило наличие саркоидной гранулемы, а проведенное в последующем клини-
ческое дообследование подтвердило диагноз системного саркоидоза. Диагностика заболевания имела клинические 
затруднения, в виду отсутствия явной системности характера и опухолеподобного дебюта заболевания, характер 
процесса был уточнен только после биопсии образования.
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Sarcoid granuloma of the optic nerve due to latent systemic sarcoidosis 
(clinical case and literature review)
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A rare case of the specific lesion of the optic nerve’s intracranial part due to occult sarcoidosis in young woman 
presented. The disease started with unilateral progressive visual loss. The magnetic resonance imaging (MRI) with contrast 
enhancement was primary suspected of optic glioma. The patient underwent surgical removal of lesion to prevent its future 
spreading to the optic pathways and for histopathological investigation. Diagnosis of the disease was associated with certain 
difficulties. Specimen examination revealed sarcoid granuloma, and following clinical screening confirmed sarcoidosis.
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Cписок сокращений:
МРТ  — магнитно-резонансная томография
НПВС — нестероидные противовоспалительные 
препараты
OD — правый глаз.
OS — левый глаз.
ЗВП — зрительные вызванные потенциалы

Введение. 
Саркоидоз — редкое системное идиопатическое 

заболевание, сопровождающееся воспалительной 
инфильтрацией различных тканей с  образованием 
специфических воспалительных гранулем с последу-
ющим исходом в фиброз [2]. Заболевание чаще выяв-
ляется у женщин молодого и среднего возраста. Чаще 
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поражается паренхима легких и печени, кожа, реже 
— суставы и оболочки глаза [3,4]. Клинические про-
явления поражений центральной нервной системы 
выявляются прижизненно в  5  % случаев, достигая 
по результатам аутопсий 15 %, что указывает на не-
достаточную прижизненную клиническую диагно-
стику и дифференциальный диагноз нейросаркоидо-
за [5]. Поражения зрительного нерва при саркоидозе 
встречаются довольно редко и составляют около 5 % 
наблюдений [6].

Представленный клинический случай и обзор ли-
тературы посвящены диагностике и нейрохирургиче-
скому лечению изолированной саркоидной грануле-
мы интракраниального отдела зрительного нерва при 
скрытом системном саркоидозе у молодой женщины.

Клиническое наблюдение: Пациентка 28 лет по-
ступила в стационар 10 ноября 2016 года с жалоба-
ми на  отсутствие зрения справа, периодические го-
ловные боли. Заболевание началось с субъективного 
ощущения снижения остроты зрения справа, при ос-
мотре офтальмолога выявлен отек диска зрительного 
нерва, центральная скотома справа. В течение после-
дующих 7 дней с начала заболевания острота зрения 
прогрессивно снижалась. За 14 дней до госпитализа-
ции в  стационар развился правосторонний амавроз. 
На  МРТ головного мозга с  контрастированием вы-
явлено объемное образование правого зрительного 
нерва, с  интенсивным накоплением контрастного 
препарата, которое расценено как глиальная опухоль 
зрительного нерва.

Следует отметить, что примерно за год до разви-
тия нарушений зрения пациентка отмечала периоди-
ческие боли в локтевых и коленных суставах, обсле-

довалась и лечилась у терапевта по месту жительства, 
назначались нестероидные противовоспалительные 
средства (НПВС), однако диагноз системного ауто-
иммунного заболевания не  был установлен. За  10 
месяцев до госпитализации у пациентки произошли 
срочные неосложненные роды, после чего в период 
лактации развились зрительные расстройства.

В лабораторный анализах при поступлении в ста-
ционар выявлено повышение печеночных трансами-
наз (АСТ‑161.2 ед/л, АЛТ‑146.4 ед/л), которое рас-
ценено терапевтом как проявления лекарственного 
гепатита на фоне приема нестероидных противовос-
палительных препаратов и каберголина, который па-
циентка принимала для подавления лактации перед 
операцией. Признаков очаговых и инфильтративных 
изменений в паренхиме легких на обзорной рентге-
нограмме при поступлении не было выявлено.

При неврологическом осмотре обращал на  себя 
внимание правосторонний амавроз с  отсутствием 
прямой и  сохранной содружественной фотореакции 
зрачков. При осмотре глазного дна отмечено разви-
тие застойного диска зрительного нерва и  венозное 
полнокровие вен сетчатки справа. Глазное дно и зри-
тельные функции слева без отклонения от нормы.

Исследование зрительных вызванных потенциа-
лов (ЗВП) на светодиодную вспышку (длительность 
10 мс, частотой 2 Гц, число усреднений 1000) пока-
зало отсутствие корковых ответов при стимуляции 
правого полуполя, и их сохранность при регистрации 
левого полуполя с  нормальной латентностью и  ам-
плитудой в  пределах нормы ОS –N 1–70,01 мс P1–
92,9 мс, амплитуды корковых компонентов до 12 мкв 
(Рис. 1).

	 А (OS) 	 Б(OD)
Рис. 1. Исследование зрительных вызванных потенциалов (ЗВП).
А (OS) регистрация нормальных ЗВП. Б (OD) отсутствие корковых ответов при стимуляции правого зрительного поля.
Fig. 1. Study of visual evoked potentials (VEP).
A (OS) registration of normal VEPs. B (OD) absence of cortical responses to stimulation of the right visual field.
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На магнитно-резонансной томограмме головного 
мозга определялось утолщение правого зрительного 
нерва, снижение интенсивности сигнала в  Т1 и  его 
повышение в Т2 и FLAIR — взвешенных изображе-
ниях (Рис. 2).

На всех МР-последовательностях отмечает-
ся утолщение правого зрительного нерва (указаны 
стрелками), снижение интенсивности сигнала в  Т1 
(рис.  2Б) и  его повышение в  Т2 (рис.  2А) и  FLAIR 
(рис. 2В) взвешенных изображениях.

Поперечник нерва утолщен до  8  мм. Определя-
ется округлое объемное образование в  латераль-
ных и  центральных отделах поперечника правого 
зрительного нерва в  прехиазмальном его участке. 
На МР-последовательностях с контрастным усилени-
ем выявлено интенсивное накопление контрастного 
препарата образованием (рис. 3, указано стрелкой).

С учетом клинических и рентгенологических дан-
ных образование расценено как опухоль зрительного 
нерва глиального ряда.

Хирургическое вмешательство выполнено путем 
птериональной краниотомии, осуществлен субфрон-
тальный подход к  правому зрительному нерву. Ин-
траоперационно правый зрительный нерв темно-се-
рой окраски, значительно утолщен, баллонообразно 
деформирован. Оболочка зрительного нерва обильно 
васкуляризирована. Выполнена невротомия латераль-
ной поверхности прехиазмального участка нерва, 
визуализирована патологическая ткань темно-серого 
цвета, плотной консистенции, четко отграниченная 
от  волокон зрительного нерва. Образование удалено 
в пределах здоровой ткани, часть медиальных волокон 
зрительного нерва сохранены. Левый зрительный нерв 
и хиазма обычной окраски, не изменены (Рис. 4).

	 А (Т2) 	 Б (Т1) 	 В (Flair)
Рис 2. Магнитно-резонансная томограмма головного мозга. Fig 2. Magnetic resonance imaging of the brain

	 А (аксиальная) 	 Б (сагиттальная) 	 В (Коронарная)
Рис. 3. МРТ головного мозга с контрастным усилением в аксиальной (А), сагиттальной (Б), коронарной (В) проекциях.
Fig. 3. MRI of the brain with contrast enhancement in axial (A), sagittal (B), coronal (C) projections.

	 А 	 Б 	 В
Рис. 4. Интраоперационная микрохирургическая фотография удаления образования правого зрительного нерва через 
правосторонний птериональный доступ.
А — до невротомии; Б — после рассечения зрительного нерва; В — после удаления образования
Fig. 4. Intraoperative microsurgical photography of the removal of the formation of the right optic nerve through the right pterional 
approach. A — before neurotomy; B — After dissection of the optic nerve; B — after removal of the formation.
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Пслеоперационный период протекал без ослож-
нений. Дополнительных неврологических выпаде-
ний после операции не отмечено, зрение на доопера-
ционном уровне.

Гистологическое исследование удаленного об-
разования показало скопление саркоидоподобных 
гранулем с  тенденцией к  слиянию, перифокальны-
ми грануляциями и воспалительной инфильтрацией, 
фокусом некроза и кровоизлияниями, что может со-
ответствовать картине неспецифического грануле-
матозного воспаления; элементы опухолевого роста 
не прослеживались (Рис. 5).

Рис. 5. Микроскопическое исследование препарата удаленной 
гранулемы.
Чёрными стрелками указаны скопления многоядерных 
гигантских клеток с тенденций к слиянию и окруженными 
эпителиоидными гистиоцитами и валом лимфоидной 
инфильтрации
Fig. 5. Microscopic examination of the preparation of the removed 
granuloma.
Black arrows indicate accumulations of multinucleated giant 
cells with a tendency to merge and surrounded by epithelioid 
histiocytes and a shaft of lymphoid infiltration.

После гистологической верификации грануле-
матозного поражения зрительного нерва выполнена 
компьютерная томография органов грудной клетки, 
при которой выявлены поражения лимфоузлов сре-
достения и паренхимы легких (рис. 6).

Обсуждение:
Саркоидоз редкое системное идиопатическое за-

болевание, этиопатогенетическим фактором которо-
го в настоящее время принято считать неизвестный 
аутоиммунный механизм, ведущий к  продуктивно-
му гранулематозному воспалению с исходом в фи-
броз. Морфологически заболевание проявляется 
формированием в различных органах и тканях «не-
казеозных» воспалительных гранулем. Наиболее 
часто вовлекаются паренхима легких, печени, кожа, 
лимфатические узлы, оболочки глаза, суставы. Мо-
заичные клинические проявления вызывают значи-
тельные трудности диагностики и лечения данного 
заболевания [7]. Особенно трудной диагностика 
представляется если первичная манифестация забо-
левания обусловлена клинической картиной изоли-
рованного поражения центральной нервной систе-
мы (ЦНС). [8, 9, 10].

Поражение ЦНС при системном саркоидозе 
встречается достаточно редко, приблизительно в 5 % 
всех наблюдений [11, 12, 13]. Случаи изолированно-
го поражения без системного распространения еще 
более редки и  наблюдаются по  данным литературы 
менее чем 0.2 на 100,000 случаев [14].

Наиболее частыми неврологическими симптома-
ми являются поражения черепных нервов — у 50 % 
пациентов, головная боль — у 30 %, и симптоматиче-
ская эпилепсия — у 10 % [14].

В литературе описаны случаи саркоидозных ме-
нингитов, менинго-энцефалитов, проявляющиеся 
стертым менинегальным синдромом. Заболевание 
протекает обычно по  типу хронического менингита 
или, значительно реже, подострого/острого менинги-
та. Поражение оболочек, как правило, сопровождает-
ся грубым вовлечением в процесс черепно-мозговых 
нервов. Заинтересованность черепномозговых не-
рвов находят почти в 50 % всех случаев саркоидоза 
нервной системы. Чаще всего страдает лицевой нерв, 
затем зрительный, глазодвигательный и тройничный 
нервы. Черепно-мозговые нервы могут поражаться 
как единично, так и множественно.

	 А 	 Б
Рис 6. КТ легких в коронарной (А) и аксиальной (Б) проекциях.
Белыми стрелками указаны множественные милиарные очаги в паренхиме легких, чёрными стрелками указаны увеличенные 
лимфатические узлы средостения и бронхов.
Fig. 6. CT scan of the lungs in the coronal (A) and axial (B) projections.
White arrows indicate multiple miliary foci in the lung parenchyma, black arrows indicate enlarged lymph nodes of the mediastinum 
and bronchi.
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Часто отмечается сочетанное поражение глаз 
в виде иридоциклита вместе со множественным во-
влечением черепно-мозговых нервов. Описано по-
ражение гипофиза с  изменением турецкого седла, 
а также поражение гипоталамуса с явлениями панги-
попитуитаризма или с моносимптомом в виде неса-
харного диабета [7, 11, 11, 13, 14].

Нейропатия зрительного нерва при саркоидозе 
наблюдается в  5  % случаев. Однако, крупное про-
спективное когортное исследование саркоидоза аме-
риканской неврологической ассоциации от 2016 года 
отмечает более частое выявление нейропатии зри-
тельного нерва у  больных с  системным и  изолиро-
ванным формами заболевания, что возможно говорит 
о  подостром, оккультном течении и  недостаточной 
диагностике заболевания.

Впервые поражение зрительного нерва при сарко-
идозе было описано в 1964 году, в журнале «Archive of 
ophthalmology» был описан случай опухолеподобного 
поражения зрительного нерва у  молодой женщины. 
Гистологический материал был получен путем вме-
шательства Berke-Kronlein. Было выявлено грануле-
матозное неказеозное воспаление зрительного нерва. 
Спустя три года у  пациентки отмечалось развитие 
системного саркоидоза с  преимущественным пора-
жением легких и печени. Была назначена стероидная 
системная противовоспалительная терапия [17].

В мировой литературе до 2000 года опубликованы 
всего 57 случаев невропатии зрительного нерва, 35 
из которых представлены непосредственным воспа-
лением зрительного нерва, 9 были связаны со сдав-
лением нерва внутримозговой гранулемой, 6 случаев 
развились на фоне гидроцефалии и 6 как осложнения 
поражений сосудистой оболочки глаза [18].

В 1997  году E. B. Ing и  соавт. опубликовали кли-
нический случай хирургического лечения гранулемы 
верхушки орбиты имитирующей менингиому канала 
зрительного нерва, публикацию дополнил расши-
ренный обзор литературы посвященный 17 случаям 
изолированных гранулем зрительных нервов без оче-
видных признаков системного поражения, которым 
проводилась биопсия образований. В  большинстве 
описанных случаев предоперационный диагноз был 
менингиома зрительного нерва [19]. Выводы, полу-
ченные на  основании его работы, говорят о  крайне 
сложной диагностике саркоидных поражений зритель-
ного нерва, имитирующих менингиому. Для постанов-
ки диагноза необходимо проведение гистологической 
верификации, хирургическое лечение показано для 
декомпрессии зрительных путей.

Также существуют всего 2 публикации опериро-
ванных саркоидных гранулем Меккелевой полости, 
имитирующих тригеминальные шванномы [20, 21].

Более редкой ситуацией, как в представленном слу-
чае, являются «глиома-подобные» гранулемы зритель-
ного нерва. В мировой литературе встречается един-
ственный клинический случай нейрохирургического 
удаления изолированной интраневральной грануле-
мы, имитирующей глиому зрительного нерва. В статье 

S. Yilmazlar и  др. [22] описывают случай диагности-
рованного объемного образования зрительного нерва 
у  молодой пациентки с  клинической картиной про-
грессирующей односторонней слепоты без признаков 
системного саркоидоза. Предоперационный диагноз 
установлен по данным МРТ головного мозга с контра-
стированием — обнаружено резкое утолщение и при-
знаки интенсивного накопления контрастного препа-
рата от  ретробульбарного отдела зрительного нерва 
до  зрительного перекреста. Выявленные изменения 
были так  же были расценены авторами как опухоль 
глиального ряда зрительного нерва. Интраопераци-
онно были выявлены схожие с представленным нами 
случаем изменения зрительного нерва в виде утолще-
ния и гиперваскуляризации пиальной оболочки.

В 2019 году коллективом автором ФГАУ «НМИЦ 
нейрохирургии им. акад. Н. Н. Бурденко» был прове-
ден обзор литературы и описаны два подобных слу-
чая формирования гранулём переднего зрительного 
пути и хиазмально-селлярной области [1].

Вариабельность псевдотуморозного поражения 
черепных нервов при саркоидозе, имитирующее ме-
нингиому/глиому зрительного нерва или шванному 
тройничного нерва, объясняется различными описан-
ными вариантами образования гранулемы — при не-
посредственном воспалении нерва [5, 21, 23, 24, 31], 
сдавлении или инфильтрации прилегающими вос-
палительными массами (в  том числе при поражении 
верхушки орбиты или гипофиза) [24, 25], вторичное 
распространение при поражении сетчатки или сосу-
дистой оболочки глаза [26, 27, 28], гранулемы диска 
зрительного нерва [5, 25], менингеальное воспаление 
распространяющееся на  оболочку нерва [18] и  при 
развитии гидроцефалии [29].

Наиболее частый механизм формирования грану-
лемы зрительного нерва — развитие воспаления мяг-
кой мозговой оболочки в области непосредственного 
прилежания питающих нерв сосудов, более редкий 
вариант — непосредственно поражение нерва в об-
ласти эндоневрия [30].

Заключение: Несмотря на  редкую встречаемость 
и выявляемость нейросаркоидоза, данное заболевание 
должно быть включено в перечень дифференциальных 
опухолеподобных заболеваний, поражающих череп-
ные нервы и  другие отделы ЦНС. Без явных клини-
ческих проявлений системного саркоидоза установка 
клинического диагноза, на основании наличия изоли-
рованной гранулемы зрительного нерва практически 
невозможна, что требует проведение гистологической 
верификации. Проведение хирургического лечения воз-
можно с целью постановки гистологического диагно-
за, декомпрессии зрительных путей и предотвращения 
распространения воспалительного процесса на  зри-
тельный перекрест, противоположный зрительный 
нерв. Также стоит отметить, что стандартный алгоритм 
лечения глюкокортикостероидами часто не  приносит 
значительного клинического эффекта в  связи с  толе-
рантностью саркоидозного гранулематозного процесса 
к глюкокортикоидной терапии M. Gelwan и соавт. [32].
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