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Аннотация. Проведен анализ современных представлений о прогнозировании 

течения глиом зрительного пути при нейрофиброматозе 1 типа.  В литературе 

подчеркиваются преимущества и потенциал междисциплинарных подходов, 

объединяющих фундаментальные и клинические аспекты данной патологии. 

Опыт применения хирургических методов и химиотерапии при оптических глио-

мах продемонстрировал возможности сдерживания роста опухоли. Стабилиза-

ция онкологического процесса в большинстве случаев не сопровождается вос-

становлением зрительных функций, существенно ограничивая качество жизни 
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пациентов. Современные исследования направлены на поиск персонализирован-

ных стратегий оценки факторов риска, новых подходов к оптимизации монито-

ринга опухолей и тактики ведения таких пациентов. Сохранение зрения рассмат-

ривается как приоритетная цель.  

Ключевые слова: нейрофиброматоз, оптическая глиома, глиома зрительного 

пути, факторы риска 
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Abstract. An analysis of modern concepts on the prognosis of the course of optic path-

way gliomas in neurofibromatosis type 1 was conducted. The literature emphasizes the 

advantages and potential of interdisciplinary approaches that combine fundamental and 
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clinical aspects of this pathology. Experience with surgical methods and chemotherapy 

for optic gliomas has demonstrated the ability to contain tumor growth. Stabilization 

of the oncological process in most cases is not accompanied by restoration of visual 

functions, significantly limiting the quality of life of patients. Current research is aimed 

at finding personalized strategies for assessing risk factors, new approaches to optimiz-

ing tumor monitoring and patient management tactics. Preservation of vision is con-

sidered a priority goal. 

Keywords: neurofibromatosis, optic glioma, optic pathway glioma, risk factors 

 

Значительная часть глиом зрительного пути ассоциирована с нейрофибро-

матозом 1 типа (НФ1) – аутосомно-доминантным заболеванием, которое имеет 

распространенность 1:3000 новорожденных, характеризуется предрасположен-

ностью к развитию новообразований и полисистемностью клинических проявле-

ний [6, 9, 23]. В последние годы медицинские и социальные аспекты НФ1 рас-

сматриваются с позиций перспектив профилактики развития и роста новообра-

зований, молекулярной таргетной терапии, нейропротекторных терапевтических 

стратегий, направленных на сохранение когнитивных и зрительных функций. 

Для обоснования выбора тактики лечения и наблюдения риск потери зрения яв-

ляется одним из наиболее важных факторов, наряду с неврологическими и эндо-

кринными синдромами [5, 22].    

Поздние рецидивы, вторичные злокачественные новообразования и цереб-

роваскулярные заболевания являются тяжелыми поздними осложнениями, при-

водящими к снижению продолжительности жизни. В этой связи повышается зна-

чимость факторов риска, которые необходимо изучать и учитывать для повыше-

ния качества долгосрочного наблюдения [11,17]. На фоне недостаточной изучен-

ности патогенеза оптических глиом при НФ1 и отсутствия унифицированных 

подходов к лечению комплексная проблема сохранения адаптационного потен-

циала, продолжительности и качества жизни у пациентов с данной патологией 

является приоритетной [1, 3].  
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В условиях расширения возможностей молекулярной диагностики и по-

тенциальных преимуществ применения патогенетической терапии вопросы по-

иска потенциальных прогностических маркеров, терапевтических целей, ком-

плексной оценки факторов риска развития и неблагоприятного течения глиом 

зрительного пути, ассоциированных с НФ1, актуальны и имеют практическую 

направленность [4, 21].    

С целью обобщения современных представлений о прогнозировании тече-

ния глиом зрительного пути при НФ1 проведен анализ посвященной данному 

вопросу научной литературы с использованием реферативных баз данных 

РИНЦ, PudMed, Scopus.  

Глиомы зрительного пути встречаются у 15–20 % лиц с НФ1 и могут пора-

жать зрительные нервы, хиазму, зрительные тракты, что приводят к нарушению 

зрения у 35–50%. В процесс могут вовлекаться близко расположенные анатоми-

ческие структуры, в частности, гипоталамус [13]. Клинические проявления оп-

тических глиом обусловлены их локализацией, возрастом на момент появления, 

стадией роста и развития нервных и орбитальных костных тканей [6, 10].   

Мутация в гене NF1 активирует различные эффекторные пути, которые 

опосредуют опухолеобразование глиомы. Кроме того, как показали эксперимен-

тальные исследования, неопухолевые клетки из микроокружения опухоли также 

способствуют развитию опухоли [6]. Разработка эффективных методов лечения 

требует понимания молекулярных характеристик опухоли, а также обоснования 

многоэтапных вмешательств, нацеленных как на неопластические клетки, так и 

на неопухолевые клетки [5, 14, 16]. 

Для глиом зрительного пути при НФ1 характерно медленное, преимуще-

ственно доброкачественное развитие и длительная стадия субклинического те-

чения с нормальными зрительными функциями, отсутствием видимых измене-

ний при офтальмоскопии, что затрудняет раннюю диагностику и оценку рисков 

при отсутствии надежных биомаркеров [5, 6]. Для оптических глиом не харак-
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терна злокачественная трансформация, но они могут приводить к дислокацион-

ному синдрому и угрожать жизни, особенно у детей раннего возраста, из-за про-

грессирующего поражения опухолями зрительных путей. Кроме того, вовлече-

ние в процесс гипоталамуса может привести к развитию диэнцефального син-

дрома в младенчестве и гипопитуитаризму в более позднем возрасте [7, 9]. Опу-

холи, появляющиеся в более старшем возрасте, могут спонтанно останавли-

ваться в росте и после периодов стабильного состояния впоследствии прогрес-

сировать. Необходимо отметить, что в отношении пациентов с манифестной кли-

нической картиной до настоящего времени не разработано оптимальной тактики 

ведения, обеспечивающей сохранность зрительных функций [12].  

Многофакторный анализ, проведенный A.Azizi с соавт., показал, что про-

гностическое значение в отношении стойкой и прогрессирующей утраты зрения 

имеют множественные симптомы поражения органа зрения, аномальное зри-

тельное поведение, появление новых зрительных симптомов в динамике заболе-

вания, атрофия зрительного нерва. Такие признаки, как косоглазие, постхиаз-

мальная локализация опухоли, двусторонне поражение зрительных путей пока-

зали пограничную значимость. Положительная динамика зрительных функций 

на фоне лечения наблюдалась только в 25% случаев. В качестве наиболее значи-

мого неблагоприятного прогностического фактора выделена атрофия зритель-

ного нерва [5].  

Аналогичные выводы представлены С.Kotch с соавт. по результатам ретро-

спективного когортного исследования исходных факторов риска резистентного 

к лечению и/или рецидивирующего течения глиом с необратимой утратой зри-

тельных функций у детей с оптическими глиомами при НФ1, которое наблюда-

лось у 44% с данной патологией [8].  Отмечено, что почти у трети пациентов 

химиотерапия первой линии на основе карбоплатина оказалась неэффективной. 

Рефрактерное и рецидивирующее течение глиом, ассоциированных с НФ1, опре-

деляет необходимость двух или более схем лечения. Результаты многофактор-

ного анализа показали, что возраст менее двух лет на момент начала лечения, 
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аномалии диска зрительного нерва, постхиазмальная локализация опухоли и отя-

гощенный по НФ1 генеалогический анамнез были связаны с рефрактерным или 

рецидивирующим течением оптических глиом и утратой зрительных функций в 

долгосрочной перспективе [8]. Однако L.Segal с соавт. полагают, что расположе-

ние глиом не может использоваться в качестве прогностического индикатора, и 

скрининг с клиническими офтальмологическими обследованиями имеет более 

значимое прогностическое значение в сравнении с магнитно-резонансной томо-

графией. Основой для такого вывода стали результаты ретроспективного анализа 

331 случая НФ1. Скрининговая визуализация проводилась всем пациентам, сред-

ний период наблюдения составил 7 лет. У 44 пациентов (13%) была диагности-

рована оптическая глиома. У 8 пациентов была обнаружена хиазмальная и/или 

ретрохиазмальная опухоль в дополнение к поражению нерва [15]. Ретроспектив-

ный анализ серии 45 длительных клинических наблюдений, проведенных 

М.Kinori с соавт., показал, что острота зрения и внешний вид диска зрительного 

нерва, а именно - его бледность, которая наблюдается в 62% случаев, являются 

надежным прогностическим критерием. Снижение зрительных функций в более 

тяжело пораженном глазу отмечено у 36% пациентов, в обоих глазах - у 11% 

наблюдавшихся пациентов [7].  

Основную сложность представляет вопрос дифференцированного подхода 

к необходимости химиотерапии и обоснованию преимуществ наблюдения без 

лечения. Целью химиотерапии является сохранение зрения, но потеря зрения при 

прогрессировании оптической глиомы, связанной с НФ1, может быть непредска-

зуемой [22].   

В исследовании L.Lohkamp с соавт. наблюдалось 1337 детей с оптической 

глиомой различного генеза. Из них у 15% был диагностирован НФ1. У 41,3% 

пациентов наблюдалось стабильное состояние при отсутствии активных лечеб-

ных мероприятий, 58,7% пациентам потребовался как минимум один курс лече-

ния. Общая выживаемость составила 23,6 года. Авторы исследования подчерки-
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вают важность многопрофильного командного подхода в организации наблюде-

ния и уход за детьми с НФ1 [9]. Однако наблюдение с частыми офтальмологиче-

скими обследованиями не позволяют гарантировать благоприятное течение, у 

некоторых детей наблюдается прогрессирующая потеря зрения до лечения [21, 

24]. Показания к химиотерапии обычно основаны на комплексной количествен-

ной оценке зрения. Важным аспектом является сложность оценки зрения у детей 

раннего возраста, что увеличивает значение результатов офтальмологических и 

электрофизиологических методов исследований [2, 3, 18].    

А.Marjańska с соавт. с целью ретроспективного анализа течения и эффектов 

терапии оптических глиом, ассоциированных с НФ1, проанализировали демо-

графические, клинические и генетические данные, а также параметры нейрови-

зуализации и офтальмологических методов исследования у 92 пациентов [10].  У 

55,4% из них глиомы были односторонними, у 44,6% - двусторонними. В 67,4% 

случаев выявлены характерные для НФ1 очаги гиперинтенсивности при маг-

нитно-резонансной томографии. Значимыми прогностически неблагоприятными 

факторами, связанными с необходимостью онкологического лечения, были ам-

блиопия, экзофтальм, страбизм в сочетании с симптоматической эпилепсией, 

двусторонним поражением и толщиной зрительного нерва более 8 мм. Первая 

линия онкологического лечения включала винкристин и карбоплатин или моно-

терапию винбластином. Использование последующих линий онкологического 

лечения потребовалось у 46,7% пациентов [10]. Авторы предлагают изменение 

подхода к ведению пациентов с оптической глиомой, ассоциированной с НФ1. В 

частности, рекомендуют проводить первую магнитно-резонансную томографию 

в возрасте после одного года и сократить частоту повторных исследований в пер-

вый год наблюдения у пациентов с изолированным поражением интраокулярных 

и/или интраорбитальных сегментов зрительного нерва. По мнению исследовате-

лей, если у пациентов с сопутствующей задержкой психомоторного развития или 
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симптоматической эпилепсией наблюдается ухудшение остроты зрения без про-

грессирования по данным оптической когерентной томографии и зрительных 

вызванных потенциалов, проведение химиотерапии нецелесообразно [10].   

D.Walker с соавт. отмечают, что прогрессирование когнитивных и пове-

денческих нарушений может быть обусловлено развитием поражения головного 

мозга при НФ1, а также наблюдаться в спорадических случаях, когда объемные 

опухоли сдавливают соседние структуры. Постоянно прогрессирующие опухоли 

предполагают проведение повторных вмешательств с целью контроля потери 

зрения, эндокринных нарушений, других очаговых повреждений мозга [22].  

Возможность прогнозирования потери зрительных функций может потенци-

ально повлиять на выбор тактики ведения и результаты лечения с помощью хи-

рургии, радиотерапии, химиотерапии и молекулярно-направленной лекарствен-

ной терапии [19, 20, 25].  

В современной литературе подчеркиваются преимущества и потенциал 

междисциплинарных подходов, объединяющих фундаментальные и клиниче-

ские аспекты НФ1. Опыт применения хирургических методов и химиотерапии 

при оптических глиомах, ассоциированных с НФ1, продемонстрировал возмож-

ности сдерживания роста опухоли. Однако стабилизация онкологического про-

цесса в большинстве случаев не сопровождается восстановлением зрительных 

функций, существенно ограничивая дееспособность. В связи с неоднозначной 

результативностью данных методов лечения продолжаются исследования, 

направленные на поиск персонализированных стратегий оценки риска, новых 

подходов к повышению качества мониторинга опухолей, оптимизации тактики 

ведения таких пациентов, а сохранение зрения рассматривается как приоритет-

ная цель.  
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