
Новообразования непигментирован-
ного цилиарного эпителия (НПЦЭ) 
относятся к  категории крайне редких 
внутриглазных опухолей и  характе-

ризуются широким разнообразием клиниче-
ских и  морфологических форм. Их диагностика 
в  значительной степени затруднена, необходима 
дифференциация с рядом неопластических про-
цессов, как правило, с  меланомой сосудистой 
оболочки глаза [1, 2]. Диагноз опухоли обычно 
ставится на основании данных патоморфологи-
ческого исследования после ее локальной эксци-
зии либо энуклеации.

Аденома НПЦЭ  – один из редких морфо-
логических вариантов этой группы опухолей. 
Имеющиеся в литературе публикации носят опи-
сательный характер единичных патоморфологи-
ческих, реже клинических наблюдений.

Цель настоящей работы  – на клиническом 
примере аденомы НПЦЭ у  ребенка 13  лет про-
анализировать результаты клинического, 

инструментального и  морфологического иссле-
дований опухоли.

Материал и методы
Девочка 13 лет направлена в нашу клинику с по-
дозрением на новообразование радужки и  ци-
лиарного тела правого глаза. Диагностический 
поиск включал как клинические, так и  инстру-
ментальные методы исследования. Больной 
проведено хирургическое лечение  – иридоци-
клосклерэктомия. Эксциированный материал 
фиксировался в  10%  забуферированном форма-
лине, подвергался гистологическому и  иммуно-
гистохимическому (ИГХ) исследованиям. После 
заливки в парафине и микротомии парафиновые 
срезы (5–6 мкм) окрашивались гемотоксилин-эо-
зином и  пикрофуксином по методу Ван-Гизона. 
Исследования проводили с  помощью микро-
скопической системы со встроенной цифро-
вой фотокамерой при увеличении в  40–400  раз. 
Для ИГХ исследования срезы обрабатывали 
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специфическими антителами к  эпителиальным 
образованиям  – цитокератином, нейрогенным 
образованиям  – S-100-антигеном и  нейронспе-
цифической энолазой, меланоцитарным опу-
холям  – HMB-45, а  также виментином для ме-
зенхимальных клеток. В  работе использовали 
стрептавидин-биотиновый пероксидазный метод 
для выявления иммунного окрашивания (DАКO, 
Envision System HRD). Контрокраску производи-
ли гематоксилином.

Результаты гистологического и иммуногисто-
химического анализа позволили установить диа-
гноз аденомы НПЦЭ.

Результаты
Из анамнеза известно, что покраснение правого 
глаза появилось два месяца назад – по месту жи-
тельства оно было расценено как конъюнктивит. 
Больная получала местную антибактериальную 
и  противовоспалительную терапию с  положи-
тельным эффектом. При последующем осмотре 
по месту жительства заподозрено новообразова-
ние радужки правого глаза, с чем девочка направ-
лена в нашу клинику на консультацию.

При обследовании на остроту зрения установ-
лено: зрение обоих глаз 1,0 с  миопической кор-
рекцией. Внутриглазное давление в пределах нор-
мы, поля зрения не изменены. При обследовании 
в  свете щелевой лампы в  наружном отделе пра-
вого глаза у  корня радужки визуализировалась 
серовато-коричневого цвета опухолевая ткань 
с  нечеткими границами, распространяющаяся 
в  корень радужки и  переднюю камеру (рис. 1). 
В хрусталике, в парацентральной зоне, видны ло-
кальные (точечные) помутнения. В стекловидном 
теле отмечалась нитчатая деструкция. При гонио-
скопии в зоне локализации образования угол пе-
редней камеры закрыт опухолевой тканью, роста 
опухоли вдоль него не выявлено. На глазном дне 
патологические изменения не определялись.

Ультразвуковая биомикроскопия, прове-
денная в  двух проекциях, подтвердила на-
личие образования гомогенной структуры, 
повышенной акустической плотности, локали-
зующегося в  иридоцилиарной зоне (с  преиму-
щественным вовлечением в  процесс отростков 
цилиарного тела), размеры которого составляли 
1,5 × 2,5 × 3,5 мм (рис. 2А, Б).

Рис. 1. Биомикроскопическая 
картина глаза. В наружном отделе 
глаза у корня определяется слабо-
пигментированное (серовато-
коричневого цвета) образование 
(обозначено стрелкой), которое 
распространяется в цилиарное тело

Рис. 2. Ультразвуковая биомикроскопия: А – меридиональная,  
Б – тангенциальная эхограмма. Определяется иридоцилиарное образование 
(обозначено стрелкой) с проминенцией 1,5 мм, основанием 2,5 × 3,5 мм, 
однородной структуры, средней эхогенности. В зоне образования на всем 
протяжении пигментный листок цилиарных отростков сохранен. Плоская 
часть цилиарного тела интактна

Рис. 3. Биомикроскопическая 
картина глаза через 1 неделю 
после иридоциклосклерэктомии. 
Определяется послеоперационная 
базальная колобома радужки 
(обозначена стрелкой)

Рис. 4. Морфологическая картина опухоли: А – общий вид. Определяется беспигментное узловое образование в цилиарном теле (окраска гематоксилин-
эозином, × 40); Б – пласты эпителиальных клеток (окраска по Ван-Гизону, × 200); В – формирование аденоматозных структур (отмечены стрелками). Клетки 
опухоли однотипны с округлым или овальным ядром и выраженной цитоплазмой (окраска по Ван-Гизону, × 200); Г – трабекулярные структуры в опухоли 
(отмечены стрелками) (окраска по Ван-Гизону, × 400); Д – фиброзная капсула вокруг опухоли (отмечена стрелкой) (окраска по Ван-Гизону, × 200)

А Б

А Б В Г Д
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Результаты конфокальной микроскопии рого-
вицы обоих глаз показали, что плотность эндоте-
лиальных клеток соответствует возрастной нор-
ме (2382–3931  кл/мм2) и  составляет 3936  кл/мм2 
справа и 3666 кл/мм2 слева.

После клинико-инструментального обсле-
дования пациентке проведено хирургическое 

лечение, заключающееся в локальном иссечении 
опухоли – иридоциклосклерэктомии (рис. 3).

Данные патоморфологического исследования 
показали: опухоль представлена узловым образо-
ванием, окруженным фиброзной капсулой и рас-
полагающимся в  переднем отделе отростчатой 
части цилиарного тела, распространялась в  ко-
рень радужки (рис. 4А). На периферии опухоли 
встречались пласты из непигментированных 
эпителиальных клеток (рис. 4Б). Основная масса 
опухоли состояла из крупных клеток с выражен-
ной цитоплазмой, ядра которых имели округлые 
формы с равномерным расположением хромати-
на (рис. 4В). Обращала внимание такая характер-
ная особенность, как однотипность ядер в опухо-
левом узле и тенденция к формированию пластов, 
образующих псевдоаденоматозные структуры 
(рис. 4Г, Д). При иммуногистохимическом иссле-
довании отмечена положительная экспрессия 
цитокератинов в цитоплазме опухолевых клеток 
(++) и экспрессия виментина (+++), подтвержда-
ющие эпителиальную природу новообразования 
(рис. 5А, Б). Вышеописанные структуры подтвер-
дили, что непигментные клетки сходны с клетка-
ми непигментированного эпителия цилиарного 
тела, являются дифференцированными, что, 
в свою очередь, указывает на приобретенный ха-
рактер опухоли. Доброкачественная природа об-
разования подтверждается отсутствием митозов 
и полиморфизма опухолевых клеток.

При динамическом осмотре через 6  месяцев 
после хирургического лечения зрение 1,0, опре-
деляется послеоперационная колобома радуж-
ки, признаков рецидива опухоли не отмечено 
(рис. 6А, Б).

Обсуждение
В 1970  г. на Австралийской коллегии офтальмо-
логов д-р Л. Циммерман (Lorenz Zimmerman) 
в своей лекции «Характерный полиморфизм опу-
холевых клеток цилиарного эпителия» впервые 
предложил классификацию опухолей НПЦЭ [3], 
подразделив их на врожденные и приобретенные 
формы (таблица).

Медуллоэпителиома, будучи наиболее частым 
морфологическим вариантом среди всех опухолей 
НПЦЭ врожденного генеза, возникает преиму-
щественно в детском возрасте [4]. Приобретенные 
опухоли НПЦЭ, в отличие от врожденных вари-
антов, развиваются из полностью дифферен-
цированного цилиарного эпителия и  встреча-
ются у  людей более старшего возраста [3, 5–10]. 
Аденомы НПЦЭ не содержат гетеропласти-
ческих элементов, которые наблюдаются при 

Классификация опухолей непигментированного цилиарного эпителия (Zimmerman L.,  
1970; [3])

Врожденные формы Приобретенные формы

Глионейрома Псевдоаденоматозная гиперплазия

Медуллоэпителиома (нетератоидная):
• доброкачественная
• злокачественная

Аденома: 
• солидная
• папиллярная
• плеоморфная

Тератоидная медуллоэпителиома:
• доброкачественная
• злокачественная

Аденокарцинома:
• солидная
• папиллярная
• плеоморфная

Рис. 5. Иммуногистохимическое исследование аденомы цилиарного тела, стрептавидин-
биотиновый пероксидазный метод: А – умеренная экспрессия виментина во многих 
клетках опухоли (× 400); Б – экспрессия цитокератина в единичных клетках опухоли (× 400)

А Б

Рис. 6. Через 6 месяцев после хирургического лечения: А – биомикроскопическая картина, 
Б – ультразвуковая биомикроскопия. Определяется послеоперационная колобома 
радужки и цилиарного тела (отмечена стрелками)

А Б
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тератоидной медуллоэпителиоме. В зависимости 
от клинико-патоморфологических характери-
стик различают доброкачественные (аденомы) 
и  злокачественные (аденокарциномы) варианты. 
Есть мнение, что аденокарцинома НПЦЭ форми-
руется в  результате злокачественной трансфор-
мации доброкачественной аденомы [11].

Аденома НПЦЭ считается наиболее редким 
вариантом данной группы опухоли, в литературе 
в основном описана в виде клинических наблю-
дений [7, 12]. Представленный нами клинический 
пример аденомы НПЦЭ у  ребенка 13  лет можно 
отнести к казуистическим случаям, так как опу-
бликованы лишь единичные описания этой опу-
холи в детском возрасте [2, 5, 8, 12].

Клинически аденома НПЦЭ обычно беспиг-
ментная  – серого или желтого цвета, имеет не-
ровную поверхность, может распространяться 
в  корень радужки и  визуализироваться в  углу 
передней камеры. Аденома может быть представ-
лена в виде одиночного узла или иметь несколько 
«горбов». Разнообразная клиническая картина, 
несмотря на доброкачественный характер пора-
жения, может быть причиной ряда локальных 
осложнений. В  большинстве случаев это изме-
нения в  хрусталике  – чаще катаракта, реже  – ее 
сублюксация [2, 13]. Именно развитие катаракты 
становится причиной снижения зрения у  боль-
ных аденомой НПЦЭ [8, 14]. Высокие визуальные 
функции в нашем случае обусловлены небольши-
ми размерами опухоли и минимальными измене-
ниями в хрусталике (локальное помутнение в па-
рацентральной зоне).

Нередко аденома НПЦЭ сопровождается 
воспалительной реакцией с  повышением вну-
триглазного давления, симулируя иридоциклит 
и  глаукому [11, 15, 16]. Возможно расширение 
эписклеральных сосудов в  зоне проекции опу-
холи [8]. В  более поздних стадиях развиваются 
такие серьезные осложнения, как рубеоз радуж-
ки, неоваскуляризация диска зрительного нерва, 
макулярный отек и отслойка сетчатки [17, 18]. До 
обращения в  нашу клинику больная получала 
местную и  общую противовоспалительную те-
рапию по поводу локального воспаления, после 
чего, со слов матери ребенка, состояние глаза 
улучшалось. Предположительно, воспалитель-
ный процесс переднего отрезка глаза может ини-
циировать гиперпластический процесс в радуж-
ке и цилиарном теле, однако его роль в патогенезе 
аденомы НПЦЭ окончательно не ясна.

Эхографическая картина аденомы НПЦЭ за-
висит от размеров опухоли и  чаще представля-
ется в  виде проминирующего узла с  неровной 

поверхностью. Эхоструктура ее, как правило, 
гомогенная. В  отличие от других опухолей этой 
группы (в частности, от медуллоэпителиомы) 
и  опухолей из пигментного цилиарного эпите-
лия, для нее нехарактерно наличие интрастро-
мальных кист [5, 6, 8].

Стабильное количество эндотелиальных кле-
ток роговицы при конфокальной микроскопии 
может косвенно свидетельствовать о  доброкаче-
ственной природе образования  – как известно, 
уменьшение числа эндотелиальных клеток харак-
терно для злокачественных вариантов опухолей 
иридоцилиарной зоны.

Поскольку аденома НПЦЭ симулирует мела-
ному цилиарного тела, долгие годы единственным 
методом ее лечения была энуклеация. Сегодня 
с успехом применяется локальная эксцизия опу-
холи  – иридоциклосклерэктомия, позволяющая 
сохранить глаз, а также довольно высокие (в за-
висимости от объема опухоли) визуальные функ-
ции [8, 19, 20]. Описан случай лечения аденомы 
НПЦЭ с использованием брахитерапии в комби-
нации с  анти-VEGF препаратами (бевацизумаб), 
однако роль облучения в  схеме лечения этих 
опухолей остается неопределенной. Энуклеация 
рассматривается как метод выбора при больших 
распространенных вариантах и при плохом визу-
альном прогнозе.

Точная диагностика аденомы НПЦЭ основы-
вается на данных патогистологического исследо-
вания, при этом следует учитывать, что морфо-
логическая картина также весьма вариабельна. 
Положительная реакция на виментин и  цитоке-
ратины может свидетельствовать об эпителиаль-
ной природе образования [6, 8].

Прогноз при аденоме НПЦЭ благоприятный, 
рецидивы после хирургического лечения крайне 
редки [5]. По данным J.A. Shields и соавт. [8], опи-
савших 9  больных с  аденомой НПЦЭ (7  случаев 
доброкачественной и 2 злокачественной опухоли) 
с медианой наблюдения 6 лет, ни у одного из па-
циентов не выявлено локального рецидива и от-
даленных метастазов.

Заключение
Аденома НПЦЭ  – редкое внутриглазное ново-
образование, которое часто ошибочно расцени-
вается как «другая» внутриглазная опухоль либо 
неопухолевый процесс. Представленный ана-
лиз клинического наблюдения призван расши-
рить представления о клинических проявлениях 
и морфологической картине аденомы НПЦЭ, что 
будет полезно в  комплексной диагностике раз-
личных внутриглазных новообразований. 

Источник финанси-
рования и конфликт 
интересов

Исследование не финан-
сировалось какими-либо 
источниками; конфликт 
интересов, связанный 
с данным исследова-
нием, отсутствует.
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Adenoma of the non-pigmented ciliary epithelium 
in a 13-year old child

Adenoma of the non-pigmented ciliary epithelium 
(NPCE) is a  rare intraocular tumor which is often 
misinterpreted as a melanoma of the ciliary body 
or a non-tumorous process. We present a complex 
clinical, instrumental and morphological analysis 
of a  case of adenoma of the NPCE growing into 
the base of the iris and the anterior chamber angle 
in a  13-year old child. Surgical treatment (irido-
cyclectomy) was performed. An adenoma of the 
NPCE was confirmed both histologically and by 
immunohistochemistry. At 6 months after surgery 
the patient's visual acuity was 1.0, with no signs of 
the tumor recurrence. The case can help to bet-
ter understand clinical manifestation, results of 

the instrumental diagnostic assessments and the 
morphological picture of adenoma of NPCE that 
will be useful in the complex diagnosis of various 
intraocular tumors. 
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epithelium, ciliary body tumors
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