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А к т у а л ь н о с т ь  В р о ж д е н н а я  а н и р и д и я  (B A ) (OMIM 106210) -  р е д к а я  
п н н о к у л я р н а я  п а т о л о г и я , н а р у ш а ю щ а я  р а з в и т и е  м н о г и х  с т р у к т у р  г л а з а  
и  в о з н и к а ю щ а я  в  85-95%  с л у ч а е в  в  р е з у л ь т а т е  м у т а ц и й  в  г е н е  Р А Х 6 
11,2]. К е р а т о п а т и я  я в л я е т с я  о д н и м  и з  ч а с т ы х  п р о я в л е н и й  В А  и  х а р а к т е ­

р и з у е т с я  п р о г р е с с и р у ю щ и м  п о м у т н е н и е м  р о г о в и ц ы  в  р е з у л ь т а т е  п е р в и ч ­

н о й  н е д о с т а т о ч н о с т и  л и м б а л ь н ы х  с т в о л о в ы х  к л е т о к  [3]. К л и н и ч е с к и е  
п р о я в л е н и я  в ы р а ж а ю т с я  в  м е д л е н н о м  н а п о л з а н и и  к о н ъ ю н к т и в а л ь н о г о  
п а н н у с а  в  в и д е  п л а с т а  к л е т о к  о т  п е р и ф е р и и  р о г о в и ц ы  к  е е  ц е н т р у .

Ц е л ь ю  р а б о т ы  я в и л о с ь  и з у ч е н и е  т е ч е н и я  а н и р и д и й н о й  к е р а т о п а т и и  
(А К ) и  о ц е н к а  м о р ф о л о г и ч е с к и х  и з м е н е н и й  в  п а л и с а д а х  Ф о г т а  п р и  р а з ­

л и ч н о й  в ы р а ж е н н о с т и  л и м б а л ь н о й  н е д о с т а т о ч н о с т и .

М а т е р и а л ы  и  м е т о д ы  С  ц е л ь ю  в е р и ф и к а ц и и  с т а д и и  А К  б ы л а  п р о ­

в е д е н а  б и о м и к р о с к о п и я  131 г л а з а  68  п а ц и е н т о в  н а  щ е л е в о й  л а м п е  «SL- 
!Ж 0-5х » (C .S .O ., И т а л и я ). В  р а б о т е  и с п о л ь з о в а л а с ь  к л а с с и ф и к а ц и я  А К , 
п р е д л о ж е н н а я  н о р в е ж с к и м и  у ч е н ы м и  в  2 0 1 2  г о д у  (т а б л и ц а ) [4].

И з у ч е н и е  м о р ф о л о г и ч е с к и х  и з м е н е н и й  в  л и м б а л ь н ы х  п о л и с а д а х  
Ф о г т а  у  17 п а ц и е н т о в  с  В А  (34  г л а з а ) в ы п о л н я л о с ь  п р и  п о м о щ и  к о н ­

ф о к а л ь н о й  м и к р о с к о п и и  н а  Г е й д е л ь б е р г с к о м  л а з е р н о м  р е т и н а л ь н о м  т о ­

м о г р а ф е  (LSCM) H RT-3 с  р о г о в и ч н ы м  м о д у л е м  R ostock  Cornea M odule  
(H eidelberg E n gin eerin g , Г е р м а н и я ). О г р а н и ч е н и я  п р и м е н е н и я  п р и ж и з ­

н е н н о й  м и к р о с к о п и и  б ы л и  с в я з а н ы  с  н а л и ч и е м  в ы р а ж е н н о г о  н и с т а г м а  
и  с в е т о б о я з н и  у  п а ц и е н т о в .

Р е з у л ь т а т ы . П о д  н а ш и м  н а б л ю д е н и е м  н а х о д и л и с ь  68  п а ц и е н т о в  (131  
г л а з ) и з  51 н е р о д с т в е н н о й  с е м ь и . С п о р а д и ч е с к а я  а н и р и д и я  з а ф и к с и р о в а ­

н а  в  21 с л у ч а е  (31% ), с е м е й н ы й  а н а м н е з  а н и р и д и и  б ы л  о т м е ч е н  у  41 ч е ­

л о в е к а  (24  с е м ь и ), в  6 с л у ч а я х  (9% ) х а р а к т е р  в о з н и к н о в е н и я  а н и р и д и и

Т а б л и ц а

К л а с с и ф и к а ц и я  к е р а т о п а т и и , с в я з а н н о й  с  в р о ж д е н н о й  а н и р и д и е й

С т а д и я Р о г о в и ч н ы е  п р о я в л е н и я

0 П р о з р а ч н а я  р о г о в и ц а

I П е р и ф е р и ч е с к о е  п о м у т н е н и е  р о г о в и ц ы  с  в р а с т а н и е м  с о с у д о в

и
П е р и ф е р и ч е с к а я  н е о в я е к у л я р и з я ц и я , н е  н а р у ш а ю щ а я  ц е н т р а л ь ­

н о е  з р е н и е

ш

В о в л е ч е н и е  ц е н т р а л ь н о й  ч а с т и  р о г о в и ц ы , о с м о т р  г л а з н о г о  д н а  

з а т р у д н е н , с у б э п и т е л и а л ь н ы й  ф и б р о з , с т р о м а л ь н ы й  х е й з , ц е н ­

т р а л ь н ы й  р о с т  с о с у д о в

IV М у т н а я , н е п р о з р а ч н а я  р о г о в и ц а

V
К о н е ч н а я  с т а д и я , и р р е г у л я р н а я  с т р у к т у р а  р о г о в и ц ы , н е  о п р е д е ­

л я е т с я  н и  о д и н  и з  е е  с л о е в
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н е  б ы л  у с т а н о в л е н . У  50  ч е л о в е к  д и а г н о з  а н и р и д и и  б ы л  п о д т в е р ж д е н  
г е н е т и ч е с к и . В о з р а с т  п а ц и е н т о в  с о с т а в и л  2 2 ± 1 6 ,6  г о д а  (о т  2 м е с я ц е в  д м  
67  л е т ).

К е р а т о п а т и я  р а з л и ч н о й  с т е п е н и  в ы р а ж е н н о с т и  б ы л а  в ы я в л е н а  в  Kill 
г л а з а х  (7 8 ,6 % ). Н а ч а л ь н ы е  с т а д и и  к е р а т о п а т и и  I и  II с т а д и и  п р е в а л в  
р о в а л и  и  с о с т а в и л и  59 (45% ) и  23  г л а з  (1 7 ,5 % ) с о о т в е т с т в е н н о . Н м  
р а ж е н н ы е  и  т я ж е л ы е  п р о я в л е н и я  д и с т р о ф и и  р о г о в и ц ы  III и  IV с т а д и и  
о т м е ч е н ы  н а  12,2%  и  3,8%  г л а з а х  с о о т в е т с т в е н н о . В  5 с л у ч а я х  с у б а т р о  
ф и и  г л а з н о г о  я б л о к а  н а б л ю д а л а с ь  и р р е г у л я р н а я  с т р у к т у р а  р о г о в и ц ы  б с  i 
в о з м о ж н о с т и  в ы д е л е н и я  е е  с л о е в  (V с т а д и я  к е р а т о п а т и и ).

А н а л и з  п р о я в л е н и й  А К  в  з а в и с и м о с т и  о т  в о з р а с т н о й  г р у п п ы  п а ц и е и  
т о в  п о к а з а л , ч т о  в  д и а п а з о н е  о т  0 д о  10 л е т  у  39 ,5%  д е т е й  п р о я в л е н и и  
к е р а т о п а т и и  о т с у т с т в о в а л и , в  о с т а л ь н ы х  60,5%  н а б л ю д а л а с ь  к е р а т о и и  
т и я  I с т а д и и . У  д а н н о й  к а т е г о р и и  п а ц и е н т о в  н е  б ы л о  о п е р а т и в н ы х  в м м  
ш а т е л ь с т в  в  а н а м н е з е . В  в о з р а с т н о й  г р у п п е  о т  10 д о  20  л е т  п о -п р е ж н е м у  
п р е в а л и р о в а л и  н а ч а л ь н ы е  и з м е н е н и я  р о г о в и ч н о й  п о в е р х н о с т и  (60%

I с т а д и я ), о д н а к о  в  20% с л у ч а е в  п о м у т н е н и я  р а с п р о с т р а н я л и с ь  н а  о н  
т и ч е с к у ю  з о н у  р о г о в и ц ы  и  в ы з ы в а л и  с н и ж е н и е  з р е н и я  (III с т а д и я ). В с  
п а ц и е н т ы  с  III с т а д и е й  к е р а т о п а т и и  в  п р о ш л о м  п е р е н е с л и  о п е р а ц и и  п о  
п о в о д у  э к с т р а к ц и и  к а т а р а к т ы .

В  к а т е г о р и и  п а ц и е н т о в  о т  20  д о  30  л е т  н а ч а л ь н ы е  п р о я в л е н и я  к е р а  
т о п а т и и  (0 -1  с т а д и и ) б ы л и  в  57 ,8% ; II с т а д и и  -  в  23 ,7% ; в ы р а ж е н н ы е  
п р о я в л е н и я  д и с т р о ф и и  р о г о в и ц ы  (III—IV с т а д и и ) -  в  13 ,2% ; н а  д в у х  
г л а з а х  р а з в и л а с ь  с у б а т р о ф и я  г л а з н о г о  я б л о к а  (5 ,3% ). М е н е е  п о л о в и н ы  
п а ц и е н т о в  с  0 -1  с т а д и я м и  (45% ) и  с  III—IV с т а д и я м и  к е р а т о п а т и и  (40% ) 
п е р е н е с л и  в  п р о ш л о м  о п е р а т и в н ы е  в м е ш а т е л ь с т в а  п о  п о в о д у  г л а у к о м ы  
и  к а т а р а к т ы . К л и н и ч е с к и е  п р и з н а к и  п р о г р е с с и р о в а н и я  л и м б а л ь н о й  н е  
д о с т а т о ч н о с т и  б ы л и  м е н е е  в ы р а ж е н ы  п р и  в ы п о л н е н и и  х и р у р г и ч е с к и х  
в м е ш а т е л ь с т в  н а  ф о н е  н а ч а л ь н ы х  р о г о в и ч н ы х  и з м е н е н и й  (0 -1  с т а д и и ). 
П о т е р я  п р о з р а ч н о с т и  р о г о в и ц ы  в  о п т и ч е с к о й  з о н е  п р и  III—IV с т а д и я х  
з н а ч и т е л ь н о  з а т р у д н я л а  в и з у а л ь н ы й  к о н т р о л ь  в  х о д е  о п е р а ц и й  и  п о в ы ­

ш а л а  в е р о я т н о с т ь  и н т р а о п е р а ц и о н н ы х  о с л о ж н е н и й .

Д о л я  с л у ч а е в  т я ж е л о й  к е р а т о п а т и и  III—V с т а д и и  в  в о з р а с т н о й  к а т е г о ­

р и и  о т  30  д о  4 0  л е т  и  у  л и ц  с т а р ш е  4 0  л е т  б ы л а  о д и н а к о в о й  и  с о с т а в и л а  
41 и  44%  с о о т в е т с т в е н н о . 88%  э т и х  п а ц и е н т о в  и м е л и  в  а н а м н е з е  о п е ­

р а т и в н ы е  в м е ш а т е л ь с т в а . У  б о л ь ш е й  п о л о в и н ы  п а ц и е н т о в  н а б л ю д а л и с ь  
н а ч а л ь н ы е  п р и з н а к и  л и м б а л ь н о й  н е д о с т а т о ч н о с т и  (I—II с т а д и и ), н е с м о ­

т р я  н а  п р о в е д е н н о е  в  п р о ш л о м  х и р у р г и ч е с к о е  л е ч е н и е  (65%  г л а з ).

М о р ф о л о г и ч е с к и е  и с с л е д о в а н и я  in  v iv o  п а л и с а д  Ф о г т а  у  п а ц и е н т о в  
с  0 с т а д и е й  к е р а т о п а т и и  (2 г л а з а ) п о з в о л и л и  о б н а р у ж и т ь  н о р м а л ь н ы е  
с т р у к т у р ы  п р о г е н е р а т о р н о й  л и м б а л ь н о й  з о н ы . О д н а к о  п р и  I с т а д и и  к е ­

р а т о п а т и и  (10  и з  12 г л а з ), н а  ф о н е  н е з н а ч и т е л ь н о  в ы р а ж е н н ы х  к л и н и ­

ч е с к и х  п р о я в л е н и й , м о р ф о л о г и ч е с к и  н а б л ю д а л и с ь  п р и з н а к и  д е г р а д а ц и и  
с т р у к т у р  п а л и с а д . Л и м б а л ь н ы е  к р и п т ы  п р е д с т а в л я л и  к о р о т к и е  р е д к и е  
п и к и , о т с у т с т в о в а л и  в и д и м ы е  п о д л е ж а щ и е  с о с у д ы , н а  п е р и ф е р и и  р о г о ­

в и ц ы  н а б л ю д а л о с ь  в н е д р е н и е  к о н ъ ю н к т и в а л ь н о й  т к а н и  в  в и д е  к о н ъ ю н ­

к т и в а л ь н ы х  о с т р о в к о в  и  у в е л и ч е н и е  к л е т о к  в о с п а л е н и я , в  ц е н т р а л ь н о й  
з о н е  — у в е л и ч е н и е  к л е т о к  Л а н г е р г а н с а . У  о с т а л ь н ы х  п а ц и е н т о в  с  I, II и  
III с т а д и я м и  к е р а т о п а т и и  с т р у к т у р ы  п а л и с а д  Ф о г т а  н е  б ы л и  о б н а р у ж е н ы .

З а к л ю ч е н и е . Н е с м о т р я  н а  с у щ е с т в у ю щ и е  д а н н ы е  о  п о с т е п е н н о м  п р о ­

г р е с с и р о в а н и и  А К  с  в о з р а с т о м  и  т р а в м и р у ю щ е е  т р и г г е р н о е  в о з д е й с т в и е
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в и и р и т и в н ы х  в м е ш а т е л ь с т в  н а  л и м б а л ь н у ю  з о н у , у  п а ц и е н т о в  с  В А  н а - 
I. п о д а ю т с я  р а з н ы е  т е м п ы  р а з в и т и я  р о г о в и ч н ы х  о с л о ж н е н и й . Н е о б х о - 
и  и  м о  д а л ь н е й ш е е  и з у ч е н и е  г е н е т и ч е с к и  о п о с р е д о в а н н ы х  а с п е к т о в  А К  и  
п  и  т с р н а т и в н ы х  п у т е й  п о д д е р ж а н и я  э п и т е л и а л ь н о й  ц е л о с т н о с т и  р о г о в и -

.... . в о з м о ж н о  з а  с ч е т  е е  с т р о м а л ь н ы х  с т в о л о в ы х  к л е т о к . К о н ф о к а л ь н а я

м и к р о с к о п и я  п о з в о л я е т  о ц е н и т ь  с т е п е н ь  л и м б а л ь н о й  н е д о с т а т о ч н о с т и  
н и  р а н н и х  с т а д и я х  (0 -1 ) А К . Д а л ь н е й ш а я  д е г р а д а ц и я  п а л и с а д  Ф о г т а  
п р и в о д и т  к  р а з р у ш е н и ю  л и м б а л ь н о г о  б а р ь е р а  и  и н в а з и и  к о н ъ ю н к т и - 

н и  и в м о г о  э п и т е л и я .
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