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Ц е л ь  и с с л е д о в а н и я : о ц е н к а  о с о б е н н о с т е й  т е ч е н и я  в р о ж д е н н о й  а н и р и д и и  в  д е т с к о м  в о з р а с т е  и  о п р е д е 

л е н и е  ч а с т о т ы  о с л о ж н е н и й  з а б о л е в а н и я  в  Р о с с и й с к о й  Ф е д е р а ц и и .

М а т е р и а л  и  м е т о д ы . К о л и ч е с т в о  д е т е й  и  п о д р о с т к о в  в  в о з р а с т е  м л а д ш е  18 л е т , в к л ю ч е н н ы х  в  и с с л е д о 

в а н и е , с о с т а в и л о  37 ч е л о в е к  (74 г л а з а ) и з  37 н е р о д с т в е н н ы х  с е м е й . В с е  п а ц и е н т ы  п р о ш л и  к о м п л е к с н о е  

о ф т а л ь м о л о г и ч е с к о е  о б с л е д о в а н и е  в  Ч е б о к с а р с к о м  ф и л и а л е  М Н Т К  «М и к р о х и р у р г и я  г л а з а ». О ц е н и в а л о с ь  

н а л и ч и е  к а т а р а к т ы , г л а у к о м ы , к е р а т о п а т и и , ф о в е а л ь н о й  г и п о п л а з и и , г и п о п л а з и и  д и с к а  з р и т е л ь н о г о  н е р в а , 

о п р е д е л я л и с ь  о с т р о т а  з р е н и я , т и п  р е ф р а к ц и и , в ы п о л н я л а с ь  г о н и о с к о п и я  и  ц е н т р а л ь н а я  к е р а т о п а х и м е т р и я . 

Р е з у л ь т а т ы . В о з р а с т  п а ц и е н т о в  с о с т а в и л  о т  2 м е с я ц е в  д о  18 л е т  (м е д и а н а  3 г о д а ). С е м е й н ы й  х а р а к т е р  

н а с л е д о в а н и я  б ы л  о т м е ч е н  у  16 п а ц и е н т о в , с п о р а д и ч е с к и е  с л у ч а и  а н и р и д и и  в ы я в л е н ы  у  21 (56,7%) п а 

ц и е н т а . М и к р о к о р н е а  и  м и к р о ф т а л ь м  б ы л и  о б н а р у ж е н ы  в  4 и  2 г л а з а х  с о о т в е т с т в е н н о .WAGR-с и н д р о м  

д и а г н о с т и р о в а н  в  9,5% с л у ч а е в  с п о р а д и ч е с к о й  а н и р и д и и . В  52% с л у ч а е в  о с т р о т а  з р е н и я  с о с т а в и л а  > 0 ,1 , 

в  3-х  г л а з а х  > 0,3. А н о м а л и и  р е ф р а к ц и и  б ы л и  з а ф и к с и р о в а н ы  в  88,3% с л у ч а е в , в  15% г л а з  о б н а р у ж е н а  

г и п е р м е т р о п и я  в ы с о к о й  с т е п е н и . П р и з н а к и  а н и р и д и й н о й  к е р а т о п а т и и  у  н о в о р о ж д е н н ы х  и  д е т е й  м л а д ш е 

г о  в о з р а с т а  д о  3-х  л е т  б ы л и  в ы я в л е н ы  в  64% с л у ч а е в . Н а и м е н ь ш и й  в о з р а с т  в ы я в л е н и я  п р и з н а к о в  а н и р и 

д и й н о й  к е р а т о п а т и и  с о с т а в и л  14 м е с я ц е в . П о м у т н е н и я  в  х р у с т а л и к е  р а з 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 и  

о б н а р у ж е н ы  в  77% г л а з , г л а у к о м а  в  25,6%, г и п о п л а з и я  ф о в е а  в  94% и  н и с т а г м  в  86,5% с л у ч а е в . Т о л щ и н а  

ц е н т р а л ь н о й  з о н ы  р о г о в и ц ы  у  д е т е й  в  в о з р а с т е  о т  6 м е с я ц е в  д о  2-х  л е т  с о с т а в и л а  635±47, у  д е т е й  в  в о з 

р а с т е  3-18 л е т  -  606±43 м к м .

В ы в о д ы . В р о ж д е н н а я  а н и р и д и я  я в л я е т с я  п р о г р е с с и р у ю щ е й  п а н о к у л я р н о й  п а т о л о г и е й , з а т р а г и в а ю щ е й  

м н о г и е  с т р у к т у р ы  г л а з а  и  п р и в о д я щ е й  к  д е п р и в а ц и и  з р и т е л ь н ы х  ф у н к ц и й  с  р а н н е г о  в о з р а с т а .
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Aim . The objective o f the present study was to elucidate the specific features o f  the clinical picture o f congenital 

aniridia in the children and adolescents and determine the frequency o f complications o f  this pathology in the 

Russian Federation.

M aterials and methods. The study involved 37 children and adolescents at the age below 18 years (74 eyes) 

who were recruited from 37 unrelated families and diagnosed as having congenital aniridia at the Cheboksarsky 

branch o f S.N. Fedorov Federal State Institute o f Eye Microsurgery. All the children underwent the comprehen

sive ophthalmological examination based at this institution that included determination o f the patients’ age and 

gender, diagnostics o f keratopathy, cataract and glaucoma, measurements o f foveal hypoplasia and hypoplasia 

o f the optical nerve. In addition, visual acuity (VA) and the type o f refraction were determined, gonioscopy and 

central keratopachymetry were performed on each patient.

Results. The age o f the patients varied from 2 months to 18 years (median: 3 years). The familial type o f  in

heritance o f congenital aniridia was documented in 16 patients whereas sporadic cases o f this pathology were 

detected in 21 (56.7%) children. Microcomea and microphthalmus occurred in 4 and 2 eyes respectively. WAGR 

syndrome was diagnosed in 9.5% o f the patients presenting with sporadic aniridia. Visual acuity was estimated at 

=> 0.1 in 52% o f the cases; it was => 0.3 in three patients. Abnormal refraction was documented in 88.3% o f the 

children, marked hypermetropia was diagnosed in 15% o f the examined eyes. The signs o f aniridic keratopathy 

in the newborn infants and young children(aged below 3 years) were found in 64% o f the cases. The youngest
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age at which the signs o f aniridic keratopathy were apparent was 14 months. Cataract o f different severity was 

documented in 77% o f the eyes, glaucoma in 22.6%, foveal hypoplasia in 94%, and nystagmus in 86.5% o f  the 

eyes. The thickness o f the central cornel region in the children at the age from 6 months to 2 years was 635+-47 

microns compared with 606+-43 microns in the patients from 3 to 18 years o f age.

Conclusion. Congenital aniridia is a progressive panocular pathology affecting various structures o f the eye and 

leading to the impairment o f the visual function from the very early life.

Keywords: congenital aniridia; aniridic keratopathy; pediatric ophthalmology; WAGR-syndrome; microphthal- 

mus; microcornea; PAX6 gene, thickness o f  the central corneal region.
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Р о с с и й с к а я  п е д и а т р и ч е с к а я  о ф т а л ь м о л о г и я . 2016; 11(3)

В р о ж д е н н а я  а н и р и д и я  (OMIM, 106210) (BA) 
я в л я е т с я  п о р о к о м  р а з в и т и я , п р и в о д я щ и м  в  б о л ь 
ш и н с т в е  с л у ч а е в  к  с т о й к о м у  с н и ж е н и ю  з р и т е л ь 
н ы х  ф у н к ц и й  и  с л е п о т е . Г л а з н ы е  п р о я в л е н и я  з а 
б о л е в а н и я  с к л а д ы в а ю т с я  и з  к о м п л е к с н о г о  п о р а 
ж е н и я  р о г о в и ц ы , х р у с т а л и к а , р а д у ж н о й  о б о л о ч к и , 
д е к о м п е н с а ц и и  в н у т р и г л а з н о г о  д а в л е н и я  (В Г Д ), 
г и п о п л а з и и  ф о в е а  и  д и с к а  з р и т е л ь н о г о  н е р в а  
(Д З Н ). В о з н и к н о в е н и е  д а н н о г о  п о р о к а  р а з в и т и я  
в  90% с л у ч а е в  с в я з а н о  с  м у т а ц и я м и  в  г е н е  Р А Х 6, 
л о к а л и з о в а н н о м  н а  х р о м о с о м е  11 в  л о к у с е  11р 13 
[1]. Д а н н ы й  г е н  я в л я е т с я  о д н и м  и з  к л ю ч е в ы х  р е 
г у л я т о р о в  э м б р и о г е н е з а , е г о  а к т и в н а я  э к с п р е с с и я  
н е о б х о д и м а  в  п е р и о д  ф о р м и р о в а н и я  и  д и ф ф е р е н - 
ц и р о в к и  т к а н е й  г л а з а , н е к о т о р ы х  у ч а с т к о в  г о л о в 
н о г о  м о з г а , о б о н я т е л ь н о й  л у к о в и ц ы , н е в р а л ь н о й  
т р у б к и , п и щ е в а р и т е л ь н о г о  т р а к т а , п о д ж е л у д о ч н о й  
ж е л е з ы , ч т о  о б ъ я с н я е т  н а л и ч и е  с и с т е м н ы х  п о р а 
ж е н и й  п р и  н е д о с т а т о ч н о с т и  Р А Х 6.

В А  м о ж е т  в с т р е ч а т ь с я  в  в и д е  с п о р а д и ч е с к и х  
с л у ч а е в  и  с е м е й н ы х  ф о р м . Н а с л е д у е т с я  а у т о с о м - 
н о -д о м и н а н т н о , с  п о л н о й  п е н е т р а н т н о с т ь ю  и  р а з 
л и ч н о й  э к с п р е с с и в н о с т ь ю . В  13% с л у ч а е в  а н и р и 
д и я  я в л я е т с я  ч а с т ь ю  WAGR-с и н д р о м а  (о п у х о л ь  
В и л ь м с а , а н и р и д и я , у р о г е н и т а л ь н ы е  а н о м а л и и  и  
у м с т в е н н а я  о т с т а л о с т ь ). В  е г о  г е н е т и ч е с к о й  о с н о 
в е  л е ж и т  д е л е ц и я  11 х р о м о с о м ы , з а х в а т ы в а ю щ е й  
а н и р и д и й н ы й  г е н  Р А Х 6 и  г е н  о п у х о л и  В и л ь м с а  
WT1 [2]. Р и с к  р а з в и т и я  к а р ц и н о м ы  п о ч к и  о с о б е н 
н о  в е л и к  у  д е т е й  в  в о з р а с т е  д о  8 л е т , ч т о  о п р е д е 
л я е т  н е о б х о д и м о с т ь  р а н н е й  г е н е т и ч е с к о й  д и а г н о 
с т и к и  д а н н о г о  у г р о ж а ю щ е г о  ж и з н и  с о с т о я н и я .

В  н а с т о я щ е е  в р е м я  в  м и р е  н а к о п л е н о  м н о г о  
з н а н и й  о  п а т о г е н е з е  и  к л и н и ч е с к о й  к а р т и н е  В А . 
В  с в о е м  б о л ь ш и н с т в е  о н и  а н а л и з и р у ю т  п р о я в л е 
н и я  з а б о л е в а н и я  у  п а ц и е н т о в  с т а р ш е й  в о з р а с т н о й  
г р у п п ы . А н а л и з  л и т е р а т у р ы  п о  д а н н о м у  в о п р о с у  
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в ы я в и л  н а л и ч и е  о д н о г о  б о л ь ш о г о  к л и н и ч е с к о г о  
и с с л е д о в а н и я  В А  в  д е т с к о м  в о з р а с т е  в  Н о р в е г и и  
и  Ш в е ц и и  в  2008 г о д у  [3]. U. Eden и  с о а в т . п р о 
в е л и  а н а л и з  а н и р и д и й н ы х  п р о я в л е н и й  у  52 д е т е й  
и  п о д р о с т к о в , с р е д н и й  в о з р а с т  к о т о р ы х  с о с т а в и л  
12 л е т  (м е д и а н а  -  14). В  с в о е м  и с с л е д о в а н и и  м ы  
в п е р в ы е  н а б л ю д а л и  д е т е й  м л а д ш е й  г р у п п ы , с  в о з 
р а с т н о й  м е д и а н о й  в  3 г о д а . Н а р я д у  с  х а р а к т е р и 
с т и к о й  о с н о в н ы х  п р о я в л е н и й  В А  н а м и  п р о в о д и л 
с я  а н а л и з  т о л щ и н ы  ц е н т р а л ь н о й  з о н ы  р о г о в и ц ы , 
р е ф р а к ц и и , о ц е н и в а л и с ь  р е з у л ь т а т ы  г о н и о с к о п и и . 
П о д о б н ы е  и с с л е д о в а н и я  о ч е н ь  в а ж н ы  д л я  в ы я в л е 
н и я  п р о г н о с т и ч е с к и х  м а р к е р о в  з а б о л е в а н и я  в  р а н 
н е м  в о з р а с т е  с  ц е л ь ю  р а з р а б о т к и  п р о т е к т и в н ы х  
м е р  и  с в о е в р е м е н н о й  к о р р е к ц и и  п а т о л о г и ч е с к и х  
и з м е н е н и й .

Ц е л ь ю  и с с л е д о в а н и я  с т а л а  о ц е н к а  о с о б е н н о 
с т е й  т е ч е н и я  В А  в  д е т с к о м  в о з р а с т е  и  о п р е д е л е н и е  
ч а с т о т ы  о с л о ж н е н и й  з а б о л е в а н и я  в  Р о с с и й с к о й  
Ф е д е р а ц и и .

М а т е р и а л  и  м е т о д ы . В  Ч е б о к с а р с к о м  ф и л и а л е  
М Н Т К  «М и к р о х и р у р г и я  г л а з а » п р о ш л и  о б с л е д о в а 
н и е  85 п а ц и е н т о в  с  и з о л и р о в а н н о й  и  с и н д р о м а л ь - 
н о й  в р о ж д е н н о й  а н и р и д и е й . К о л и ч е с т в о  д е т е й  и  
п о д р о с т к о в  в  в о з р а с т е  м л а д ш е  18 л е т , в к л ю ч е н н ы х  
в  д а н н о е  и с с л е д о в а н и е , с о с т а в и л о  37 ч е л о в е к  (74 
г л а з а ) и з  37 н е р о д с т в е н н ы х  с е м е й . О б с л е д о в а н и е  
п а ц и е н т о в  в к л ю ч а л о : а н а л и з  с е м е й н о й  и с т о р и и  
а н и р и д и и , п р о в е д е н и е  в и з о м е т р и и , р е ф р а к т о р о - 
м е т р и и , б и о м и к р о с к о п и и , г о н и о с к о п и и , о с м о т р а  
г л а з н о г о  д н а  а с ф е р и ч е с к о й  л и н з о й  Osher MaxField 
78D. Д л я  о ц е н к и  В Г Д  и с п о л ь з о в а л и  п н е в м о т о 
н о м е т р  «NIDEK NT-530» (NIDEK, Я п о н и я ) и  т о 
н о м е т р  «iCare-Т А О П » (Icare, Ф и н л я н д и я ). О п р е 
д е л е н и е  т о л щ и н ы  ц е н т р а л ь н о й  з о н ы  р о г о в и ц ы  
п р о в о д и л и  н а  у л ь т р а з в у к о в о м  э х о с к а н е  US-1800 
(NIDEK, Я п о н и я ). С  ц е л ь ю  в е р и ф и к а ц и и  с т а д и и
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Т а б л и ц а  I

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

(п о  U. Eden, 2012) (4]

С т е п е н ь 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

II П е р и ф е р и ч е с к а я  н е о в а с к у л я р и з а 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

III 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

а н и р и д и й н о й  к е р а т о п а т и и  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 , 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  
2012 г о д у  (т а б л . 1) [4]. О п т и ч е с к у ю  к о г е р е н т н у ю  
т о м о г р а ф и ю  в ы п о л н я л и  н а  с п е к т р а л ь н о м  т о м о г р а 
ф е  Optovue RTVue-100 (Optovue, С Ш А ) с  ц е л ь ю  
в ы я в л е н и я  ф о в е а л ь н о й  г и п о п л а з и и . О г р а н и ч е н и я  
п р и м е н е н и я  о п т и ч е с к о й  к о г е р е н т н о й  т о м о г р а ф и и  
б ы л и  с в я з а н ы  с  в о з р а с т н ы м и  о с о б е н н о с т я м и  и  
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 . О б с л е д о в а н и е  
н о в о р о ж д е н н ы х  и  д е т е й  м а л о г о  в о з р а с т а  п р о в о д и 
л и  п о д  о б щ и м  н а р к о з о м  с  п р и м е н е н и е м  с е в о р а н а  
и л и  п у т е м  в н у т р и в е н н о г о  в в е д е н и я  н а т р и я  о к с и - 
б а т а . У  п а ц и е н т о в  о б с л е д о в а н н о й  г р у п п ы  р а н е е  
б ы л а  п р о в е д е н а  п о д т в е р ж д а ю щ а я  м о л е к у л я р н о 
г е н е т и ч е с к а я  д и а г н о с т и к а . В ы п о л н е н о  п р я м о е  
д в у н а п р а в л е н н о е  с е к в е н и р о в а н и е  к о д и р у ю щ е й  
п о с л е д о в а т е л ь н о с т и  г е н а  Р А Х 6, м у л ь т и п л е к с н а я  
л и г а з о з а в и с и м а я  а м п л и ф и к а ц и я  з о н д о в  (MLPA) и  
FISH г и б и д и з а ц и я  с  з о н д о м  н а  г е н  WT1.

Р е з у л ь т а т ы . В о з р а с т  п а ц и е н т о в  н а  м о м е н т  
п е р в о н а ч а л ь н о г о  о с м о т р а  б ы л  о т  2-х  м е с я ц е в  д о  
18 л е т  (м е д и а н а  3 г о д а ). С е м е й н ы й  х а р а к т е р  н а с л е 
д о в а н и я  б ы л  о т м е ч е н  у  16 о б с л е д у е м ы х , с п о р а д и 
ч е с к и е  с л у ч а и  а н и р и д и и  в ы я в л е н ы  у  21 п а ц и е н т а . 
Р а с п р е д е л е н и е  п о  п о л у  б ы л о  с и м м е т р и ч н ы м : 50% 
д е в о ч е к  и  50% м а л ь ч и к о в . С р е д н и й  п е р и о д  н а б л ю -
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Р и с . 1. Д а н н ы е  в и з о м е т р и и  с  м а к с и м а л ь н о й  к о р р е к ц и е й  
(о с т р о т а  з р е н и я  о п р е д е л е н а  в  48 г л а з а х  24 п а ц и е н т о в ).

д е н и я  з а  б о л ь н ы м и  с о с т а в и л  2 г о д а  (о т  3-х  м е с я ц е в  
д о  14 л е т ). Г е н е т и ч е с к и  д и а г н о з  В А  б ы л  п о д т в е р ж 
д е н  в  29 с л у ч а я х . Ч а с т о т а  в с т р е ч а е м о с т и  г л а з н ы х  
п р о я в л е н и й  В А  п р е д с т а в л е н а  в  т а б л . 2.

О с т р о т у  з р е н и я  (03) п о  т а б л и ц а м  Г о л о в и н а - 
С и в ц е в а  и  О р л о в о й  в о з м о ж н о  б ы л о  о п р е д е л и т ь  в  
65% с л у ч а е в  (24 п а ц и е н т а ; 48 г л а з ). В и з о м е т р и я  
о с т а л ь н ы х  13 д е т е й  в  в о з р а с т е  м е н е е  3-х  л е т  п о  
д а н н о й  м е т о д и к е  н е  п р о в о д и л а с ь  в в и д у  и х  м а л о г о  
в о з р а с т а . В  52% с л у ч а е в  03  п а ц и е н т о в  с о с т а в и л а  
> О Д , в  3-х  г л а з а х  > 0,3 (р и с . 1). Р е ф р а к ц и ю  г л а з а  
у д а л о с ь  и з м е р и т ь  в  60 и з  74 г л а з , в  88,3% с л у ч а 
е в  о б н а р у ж е н ы  е е  о т к л о н е н и я  о т  э м м е т р о п и и  и  
в о з р а с т н о й  н о р м ы  (р и с . 2). П о л н а я  а н и р и д и я  д и а 
г н о с т и р о в а н а  в  65% с л у ч а е в , ч а с т и ч н а я  -  в  35%, 
и з  н и х  в  2-х  г л а з а х  н а б л ю д а л а с ь  н е б о л ь ш а я  с т р о 
м а л ь н а я  г и п о т р о ф и я  р а д у ж к и . Н и с т а г а м о и д н ы е  
д в и ж е н и я  г л а з  и  к о с о г л а з и е  н а б л ю д а л и с ь  у  б о л ь 
ш и н с т в а  д е т е й  (86,5 и  54% с о о т в е т с т в е н н о ), п т о з  
о б н а р у ж е н  в  6 г л а з а х  (8,1%).

В р о ж д е н н а я  а н и р и д и я  в  с о ч е т а н и и  с  п а т о л о 

г и е й  д р у г и х  о р г а н о в . П о м и м о  п а ц и е н т о в  с  и з о 
л и р о в а н н о й  а н и р и д и е й , в  д в у х  с л у ч а я х  б ы л а  о б н а 
р у ж е н а  о б ш и р н а я  д е л е ц и я  в  г е н е  Р А Х 6 с  з а х в а т о м  
WT1. В  с л у ч а е  WAGR-с и н д р о м а  б ы л а  в ы я в л е н а  и  
п р о о п е р и р о в а н а  н е ф р о б л а с т о м а  (у  р е б е н к а  в  в о з 
р а с т е  2-х  л е т ), у  д р у г о г о  п а ц и е н т а  о п у х о л ь  В и л ь - 
м с а  в  н а с т о я щ е е  в р е м я  н е  о б н а р у ж е н а  (в о з р а с т  р е 
б е н к а  н а  д а н н ы й  м о м е н т  с о с т а в л я е т  19 м е с я ц е в ). 
В  о б о и х  с л у ч а я х  у  д е т е й  н а б л ю д а л о с ь  п о л н о е  о т -

Т а б л и ц а  2

Г л а з н ы е  п р о я в л е н и я  в р о ж д е н н о й  а н и р и д и и 181

16-
Г л а з н ы е  п р о я в л е н и я К о л и ч е с т в о  в ы я в - К о л и ч е с т в о

а н и р и д и и л е н н ы х  с л у ч а е в о б с л е д о в а н н ы х  г л а з 14-

К е р а т о п а т и я 52 (70) 74 сп л п _

Г л а у к о м а 19 (25,6) 74 Б

К а т а р а к т а 57 (77) 74
S10-

Н и с т а г м 64 (86,5) 74 f  8- 

!  е -Г и п о п л а з и я  ф о в е а 60 (94) 64

Г и п о п л а з и я  Д З Н 10(15,6) 64 4-

А н о м а л и и  р е ф р а к ц и и 53 (88,3) 60
2-

М и к р о ф т а л ь м 2 (2,7) 74
0-

М и к р о к о р н е а 4(5,4) 74

П т о з 6(8,1) 74

18

14

П р и м е ч а н и е .  В  с к о б к а х  у к а з а н  п р о ц е н т .

Н т > 6 1 Н т >3£б ' Н т £3' Е т  1 MS31 M>3s6' М >6 

С т е п е н ь  а м е т р о п и и

Р и с . 2. Д а н н ы е  р е ф р а к т о м е т р и и .
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Т а б л и ц а  3

К о л и ч е с т в о  в ы я в л е н н ы х  с л у ч а е в  о с л о ж н е н и й  в р о ж д е н н о й  

а н и р и д и и  в  р а з л и ч н ы х  в о з р а с т н ы х  г р у п п а х

П р о я в л е н и я В о з р а с т  п а ц и е н т о в

в р о ж д е н н о й < 3 л е т 3 < 10 л е т 10 л е т , В с е г о
а н и р и д и и (36 г л а з ) (22 г л а з а ) (16 г л а з ) (74 г л а з а )

К е р а т о п а т и я 23 (64) 15 (68) 14(87,5) 52 (70)

Г л а у к о м а 6(16,6) 9(41) 4(25) 19 (25,6)

П р и м е ч а н и е .  В  с к о б к а х  у к а з а н  п р о ц е н т .

с у т с т в и е  р а д у ж н о й  о б о л о ч к и , н и с т а г м  и  г и п о п л а 
з и я  ф о в е а . Ф е н о т и п и ч е с к а я  к а р т и н а  з а б о л е в а н и я  
у  п а ц и е н т а  в  в о з р а с т е  11 л е т  с  п о д т в е р ж д е н н ы м  
д и а г н о з о м  WAGR-с и н д р о м а  б ы л а  б о л е е  о т я г о щ е н 
н о й . О с н о в н о й  п р и ч и н о й  д е п р и в а ц и и  з р и т е л ь н ы х  
ф у н к ц и й  с т а л и  ц е н т р а л ь н о е  п о м у т н е н и е  р о г о в и 
ц ы , в р о ж д е н н а я  п р о о п е р и р о в а н н а я  г л а у к о м а , с о 
ч е т а ю щ и е с я  с  ч а с т и ч н о й  а т и п и ч н о й  к а т а р а к т о й  
и  а л ь т е р н и р у ю щ и м  р а с х о д я щ и м с я  к о с о г л а з и е м . 
С о м а т и ч е с к и й  д и а г н о з  в к л ю ч а л  в о д я н к у  я и ч н и к а , 
г и п е р т е н з и о н н о -г и д р о ц е ф а л ь н ы й  с и н д р о м , с о 
с т о я н и е  в т о р и ч н о г о  и м м у н о д е ф и ц и т а , з а д е р ж к у  
п с и х о м о т о р н о г о  и  ф и з и ч е с к о г о  р а з в и т и я  и  э м о ц и 
о н а л ь н у ю  л а б и л ь н о с т ь .

В о  в т о р о м  с л у ч а е , г д е  и м е л о с ь  л и ш ь  г е н е т и ч е 
с к о е  п о д т в е р ж д е н и е  в о в л е ч е н и я  в  д е л е ц и ю  г е н а  
WT1, к л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  В А  б ы л а  д о п о л н е н а  
н а ч а л ь н ы м и  п р о я в л е н и я м и  к е р а т о п а т и и , г и п о п л а 
з и е й  Д З Н , о с т а т к а м и  tunica vasculosa lentis н а  п е 
р е д н е й  п о в е р х н о с т и  х р у с т а л и к а  и  о д н о с т о р о н н е й  
в р о ж д е н н о й  з а д н е й  п о л я р н о й  к а т а р а к т о й .

М и к р о к о р н е а  и  м и к р о ф т а л ь м  б ы л и  о б н а р у 
ж е н ы  в  4-х  и  2-х  г л а з а х  с о о т в е т с т в е н н о . У м е н ь ш е 
н и е  д и а м е т р а  р о г о в и ц ы  б е з  р а з в и т и я  м и к р о ф т а л ь - 
м а  н а б л ю д а л о с ь  у  д о н о ш е н н о г о  р е б е н к а  в  в о з р а с т е  
18 м е с я ц е в  с  г е н е т и ч е с к и  н е в е р и ф и ц и р о в а н н ы м  
д и а г н о з о м . В н у т р и у т р о б н а я  и н ф е к ц и я  п л о д а  н е  
п о д т в е р ж д е н а , а н а л и з  к р о в и  н а  TORCH-и н ф е к ц и ю  
о т р и ц а т е л ь н ы й . П р и  о ф т а л ь м о л о г и ч е с к о м  о с м о т р е  
о б н а р у ж е н ы  п о л н а я  а н и р и д и я , н а ч а л ь н ы е  п р и з н а 
к и  к е р а т о п а т и и  в  в и д е  р а с ш и р е н и я  л и м б а л ь н о й  
с о с у д и с т о й  с е т и  п о  в с е й  о к р у ж н о с т и , н а ч а л ь н ы е  
к а т а р а к т а л ь н ы е  п о м у т н е н и я  в  з а д н и х  к о р т и к а л ь 
н ы х  с л о я х , с у б л ю к с а ц и я  х р у с т а л и к а  I с т е п е н и , а л ь 
т е р н и р у ю щ е е  с х о д я щ е е с я  к о с о г л а з и е , г и п о п л а з и я  
ф о в е а  и  Д З Н . В  в о з р а с т е  18 м е с я ц е в  н а б л ю д а е т с я  
о т с т а в а н и е  в  р о с т е  и  в е с е  (п о с т н а т а л ь н а я  г и п о т р о 
ф и я  с м е ш а н н о г о  г е н е з а  II с т е п е н и  т я ж е с т и ).

В т о р о й  с л у ч а й  м и к р о к о р н е а  с о ч е т а л с я  с  м и к р о - 
ф т а л ь м о м  в  с е м ь е  с  н а с л е д с т в е н н ы м  д и а г н о з о м  
В А . В  д в у х  п о к о л е н и я х  с е м ь и  н а б л ю д а л с я  к л а с с и 
ч е с к и й  ф е н о т и п  В А : п о л н о е  о т с у т с т в и е  р а д у ж н о й  
т к а н и , н и с т а г м , к е р а т о п а т и я , ч а с т и ч н а я  о с л о ж 
н е н н а я  к а т а р а к т а , г и п о п л а з и я  ф о в е а  и  Д З Н . О ф 
т а л ь м о л о г и ч е с к и  д и а г н о с т и р о в а н ы  м и к р о ф т а л ь м , 
м и к р о к о р н е а , с к л е р о к о р н е а , в р о ж д е н н ы й  п т о з , 
э п и к а н т у с , г и п е р т е л о р и з м , в р о ж д е н н а я  н е п р о х о 
д и м о с т ь  н о с о с л е з н о г о  к а н а л а  с о ч е т а ю щ и е с я  с  ф е 
н о т и п и ч е с к о й  к а р т и н о й  с и н д р о м а  П е т е р с а  II т и п а  
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(д и с г е н е з  с т р у к т у р  п е р е д н е й  к а м е р ы , а н и р и д и я , 
в р о ж д е н н о е  ц е н т р а л ь н о е  с т р о м а л ь н о е  в а с к у л я р и 
з и р о в а н н о е  п о м у т н е н и е  р о г о в и ц ы , к о р н е о -х р у с т а - 
л и к о в о е  с р а щ е н и е ).

А н и р и д и й н а я  к е р а т о п а т и я . В  н а ш е м  и с с л е 
д о в а н и и  п р и з н а к и  а н и р и д и й н о й  к е р а т о п а т и и  у  
н о в о р о ж д е н н ы х  и  д е т е й  м л а д ш е г о  в о з р а с т а  д о  
3-х  л е т  б ы л и  в ы я в л е н ы  в  64% с л у ч а е в  (т а б л . 3). 
Н а и м е н ь ш и й  в о з р а с т  в ы я в л е н и я  п р и з н а к о в  а н и р и 
д и й н о й  к е р а т о п а т и и  с о с т а в и л  14 м е с я ц е в  (р и с . 3,
а , с м . в к л е й к у ). И з м е н е н и я  р о г о в и ц ы  в а р ь и р о в а 
л и  о т  р а с ш и р е н и я  с о с у д и с т о й  с е т и  л и м б а  (р и с .З ,
б , с м . в к л е й к у ) д о  п о я в л е н и я  п о в е р х н о с т н ы х  п о 
м у т н е н и й , р а с п р о с т р а н я ю щ и х с я  н а  1-1,5 м м  в  
с т о р о н у  о п т и ч е с к о г о  ц е н т р а  (р и с . 3, в , с м . в к л е й 
к у ). В  б о л ь ш и н с т в е  с л у ч а е в  (85%) в о  в с е х  в о з 
р а с т н ы х  к а т е г о р и я х  п р е в а л и р о в а л а  I с т а д и я  а н и 
р и д и й н о й  к е р а т о п а т и и  (с м . т а б л . 1). О д н а к о  у  2-х  
п а ц и е н т о в  в  в о з р а с т е  12 и  16 л е т  б е з  о п е р а т и в н ы х  
в м е ш а т е л ь с т в  в  а н а м н е з е  в ы я в л е н о  з н а ч и т е л ь н о е  
п р о г р е с с и р о в а н и е  к е р а т о п а т и и  д о  II с т а д и и  с  р а с 
п р о с т р а н е н и е м  в а с к у л я р и з и р о в а н н о г о  п а н н у с а  к  
ц е н т р у  б е з  в о в л е ч е н и я  о п т и ч е с к о й  з о н ы  р о г о в и ц ы  
и  с н и ж е н и я  з р е н и я  (р и с . 3, г , с м . в к л е й к у ). Д е п р и - 
в и р у ю щ а я  р о л ь  п о т е р и  п р о з р а ч н о с т и  р о г о в и ц ы  в  
с н и ж е н и и  03  б ы л а  о т м е ч е н а  в  4-х  г л а з а х .

Т о л щ и н а  ц е н т р а л ь н о й  з о н ы  р о г о в и ц ы  п о  р е 
з у л ь т а т а м  у л ь т р а з в у к о в о й  п а х и м е т р и и  у  д е т е й  в  
в о з р а с т е  о т  6 м е с я ц е в  д о  2-х  л е т  с о с т а в и л а  635±47 
м к м , у  д е т е й  в  в о з р а с т е  3-18 л е т  -  606±43 м к м  (в  
а н а л и з  н е  в о ш л и  4 г л а з а  с  м и к р о к о р н е а  и  м и к р о - 
ф т а л ь м о м  и 15 г л а з  с  н а л и ч и е м  в  а н а м н е з е  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 ).

Г л а у к о м а . Д и а г н о з  г л а у к о м ы  б ы л  у с т а н о в л е н  
н а  19 (25,6%) г л а з а х  И  п а ц и е н т о в , и з  н и х  в р о ж 
д е н н а я  г л а у к о м а  б ы л а  о б н а р у ж е н а  у  3-х  д е т е й  (6 
г л а з ) -  8,1%. С р е д н и й  в о з р а с т  у с т а н о в л е н и я  д и а 
г н о з а  с о с т а в и л  7±5,5 г о д а , м е д и а н а  -  4 г о д а . Х и 
р у р г и ч е с к о е  л е ч е н и е  б ы л о  в ы п о л н е н о  н а  11 (58%) 
г л а з а х , п р е в а л и р о в а л и  о п е р а ц и и  п р о н и к а ю щ е г о  
т и п а  (г л у б о к а я  с к л е р э к т о м и я , с и н у с т р а б е к у л э к т о - 
м и я ), п о в т о р н ы е  а н т и г л а у к о м а т о з н ы е  в м е ш а т е л ь 
с т в а  п о т р е б о в а л и с ь  в  4-х  г л а з а х . Н е с м о т р я  н а  о т 
с у т с т в и е  н а  м о м е н т  о с м о т р а  д а н н ы х  з а  г л а у к о м у , у  
м н о г и х  п а ц и е н т о в  с т р у к т у р ы  у г л а  п е р е д н е й  к а м е 
р ы  (У П К ) п р и  г о н и о с к о п и и  н е  д и ф ф е р е н ц и р о в а 
л и с ь . П о  в с е й  о к р у ж н о с т и  и л и  ч а с т и ч н о  о н и  б ы л и  
п р и к р ы т ы  н е ж н о й  м е з е н х и м а л ь н о й  т к а н ь ю  с /б е з  
э л е м е н т о в  в а с к у л я р и з а ц и и  (р и с . 4, а , с м . в к л е й к у ), 
г л ы б к а м и  п и г м е н т а , м е с т а м и  р а д у ж н а я  т к а н ь  б ы 
л а  а д г е з и р о в а н н а  к  р о г о в и ц е  п е р е м ы ч к а м и  (р и с . 
4, б , с м . в к л е й к у ) и л и  п о л н о с т ь ю  з а к р ы т ы  к о р н е м  
р а д у ж к и . У  1 р е б е н к а  (2 г л а з а ) с  с о х р а н н о й  р а д у ж 
н о й  о б о л о ч к о й  и  э л е м е н т а м и  л е г к о й  г и п о т р о ф и и  
с т р о м а л ь н о г о  л и с т к а  У П К  б ы л  о т к р ы т  н а  в с е м  
п р о т я ж е н и и , с т р у к т у р ы  У П К  х о р о ш о  п р о с м а т р и 
в а л и с ь  и  д и ф ф е р е н ц и р о в а л и с ь .

К а т а р а к т а . К а т а р а к т а л ь н ы е  и з м е н е н и я  в  х р у 
с т а л и к е  б ы л и  о б н а р у ж е н ы  в  57 (77%) г л а з а х , и з  
н и х  в р о ж д е н н а я  к а т а р а к т а  б ы л а  д и а г н о с т и р о в а н а



в  67% с л у ч а е в  (38 г л а з ). П о м у т н е н и я  в  х р у с т а л и к е  
б ы л и  п р е д с т а в л е н ы  в р о ж д е н н о й  п е р е д н е й  п о л я р 
н о й  к а т а р а к т о й  (22 г л а з а ), з а д н е й  п о л я р н о й  к а т а 
р а к т о й  (7 г л а з ), в р о ж д е н н о й  п ы л е в и д н о й  к а т а р а к 
т о й  (6 г л а з ), в р о ж д е н н о й  я д е р н о й  п р о г р е с с и р у ю 
щ е й  к а т а р а к т о й  (3 г л а з а ). В  13 г л а з а х  н а б л ю д а л о с ь  
р а з в и т и е  ч а с т и ч н ы х  о с л о ж н е н н ы х  к а т а р а к т , в  6 
с л у ч а я х  т и п  к а т а р а к т ы  н е  б ы л  о п р е д е л е н . М и н и 
м а л ь н ы й  в о з р а с т  п а ц и е н т о в  с  п о м у т н е н и я м и  в  х р у 
с т а л и к е  с о с т а в и л  2 м е с я ц а , м и н и м а л ь н ы й  в о з р а с т  
р е б е н к а  с  к а т а р а к т а л ь н ы м и  п о м у т н е н и я м и , п р и в о 
д я щ и м и  к  р а з в и т и ю  о б с к у р а ц и о н н о й  а м б л и о п и и , 
б ы л  р а в е н  10 м е с я ц а м . П е р е р а с т я ж е н и е  ц и н н о в ы х  
с в я з о к  с  л е г к о й  д е ц е н т р а ц и е й  х р у с т а л и к а  н а б л ю 
д а л о с ь  в  12 (16,2%) г л а з а х , д е ф о р м а ц и я  и  н е р о в 
н ы й  к р а й  х р у с т а л и к а  о т м е ч е н  в  4 (5,4%) г л а з а х , 
ф е т а л ь н а я  в а с к у л я р и з а ц и я  н а  п е р е д н е й  к а п с у л я р 
н о й  п о в е р х н о с т и  с о х р а н я л а с ь  в  9 (12%) с л у ч а я х , 
в  2-х  г л а з а х  п р и с у т с т в о в а л  п е р е д н и й  л е н т и к о н у с . 
В  3-х  с л у ч а я х  б ы л а  в ы п о л н е н а  ф а к о а с п и р а ц и я  к а 
т а р а к т ы  б е з  и м п л а н т а ц и и  и н т р а о к у л я р н о й  л и н з ы  
(И О Л ) в  в о з р а с т е  о т  10 м е с я ц е в  д о  3-х  л е т . 3 п а ц и 
е н т а м  (5 г л а з ) б ы л а  и м п л а н т и р о в а н а  и с к у с с т в е н 
н а я  и р и д о х р у с т а л и к о в а я  д и а ф р а г м а  (И Х Д ) п р о и з 
в о д с т в а  «Р е п е р -Н Н » (Н .Н о в г о р о д , Р о с с и я ). А н а 
л и з  а н а м н е с т и ч е с к и х  д а н н ы х  в с е х  о б с л е д о в а н н ы х  
п а ц и е н т о в  с  В А  (85 ч е л о в е к ) п о к а з а л  н а л и ч и е  в  
д е т с к о м  в о з р а с т е  д в у х  в о з р а с т н ы х  п и к о в  в ы п о л 
н е н и я  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  п о  п о в о д у  п о 
м у т н е н и й  в  х р у с т а л и к е  -  2,8±1,5 г о д а  и  16,4±5,5 
г о д а . В  о д н о м  с л у ч а е  э к с т р а к ц и и  к а т а р а к т ы  б е з  
и м п л а н т а ц и и  И О Л  н а б л ю д а л о с ь  р а з в и т и е  о т с л о й 
к и  с е т ч а т к и  ч е р е з  г о д  п о с л е  о п е р а т и в н о г о  в м е ш а 
т е л ь с т в а  с  п о с л е д у ю щ и м  и с х о д о м  в  с у б а т р о ф и ю  
г л а з н о г о  я б л о к а .

Г л а з н о е  д н о . О б с л е д о в а н и е  г л а з н о г о  д н а  б ы л о  
в о з м о ж н о  в  64 г л а з а х . И з  н и х  г и п о п л а з и я  м а к у 
л я р н о й  з о н ы  в ы я в л е н а  в  60 (94%) г л а з а х . И з м е 
н е н и я , о б н а р у ж е н н ы е  в  Д З Н , н о с и л и  р а з л и ч н ы й  
х а р а к т е р . Г и п о п л а з и я  Д З Н  д и а г н о с т и р о в а н а  в  10 
(15,6%) г л а з а х , п а т о л о г и ч е с к а я  э к с к а в а ц и я  в ы я в 
л е н а  в  9 с л у ч а я х  (р и с . 5, с м . в к л е й к у ). П р и з н а к и  
ч а с т и ч н о й  а т р о ф и и  з р и т е л ь н о г о  н е р в а  п о  д а н н ы м  
о ф т а л ь м о с к о п и и , р е з у л ь т а т о в  р е г и с т р а ц и и  в ы 
з в а н н ы х  з р и т е л ь н ы х  п о т е н ц и а л о в , а н а м н е з а  (ц е 
р е б р а л ь н а я  и ш е м и я , в н у т р и у т р о б н а я  г и п о к с и я , 
г и п е р т е н з и о н н о -г и д р о ц е ф а л ь н ы й  с и н д р о м  у  п л о 
д а ) б ы л и  о б н а р у ж е н ы  в  8 г л а з а х .

О б с у ж д е н и е . В А  я в л я е т с я  р е д к и м  п о р о к о м  р а з 
в и т и я  г л а з . Е е  в с т р е ч а е м о с т ь  в  м и р е  к о л е б л е т с я  
о т  1:40 000 д о  1:96 000. К л и н и ч е с к и е  п р о я в л е н и я  
а н и р и д и и  н о с я т  п р о г р е с с и р у ю щ и й  х а р а к т е р  и  с т а 
н о в я т с я  п р и ч и н о й  з н а ч и т е л ь н о г о  с н и ж е н и я  з р е 
н и я . В  д е т с к о й  о ф т а л ь м о л о г и и  в а ж н ы м  я в л я е т с я  
о п р е д е л е н и е  к л и н и ч е с к и х  п р и з н а к о в , и м е ю щ и х  
п р о г н о с т и ч е с к о е  з н а ч е н и е  н а  т е ч е н и е  з а б о л е в а 
н и я  в  б у д у щ е м . В  с в я з и  с  э т и м  о ч е н ь  в а ж н а  р а н 
н я я  д и а г н о с т и к а  и  р а н н е е  в ы я в л е н и е  о с л о ж н е н и й  
с  ц е л ь ю  с о х р а н е н и я  з р и т е л ь н ы х  ф у н к ц и й , п о л е й  
з р е н и я , с н и ж е н и я  д е й с т в и я  п о в р е ж д а ю щ и х  ф а к -
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т о р о в  и  о б е с п е ч е н и я  л у ч ш е г о  к а ч е с т в а  ж и з н и  д л я  
а н и р и д и й н ы х  п а ц и е н т о в .

О т с у т с т в и е  р а д у ж н о й  о б о л о ч к и  я в л я е т с я  к л а с 
с и ч е с к и м  п р о я в л е н и е м  з а б о л е в а н и я , п е р в ы м  с и м 
п т о м о м , п р и в л е к а ю щ и м  в н и м а н и е  к а к  р о д и т е л е й , 
т а к  п е д и а т р о в  и  о ф т а л ь м о л о г о в . С т е п е н ь  п р е з е н 
т а ц и и  р а д у ж н о й  т к а н и  м о ж е т  в а р ь и р о в а т ь  о т  е е  
н а л и ч и я  в  в и д е  о с т а т о ч н о й  р у д и м е н т а р н о й  т к а н и  
д о  ч а с т и ч н о й  а н и р и д и и , а с с и м е т р и ч н ы х  к о л о б о - 
м о п о д о б н ы х  д е ф е к т о в  и  с е к т о р а л ь н о й  а т р о ф и и . 
О п и с а н  с л у ч а й  п о д т в е р ж д е н н о й  м у т а ц и и  в  Р А Х 6, 
в  к о т о р о м  п о р а ж е н и е  р а д у ж н о й  т к а н и  б ы л о  п р е д 
с т а в л е н о  л и ш ь  в ы в о р о т о м  п и г м е н т н о й  к а й м ы  (э к - 
т р о п и о н  uvea) в  с о ч е т а н и и  с  г и п о п л а з и е й  ф о в е а , 
Д З Н , н и с т а г м о м  и  н а ч а л ь н ы м и  с т а д и я м и  к е р а т о - 
п а т и и  [5]. П о д о б н ы е  а т и п и ч н ы е  с л у ч а и  В А  н у ж д а 
ю т с я  в  г е н е т и ч е с к о м  п о д т в е р ж д е н и и  с  ц е л ь ю  у т о ч 
н е н и я  д и а г н о з а  и  д а л ь н е й ш е г о  ф у н к ц и о н а л ь н о г о  
п р о г н о з а . В  н а с т о я щ е е  в р е м я  д о к а з а н а  з н а ч и т е л ь 
н а я  к о р р е л я ц и о н н а я  с в я з ь  м е ж д у  в ы р а ж е н н о с т ь ю  
р а д у ж н о г о  д е ф е к т а  и  03  [3, 6]. А н а л и з  д а н н ы х  в и - 
з о м е т р и и  в  н а ш е й  р а б о т е  п о к а з а л , ч т о  о с н о в н ы е  
п о к а з а т е л и  03  (73%) р а с п р е д е л и л и с ь  м е ж д у  з н а 
ч е н и я м и  о т  0,05 д о  0,3. У  б о л ь ш и н с т в а  п а ц и е н т о в  
в  88,3% с л у ч а е в  п р и с у т с т в о в а л и  а н о м а л и и  р е ф 
р а к ц и и  ч а щ е  в с е г о  м а л ы х  с т е п е н е й , с о ч е т а ю щ и 
е с я  с  а с т и г м а т и з м о м . В  15% г л а з  о б н а р у ж е н а  г и 
п е р м е т р о п и я  в ы с о к о й  с т е п е н и . Н а  ф о н е  к о с о г л а 
з и я  и  н е к о р р и г и р о в а н н о й  а м е т р о п и и  с т е р е о п с и с  
о т с у т с т в о в а л , у  80% д е т е й  о т м е ч е н  м о н о к у л я р н ы й  
х а р а к т е р  з р е н и я . Н а  э т о м  ф о н е  в а ж н е й ш и м  к о м п о 
н е н т о м  р е а б и л и т а ц и и  м а л е н ь к и х  п а ц и е н т о в  с т а л а  
б о р ь б а  с  а н о м а л и я м и  р е ф р а к ц и и  и  а м б л и о п и е й  с  
ц е л ь ю  с о з д а н и я  м а к с и м а л ь н ы х  у с л о в и й  д л я  р а з в и 
т и я  з р и т е л ь н о г о  п о т е н ц и а л а .

В  н а ш е й  г р у п п е  п а ц и е н т о в , к а к  и  в  р а б о т а х  К . 
Gronskov и  с о а в т . [1] h U. Eden и  с о а в т . [3], п р е в а л и 
р о в а л и  с п о р а д и ч е с к и е  с л у ч а и  а н и р и д и и  (56,7%). В  
н а у ч н ы х  и с т о ч н и к а х  с о о б щ а е т с я  о  26-30% ч а с т о 
т е  WAGR-с и н д р о м а  в  с л у ч а я х  de novo [7]. О д н а к о  
в  д а н н о й  р а б о т е  д е л е ц и и  Р А Х 6 и  WT1 в с т р е ч а л и с ь  
в  9,5% о т  о б щ е г о  ч и с л а  с п о р а д и ч е с к о й  а н и р и д и и , 
в  р а б о т е  U. Eden и  с о а в т . [3] с о о б щ а е т с я  о  11,5%. 
Т а к о й  н и з к и й  п р о ц е н т  WAGR-с и н д р о м а  в  д в у х  
н е з а в и с и м ы х  р а б о т а х  т р е б у е т  д а л ь н е й ш е г о  п о д 
т в е р ж д е н и я  н а  б о л ь ш е м  к о л и ч е с т в е  п а ц и е н т о в  д л я  
у т о ч н е н и я  ч а с т о т ы  е г о  в с т р е ч а е м о с т и  с р е д и  а н и 
р и д и й н ы х  п а ц и е н т о в .

Р А Х 6 я в л я е т с я  о д н и м  и з  к л ю ч е в ы х  р е г у л я т о р о в  
э м б р и о г е н е з а . Е г о  э к с п р е с с и я  в м е с т е  с  д р у г и м и  
т р а н с к р и п ц и о н н ы м и  ф а к т о р а м и  в а ж н а  н а  м н о г и х  
э т а п а х  ф о р м и р о в а н и я  г л а з н о г о  я б л о к а . В  90% с л у 
ч а е в  ф е н о т и п и ч е с к а я  к а р т и н а  В А  а с с о ц и и р о в а н а  с  
м у т а ц и я м и  и м е н н о  в  э т о м  г е н е . О д н а к о  н е  в с е г д а  
г е н е т и ч е с к а я  п р и ч и н а  з а б о л е в а н и я  б ы в а е т  я с н а . 
В  к л и н и ч е с к о м  с л у ч а е  м и к р о к о р н е а  б е з  м и к р о - 
ф т а л ь м а , с  а н и р и д и е й  и  и з м е н е н и я м и  х р у с т а л и к а  
н а м  н е  у д а л о с ь  н а й т и  м у т а ц и ю  в  г е н е  Р А Х 6. М е т о 
д ы  ф л у о р е с ц е н т н о й  in situ г и б р и д и з а ц и и  (FISH) и  
м у л ь т и п л е к с н о й  л и г а з о з а в и с и м о й  а м п л и ф и к а ц и и
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з о н д о в  (MLPA) д е л е ц и и  в  р а й о н е  р  13 х р о м о с о м ы  i 
11 н е  в ы я в и л и , к а р и о т и п  р е б е н к а  с о о т в е т с т в о в а л  < 

46 XY. С л о ж н о с т ь  о б н а р у ж е н и я  в и н о в н о й  м у т а - i 
ц и и  с в я з а н а  с  б о л ь ш о й  г е н е т и ч е с к о й  г е т е р о г е н н о 
с т ь ю  ф а к т о р о в , в л и я ю щ и х  н а  р а з в и т и е  с т р у к т у р  < 
У П К . PITX2, PITX3, FOXC1, FOXE3, MAF т а к ж е  < 

и м е ю т  к р и т и ч е с к о е  в а ж н о е  з н а ч е н и е  д л я  н о р м а л ь - ] 
н о г о  р а з в и т и я  п е р е д н е г о  с е г м е н т а  г л а з а  [8, 9] и  : 
д о л ж н ы  р а с с м а т р и в а т ь с я  в  к а ч е с т в е  в е р о я т н ы х  ( 
п р и ч и н н ы х  ф а к т о р о в .

А н а л и з  к л и н и ч е с к и х  п р о я в л е н и й  а н и р и д и и  i 

в  д е т с к о м  в о з р а с т е  в ы я в и л  р я д  о с о б е н н о с т е й . i 

С и м п т о м ы  а н и р и д и й н о й  к е р а т о п а т и и  х а р а к т е р и - i
з у ю т с я  н е з н а ч и т е л ь н о й  в ы р а ж е н н о с т ь ю . В р е м я  ]
п о я в л е н и я  и  п р о г р е с с и р о в а н и я  е е  п е р в ы х  п р и - | 
з н а к о в  в а р и а б е л ь н о  и , п о  д а н н ы м  л и т е р а т у р ы , ; 

с о о т в е т с т в у е т  в о з р а с т у  10 л е т  [10, 11]. С р е д н и й  ] 

в о з р а с т  у с т а н о в к и  д и а г н о з а  а н и р и д и й н о й  к е р а - i 
т о п а т и и  в  р а б о т е  D. Shiple и  с о а в т . б ы л  р а в е н  20 ]
г о д а м  [12]. Н о р в е ж с к и м и  у ч е н ы м и  з а ф и к с и р о в а н  ] 
м и н и м а л ь н ы й  в о з р а с т  п о т е р и  п р о з р а ч н о с т и  р о - i 
г о в и ц ы  (5 л е т ), п р и в о д я щ и й  к  с н и ж е н и ю  03  [3]. ]
В  н а ш е й  р а б о т е  д о л я  п а ц и е н т о в  в  в о з р а с т е  д о  3-х  i 
л е т  с  в ы я в л е н н ы м и  п р и з н а к а м и  к е р а т о п а т и и  б ы л а  i 
з н а ч и т е л ь н о й  (64%), м и н и м а л ь н ы й  в о з р а с т  е е  в о з - i 
н и к н о в е н и я  с о с т а в и л  14 м е с я ц е в  (в  р а б о т е  U. Eden i 
-  24 м е с я ц а  [3]). С  в о з р а с т о м  н а б л ю д а л а с ь  т е н д е н - ' 
ц и я  к  у в е л и ч е н и ю  п р о ц е н т н о г о  с о о т н о ш е н и я  к е - i 
р а т о п а т и и  (с м . т а б л . 3). У  2-х  д е т е й  с т а р ш е й  в о з - ] 
р а с т н о й  г р у п п ы  о т м е ч е н о  з н а ч и т е л ь н о е  п р о г р е с - ] 
с и р о в а н и е  к о р н е а л ь н ы х  и з м е н е н и й  д о  II с т а д и и  н а  i 
ф о н е  п о л н о г о  о т с у т с т в и я  “р о г о в и ч н ы х ” ж а л о б . В  
д е т с к о м  в о з р а с т е  а н и р и д и й н а я  к е р а т о п а т и я  п р о - ] 
т е к а е т  б е с с и м п т о м н о , п а ц и е н т ы  н е  и с п ы т ы в а ю т  ; 
д и с к о м ф о р т а , о щ у щ е н и я  и н о р о д н о г о  т е л а  в  г л а 
з у , п р а к т и ч е с к и  о т с у т с т в у е т  ф о т о ф о б и я  и  ж а л о б ы  
н а  б о л ь , э р о з и и  р о г о в и ц ы  н е  в о з н и к а ю т . М н о г и е  i 
д е т и  х о р о ш о  п е р е н о с я т  с о л н е ч н ы й  с в е т  б е з  с о л н - i 
ц е з а щ и т н ы х  о ч к о в , р е а к т и в н ы й  п т о з  о т с у т с т в у е т . ] 
Т а к о е  в н е ш н е е  б л а г о п о л у ч и е  м о ж е т  у с п о к а и в а т ь  ] 
р о д и т е л е й  и  в р а ч е й , о т о д в и г а я  н а ч а л о  м е д и к а м е н - i 
т о з н о й  т е р а п и и . О д н а к о , н е с м о т р я  н а  о т с у т с т в и е  ] 
к л и н и ч е с к о й  с и м п т о м а т и к и , н а ч а л ь н ы е  п р и з н а к и  i
п о т е р и  п р о з р а ч н о с т и  р о г о в и ц ы  м о г у т  н а б л ю д а т ь - (
с я  у ж е  с  р о ж д е н и я , п р е д о п р е д е л я я  в ы с о к и й  р и с к  
п р о г р е с с и р о в а н и я  к е р а т о п а т и и  в  д а л ь н е й ш е м . i

Н а и б о л е е  ч а с т ы м  с о п у т с т в у ю щ и м  п р о я в л е - i 
н и е м  В А  я в л я е т с я  г л а у к о м а , м а н и ф е с т и р у ю щ а я  в  
б о л ь ш и н с т в е  с л у ч а е в  в  д е т с к о м  и  п о д р о с т к о в о м  i 
в о з р а с т е  [13-15]. В с т р е ч а е м о с т ь  г л а у к о м ы  в  н а 
ш е м  и с с л е д о в а н и и  (25,6%) с о п о с т а в и м а  с  д а н н ы 
м и  н о р в е ж с к и х  у ч е н ы х  (27%) [3], и  е е  р а з в и т и е  
о б ъ я с н я е т с я  н а л и ч и е м  в ы р а ж е н н о г о  г о н и о д и с г е - 
н е з а . Р а з л и ч н а я  с т е п е н ь  е г о  в ы р а ж е н н о с т и  о п р е 
д е л я е т  с р о к и  м а н и ф е с т а ц и и  г л а у к о м ы  и  е е  т я - ] 
ж е с т ь . В ы я в л е н а  з н а ч и т е л ь н а я  к о р р е л я ц и я  м е ж д у  
с т е п е н ь ю  н е д о р а з в и т и я  р а д у ж н о й  т к а н и , о б ъ е м о м  
е е  д е ф е к т а  и  р а з в и т и е м  г л а у к о м н о г о  п р о ц е с с а  
[3]. В  р а б о т а х  D. Baulmann и  с о а в т . п о к а з а н а  р о л ь  ] 
э к с п р е с с и и  Р А Х 6 в  п р е - и  р а н н е м  п о с т н а т а л ь н о м  
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п е р и о д е  в  ф о р м и р о в а н и и  с т р у к т у р  д р е н а ж н о й  
с и с т е м ы  г л а з а . У  г е т е р о з и г о т н ы х  м ы ш е й  с  д е ф и 
ц и т о м  э к с п р е с с и и  г е н а  Р А Х 6LacZ/t т р а б е к у л я р н а я  
т к а н ь  о с т а е т с я  н е з р е л о й , ш л е м м о в  к а н а л  п о л н о 
с т ь ю  о т с у т с т в у е т  [9]. Э т и  р е з у л ь т а т ы  с о г л а с у ю т 
с я  с о  с х о д н ы м и  д а н н ы м и  г и с т о п а т о л о г и ч е с к о г о  
и с с л е д о в а н и я  с т р у к т у р  п е р е д н е й  к а м е р ы  г л а з а  у  
2-х  п а ц и е н т о в  с  WAGR-с и н д р о м о м  [16], а  т а к ж е  
с  к а р т и н о й , в ы я в л я е м о й  п р и  г о н и о с к о п и и . Н е с м о 
т р я  н а  и з н а ч а л ь н о  с у щ е с т в у ю щ е е  с о п р о т и в л е н и е  
о т т о к у  в н у т р и г л а з н о й  в л а г и  ч е р е з  и з м е н е н н ы е  
с т р у к т у р ы  У П К , в р о ж д е н н а я  г л а у к о м а  у  п а ц и 
е н т о в  с  а н и р и д и е й  в с т р е ч а е т с я  р е д к о  [3, 13, 17]. 
В  н а ш е м  и с с л е д о в а н и и  о н а  с о с т а в и л а  в с е г о  8,1% 
(6 г л а з ). О д н а к о ,п о  д а н н ы м  Л .А . К а т а р г и н о й  и  с о 
а в т ., у  д о в о л ь н о  в ы с о к о г о  п р о ц е н т а  д е т е й  с  а н и 
р и д и е й  (68,4%) в  в о з р а с т е  д о  1 г о д а  у ж е  и м е ю т с я  
к л и н и ч е с к и е  п р и з н а к и , п о з в о л я ю щ и е  д и а г н о с т и 
р о в а т ь  в р о ж д е н н у ю  г л а у к о м у  (п о в ы ш е н и е  В Г Д , 
р а с т я ж е н и е  г л а з а , р а з в и т и е  г л а у к о м н о й  о п т и ч е 
с к о й  н е й р о п а т и и , о т е к  р о г о в и ц ы ) [18]. Т а к а я  в ы с о 
к а я  в ы я в л я е м о с т ь  в р о ж д е н н о й  г л а у к о м ы , в о з м о ж 
н о , о б ъ я с н я е т с я  б о л ь ш о й  к о н ц е н т р а ц и е й  т я ж е л о й  
с о ч е т а н н о й  г л а з н о й  п а т о л о г и и  в  в е д у щ е м  о ф т а л ь 
м о л о г и ч е с к о м  ц е н т р е  с т р а н ы . Т е  ж е  а в т о р ы , п р о 
в о д я  с р а в н и т е л ь н ы й  а н а л и з  р е з у л ь т а т о в  х и р у р г и 
ч е с к о г о  л е ч е н и я  д е т е й  с  г и д р о ф т а л ь м о м  и  д е т е й  
с  а н и р и д и й н о й  г л а у к о м о й , о т м е ч а ю т  с н и ж е н и е  
г и п о т е н з и в н о г о  э ф ф е к т а  о т  о п е р а ц и й  н а  10-15% и  
м е н е е  б л а г о п р и я т н о е  т е ч е н и е  п о с л е о п е р а ц и о н н о 
г о  п е р и о д а  в  п о с л е д н е м  с л у ч а е .

К  ф а к т о р а м , в н о с я щ и м  в к л а д  в  в ы р а ж е н н о с т ь  
г л а у к о м н о г о  п р о ц е с с а , о т н о с я т  т а к ж е  с е м е й н ы й  
а н а м н е з  а н и р и д и и  [19]. В  н а ш е й  р а б о т е  у  8 и з  
11 д е т е й  с  г л а у к о м о й  н а б л ю д а л с я  с п о р а д и ч е с к и й  
х а р а к т е р  в р о ж д е н н о й  а н и р и д и и . Н а с л е д о в а н и е  
о п р е д е л е н н о г о  т и п а  м у т а ц и и  в  Р А Х 6 о п р е д е л я е т  
о т с у т с т в и е  в ы р а б о т к и  б и о л о г и ч е с к и  а к т и в н о г о  
п р о т е и н а  и л и  с и н т е з  б е л к а  с  и з м е н е н н о й  с т р у к т у 
р о й  и  ф у н к ц и о н а л ь н о й  а к т и в н о с т ь ю , т е м  с а м ы м  
п р и в о д я  к  ф о р м и р о в а н и ю  о п р е д е л е н н о й  ф е н о т и 
п и ч е с к о й  к а р т и н ы  а н и р и д и и . И з -з а  р а з л и ч н о й  э к с 
п р е с с и в н о с т и  м у т а ц и й  в  г е н е  Р А Х 6 с о з р е в а н и е  и  
с т е п е н ь  д и ф ф е р е н ц и р о в к и  с т р у к т у р  У П К  м о ж е т  
з н а ч и т е л ь н о  в а р ь и р о в а т ь  у  ч л е н о в  о д н о й  и  т о й  ж е  
с е м ь и , в ы з ы в а я  м а н и ф е с т и р о в а н и е  г л а у к о м н о г о  
п р о ц е с с а  в  р а з н ы е  в р е м е н н ы е  с р о к и .

В а ж н о с т ь  д и а г н о с т и ч е с к и х  м е р о п р и я т и й  в  п о 
с т а н о в к е  д и а г н о з а  г л а у к о м ы  у  д е т е й  с  а н и р и д и е й  
н е в о з м о ж н о  п е р е о ц е н и т ь . Н а  о ц е н к у  в е л и ч и н ы  
В Г Д  б о л ь ш о е  в л и я н и е  о к а з ы в а е т  т о л щ и н а  ц е н 
т р а л ь н о й  з о н ы  р о г о в и ц ы  [20], у в е л и ч е н и е  к о т о р о й  
д о к а з а н о  у  а н и р и д и й н ы х  п а ц и е н т о в  [21, 22]. У  д о 
н о ш е н н ы х  н о в о р о ж д е н н ы х  ц е н т р а л ь н а я  т о л щ и н а  
р о г о в и ц ы  р а в н а  0,541 м м  [23], к  в о з р а с т у  о к о л о  3-х  
л е т  т о л щ и н а  р о г о в и ц ы  р е б е н к а  с т а н о в и т с я  т а к о й  
ж е , к а к  и  у  в з р о с л о г о  и  с о с т а в л я е т  0,52 м м  [23]. 
В  и с с л е д о в а н и и  М . Yungyan и  с о а в т . д а н н ы й  п а 
р а м е т р , и з м е р е н н ы й  у  п о д р о с т к о в  в  в о з р а с т е  7-15 
л е т , п о  д а н н ы м  о п т и ч е с к о й  к о г е р е н т н о й  т о м о г р а -



ф и и , б ы л  р а в е н  532 р п  [24]. П о л у ч е н н ы е  н а м и  р е 
з у л ь т а т ы  д е м о н с т р и р у ю т  з н а ч и т е л ь н о е  у в е л и ч е 
н и е  т о л щ и н ы  р о г о в и ц ы  у  д е т е й  и  п о д р о с т к о в  б е з  
н а л и ч и я  о п е р а т и в н ы х  в м е ш а т е л ь с т в  в  а н а м н е з е . 
Т о л щ и н а  ц е н т р а л ь н о й  з о н ы  р о г о в и ц ы  у  д е т е й  с  
а н и р и д и е й  в  в о з р а с т е  о т  6 м е с я ц е в  д о  2-х  л е т  и  о т  
3-х  д о  18 л е т  с о с т а в и л а  635±47 м к м  и  606±43 м к м  
с о о т в е т с т в е н н о , ч т о  м о ж е т  п р и в о д и т ь  к  л о ж н о м у  

з а в ы ш е н и ю  з н а ч е н и й  В Г Д  п р и  и х  о ц е н к е  б е з  у ч е 

т а  п о п р а в о ч н о г о  к о э ф ф и ц и е н т а . С  ц е л ь ю  б о л е е  
к о р р е к т н о г о  в ы п о л н е н и я  и  п р а в и л ь н о й  и н т е р п р е 

т а ц и и  д и а г н о с т и ч е с к и х  о б с л е д о в а н и й  (г о н и о с к о 
п и и , п а х и м е т р и и , у л ь т р а з в у к о в о й  б и о м и к р о с к о 
п и и  п е р е д н е г о  о т р е з к а  г л а з а , и з м е р е н и я  В Г Д ) и  
в ы я в л е н и я  о с о б е н н о с т е й  р о г о в и ч н о й  п о в е р х н о с т и  
с л е д у е т  р е к о м е н д о в а т ь  п е р в и ч н о е  о б с л е д о в а н и е  

д е т е й  р а н н е г о  в о з р а с т а  п о д  н а р к о з о м . С л о ж н о й  
я в л я е т с я  о ц е н к а  п р о г н о з а  з а б о л е в а н и я , т а к  к а к  

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

а н и р и д и й н ы м и  п а ц и е н т а м и .

Н е  м е н е е  в а ж н ы м  в  ф о р м и р о в а н и и  н и з к и х  

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

п р и в о д и т  к  р а с с е и в а н и ю  с в е т а , ф о р м и р о в а н и ю  
з а с в е т о в  н а  с е т ч а т к е  и  ф о т о ф о б и и , а  н а р у ш е н и е  
п р о з р а ч н о с т и  х р у с т а л и к а  с т а н о в и т с я  п р и ч и н о й  

д е п р и в а ц и и  з р и т е л ь н о й  с и с т е м ы  и  р а з в и т и я  а м 
б л и о п и и . З н а ч и т е л ь н а я  к о р р е л я ц и я  о б н а р у ж е 
н а  м е ж д у  с т е п е н ь ю  р а д у ж н о г о  д е ф е к т а  и  03  [3]. 
В р о ж д е н н а я  к а т а р а к т а  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  а н и р и д и и , ч а с т о т а  е е  в с т р е ч а е м о с т и  
в  н а ш е м  и с с л е д о в а н и и  с о с т а в и л а  67%, в  р а б о т е  

н о р в е ж с к и х  к о л л е г  -  44% [3]. Б о л ь ш у ю  д о л ю  и з  

н и х  с о с т а в л я ю т  п е р е д н и е  и  з а д н и е  п о л я р н ы е  к а 
т а р а к т ы  (76,3% о т  в с е х  в р о ж д е н н ы х  к а т а р а к т ), 
р а с п о л а г а ю щ и е с я  в д о л ь  о п т и ч е с к о й  о с и  г л а з а  [13, 

25]. О д н а к о  в  б о л ь ш и н с т в е  с л у ч а е в  п о л я р н ы е  к а 
т а р а к т ы  н е  и м е ю т  б о л ь ш и х  р а з м е р о в , п р а к т и ч е 
с к и  н е  п р о г р е с с и р у ю т  и  в  у с л о в и я х  о т с у т с т в и я  

г и д у ж н о й  о б о л о ч к и  н е  я в л я ю т с я  п р и ч и н о й , з н а 

ч и т е л ь н о  с н и ж а ю щ е й  з р и т е л ь н ы е  ф у н к ц и и . В  
1ю д р о с т к о в о м  в о з р а с т е  с н и ж е н и е  03  п р о и с х о д и т  
а  с ч е т  р а з в и т и я  о с л о ж н е н н ы х  к а т а р а к т , в ы з ы в а 
ю щ и х  п о м у т н е н и е  к о р т и к а л ь н ы х  и  с у б к а п с у л я р - 

в ы х  с л о е в  х р у с т а л и к а . В о п р о с  о  с р о к а х  и  о б ъ е м а х  

х и р у р г и ч е с к о г о  в м е ш а т е л ь с т в а  п о  п о в о д у  к а т а 
р а к т ы  п о -п р е ж н е м у  о с т а е т с я  а к т у а л ь н ы м . О н  с в я - 

а н  с  о с о б е н н о с т я м и  и м м у н н о й  с и с т е м ы  р е б е н к а , 
■ ^р а с п о л а г а ю щ и м и  к  р а з в и т и ю  в ы р а ж е н н ы х  

ж с с у д а т и в н ы х  и  п р о л и ф е р а т и в н ы х  р е а к ц и й  в  п о - 

г "-е о п е р а ц и о н н о м  п е р и о д е . Э т о т  ф а к т  б е з  у ч е т а  
■ в и р и д и й н ы х  п р о я в л е н и й  з а с т а в л я е т  о с т о р о ж н о  
о т н о с и т ь с я  к  х и р у р г и ч е с к и м  в м е ш а т е л ь с т в а м  в  
л г т с к о м  в о з р а с т е . О т м е ч е н н ы й  в  н а ш е м  и с с л е д о -
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в а н и и  с л у ч а й  р а з в и т и я  с у б а т р о ф и и  г л а з н о г о  я б л о 
к а  п о с л е  э к с т р а к ц и и  д е т с к о й  к а т а р а к т ы  (в о з м о ж н о  

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

ф а к т о р о м  р и с к а  в  к а т а р а к т а л ь н о й  х и р у р г и и  [26, 

27]. В  т о  ж е  в р е м я  п а с с и в н а я  х и р у р г и ч е с к а я  п о з и 

ц и я  м о ж е т  о б р е к а т ь  м а л е н ь к и х  п а ц и е н т о в  н а  н и з 

к о е  к а ч е с т в о  ж и з н и  и  с о ц и а л ь н у ю  д е з а д а п т а ц и ю  
в  п о с л е д у ю щ е м . О б я з а т е л ь н ы м  у с л о в и е м  х и р у р 
г и ч е с к о г о  в м е ш а т е л ь с т в а  н а  х р у с т а л и к е  я в л я е т с я  
н а л и ч и е  е г о  п о м у т н е н и й , с н и ж а ю щ и х  03, а  н е  ж а 
л о б ы  п а ц и е н т а  и л и  е г о  р о д и т е л е й  н а  п р и с у т с т в и е  

к о с м е т и ч е с к о г о  д е ф е к т а . С п о с о б ы  и н т р а о к у л я р 
н о й  к о р р е к ц и и  а ф а к и и  у  д е т е й  т а к ж е  о с т а ю т с я  о т 

к р ы т ы м и , о н и  в а р ь и р у ю т  о т  о т к а з а  и м п л а н т а ц и и  
И О Л  д о  у с т а н о в к и  и с к у с с т в е н н о й  И Х Д . С л е д у е т  
о с т о р о ж н о  п о д х о д и т ь  к  р е ш е н и ю  и м п л а н т а ц и и  
л ю б о г о  п р о т е з а  р а д у ж н о й  о б о л о ч к и  в  г л а з а х  с  В А , 
п о с к о л ь к у  э т о  х и р у р г и ч е с к о е  в м е ш а т е л ь с т в о  м о 
ж е т  н е  т о л ь к о  с п р о в о ц и р о в а т ь  п р о г р е с с и р о в а н и е  

а н и р и д и й н о й  к е р а т о п а т и и , н о  и  с т а т ь  п у с к о в ы м  

м о м е н т о м  в  р а з в и т и и  а н и р и д и й н о г о  ф и б р о з н о г о  
с и н д р о м а  и л и  в т о р и ч н о й  г л а у к о м ы  [28]. О д н а к о , 
г о в о р я  о  в р е м е н и  п р о в е д е н и я  д а н н о й  х и р у р г и и , 
н е л ь з я  п о л н о с т ь ю  о т в е р г а т ь  в о з м о ж н о с т ь  и м п л а н 
т а ц и и  И Х Д  в  д е т с к о м  в о з р а с т е . О п и р а я с ь  н а  о п ы т  

Н .Я . С е н ч е н к о  [29] и  Е .В . Е г о р о в о й  и  с о а в т . [30], 

э к с т р а к ц и я  к а т а р а к т ы  с  у с т а н о в к о й  д и а ф р а г м и р у 

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

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

З а к л ю ч е н и е

Т а к и м  о б р а з о м , а н и р и д и я  -  в р о ж д е н н а я , и н в а - 
л и д и з и р у ю щ а я  с  д е т с т в а  п а т о л о г и я , п р и в о д я щ а я  с  
в о з р а с т о м  к  з н а ч и т е л ь н о м у  с н и ж е н и ю  з р и т е л ь н ы х  

ф у н к ц и й . М а н и ф е с т а ц и я  п р о я в л е н и й  в р о ж д е н 
н о й  а н и р и д и и  у  д е т е й  о т л и ч а е т с я  п о  с т е п е н и  в ы 
р а ж е н н о с т и  к л и н и ч е с к о й  с и м п т о м а т и к и . С  б о л ь 

ш о й  ч а с т о т о й  д и а г н о с т и р у ю т с я  н а ч а л ь н ы е  с т а д и и  

а н и р и д и й н о й  к е р а т о п а т и и , а н о м а л и и  р е ф р а к ц и и , 
н и с т а г м , в р о ж д е н н ы е  п о м у т н е н и я  х р у с т а л и к а  и  

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

п а ц и е н т о в .
Д о л е в о е  у ч а с т и е  а в т о р о в : В о с к р е с е н с к а я  А .А . -  с б о р , а н а л и з  и  

о б р а б о т к а  к л и н и ч е с к о г о  м а т е р и а л а , н а п и с а н и е  с т а т ь и  (50%); П о з д е е - 
в а  И  А . —д о р а б о т к а  и  р е д а к т и р о в а н и е  с т а т ь и , о ц е н к а  ц е л о с т н о с т и  в с е х  

ч а с т е й  р у к о п и с и , о к о н ч а т е л ь н о е  у т в е р ж д е н и е  д л я  п у б л и к а ц и и  (30%); 
В а с и л ь е в а  Т .А . -  в ы п о л н е н и е  г е н е т и ч е с к о г о  а н а л и з а  п а ц и е н т о в  (10%), 
Х л е б н и к о в а  О .В . -г е н е т и ч е с к о е  к о н с у л ь т и р о в а н и е  п а ц и е н т о в  (5%), З и н 
ч е н к о  Р .А . -р у к о в о д с т в о  г е н е т и ч е с к и м и  и с с л е д о в а н и я м и  (5%).

Ф и н а н с и р о в а н и е . К л и н и ч е с к о е  и с с л е д о в а н и е  н е  и м е л о  с п о н с о р 
с к о й  п о д д е р ж к и . М о л е к у л я р н о -г е н е т и ч е с к и е  и с с л е д о в а н и я  в ы п о л н е н ы  

п р и  ч а с т и ч н о м  ф и н а н с и р о в а н и и  ф о н д о в  «С о з и д а н и е » и  Р Ф Ф И  (Г р а н т ы  
№  15-04-01859 и  14-04-00525).

К о н ф л и к т  и н т е р е с о в . А в т о р ы  з а я в л я ю т  о б  о т с у т с т в и и  к о н ф л и к т а  

и н т е р е с о в .
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