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4.2. Аниридия

Врожденная аниридия (OMIM, 106210) 
(ВА) является прогрессирующим забо­
леванием органа зрения, приводящим 
в большинстве случаев к стойкому сниже­
нию зрительных функций и слепоте. Ани­
ридия зарегистрирована как орфанное 
заболевание ORPHA77, в том числе в Рос­
сийской Федерации с 2014 года. По дан­
ным Национальной организации редких 
заболеваний (NORD, https://rarediseases. 
org), ее встречаемость в мире колеблется 
от 1:64 ООО до 1:96 ООО случаев.

Клинически ВА может манифести­
ровать как заболевание, изолирован­
но поражающее глаза без вовлечения 
других органов и систем. Глазные про­
явления в этих случаях складываются 
из комплексного поражения роговицы, 
хрусталика, радужной оболочки, деком­
пенсации ВГД гипоплазии фовеа и ДЗН. 
Являясь моногенным пороком развития 
в 80-95% случаев, аниридия ассоцииро­
вана с возникновением гетерозиготных 
мутаций в гене РАХ6 (0MIM *607108) 
или хромосомных перестроек с вовлече­
нием локуса гена 11р13.

В 2,5-13% случаев ВА может входить 
в состав WAGR синдрома (0MIM 194072) 
и осложняться развитием опухоли Вильм­
са. WAGR синдром возникает вследствие 
обширных делеций региона хромосомы 
11р13, включающего ген РАХ6 и ген пред­
расположенности к развитию нефроб- 
ластомы WT1 (0MIM *607102). Кроме того, 
в 2-5% случаев аниридия может встре­
чаться в составе редких хромосомных 
аномалий и других дисгенезов развития 
переднего отрезка глаза (ASDA - anterior 
segment developmental anomalies).

Использование термина «анири- 
z в качестве характеристики количе- 
"еннзго присутствия радужки явля- 

z: з слано условным в связи с тем, 
~ ■ радужной ткани в виде руди-

• : ’ 1: - “пати всегда присутствуют 
л г • z ■- -дети и хорошо визуализи- 
~ ■ л :: -ч:сколии или ультразву­

ковой биомикроскопии (рис. 1 e,f).C дру­
гой стороны, в 25,5% глаз встречаются 
атипичные РАХб-ассоциированные де­
фекты радужной оболочки в виде «ко­
лобомы», корэктопии, выворота зрач­
ковой каймы или условно «интактной» 
радужки с сохраняющимися элементами 
зрачковой мембраны или едва заметны­
ми эллипсовидными дефектами мезен­
химального листка. Эти случаи вносят 
определенные диагностические трудно­
сти в постановку диагноза ВА и требуют 
молекулярно-генетического подтвержде­
ния (рис. 1 a-d).

Глаукома при РАХб-ассоциированной 
ВА (РАХ6-ВА) формируется в 6-75% слу­
чаев, чаще всего дебютирует в детском 
и подростковом возрасте. По данным 
Е. Gramer и соавт., у 15% пациентов с ани- 
ридией каждое десятилетие выявляются 
новые случаи глаукомы вплоть до 40-лет­
него возраста.

Причины развития глаукомы связа­
ны с иридогониодисгенезом, различная 
степень выраженности которого опреде­
ляет сроки манифестации глаукомы и ее 
тяжесть. Выявлена корреляционная связь 
между степенью недоразвития радужной 
ткани, объемом ее дефекта и сохранно­
стью структур утла передней камеры, 
а также с развитием глаукомного процес­
са. Препятствие оттоку водянистой влаги 
через угол передней камеры реализует­
ся различными механизмами: блокадой 
утла передней камеры ротированным 
кпереди корнем радужки, дисгенезом 
трабекулярной сети и шлеммова канала, 
наличием периферических передних си­
нехий (рис. 2).

Последние данные УБМ, гониоско­
пии и ОКТ демонстрируют преоблада­
ние пациентов с открытым углом перед­
ней камеры без значимых различий его 
строения у пациентов с/без глаукомы, 
что подтверждает превалирование от­
крытоугольного механизма над закрыто­
угольным в патогенезе повышения ВГД. 
В то же время, несмотря на отсутствие 
анатомической блокады угла передней 
камеры, недоразвитие радужной ткани
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Рис. 1. Фото глаз с различной степенью презентации радужной ткани: а - полная аниридия; b - частичная аниридия: 
с - колобомоподобный дефект радужки; d - гипоплазия радужки с псевдополикорией; е - визуализация структур гезед- 
ней камеры глаза; f-данные гониоскопии

сопровождается незрелостью дренажных 
структур глаза, в том числе и в виде ча­
стичного сохранения шлеммова канала 
в 91% обследованных глаз.

Несмотря на изначально существую­
щее сопротивление оттоку внутриглаз­
ной жидкости через измененные струк­
туры угла передней камеры, врожденная 
глаукома у пациентов с РАХ6-ВА встреча­

ется довольно редко. Так, в исследовании 
российской популяции аниридийных 
пациентов было обнаружено 8,6% случа- 
ев декомпенсации ВГД в раннем детском 
возрасте.

Интраокулярная хирургия является 
дополнительным фактором риска разви­
тия глаукомы или ее прогрессирования. 
Так, самым частым послеоперацион-

Глаукома, связанная с врожденными аномалиями
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Рис. 2. Выраженность гониодисгенеза по данным гониоскопии: а - угол 
передней камеры прикрыт мезенхимальной тканью с глыбками пигмента, 
иридокорнеальными сращениями; b - наблюдается высокое прикрепление 
корня радужки к трабекуле, шлеммов канал не дифференцируется

ным осложнением факоэмульсификации 
(ФЭК) с имплантацией интраокулярной 
линзы (ИОЛ) у взрослых пациентов с ВА 
является декомпенсация ВГД, наблюда­
емая в 50% случаев. Хирургия катаракты 
у детей, независимо от способа коррек­
ции, в 40% случаев сопровождается раз­
витием вторичной гипертензии как по­
сле ФЭК с внутрикапсульной фиксацией 
ИОЛ, так и в глазах с послеоперационной 
афакией.

Использование искусственной ири­
дохрусталиковой диафрагмы (ИХД) в хи­
рургии катаракты у пациентов с РАХ6-ВА 
часто объясняется желанием одновре­
менного устранения косметических не­
достатков, восстановления диафраг­
мальной функции радужки и решения 
оптико-рефракционных проблем. Однако 
следует осторожно подходить к решению 
вопроса об имплантации любого проте­
за радужной оболочки в глаза с РАХ6-ВА,

Редкие формы глаукомы
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Рис. З.Фото глаз пациентки с РАХ6-ВА и неполной осложненной ката­
рактой: а - до операции; b - после имплантации комплекса «МИОЛ-Ра- 
дужка»; с - после имплантации клапанной системы Ахмед (фото из 
архива Иркутского филиала МНТК «Микрохирургия глаза»)

поскольку это хирургическое вмешатель­
ство может не только спровоцировать 
прогрессирование аниридийной керато­
патии (АК), но и стать пусковым момен­
том в развитии аниридийного фиброз­
ного синдрома, фатального для глаза, 

или вторичной глаукомы. Так. развитие 
послеоперационной офтальмогипертен­
зии у взрослых пациентов после имплан­
тации блока «МИОЛ-Радужка» было от­
мечено в 54% глаз в среднем через 5 года 
после катаракгальной хирургии (рис. 5).

Глаукома, связанная с врожденными аномалиями
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Несмотря на роль хирургических 
вмешательств в возникновении новых 
или декомпенсации старых случаев гла­
укомы, статистически достоверной раз­
ницы между временем дебюта глаукомы 
в интактных и уже прооперированных 
глазах взрослых пациентов выявлено 
не было. Следует говорить о существую­
щей предрасположенности аниридийных 
глаз к развитию глаукомного процесса, 
которая проявляется в первично воз­
никшем повышении ВГД в глазах без хи­
рургических вмешательств в анамнезе, 
двустороннем характере заболевания 
и наблюдаемой при гониоскопии незре­
лости структур угла передней камеры.

Учитывая большую вероятность ма­
нифестации глаукомы в любом возрас­
те, мониторинг ее проявлений должен 
входить в обязательный диагностиче­
ский алгоритм обследования пациентов 
с РАХ6-ВА. Постановка диагноза глауко­
мы сопряжена с определенными трудно­
стями в связи с особенностями получе­
ния и интерпретации диагностических 
данных. Сложности в оценке данных то­
нометрии у пациентов с аниридией мо­
гут быть связаны с наличием нистагма, 
неровностью глазной поверхности, уве­
личением толщины роговицы на фоне 
лимбальной недостаточности. Трудности 
в оценке состояния зрительного нерва 
связаны с непрозрачностью оптических 
сред и врожденными аномалиями ДЗН 
(дисплазией, гипоплазией, колобомой 
ДЗН). Необходимым условием для под­
тверждения диагноза и динамического 
наблюдения являются исследование по­
лей зрения, зрительных вызванных по­
тенциалов, определение толщины слоя 
нервных волокон и фоторегистрация 
глазного дна. Существующие ограниче­
ния, а также наличие сомнений в досто­
верности клинических данных оправды­
вают использование кратковременной 
седации или анестезии у детей младшего 
возраста с целью уточнения диагноза.

За исключением пациентов 
с врожденной глаукомой, лечение паци­
ентов с вторичной декомпенсацией ВГД 

начинается с медикаментозной терапии. 
Применение гипотензивных препаратов 
является первой линией в медицинском 
сопровождении аниридийной глаукомы. 
Учитывая морфологическую незрелость 
структур угла передней камеры и непол­
ноценность увеосклерального пути от­
тока водянистой влаги, медикаментоз­
ное сопровождение глаукомы должно, 
прежде всего, включать бесконсервант- 
ные препараты, снижающие продукцию 
внутриглазной жидкости (ингибиторы 
карбоангидразы, р-адреноблокаторы, 
агонисты а2-адренорецепторов). При хо- 

- рошем ответе и переносимости гипотен­
зивных средств их использование позво­
ляет длительно контролировать уровень 
ВГД. Однако необходимость длительной 
инстилляции нескольких гипотензивных 
препаратов может усугубить явления АК, 
включая появление рецидивирующих 
эрозий, усиливающих процессы неова­
скуляризации.

В то же время необходимость в хирур­
гическом лечении глаукомы существу­
ет более чем у половины пациентов с 
РАХ6-ВА. Эффективность антиглауком- 
ных операций значительно варьирует, 
среднее количество оперативных вмеша­
тельств на один глаз пациента составляет 
от 1,7 до 2,8. Менее 50% пациентов дости­
гают нормотонуса даже после нескольких 
хирургических вмешательств.

Незрелость структур угла передней 
камеры обусловливает низкую эффек­
тивность антиглаукомных операций не­
проникающего типа. Методом выбора 
хирургического лечения глаукомы у этой 
категории пациентов можно считать вы­
полнение фистулизирующих операций 
и имплантацию дренажных устройств 
(клапана Ахмеда, имплантата Baerveldt 
и Molteno). Установка дренажных систем 
может рассматривается как вариант пер­
вичной хирургии, так и в качестве по­
вторного вмешательства при неэффек­
тивности предыдущих фильтрующих 
антиглаукомных операций. В течение 
первого года наблюдения эффективность 
дренажной хирургии составляет 81-100%,

Редкие формы глаукомы
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Рис. 4. Способы расположения дренажной трубки клапана Ахмеда в факичном 
глазу: а - традиционное положение трубки клапана Ахмеда в верхне-наруж­
ном квадранте вне зон истончения склеры; b - положение трубки клапана 
Ахмеда в нижне-внутреннем квадранте перед цинновыми связками

в том числе после кератопротезирования, 
имплантации ИХД, а также в педиатри­
ческой практике. В то же время данные 
операции чаще ассоциированы с риском 
длительной гипотонии, отслойкой со­
судистой оболочки и необходимостью 
выполнения повторных хирургических 
манипуляций (восстановление перед­
ней камеры, задней трепанацией склеры 
и др.).

При импланатации клапана Ахмеда 
очень важны выбор места его установки 
и дальнейший мониторинг за положе­
нием трубки клапана в оболочках глаза, 
поэтому следует рекомендовать покры­
тие трубки аллотрансплантатом склеры 
в связи с истончением собственных обо­
лочек, наличием стафилом склеры и не­
полноценности склерального коллагена 
(рис. 4).

Глаукома, связанная с врожденными аномалиями
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Рис. 5. Прогрессирование аниридийной кератопатии (АК) у пациентов после 
многочисленных сеансов лазерной транссклеральной циклофотокоагуля­
ции (ЛЦФК): а - выраженная АК IV стадии с циркулярной зоной истончения 
склеры в месте нанесения аппликаций; b - выраженная АК IV стадии после 
4 сеансов ЛЦФК

Циклодеструктивные вмешательства 
при ВА обладают низкой потенциальной 
эффективностью и возможностью разви­
тия осложнений, снижающих зрение, так 
как сопровождаются выраженной вос­
палительной реакцией, повреждением 
зонулярных связок, ускорением темпов 

формирования осложненной катаракты, 
роговичной декомпенсации и васкуляри­
зации роговичных помутнений (рис. 5).

Таким образом, несмотря на высокую 
вероятность развития глаукомы, иногда 
требуются годы для ее манифестации. 
Потенциальные опасности вторичной 
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глаукомы для зрения многочисленны 
и зависят от своевременной постановки 
диагноза, качества динамического на­
блюдения и лечения. Сложной является 
оценка прогноза заболевания, так как те­
чение глаукомы носит прогрессирующий 
характер. В связи с этим, учитывая риск 
развития глаукомы в любом возрасте, 
требуется регулярный диспансерный 
контроль. Учитывая существующие ос­
ложнения, следует быть осторожными 
в отношении ранней хирургии глаукомы 
у аниридийных пациентов.
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