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Врожденная катаракта. Сообщение 1. Современные 
представления об этиологии и принципах классификации. 
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Врожденная катаракта по‑прежнему занимает ли‑
дирующие позиции среди причин слепоты и слабовиде‑
ния у пациентов детского возраста [21]. По данным раз‑
ных авторов ранняя детская инвалидность при  помут‑
нении хрусталика достигает 9,4 %  — 37,3 %, что  обус‑
ловлено быстрым развитием обскурационной амблио‑
пии вследствие депривации зрительного анализатора. 
Позднее хирургическое лечение этого заболевания, неа‑
декватная коррекция афакии, а также отсутствие актив‑
ного плеоптического лечения после операции способст‑
вуют формированию тяжелых необратимых нарушений 
зрительного восприятия у маленьких пациентов [11, 14, 
18, 20]. В целом это ведет к социальной дезадаптации ре‑
бенка и снижению качества его жизни.

В  связи с  огромной актуальностью раскрываемой 
проблемы, изучение всех ее аспектов, включая этио‑
логическую структуру, классификационные крите‑
рии, механизмы формирования зрительных наруше‑
ний и методов лечения этого заболевания, представля‑
ет высокий научный и практический интерес.

Врожденные помутнения хрусталика встречают‑
ся в  1‑10 случаев на  10000 детей [3, 20, 21]. При  этом 
у 30,1 % — 83,5 % пациентов помутнения хрусталика со‑
четаются с  самой разнообразной врожденной патоло‑
гией глаза — косоглазием, нистагмом, микрофтальмом, 
микрокорнеа, аниридией и  другими аномалиями раз‑
вития, что свидетельствует о частом поражении всего 
зрительного комплекса в период эмбриогенеза [11].
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Резюме

Представлен анализ литературных источников, содержащих результаты исследований по эпидемиологии и этиопатоге-
незу врожденной катаракты, отражены известные классификации данного заболевания и современные знания о причинно-
следственных факторах и патогенетических механизмах, приводящих к необратимым патологическим изменениям в хруста-
лике у детей. Рассмотрена эволюция и эффективность клинических классификаций.
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Congenital cataract. Report 1. Modern concepts of etiology and principles of classification. A review of literature

the analysis of literary sources, containing the results of research on the epidemiology and etiopathogenesis of congenital 
cataract, was made. the known classifications of this disease were also studied. the article describes the modern knowledge on the 
causal factors and pathogenic mechanisms, leading to irreversible pathological changes in the lens of the children. the evolution and 
effectiveness of clinical classifications was considered.
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Е. И. Сидоренко, Е. А. Кудрявцевой, И. В. Лобановой 
и соавт. [15] установлено, что из сопутствующих изме‑
нений глаза микрофтальм встречается в  24,7 % слу‑
чаев, персистирующая артерия стекловидного тела  — 
в 22,0 %, микрокорнеа — в 10,0 %, нистагм — в 8,2 %.

Представленные результаты исследований под‑
тверждаются работами Л. Б.  Кононова, Т. Б.  Кругло‑
вой и  Н. С.  Егиян [10], которые, кроме вышеуказан‑
ных нарушений, в  значительном числе случаев вы‑
явили косоглазие (у 30,2‑83,3 % пациентов), а также по‑
ражения сетчатки и  зрительного нерва в  виде частич‑
ной или  полной атрофии зрительного нерва, гипопла‑
зии и  изменения формы диска зрительного нерва, ми‑
елиновых волокон, гипоплазии макулы, центральных 
и  периферических дистрофий сетчатки (у  55,0 % паци‑
ентов), у некоторых детей отмечены заболевания рого‑
вицы (склеророговица, эктазии и дермоидная киста).

Среди других изменений при  односторонних вро‑
жденных катарактах, сочетающихся с микрофтальмом 
и синдромом первичного персистирующего стекловид‑
ного тела (ППГСТ), Т. В. Судовской [17] у 8,6 % пациен‑
тов обнаружен гониодисгенез в  виде остатков гребен‑
чатой связки и  гиалоидных мембран, при  этом у  2,1 % 
детей отмечено нарушение гидродинамики глаза.

Известны и  более редкие случаи сопутствую‑
щих врожденных аномалий развития органа зрения. 
Е. И.  Сидоренко, Е. А.  Кудрявцевой, И. В.  Лобановым 
[15] описан случай врожденной катаракты, сочетаю‑
щейся с  преретинальными помутнениями и  колобо‑
мой сосудистой оболочки. Т. Б.  Кругловой, Л. Б.  Коно‑
новым, Н. С.  Егиян [12] у  недоношенного ребенка, на‑
ряду с катарактой, выявлена двусторонняя миопия вы‑
сокой степени, осложненная периферической витрео‑
хориоретинальной дистрофией.

Важно отметить, что  врожденные помутнения 
хрусталика нередко сочетаются с  изменением формы 
и  размеров самого хрусталика (микро‑ и  сферофакия, 
колобомы хрусталика, передний и задний лентиконус), 
а также с нарушением его связочного аппарата, что ве‑
дет к развитию различного рода дистопий, ассоцииро‑
ванных или не ассоциированных с общими синдрома‑
ми [18, 24].

Помутнения хрусталика при  врожденной ката‑
ракте носят самый разнообразный характер  — от  ти‑
пичных ядерных и  полных помутнений до  причудли‑
вых, нередко эксклюзивных форм проявления забо‑
левания  — пятнистых, веретенообразных и  других. 
По  данным Н. Ф.  Бобровой наиболее часто встречают‑
ся задняя полярная катаракта  — в  22,1 % случаев, зад‑
няя капсулярная  — в  18,3 %, передняя капсулярная  — 
в  17,4 %, слоистая  — в  15,2 %, центральная ядерная  — 
в  13,4 % и  передняя полярная  — в  11,4 %, реже наблю‑
даются тотальные помутнения хрусталика  — в  1,4 % 
и пятнистая катаракта — в 0,8 % [4].

Л. А.  Катаргина, Т. Б.  Круглова, Л. Б.  Кононов [6] 

в  подавляющем большинстве случаев (у  67,9 % паци‑
ентов) выявляли атипичную форму врожденной ка‑
таракты с  неравномерным помутнением хрусталико‑
вых масс или  наличием кальцификатов, у  24,2 % па‑
циентов  — полную катаракту, у  6,2 %  — зонулярную 
и  у  1,6 %  — полурассосавшуюся (по  классификации 
А. В. Хватовой, 1982). При этом в 22,6 % случаев авторы 
отметили сопутствующие врожденные фиброзные по‑
мутнения задней капсулы хрусталика различного ди‑
аметра, формы, интенсивности, плотности, локализа‑
ции и  распространенности, часто сочетающиеся с  на‑
личием «кальцификатов» и  синдромом первичного 
персистирующего гиперпластического стекловидного 
тела. Помутнения задней капсулы имели вид или  рав‑
номерного диска диаметром 2,5‑5,5 мм, или  были не‑
правильной формы в виде «звезды», «щупальцев», «ме‑
дузы», а  также в  форме «пирамиды», «шапочки» диа‑
метром 2,0‑3,0 мм с толщиной 1,0‑1,5 мм. В ряде случа‑
ев наблюдалось истончение задней капсулы хрустали‑
ка, сочетающееся у 10,9 % детей с задним лентиконусом.

Этиологическая природа патологии хрусталика 
и  сопутствующих изменений органа зрения отличает‑
ся широким набором причинно‑следственных факто‑
ров. Установлено, что  повреждения главной оптиче‑
ской линзы глаза могут быть как наследственными, так 
и возникать в результате влияния на плод неблагопри‑
ятных условий внешней и внутренней среды.

Наследственная форма заболевания может пере‑
даваться по  аутосомно‑доминантному, аутосомно‑ре‑
цессивному или Х‑сцепленному типам [27]. В этих слу‑
чаях патология хрусталика, как  правило, сочетает‑
ся с  другими аномалиями развития (синдром Марфа‑
на, Марчезани, Дауна, Вернера, Ротмунда, Халлермана‑
Стрейфа, Альпорта, Конради‑Хунермана, Смита‑Лем‑
ли‑Опитца, Пена‑Шокейра, Ноя‑Лаксовой, Уокера‑Вар‑
бург) [7, 9].

В  настоящее время в  результате проведенных ге‑
нетических исследований обнаружено более 20 генов, 
мутации которых приводят к  развитию разных форм 
врождённой катаракты. Среди них выделены две ос‑
новные группы: гены коннексинов и  гены кристал‑
линов. Вовлеченные в  процесс гены программируют 
сборку субъединиц коннексинов, образующих щеле‑
вые контакты между волокнами хрусталика или  син‑
тез кристаллинов, упакованных в волокнах [23, 26, 29]. 
Известно, что  в  белковом составе хрусталика на  долю 
кристаллинов приходится около 95 %, оставшие‑
ся 5‑10 % составляют другие протеины некристалли‑
ческой природы: компоненты цитоскелета и  мембра‑
ны хрусталика, аквапорины, коннексины, N‑катарины. 
Дефекты в функционировании любого из этих компо‑
нентов могут привести к развитию катаракты.

Генетические повреждения способны вызывать 
также и  наследственные ферментативные нарушения, 
которые благоприятствуют развитию патологических 
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процессов (галактоземия, дефицит галактокиназы, 
глюкозо‑6‑фосфатдегидрогеназы, гомоцистинурия).

Как  отмечает Н. Ф.  Боброва [5] 1 / 3 всех врожден‑
ных катаракт является наследственной, 1 / 3 — идиопа‑
тической или  спорадической, а  1 / 3  — ассоциируется 
с различными синдромами и симптомами.

При  проведении клинико‑иммунологических ис‑
следований получены данные, свидетельствующие 
о  существенной роли в  патогенезе врожденных ката‑
ракт аутоиммунных реакций к  специфическим анти‑
генам хрусталика [16, 19]. Авторы выявили накопле‑
ние противохрусталиковых антител в сыворотке крови 
и слезной жидкости у детей с врожденными катаракта‑
ми и у их матерей, при этом установлены значительные 
различия в активности местных и системных реакций 
у  детей с  разными клиническими формами врожден‑
ных катаракт. Кроме того, у  большинства исследован‑
ных пациентов (79 %) обнаружены повышенные титры 
антител в  сыворотке и  слезной жидкости к  ретиналь‑
ному S‑антигену, что  определяет иммунологическую 
заинтересованность сетчатки в  патологическом про‑
цессе. Однако многие особенности иммунологических 
процессов, происходящих в организме матери и плода, 
как  подчеркивают авторы, требуют дальнейшего из‑
учения.

Среди приобретенных факторов наиболее частой 
причиной внутриутробного поражения хрусталика 
являются TORCH инфекции у  плода (Т  — токсоплаз‑
моз (toxoplasmosis), О — другие инфекции (others), R — 
краснуха (rubella), С  — цитомегаловирусная инфек‑
ция (cytomegalovirus), H — герпес (herpes simplex virus), 
при этом чаще всего поражение глаз вызывает красну‑
ха. Е. И.  Ковалевским [8] установлено, что, кроме ци‑
томегаловирусной и  токсоплазмозной инфекции, при‑
чинами врожденной катаракты могут быть прием ле‑
карств матерью в  период беременности (талидомид, 
стероиды и  др.), алкоголя, противозачаточных и  неко‑
торых абортивных средств, а  также сердечно‑сосуди‑
стые заболевания матери, приводящие к  кислородно‑
му голоданию и  возникновению катаракты у  ребенка, 
гиповитаминозы А и Е, недостаток фолиевой кислоты, 
осложненное течение беременности (токсикозы).

В. В.  Нероев, А. В.  Хватова, Т. В.  Судовская [13] вы‑
явили, что односторонние катаракты в 78 % случаев яв‑
ляются следствием воздействия на  плод не  только вы‑
шеперечисленных тератогенных факторов, но  могут 
быть обусловлены влиянием радиации или развитием 
резус‑конфликта. Наследственную природу заболева‑
ния авторы не установили ни в одном случае.

При  наличии высокого полиморфизма врожден‑
ных изменений хрусталика предпринимались неодно‑
кратные попытки их систематизировать и разработать 
единые классификационные критерии, позволяющие 
повысить эффективность диагностики и  лечения дан‑
ного заболевания. Однако существующие классифи‑

кации отличаются широким разнообразием в  подхо‑
дах к решению этой проблемы и в большинстве своем 
структурируются по отдельно взятым признакам.

Авторами первых классификаций врожденной ка‑
таракты были С. А.  Бархаш (1961), Е. И.  Ковалевский 
(1964, 1974), Э. С.  Аветисов (1975, 1987), А. В.  Хватова 
(1971, 1982), A. Vogt (1931).

Из  всех перечисленных классификаций наиболее 
полной и  значимой в  клинической практике является 
классификация А. В. Хватовой (1982), в основу которой 
легли морфо‑функциональные изменения органа зре‑
ния при врожденной катаракте. Автором были выделе‑
ны основные клинические формы катаракты в зависи‑
мости от локализации помутнений, отмечены сопутст‑
вующие изменения органа зрения и соматического со‑
стояния ребенка, что  позволило более дифференциро‑
ванно подходить к видам и срокам хирургического ле‑
чения. Кроме того, врожденные катаракты были разде‑
лены на одно‑ и двусторонние, что имеет важное про‑
гностическое значение. Многие принципы рассматри‑
ваемой классификации до  сих пор не  утратили своей 
актуальности.

Дальнейшие исследования показали необходи‑
мость более глубокого изучения вопросов система‑
тизации помутнений хрусталика. Ф. В.  Юнусовой [25] 
и  А. В.  Хватовой [22] выделены три степени помутне‑
ния хрусталика.

При  I степени помутнения хрусталика не  выраже‑
ны, позволяют детально осмотреть глазное дно. Остро‑
та зрения  — 0,15±0,05 (от  0,1 до  0,4 и  выше), биноку‑
лярное зрение имеет почти половина пациентов (46,6 % 
случаев). При  II степени имеется выраженное помут‑
нение хрусталика, рефлекс с  глазного дна слабый, оф‑
тальмоскопия затруднена. Острота зрения 0,05±0,09, 
бинокулярное зрение отсутствует. При  III степени по‑
мутнение хрусталика носит тотальный характер, реф‑
лекс с  глазного дна отсутствует, ретиноскопия невоз‑
можна. Острота зрения  — менее 0,05, бинокулярное 
зрение отсутствует. Авторы отмечают высокую вероят‑
ность развития тяжелой обскурационной амблиопии 
при II и особенно III степени помутнения хрусталика, 
что позволяет по‑новому взглянуть на вопросы после‑
операционной реабилитации таких пациентов.

Несомненный интерес представляют исследования 
Т. В. Судовской, А. В. Хватовой, В. В. Нероева [13], кото‑
рые впервые на  основе изучения клинико‑анатомиче‑
ских и  функциональных особенностей органа зрения 
разработали клиническую классификацию односто‑
ронней врожденной катаракты (ОВК). Эффективность 
данной классификации состоит в  том, что  в  ней отра‑
жены взаимосвязь структурных изменений хрустали‑
ка с учетом локализации и характера помутнений, сте‑
пени снижения остроты зрения, а  также сопутству‑
ющей патологии глазного яблока и  состояния парно‑
го глаза. С  целью обоснования сроков и  методов опе‑
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ративного лечения авторами выделено 3 вида катаракт: 
ОВК без микрофтальма (46,5 %), ОВК с микрофтальмом 
(29,1 %), ОВК с  синдромом первичного гиперпластиче‑
ского персистирующего стекловидного тела (ПГПСТ) 
(24,4 %).

С  учетом выбора хирургической тактики большое 
практическое значение имеет классификация Н. Ф. Бо‑
бровой [5], основанная на  клинико‑хирургических 
особенностях врожденной катаракты и  ориентирован‑
ная на определение сроков хирургического вмешатель‑
ства в  зависимости от  вида катаракты и  прогноза ко‑
нечного визуального результата.

В данной классификации все катаракты разделены 
на  три типа: слоистые, тотальные и  атипичные. Слои‑
стые  — преимущественно бинокулярные, с  сохране‑
нием анатомического строения хрусталика (формы 
и  объема), с  неравномерным нарушением прозрачно‑
сти (зонулярная, ядерная, звездчатая, катаракта швов, 
кортикальная порошкообразная, частичная). Тоталь‑
ные  — в  основном бинокулярные  — с  сохранением 
формы и  объема хрусталика и  диффузным помутне‑
нием, при этом возможна патология передней капсулы 

(полные, молочные). Атипичные  — чаще монокуляр‑
ные, с нарушением объема и формы хрусталика и пол‑
ным или  неравномерным помутнением в  сочетании 
с  патологией обеих капсул (полурассосавшиеся, плен‑
чатые, задне‑ и  переднекапсулярные, задний и  перед‑
ний лентиконус).

Кроме типа катаракты, согласно классификации, 
оценивают состояние задней капсулы, наличие сопут‑
ствующей глазной и  системной патологии. В  каждом 
конкретном случае определяются сроки, вид и  объем 
оперативного вмешательства с  учетом оптимального 
визуального прогноза.

Большое число различных классификаций вро‑
жденной катаракты и  активные дискуссии свидетель‑
ствуют о  разностороннем исследовании данной про‑
блемы и ее важной социальной значимости.

Таким образом, проведенный анализ литерату‑
ры показал, что  врожденная катаракта является поли‑
этиологическим заболеванием с различными формами 
проявления патологического процесса, который требу‑
ет дальнейшей систематизации и  более глубокого изу‑
чения.
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