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ABSTRACT

A clinical case of congenital aniridia in combination with high degree hyperopia, congenital cataract, ophthalmohypertension, foveal 
hypoplasia is presented. The article analyzes the results of a complex of morphofunctional studies conducted before and after cataract 
surgery, presents practical data on the differential diagnosis of glaucoma and ophthalmohypertension and analyzes therapeutic ap-
proaches, including the use of a diaphragm contact lens and a three-component tear substitute Stillavit.
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РЕЗЮМЕ

Представлен клинический случай врожденной аниридии в сочетании с гиперметропией высокой степени, врожденной катарак-
той, офтальмогипертензией, гипоплазией фовеа. В статье проанализированы результаты комплекса морфофункциональных 
исследований, проведенных до и после хирургического лечения катаракты, представлены практические данные по дифферен-
циальной диагностике глаукомы и офтальмогипертензии, проведен анализ терапевтических подходов, включающий использо-
вание диафрагмирующей контактной линзы и трехкомпонентного слезозаместителя Стиллавита.
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При обращении пациента с редким врожденным за‑
болеванием, например таким, как двусторонняя анири‑
дия, для успешного лечения от специалиста требуется 
выполнение значительного количества исследований 
и их тщательный анализ на основе результатов научной 
литературы. В связи с этим в представленном клиниче‑
ском наблюдении приводится подробное описание кли‑
нического случая в совокупности с данными литературы 
по диагностическим особенностям и терапевтическим 
подходам к лечению врожденной аниридии.

Впервые аниридию описал итальянский ученый 
G. Barrata в 1818 году [1]. Эта двусторонняя генетическая 
аномалия выявляется в равной степени как у мужчин, 
так и у женщин, а частота распространения варьирует 
от 1:64 000 до 1:96 000 человек [2].

Врожденная аниридия — редкое панокулярное врож‑
денное заболевание, характеризующееся различной сте‑
пенью гипоплазии радужной оболочки. Патология раз‑
вивается вследствие мутации гена PAX6, расположенного 
на хромосоме 11p [3], что приводит к фундаментальным 
нарушениям развития глаза. Часто встречаются тяжелые 
вторичные осложнения, включая кератопатию, глауко‑
му, катаракту. Изменения в гене РАХ6 могут привести 
как к незначительной потере остроты зрения и ряду оф‑
тальмологических заболеваний, так и к полному отсут‑
ствию глаз. Кроме того, люди с аниридией могут иметь 
дефекты нервной системы, часто страдают нарушением 
обмена веществ, включая ожирение.

В двух третях случаев заболевание наследуется 
как аутосомно‑доминантное, тогда как в одной трети 
случаев оно возникает спорадически [1, 4].

Катаракта является одним из частых сопутствую‑
щих врожденной аниридии заболеваний и встречается 
в 50–85 % случаев [5]. Наиболее частой аномалией раз‑
вития хрусталика при аниридии также является его эк‑
топия (14–35 % случаев [5, 6]). Степень подвывиха хру‑
сталика варьирует от перерастяжения цинновых связок 
с легкой децентрацией хрусталика до выраженной су‑
блюксации и вывиха хрусталика в стекловидное тело. 
Гистологические исследования показали, что передняя 
капсула хрусталика у пациента с врожденной аниридией 
является тонкой и хрупкой с дегенеративными измене‑
ниями эпителиальных клеток [7], что может предраспо‑
лагать к возникновению интраоперационных разрывов 
капсулы и является дополнительным фактором риска 
при хирургии катаракты.

Удаление хрусталика при врожденной аниридии не‑
сет в себе большое количество интра‑ и послеопераци‑
онных рисков, связанных с особенностями заболевания 
[8]. Слабость связочного аппарата, локальное отсут‑
ствие цинновых связок, аномалии хрусталика, дистро‑
фические изменения капсульного мешка увеличива‑
ют риск выполнения несовершенного капсулорексиса 
и возникновение его надрывов. Отсутствие радужной 
оболочки уменьшает стабильность передней камеры 
во время экстракции катаракты и увеличивает давление 

на перерастянутые цинновы связки. Нестандартный 
большой диаметр сформированного капсулорексиса 
снижает стабильность положения интраокулярной лин‑
зы (ИОЛ) в капсульном мешке и значительно увеличива‑
ет риск ее вывиха на фоне выраженных нистагмоидных 
движений глаз [9].

Распространенность глаукомы при аниридии, 
по данным разных авторов, составляет 46–70 % [10–12]. 
Причем у пациентов в возрасте до 20 лет показана   связь 
между более выраженной гипоплазией радужки и повы‑
шенным риском развития глаукомы [13].

Grant и Walton [14] выявили два основных патоло‑
гических процесса у пациентов с аниридией и глауко‑
мой: развитие ткани между культей радужной оболоч‑
ки и стенкой угла передней камеры, а также покрытие 
стенок угла передней камеры бесформенной, гомоген‑
ной и бессосудистой тканью. Эта ткань увеличивалась 
по плотности и покрывала бóльшую часть трабекуляр‑
ной сети по мере развития глаукомы.

Другие исследователи подвергают сомнению закры‑
тие угла как первичный механизм глаукомы при анири‑
дии [1, 15]. Вместо этого у многих пациентов с аниридией 
было замечено отсутствие или недоразвитие шлеммова 
канала, что, по мнению авторов, может быть причиной 
повышенного внутриглазного давления и глаукомы.

В литературе не обнаружены проспективные и ран‑
домизированные контролируемые исследования по ле‑
чению глаукомы при аниридии. Во всех изученных ра‑
ботах количество случаев не превышало тридцати глаз. 
Тем не менее по найденным данным инстилляционная 
местная гипотензивная терапия является первичным 
методом выбора, так как любые хирургические вмеша‑
тельства имеют намного более высокий риск осложне‑
ний при аниридии, чем в других группах пациентов [1, 
16, 17].. Долгосрочный успех трабекулэктомии при ани‑
ридии, вероятно, относительно низок. Возможно, это 
связано с повышенным риском развития фиброза у этих 
больных. Например, в серии из 11 трабекулэктомий, вы‑
полненных у пациентов с аниридией, только одна была 
успешной (послеоперационное внутриглазное давление 
составляло менее 21 мм рт. ст.) [17]. Adachi и соавт. со‑
общили о 5 глазах пациентов с аниридией, которым в ка‑
честве основного лечения была проведена трабекулэк‑
томия [15]. Ни один глаз не оказался с внутриглазным 
давлением менее 21 мм рт. ст. Во всех 5 случаях потребо‑
валась повторная операция.

Методом выбора среди вариантов хирургического 
лечения глаукомы при аниридии является импланта‑
ция дренажного устройства. Исследования различ‑
ных дренажных устройств, применяемых при таком 
виде глаукомы, показали относительно высокий уро‑
вень успешности процедуры по сравнению с тради‑
ционной трабекулэктомией, трабекулотомией, гони‑
отомией [18, 19].

J.L. Menezo и соавт. [20] изучали безопасность и ос‑
ложнения имплантации протезов радужной оболочки 

https://www.sciencedirect.com/topics/medicine-and-dentistry/bullous-keratopathy
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Menezo+JL&cauthor_id=16001376
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в отдаленном периоде. Авторы длительно наблюдали 
восемь пациентов, в девяти глаза которых была им‑
плантирована искусственная радужка по поводу трав‑
матической и врожденной аниридии. Средний период 
наблюдения составил 22,5 месяца (от 16 до 44 меся‑
цев). В результате у всех пациентов после операции 
улучшилась острота зрения и зрительный комфорт. 
Однако в половине случаев было отмечено повыше‑
ние внутриглазного давления, что потребовало прове‑
дения лазерного или хирургического лечения. Авторы 
делают вывод, что глаукома является наиболее серьез‑
ным осложнением после имплантации искусственной 
радужки.
КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Пациентка Х. 1965 года рождения наблюдается 
в ФГБНУ «НИИ глазных болезней» с 2017 года с диагно‑
зом обоих глаз: врожденная аниридия, гиперметропия 
высокой степени, амблиопия, офтальмогипертензия, по‑
дозрение на глаукому 2а стадии, врожденная незрелая 
катаракта, больше выраженная в правом глазу. Острота 
зрения правого глаза с коррекцией 0,2, левого — 0,1.

Пациентка прошла генетическое обследование 
для подтверждения врожденной аниридии. Обнаружен 
тип дефекта гена PAX6, что свидетельству‑
ет о спорадическом случае врожденной ани‑
ридии у пациентки (родители не страдали 
аниридией).

Внутриглазное давление варьировало 
при первоначальном исследовании в правом 
глазу до 50 мм рт. ст., в левом до 56 мм рт. ст. 
(контактный тонометр Icare PRO (TA03)). В свя‑
зи с низкой остротой зрения первичное иссле‑
дование полей зрения проводили на периметре 
Гольдмана (рис. 1). Пациентка консультирова‑
на в отделе глаукомы, поставлен диагноз: оф‑
тальмогипертензия, подозрение на глаукому 2а 
стадии на обоих глазах, назначена максималь‑
ная гипотензивная инстилляционная терапия, 
на фоне которой ВГД снизилось до 23–27 мм рт. 
ст. в правом глазу, до 28–31 мм рт. ст. в левом 
глазу (контактный тонометр Icare PRO (TA03)). 
Предложено хирургическое лечение глаукомы, 
от которого пациентка отказалась.

В 2020 г. острота зрения и поле зрения про‑
грессивно ухудшались, в большей степени 
на правом глазу (рис. 2). В отделе глаукомы 
выполнена гониоскопия: угол передней каме‑
ры открыт, широкий (Ш). Прикорневая зона 
радужки — в виде полоски около 1,0 мм с пиг‑
ментной каймой. Пигментация шлеммова ка‑
нала (дренажной зоны) слабая (1) неравномер‑
ная. Визуализируются отростки цилиарного 
тела. Ресничный поясок сохранен.

При офтальмоскопии выявлено снижение 
типичного светового макулярного рефлекса, 

что может свидетельствовать о врожденной гипоплазии 
макулы. Это является характерной офтальмоскопической 
находкой у пациентов с аниридией [21]. Обследование 
структур зрительного нерва для оценки степени пораже‑
ния ганглиозных клеток сетчатки с помощью спектраль‑
ной оптической когерентной томографии зрительного 
нерва было затруднено ввиду низкой прозрачности хру‑
сталика на обоих глазах.

Электрофизиологические исследования (ЭФИ) зри‑
тельного анализатора позволяют оценить функциональ‑
ное состояние различных слоев сетчатки и зрительных 
проводящих путей, в том числе у пациентов с сочетан‑
ной патологией, при непрозрачных оптических средах, 
сложных аномалиях рефракции. Пациентке было про‑
ведено исследование порога электрической чувствитель‑
ности внутренних слоев сетчатки (ПЭЧ), лабильности 
зрительного нерва (ЛЗН), а также определение крити‑
ческой частоты слияния мельканий (КЧСМ). Выявлено 
умеренное снижение проводимости аксиального пучка 
зрительного нерва, умеренное снижение уровня КЧСМ, 
электрочувствительность сетчатки соответствовала 
норме (табл. 1). Результаты ЭФИ до операции свидетель‑
ствовали об отсутствии нарушений функций зрительно‑
го нерва, которые могли бы стать причиной выявленных 

Рис. 2. Периметрия (Гольдман) 2020 г., vis ОD = 0,1; vis ОS = 0,2

Fig. 2. Perimetry (Goldman) 2020, vis ОD = 0.1; vis OS = 0.2

Рис. 1. Периметрия (Гольдман) 2019 г., vis ОD = 0,3; vis ОS = 0,2

Fig. 1. Perimetry (Goldman) 2019, vis OD = 0.3; vis OS = 0.2
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дефектов световой чувствительности. Можно предполо‑
жить, что эти дефекты в основном обусловлены наличи‑
ем у пациентки врожденной катаракты.

В апреле 2021 г. выявлено резкое снижение остроты 
зрения OD до движения руки у лица с правильной све‑
топроекцией, набухающая катаракта (рис. 3).

В июне 2021 года проведена факоэмульсификация ка‑
таракты правого глаза без осложнений (рис. 4). Острота 
зрения правого глаза после операции составила с кор‑
рекцией 0,4. Внутриглазное давление на медикамен‑
тозном режиме правого глаза 22,0 мм рт. ст., левого — 
25,0 мм рт. ст. (контактный тонометр Icare PRO (TA03)).

В связи с риском повышения внутриглазного дав‑
ления, что, по данным литературы, часто встречается 
при имплантации искусственной радужки [20], было 
принято решение не устанавливать протез радужной 
оболочки, а использовать диафрагмирующие контакт‑
ные линзы.

Острота зрения значимо повысилась на фоне ис‑
пользования диафрагмирующих контактных линз: ОD = 
0,5–0,6; OS — 0,3–0,4 (рис. 5). Однако в течение перво‑
го месяца после применения линз пациентка стала жа‑
ловаться на ощущение дискомфорта, сухости, тяже‑
сти при открывании глаз по утрам. Выполнены пробы 
Норна, тест Ширмера, окрашивание глазной поверх‑
ности лиссаминовым зеленым. Дополнительно было 

Таблица 1. Результаты исследования порога электрической чувствительности внутренних слоев сетчатки, лабильности зрительного 
нерва и КЧСМ до и после операции ФЭ с имплантацией ИОЛ на OU

Тable 1. The results of the electrical sensitivity of the retina inner layers, optic nerve lability and the critical frequency of flicker fusion before 
and after OU phacoemulsification

Показатель / Единицы измерения / 
Indicator / Units of measure

OD OS
Норма

До операции / Before surgery После операции / After surgery До операции / Before surgery После операции / After surgery

ПЭЧ (мкА)* / ESTH (mkA)* 42 45 42 63 35–80

ЛЗН (Гц)** / LON (Нz)** 39 37 38 38 40–55

КЧСМ (Гц)*** / CFFF (Нz)*** 39 37 39 38 40–56

Примечание. * ПЭЧ — порог электрической чувствительности; ** ЛЗН — лабильность зрительного нерва; ***КЧСМ — критическая частота слияния мельканий.
Note. * ESTH — electrical sensitivity threshold; ** LON — lability of the optic nerve; *** CFFF — critical flicker fusion frequency.

Рис. 4. Биомикроскопия правого глазного яблока, артифакия

Fig. 4. Slit lamp biomicroscopy of the right eye, pseudophakia

Рис. 3. Биомикроскопия правого глазного яблока, набухающая 
катаракта

Fig. 3. Slit lamp biomicroscopy of the right eye, immature cataract

Рис. 5. Биомикроскопия правого глазного яблока с диафрагми-
рующей МКЛ

Fig. 5. Slit lamp biomicroscopy of the right eye with diaphragm con-
tact lens
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проведено анкетирование по модифицированному 
опроснику OSDI, без раздела, характеризующего каче‑
ство зрения (раздел B). Результаты представлены в та‑
блице 2. Нарушение суммарной слезопродукции по тесту 
Ширмера и стабильности слезной пленки по результа‑
там пробы Норна, а также эпителиопатия по результатам 
окрашивания роговицы лиссаминовым зеленым свиде‑
тельствовали о наличии у пациентки синдрома сухого 
глаза (ССГ). Учитывая длительный анамнез закапы‑
вания гипотензивных капель, содержащих консервант 
бензалкония хлорид, а также использование контактных 
диафрагмирующих линз, пациентке был рекомендован 
для инстилляций слезозаменитель «Стиллавит».

По данным экспериментальных исследований [21], 
Стиллавит способен оказывать цитопротекторный 
эффект на клетки лимба, подвергшиеся воздействию 
бензалкония хлорида, и рекомендован пациентам, дли‑
тельно использующим гипотензивные консервантсо‑
держащие препараты, для лечения и профилактики 
признаков эпителиопатии. «Стиллавит» содержит ги‑
алуроновую кислоту 0,16 %, декспантенол 1 % и хон‑
дроитина сульфат 0,05 %. Доказано, что гиалуроновая 
кислота стимулирует миграцию эпителиальных кле‑
ток роговицы, что способствует ее заживлению [22]. 
Многочисленные исследования отечественных и зару‑
бежных авторов указывают на эффективность примене‑
ния гиалуроновой кислоты в терапии синдрома «сухого 
глаза» [23–26]. По данным клинических исследований, 
наилучшие результаты в лечении синдрома сухого глаза 
получены на фоне применения трехкомпонентного пре‑
парата «Стиллавит» [27, 28], который, помимо 
гиалуроновой кислоты, содержит декспанте‑
нол, способствующий ускорению эпителиза‑
ции и регенерации роговицы, рассасыванию ее 
поверхностных помутнений [29], и хондроити‑
на сульфат — полимерный сульфатированный 
гликозаминогликан, обладающий регенериру‑
ющим и противовоспалительным действием 
[30]. По данным клинических исследований, 
«Стиллавит» рекомендован также при исполь‑
зовании мягких контактных линз [31].

Через один месяц после лечения препа‑
ратом «Стиллавит» было выявлено досто‑
верное снижение числа субъективных жалоб 
по опроснику OSDI, увеличение слезопродук‑
ции в соответствии с тестом Ширмера, а также 
отмечена стабилизация слезной пленки (проба 
Норна, табл. 2). Пациентке рекомендовано ис‑
пользовать «Стиллавит» на постоянной основе.

После операции факоэмульсификации катаракты 
(хирург д.м.н. Юсеф Наим Юсеф) были повторно выпол‑
нены все ранее проведенные исследования. Результаты 
кинетической периметрии на периметре Гольдмана 
(рис. 6) и компьютерной периметрии на анализаторе 
поля зрения Carl Zeiss HFA II‑i 745i (рис. 7) показали 
значительную положительную динамику по сравнению 
с дооперационным исследованием. Это подтверждает 
правильность предположения о том, что выявленные 
при дооперационной периметрии дефекты поля зрения 
были связаны не с глаукомной нейропатией, а с помут‑
нением хрусталика.

Результаты оптической когерентной томографии 
зрительного нерва также не выявили патологические из‑
менения, характерные для глаукомного процесса (рис. 8).

Так как нарушение глазного кровотока является важ‑
ным фактором риска в патогенезе глаукомной оптиче‑
ской нейропатии, пациентке было выполнено дуплекс‑
ное сканирование сосудов глазного яблока и орбиты 
(табл. 3). Определено симметричное незначительное 
снижение систолической скорости кровотока в меди‑
альных ЗКЦА. Остальные показатели кровотока находи‑
лись в пределах нормы.

После операций по поводу катаракты на OU было 
также проведено повторное исследование электрочув‑
ствительности сетчатки, лабильности зрительного не‑
рва и КЧСМ, которое не выявило существенной дина‑
мики показателей по сравнению с дооперационными 
данными: порог электрочувствительности сетчатки 
оставался в пределах нормы, отмечалось умеренное 

Таблица 2. Результаты исследования тяжести ССГ до и после инстилляций «Cтиллавита»

Table 2. The results of the dry eye investigation before and after Stillavit treatment

Проба Ширмера (мм) / 
Schirmer test (mm.)

Окрашивание лиссаминовым зеленым (балл) / 
Lissamine green staining (points)

OSDI 
(0–100)

Проба Норна (с.) / 
Norn test (s.)

До лечения / Before treatment 8,5 6 58 7

Через 1 месяц после инстилляций «Стиллавита» / 1 month after treatment 11,2 2 26 15

Рис. 6. Периметрия (Гольдман) 2021 г. OD после факоэмульсификации ката-
ракты, vis ОD = 0,4; vis ОS = 0,05

Fig. 6. Perimetry (Goldman) 2021. OD after phacoemulsification, vis OD = 0.4; 
vis OS = 0.05
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снижение лабильности зрительного нерва и КЧСМ 
(табл. 1).

Учитывая низкую остроту зрения обоих глаз 
после операции факоэмульсификации катаракты 

и имплантации ИОЛ (0,4/0,1 на OD/OS со‑
ответственно), результаты офтальмоскопии 
(гипоплазия макулы) и ОКТ сетчатки (сгла‑
женность фовеального контура, разрежен‑
ность эллипсоидной зоны), для определения 
функционального состояния центральной 
зоны сетчатки (в пределах 30˚) была прове‑
дена мультифокальная электроретинография 
(мфЭРГ). При анализе параметров мфЭРГ 
средняя плотность биопотенциала централь‑
ной зоны сетчатки соответствовала нижним 
пограничным значениям нормы, выявлены 
умеренные нарушения топографии биопо‑
тенциала. По данным литературы, подобные 
изменения выявляются у большинства па‑
циентов с аниридией [32] и не характерны 
для глаукомного процесса.
ОБСУЖДЕНИЕ

Учитывая результаты вышеприведен‑
ных исследований, полноценных данных 
за глаукомную оптическую нейропатию 
не выявлено, а незначительные изменения 
в электрофизиологических показателях, све‑
точувствительности сетчатки по данным ком‑
пьютерной периметрии могут быть следствием 
низкой остроты зрения вследствие фовеаль‑
ной гипоплазии и амблиопии, характерных 
для врожденной аниридии.

Пациентка до обращения в ФГБНУ «Научно‑
исследовательский институт глазных болезней» 
не проводила измерений глазного давления, 
соответственно, можно предположить, что вы‑
сокие цифры внутриглазного давления (более 

50  мм рт. ст.) могли иметь место в течение длительного 
периода ее жизни, однако это не привело к глаукомным 
изменениям диска зрительного нерва и глаукомным де‑
фектам в поле зрения.

Рис. 7. Компьютерная периметрия правого глаза 2021 г. (анализатор поля 
зрения Carl Zeiss HFA II-i 745i)

Fig. 7. Visual field of the right eye 2021 (Carl Zeiss field analyzer HFA II-i 745i)

Таблица 3. Результаты дуплексного сканирования сосудов глазного яблока и орбиты

Table 3. The results of the eyeball vessels and orbit  duplex scanning

OD OS

PSV, см/с EDV, см/с RI Показатели кровотока
Blood flow parameters PSV, см/с EDV, см/с  RI

Норма / Normal

PSV, см/с RI

41,50 8,36 0,90 A. ophthalmica 30,66 7,07 0,77 30,0–45,0 0,70–0,80

11,03 4,12 0,63 A. centralis retinae 10,6 4,0 0,63 10,5–13,5 0,65–0,75

5,12 V.  centralis retinae 5,62 - - 4,5–7,0 –

11,93 4,25 0,64 A. ciliaris post. brevis lat. 15,55 5,53 0,62 12,0–16,0 0,55–0,65

11,08 4,39 0,60 A. ciliaris post.brevis med. 11,09 4,81 0,57 12,0–16,0 0,55–0,65

OD                                                                                                   Заключение / Conclusion                                                                                                   OS

Линейная скорость кровотока в глазной артерии (норма, снижена, повышена)
Линейная скорость кровотока в ЦАС (норма, снижена, повышена)
Линейная скорость кровотока в ЗКЦА (норма, снижена, повышена (в med  ЗКЦА)
Диастолическая составляющая спектра кровотока (норма, снижена, повышена)
Индекс периферического сопротивления (RI) (норма, снижен, повышен)
Кровоток в ЦВС (не изменен, повышен, снижен) 

Линейная скорость кровотока в глазной артерии (норма, снижена, повышена)
Линейная скорость кровотока в ЦАС (норма, снижена, повышена)
Линейная скорость кровотока в ЗКЦА (норма, снижена, повышена (в med  ЗКЦА)
Диастолическая составляющая спектра кровотока (норма, снижена, повышена)
Индекс периферического сопротивления (RI) (норма, снижен, повышен)
Кровоток в ЦВС (не изменен, повышен, снижен)
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Первичные выраженные изменения в пери‑
метрических данных, вероятно, были ошибоч‑
ными вследствие измененной прозрачности 
хрусталика и, возможно, невнимательности 
пациентки.

Скорее всего, факоэмульсификация ката‑
ракты привела не только к выраженной по‑
ложительной динамике, касающейся остроты 
зрения, но и значительно улучшила светочув‑
ствительность.

Высокая толщина роговицы (650 мкм на обо‑
их глазах), может также приводить к завыше‑
нию цифр внутриглазного давления вследствие 
измененной биомеханики глаза и увеличения 
фактора резистентности роговицы.

Таким образом, основными критериями, 
которые могут свидетельствовать в пользу оф‑
тальмогипертензии у данной пациентки, явля‑
ются:

1) открытый широкий угол передней каме‑
ры без выраженной пигментации и без суще‑
ственных изменений дренажной зоны;

2) отсутствие выраженных глаукомных де‑
фектов в поле зрения;

3) отсутствие выраженной патологии ДЗН 
и перипапиллярных волокон;

4) цифры внутриглазного давления 25–
30 мм рт. ст.

К сожалению, в литературе не найдены 
точные данные о частоте доброкачествен‑
ной офтальмогипертензии без признаков 
глаукомных изменений зрительного нерва 
у пациентов с аниридией. Тем не менее можно 

Рис. 8. Результаты оптической когерентной томографии зрительного нерва

Fig. 8. Results of optical coherence tomography of the optic nerves

Рис. 9, 10. Результаты мультифокальной электроретинографии центральной зоны сетчатки, анализ «по кольцам»

Fig. 9, 10. The results of multifocal electroretinography of the central zone of the retina
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предположить, что из‑за отсутствия полноценной ири‑
дохрусталиковой диафрагмы и измененной биомеха‑
ники глаза повышенное внутриглазное давление может 
быть относительно нормальным у таких пациентов 
и не вызывать патологические изменения в зрительном 
нерве, что важно учитывать при постановке диагноза 
и назначении лечения.

Однако, по данным научных исследований, а имен‑
но The Ocular Hypertension Treatment Study, European 
Glaucoma Prevention Study, известно, что могут быть 
весомые различия между структурными и функ‑
циональными тестами [33–36]. Примерно 23–35 % 
ганглиозных клеток сетчатки должны погибнуть, 
прежде чем эти изменения будут обнаружены при пе‑
риметрии [37].

Согласно исследованию OHTS [33], был разработан 
специальный калькулятор риска глаукомных измене‑
ний, который включает несколько факторов:

‑ возраст;

‑ уровень ВГД;
‑ центральная толщина роговицы;
‑ соотношение размеров экскавации и дис‑

ка зрительного нерва;
‑ стандартное отклонение по данным пери‑

метрии.
На основании этих данных был рассчитан 

риск развития глаукомы у данной пациент‑
ки, который составил 14 %. Учитывая низ‑
кое зрение пациентки, психологическое со‑
стояние, касающееся боязни высоких цифр 
внутриглазного давления, хорошую пере‑
носимость глазных капель и диафрагмирую‑
щих линз на фоне использования препарата 
«Стиллавит», а также рассчитанного риска ве‑
личиной 14 %, совместно с пациенткой было 
принято решение продолжить гипотензив‑
ную терапию совместно со слезозаместителем 
«Стиллавит» на фоне тщательного наблюде‑
ния за зрительными функциями и состоянием 
зрительного нерва.
ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Как показало данное клиническое наблю‑
дение, редкая врожденная полиморбидная 
патология сильно отличается от стандартных 
случаев и требует внимательного изучения 
особенностей каждого конкретного пациента, 
обширных знаний и широкого применения 
различных методов диагностики, анализа их 
результатов и только потом выбора терапевти‑
ческих подходов.

Первые исследования, выявившие глауком‑
ные дефекты в поле зрения, были ложными, 
а успешная хирургия катаракты привела к рез‑
кому улучшению зрительных функций и изме‑

нению тактики ведения пациентки.
Учитывая анализ литературы, хирургическое лече‑

ние офтальмогипертензии при аниридии только на ос‑
новании высоких цифр офтальмотонуса не оправдывает 
рисков и может привести к снижению зрительных функ‑
ций.

Скорее всего, лишь при выявлении отрицатель‑
ной динамики зрительных функций (появление ско‑
том, снижение световой чувствительности сетчатки), 
отрицательной динамики в показателях ЭФИ и в со‑
стоянии ДЗН и ганглиозных клеток сетчатки придет‑
ся решать вопрос о необходимости хирургического 
лечения.

В представленном случае пациентке после послед‑
них исследований и хирургического лечения катаракты 
(ФЭК) поставлен диагноз: врожденная аниридия обоих 
глаз, гиперметропия высокой степени, амблиопия сред‑
ней степени, артифакия, офтальмогипертензия, синдром 
сухого глаза.

Рис. 11, 12. Топографическая карта роговицы

Fig. 11, 12. Topographic map of the cornea
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Рекомендовано продолжать ранее назначенное меди‑
каментозное лечение: Дорзоламид гидрохлорид 2 раза 
в день в оба глаза, ксалатан на ночь, Стиллавит 3 раза 
в день. Полное функциональное обследование необходи‑
мо проводить 1 раз в 6 месяцев, контроль внутриглазно‑
го давления — 1 раз в 3 месяца.
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