
 

  Îôòàëüìîëîãè÷åñêèé æóðíàë ¹ 6, 2011  49

Àíîìàëèÿ Ïåòåðñà — íàèáîëåå ãåíåòè÷åñêè ãå-
òåðîãåííàÿ ôîðìà âðîæäåííûõ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ 
ïåðåäíåãî îòäåëà ãëàçà ó äåòåé. Â îñíîâå ôîðìèðî-
âàíèÿ àíîìàëèè Ïåòåðñà ëåæèò íåïîëíîå ðàñùåïëå-
íèå ïåðåäíåé êàìåðû ãëàçà, «íåîòäåëåíèå» ðàäóæêè 
îò ðîãîâèöû íà ðàííèõ ñòàäèÿõ ýìáðèîãåíåçà, íà-
ðóøåíèå äèôôåðåíöèðîâêè ìåçåíõèìàëüíûõ êëå-
òîê â ýíäîòåëèè ðîãîâèöû. Ïðîöåññ, êàê ïðàâèëî, 
äâóñòîðîííèé, íî âîçìîæíà ðàçëè÷íàÿ ñòåïåíü âû-
ðàæåííîñòè ïîðàæåíèÿ ãëàç. [7]. Îñíîâíûìè êëè-
íè÷åñêèìè ïðîÿâëåíèÿìè äàííîé àíîìàëèè ÿâëÿ-
þòñÿ öåíòðàëüíîå áåëüìî (ïîìóòíåíèå) ðîãîâèöû, 
îòñóòñòâèå â çîíå ïîìóòíåíèÿ çàäíèõ ñòðîìàëüíûõ 
ñëîåâ, äåñöåìåòîâîé ìåìáðàíû è ýíäîòåëèÿ, óïëî-
ùåíèå ïåðåäíåé êàìåðû, íàëè÷èå ìîùíûõ ïåðåä-
íèõ ñèíåõèé (ñðàùåíèé) ìåæäó ïåðèôåðèåé áåëüìà 
è ðàäóæêîé. Õðóñòàëèê ïðè äàííîé ìåçîäåðìàëü-
íîé ôîðìå îñòàåòñÿ èíòàêòíûì. Âûÿâëÿþòñÿ ðàç-
ëè÷íûå àíîìàëèè ðàçâèòèÿ óãëà ïåðåäíåé êàìåðû, 
íî äèàãíîñòèêà èõ çíà÷èòåëüíî çàòðóäíåíà èç-çà 
ãðóáûõ èçìåíåíèé ðîãîâîé îáîëî÷êè. Áîëåå ÷åì â 
ïîëîâèíå ñëó÷àåâ àíîìàëèÿ Ïåòåðñà ñîïðîâîæäà-
åòñÿ ãëàóêîìîé, êîòîðàÿ ðàçâèâàåòñÿ ñðàçó ïîñëå 
ðîæäåíèÿ ðåáåíêà. [1, 2, 3, 5, 6, 11, 13]. Àíîìàëèÿ 
Ïåòåðñà õàðàêòåðèçóåòñÿ ñòàöèîíàðíûì òå÷åíèåì, 
íî èíîãäà âñòðå÷àþòñÿ ñëó÷àè òå÷åíèÿ ïðîöåññà ñ 
óâåëè÷åíèåì âðîæäåííîãî ïîìóòíåíèÿ ðîãîâèöû, 
ñ åå óòîëùåíèåì è ðàçâèòèåì ïñåâäîñòàôèëîìû. 
Ïðåäñòàâëÿåò èíòåðåñ, ÷òî â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ 
êëàññè÷åñêèå ñèìïòîìû àíîìàëèè Ïåòåðñà ñî÷åòà-
þòñÿ ñ àíèðèäèåé, à òàêæå ñ âðîæäåííîé êàòàðàê-
òîé è ãèïîïëàçèåé ôîâåà. 

Àíîìàëèÿ Ïåòåðñà ìîæåò íàáëþäàòüñÿ èçîëè-
ðîâàííî, ñîïðîâîæäàòüñÿ äðóãîé ãëàçíîé ïàòîëîãè-
åé — àíèðèäèåé, ìèêðîôòàëüìîì, õîðèîðåòèíàëü-
íîé êîëîáîìîé, âðîæäåííîé àôàêèåé, ôåòàëüíîé 
ñîñóäèñòîé ñåòüþ [11–14], à òàêæå âõîäèòü â ñîñòàâ 
íåêîòîðûõ ñèíäðîìîâ. Â ëèòåðàòóðå îïèñàíà âîç-
ìîæíîñòü âêëþ÷åíèÿ àíîìàëèè Ïåòåðñà â ñîñòàâ 

ñèíäðîìà Êðàóçå-Êèâëèíà, ïðîÿâëÿþùåãîñÿ ïî-
ìèìî ãëàçíîé ñèìïòîìàòèêè, êðàíèîôàñöèàëüíûì 
äèñìîðôèçìîì, êîðîòêèìè êîíå÷íîñòÿìè, íàðó-
øåíèåì ñëóõà [9]. 

Ïî äàííûì ëèòåðàòóðû, îïèñàíû ÷åòûðå ãåíå-
òè÷åñêèõ âàðèàíòà àíîìàëèè Ïåòåðñà, âûçâàííûå 
ìóòàöèÿìè â ãåíàõ PITX2, FOXC1, ÐÀÕ6, CYP1B1. 
Ïåðâûå òðè âàðèàíòà íàñëåäóþòñÿ àóòîñîìíî-
äîìèíàíòíî, âàðèàíò, îáóñëîâëåííûé ìóòàöèÿ-
ìè ãåíà CYP1B1— àóòîñîìíî-ðåöåññèâíî. Êðîìå 
òîãî, â èçîëèðîâàííîé àíîìàëèè Ïåòåðñà âûäåëÿ-
þò òàêæå ýêòîäåðìàëüíóþ ôîðìó, â îñíîâå ôîðìè-
ðîâàíèÿ êîòîðîé ëåæèò íåïðàâèëüíîå îòäåëåíèå 
õðóñòàëèêîâîãî ïóçûðüêà îò ýêòîäåðìû, òàêèì 
îáðàçîì, ñðàùåíèÿ âîçíèêàþò ìåæäó ðîãîâèöåé, 
ðàäóæêîé è õðóñòàëèêîì è ñîïðîâîæäàþòñÿ ðàç-
âèòèåì êàòàðàêòû, êàê ïðàâèëî, ïåðåäíåé ïîëÿð-
íîé èëè ñóáêàïñóëÿðíîé. Ãåí, ìóòàöèÿ â êîòîðîì 
âûçûâàåò çàáîëåâàíèå, ëîêàëèçîâàí â îáëàñòè 
11ð13, ñõîäíîé ñ ëîêàëèçàöèåé ãåíà ÐÀÕ6, îäíàêî 
ïðîâåäåííûé ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêèé àíàëèç 
èñêëþ÷èë ãåí ÐÀÕ6 èç ñïèñêà ãåíîâ-êàíäèäàòîâ 
äëÿ ýòîé ïàòîëîãèè. Òèï íàñëåäîâàíèÿ àóòîñîìíî-
äîìèíàíòíûé [7]. 

Óñïåøíîå ëå÷åíèå àíîìàëèè Ïåòåðñà ïîä-
ðàçóìåâàåò ðåøåíèå íåñêîëüêèõ çàäà÷, äèêòóåìûõ 
îñîáåííîñòÿìè êëèíè÷åñêîé êàðòèíû ó êîíêðåò-
íîãî áîëüíîãî [2, 3, 15]. Íàèáîëåå ñëîæíîé äëÿ äî-
ñòèæåíèÿ îïòèìàëüíûõ ðåçóëüòàòîâ ñëåäóåò ñ÷èòàòü 
çàäà÷ó âîññòàíîâëåíèÿ è ñîõðàíåíèÿ çðèòåëüíûõ 
ôóíêöèé. Ïîýòîìó ïðàâèëüíàÿ äèàãíîñòèêà, ñâîåâ-
ðåìåííîå è ýôôåêòèâíîå ëå÷åíèå âàæíû äëÿ ïðåäó-
ïðåæäåíèÿ ñëåïîòû, ñëàáîâèäåíèÿ è èíâàëèäíîñòè 
ó òàêèõ äåòåé. 

Êàê ïîäòâåðæäåíèå ýòîãî, èíòåðåñíî íàáëþäåíèå ðå-
áåíêà Ì., 2 ëåò 6 ìåñ. Âïåðâûå ðåáåíîê ïîñòóïèë â äåòñêîå 
îòäåëåíèå Èíñòèòóòà ãëàçíûõ áîëåçíåé è òêàíåâîé òåðàïèè 
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èì. Â. Ï. Ôèëàòîâà â âîçðàñòå 1 ãîäà 2 ìåñÿöåâ ñ äèàãíî-
çîì: Ñèíäðîì Ïåòåðñà îáîèõ ãëàç. Êëèíè÷åñêè ïðàâûé ãëàç: 
Âðîæäåííîå äèñêîâèäíîå ïîìóòíåíèå ðîãîâèöû ñðàùåííîå 
ñ ðàäóæêîé è ïåðåäíåé êàïñóëîé õðóñòàëèêà. ×àñòè÷íàÿ 
âðîæäåííàÿ êàòàðàêòà. Âòîðè÷íàÿ ãëàóêîìà. Ëåâûé ãëàç: 
Öåíòðàëüíîå ïîìóòíåíèå ðîãîâèöû. Âðîæäåííàÿ êîëîáîìà 
ðàäóæêè è ñîñóäèñòîé îáîëî÷êè. 

Îáùèé ñîìàòè÷åñêèé ñòàòóñ ðåáåíêà õàðàêòåðèçîâàë-
ñÿ çàäåðæêîé ôèçè÷åñêîãî ïñèõîìîòîðíîãî ðàçâèòèÿ, ñî-
ïðîâîæäàâøåéñÿ ñíèæåíèåì ïîêàçàòåëåé ðîñòà è âåñà ïî 
ñðàâíåíèþ ñ âîçðàñòíîé íîðìîé (ðèñ. 1). Äèàãíîñòèðîâàíî 
âðîæäåííîå ïîðàæåíèå ÖÍÑ ãèïîêñè÷åñêè-èøåìè÷åñêîãî 
ãåíåçà, îêóëîöåðåáðàëüíûé ñèíäðîì; ãèäðîíåôðîç ñïðà-
âà; âðîæäåííûé ïîðîê ñåðäöà. Íà îñíîâàíèè ñîâîêóïíî-
ñòè îáùåñîìàòè÷åñêèõ è ãëàçíûõ ñèìïòîìîâ ïðè ìåäèêî-
ãåíåòè÷åñêîì êîíñóëüòèðîâàíèè óñòàíîâëåí äèàãíîç: 
ñèíäðîì Ôðàêêàðî-Øìèäà. 

Ðèñ. 1. Âíåøíèé âèä ðåáåíêà ñ ñèíäðîìîì Ôðàêêàðî-
Øìèäà. Îòìå÷àåòñÿ ìàëûé ðîñò, óìåðåííûé êðàíèîôàñ-
öèàëüíûé äèçîñòîç è íåãðóáàÿ äåôîðìàöèÿ âåðõíèõ êîíå÷-

íîñòåé. 

Ñîñòîÿíèå ãëàç ïðè ïîñòóïëåíèè: Ïðàâûé ãëàç: óâå-
ëè÷åí â ðàçìåðå. Â öåíòðå ðîãîâèöû äèñêîâèäíîå ïîìóò-
íåíèå äèàìåòðîì 3,5 ìì, ïî ïåðèôåðèè ðîãîâèöà ïðîçðà÷-
íàÿ. Â öåíòðàëüíîé çîíå ñðàùåíèå ýíäîòåëèÿ ðîãîâèöû ñî 
çðà÷êîâûì êðàåì ðàäóæêè Ïåðåäíÿÿ êàìåðà ìåëêàÿ, âëàãà 
ïðîçðà÷íàÿ. Çðà÷îê íå ðàñøèðÿåòñÿ, ñðàùåí ñ ýíäîòåëèåì 
ðîãîâèöû è îôóñöèðîâàííîé ïåðåäíåé êàïñóëîé ìóòíîãî 

õðóñòàëèêà â öåíòðå. Ðåôëåêñ ñ ãëàçíîãî äíà íå îôòàëüìî-
ñêîïèðóåòñÿ (ðèñ. 2). 

Ðèñ. 2. Ïðàâûé ãëàç ðåáåíêà ñ ïñåâäîôàêèåé, ïîëíîé îïòè-
÷åñêîé îïåðàöèîííîé êîëîáîìîé ðàäóæêè ïðè ñèíäðîìå 
Ïåòåðñà â ñîñòàâå ñèíäðîìà Ôðàêêàðî-Øìèäà. Âèäíî 
ïðîñâåòëåâøåå öåíòðàëüíîå ïîìóòíåíèå ðîãîâèöû, çðà÷îê 
ïîñëå ðàññîåäèíåíèÿ ñðàùåíèé ñ ðîãîâèöåé è õðóñòàëè-
êîì ñâîáîäåí, ïåðåõîäèò â ïîëíóþ îïòè÷åñêóþ êîëîáîìó 
ðàäóæêè, ÈÎË ðàñïîëîæåíà â êàïñóëüíîì ìåøêå, öåíòðè-

ðîâàíà. 

Ëåâûé ãëàç: öåíòðàëüíîå äèñêîâèäíîå èíòåíñèâíîå 
ïîìóòíåíèå ðîãîâèöû. Ïåðåäíÿÿ êàìåðà ðàâíîìåðíàÿ, âëà-
ãà ïðîçðà÷íàÿ. Çðà÷îê êàïëåâèäíûé, ïåðåõîäÿùèé íà 6 ÷ â 
ïîëíóþ êîëîáîìó ðàäóæêè. Õðóñòàëèê ïðîçðà÷íûé. Ðåô-
ëåêñ ñ ãëàçíîãî äíà ðîçîâûé: äèñê çðèòåëüíîãî íåðâà áëåä-
íîâàò êîíòóðû ÷åòêèå, ñîñóäû óçêèå, ìàêóëÿðíûé ðåôëåêñ 
óìåðåííî ñãëàæåí (ðèñ. 3). 

Ðèñ. 3. Ëåâûé ãëàç òîãî æå ðåáåíêà. Öåíòðàëüíîå îáëà÷êî-
âèäíîå ïîìóòíåíèå ðîãîâèöû. Çðà÷îê ïåðåõîäèò â ïîëíóþ 

âðîæäåííóþ êîëîáîìó ðàäóæêè. 

Îñòðîòà çðåíèÿ ïðàâîãî ãëàçà ñíèæåíà äî ñâåòîîùóùå-
íèå, ëåâîãî ãëàçà 0,2 ïî îïòîòèïàì Òåëëåðà, íå êîððèãèðó-
åòñÿ. 

ÂÃÄ: OD — 27,0 ìì ðò. ñò.; OS — 24,0 ìì ðò. ñò. 
ÓÇ-áèîìåòðèÿ: OD=22,5 mm, OS=21,3 ìì. 
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Ñêàíèðîâàíèå: OD ñîíîãðàôè÷åñêè — ïåðåäíÿÿ êà-
ìåðà ìåëêàÿ. Õðóñòàëèê àêóñòè÷åñêè íåãîìîãåíåí, èìååò 
áëèçêóþ ê øàðîâèäíîé ôîðìó. Ãîðèçîíòàëüíûé äèàìåòð 
õðóñòàëèêà -7,6ìì. Óãîë ïåðåäíåé êàìåðû ñðåäíåé øèðè-
íû. Ñòåêëîâèäíîå òåëî ïðîçðà÷íîå. OS ñîíîãðàôè÷åñêè — 
ïåðåäíÿÿ êàìåðà ñðåäíåé ãëóáèíû. Õðóñòàëèê àêóñòè÷åñêè 
ïðîçðà÷åí. Ãîðèçîíòàëüíûé äèàìåòð õðóñòàëèêà — 7,6 ìì. 
Óãîë ïåðåäíåé êàìåðû ñðåäíåé øèðèíû. Ó ÄÇÍ îòìå÷àþòñÿ 
êîðîòêèå íèçêîé ýõîãåííîñòè òÿæè, ñâÿçàííûå ñ ïðåïàïèë-
ëÿðíûìè îòäåëàìè ñåò÷àòêè. 

01.07.10. íà OD âûïîëíåíà îïåðàöèÿ: öåíòðàëüíàÿ 
ñèíåõèîòîìèÿ, ñôèíêòåðýêòîìèÿ. Ïîñëåîïåðàöèîííûé ïå-
ðèîä ïðîòåêàë áåç îñëîæíåíèé íà ôîíå ñòàíäàðòíîé ìåñò-
íîé è îáùåé ïðîòèâîâîñïàëèòåëüíîé òåðàïèè â ñî÷åòàíèè 
ñ êîðòèêîñòåðîèäàìè (ìàêñèäåêñ â êàïëÿõ, ïàðàáóëüáàðíî 
äåêñàçîí). 

Ïîñëå îïåðàöèè îñòðîòà çðåíèÿ ïðàâîãî ãëàçà ïîâûñè-
ëàñü, îòìå÷åíî ïîÿâëåíèå ôèêñàöèè âçãëÿäà. ÂÃÄ OD ïîñëå 
îïåðàöèè ñíèçèëîñü äî 19,0 ìì ðò. ñò. íà ôîíå ãèïîòåíçèâ-
íûõ ñðåäñòâ. 

Ñïóñòÿ 7 ìåñÿöåâ ïîñëå ïåðâè÷íîãî âìåøàòåëüñòâà 
õðóñòàëèê ïðàâîãî ãëàçà ïîëíîñòüþ ïîìóòíåë. 10.02.11. íà 
OD âûïîëíåíà îïåðàöèÿò — ôàêîàñïèðàöèÿ âðîæäåííîé 
êàòàðàêòû ñ âíóòðèêàïñóëüíîé èìïëàíòàöèåé ÈÎË Acrysof 
SN60WF è ñîõðàíåíèåì ïðîçðà÷íîé çàäíåé êàïñóëû. Ïî-
ñëåîïåðàöèîííûé ïåðèîä ïðîòåêàë ãëàäêî, ïðîâåäåí êóðñ 
ïðîòèâîâîñïàëèòåëüíîé òåðàïèè. 

Îñòðîòà çðåíèÿ ïðàâîãî ãëàçà ïîñëå îïåðàöèè ïîâû-
ñèëàñü äî 0,1; íà OS îñòàâàëàñü â ïðåäåëàõ 0,2–0,25. ÂÃÄ 
ïîñëå îïåðàöèè íà OD îñòàâàëîñü íîðìàëüíûì. 

Òàêèì îáðàçîì â ðåçóëüòàòå ïðîâåäåííûõ äâóõ îïåðà-
öèé óäàëîñü äîáèòüñÿ êàê êîìïåíñàöèè ÂÃÄ òàê è ïîÿâëå-
íèÿ çðèòåëüíûõ ôóíêöèé. 

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ðåáåíîê íàáëþäàåòñÿ â äèíàìèêå. 
Ñîñòîÿíèå ãëàç ÷åðåç 6 ìåñÿöåâ ïîñëå ïðîâåäåííûõ äâóõ 
îïåðàöèé îñòàåòñÿ ñòàáèëüíûì. 

Ïðàâûé ãëàç: ñïîêîåí. Â öåíòðå ðîãîâèöû äèñêîâèä-
íîå ïîìóòíåíèå çíà÷èòåëüíî ïðîñâåòëåëî, ïî ïåðèôåðèè 
ðîãîâèöà îñòàåòñÿ ïðîçðà÷íîé, áëåñòÿùåé. Ïåðåäíÿÿ êà-
ìåðà ñîõðàíÿåòñÿ ðàâíîìåðíîé ãëóáèíû, âëàãà ïðîçðà÷íàÿ. 
Çðà÷îê ðàñïîëîæåí â öåíòðå, íà 7–8 ÷ ïåðåõîäèò â îïòè-
÷åñêóþ êîëîáîìó ïîñëå ñôèíêòåðýêòîìèè. Ïñåâäîôàêèÿ, 
ïîëîæåíèå ÈÎË «Acrysof» ñòàáèëüíîå â êàïñóëÿðíîì ìåø-
êå, çàäíÿÿ êàïñóëà ñîõðàíÿåò ïðîçðà÷íîñòü. Ñ ãëàçíîãî äíà 
ïðîñìàòðèâàåòñÿ ÷åòêèé ðîçîâûé ðåôëåêñ, ÄÇÍ áëåäíîâàò 
êîíòóðû ÷åòêèå, ñîñóäû îáû÷íîãî êàëèáðà ìàêóëÿðíûé 
ðåôëåêñ íåñêîëüêî ñãëàæåí. Îñòðîòà çðåíèÿ ïîâûñèëàñü 
äî 0,2. 

Ëåâûé ãëàç: â öåíòðå äèñêîâèäíîå ïîìóòíåíèå. Ïåðåä-
íÿÿ êàìåðà ðàâíîìåðíàÿ, âëàãà ïðîçðà÷íàÿ. Çðà÷îê â öåí-
òðå, íà 6 ÷ ïåðåõîäÿùèé âî âðîæäåííóþ êîëîáîìó ðàäóæêè. 
Õðóñòàëèê ïðîçðà÷íûé. Ðåôëåêñ ñ ãëàçíîãî äíà ðîçîâûé, 
ÄÇÍ áëåäíîâàò, êîíòóðû ÷åòêèå, ñîñóäû óçêèå, ìàêóëÿðíûé 
ðåôëåêñ óìåðåííî ñãëàæåí. Îñòðîòà çðåíèÿ ëåâîãî ãëàçà ñî-
õðàíÿåòñÿ 0,2–0,25. 

ÂÃÄ: OD — 21,0 ìì ðò. ñò.; OS — 23,0 ìì ðò. ñò. ÓÇ-
áèîìåòðèÿ: OD=23,6 ìì, OS=22,5 ìì. 

Äàííûé ñëó÷àé èíòåðåñåí òåì, ÷òî ó÷èòûâàÿ 
îñîáåííîñòè êëèíè÷åñêîé êàðòèíû àíîìàëèè Ïå-
òåðñà, áûëà èçáðàíà àäåêâàòíàÿ òàêòèêà êîíñåðâà-
òèâíîãî è õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ, ÷òî ïîçâîëèëî 
ñòàáèëèçèðîâàòü îôòàëüìîòîíóñ íà îáîèõ ãëàçàõ è 
óëó÷øèòü çðèòåëüíûå ôóíêöèè ïàöèåíòà. 

Ëå÷åáíûå ìåðîïðèÿòèÿ â îòíîøåíèè âåäóùå-
ãî ñèìïòîìà àíîìàëèè –öåíòðàëüíîãî ïîìóòíå-
íèÿ ðîãîâèöû — íå ìîãóò áûòü ýôôåêòèâíûìè áåç 
íîðìàëèçàöèè îôòàëüìîòîíóñà è âîññòàíîâëåíèÿ 
ïðîçðà÷íîñòè îñòàëüíûõ ïðåëîìëÿþùèõ ñðåä [2, 
3]. Ïîýòîìó, ó÷èòûâàÿ âûñîêóþ ÷àñòîòó ãëàóêîìû 
ïðè àíîìàëèè Ïåòåðñà, íà ïåðâîì ýòàïå ëå÷åíèÿ 
îñîáåííî âàæíî âûÿâëåíèå íàðóøåíèÿ îôòàëüìî-
òîíóñà è åãî ñâîåâðåìåííîå õèðóðãè÷åñêîå ëå÷å-
íèå. Â äàííîì êîíêðåòíîì ñëó÷àå íîðìàëèçàöèÿ 
âíóòðèãëàçíîãî äàâëåíèÿ áûëà äîñòèãíóòà ïóòåì 
âîññòàíîâëåíèÿ ïðàâèëüíîé àíàòîìèè ïåðåäíåé 
êàìåðû ïðè ðàçúåäèíåíèè ñðàùåíèé ðîãîâèöû ñ 
ðàäóæêîé è ïåðåäíåé êàïñóëîé õðóñòàëèêà. 

Õèðóðãè÷åñêîå ëå÷åíèå ìåòîäîì îïòè÷åñêîé 
èðèäîòîìèè â çîíå, ñîîòâåòñòâóþùåé áîëåå ïðî-
çðà÷íîé çîíå ðîãîâèöû, ñ öåëüþ óëó÷øåíèÿ çðè-
òåëüíûõ ôóíêöèé â íàñòîÿùåå âðåìÿ ìàëî ïîïóëÿð-
íî [8]. Áîëüøå âíèìàíèÿ óäåëÿåòñÿ êåðàòîïëàñòèêå 
[4]. Ó÷èòûâàÿ âûñîêóþ ÷àñòîòó íåïðîçðà÷íîãî ïðè-
æèâëåíèÿ êåðàòîòðàíñïëàíòàòà â äåòñêîì âîçðàñòå, 
à â äàííîì ñèìïòîìîêîìïëåêñå åùå áîëåå îòÿãî-
ùàþùèå óñëîâèÿ â ñâÿçè ñ íàëè÷èåì ìóòíîãî õðó-
ñòàëèêà, òðåáóþùåãî âïîñëåäñòâèè õèðóðãè÷åñêîãî 
ëå÷åíèÿ — ïðîãíîç äëÿ ïðîçðà÷íîãî ïðèæèâëåíèÿ 
ñòàíîâèëñÿ åùå áîëåå íåáëàãîïðèÿòíûì. Â ñâÿçè 
ñ ýòèì â äàííîì êîíêðåòíîì ñëó÷àå è áûëà âûáðà-
íà èìåííî îïòè÷åñêàÿ èðèäýêòîìèÿ, à íå ñêâîçíàÿ 
êåðàòîïëàñòèêà â êà÷åñòâå âìåøàòåëüñòâà äëÿ óëó÷-
øåíèÿ çðåíèÿ. 

Îñîáåííîå âíèìàíèå õèðóðãîì ïðè ïðîâå-
äåíèè ñèíåõèîòîìèè áûëî óäåëåíî ñîõðàíåíèþ 
öåëîñòíîñòè ïåðåäíåé êàïñóëû õðóñòàëèêà ïðè 
óäàëåíèè âðîæäåííîé êàòàðàêòû, ÷òî îáåñïå÷èëî 
ñïîêîéíîå òå÷åíèå ïîñëåîïåðàöèîííîãî ïåðèîäà, 
âïîñëåäñòâèè äàëî âîçìîæíîñòü ïðàâèëüíî âûïîë-
íèòü ðàñ÷åò îïòè÷åñêîé ñèëû ÈÎË è îñóùåñòâèòü 
âòîðîé ýòàï îïåðàöèè — ôàêîàñïèðàöèþ âðîæ-
äåííîé êàòàðàêòû ñ îäíîìîìåíòíîé èìïëàíòàöè-
åé ÈÎË Acrysof SN60WF. Ïîêàçàòåëè çðèòåëüíûõ 
ôóíêöèé, ïîëó÷åííûå â ðåçóëüòàòå ïðîâåäåííûõ 
îïåðàöèé, ñîîòâåòñòâîâàëè îñòðîòå çðåíèÿ ïàðíîãî 
ãëàçà ñ âðîæäåííîé êîëîáîìîé è ïðîçðà÷íûì õðó-
ñòàëèêîì. 

Îïèñàííûé êëèíè÷åñêèé ñëó÷àé ïðåäñòàâëÿ-
åò òàêæå çíà÷èòåëüíûé èíòåðåñ, ó÷èòûâàÿ, ÷òî â 
äîñòóïíîé ëèòåðàòóðå íàìè íå áûëî íàéäåíî ñî-
îáùåíèé î ñî÷åòàíèè àíîìàëèè Ïåòåðñà ñ ñèí-
äðîìîì Ôðàêêàðî-Øìèäà. Ñèíäðîì Ôðàêêàðî-
Øìèäà èëè ñèíäðîì «êîøà÷üèõ ãëàç» îáóñëîâëåí 
èçáûòêîì ãåíîâ, ëîêàëèçîâàííûõ, ïî ðàçëè÷íûì 
äàííûì, â 22 õðîìîñîìå, è îòëè÷àåòñÿ íàëè÷èåì 
õàðàêòåðíûõ àíîìàëèé ãëàç â âèäå êîëîáîìû ðà-
äóæêè è ñîñóäèñòîé îáîëî÷êè, ñî÷åòàþùèõñÿ ñ 
çàäåðæêîé ïñèõîìîòîðíîãî ðàçâèòèÿ, ïîðîêàìè 
ðàçâèòèÿ ìî÷åïîëîâîé è ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòîé ñè-
ñòåì, àòðåçèåé àíàëüíîãî îòâåðñòèÿ [10, 16]. Ñðå-
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äè äðóãèõ ãëàçíûõ ñèìïòîìîâ ìîãóò íàáëþäàòüñÿ 
ìèêðîôòàëüì, êàòàðàêòà, êîñîãëàçèå, ýïèêàíòóñ, 
ãèïåðòåëîðèçì. Â îïèñàííîì ñëó÷àå ñèìïòîìî-
êîìïëåêñ ñèíäðîìà Ôðàêêàðî-Øìèäà ïðåäñòàâ-
ëåí ñî÷åòàíèåì òèïè÷íûõ ïðèçíàêîâ: ñî ñòîðîíû 
ãëàç — êîëîáîìîé ðàäóæêè è ñîñóäèñòîé îáîëî÷êè 
íà ëåâîì ãëàçó; îáùåñîìàòè÷åñêèìè — çàäåðæêîé 
ïñèõîìîòîðíîãî è ôèçè÷åñêîãî ðàçâèòèÿ, ïîðî-
êîì ðàçâèòèÿ ïî÷åê è ñåðäöà. Îïèñàííîå íàëè÷èå 
êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé ýêòîäåðìàëüíîé ôîðìû 
àíîìàëèè Ïåòåðñà íà ïðàâîì ãëàçó ÿâëÿåòñÿ ïåð-
âûì ñîîáùåíèåì î âîçìîæíîñòè ñî÷åòàíèÿ äàííîé 
ïàòîëîãèè ñ ñèíäðîìîì Ôðàêêàðî-Øìèäà, ÷òî 
îáóñëîâëåíî, ïî-âèäèìîìó, ñëîæíîé õðîìîñîìíîé 
ìóòàöèåé. 

Àíàëèçèðóÿ ðåçóëüòàòû äâóõýòàïíîé õèðóð-
ãè÷åñêîé ðåàáèëèòàöèè ñëîæíîé âðîæäåííîé ïà-
òîëîãèè, ñëåäóåò ñäåëàòü çàêëþ÷åíèå î íåîáõîäè-
ìîñòè äèôôåðåíöèðîâàííîé òàêòèêè â ëå÷åíèè 
àíîìàëèè Ïåòåðñà, ïðèìåíåíèå êîòîðîé ïîçâî-
ëÿåò íå òîëüêî íîðìàëèçîâàòü îôòàëüìîòîíóñ, íî 
ñîçäàåò áëàãîïðèÿòíûå óñëîâèÿ äëÿ ïîñëåäóþùåé 
îïòè÷åñêîé ðåàáèëèòàöèè, ÷òî ñïîñîáñòâóåò ðàç-
âèòèþ çðèòåëüíîãî àíàëèçàòîðà è âûñøåé íåðâíîé 
äåÿòåëüíîñòè â öåëîì íà ðàííåì ýòàïå ðàçâèòèÿ ðå-
áåíêà. 
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