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РЕФЕРАТ
В статье приводится семейный случай синдрома Аксенфельда – Ригера. Данная патология, которая является редким 
видом генетического заболевания и неизменно вызывает высокий интерес у врачей-офтальмологов, была диагно-
стирована у мальчика 6 лет, его матери и бабушки. В 5-летнем возрасте ребенку была выполнена сквозная керато-
пластика правого глаза, через 3 месяца после которой развилась болезнь трансплантата с последующим его помут-
нением и повысилось внутриглазное давление (ВГД). В качестве лечения при данном состоянии была назначена про-
тивовоспалительная (в т.ч. стероидная) и местная гипотензивная терапия, а для купирования некомпенсированного 
офтальмотонуса и впоследствии возникшего болевого синдрома была проведена импульсная циклофотокоагуляция 
цилиарного тела. На фоне сниженного, но не нормализованного ВГД и медикаментозного лечения в течение несколь-
ких месяцев развилась неоваскуляризация роговицы и радужки, глаз быстро ослеп. После консилиума, разговора 
с пациентом и его родителями, была выполнена энуклеация правого слепого глаза с дальнейшим протезированием.  
После проведенной энуклеации, индивидуального протезирования OD и постоянного ношения очков для OS психоэ-
моциональное состояние и успеваемость ребенка кардинально изменились в лучшую сторону. 
Ключевые слова: синдром Аксенфельда – Ригера, ребенок, пересадка роговицы, вторичная глаукома, повышенное 
ВГД, энуклеация, индивидуальное протезирование
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ABSTRACT 
The article presents a family case of Axenfeld – Rieger syndrome. This pathology, which is a rare type of genetic disease and 
invariably arouses high interest among ophthalmologists, was diagnosed in a 6-year-old boy, his mother and grandmother. 
At the age of 5, the child underwent penetrating keratoplasty of the right eye, 3 months after which graft disease developed, 
followed by opacification and increased intraocular pressure (IOP). As a treatment for this condition, anti-inflammatory 
(including steroid) and local antihypertensive therapy was prescribed, and to relieve uncompensated ophthalmotonus and 
subsequent pain syndrome, pulsed cyclophotocoagulation of the ciliary body was performed. Against the background of 
reduced, but not normalized, IOP and drug treatment over several months, neovascularization of the cornea and iris developed, 
and the eye quickly went blind. After a consultation and a conversation with the patient and his parents, enucleation of the 
right blind eye was performed with further prosthetics. After enucleation, individual OD prosthetics and constant wearing of 
glasses for OS, the child’s psycho-emotional state and academic performance changed dramatically for the better. 
Key  words:  Axenfeld – Rieger syndrome, child, corneal transplantation, secondary glaucoma, increased IOP, enucleation,  
individual prosthetics.
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АКТУАЛЬНОСТЬ

Впервые Т. Аксенфельд в 1920 г. описал изолирован-
ный периферический дисгенез роговицы, сочетание за-
днего эмбриотоксона (наблюдается в 90% случаев) с ме-
зодермальными перемычками от прикорневой зоны ра-
дужки к нему (в 77% случаев), а также комплекс наслед-
ственных аномалий органа зрения, обусловленный ме-
зодермальной дисплазией переднего сегмента глаза (ме-
галокорнеа, катаракта, аниридия, колобомы радужной 
оболочки, гиперметропия, иридогониодисгенез, вклю-
чающий гипоплазию радужки, аномалии радужко-ро-
говичного угла и часто глаукому и т.д.). Этот комплекс 
в 1935 г. дополнил Х. Ригер, заметив, что тяжелая сте-
пень дисгенеза угла передней камеры нередко сочета-
ется с системными аномалиями (к ним относятся по-
роки развития зубов, костей черепа и внутренних орга-
нов и т.д.). В 90-х годах XX века были обнаружены гены 
FOXC1 и PITX2, непосредственно отвечающие за разви-
тие данного синдрома, были отмечен семейные случаи 
заболевания [1–3].

Синдром Аксенфельда – Ригера (Axenfeld – Rieger 
syndrome) – наследственное заболевание органа зре-
ния, характеризующееся преимущественно аутосом-
но-доминантным типом наследования с множеством 
врожденных аномалий радужки, таких как ее гипопла-
зия, корэктопия (смещение зрачка в сторону ее перифе-
рического тяжа, при выраженной деформации неред-
ко требующее хирургической коррекции) или полико-
рия (наличие в радужной оболочке нескольких зрачко-
вых отверстий), реже – ее эктропион. Последние неред-
ко сочетаются с системными нарушениями в виде не-
большого прогнатизма (характерный профиль с высту-
пающими челюстями), дефектов костей лица (гипопла-
зия верхней челюсти) и зубов (гиподонтия – уменьше-
ние числа зубов, адентия – их отсутствие или олигоден-
тия – частичное их отсутствие, микродонтия – умень-
шение размеров коронки и т.д.), грыжи околопупочной 
области, наличия гипертелоризма (увеличение рассто-
яния между внутренними углами глаз), телеканта (ла-
теральное смещение внутренних углов глаз), широко-
го плоского носа, пороков сердца, глухоты, умственной 
отсталости и пр. 

Однако наиболее частое системное нарушение – это 
желтуха новорожденных. При ее наличии почти навер-
няка у ребенка можно диагностировать синдром Ала-
жилля или артериопеченочную дисплазию с аутосом-
но-доминантным типом наследования (внутрипеченоч-
ный холестаз, периферический стеноз легочных арте-
рий, характерный дефект дуг позвонков – по типу «ба-
бочки») [2]. 

Надо отметить, что глазные изменения при данном 
синдроме могут включать, помимо аномалий радужки, 
и косоглазие, отслойку сетчатки, макулярную дегенера-
цию, хориоретинальные колобомы и гипоплазию сосу-
дистой оболочки и даже патологию заднего отдела, на-
пример дистрофию Штаргардта [3]. 

Данный синдром наблюдается одинаково часто как у 
мужчин, так и у женщин, а встречается примерно у 1 из 
200 000 новорожденных. Большинство его случаев ди-

агностируется в младенчестве или раннем детстве. При 
синдроме Аксенфельда – Ригера рефрактерная глауко-
ма возникает часто (рано или поздно примерно в 60% 
случаев) в результате недоразвития дренажной систе-
мы, а также сращения радужки с кольцом Швальбе, что 
приводит к снижению оттока внутриглазной жидкости. 
Она манифистирует, как правило, в детском или моло-
дом возрасте и крайне редко проявляется в зрелом. Син-
дром Аксенфельда – Ригера приводит к слепоте от гла-
укомы приблизительно у ½ пациентов [4].

Медикаментозное лечение при синдроме Аксенфель-
да – Ригера обычно симптоматическое. Лечение данно-
го синдромального заболевания зависит от развивших-
ся на фоне имеющихся структурных аномалий ослож-
нений, которые, как например, рефрактерная глаукома, 
нередко требуют хирургического лечения. Трабекулэк-
томия с применением антиметаболитов или использо-
вание различных дренажей представляет в таких случа-
ях операцию выбора у пациентов с некомпенсирован-
ной рефрактерной глаукомой на фоне синдрома Аксен-
фельда – Ригера [2, 3]. Выраженное сужение зрачка, тре-
бует нередко его пластики, причем в ряде случаев даже 
только комбинированное лазерное воздействие (ИАГ- и 
диод-лазер) могут обеспечить отличный оптико-рекон-
структивный результат [5]. Для лечения тяжелой корэк-
топии и амблиопии целесообразна окклюзионная тера-
пия лучше видящего глаза, конечно, при условии отсут-
ствия выраженного стеноза.

Лечение пациентов с синдромом Аксенфельда – 
Ригера носит симптоматическую направленность – 
гипотензивная, нейропротективная и витаминоте-
рапия. Прогноз в целом благоприятный, если, конеч-
но, повышенный и некомпенсированный при глау-
коме офтальмотонус не приведет к слабовидению и 
слепоте от глаукомы (что наблюдается примерно у ½ 
пациентов). Профилактические меры направлены на 
проведение медико-генетического консультирования 
и на предупреждение данной наследственной патоло-
гии у ребенка [1, 2].

В связи с редкостью этого заболевания оно вызыва-
ет закономерный интерес у офтальмологов. Представи-
лось целесообразным привести семейный клинический 
случай синдрома Аксенфельда – Ригера. 

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Во Всероссийском центре глазной и пластической 
хирургии ФГБУ ВО БГМУ Минздрава России в отделе-
нии детской офтальмологии под нашим наблюдением 
находился ребенок с аномалией Аксенфельда – Ригера. 

Из анамнеза: 09 августа 2021 г. в ВЦГПХ на прием к 
врачу-офтальмологу детской поликлиники обратился 
мальчик М., 6 лет, с жалобами на слепоту, светобоязнь в 
правом глазу и боли в нем. 

Со слов сопровождавшего ребенка отца выяснилось, 
что мальчик родился доношенным, от 2-й беременно-
сти, протекавшей без особенностей. При рождении мас-
са тела ребенка составляяла 3360 г, длина – 53 см. До на-
стоящего времени ребенок рос и развивался в соответ-
ствии с возрастом. На диспансерном учете он состоит у 
стоматолога с диагнозом: частичная адентия (отсутствие 
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зачатков коренных зубов на верхней челюсти). 
С рождения родители заметили небольшое, но за-

метное невооруженным глазом помутнение на рогови-
це правого глаза. Поскольку у близких родственников, 
а именно у бабушки по линии матери и у самой мамы 
была диагностирована аномалия Аксенфельда – Риге-
ра, то мальчик был более детально обследован, и ему 
выставлен тот же диагноз. До 4-летнего возраста ре-
бенок только раз в год наблюдался у офтальмолога по 
месту жительства и никакого лечения не получал. Но 
со временем помутнение на роговице увеличивалось, 
а зрение снижалось. В связи с этим, в июле 2016 г. без 
осложнений была проведена сквозная кератопластика 
правого глаза. В течение первых месяцев пересаженный 
трансплантат оставался прозрачным, но через 3 меся-
ца после операции он начал мутнеть, оперированный 
глаз покраснел, в нем появились боли. Была назначе-
на интенсивная противовоспалительная и гипотензив-
ная терапия в виде β-блокаторов (т.к. диагностирова-
но повышенное внутриглазное давление – ВГД). К со-
жалению, на фоне противовоспалительной и гипотен-
зивной терапии оперированный глаз при, казалось бы, 
«нормальном» офтальмотонусе визуально начал увели-
чиваться в размерах (ВГД контролировалось пальпа-
торно). Выставлен диагноз: OD – вторичная глаукома, 
болезнь трансплантата, OS – сложный гиперметропи-
ческий астигматизм, амблиопия слабой степени. Син-
дром Аксенфельда – Ригера. Ребенок получал медика-
ментозное лечение, при этом уже через полгода после 
развития болезни трансплантата и глаукомы хирурги-
ческое вмешательство сочли нецелесообразным ввиду 
развития неовакуляризации роговицы (к этому време-
ни сформировалось тотальное помутнение трансплан-
тата) и радужки. При этом глаз практически ослеп (ви-
дел только свет).

Через 1,5 года в связи с вторичной некомпенсиро-
ванной, неоваскулярной терминальной глаукомой и бо-
левым синдромом (пальпаторно ВГД OD Tn +++) была 
проведена транссклеральная циклофотокоагуляция аб-
солютно слепого правого глаза (порог возникновения 
фосфена OD – 600 мкА, критическая частота слияния 
электрофосфена – не определяется). 

Офтальмологический статус пациента перед цикло-
деструктивной операцией правого глаза: Vis OD – «0», 
глазное яблоко, движения которого в полном объеме, 
значительно увеличено в размерах (буфтальм), визуа-
лизируется существенно увеличенная в диаметре рого-
вица – мегалокорнеа (рис. 1). Конъюнктива склеры уме-
ренно инъецирована, тотальное помутнение трансплан-
тата роговицы с поверхностной, интенсивной неоваску-
ляризацией по всей его поверхности. Также васкуляриза-
ция диагностируется в области лимба и в меньшей сте-
пени – в виде единичных, но крупных сосудов на радуж-
ке (едва просматриваются через периферическую полу-
прозрачную часть роговицы), глубжележащие оптиче-
ские среды не офтальмоскопируются. 

Vis OS – 0,5 дпр с корр. +1,0 дптр = 0,6–0,7; ВГД – 17 мм 
рт.ст. Авторефрактометрия: OS sph +0,75 дптр cyl +4,75 
дптр ax 72о Порог возникновения фосфена OS – 60 мкА, 
критическая частота слияния электрофосфена – 37 Гц. 
Передне-задняя ось – 22,2 мм, ультразвуковое исследо-

вание – без особенностей. При гониоскопии угол перед-
ней камеры открыт с высоким прикреплением радужки 
к задней части трабекулярной сети.

OS – движения глазного яблока в полном объеме, 
конъюнктива его слегка инъецирована, роговица про-
зрачная, визуализируется эмбриотоксон, в нижне-на-
ружном секторе роговицы с 3 до 7 часов имеется по-
мутнение – иридокорнеальное сращение, гипоплазия 
радужки (в виде струны), зрачок смешен книзу и кнару-
жи (рис. 2), реакция его на свет живая, передняя камера 
мелковата, хрусталик и стекловидное тело прозрачные. 
Рефлекс с глазного дна розовый, детали хорошо про-
сматриваются, сетчатка и диск зрительного нерва – без 
особенностей. 

После проведения циклофотокоагуляции на фоне 
постоянной гипотензивной терапии ВГД правого гла-
за снизилось до умеренно повышенного, боли исчезли, 
глаз был практически спокоен. Однако через несколь-
ко месяцев офтальмотонус вновь повысился, и пациен-
та периодически стали опять беспокоить боли в глазу. 
Более того, примерно через год ребенка стала беспоко-
ить невыраженная светобоязнь. Поэтому был проведен 
консилиум о дальнейшей тактике лечения данного па-
циента, который рекомендовал энуклеацию правого гла-
за. После проведения разъяснительной беседы с пациен-
том и родителями, их согласие на проведение операции 
энуклеации правого глаза было получено.

Энуклеация правого глаза была проведена с одно-
моментным формированием культи и протезировани-
ем. При выписке из стационара: OD – косметический 
эффект удовлетворительный, протез – состоятельный. 
Ребенок выписан с рекомендациями закапывания про-
тивовоспалительных и антибактериальных капель в те-
чение месяца с контролем ВГД на левом глазу по месту 
жительства. 

Контроль через 3 месяца: OD – глазная щель широ-
кая, небольшое слизисто-гнойное отделяемое, конъюн-
ктива умеренно гиперемирована, культя хорошо под-
вижна, стандартный протез состоятельный. Ребенку по-
добраны индивидуальный протез и назначено постоян-
ное ношение очков для OS (в них острота зрения = 0,7–
0,8). Еще через 3 месяца – ВГД в норме (16 мм рт.ст.), 
острота зрения OS стабильно сохранена, назначенные 
очки носит постоянно, жалоб на дискомфорт при ноше-
нии протеза не предъявляет, косметический эффект – 
полный (рис. 3). Интересно, что со слов сопровождав-

Рис. 1. Пациент 5 лет с синдромом Аксенфельда – Ригера до энуклеа-
ции правого глаза (по поводу буфтальма, вторичной терминальной не-
компенсированной глаукомы)

Fig. 1. Patient 5 years old with Axenfeld – Rieger syndrome before enucle-
ation of the right eye (for buphthalmos, secondary terminal uncompensat-
ed glaucoma)
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шей мальчика на контрольный осмотр 58-летней бабуш-
ки, у которой также был, как уже упоминалось выше, син-
дром Аксенфельда – Ригера и которую год назад проопе-
рировали по поводу осложненной катаракты (рис. 4), по-
сле проведенной энуклеации и протезирования психо-
эмоциональное состояние и успеваемость ребенка кар-
динально изменились в лучшую сторону.

Помимо регулярного ношения индивидуального 
протеза и мониторинга у офтальмолога по месту жи-
тельства, рекомендовано 1 раз в год наблюдаться в от-
деле протезирования и 2 раза в год проходить плановые 
осмотры у офтальмолога в детской поликлинике ВЦГПХ 
с обязательным измерением ВГД, проведением биоми-
кроскопии, периметрии, офтальмоскопии и оптической 
когерентной томографии. С родителями проведена бе-
седа и рекомендовано в случае третьей беременности, с 
учетом наличия в семье и у кровных родственников син-
дрома Аксенфельда – Ригера, проведение пренатально-
го генетического исследования (секвенирование генов 
FOXC1 и PITX2).

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Мы полагаем, что приведенный случай будет инте-
ресен, так как аномалии при синдроме Аксенфельда – 
Ригера весьма разнообразны, а ребенок с подтвержден-
ным диагнозом в первую очередь попадает под наблю-
дение врача-офтальмолога и по показаниям – к другим 
специалистам. Офтальмопатология при синдроме Ак-
сенфельда – Ригера требует индивидуального подхода 
к определению цели, показаний и оптимальных сроков 
реконструктивной офтальмохирургии у детей. Данный 
случай демонстрирует необходимость регулярного мо-
ниторинга таких пациентов, чтобы своевременно про-
вести коррекцию лечения, не доводя до слепоты и уда-
ления глаза. Если все же это произошло, то для реабили-
тации психоэмоционального состояния ребенка необ-
ходимы качественное проведение энуклеации и инди-
видуальное протезирование.
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Рис. 2. Левый глаз пациента с синдромом Аксенфельда – Ригера. Хоро-
шо визуализируются эктопия зрачка и иридокорнеальное сращение в 
нижне-наружном сегменте

Fig. 2. The left eye of a patient with Axenfeld – Rieger syndrome. Ectopic 
pupil and iridocorneal fusion in the lower outer segment are well visualized

Рис. 3. Пациент М., 6 лет с синдромом Аксенфельда – Ригера после эну-
клеации и косметического протезирования правого глаза

Fig. 3. Patient M., 6 years old with Axenfeld – Rieger syndrome after enucle-
ation and cosmetic prosthetics of the right eye 

Рис.  4.  Вид зрачка левого глаза ближайшей родственницы ребенка 
58 лет с синдромом Аксенфельда – Ригера через месяц после фако-
эмульсификации с имплантацией ИОЛ

Fig. 4. View of the pupil of the left eye of a close relative of a 58-year-old 
child with Axenfeld – Rieger syndrome one month after phacoemulsification 
with IOL implantation
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