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РЕФЕРАТ
Дистрофии роговицы (ДР) охватывают гетерогенную группу двусторонних генетически детерминированных невоспа-
лительных заболеваний роговицы. Клинически, в зависимости от анатомической локализации аномалии, выделяют 
эпителиальные и субэпителиальные, эпителиально-стромальные, стромальные, эндотелиальные дистрофии. В подав-
ляющем большинстве случаев у пациентов с ДР системная патология отсутствует, и заболевание проявляется помут-
нениями роговицы различной степени выраженности. ДР чаще имеют аутосомно-доминантный, реже – аутосомно-ре-
цессивный или Х-сцепленный доминантный тип наследования. На сегодняшний день выявлены следующие мута-
ции в генах, обуславливающие появление различных фенотипических вариантов заболевания: CHST6, KRT3, KRT12, 
PIP5K3, SLC4A11, TACSTD2, TGFBI и UBIAD1. В ряде случаев идентифицированы только хромосомные локусы, ответ-
ственные за развитие заболевания, однако гены не найдены. Несмотря на значительные успехи в изучении молеку-
лярно-генетических аспектов наследственных патологий роговицы, диагноз выставляется, как правило, на основе кли-
нической картины. Наличие спонтанно появившихся помутнений роговицы обоих глаз, особенно при положительном 
семейном анамнезе, уже позволяет заподозрить дебют ДР. Лечение ДР варьирует в зависимости от локализации, ин-
тенсивности помутнений и коррелирующей с ними степени снижения остроты зрения. При высокой остроте зрения, 
бессимптомном течении заболевания рекомендовано наблюдение. При выраженных помутнениях используют фото-
терапевтическую кератэктомию, различные модификации кератопластик. 
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Corneal dystrophy: literature review, own clinical observations
K.H. Titoyan, R.I. Kchikmatullin, E.L. Usubov, I.D. Valishin
Ufa Eye Research Inst i tute ,  Ufa ,  Russia

ABSTRACT
Corneal dystrophy (CD) is a heterogeneous group of bilateral genetically determined non-inflammatory disease of the cor-
nea. Clinically, depending on the anatomical localization of the anomaly, epithelial and subepithelial, epithelial-stromal, stro-
mal, endothelial dystrophy are distinguished. In majority of cases, patients with CD have no systemic pathology and the dis-
ease is manifested by corneal opacities of varying severity. CD are more likely to have an autosomal dominant, less often an 
autosomal recessive or X-linked dominant type of inheritance. Up to date the following mutations in genes have been identi-
fied that cause the appearance of various phenotypic variants of the disease: CHST6, KRT3, KRT12, PIP5K3, SLC4A11, TAC-
STD2, TGFBI and UBIAD1. In some cases, only chromosomal loci responsible for the development of the disease have been 
identified, but no genes have been found. Despite significant advances in the study of molecular and genetic aspects of he-
reditary corneal pathologies, the diagnosis is usually made on the basis of the clinical picture. The presence of spontaneous-
ly appeared corneal opacities of both eyes, especially in the presence of a positive family history, already makes it possible to 
suspect the debut of CD. The treatment of CD varies depending on the localization, the intensity of opacities and the degree 
of visual acuity reduction correlating with them. With high visual acuity, asymptomatic course, observation is recommended. 
With pronounced opacities, phototherapeutic keratectomy, various modifications of keratoplasty are used.
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ТЕРМИНОЛОГИЯ. КЛАССИФИКАЦИЯ

Впервые термин «дистрофия роговицы» (ДР) был ис-
пользован немецким офтальмологом Артуром Греноу в 
1890 г. для описания двух пациентов с гранулярной дис-
трофией, позже швейцарский доктор Хьюго Бибер опи-
сал случай решетчатой дистрофии. В 1910 г. австрий-
ский офтальмолог Эрнст Фукс представил 13 случаев 
центрального помутнения роговицы с потерей ее про-
зрачности, образованием булл, поздней манифестаци-
ей, медленным прогрессированием и назвал их «эпите-
лиальной дистрофией». В этиопатогенезе этих заболе-
ваний авторы выделяли главную роль нарушениям тро-
фики, иннервации, кровообращения роговицы [1–5]. 

Исходя из современных представлений об этиологии 
заболевания, термин «дистрофия роговицы» (dystrothy 
от др.-греч. dys – нарушение, затруднение; trothе – пита-
ние) является не точным, но продолжает использоваться 
благодаря клинической ценности. В настоящее время ДР 
определяются как группа наследственных двусторонних 
генетически детерминированных невоспалительных за-
болеваний, которые поражают только роговицу, не связа-
ны с факторами окружающей среды и не имеют систем-
ных проявлений [5, 6]. Однако существует ряд исключе-
ний. В частности, дистрофия базальной мембраны и цен-
тральная облаковидная дистрофия Франсуа чаще явля-
ются дегенеративными, а не наследственными заболева-
ниями. Встречаются случаи односторонних поражений 
роговицы, а именно при задней полиморфной ДР изме-
нения чаще имеют место только на одном глазу. Также не-
которые варианты дистрофий сопровождаются систем-
ной патологией, например, дистрофия Шнайдера в по-
давляющем большинстве случаев сочетается с семейной 
гиперхолистеринемией [7–9]. 

Основываясь на современных знаниях о генетиче-
ской структуре ДР, Международный комитет по класси-
фикации дистрофий роговицы (International Committee 
for Classification of Corneal Dystrophies, IC3D, 2015) вы-
деляет 4 категории заболеваний: 

• 1-я категория – четко определенная ДР с иден-
тифицированным геном и известной мутацией; 

• 2-я категория – четко определенная клинически 
ДР с картированными хромосомными локусами, 
но неизвестным геном и мутацией; 

• 3-я категория – четко определенная клинически 
ДР, хромосомные локусы не известны; 

• 4-я категория – зарезервирована для новых вари-
антов ДР или ранее описанных, но не имеющих до-
статочной информации, без идентифицирован-
ной генной карты [9]. 

Ряд дистрофий, в частности эпителиальная дистро-
фия Лиша и X-сцепленная эндотелиальная ДР, относят-
ся ко 2-й категории. Другие, такие как дистрофия реци-
дивирующей эпителиальной эрозии и задняя аморфная 
ДР, – к 3-й категории, а субэпителиальная муцинозная 
ДР – к 4-й категории (так как пока изучена недостаточ-
но). Большинство дистрофий хорошо изучены генети-
чески и, следовательно, относятся к 1-й категории. С раз-
витием метода генотипирования в перспективе количе-
ство категорий будет сокращаться. 

В 2015 г. была пересмотрена анатомическая класси-
фикация ДР. На сегодняшний день выделяют следующие 
группы ДР: эпителиальные и субэпителиальные, эпите-
лиально-стромальные, стромальные и эндотелиальные 
дистрофии. 

К эпителиальным и субэпителиальным ДР отно-
сятся дистрофия базальной мембраны эпителия, дис-
трофия рецидивирующей эпителиальной эрозии ро-
говицы, куда включены дистрофия Франческетти, смо-
лендинская дистрофия и дистрофия Хельсингланда, 
субэпителиальная мукоидная ДР, дистрофия Месман-
на, эпителиальная дистрофия Лиша, желатинозная ка-
плевидная ДР. 

Эпителиально-стромальные ДР включают решетча-
тую дистрофию с подтипами: I тип – мутация гена транс-
формирующего фактора роста 1 (TGFB1) и II тип – фин-
ский семейный амилоидоз; гранулярную дистрофию I 
и II (дистрофия Авеллино) типа; ДР Рейса–Бюклера, ДР 
Тила–Бенке.

К стромальным ДР относятся пятнистая ДР, ДР Шнай-
дера, врожденная стромальная ДР, крапчатая ДР, задняя 
аморфная ДР, предесцеметовая ДР, центральная облако-
видная дистрофия Франко.

Эндотелиальные ДР представлены эндотелиальной 
дистрофией Фукса, Х-сцепленной эндотелиальной ДР, 
задней полиморфной ДР, врожденной наследственной 
эндотелиальной дистрофией.

ЭТИОЛОГИЯ

Многие ДР наследуются по аутосомно-доминант-
ному типу. Однако эпителиальная дистрофия Лиша и 
Х-сцепленная эндотелиальная дистрофия имеют Х-сце-
пленное наследование [5, 9].

На сегодняшний день идентифицированы ряд генов, 
мутации в которых приводят к развитию ДР.

Ген трансформирующего фактора роста бета-1  
(TGFβI) локализован в 5q31, кодирует белок, также из-
вестный как кератоэпителин. Данный полипептид экс-
прессируется эпителиальными клетками роговицы, а 
также кератоцитами в строме роговицы. Функцией дан-
ного белка является образование фибрилл и взаимодей-
ствие с коллагеном, ламинином и фибронектином, под-
держание гомеостаза внеклеточного матрикса. Различ-
ные варианты мутаций в этом гене приводят к разви-
тию решетчатой дистрофии I типа (MIM#122200), гра-
нулярной дистрофии I типа (MIM#121900), грануляр-
ной дистрофии II (MIM#607541), дистрофии базаль-
ной мембраны эпителия (MIM#121820), дистрофии Рей-
са – Бюклера (MIM#608470) и дистрофии Тила – Бенке 
(MIM# 602082) [1, 5, 10, 11]. 

Развитие гранулярной дистрофии II типа связано с 
мутацией в гене, кодирующем белок гелсолин. Функци-
ей данного протеина является удаление избытка актино-
вых нитей из плазмы крови. Нарушение экспрессии гел-
солина приводит к накоплению амилоида в сосудистом 
русле, коже, нервной ткани, а также в строме рогови-
цы [5, 12, 13].

Дистрофия Месманна обусловлена мутацией в гене 
кератина (KRT), в частности кератина 3 (KRT3), керати-
на 12 (KRT12), экспрессируемых эпителиальными клет-
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ками роговицы и играющих важную роль в нормальном 
функционирование этого слоя роговицы [5, 14, 15]. 

Экспрессия мутантного гена, кодирующего пренил-
трансферазный домен-содержащий белок 1 (UBIAD1), 
обнаружена у пациентов с дистрофией Шнайдера. Дан-
ный белок участвует в метаболизме витамина К и кофер-
мента Q [16].

Аутосомно-рецессивная мутация в гене, кодирующем 
белок TACSTD-2, обнаружена у пациентов с каплевидной 
студенистой ДР [1, 17].

Мутация в белке углеводной сульфотранферазы 6, ко-
дируемом геном CHST6, обнаружена у пациентов с пят-
нистой ДР [18]. 

Некоторые случаи эндотелиальной дистрофии Фук-
са, а также врожденная наследственная эндотелиаль-
ная дистрофия связаны с мутацией в гене, кодирую-
щем трансмембранный белок-переносчик бикарбона-
та (SLC4A11). Данный ген расположен в хромосомном 
регионе 20p13 [5, 19, 20]. Ряд мутаций в гене, кодирую-
щем гомеодомен-содержащий белок ZEB1, были обнару-
жены у пациентов с эндотелиальной дистрофией Фукса 
и задней полиморфной ДР [21, 22]. 

Мутация в гене, кодирующем белок фосфоинозитид-
киназу (FYVE), обнаружена у пациентов с крапчатой ДР 
[23]. Некоторые варианты эндотелиальной ДР Фукса с 
ранней манифестацией обусловлены мутацией в гене, 
кодирующем COL8A2 [9]. Мутации в генах FCD1, FCD2, 

FCD3 и FCD4 были обнаружены у пациентов с эндоте-
лиальной дистрофией Фукса с поздней манифестаци-
ей заболевания [4, 9].

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА. ДИАГНОСТИКА

Течение ДР может быть бессимптомным и стать слу-
чайной находкой при биомикроскопическом исследова-
нии переднего отрезка глаза. Некоторые формы ДР про-
являются болью, светобоязнью, ощущением инородного 
тела, пациенты могут предъявлять жалобы на снижение 
зрения. Появление роговичного синдрома обус ловлено 
развитием эрозий роговицы практически при всех эпи-
телиальных и эпителиально-стромальных формах ДР. 
Боль более выражена в утреннее время, что связано со 
сниженной слезопродукцией в ночные часы и, как след-
ствие, деэпителизацией роговицы при открывании глаз 
после пробуждения. Заболевание, как правило, двусто-
роннее. Исключение составляет задняя полиморфная ДР, 
которая может проявляться только на одном глазу. Крат-
кая клиническая картина ДР представлена в таблице. 

При большинстве вариантов ДР имеет место сни-
жение остроты зрения. Некоторые дистрофии, такие 
как дистрофия Месманна, крапчатая дистрофия, про-
являются в детском возрасте, медленно прогрессируют, 
не сильно снижая остроту зрения. Другие дистрофии, 
в частности эндотелиальная дистрофия Фукса, имеют 

Таблица

 Клиническая характеристика дистрофий роговицы
Table 

Clinical characteristics of corneal dystrophy

Дистрофии роговицы  
(альтернативные названия)

Сorneal dystrophy (alternative names)

Манифестация 
заболевания

The age of manifestation

Острота зрения
Visual acuity

Биомикроскопическая картина
Biomicroscopy

Эпителиальные и субэпителиальные дистрофии роговицы
Epithelial and subepithelial corneal dystrophy

Дистрофия базальной мембраны 
эпителия (рис. 1, 2)
Epithelial basement membrane corneal 
dystrophy (Fig. 1, 2)

Старше 30 лет
Over third decade

Иногда снижена
Sometimes reduced

Микроцисты, буллы, «карты», 
«отпечатки пальцев», «точки» [24]

Microcysts, bulls, «maps», 
«fingerprints», «dots»

Дистрофия рецидивирующей эрозии 
роговицы
Epithelial recurrent erosion dystrophies 

Детский возраст
Childhood

Иногда снижена
Sometimes reduced

Эрозия роговицы [25] 
Epithelial erosions [25]

Дистрофия Месманна (ювенильная 
наследственная эпителиальная ДР)
Meesmann corneal dystrophy
(juvenile epithelial corneal dystrophy)

Ранний детский возраст
Childhood

Очень редко 
снижена

Rarely reduced

Точечные круглые или овальные 
помутнения эпителия [14]

Dotted round or oval opacities of the 
epithelium [14]

Субэпителиальная мукоидная дистрофия 
роговицы 
Subepithelial mucoid dystrophy of the 
cornea

Детский возраст
Childhood

Прогрессирующее 
снижение зрения
Progressive visual 

impairment

Субэпителиальные помутнения [26]
Subepithelial opacities [26]

Эпителиальная дистрофия Лиша (рис. 3)
Lisch epithelial corneal dystrophy (Fig. 3)

Детский возраст
Childhood

Иногда снижена
Rarely reduced

Помутнения эпителия различных 
паттернов [27]

Epithelial opacities [27]

Продолжение таблицы см. на стр. 42
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Дистрофии роговицы  
(альтернативные названия)

Сorneal dystrophy (alternative names)

Манифестация 
заболевания

The age of manifestation

Острота зрения
Visual acuity

Биомикроскопическая картина
Biomicroscopy

Желатинозная каплевидная дистрофия 
роговицы (студенистая каплевидная ДР)
Gelatinous drop-like corneal dystrophy 

Детский возраст, реже 
старше 20 лет

Childhood, rarely second 
decade

Прогрессирующее 
снижение зрения
Progressive visual 

impairment

Узелковые субэпителиальные 
депозиты амилоидоподобного 

вещества [17]
Nodular subepithelial deposits of 

amyloid-like substance [17]

Эпителиально-стромальные дистрофии роговицы TGFβ1
Epithelial-Stromal Dystrophies TGFβ1

Решетчатая дистрофия I типа и варианты 
(III, IIIA, IV типы) (рис. 4)
Lattice corneal dystrophy (III, III A types) 
(Fig.4)

Детский возраст
Childhood

Прогрессирующее 
снижение зрения
Progressive visual 

impairment

Разветвленные структуры, линии в 
оптической зоне чаще с прозрачной 

периферией [28]
Branched structures, lines in the optical 
zone, often with transparent periphery 

[28]

Решетчатая дистрофия II типа (семейный 
амилоидоз финский тип)
Lattice dystrophy type II (familial 
amyloidosis Finnish type)

С 30–40 лет
From 30–40 years

Медленное 
снижение к 60 

годам
Slow decline by 

age 60

Тонкие, редкие лини, 
распространяются с периферии в 

центр [28]
Thin, sparse lines, spreading from the 

periphery to the center [28]

Гранулярная дистрофия I типа 
(зернистая ДР I типа, узелковая ДР, 
дистрофия Греноу) (рис. 5, 6) 
Granular dystrophy type I (granular type I, 
nodular Greenough dystrophy) (Fig. 5, 6)

Детский возраст
Childhood

Прогрессирующее 
снижение зрения
Progressive vision 

loss

Беловатые зернистые помутнения на 
фоне прозрачной роговицы больше 

выраженные в центральной зоне [29]
Whitish granular opacities against the 
background of a transparent cornea, 

more pronounced in the central zone [29]

Гранулярная дистрофия II типа
(дистрофия Авеллино, или зернисто-
решетчатая ДР)
Granular dystrophy type II
(Avellino dystrophy, or granular cribriform)

С 10–20 лет
From 10–20 years

Медленное 
прогрессирующее 
снижение зрения
Slow progressive 

vision loss

Различной формы зернистые, 
линейные помутнения в передней 

строме роговицы [30]
Granular, linear opacities of various 
shapes in the anterior stroma of the 

cornea [30]

Дистрофия Рейса – Бюклера (дистрофия 
боуменовой мембраны, гранулярная 
дистрофия III типа)
Reis – Bückler dystrophy (Bowman’s 
membrane dystrophy, granular dystrophy 
type III)

С раннего детства
Childhood

Прогрессирующее 
снижение зрения
Progressive vision 

loss

Нерегулярные раздельные, затем 
сливные картообразные помутнения 
в слое Боумена, стромы, доходящие 

до лимба [31]
Irregular separate, then confluent card-
like opacities in Bowman’s layer, stroma 

reaching the limbus [31]

Дистрофия Тила – Бенке (дистрофия по 
типу «медовых сот»)
Thiel – Behnke dystrophy («honeycomb» 
corneal dystrophy)

С 10–20 лет
From 10–20 years

Незначительное 
снижение зрения
Slight decrease in 

vision

Помутнения в слое Боумена в виде 
«сот» [32]

Opacities in Bowman’s layer in the form 
of «honeycombs» [32]

Стромальные дистрофии роговицы
Stromal corneal dystrophies 

Пятнистая дистрофия роговицы 
(макулярная ДР)
Macular corneal dystrophy (macular 
dystrophy)

Чаще с раннего детства 
Childhood

В исходе 
значительное 

снижение зрения
The result is 
a significant 

decrease in vision

Зернистые помутнения на фоне 
изменения роговицы по типу 

«матового стекла» [18]
Granular opacities against the 

background of ground glass changes in 
the cornea [18]

Дистрофия Шнайдера
Schneider’s dystrophy

В раннем возрасте
Early childhood

Прогрессирующее 
снижение зрения
Progressive vision 

loss

Субэпителиальные кристаллические 
включения, позже приобретающее 
кольцевидную формы, к 30 годам 

появляется arcus senilis [16]
Subepithelial crystalline inclusions, 

later becoming ring-shaped; by the age 
of 30, arcus senilis appears [16]

Продолжение таблицы см. на стр. 43
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Дистрофии роговицы  
(альтернативные названия)

Сorneal dystrophy (alternative names)

Манифестация 
заболевания

The age of manifestation

Острота зрения
Visual acuity

Биомикроскопическая картина
Biomicroscopy

Врожденная стромальная дистрофия 
роговицы
Congenital stromal corneal dystrophy

Внутриутробный период
Intrauterine period

Низкая острота 
зрения

Low visual acuity

Диффузные симметричные 
помутнения роговицы с белесоватыми 

чешуйчатыми стромальными 
включениями [1]

Diffuse symmetrical opacities of the 
cornea with whitish scaly stromal 

inclusions [1]

Крапчатая дистрофия роговицы  
(ДР Франсуа – Нитенса)
Mottled corneal dystrophy  
(François–Nietens corneal dystrophy)

С рождения
from birth

Высокая острота 
зрения

high visual acuity

Двусторонние, мелкие, плоские, 
серо-белые, овальные или круглые 

помутнения по всей строме роговицы 
[23]

Bilateral, small, flat, grey-white, oval or 
round opacities throughout the corneal 

stroma [23]

Задняя аморфная дистрофия роговицы
Posterior amorphous corneal dystrophy 
(PACD)

С раннего детства
Early childhood

Незначительно 
Снижена

Visual acuity is 
slightly reduced

Диффузные бело-серые помутнения 
более выраженные в задних слоях 

стромы [1]
Diffuse white-gray opacities more 

pronounced in the posterior layers of 
the stroma [1]

Предесцеметовая дистрофия роговицы
Pre-Descemet corneal dystrophy

Чаще с 30 лет
More often from 30 years 

old

Высокая
High visual acuity

Очаговые, мелкие, полиморфные 
помутнения в задних слоях стромы 
перед Десцеметовой мембраной [1]
Focal, small, polymorphic opacities in 
the posterior layers of the stroma in 
front of Descemet’s membrane [1]

Эндотелиальные дистрофии
Endothelial dystrophies 

Эндотелиальная дистрофия Фукса 
(эндотелиальная ДР) (рис. 7)
Fuchs endothelial dystrophy (endothelial 
dystrophy) (Fig. 7)

Различная, но обычно с 
40 лет

Varies, but usually from 
40 years old

Прогрессирующее 
снижение зрение 

Progressive 
decrease in vision

Утолщение Десцеметовой мембраны, 
урежение и атрофия эндотелия, отек, 

буллы [4]
Thickening of Descemet’s membrane, 

thinning and atrophy of the 
endothelium, edema, bullae [4]

Задняя полиморфная дистрофия 
роговицы
Posterior polymorphic corneal dystrophy

С раннего детства
Early childhood

Редко 
прогрессирующее 
снижение зрения
Rarely progressive 

vision loss

Одиночные и сгруппированные серо-
белые помутнения Десцеметовой 

мембраны, эндотелиальные полосы, 
окруженные чешуйчатым материалом 

[33]
Single and grouped gray-white opacities 

of Descemet’s membrane, endothelial 
streaks surrounded by scaly material [33]

Врожденная наследственная 
эндотелиальная дистрофия роговицы
Congenital hereditary endothelial corneal 
dystrophy

С рождения
From birth

Низкая острота 
зрения

Low visual acuity

Диффузное помутнение роговицы 
по типу «матового стекла» на фоне 

очаговых серых «пятен», утолщение 
роговицы в 3–4 раза [34]

Diffuse opacification of the cornea 
of the «frosted glass» type against 

the background of focal gray «spots», 
thickening of the cornea by 3–4 times [34]

Х-сцепленная эндотелиальная 
дистрофия роговицы
X-linked corneal endothelial dystrophy

С рождения
From birth

У мужчин – низкое 
зрение

Men have low vision

Мутная молочная роговица у мужчин, 
кратероподобные эндотелиальные 
клетки у женщин (бессимптомное 

носительство) [35]
Cloudy milky cornea in men, crater-

like endothelial cells in women 
(asymptomatic carriers) [35]
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Рис. 1. Дистрофия базальной мембраны эпителия (фото авторов)

Fig. 1. Dystrophy of epithelium basement membrane (photo by the authors)

Рис. 2. Радиальные срезы ОКТ переднего отрезка глаза пациентов при дистрофии базальной мембраны эпителия (фото авторов)

Fig. 2. OCT radial sections of the anterior segment of patients with epithelium basement membrane dystrophy (photo by the authors)

Рис. 3. Дистрофия Лиша (фото авторов)

Fig. 3. Lish dystrophy (photo by the authors)

тенденцию к более быстрому прогрессированию и тре-
буют своевременного хирургического вмешательства. 

В основном диагноз является клиническим, выстав-
ляется на основании биомикроскопии роговицы при ос-
мотре за щелевой лампой. 

Использование оптической когерентной томогра-
фии (ОКТ) переднего отрезка глаза позволяет в ряде слу-
чаем отдифференцировать клинически схожие формы 
ДР. Так, на снимках ОКТ роговицы высокого разрешения 
визуализация Боуменовой мембраны в виде гиперреф-
лективной полоски с «зубчатыми» линиями, обращен-
ными в сторону эпителия, больше характерна для дис-
трофии Тила – Бенке. В то время как при эпителиаль-
но-стромальной дистофии Рейса – Бюклера определя-
ется непрерывная, четко очерченная ровная тонкая по-
лоса в области Боуменовой мембраны, что наглядно от-
ражена на рисунке 8 [8].

Кроме того, использование ОКТ переднего отрез-
ка становится незаменимым инструментом в планиро-

а

б
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Рис. 4. Решетчатая дистрофия I типа: а) биомикроскопия роговицы пациента; б) радиальный срез ОКТ роговицы того же пациента (фото авторов)

Fig. 4. Lattice dystrophy type I: a) slit lamp biomicroscopy imageof the patient’s cornea; б) OCT radial section of the cornea of the same patient (photo by the 
authors)

Рис. 5. Биомикроскопия роговицы у пациентов с гранулярной дистрофией I типа (фото авторов)

Fig. 5. Corneal biomicroscopy in patients with type I granular dystrophy (photo by the authors)

Рис. 6. Радиальные срезы ОКТ роговицы пациентов с гранулярной дистрофией I типа (фото авторов)

Fig. 6. OCT radial sections of the cornea of patients with type I granular dystrophy (photo by the authors)

а

а

а

б

б

б
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вании объема хирургических вмешательств, позволяя 
определять глубину поражения при стромальных и эпи-
телиально-стромальных дистрофиях у пациентов. 

Однако, очевидно, что только на основании клини-
ческой картины произвести точную дифференциаль-
ную диагностику форм ДР не всегда возможно. Гистоло-
гическое исследование, а также использование методов 
электронной микроскопии позволяет во многих случаях 
с высокой степенью прецизионности определить форму 
ДР. Но использование этих методов in vivo ограниченно, 
применяется в основном в академических целях при ис-
следовании биоптатов роговиц пациентов, подвергших-
ся кератопластике. 

Использование методов молекулярно-генетического 
анализа позволяет в большинстве случаев точно диагно-
стировать форму ДР 1-й и 2-й категории, но в современ-
ных реалиях применение данных методик не может быть 
рутинным, так как связано с высокими экономическими 
затратами на проведение исследования, недоступностью 
в ряде регионов медико-генетического консультирования. 

ЛЕЧЕНИЕ 

Пациентам с бессимптомными или легкими случая-
ми ДР рекомендуется регулярное наблюдение офталь-
молога для своевременного обнаружения прогрессиро-
вания заболевания. 

Симптоматическое лечение включает назначение 
любрикантов, кератопротекторов, при выраженном бо-
левом синдроме – использование нестероидных проти-
вовоспалительных препаратов, бандажных линз. 

При эпителиально-стромальных и стромальных дис-
трофиях с преимущественной локализацией помутне-
ния в передних слоях стромы может использоваться фо-
тотерапевтическая кератэктомия (ФТК) – как вариант 
более щадящей хирургии, позволяющей добиться вы-
соких функциональных результатов при минимальных 
рисках и экономических затратах. На рисунке 9 пред-
ставлены фото роговицы пациента с гранулярной дис-
трофией роговицы в ранние и отдаленные сроки после 
операции. 

При поражении более глубоких слоев стромы, вплоть 
до Десцеметовой мембраны, широкое применение по-
лучила глубокая передняя послойная кератопластика. 

С появлением эндотелиальной кератопластики по-
требность в проникающих операциях уменьшилась из-
за более быстрого восстановления, улучшения остроты 
зрения после хирургии и уменьшения риска отторже-
ния трансплантата [36, 37]. 

Существует вероятность того, что после всех вариан-
тов кератопластики может произойти рецидив дистро-
фии, требующий повторного лечения, что более веро-
ятно при стромальных дистрофиях [38]. Так, сообщает-
ся, что риск развития рецидива решетчатой дистрофии 

Рис. 8. Радиальный срез ОКТ роговицы: а) дистрофия Тила – Бенке; б) дистрофия Рейса–Бюклера (фото авторов)

Fig. 8. OCT radial sections of the cornea: а) Thiel – Behnke dystrophy; б) Reis – Buchler dystrophy (photo by the authors)

а

а

б

б

в

Рис. 7. Биомикроскопия роговицы пациентов с дистрофией Фукса (фото авторов)

Fig. 7. Corneal biomicroscopy of patients with Fuch’s dystrophy (photo by the authors)
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Рис. 9. Биомикроскопия роговицы пациента с гранулярной дистрофией I типа: а) до операции; б) на первый день после ФТК; в) через 1 месяц по-
сле ФТК (фото авторов)

Fig. 9. Slit lamp biomicroscopy image of the cornea of a patient with type I granular dystrophy: а) before surgery; б) on the first day after phototherapeutic 
keratectomy; в) 1 month after phototherapeutic keratectomy (photo by the authors)

а б в

через 9 лет после кератопластики составляет 60%, а гра-
нулярная дистрофия может повториться в среднем че-
рез 2–3 года после операции. Следует отметить, что по-
вторное лечение не всегда связано с рецидивом заболе-
вания. У пациентов с эндотелиальной дистрофией Фук-
са повторная пересадка роговицы, скорее всего, вызва-
на отслойкой донорской роговицы, недостаточностью 
или потерей эндотелиальных клеток, а не прогрессиро-
ванием дистрофии [39]. 

Другие методы, которые используются в настоящее 
время или могут быть внедрены в будущем, включают ис-
пользование генной или ферментной терапии, мезен-
химальных стволовых клеток для замены дистрофиче-
ских клеток, а также липидной терапии [40, 41]. Ингиби-
торы Rho-киназы могут быть использованы для сниже-
ния внутриглазного давления при дистрофиях, вызыва-
ющих симптомы глаукомы, а также для увеличения ад-
гезии и репликации эндотелиальных клеток при эндо-
телиальных дистрофиях, таких как эндотелиальная дис-
трофия Фукса [41].

Поскольку ДР являются преимущественно генетиче-
скими заболеваниями, тем, кто планирует иметь детей, 
рекомендуется генетическое консультирование [5]. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Разнообразие клинической картины и полиморфизм 
особенностей проявления заболевания не всегда позво-
ляют верифицировать ту или иную форму ДР. Диагно-
стика и лечение ДР должны быть направлены на оцен-
ку объема поражений ткани, рисков развития рециди-
ва болезни и устранение основных жалоб пациента. Ле-
чение должно обеспечивать максимальную зрительную 
реабилитацию пациента при минимизации хирургиче-
ского вмешательства.
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