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РЕФЕРАТ

Синдром Франк-Каменецкого – достаточно редкая глазная аномалия, 
которая характеризуется гипоплазией стромы радужки с обнажением его 
пигментного листка и развитием вторичной глаукомы, чаще на 2-3-м де-
сятилетии жизни. При гониоскопии выявляется гониодисгенез в виде 
«зубчатого» и переднего крепления корня радужки грязно-серого цвета, 
а также включения мезодермальной ткани в трабекулярной зоне. Тяжесть 
течения глаукомы определяется возрастом возникновения и часто но-

сит злокачественный характер, постепенно приводя к слепоте. Синдром 
Франк-Каменецкого наблюдается у мужчин и относится к рецессивному 
заболеванию, сцепленному с Х-хромосомой. В статье представлен кли-
нический случай впервые выявленной в семье мезенхимальной диспла-
зии радужки, схожей с клиникой синдрома Франк-Каменецкого. Ранее по 
мужской линии семьи наблюдалась пигментная дегенерация сетчатки.
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ABSTRACT

Frank-Kamenetsky syndrome is a rather rare ocular anomaly, which is 
characterized by hypoplasia of the iris stroma with exposure of its pigment 
layer and the development of secondary glaucoma, more often in the 
2-3rd decade of life. Gonioscopy reveals goniodysgenesis in the form of 
«dentate» and anterior attachment of the root of the iris of a dirty gray 
color, as well as the inclusion of mesodermal tissue in the trabecular zone. 
The severity of the course of glaucoma is determined by the age of onset 

and is often malignant, gradually leading to blindness. Frank-Kamenetsky 
syndrome is observed in men and refers to a recessive disease linked to 
the X chromosome. The article presents a clinical case of mesenchymal 
iris dysplasia, first identified in a family, similar to the clinical picture of 
Frank-Kamenetsky syndrome. Previously, retinal pigment degeneration 
was observed in the male line of the family.

Key  words: Frank-Kamenetsky syndrome, glaucoma, congenital 
glaucoma.
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Врожденная	 глаукома	 –	 забо-
левание,	 в	 основе	 которо-
го	 лежат	 врожденные	 анома-

лии	 угла	 передней	 камеры	 и	 дре-
нажной	 системы	 глаза,	 возникаю-
щие	в	результате	задержки	в	разви-
тии	и	дифференциации	этих	струк-
тур.	Это	создает	препятствия	оттоку	
внутриглазной	жидкости	или	в	зна-
чительной	 степени	 затрудняет	 его,	
что	 приводит	 к	 повышению	 вну-
триглазного	 давления	 (ВГД).	 К	 эти-
ологическим	 факторам	 изменений	
в	структуре	глаза	относят	инфекци-
онные	 заболевания	 матери	 во	 вре-
мя	беременности,	эндокринные	на-
рушения,	гипо-	и	авитоминозы,	ин-
токсикации,	ионизирующее	излуче-

ние.	Частота	наследственных	форм	
составляет	около	15%	[1].

Синдром	 Франк-Каменецкого	 –	
достаточно	 редкая	 глазная	 анома-
лия,	которая	характеризуется	гипо-
плазией	стромы	радужки	с	обнаже-
нием	его	пигментного	листка	и	раз-
витием	 вторичной	 глаукомы,	 чаще	
на	2-3-м	десятилетии	жизни	[2].	

Данный	 синдром	 впервые	 был	
описан	 в	 1925	 году	 профессо-
ром	 Иркутского	 медицинского	 ин-
ститута	 Захарием	 Григорьевичем	
Франк-Каменецким	 [3],	 который	
считал	 аномалию	 наиболее	 харак-
терной	 для	 жителей	 Иркутской	 об-
ласти	и	Забайкалья.	Потом	выясни-
лось,	что	единичные	случаи	встреча-

ются	и	в	других	регионах	России	[4].
Синдром	 Франк-Каменецкого	

наблюдается	у	лиц	мужского	пола	и	
относится	 к	 рецессивному	 заболе-
ванию,	 сцепленному	 с	 Х-хромосо-
мой,	 хотя	 в	 последнее	 время	 появ-
ляются	данные	о	единичных	случа-
ях	 развития	 глаукомы	 при	 синдро-
ме	Франк-Каменецкого	у	женщин	[5,	
6].	 Мужчины,	 носители	 гена,	 не	 пе-
редают	 данный	 ген	 своим	 сыновь-
ям,	 дочери	 же	 являются	 носителем	
патологического	 гена	 и	 имеют	 ми-
кропризнаки	 синдрома	 Франк-Ка-
менецкого.	Любой	из	сыновей	жен-
щины-кондуктора	имеет	50%-е	шан-
сы	 наследования	 патологического	
гена	[2].	
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Для	синдрома	Франк-Каменецко-
го	 характерно	 формирование	 мем-
браны,	 провоцирующей	 избыточ-
ную	 эндотелиальную	 пролифера-
цию	и	иридокорнеальное	сращение	
в	сочетании	с	мезодермальной	атро-
фией	радужки.	Последняя	приобре-
тает	двухцветный	вид,	причем	про-
цесс	 всегда	 двухсторонний.	 Зрач-
ковый	пояс	за	счет	обнажения	пиг-
ментного	листка	выглядит	как	жел-
товатое	или	сероватое	кольцо	с	ров-
ной	и	ватообразной	поверхностью.	
Цилиарный	 пояс	 имеет	 более	 тем-
ный	 коричневый	 цвет	 за	 счет	 бо-
лее	 выраженной	 атрофии	 стромы.	
При	гониоскопии	выявляется	гони-
одисгенез	 в	 виде	 «зубчатого»	 и	 пе-
реднего	 крепления	 корня	 радужки	
грязно-серого	 цвета,	 а	 также	 вклю-
чения	мезодермальной	ткани	в	тра-
бекулярной	 зоне.	 Тяжесть	 течения	
глаукомы	 определяется	 возрастом	
возникновения	 и	 часто	 носит	 зло-
качественный	 характер,	 постепен-
но	приводя	к	слепоте	[2,	7,	8-10].	

ЦЕЛЬ

Представить	клинический	случай	
впервые	выявленной	в	семье	мезен-
химальной	дисплазии	радужки,	схо-
жей	с	клиникой	синдрома	Франк-Ка-
менецкого.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ

Обследование	 пациента	 включа-
ло	 проведение	 рефрактометрии	 с	
использованием	 авторефрактоме-
тра	«Tomey	RC–5000»	(Германия),	ви-
зометрии,	тонометрии	тонометром	
Маклакова	 (Т10),	 биомикроскопии	
щелевой	лампой	«Shin	Nipon»	(Япо-
ния)	 «SL-45»	 при	 увеличении	 16x,	
гониоскопии	 при	 помощи	 линзы	
Гольдмана,	 пахиметрии,	 анализато-
ра	 определения	 границ,	 дефектов	
и	 световой	 чувствительности	 поля	
зрения	 «Перитест»	 (Россия).	 Oпти-
ческую	 когерентную	 томографию	
(ОКT)	 выполняли	 на	 томографе	
«Heidelberg	Engineering»	(Германия)	–		
Canon	(Япония).	

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ

На	 прием	 обратилась	 мама	 с	
10-летним	сыном	с	жалобами	на	«се-
рые	 пятна»	 на	 радужке	 его	 правого	
глаза.	Впервые	заметила	данные	из-

менения	 на	 первом	 году	 жизни	 ре-
бенка.	Наследственный	анамнез	отя-
гощен	 –	 по	 мужской	 линии	 со	 сто-
роны	 матери	 отмечается	 пигмент-
ная	дегенерация	сетчатки.

Status	ophthalmicus.	Визометрия:	
правый	глаз	-	1,0,	левый	глаз	-	0,2	с	
коррекцией	-2,5Д	=1,0.	Данные	био-
микроскопического	 исследования:	
передний	отрезок	глаз	спокоен,	ро-
говица	 прозрачная,	 передняя	 ка-
мера	 средней	 глубины.	 Двухцвет-
ная	 гипоплазия	 радужки,	 цилиар-
ная	зона	темно-коричневого	цвета,	
зрачковая	зона	с	ватообразной	по-
верхностью	утолщена.	При	этом	на	
OD	она	серого	цвета	(рис. 1),	тогда	
как	на	OS	–	с	желтоватым	оттенком.	
Зрачок	правильной	круглой	формы,	
симметричный,	реакция	его	на	свет	
живая.	 Единичные	 отложения	 пиг-
мента	 на	 передней	 капсуле	 хруста-
лика.	Глубжележащие	отделы	не	из-
менены.	

При	 проведении	 гониоскопии	
выявлен	симметричный	гонидисге-
нез	II	степени	в	виде	зубчатого	при-
крепления	 корня	 радужки	 с	 остат-
ками	мезенхимальной	ткани	рыже-
го	оттенка.

При	 проведении	 компьютерной	
периметрии	 патологических	 изме-
нений	не	выявлено.	ВГД	по	Маклако-
ву:	OD	–	18	мм	рт.ст.,	OS	–	18	мм	рт.ст.	
Пахиметрия:	 OD	 –	 629	 мкм,	 OS	 –		
618	 мкм.	 Передне-задняя	 ось	 глаза:	
OD	–	25,3	мм,	OS	–	25,52	мм.	Данные	
ОСТ	 обоих	 глаз:	 экскавация	 диска	
зрительного	 нерва	 (ДЗН),	 толщина	
его	 сохранена.	 ОСТ	 переднего	 от-
резка	 обоих	 глаз:	 передняя	 камера	
средней	глубины,	угол	ее	закрыт	эле-
ментами	радужки,	профиль	которой	
вогнут,	структура	сглажена,	отмеча-
ется	истончение	ее	стромы,	утолще-
ние	у	зрачкового	края	(рис. 2).

Пациенту	был	выставлен	диагноз:	
дистрофия	радужки	обоих	глаз,	син-

дром	 Франк-Каменецкого,	 группа	
риска	по	глаукоме.	Миопия	I	ст.	ле-
вого	глаза.	

Основанием	для	постановки	диа-
гноза	являлись:

Изменения	радужки,	выявленные	
на	первом	году	жизни	пациента;

Данные	 биомикроскопии:	 двух-
цветная	гипоплазия	радужки,	цили-
арная	зона	темно-коричневого	цве-
та	 с	 утолщением	 зрачковой	 зоны	 с	
ватообразной	 поверхностью:	 OD	 –	
серого	цвета,	OS	–	с	желтоватым	от-
тенком;

Данные	 гониоскопии:	 симме-
тричный	гонидисгенез	II	степени	в	
виде	зубчатого	прикрепления	корня	
радужки	 с	 остатками	 мезенхималь-
ной	ткани;

Результаты	ОСТ	переднего	отрез-
ка	обоих	глаз:	передняя	камера	сред-
ней	глубины,	угол	ее	закрыт	элемен-
тами	радужки	с	вогнутым	профилем,	
и	сглаженной	структурой,	истонче-
нием	стромы	и	утолщением	у	зрач-
кового	края.

Для	 уточнения	 диагноза	 реко-
мендовано	 дальнейшее	 динамиче-
ское	наблюдение	с	контролем	ВГД,	
компьютерной	периметрии	и	состо-
яния	ДЗН,	а	также	консультация	ге-
нетика.

Рис. 1. Правый глаз. Двухцветная гипоплазия 
радужки, циллиарная зона темно-коричневого 
цвета, зрачковая зона утолщена, серого цвета

Рис. 2. Правый глаз. Оптическая когерентная томография переднего отрезка глаза
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Клинический случай впервые выявленной в семье мезенхимальной дисплазии...

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Приведенный	 клинический	 слу-
чай	 интересен	 тем,	 что	 при	 на-
личии	 всех	 признаков	 синдрома	
Франк-Каменецкого	 в	 семье	 отсут-
ствовала	 специфическая	 генетиче-
ская	 связь.	 Хотя	 обращает	 на	 себя	
внимание	наличие	в	семейном	ана-
мнезе	другой	наследственной	пато-
логии	 –	 пигментной	 дегенерации	
сетчатки.	Данный	случай	указывает	
на	необходимость	дальнейшего	из-
учения	генетических	особенностей	
наследования	 синдрома	 Франк-Ка-
менецкого	и,	возможно,	поиск	свя-
зи	с	пигментной	дегенерацией	сет-
чатки.
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