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POJIb FTEHETUMECKWU OETEPMWUHUPOBAHHOM
NMATOJIOITMU NMAS3 B CTPYKTYPE UHBAJIMOHOCTU
Mo 3PEHUIO Y AETEN B MEFANOJINCE

Pe3iome. B craTbe mpuBeneHBl pe3yIbTaThl OOCICIOBAaHUS yde-
HUKOB IIKOJI-MHTEPHATOB IJISI CJICIIBIX U CIA00BUISIINX, IIKOJI-
WHTEPHATOB IJISI IeTEU C TSIXKEIbIMUA CHHAPOMAaJbHBIMU ITOpaXKe-
HUSMU, JETEeH ¢ HACJEACTBEHHOU CJIEMOTONM U CJIa0OBUICHMEM,
BBISIBJIEHHBIMM Ha KOHCYJIBTaTUBHOM IIpHMEME B IOJUKJIMHUKE.
M3zydeHa posb HaclIeACTBEHHOMN IMATOJOT MU IJ1a3 B CTPYKTYpE Clie-
IOTHI U cJ1a0OBUICHUS B JaHHBIX rpynmnax. OmpeneneHbl 0COOeH-
HOCTH U HO30JIOTMYEeCKasl XapaKTepUCTUKA TeHETUUYECKU IeTep-
MWHUPOBAHHOM MaTOJOIMu opraHa 3peHust. CaejaaH BbIBOI O BO3-
MOXHOCTH IMarHOCTMKM HAcCJeACTBEHHOIO XapakKTepa IJla3HOM
MaTOJIOTUHU ITPU IIEPBUYHOM 00CIeA0BAaHMM MallUeHTa HAa KOHCYJIb-

TaTUBHOM IIpHEME.
KaroueBble cioBa: Hacaedcmeenubie caenoma u caabosudenue,
CMPYKmMypa, 3pumenvHvle QYHKYUU, UH8AAUOHOCHb.

BBenenue

Ilo manaeiM BOO3, B Mupe 45 MIIH 4elloBeK
CTpajalT cjaenotoil u 135 MJIH MMeEIOT cepbe3-
Hble HapymeHus 3peHus. Ilo manHeiM 2011 T,
B YkpauHe 8553 peTeii-WHBAJIUAOB IO 3PEHMUIO,
CJIEIIbIX Ha o0a I1a3a — 715, cienblx Ha OMUH IJ1a3 —
1832 [5]. CormacHO JaHHBIM JIUTEPATYPHI, HACIIE -
CTBEHHbIE 00JIe3HU IJ1a3 cocTaBsIIoT oT 60 10 90
% MpUYMH CHUXEHUS 3peHus y nereu [1, 2, 3, 4,

6, 8, 9].

Iean uccaenoBaHus
HN3yunTth opTamrbMONIOTUUECKYI0O M TeHETHYC-
CKYIO XapaKTepUCTUKY HACJIeACTBEHHOU CJIETIOThI
U cJIabOBUCHUS Y JeTell B MeraroJiuce.

MarepuaJibl 1 METO/IbI HCCJIEAOBAHUI

HccnenoBanusi nposeneHbl B I. Kuepe. Ilpu
3TOM YUYMTHIBAJWCh 3THUYECKHE OCOOEHHOCTH
YKpauHbl (B OCHOBHOM OJTHOPOMHOE CJIaBSHCKOE
HacejJleHWe U HaJIM4Me TOJBKO ABYX HEITOJIHBIX
n30a89T10oB — KpbIM 1 3aKkapnarbe), MUTpallus Ha-
CeJIeHUSI 1M ONMHAKOBBIE YCJIOBUS O(]PTaabMOJO-
TMYECKOM M TEHETHMYECKOW MOMOIIM B CTpPaHE,
YTO MO3BOJISICT, IO Pe3yJbTaTaM JaHHOI'O MCCIIe-
IOBaHMS, XapaKTepu3oBaTh HACJICACTBEHHYIO
CJIETIOTY U CJIa00BUICHNE Y IeTei BO BCEX PETUO-
HaX YKpauHBbI.

[IpenBapuTenbHBIl MOMCK MaTepHala, Xapak-
TePU3YIOIIETO HACJIEACTBEHHYIO CIIETIOTY U Cla-
OoBHACHNE Y AeTell, TI03BOIMII BBIOPATh TPU COBO-
KYIHOCTH JETeH IJIST UCCIIeIOBaHUIA:

1. Cnensle U caaboBUASIIME ITKOJIBHUKU, 00-
yyamplIMecs B CIEeMAJIbHBIX IIKOJIaX-MHTEpHA-
tax. OOciemoBaHbl TPU IIKOJBI-MHTEpHATa JIS
clrienbixX U caabopuasamux geteit (Ned, No5, Nell),
B KOTOPBIX 00y4yaroTcs Bcero 424 pedenka. M3 00-
IIIero KOJIMYeCTBa JeTeil, 00CIeIOBaHHBIX B KO-

JIax-MHTEepHATaxX A CIENbIX U CIabOBUASIIUX
r. KueBa, Hamu BbiAeseHa rpymmna u3 184 yyeHu-
koB (169 nmereii ¢ HacjieACTBEHHON NaToJOruei
a3 ¥ pa3MYHON CTENEHbIO CHUXEHUS OCTPO-
THI 3peHUs U 15 cllenbiX U cIa0OBUISIIINX ACTEH,
Yy KOTOpBIX MAaTOJIOIUs IJIa3 HOCHUT HEHaCIeM-
CTBEHHBII XapakTep).

2. OOcnenoBaHbl JABE IIKOJBI-MHTEpHATa IS
JIETEN C TICUXOHEBPOJIOTUYECKON U HEBPOJIOTUYE-
cKoi1 matoyorueit (258 yenoBek). M3 HUX BBISIBIIC-
HO 32 pebeHKa ¢ INIa3HOM MaTOJIOrueil, KoTopas
SIBJISIETCS TIPOSIBIEHUEM CUHIPOMOB WJIU COMYT-
CTBYET IPYTUM 3a00JIEBaHUSM U HE SIBIISIETCS OC-
HOBHOI MHBAJUIU3UPYIOIIEH.

3. 31 pebeHOK ¢ HaCJIeACTBEHHOW MaTojoruei
opraHa 3peHHUsI, BLISIBICHHBIA B TeUeHUE 6 Mecs-
1IeB HAa KOHCYJIbTaTUBHOM aMOyJIaTOPHOM IIpreMe
B KOHCYJBTaTUBHO-AUATHOCTUYECKOU MOJTUKIIM-
Huke HJICB «OxmarneT» — KUEBJIsIHE U ITpHUeXaB-
111 U3 pa3JIMYHbIX 00J1acTell YKpauHBbl.

Br110 ocylecTBiIeHO IMOJHOE 0GTaJIbMOJIOIH-
yecKoe oOcliemoBaHUE CIENBIX U CIa0OBUISIIINX
JeTell Ui BBISIBJICHUS NETEW C HACJeICTBEHHOM
naTojioruei a3 (Mpou3BOAUINCH BU3OMETPHUS,
pedpakTOMeTpHsi, TOHOMETPUS, IIEPUMETPUS,
OMoMuUKpocKkonus, odTaibMockonus). Takxe
MIPOBEECH aHAJIM3 PEe3YIbTaTOB MPEIbIIYIINX HC-
cJIeAOBaHMI1 10 UCTOPUAM 0OJIe3HU, IO pa3pabo-
TaHHBIM aHKeTaM WHTEPBLIOUPOBAHBI POAUTENU
00CJIeIOBAaHHBIX AETEU MJIsT U3YUYEHUS CeMEHHO-
ro aHamHe3a. [IpoBomuJicsi MOPTPETHBIA METO.N
JUArHOCTUKU Yy JeTell C MOJ03pEeHeM Ha CUHIPO-
MaJIbHYIO0 IaTonoruio. CiaeayeT 0co00 OTMETHUTD,
YTO KO BPEMEHM HAIIMX MCCIICA0BAHUI TaHHBIX O
HaCJIEACTBEHHOW 3TUOJIOTUU CJIETIOTHI U CIa00BU-
JEHU S Y KOJbHUKOB MHTEPHATOB U YaCTU JETEH,
00CJIeIOBaHHBIX B KOHCYJIbTaTMBHO-IMAarHOCTHU-
YeCKOM MOMUKIMHUKE «OXxMaTaeT», He ObLIO.
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Pe3yabTaThl ncclie0BaHMIA H HX 00CYXKIEHHE

OdranbMoyornyeckas XapakTepuUCTUKa Yyue-
HUKOB LIKOJ-UHTEPHATOB IJISI CJICNBIX U CJIa00-
BUISIIUX OIETEH.

B tpex mmeromuxcs B I. KueBe miKonax-wH-
TepHaTax IJISI CJACIBIX W CIaOOBUASIIMNX OeTei
o0y4JaroTcs COBMECTHO 424 pebeHKa, U3 KOTOPBIX
133 (31,4 %) mkonbHUKa — ciensbie, 26 (6,1 %) —
cnaboBuagmme u 265 (62,5 %) — ¢ HOpMaJIbLHOU
WJIM BBICOKOM ocTpoToii 3perus (Vis ot 0,1 go 1,0),
B TOM YMCJIE AETU C TSIXKEJOW MaToOJOTUEH a3 u
BBICOKOM OCTPOTOM 3peHUS.

HacnencrBeHHas maroJiorus rjias mposiBU1ach
y 169 nmeteil B pa3auYHOM Bo3pacTe. Y OOJbIINH-
ctBa gereit (79,3 %, 134 pebeHka) HacleACTBEH-
Hasl aTOJIOTUS TJ1a3 MaHU(pECTUPOBAJIa IIPU POXK-
neHuu, y 14,8 % (25) neteii 60yie3Hb IPOSIBUIACH
B TeUEHME IIEPBOTO T'oJa XKU3HU, y ocTajlbHBIX 10
(5,9 %) nereit — B Bo3pacTe cTapilie OAHOTO Toja.
BpeMst MaHUbecTaLIMM HACIEICTBEHHOM AaTOJI0-

rMu 'y o0cienoBaHHBIX 169 ciaenbiX U c1aboBUIs-
IIYX IIKOJbHUKOB YCTAHOBJIEHO II0 aHAMHE3y U
pe3yiabraTaM obciienoBaHusl. B ncropusx 6omes3-
HU JCeTeil HUINEe He yKa3aHO BpeMsI HavaJIbHO-
ro mposiBiaeHus 3a0ojeBaHUs. JlMarHOCTHKAa BO
MHOTHMX CJIydasiX He COOTBETCTBOBaja BpeMEHU
MposIBJIeHUS 3a00jieBaHUS U, KaK IPaBUJIO, OCY-
ILIECTBJISIJIaCh, KOT/Ia IaTOJIOTHUs 3peHu s ObLIa 3a-
nomo3peHa poauTessMu. MCKiTroueHne CocTaBIIs-
IOT BhIPaK€HHBIE aHATOMUUECKHE Ae(PEKTHI T1a3-
HOTO sI0JIOKa M MPUAATOYHOrO alliapaTa Ijiasa,
KOTOpPBI€ BBISBISJIUCH ITPU POXKIESHUU.

TsxecTh HaCAEACTBEHHOM IIaTOJIOTUM TIJa3 Y
IeTeli-MHBAJIUIOB 10 3PEHUIO, IIPOTHO3 TEUCHU S
00J1e3H1 1 BO3MOXHOCTH peaduIMTallui BO MHO-
T'OM XapaKTepU3yIOTCs HO30JI0TUUECKOM CTPYKTY-
poit matonoruu rnas3 (ta6a. 2). Hozonoruueckas
CTPYKTypa MaTOJOIMU U T'€HeTUYECKUI TUI Ha-
CJIeOBaHU S IIPEICTABISIOT MIPaKTUYSCKUIT MHTE-
pec TaKXe IIJISI TCHETUKOB.

Tabauya 1

XapakTepucTHKa 3puTeNbHBIX (DYHKIWIA y eTeil, 00C/IeI0BAHHBIX B MIKOJAX-WHTEPHATAX JIJIS CJENbIX H CJIA00BHISIIHAX

O6wee KonuuyecTBo feTei c HeGonbLlIOK
YupexaeHue Kkon ;leqTeecﬁ'rBo cﬁgﬂ:rxe;zgﬁ cna6 :—c:ajrnv;:;;eui;i(:qereﬁ cTeneHbio c(l:| v;x:leHHBMaﬂnSIZL%OTbI 3peHus
prepseie e 128 % 2 30
;unK:JgJ?I;aViISF:)T:V?;:LMNi?queM 190 15 6 169
A OnaBoBALINX AGTEl 106 22 18 66
Bcero n, % 424, 100% 133, 31,4% 26, 6,1% 265, 62,5%

Tabauya 2

Pacnpenenenne Ho300rmuecKnX (hopM HACJIEICTBEHHBIX 3200JI€BAHMIA [71a3 ¥ TeHETHYECKMIl THI HACJIEIOBAHUS CPeu AeTeil,
o0yuyaIuxcs B HHTEpHATAX MU ciaadoBuasmux r. Kuesa

F'pynna 3aboneBaHum Ho3sonoruyeckue popmbi Tun Konuuectso GonkHbix
HacnegoBaHUA N %
1 2 3 4 5
ATtpodus u runonnasns agncka saputensHoro Hepsa (O3H) AP 1 0.59
Atpodums n runonnasus [1I3H B coyeTaHum c: kaTapakTou; AP 3 1.78
KocornasmeM unu HuCTarmom; AP 8 4.73
MaTonorusa 3putensHoOro aHomanusMu pedpakumm:
HepBa Muonuen AP 4 2.37
runepmeTponuen AP 6 3.55
acTurMaTtuaMom AP 12 710
natonoruen ceT4yaTkm AL 8 4.73
Wtoro 42 24.85
Maykoma n3onvpoBaHHas AL, AP 0 0
maykoma B coyeTaHum C: kaTapaKkTow; AL, AP 4 2.37
maykoma o
naTonornen porosuLbl; AL, AP 3 1.78
3KTOMMeEn 3payka AL, AP 1 0.59
WNToro 8 4.73
AHopTanbM oBYCTOPOHHMA AL 4 2.37
MaTonorusi rnasHoro MukpodTansm B covYeTaHnm C: KaTapakToun; AP 3 1.78
A6noka naTonoruneln porosuLbl; AP 8 4.73
naTonornemn ceTyaTkm U COCyanmcTon 060no4ku AP 3 1.78
NToro 18 10.65
[OucTtpodun poroBuLbl M30NMPOBaHHbIE AL 0 0
PoroBuubl . .
natonorus AuncTpodmn porosmubl BMECTE C KaTapakTomn 1 naTosnoruen
CTEKOBUAHOro Tena Al 2 1.18
WNTtoro 2 118
104 XAPKIBCBKA XIPYPTTUHA IIKOAA Ne 6(75) 2015
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IIpodoadcenue maba. 2

1 2 3 4 5

Kocornasue B coueTaHum c:
MUonunen; AL, AP 4 2.37
runepmeTponuen; AL, AP 8 4.73
acTurmaTuamMom AL, AP 5 2.96
HucTtarm B coveTaHum c:

MaTonorus rmasoasura- Muonne; AL, AP 0 0

TenbHoOro annapaTta runepmeTponuen; AL, AP 2 118
acTUrmaTuaMom AL, AP 1 0.59
[T03 BEpXHEro Beka 04HOCTOPOHHUI B COYETaHUU C:
MUonuen; Al 0 0
runepmeTponuen; AL 1 0.59
acTUrmaTtuaMom AL 2 1.18
WNToro 23 13.61
AHUpNOUS B codeTaHum c:
HUCTarmom; AL 1 1.59
atpodwmen [13H; AL 2 118
KaTapakTon AL 1 0.59
nereHepauuen ceTyaTku Al 1 0.59
AHOManusa nanoyko-konbo4ykoBOro annapara ¢ HUICTarMom AP 2 118
[ereHepauuns makyrnbl 1 3agHero nontoca rnasa AP 1 0.59
[ereHepauus makynbl 1 3aHero nontca rnasa
B COYETaHuu c:

[MaTonorusi ceTyaTku 1 co- atpocpuei A3H; AP L 0.59

CYAMUCTOro TpakTa Kocornasmem; AP 2 118
NUrMeHTHOW AereHepauunen ceT4yaTkun AL, AP 1 0.59
Kono6oma cetyaTtku n cocyaucToi o6onoykm AP 1 0.59
PetuHowmnsunc AL, AP 1 0.59
Ouctpodus Wrapraparta AP 5 2.96
MurmeHTHasa gereHepauns ceTyaTkun AP, A 2 118
OTcnoiika ceTyaTku ALl 2 118
PetnHobBnactoma ALl 6 3.55
PeTuHonaTmsa HeQOHOLWEHHbIX X-cy 21 12.43
AmaBpo3s llebepa AP 1 0.59
Wtoro 51 30.18
[ereHepaTnBHas 61130pyKOCTb AL, AP 5 2.96

gggggm:;'e asomanun [anbHO30pKOCTb BLICOKOW CTENEHU AL, AP 1 0.59
AcCTUrMaTnam BbICOKOM CTEMNEHMN AL, AP 5 2.96
UTtoro 11 6.51
KaTapakTa nsonupoBaHHas AL 1 1.59
KaTapakTta B couyeTaHum c:
noABbIBUXOM XpycTanuka; AL 1 0.59
rmnepmeTponMen n HUCTarMmom; A0 2 118

3aboneBaHus xpyctanuka |runepMeTponueit n aKTonNnen 3pavka; AL 2 118
acTurmaTMsmMom Al 2 1.18
MopBbIBMX XpycTanuka
C MUonuen; AL 2 1.18
Cc acTurmaTMsamMom ALl 1 0.59
Wtoro 11 6.51
dnbpo3 CTeKNoBMAHOIO Tena c:

T“:J_IT;’”O”"” CTEKMOBWAHOTIO | grcrioikol ceTyaTku 1 KaTapakToil; Al 1 0.59
OTCII0MKON ceTyaTku u atpodunen A3H Al 2 118
WTtoro 3 1.78

WNToro 55 Ho30nornyecknx popm 169 100

Bcero BeImeneHO 55 HO30m0TMYECKHX (opm
HacJIeICTBEHHBIX 3a0oJieBaHUil TIJIa3, KOTOpPHIC
MIPUBENIN K TSKEJIOM CJIEOTe M CIa0O0BUICHUIO
y IIKOJBHWKOB WHTEPHATOB IS CJEINBIX U
cnaboBuaAmMX neteil. TUIbI MX HacaedOBaHMUS
pa3IUYHBI. C ayTOCOMHO-IOMUHAHTHBIM
tunoM HacinenoBaHus (AJl) cBszanbl 22 (40%)
3a0oyieBaHMUSI, C  ayTOCOMHO-PEHECCUBHBIM

TunoM HaciemoBaHus (AP) cesgzano 16 (29,1%)
3aboseBaHmii, 16 (29,1%) 3ab6oneBaHNit MOTYT OBITH
nepeaaHbl KaK ayTOCOMHO-IOMUHAHTHBIM, TaK U
ayTOCOMHO-PELECCUBHBIM TUITOM HacjeIOBaHMSI.
Tun wHacnaepoBanust 1 3aboneBanus (1,8%) —
CHEIJIeHHBIN ¢ X-XpoMocoMoii (X-c1).
HaubGonpiias rpynna 3abojeBaHUA, MPUBOISI-
mux K ciaenote u ciaadosuaeHuio (30,2%) — sto
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3a00JIcBaHUS CEeTYATKM M COCYOUCTOIO TpaKTa.
BonbHBIE ¢ TaToJOTMEl 3pUTEILHOIO HepBa CO-
craBiasioT 24,9 % Bcex o0Ccae0OBaHHbBIX OOJBHBIX,
TsKeable nopoku passutust — 10,7 % (aHO®-
TajabpM, MUKpodTaabpM). Cpeay IpUINH CICTIOTH 1
cnaboBUIEHUS TTPE00IaaaloT TSIKeaasl IaToJOTU s
C opakeHHeM OIHOM MM HECKOJIBKUX CTPYKTYP
ra3. Y IoCTaTOYHO OOJIBIIOro KOJMYeCcTBa AeTeit
(44 peberka — 26 %) mopakeHue IJia3 COYeTaeTCs
C TOpaxXeHWeM JPYyTUX CUCTEM opraHuzma (Mu-
Kpouedanus, ciaboymue u ap.), T.e. 3a00geBaHU S
SIBJISIIOTCSI CAHAPOMaJabHbIMU (TabJI. 3).

Tabauya 3

MHoKeCTBEHHOCTD MOPAKEHHUI y IeTeil ¢ HacJeACTBEHHO
nmaToJIOrueu rjia3

MHOXECTBEHHOCTbL KonuyecTBO 60nbHbIX
nopaxXeHHbIX CTPYKTYpP N %
OpHa cTpyKkTypa B rnasy 35 20,7

Heckonbko CTpyKkTyp B

rmasy 90 53,3
CoueTaHue nopaxeHus rnas

C NOpaxeHUsIMU CTPYKTYp B

OpYyrux cuctemax opraHus- 44 26

Ma (CUHAPOMbI)

Wtoro 169 100

VY nmeteil ¢ cMHApPOMAJIbHOW MAaTOJOTUEN 4allle
BCEro BCTpevaroTcs pasHble (popMbl aIbOMHM3MA
(5 cmyuaeB), cunapom Mapdana (3), cuHApOM
Kpayze-Puse (2), cungpom Lltunnunara-Tiopka-
Hysiina (2), peTpojieHTaJbHasg (GUOpOILIA3Us
Toeppu (2), cunapom Yiuepa (2).

OCHOBHBIM KpHUTEPHEM, XapaKTepU3YIOIIUM
OorpaHMYEHUE XU3HEACSATEIbHOCTH CJEIBIX U Clla-
OOBMISIIUX IETEH, SIBJISIETCS OCTPOTA 3PEHU L.

M3 uyucina obcaemoBaHHBIX 169 yyammxcs
IIKOJI-MHTEPHATOB C HACJIEICTBEHHOW CJIENOTOMN
u ciaboBugeHueM 97 (57,4%) nereit HyX1al0TCS B
0uKOBOI Koppekunu. M3 86 neTeit ¢ aHOMaiusiMu

pedpakuuu Toabko y 11 mereit aHomanus ped-
pakiuy OblJJa OCHOBHBIM MHBaJUIU3UPYIOIIUM
3aboneBaHNEeM (MUOMHUS — 5, TUIIEPMETPOITUST —
1, acTUTMaTU3M pPa3IMIHOTO TUIIA U BBICOKOI
cTerneHu - 5). ¥ ocTajlbHBIX aHOMalusl pedpak-
LAY codeTayach ¢ Apyroi martojoruei rias. Ilo-
CTOSIHHO TIOJIb3YIOTCSI OYKaMU TOJIbKO 48,5% ne-
TE, HYXXIAOLIMUXCSI B OITUYECCKOM KOPPEKIIMU.
B T1abn. 4 mpencraBieHBI JaHHBIE 00 OCTPOTE
3peHusT 000UX I71a3 (C ONTUYECKOU KOppeKILUeid)
IIKOJILHUKOB MHTEPHATOB AJIS CJIETBIX W cJ1abo-
BUISIIIMX C HacJeACTBEHHBIMU 3a00JieBaHUSIMU
a3 (169 yenoBex).

CoryacHo gaHHBIM Taomuubl 4, 74 (43,8 %)
pebeHKa abCONIOTHO WM IPaKTHYECKU ClIe-
nble Ha oba riaza, umemwliue 3,4,5 KaTeropuio
CHMXKEHMSI OCTPOTHI 3peHHUSA (OCTpOTa 3peHUS
ot 0 mo 0,04), cpenu HUX y 8 gereil OTCYTCTBY-
0T 00a rIa3HbIX SI0JI0Ka, y 8 JeTeil OTCYTCTBY-
eT omuH rnas. 8 (4,7 %) mereit — caabOBUASIIINC
CO 2 Kareropmeil CHMXEHHS OCTPOTHI 3pCHUS
Ha oboux rnazax (octporta 3peHus ot 0,05 mo
0,09). ¥V ocranbHbIX 87 yyaliuxcs UMEETCS BbI-
COKasl OCTpOTa 3pEHUsI OAHOTO MM OOOUX Ija3
(0 m 1 kareropus, ocrporta 3peHus 0,1 1 BbIIIIE),
yto coctaBisieT 51,5 % (M3 HuUX 52 YeyjoBeka C
BBICOKOI OCTPOTOM 3peHUs 000X IIa3, 3TU IeTU
MPUHSITE B IIKOJbBI CIIENBIX W CIa00BUISIINX B
CBA3U C TAXKEJION MaToJOruei riaa3 mpyu BBICOKOMN
OCTPOTE 3pEHU S 1 TPEOYyIOT MOCTOSHHOro HabJI1o-
JeHust odrambmonora). Kareropusi CHUKEHUS
OCTPOTEHI 3pEHUS IPUCBANBAIaCh B COOTBETCTBUU
¢ MKB-10 [7].

OrpaHunueHue XKU3HEACATETbHOCTHA 3aBUCUT OT
COCTOSTHUSI 000HMX TJ1a3, OMHAKO B O(HUIINAIbHBIX
JOKYMEHTaX KaTeropusi MHBAJIUIHOCTU OIpec-
JISIETCS TI0 OCTPOTE 3PEHUSI JIYUIIETo I1a3a.

Tabauya 4

OcTtpoTa 3peHusi 000X I71a3 MKOJbHHKOB HHTEPHATOB JIJIsA CJAENbIX U CJA00BHIAAIINX C HACJIEACTBEHHBIMU 3200J1eBAHUSAMHI
IJIa3 C ONTHYECKOI KOppeKuuen

1,0 1 1
0,9
0,8 1 1
5 0,7
g 0,6 2 1 1 4
‘6 0,5 2 1 1 4
‘g 0.4 1|1 2
g |03 4 1 1 6
z 0,1-0,25 24 2 5 1 2 34
$ |0,05-0,09 8 3 2 1 1 1 1 1 18
& [0,02-0,04 3 1 1 2 1 1 9
©
E |cBeTO-
§_ oulyLL.-0,015 22 2 1 1 1 1 1 1 1 31
8 0 18 15 2 5 2 1 7005,6 | 43
AHopTanbm 8 2 1 1 2 1 1 16
aHod- cBeTOo-
Tanem 0 oy -0,015 0,02-0,04 | 0,05-0,09 | 0,1-0,25|0,3| 0,4 | 05 (06| 0,7 {0,809 1,0 169
OcTpoTa 3peHusi BTOpPOro rrnasa
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Puc. 1. Iluarpamma ocTpOThI 3peHUSI B COOTBETCTBUHU C KATerOpUeil CHUXKEHU ST OCTPOTHI 3pEHU I JIYUIIero 1j1a3a ¢ Koppekiuei

Ha guarpamme (puc. 1) mpeacraBiaeHa OCTpO-
Ta 3peHUs Jydliero masa y 169 o6¢ciaenoBaHHbIX
JIeTeil ¢ ONTUYECKON KOppeKluei: 5 Kareropus

Tabauya 6
CocTosHie 3pUTEbHBIX (PYHKIMIA YIEHHKOB,
00CJIe/IOBAHHBIX B HIKOJIAX-HHTEPHATAX 14 AeTei
C HEBPOJOrHYECKHMMH U ICUXOHEBPOJIOrHYEeCKMMHU

CHUXEHUS OCTPOTHI 3peHus — 28 nmereir, 4 Ka- 32601eBaHHAMH
teropusa — 39 nereil, 3 kareropust — 7 mereid, 2 KonmaecTao
karteropust — 19 mereit, 1 kareropus — 37 mereit. nseTeﬁ c
0 xaTeropusi OCTPOTHI 3pEHMsI OLHOrO I1asa y 39 Obwee | Komu- | Konuue- | FEROBHOH
JleTeil cOYeTaeTCsl ¢ Pa3IMYHON OCTPOTOM 3PEHUS  |Y4pexaenme|konuuectso| (2T80 | ET80 | cHukeHus
BTOPOTO IJ1a34. ASTER | peen | wmx peten | SRR
B tab6a. 5 npeacraBiieHa CTpyKTypa NaToJIOTUU (He uHBanu-
[JIa3 JeTel ¢ HeHaCIeACTBEHHOM CIICIIOTOM U clla- Abl)
OoBUIEHMEM B 00CIEOBAHHBIX HIKOIAX. Eﬂ;&’;ﬁﬂ;‘s 98 0 2 96
Tabauya 5 Kona-nn-

DTHOJIOTHS H CTPYKTYPA HEHACAEACTBEHHOIi CJICNOTH 1 TepHar Ne22 160 0 2 158
ci1aboBuaeHns ydeHukos mKoa Ne5 u Ne 11 r. Kuesa Bcero 258 0 4 254
dtuonorus Konuue- % 100 % 0 % 1,55 % 98,45 %

3aboneBaHunA 3aGonesauue CcTBO =

B mkone Ne 8 miist meTeil ¢ MCHUXOHEBPOJIOTU-

MHdeKUunoHHbIe 3oHynapHas atpodus "

3aboneBaHus COCYANCTOW 1 ceTyaTon obono4vek 4 YeCKUMHU 3a00JI€BAHUSAMU O6y‘laeTC$I 98 OCTCU.

[?f,fgg,:ﬁ;;?,.no?a o6oux rna3 CHuxenue 3peHus BelaBieHo y 32 (32,7 %) ue-

LmTomeranosupyc, | AKPOPTaNbM 06owx rmas 1 JIOBEK, B TOM 4uciie y 24 (24,5 %) dyenoBek uMeer-

KpacHyxa) Atpocpus ASH oboux rnas L Cs HACJIENCTBEHHAS CUHAPOMAaJbHas IMaTOJOrMs

Tpasmel Benbmo poroBuLibl 060ux rnas v C IJIa3HOM CUMIITOMATHKON. Y 8 nmeTeli ¢ HeHa-
KkaTapakTa (HeonepupoBaHHas) Ha 2

OfIHOM rnasy CJIeACTBEHHBIMHU MOPaXXCHUSIMU I71a3 TJIa3Has 1a-

BenbMo porosuLbl Ha OAHOM rna- 1 TOJOIruAa O6YCJ'IOBJICH3 B OOJIBILIMHCTBE cJIy4yacB

5 3y, aakus Ha Apyrom rnasy TMePEHECEHHBIM MEHWUHTUTOM U OMYXOJEBBIMU 3a-
nyxonm ATpodus 3puTenbHOro Hepaa 6

FOMOBHOMO MO3ra | 0BonX rmas 00JIeBaHUSIMU TOJIOBHOT'O Mo3ra.
(ONEepUpOBaHHBIE) B mikone Ne 22 nyis nmeteit ¢ HEBPOJIOTMYECKU-
Bcero 15 MU 3abosieBaHUSIMU 00ydaeTcs 160 gereil, B TOM

3aboseBaHusA Tja3 y JAeTeil INKOJI-MHTEp-
HaTOB C Pa3JIMYHON CUHIPOMAJILHOI IICUXOHEBPO-
JIOTMYECKOM MaTOJOTUEH.

Cnenble ¥ CIa0OBUISIIME OETU C IMATOJIOTH-
eil a3, KoTopasl sIBJSETCS IpPOsSBICHUEM CHH-
JIPOMOB UJIY COITYTCTBYET IPYTUM 3a00JI€BaHUSIM,
HaXomsSITCSI B MHTEpPHATax IJIS TSKEJIOO0OJbHBIX
JIeTeil TT0 OCHOBHOMY 3aboJieBaHMIO. B Tabin. 6
MPUBOAUTCI COCTOSIHUE 3PUTENBbHBIX (PYHKIIUIA
Yy YUEHMKOB MHTEpHarTa s AeTel C ICUXOHEB-
poJIorn4ecKUMHU 3a001eBaHUSIMHU No§ 1 IIIKOJIbI-
nHTepHaTa Ne22 miIst meTeil ¢ HeBPOJIOTMIeCKUMU
3a00JIcBaHUSIMU.

YHCJIe TOJIBKO OOMH 0OJBHOM ¢ HACIEACTBEHHBIM
CUHIApOMOM (axoHaporiiasus). OctaabHbIe 00JIb-
Hble C HEBPOJIOTMYECKOU marojorueit (3agepxkka
TICUXOHEBPOJOTMUECKOTO Pa3BUTUS, HEAOpPa3BU-
THE pe4yM, 3aMKaHue, dHype3bl U 1p.). Bcero ¢
MMOHMXXEHHBIM 3peHueM — 31 pebeHok (19,4 %).
Tonbko y OgHOTro OOJBLHOTO OTMEUYeHAa TSKesast
MaTOJIOTUS TJIa3 HACJEACTBEHHOTO ITPOUCXOXIIE-
HUS — aXOHApPOIUIa3us C TJa3HOM CUMIITOMATH-
KOM — TUNepMETPOINTMYECKU I aCTUTMATU3M 0001 X
I1a3, aMOJIMONMSI BRICOKOM CTEIIeHU 000X IJ1a3.
AHanu3 TNpPUBEICHHBIX OaHHBIX CBUICTEIIb-
CTBYeT O TOM, 4YTO IPUYMHON HacJeACTBEHHON
CJICTIOTHl M CJIA00BUACHUS Yy y4YaIIUXCS IIKOJI-
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WHTEPHATOB C IICUXOHEBPOJOTMUECKON U HEBPO-
JIOTUYECKOM TAaTOJIOTUEH SIBJISIETCS OYEHb TsKe-
Jlasi CUHJApOMaJibHas maroJyiorus. deTtu ¢ Hacaen-
CTBEHHOM MAaTOJIOTMEN TJIa3, KOTOpas SBJISETCS
OIHUM U3 IPOSBICHUN TSIXKEJIbIX CHHIPOMOB, 00-
y4aloTcsl B CIIeMAJIM3UPOBAHHBIX MHTEpHAaTax.
OHM He OCBHMACTEILCTBYIOTCS Ha TpeIMeT WH-
BaJIMIHOCTU MO 3PEHUI0 W HE YUYUTHIBAIOTCS B
o(uIIMaIbHOI CTaTUCTUKE KaK CJIeIble U caabo-
BUISIIIIHE.

Odranpmonornyeckasl XxapakKTepucTukKa aeTeit
C HaCJIeICTBEHHOM IMaTOJI0T el 3pUTEIBHOTO aHa-
JIM3aTopa, BBISIBJIEGHHBIX Ha aMOyJIaTOPHOM MpH-
eMe B IOJIUKJIMHUKE «OXxMaTaeT».

ABTopoMm B TeueHue ocmorpeHo 2000 60ab-
HBIX JeTeil, BuigBieH 31 pebenok (1,5 %) ¢ Tske-
JIOW HACJIEICTBEHHOW MaToJIOTHEN IJ1a3 B BO3pac-
Te oT 1 1o 16 net. HacnencTBeHHbIe 3a001€BaHMsI
y 31 pebeHka MaHU(PECTUPOBAJU B pa3IUUHBIE
cpokHu ku3Hu. B 27 cimyyasx 3aboneBaHue ObLIO
BpPOXJEeHHBIM; y 1 pebeHKa MNepBble MpU3HAKU
MosiBUJIOCh B 3 roga, y 1 — B 5 1eT, y 1 — B 6 jeT,
y 1 — 810 ner.

VY 31 pebeHka ¢ HacjleICTBEHHBIMU 3a0o0JieBa-
HUSIMU I71a3 OblJa BbISBJIEHA CJEIYoIIasi MaTo-
snorus: atrpodusa JA3H — 3 yemoBeka, rumonia3us
JI3H — 2 genoBeka, MUTMEeHTHAS TUCTPOUS ceT-
yaTKu — 4 4dejgoBeKa, aHUPUIMST — 2 4eJoBeKa,
KaTapakTa — 8 4eJloBeK, KOCcoria3ue — 5 4eaoBek,
HUCTarM — 1 4eyoBek, NTo3 — 2 4YeJoBeKa, MUO-
nus — 3 4enoBeK, aCTUrMaTtusm — 1 yenosek. [1pu
3TOM M30JIMPOBAaHHYIO INIA3HYIO MAaTOJOTUIO NMe-
1 23 pebenka (74,2 %), NaTONOTHIO TJ1a3 B COCTa-
Be CUHApPOMOB — 8 nmeteii (25,8 %).

M3 oO1iero konuuectna aeteit (31 yuenoBek) ciie-
neix 13 (41,94 %), cnabosugsamux 6 (19,35 %), ¢
HEeOOJIBIIION CTENEHBI0O CHUXEHMSI OCTPOTHI 3pe-
Hus 12 (38,71 %) nereii.

Ho BU3KMTA B KOHCYJIBTATUBHYIO ITOJUKJINHUKY
Bce mamueHTHl (31) obpamanuchk K opTaibMosio-
ry. HacnencTBeHHBINI XapakTep IaTOJOTUU TIja3
OBbLJT YCTAHOBJIEH MEAULIMHCKUMU T€HETUKAMU Y
8 meteii. Y 23 nereit Ha OCHOBAHWM XapaKTepa Ia-
TOJIOTUY W CEMEHHOIro aHaMHe3a HaMU OBLJIO 3a-
MOA03PEHO HACJEACTBEHHOE MPOUCXOXIEHNE 3a-
ooneBaHus. Y 10 U3 HUX NpeaNoJoKEeHHas HaMu
HacJIeACTBEHHAs IaTOJIOTUs TJia3 IMOATBEpPXKIeHa
reHeTukamMu. Ha ocHoBaHUM ceMeiiHOro aHaMHe-
3a, OCHOBAHHOI'O Ha MHTEPBBIOMPOBAHUU POIdM-
Teleii (62 yeaoBeKa — ITOJIHbIE CEMbU), B KaXI0M
CEMbe y OJHOTO M3 pOAUTEIci uMeaach HacjaeI-

CTBEHHasl IMarojorus riaas. 16 pogureneit (8 ce-
Meit — 25,8 %) mo mocemeHust «OxMataeTa» 3Ha-
JIX O HACJIEACTBEHHON TMpUpoae 3a00JIeBaHUS UX
nereii. 46 ponureneii (74,2 %) He 3HaAU 00 3THO-
JIOTUU 3a00JIEBAaHUS U O TOM, YTO MOTYT SIBJISIThCS
HOCHUTEJISIMU HACJIEACTBEHHOM MAaTOJIOIUH TJIa3.

BriBoabl

PesynbTaTel oOciemoBaHUS JAEeTEeM  IIKOJ-
WHTEPHATOB [UJIsd CJEINbIX M CJIA00BUISIIUX,
IIKOJI-MHTEPHATOB IJISI JeTel C TAKEABIMU CHH-
IpOMaJIbHBIMU ITOPaXXeHUSIMU U OeTell C Hace-
CTBEHHOI CJIENMOTO M CJIabOBUIEHUEM, BbISIB-
JICHHBIMU Ha aMOYJIaTOPHOM IIpHeMe, ITO3BOJISTIOT
cAenaTh cieaylolune o6o0IIeH s, XapaKTepUu3ylo-
1LI1e CJICTIOTY U CJ1a00BUICHUE NETEH.

1. Taxenas ciaenoTa U c1aboOBUIEHUE yUallUX-
Ccsl MHTEPHATOB [JIS CICHBIX W CIA00BUISIINAX
00ycJIOoBJIeHA HAaCJIeJCTBEHHON MaToJorueil rias
B 91,9 % cnydaeB 1 mpuOOPETEHHOI MaTOJOI e,
B TOM 4MCJIe IMaToJIorueil, CBI3aHHOM ¢ 3a00JieBa-
HUeM MaTepu, B 8,1 % ciaydaes.

2. Cpean TIpUUYWH CIIETIOTHI M CITA00BUICHUS
npeoOlafaoT TSIXKedas ITaTOJOTHS C Iopaxe-
HHEM OIHOM MM HECKOJBKHX CTPYKTYp TJjas.
Haubonpimasa rpymnmna 3abojieBaHUI, HPUBOAS-
UX K ciaenore U cinadosugeHuio (30,2 %) — sto
3a00JIeBaHUS CETYATKM U COCYIMCTOTO TpaKTa.
BonpHBIE ¢ MaTOJIOTME 3pUTEIHLHOIO HEpBa CO-
cTaBagioT 24,9 %, Tsxeble BpOXISHHbBIE ITOPOKU
passutus — 10,7 % (aHodTanbM, MUKpODTAIBM).

3. HacnencTBeHHas cjernoTa U Cl1a0OBHACHUE
00yCJIOBJIEHbl M30JMPOBAHHON MmaToJjiorueit rjia3
B 74% cny4aeB. Y JOCTAaTOYHO OOJILIIOTO KOJINYE-
cTBa aeTeil (44 pebeHka — 26 %) mopaxkeHue Iia3
CcOoYEeTaeTCd ¢ MopakeHHeM APYTUX CUCTEM opra-
Hu3Ma (Mukpouedanus, ciaboymue v ap.), T. €.
3a00JieBaHUS SIBJISIOTCS CUHIPOMAJIbHBIMU.

4. JlaHHBIE O HAcCJIeACTBEHHOI ITaTOJOTUHU IJ1a3
IeTell, BBISIBJICHHBIE Ha aMOyJIaTOPHOM IIpueMe,
UMEIOT OoJibllloe TpUKIamHoe 3HadeHue. OHU
YKa3bIBalOT Ha TO, YTO:

1) uMeeTCst BO3MOXHOCTD 3aI0J03PUTh Hace -
CTBEHHBIN XapaKTep IIaTOJOTUU IJ1a3 y IETE Ha
OCHOBAaHUM Pe3yJbTaToB aMOyIaTOPHOro ooOcie-
IIOBaHUSA 1 cOOpa ceMETHOro aHaMHe3a;

2) 74,2% ponmutelieii He 3HAIOT O HAache-
CTBEHHOM XapakTepe 3a0ojieBaHUSI MX OeTel
Y, CJeloBaTeJbHO, OHU HE OCO3HAIOT, YTO MO-
IyT SBISATBCSI HOCUTEISIMM HacIeACTBEHHOM
MaTOJIOTUH TJ1a3.
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POJIb TEHETUYHO
JETEPMIHOBAHOI
[IATOJIOI'Ti OYE

Y CTPYKTYVYPI
THBAJIIJTHOCTI ITO 30PY
YV JITE B METATIOJIICI

€. M. Cagina

THE ROLE OF GENETICALLY
DETERMINED PATHOLOGY
OF THE EYE IN THE
STRUCTURE OF DISABILITY
AMONG CHILDREN IN THE
METROPOLIS

E. M. Savina

Pesome. Y craTTi HaBedeHO pe3yJbTaTh OOCTEXEHHS YYHiB
LIKiJI-iHTepHATiB JJISI CAINUX i c1abo30pux, WIKiJ-iHTepHATiB AJIs
JIiTell 3 BaXXKUMU CUHAPOMaJIbHBIMU YpaxKeHHSIMMU, OiTel 3i criaa-
KOBOIO CJIIMIOTOIO Ta c1a000auyeHHSIM, BUSBJICHUMU Ha KOHCYJIbTa-
THBHOMY NpuUIiOMi B MOAiKAiHiLi. BuBYeHa pojb cnagKoBOI MaToO-
JIOTil ouel y CTPYKTYpi CHinoTH i c1abobadyeHHi y JaHUX T'pylax.
BuzHayeHO O0COOJMBOCTI Ta HO30JIOTIYHY XapaKTepPUCTUKY T'eHe-
TUYHO JeTEepMiHOBAHOI MaTojorii opraHy 30py. 3po0JieHO BUCHO-
BOK ITPO MOXJIMBOCTI JiarHOCTUKM CMaJKOBOI0 XapaKTepy O4HOI
MMaTOJIOTi1 MpU MEePBUHHOMY OOCTEXXEHHIi IMalliEHTa Ha KOHCYJIbTa-
TUBHOMY NpUIOMi.

Karouosi caoBa: cnadkosi cainoma i crabobauenns, cmpykmypa,
30p08i yHKYii, IHeaNiOHICMb.

Summary. The article presents the results of the survey of pupils
of boarding schools for the blind, boarding schools for children with
severe syndromic lesions, children with hereditary blindness and
weak sight, were revealed at a consultative appointment at the clinic.
Studied the role of genetic eye pathology in the structure of blindness
and vision disorders in these groups. The features and nosological
characteristics of genetically determined pathology of the organ of
vision. The conclusion about the possible diagnosis of hereditary
nature of ocular pathology in the initial evaluation of the patient
during an appointment.

Key words: hereditary blindness and low vision, structure, visual
Sfunction, disability.
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