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Ââåäåíèå. Ïèãìåíòíàÿ äåãåíåðàöèÿ ñåò÷àòêè — 
òÿæåëîå ãåíåòè÷åñêè îáóñëîâëåííîå çàáîëåâàíèå, 
ïðèâîäÿùåå ê ñëåïîòå ïàöèåíòîâ ìîëîäîãî òðóäî-
ñïîñîáíîãî âîçðàñòà. Ïî ìíåíèþ íåêîòîðûõ àâòî-
ðîâ, ïî÷òè ÷åòâåðòü ñëó÷àåâ ïèãìåíòíîé äåãåíåðà-
öèè ñåò÷àòêè ñîñòàâëÿþò ñèíäðîìû Áàðäåò-Áèäëÿ 
(Bardet-Biedl ) è Óøåðà (Usher ) [13]. 

Àíãëèéñêèå îôòàëüìîëîãè John Laurence è 
Robert Moon â 1866 ã. âûäåëèëè â îòäåëüíûé ñèí-
äðîì ïèãìåíòíûé ðåòèíèò â ñî÷åòàíèè ñ îæèðåíè-
åì è ãèïîãåíèòàëèçìîì [14]. Â 1920 ã. Ôðàíöóçñêèé 
âðà÷ G. Bardet âêëþ÷èë â ñîñòàâ ñèíäðîìà ïîëèäàê-
òèëèþ, â 1922 ÷åøñêèé ôèçèîëîã è ýíäîêðèíîëîã 
A. Biedl îïèñàë ïðè ýòîì ñèíäðîìå ïðèçíàêè óì-
ñòâåííîé îòñòàëîñòè [1]. 

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ â ëèòåðàòóðå ýòîò ñèíäðîì 
íàçûâàþò êàê Bardet-Biedl ñèíäðîì (BBS), êîòî-
ðûé õàðàêòåðèçóåòñÿ áîëüøèì ñïåêòðîì êëèíè÷å-
ñêèõ ïðèçíàêîâ, îäíàêî êàðäèíàëüíûìè ÿâëÿþòñÿ: 
ïàëî÷êî-êîëáî÷êîâàÿ äåãåíåðàöèÿ (èíîãäà åå íàçû-
âàþò àòèïè÷íûé ïèãìåíòíûé ðåòèíèò), ïîëèäàê-
òèëèÿ, îæèðåíèå öåíòðàëüíîãî ãåíåçà, óìñòâåííàÿ 
îòñòàëîñòü, ãèïîãîíàäèçì è ðåíàëüíàÿ äèñôóíê-
öèÿ. Ïî ìíåíèþ àíãëèéñêèõ àâòîðîâ (Beales è ñî-
àâò., 1998) [4], ýòîò ñèíäðîì îòëè÷àåòñÿ îò áîëåå 
ðåäêî âñòðå÷àþùåãî Laurence-Moon ñèíäðîìà, ïðè 
êîòîðîì ðåòèíàëüíàÿ ïèãìåíòíàÿ äåãåíåðàöèÿ, óì-
ñòâåííàÿ îòñòàëîñòü è ãèïîãîíàäèçì âñòðå÷àþòñÿ â 
ñî÷åòàíèè ñ ïðîãðåññèðóþùèì ñïàñòè÷åñêèì ïàðå-
çîì è äèñòàëüíîé ìûøå÷íîé ñëàáîñòüþ, íî áåç ïî-
ëèäàêòèëèè. 

Ìîãóò âñòðå÷àòüñÿ, íî íåîáÿçàòåëüíî, äðóãèå 
ïðèçíàêè [4]: ãåïàòîôèáðîç, ñàõàðíûé äèàáåò, ñíè-
æåíèå ñëóõà, àñòìà, âðîæäåííûå àíîìàëèè ñåðäöà, 
àíîìàëèè äåíòû, íåäîðàçâèòèå íèæíåé ÷åëþñòè, 

íåáîëüøîé ðîñò, îòñòàâàíèå ôèçè÷åñêîãî ðàçâèòèÿ, 
íàðóøåíèå ðå÷è, óõóäøåíèå ñëóõà, èçîëèðîâàííûå 
ñòðóêòóðíûå íàðóøåíèÿ ìîçæå÷êà (ïî äàííûì ÊÒ 
è ÌÐÒ). Îòìå÷àþòñÿ òðóäíîñòè ñ òàêèìè äåòüìè â 
äåòñêîì âîçðàñòå èç-çà ýìîöèîíàëüíûõ âñïûøåê, 
ôðóñòðàöèè, íåãèáêîñòè, ó íèõ îãðàíè÷åí ñëîâàð-
íûé çàïàñ, ìíîãèå èç íèõ ïðåäïî÷èòàþò ðóòèííóþ 
ðàáîòó [4]. BBS ÿâëÿåòñÿ àóòîñîìíî-ðåöåññèâíûì, 
ãåíåòè÷åñêè ãåòåðîãåííûì, ñ 14 ëîêóñàìè íàðóøå-
íèé: [5, 16]. Ëîêóñ 1 BBS 1 — (11q13) âîâëåêàåòñÿ 
íàèáîëåå ÷àñòî — â 45 % ñëó÷àåâ [4]. Ìóòàöèþ ãåíà 
BBS6 åùå íàçûâàþò McKusick-Kaufman syndrome 
[22]. Î÷åâèäíûõ ãåíîòèïè÷åñêèõ-ôåíîòèïè÷åñêèõ 
êîððåëÿöèé ìåæäó íàðóøåíèÿìè â ðàçëè÷íûõ ëî-
êóñàõ íå âûÿâëåíî [4]. 

Âñòðå÷àåìîñòü: 1 ñëó÷àé íà 150 000–160 000 ÷å-
ëîâåê â åâðîïåéñêîé ïîïóëÿöèè è Ñåâåðíîé Àìå-
ðèêå, íî â ïîïóëÿöèÿõ ñ âûñîêèì óðîâíåì ðîäñòâà 
è èçîëèðîâàííûì ïðîæèâàíèåì âñòðå÷àåìîñòü çíà-
÷èòåëüíî ÷àùå –íàïðèìåð, 1 ñëó÷àé íà 13 000 ÷åëî-
âåê â Íüþôàóíäëåíäå [17]. 

Ñîãëàñíî ðàáîòå Beales è ñîàâò (1998) [4], êîòî-
ðûå ïðåäñòàâèëè ðåçóëüòàòû íàèáîëåå âñåîáúåìëþ-
ùåãî è ïîëíîãî èññëåäîâàíèÿ 109 ïàöèåíòîâ ñ BBS, 
ïðîæèâàþùèõ â Àíãëèè, ñîîòíîøåíèå ìóæ÷èí è 
æåíùèí áûëî ðàâíî 1,3:1,0. Èç àíàìíåçà èçâåñòíî, 
÷òî ïðè ðîæäåíèè òàêèõ äåòåé â ñðåäíåì âåñ èõ áûë 
ðàâåí 3370 ã, â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ áåðåìåííîñòü 
ïðîòåêàëà áåç îñëîæíåíèé. Äèàãíîç BBS â ñðåäíåì 
óñòàíàâëèâàëè â 9 ëåòíåì âîçðàñòå, âïåðâûå ðîäè-
òåëè îòìå÷àëè íàðóøåíèÿ îáû÷íî â 3–4 ëåòíåì 
âîçðàñòå (ò.å. ïîíàäîáèëñÿ ïðèìåðíî 6 — ëåòíèé 
èíòåðâàë âðåìåíè äëÿ óñòàíîâëåíèÿ îêîí÷àòåëüíî-
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ãî äèàãíîçà, ÷òî îáúÿñíÿåòñÿ ìåäëåííûì ïðîÿâëå-
íèåì òàêèõ ïðèçíàêîâ, êàê ïèãìåíòíûé ðåòèíèò è 
ðåíàëüíàÿ äèñôóíêöèÿ). 

Ïàëî÷êîâî-êîëáî÷êîâàÿ äåãåíåðàöèÿ (ïèãìåíò-
íûé ðåòèíèò) îïðåäåëÿåòñÿ â 93–100 % ñëó÷àåâ [1–
16] è ýòî — êëþ÷åâîé êðèòåðèé äëÿ óñòàíîâëåíèÿ 
äèàãíîçà BBS [4]. Îôòàëüìîëîãè÷åñêèå ïðèçíàêè 
âêëþ÷àëè òàêæå íèñòàãì, ìèîïèþ, àñòèãìàòèçì, 
ñòðàáèçì, êàòàðàêòó, öâåòîâóþ ñëåïîòó. Èçìåíåíèÿ 
ãëàçíîãî äíà âàðüèðîâàëè: âñòðå÷àëàñü ìàêóëîïà-
òèÿ ðàçëè÷íîé âûðàæåííîñòè, äèñòðîôèÿ â âèäå 
áû÷üåãî ãëàçà, ïåðèôåðè÷åñêàÿ «ãåîãðàôè÷åñêàÿ» 
àòðîôèÿ, ó÷àñòêè ïðåêðàñíî ñîõðàíèâøåéñÿ ôóíê-
öèè ïàëî÷åê â ìàêóëå è àáñîëþòíî íåðàáîòàþùèõ 
êîëáî÷åê [10], àòðîôèÿ çðèòåëüíîãî íåðâà. 

Ïåðâûå ïðèçíàêè ñíèæåíèÿ çðåíèÿ â ñóìåðêàõ 
[19] â ñðåäíåì îòìå÷àþò â 4 ëåòíåì âîçðàñòå, à ïðî-
áëåìû ñî çðåíèåì ïðè äíåâíîì ñâåòå — ê 6–7 ãî-
äàì. Ðîäèòåëè çàìå÷àþò ïîÿâëåíèå íî÷íîé ñëåïîòû 
ó ñâîèõ äåòåé â ñðåäíåì ñòàðøå 8 ëåòíåãî âîçðàñòà. 
Âîçðàñò, ïðè êîòîðîì ðåãèñòðèðîâàëè ñëåïîòó, âà-
ðüèðîâàë îò 8 äî 43 ëåò è â ñðåäíåì ñîñòàâèë 15,5 
ëåò [4]. Ïî äàííûì Klein è ñîàâò. [4], 73 % èõ ïàöè-
åíòîâ àáñîëþòíî îñëåïëè ê 20 ãîäàì, à 86 % — ê 30 
ãîäàì, ó îñòàëüíûõ — çðåíèå çíà÷èòåëüíî ñíèæåíî. 
Êîãäà ñðàâíèâàëè ðàçâèòèå â äèíàìèêå îáû÷íîãî 
íàñëåäñòâåííîãî ïèãìåíòíîãî ðåòèíèòà è BBS, òî 
çðèòåëüíûå íàðóøåíèÿ ïðè BBS íàñòóïàëè ðàíüøå 
è ïî÷òè âñå ïàöèåíòû (98 %) òåðÿëè çðåíèå äî 30 
ëåòíåãî âîçðàñòà. Â ñðåäíåì îòìå÷àëè ñêîðîñòü ïà-
äåíèÿ çðåíèÿ — 0,1 â 3 ãîäà [19] è êîíöåíòðè÷åñêîå 
ñóæåíèå ïîëÿ çðåíèÿ íà 3 ãðàäóñà â ãîä ïðè íàáëþ-
äåíèè ïàöèåíòîâ â òå÷åíèå 9 ëåò. 

Äèñêè çðèòåëüíûõ íåðâîâ (ÄÇÍ) è ðåòèíàëüíûå 
ñîñóäû íå îòëè÷àëèñü îò íîðìû ó äåòåé ìëàäøåãî 
âîçðàñòà, ïîáëåäíåíèå äèñêîâ è ñóæåíèå äèàìåòðà 
ñîñóäîâ ïðîÿâëÿëèñü ïîçæå. Ïî äàííûì Riise R. 
è ñîàâò. [19], óñèëåíèå ïèãìåíòàöèè ìàêóëû è ïî-
áëåäíåíèå ÄÇÍ ïðîèñõîäèò ê 6–7 ãîäàì, èçìåíåíèå 
ïèãìåíòà íà ñðåäíåé ïåðèôåðèè ê 13 ãîäàì ïî òèïó 
êîñòíûõ òåëåö, íî âñòðå÷àëàñü è àòèïè÷íàÿ ôîðìà. 

Jacobson SG è ñîàâò. [10] îòìåòèëè âûðàæåí-
íîå ñíèæåíèå ñâåòîâîé ÷óâñòâèòåëüíîñòè (Ñ×) öåí-
òðàëüíîé è ïåðèôåðè÷åñêîé ñåò÷àòêè ïðè ôîòîïè-
÷åñêîé è ñêîòîïè÷åñêîé ñòàòè÷åñêîé ïåðèìåòðèè 
ê 10–15 ãîäàì æèçíè. Ïî äàííûì ðàçíûõ àâòîðîâ, 
ñâåòîâàÿ ÷óâñòâèòåëüíîñòü ïðèìåðíî íà 2 log units 
ìåíüøå íîðìû, â äèíàìèêå óìåíüøàÿñü â ñðåäíåì 
íà 0.19 log â ãîä [7] è íå ìåíåå, ÷åì íà 0.5 log unit â 
äåêàäó æèçíè [15]. 

Ronald M. Hansen è äð. [21] íàñòàèâàþò íà ðàí-
íåé äèàãíîñòèêå ýòèõ èçìåíåíèé ñ öåëüþ ïðèîñòà-
íîâëåíèÿ ñíèæåíèÿ çðèòåëüíûõ ôóíêöèé è ïåðèîä 
âðåìåíè ïðè ïîêàçàòåëÿõ ñâåòîâîé ÷óâñòâèòåëüíî-
ñòè 1,0–3,0 ëîã.åä. íàçûâàþò «îêíî âîçìîæíîñòåé», 
êîãäà åùå âîçìîæíà ëå÷åáíàÿ «èíòåðâåíöèÿ», ïðè-
âîäÿùàÿ ê ïåðèîäó ñòàáèëèçàöèè. 

Ïî äàííûì Ronald M. Hansen [21], ïîêàçàòåëè 
Ñ× óõóäøàþòñÿ ñ âîçðàñòîì è ñâÿçàíû ñ äåãåíåðà-
öèåé ôîòîðåöåïòîðîâ è ïîñòðåöåïòîðíûõ êëåòîê 
[11], ïðè÷åì ñîñòîÿíèå òåìíîâîé àäàïòàöèè êîððå-
ëèðóåò ñ óìåíüøåíèåì äèàìåòðà àðòåðèîë. Ðàññìà-
òðèâàÿ ôàêò èñòîùåíèÿ ñîñóäèñòîé ñåòè, àâòîðû 
óêàçûâàþò íà óìåíüøåíèå òîëùèíû ýêñòðàöåëëþ-
ëÿðíîãî ìàòðèêñà ðåòèíàëüíûõ ñîñóäîâ è íà ïîëîì-
êó ìåõàíèçìîâ àóòîðåãóëÿöèè êðîâîòîêà. 

Ýëåêòðîôèçèîëîãè÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ. Riise R 
è ñîàâò [19] âûÿâèëè îòñóòñòâèå áèîýëåêòðè÷åñêîé 
àêòèâíîñòè ñåò÷àòêè íà ýëåêòðîðåòèíîãðàììå (ÝÐÃ) 
â ñêîòîïè÷åñêèõ óñëîâèÿõ (ïàëî÷êîâûå ôîòîðåöåï-
òîðû), ñíèæåíèå àìïëèòóäû ìåëüêàþùåé (êîëáî÷-
êîâîé) ÝÐÃ ó ïîäàâëÿþùåãî ÷èñëà ïàöèåíòîâ. Ïî 
äèíàìèêå çàáîëåâàíèÿ îòìå÷åíî, ÷òî åùå ê 5 ëåòíå-
ìó âîçðàñòó ïîêàçàòåëè ÝÐÃ è çðèòåëüíî-âûçâàííûõ 
ïîòåíöèàëîâ (ÇÂÏ) â îñíîâíîì áëèçêè ê íîðìå 
(ïîýòîìó ðåêîìåíäóþò ïðîâîäèòü ÝÐÃ íå ðàíåå 4 
ëåòíåãî âîçðàñòà), íî óæå ê 10 ãîäàì â 90 % ñëó÷àåâ 
îòìå÷àåòñÿ ÿâíîå ñíèæåíèå àìïëèòóäû ÝÐÃ îòâåòà. 
×åòêîé êîððåëÿöèè ìåæäó àìïëèòóäîé ÝÐÃ îòâåòà è 
ïëîùàäüþ ôóíêöèîíèðóþùèõ ó÷àñòêîâ ïîëåé çðå-
íèÿ íå âûÿâëåíî [9]. Ýëåêòðîîêóëîãðàììà ïîêàçû-
âàåò ïîâðåæäåíèå ïèãìåíòíîãî ýïèòåëèÿ [12]. 

Ìîðôîëîãè÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ. Ïðè ïðîâåäå-
íèè îïòè÷åñêîé êîãåðåíòíîé òîìîãðàôèè íà ïðè-
áîðå âûñîêîãî ðàçðåøåíèÿ [8] (Fourier-domain OCT) 
ó ïàöèåíòîâ ñ BBS1 è BBS10 ãåíîòèïîì âûÿâëåíî, 
÷òî â ìàêóëÿðíîé îáëàñòè ñåò÷àòêè ñîõðàíåíû âíó-
òðåííèå ñëîè è íàðóæíûé ÿäåðíûé ñëîé, ðàçðóøå-
íû ñëîè âíóòðåííèõ è íàðóæíûõ ñåãìåíòîâ ôîòî-
ðåöåïòîðîâ, èñòîí÷åí ñëîé ïèãìåíòíîãî ýïèòåëèÿ. 
Â ïðåäåëàõ ôîâåîëû ñëîè âíóòðåííèõ è íàðóæíûõ 
ñåãìåíòîâ ôîòîðåöåïòîðîâ óìåíüøåíû, îäíàêî â 
íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ èäåíòèôèêàöèÿ ýòèõ ñëîåâ áûëà 
íåâîçìîæíà âñëåäñòâèå èõ ðåçêîãî èñòîí÷åíèÿ, íå 
îïðåäåëÿëñÿ ðåñíè÷íûé ñëîé (connåcting cilia — CL) 
ìåæäó ñåãìåíòàìè ôîòîðåöåïòîðîâ. Òàêæå âûÿâëÿ-
ëèñü äåïîçèòû âáëèçè èëè ïîä ìåìáðàíîé Áðóõà. Íà 
ôëþîðåñöåíòíîé àíãèîãðàôèè — ôîâåîìàêóëÿðíàÿ 
ãèïåðôëþîðåñöåíöèÿ [7]. 

Â ýêñïåðèìåíòå íà ìîäåëè ýòîãî ñèíäðîìà 
Muhammad M. Abd-El-Barr è ñîàâò., 2007 [18] áûëî 
ïîêàçàíî íàðóøåíèå òðàíñïîðòà îïñèíà è ðîäîï-
ñèíà èç âíóòðåííåãî ñåãìåíòà ôîòîðåöåïòîðîâ ê 
íàðóæíûì, îáóñëîâëåííîå ïîðàæåíèåì áàçàëüíûõ 
òåëåö ðåñíè÷åê (cilium), ñîåäèíÿþùèõ íàðóæíûå 
è âíóòðåííèå ñåãìåíòû ôîòîðåöåïòîðîâ [3], ÷òî â 
äàëüíåéøåì âåäåò ê äåãåíåðàöèè ôîòîðåöåïòîðîâ, 
à òàêæå äåôåêò ñèíàïòè÷åñêîé ïåðåäà÷è îò ôîòî-
ðåöåïòîðîâ êî âòîðûì íåéðîíàì çðèòåëüíîé ñèñòå-
ìû. Ïåðâè÷íîå ïîðàæåíèå ôîòîðåöåïòîðîâ ïîä-
òâåðæäàåòñÿ ïðè ãèñòîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè 
ãëàç, âçÿòûõ ïîñìåðòíî ó áîëüíûõ BBS [18]. 

Â ñâÿçè ñ òåì, ÷òî ñóùåñòâóþò òðóäíîñòè â 
óñòàíîâêå äèàãíîçà âñëåäñòâèå îñîáåííîñòåé ïà-
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òîëîãèè, íåêîòîðûå àâòîðû ïðåäëàãàþò àëãîðèòì 
îáÿçàòåëüíûõ èññëåäîâàíèé, â êîòîðûé âêëþ÷àþò 
ýëåêòðîôèçèîëîãè÷åñêèå ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ 
îðãàíà çðåíèÿ (ÝÐÃ è ÇÂÏ) äëÿ äèàãíîñòèêè äåãå-
íåðàòèâíîãî ïðîöåññà ïàëî÷åê è êîëáî÷åê êàê óíè-
âåðñàëüíîãî êðèòåðèÿ ñèíäðîìà BBS ôàêòè÷åñêè ó 
100 % áîëüíûõ [4]. 

À. Ñ. Íîâîõàòñêèì è Â. Ñ. Ïîíîìàð÷óêîì [2] 
îáñëåäîâàíî 38 áîëüíûõ ñ ñèíäðîìîì Ëîóðåíñà-
Ìóíà-Áàðäå-Áèäëÿ â âîçðàñòå îò 6 äî 31 ãîäà. Ñðåäè 
îáñëåäóåìûõ — 21 äåâî÷êà è 16 ìàëü÷èêîâ. Ïîëè-
äàêòèëèÿ íà âñåõ êèñòÿõ è ñòîïàõ — ó 3 ÷åëîâåê, ó 
22 — ïîëèäàêòèëèÿ è ñèíäàêòèëèÿ — íà òðåõ êî-
íå÷íîñòÿõ, à ó 12 — íà äâóõ. Ó âñåõ áîëüíûõ áûëà 
ðàçëè÷íîé âûðàæåííîñòè àäèïîçîãåíèòàëüíàÿ 
äèñòðîôèÿ. Îáû÷íî ðîäèòåëè îáðàùàëè âíèìàíèå 
íà èçáûòî÷íûé âåñ ðåáåíêà ïîñëå 6–7 ëåò, äî ýòî-
ãî îæèðåíèå ïðèíèìàëîñü çà íîðìó. Íàðóøåíèå 
çðåíèÿ îòìå÷àëîñü ó íèõ ñ 4–5 ëåò, óìñòâåííàÿ íå-
ïîëíîöåííîñòü, êàê ïðàâèëî, îïðåäåëÿëàñü òîãäà, 
êîãäà äåòè íà÷èíàëè ó÷èòüñÿ. Îñòðîòà çðåíèÿ âà-
ðüèðîâàëà îò 0,1 äî 0,4. Îòìå÷àëîñü ñíèæåíèå ñâå-
òîâîé ÷óâñòâèòåëüíîñòè ðàçëè÷íîé âûðàæåííîñòè. 
ÝÐÃ áûëà ïîãàøåíà. Ïðè îôòàëüìîñêîïèè — âîñ-
êîâèäíûé îòòåíîê äèñêà çðèòåëüíîãî íåðâà ó 7 ÷å-
ëîâåê, ñêîïëåíèå ïèãìåíòà ó äèñêà — ó 8 ÷åëîâåê, ó 
îñòàëüíûõ — ñîñòîÿíèå äèñêîâ â ïðåäåëàõ íîðìû. 
Ó 52 % áîëüíûõ — ñóæåíèå êàëèáðà àðòåðèé ñåò-
÷àòêè. Ìàêóëÿðíûå ðåôëåêñû èñêàæåíû èëè ïîë-
íîñòüþ îòñóòñòâîâàëè ó âñåõ ïàöèåíòîâ, îòìå÷àëè 
èçìåíåíèå ïèãìåíòíîãî ýïèòåëèÿ, ïî ïåðèôåðèè 
äèñòðîôè÷åñêèå èçìåíåíèÿ ðàçëè÷íîé ñòåïåíè âû-
ðàæåííîñòè è êîíôèãóðàöèè, íàëè÷èå òèïè÷íûõ 
«êîñòíûõ» òåëåö íàáëþäàëîñü ðåäêî. Îáû÷íî ïèã-
ìåíòíûå î÷àæêè áûëè â âèäå îòäåëüíûõ ñêîïëåíèé 
ïîä ñåò÷àòêîé, äåñêâàìàöèÿ ïèãìåíòíîãî ýïèòå-
ëèÿ — â âèäå îòäåëüíûõ ïîëåé. 

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ìû íàáëþäàåì íåñêîëü-
êî òàêèõ áîëüíûõ. Ïðèâîäèì êëèíè÷åñêèé ïðèìåð 
îäíîãî èç íèõ: 

Òàòüÿíà Ò., 17 ëåò, íàáëþäàåòñÿ â Èíñòèòóòå 
ãëàçíûõ áîëåçíåé è òêàíåâîé òåðàïèè èì Â. Ï. Ôè-
ëàòîâà â òå÷åíèå äâóõ ïîñëåäíèõ ëåò. Èç àíàìíåçà: 
ðîäèëàñü îò ïåðâîé áåðåìåííîñòè, ðîäû â ñðîê, áåç 
ïàòîëîãèè, âåñ 3800 ã., ðîñò 52 ñì, ïîëèäàêòèëèè íåò. 
Èñêóññòâåííîå âñêàðìëèâàíèå ñ 1 ìåñÿöà. Ðîñëà è 
ðàçâèâàëàñü äî 6 ëåò ñîîòâåòñòâåííî ñâåðñòíèêàì, 
îäíàêî âñåãäà îòìå÷àëñÿ èçáûòî÷íûé âåñ. Â 8 ëåò-
íåì âîçðàñòå îñòðîòà çðåíèÿ ñíèçèëàñü äî 0.3 íà 
îáîèõ ãëàçàõ, â 11-ëåòíåì — äî 0,02, íå êîððèãèðî-
âàëîñü. Îäíàêî îáó÷àëàñü â îáùåîáðàçîâàòåëüíîé 
øêîëå äî 9 êëàññà. Ñîñòîèò íà ó÷åòå ó ýíäîêðèíîëî-
ãà è íåâðîïàòîëîãà ïî ïîâîäó ñèíäðîìà Ëîóðåíñà-
Ìóíà-Áàðäåò-Áèäëÿ ñ 8-ëåòíåãî âîçðàñòà. 

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ: îñòðîòà çðåíèÿ ïðàâîãî ãëà-
çà ñîñòàâëÿåò 0,01, ëåâîãî — 0,04; íå êîððèãèðóåòñÿ. 
Ðåôðàêöèÿ ïðàâîãî ãëàçà –1,0 öèë –3,0 îñü 90 ãðàä.; 

ëåâîãî ãëàçà –1,0 öèë — 1,0 îñü 90 ãðàä. Óëüòðàçâó-
êîâàÿ áèîìåòðèÿ: ïðàâûé ãëàç — 24,98 ìì; ëåâûé 
ãëàç — 24,82 ìì. Ïîðîã ýëåêòðè÷åñêîé ÷óâñòâèòåëü-
íîñòè ïî ôîñôåíó íà ïðàâîì ãëàçó — 600 ìêÀ; íà 
ëåâîì — 234 ìêÀ; êîíöåíòðè÷åñêîå ñóæåíèå ïîëÿ 
çðåíèÿ äî 5 ãðàäóñîâ íà îáîèõ ãëàçàõ. 

Ïðè îñìîòðå — ìåëêîðàçìàøèñòûé ãîðèçîí-
òàëüíûé íèñòàãì, íà ãëàçíîì äíå îòìå÷àåòñÿ ïîáëåä-
íåíèå äèñêîâ çðèòåëüíûõ íåðâîâ ñ âèñî÷íîé ñòîðî-
íû, ñóæåíèå àðòåðèé, èõ èçâèòîñòü. Ìàêóëÿðíûå 
ðåôëåêñû íå îïðåäåëÿþòñÿ, óñèëåíèå ïèãìåíòàöèè 
ìàêóëû, ñ äèñòðîôè÷åñêèìè ìåëêèìè î÷àãàìè. Ïî 
ïåðèôåðèè — êàðòèíà «ïàðêåòíîãî» ãëàçíîãî äíà. 

Ýëåêòðîôèçèîëîãè÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ, ïðî-
âåäåííûå íà êîìïüþòåðíîì êîìïëåêñå Retiscan 
(Roland) ïîêàçàëè, ÷òî àìïëèòóäà çðèòåëüíî-
âûçâàííûõ ïîòåíöèàëîâ (P-VEP) íà ÷àñòîòû ïàò-
òåðíîâ 1° è 0°15' äëÿ ïðàâîãî ãëàçà ðàâíÿëèñü 1,53 μV 
è 2,85μV ñîîòâåòñòâåííî, íà ëåâîì ãëàçó äëÿ îáåèõ 
÷àñòîò áûëè ðàâíû â ñðåäíåì 1,5 μV, ÷òî â 3–6 ðàç 
íèæå íîðìû; îòìå÷àëîñü óäëèíåíèå ëàòåíòíîñòè íà 
10–15 % äëÿ çóáöà N75 è äî 19 % äëÿ çóáöà P100. 
Àìïëèòóäà çðèòåëüíî-âûçâàííûõ ïîòåíöèàëîâ íà 
âñïûøêó íà ïðàâîì ãëàçó áûëà ðàâíà 2,12 μV, íà ëå-
âîì 3,3 μV, ÷òî òàêæå çíà÷èòåëüíî íèæå íîðìû. 

Àìïëèòóäà âîëíû «b» ñêîòîïè÷åñêîé ýëåêòðî-
ðåòèíîãðàììû (ÝÐÃ) íà îáîèõ ãëàçàõ ñíèæåíà äî 
42,5 μV; àìïëèòóäà âîëíû «à» ìàêñèìàëüíîé ÝÐÃ 
7,6 μV è âîëíû «b» 48,4 μV (ïðè íîðìå 300–600 μV). 
Ïðè èññëåäîâàíèè ôîòîïè÷åñêîé ãàíöôåëüä- ÝÐÃ 
àìïëèòóäà êàê âîëíû «à», òàê è «b» òàêæå áûëà ñíè-
æåíà äî 4,2 μV è 22,5 μV ñîîòâåòñòâåííî. Ìåëüêàþ-
ùàÿ ÝÐÃ íà 30Ãö âîñïðîèçâîäèëàñü ñ àìïëèòóäîé 
12,8 μV. Äàííûå ÝÔÈ ïîäòâåðæäàþò äèñòðîôè÷å-
ñêèå èçìåíåíèÿ íå òîëüêî â íàðóæíûõ ñëîÿõ ñåò-
÷àòêè îáîèõ ãëàç (ôîòîðåöåïòîðàõ –êîëáî÷êàõ è 
ïàëî÷êàõ), íî è âîâëå÷åíèå â ïàòîôèçèîëîãè÷åñêèé 
ïðîöåññ ñðåäíèõ ñëîåâ — áèïîëÿðîâ è ìþëëåðîâ-
ñêèõ êëåòîê. 

Ïðîâîäèëîñü ìîðôîìåòðè÷åñêîå èññëåäîâàíèå 
ñåò÷àòêè ìåòîäîì îïòè÷åñêîé êîãåðåíòíîé òîìî-
ãðàôèè, êîòîðîå ïîêàçàëî âûðàæåííîå èñòîí÷åíèå 
ñåò÷àòêè â ôîâåà äî 90–100 μêì, (ðèñ.1 è ðèñ.2), à 
òàêæå íàëè÷èå ïëîòíûõ ýêññóäàòîâ â ìàêóëÿðíîé 
îáëàñòè îáîèõ ãëàç. 

Èññëåäîâàíèå ðåãèîíàðíîãî êðîâîîáðàùåíèÿ 
ïî äàííûì ðåîýíöåôàëîãðàôèè ïîêàçàëî âûðàæåí-
íîå ñíèæåíèå ìîçãîâîãî êðîâåíàïîëíåíèÿ â áàñ-
ñåéíå âåðòåáðî-áàçèëÿðíûõ àðòåðèé (â ñðåäíåì íà 
55 % îò âîçðàñòíîé íîðìû), ñíèæåíèå òîíè÷åñêèõ 
ñâîéñòâ êðóïíûõ ñîñóäîâ ïî âñåì áàññåéíàì. 

Äàííàÿ ïàöèåíòêà ïðîõîäèò êóðñû ïîääåðæèâà-
þùåãî ìåäèêàìåíòîçíîãî è ôèçèîòåðàïåâòè÷åñêîãî 
ëå÷åíèÿ äâà ðàçà â ãîä ó îôòàëüìîëîãà. Â íàñòîÿùåå 
âðåìÿ ñîñòîÿíèå çðèòåëüíûõ ôóíêöèé ñòàáèëüíîå. 

Â ñâÿçè ñ òÿæåñòüþ äàííîé ïàòîëîãèè òàêèå 
ïàöèåíòû íóæäàþòñÿ â ìóëüòèäèñöèïëèíàðíîì 
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íàáëþäåíèè âðà÷àìè ðàçëè÷íûõ ñïåöèàëüíîñòåé, 
çàêëþ÷åíèå îôòàëüìîëîãà è ãåíåòèêà â ïîñòàíîâêå 
äèàãíîçà ÿâëÿåòñÿ îäíèì èç ðåøàþùèõ. 

Ðèñ. 1*. Ïðîôèëü ïîêàçàòåëåé òîëùèíû ìàêóëÿðíîé îáëà-
ñòè ñåò÷àòêè ïðàâîãî ãëàçà ïî äàííûì ÎÊÒ 

Ðèñ. 2*. Ïðîôèëü ïîêàçàòåëåé òîëùèíû ìàêóëÿðíîé îáëà-
ñòè ñåò÷àòêè ëåâîãî ãëàçà ïî äàííûì ÎÊÒ 
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