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Помимо классической болезни Коатса, характеризующейся образованием телеангиоэктазий и микроанев-
ризм сосудов сетчатки, окруженных желтоватым интра- и субретинальным экссудатом, и развивающейся у 
соматически здоровых детей, коатсоподобные изменения сетчатки могут наблюдаться при ряде системных 
заболеваний, а также осложнять течение другой глазной патологии. Одним из заболеваний, протекающих 
с коатсоподобной экссудативной васкулопатией, является плече-лопаточно-лицевая миопатия, или болезнь 
Ландузи — Дежерина. Системными проявлениями данной патологии являются: характерный миодистрофический 
процесс, затрагивающий, как правило, мышцы лица, рук и дистальные мышцы ног, а также нейросенсорная туго-
ухость, дыхательная недостаточность, сердечная аритмия, при инфантильной форме — задержка умственного 
развития и эписиндром. Приведено описание двух клинических случаев детей с болезнью Ландузи —Дежерина, 
представлены результаты лечения, обсуждена важность системного подхода при обследовании пациентов с 
коатсоподобными изменениями глазного дна.

Ключевые слова: коатсоподобная ретинопатия; плече-лопаточно-лицевая миопатия; болезнь Ландузи — 

Дежерина.
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В помощь практическому врачу

Болезнь Коатса — редкое заболевание, харак-

теризующееся полиморфными изменениями со-

судов сетчатки с образованием телеангиоэктазий 

и микроаневризм сосудов сетчатки, окруженных 

желтоватым интра- и субретинальным экссудатом. 

В основе заболевания лежит первичное поражение 

сосудов сетчатки, однако причины его возникнове-

ния неизвестны. Высказываются предположения о 

генетической предрасположенности к развитию бо-

лезни, о чем свидетельствует ее более частое возник-

новение у мальчиков (70–90 % заболевших), однако 

ген (-ы), ассоциированный (-ые) с болезнью Коатса, 

до настоящего времени не идентифицированы.

Следует отметить, что помимо классической 

болезни Коатса, развивающейся у соматически здо-

ровых детей, коатсоподобные изменения сетчатки 
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могут наблюдаться при ряде системных заболева-

ний, а также осложнят ь течение другой глазной па-

тологии [1, 2].

Одним из заболеваний, протекающих с ко-

атсоподобной экссудативной васкулопатией, яв-

ляется плече-лопаточно-лицевая миопатия, или 

болезнь Ландузи — Дежерина (в англоязычной

литературе — facioscapulohumeral muscular dystrophy, 

FSHD). Заболевание впервые описано Ландузи и 

Дежериным в 1884 г. Это третья по частоте выявле-

ния мышечная дистрофия с распространенностью 

1 на 15 000–20 000 населения. Плече-лопаточно-

лицевая миопатия наследуется по аутосомно-доми-

нантному типу с высокой пенетрантностью, однако 

до 30 % случаев являются спорадическими, возникая 

в результате новых мутаций.

Выделяют классическую и инфантильную фор-

мы заболевания. При классическом варианте первые 

признаки миопатии обычно появляются в возрасте 

10–20 лет. Как правило, первый симптом — слабость 

мимических мышц. В большинстве случаев миоди-

строфический процесс захватывает только мышцы 

лица, рук и дистальные мышцы ног (затруднен подъ-

ем рук, выражен симптом крыловидных лопаток, при 

вовлечении разгибателей стопы развивается петуши-

ная походка и гиперлордоз). Тяжесть заболевания 

значительно варьирует. Примерно в 30 % случаев оно 

протекает легко, бессимптомно, и пациенты не знают 

о наличии заболевания. В то же время у 10–20 % боль-

ных страдают мышцы тазового пояса, что может при-

вести к  невозможности ходьбы. При манифестации 

до 5 лет (инфантильный тип) миопатия, как правило, 

протекает тяжело — с утратой возможности ходьбы 

во второй декаде жизни и более частым развитием 

экстрамускулярных симптомов 

[3, 4]. Наиболее частыми экс-

трамускулярными проявлениями 

болезни Ландузи — Дежерина 

являются к оатсоподобные изме-

нения сосудов сетчатки, включая 

телеангиоэктазии, микроанев-

ризмы, ликидж с экссудато м и 

облитерацию сосудов на пери-

ферии, реже — в области заднего 

полюса, возникающие в 25–75 %

случаев [3–8 ]. Кроме того, у 

30 % пациентов развивается нейро-

сенсорная тугоухость, у 1–13 % —

дыхательная недостаточность, у 

1–10 % — сердечная аритмия, при 

инфантильной форме может на-

блюдаться задержка умственного 

развития и эписиндром.

Установлено, что болезнь 

Ландузи — Дежерина генетически 

гетерогенна. В 95 % случаев ген 

расположен в локусе 4q35, а мута-

ция представляет собой делецию 

последовательностей ДНК, называемых D4Z4 (у 

здоровых людей их от 11 до 100, у пациентов с болез-

нью Ландузи — Дежерина — от 1 до 10). Обнаружена 

прямая связь распространенности поражения мышц, 

а также развития экстрамускулярных симптомов с 

размером фрагмента D4Z4. Так, большая делеция 

выявляется при инфантильном варианте миопатии 

(определяются от 1 до 4 последовательностей D4Z4) 

[3, 4].

Под нашим наблюдением находятся 2 ребенка с 

плече-лопаточно-лицевой миопатией и поражением 

глаз.

Наблюдение 1. Пациентка Ш. А. направлена в 

МНИИ ГБ в возрасте 11 мес. Изменения на глазном 

дне обоих глаз выявлены в возрасте 8 мес случайно 

при осмотре окулистом в инфекционной больнице, 

где ребенок находился по поводу ротавирусной 

инфекции.

При обращении в МНИИ ГБ острота зрения 

правого глаза — светоощущение, левого — пред-

метное зрение. Расходящееся косоглазие правого 

глаза. Подвижность обоих глаз сохранена, перед-

ний отрезок без патологии, в стекловидном теле — 

множественные мелкие клетки. Глазное дно: справа 

диск зрительного нерва (ДЗН) монотонный, гра-

ницы не просматриваются, сосуды извиты, субто-

тальная отслойка сетчатки с желтоватым интра- и 

субретинальным экссудатом, в центре и на перифе-

рии — телеангиоэктазии, на периферии — микро-

аневризмы (рис. 1); слева — ДЗН бледно-розовый, 

границы стушеваны, сосуды расширены, извиты, 

макула — рефлексы отсутствуют, на периферии на 

360° — телеангиоэктазии и микроаневризмы, от-

ложения желтоватого субретинального экссудата.

Данные анамнеза: ребенок от 

первой беременности, протекав-

шей с хронической фетоплацен-

тарной недостаточностью, гесто-

зом, анемией, аутоиммунным ти-

реоидитом, нейроциркуляторной 

дистонией по гипотоническому 

типу. Роды срочные оперативные 

(у матери миопия высокой сте-

пени), масса — 2950 г, оценка по 

шкале Апгар — 7/8 баллов.

Помимо поражения глаз у ре-

бенка наблюдалась задержка фи-

зического развития, амимичность 

лица, мышечная гипотония, сухо-

жильная гипорефлексия (рис. 2).

В дальнейшем диагностирована 

двусторонняя сенсоневральная 

тугоухость. Ребенок обследовался 

у невропатолога и генетика, одна-

ко диагноз не был поставлен.

Наблюдение 2. Сходные глаз-

ные и общесоматические измене-

ния отмечены и у второй наблюда-

Рис. 1. Наблюдение 1. Глазное дно 
правого глаза при обращении в МНИИ 
ГБ. ДЗН монотонный, границы не просма-
триваются, сосуды извиты, субтотальная 
отслойка сетчатки с желтоватым интра- и 
субретинальным экссудатом, в центре и на 
периферии — телеангиоэктазии.
Fig. 1. The fundus of the right eye of the pa-
tient #1 at the first visit. The optic disk is mono-
tonic, the borders are not visible, the vessels 
are convoluted, subtotal retinal detachment 
with yellowish intra- and subretinal exudate, 
there are telangiectasias in the center and on 
the periphery of the fundus.
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тонный, границы прослеживаются, сосуды ДЗН и сетчатки полно-

кровные, извиты; справа в макулярной области — проминирую-

щий субретинальный очаг с желтоватым экссудатом и фиброзом

(рис. 3); слева — макулярный рефлекс расширен; на периферии в на-

ружном отделе (справа на 7–10 ч, слева на 3–4 ч) – субретинальный экс-

судат, микроаневризмы, телеангиоэктазии, аваскулярные зоны (рис. 4). 

В общем состоянии пациентки мы обратили внимание на амимичность 

лица, мышечную слабость, нарушение походки.

Данные анамнеза: ребенок от беременности, протекавшей с обо-

стрением герпетической инфекции (herpes genitalis). Роды на 32-й не-

деле с массой 2100 г, оценка по шкале Апгар — 6/8 баллов. Наблюдается 

невропатологом с диагнозом: «резидуальная энцефалопатия, гидроце-

фальный синдром, нейросенсорная тугоухость III степени», что считали 

следствием недоношенности ребенка.

На основании клинической картины поражения глаз и общесома-

тических симптомов у обеих пациенток нами была заподозрена плече-

лопаточно-лицевая миопатия, или болезнь Ландузи — Дежерина, что 

в дальнейшем было подтверждено при обследовании у невропатолога.

Современным стандартом лечения коатсоподобной васкулопатии, 

как и болезни Коатса, является проведение лазер- или криокоагуляции 

аномальных сосудов и неперфузируемых зон, что приводит к обли-

терации сосудов, уменьшению или полному рассасыванию интра- и 

субретинального экссудата. Лучшие результаты наблюдаются при 

небольшой протяженности сосудистых мальформаций (в пределах 

1–2 квадрантов сетчатки). При далеко зашедшей стадии заболевания и 

распространенной отслойке сетчатки проводится хирургическое лече-

ние, однако функциональный прогноз в данных случаях, как правило, 

плохой [1, 2]. Имеются также единичные сообщения об успешном 

применении ингибиторов эндотелиального сосудистого фактора роста 

изолированно или в комбинации с интравитреальным введением три-

амциналона или лазеркоагуляцией сетчатки у пациентов с ретинитом 

Рис. 2. Наблюдение 1. Фото пациентки. 
Амимичность лица, мышечная гипотония, 
сухожильная гипорефлексия.
Fig. 2. Photo of the patient #1. The amismicity 
of the face, the muscle hypotension, the 
tendon hyporeflexia.

Рис. 4. Наблюдение 2. Периферия глаз-
ного дна правого глаза при обращении в 
МНИИ ГБ. Телеангиоэктазии, желтоватый 
субретинальный экссудат.
Fig. 4. The periphery of the fundus of the 
right eye of the patient #2 at the first visit. 
The langiectasias, the yellowish subretinal 
exudate.

Рис. 3. Наблюдение 2. Центральная зона 
глазного дна правого глаза при обращении 
в МНИИ ГБ. ДЗН монотонный, границы 
прослеживаются, сосуды ДЗН и сетчатки 
полнокровные, извиты, в макулярной 
области — проминирующий субрети-
нальный очаг с желтоватым экссудатом и 
фиброзом.
Fig. 3. Central zone of the fundus of the right 
eye of the patient #2 at the first visit. The optic 
disk is monotonic, the borders are traced, the 
vessels are full-blooded, crimped, and there 
is a prominent subretinal focus with yellowish 
exudate and fibrosis in the macular area.

емой нами пациентки. Пациентка 

М. Э. направлена в МНИИ ГБ в 

возрасте 5 лет с диагнозом: «хо-

риоретинит неясной этиологии 

обоих глаз». В возрасте 3 лет у 

девочки впервые выявлены изме-

нения на глазном дне обоих глаз, 

расцененные как хориоретинит. 

По месту жительства проведено 

2 курса противовоспалитель-

ной терапии без эффекта. Через 

1,5 года отмечена отрицательная 

динамика — развитие отслойки 

сетчатки в правом глазу, в связи 

с чем ребенок был направлен в 

МНИИ ГБ.

При обращении в МНИИ 

ГБ острота зрения правого 

глаза 0,03 н/к, левого — 0,4 со 

sph+3,0D cyl+2,0D ax100 = 0,8. 

Сходящееся косоглазие правого 

глаза, подвижность обоих глаз 

сохранена, передний отрезок 

без патологии, в стекловидном 

теле — плавающие помутне-

ния. Глазное дно: ДЗН моно-
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Коатса [9–16], однако четких показаний к их при-

менению в настоящее время нет.

Обеим пациенткам нами проведены повтор-

ные сеансы лазеркоагуляции аномальных сосу-

дов сетчатки и аваскулярных зон (1-й пациентке 

13 сеансов, 2-й — 5 сеансов), что позволило добиться 

облитерации сосудов и резорбции субретинального 

экссудата у 1-й пациентки в левом глазу полностью 

(рис. 5), в правом он сохранился только в централь-

ной зоне (рис. 6). У 2-й пациентки также наблюдалось 

запустевание аномальных сосудов и уменьшение 

экссудации (рис. 7), сохранилась исходная острота 

зрения. Срок наблюдения составляет 5,5 лет и 3 года 

3 мес соответственно.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
При проведении обследования пациентов с 

коатсоподобными изменениями сетчатки следует 

обращать внимание на наличие системных симпто-

мов и включать в круг рассматриваемых заболеваний 

плече-лопаточно-лицевую мышечную дистрофию. 

Пациенты с болезнью Ландузи — Дежерина должны 

быть регулярно (раз в 6 мес) осмотрены офтальмоло-

гом с проведением при необходимости флюоресцент-

ной ангиографии и лазеркоагуляции аномальных со-

судов и неперфузируемых зон сетчатки, что позволит 

избежать развития отслойки сетчатки и сохранить 

зрительные функции.

Конфликт интересов: отсутствует.

Прозрачность финансовой деятельности: никто из 

авторов не имеет финансовой заинтересованности в 

представленных материалах или методах.

Рис. 5. Наблюдение 1. Глазное дно левого 
глаза через 4 года после начала лазерко-
агуляции аномальных сосудов сетчатки. 
Облитерация телеангиоэктазий и микро-
аневризм, резорбция субретинального 
экссудата.
Fig. 5. The fundus of the left eye of the pati-
ent #1. 4 years after the onset of laser co-
agulation of abnormal retinal vessels. The ob-
literation of telangiectasias and micro-
aneurysms, resorption of subretinal 
exudate.

Рис. 6. Наблюдение 1. Глазное дно право-
го глаза через 4 года после начала лазер-
коагуляции аномальных сосудов сетчатки. 
Облитерация телеангиоэктазий и микро-
аневризм, резорбция субретинального 
экссудата на периферии и его уменьшение 
в центре.
Fig. 6. The fundus of the right eye of the 
patient #1. 4 years after the onset of laser 
coagulation of abnormal retinal vessels. 
The obliteration of telangiectasias and 
microaneurysms, resorption of subretinal 
exudate at the periphery and its decrease in 
the center of the fundus.

Рис. 7.  Наблюдение 2. Периферия 
глазного дна правого глаза через 1 год 
7 мес после начала лазеркоагуляции 
аномальных сосудов и аваскулярных 
зон сетчатки. Облитерация телеанги-
оэктазий, резорбция субретинального 
экссудата.
Fig. 7. The periphery of the fundus of the right 
eye of the patient #2. 1 year 7 months after 
the onset of laser coagulation of abnormal 
vessels and avascular zones of the retina. The 
obliteration of telangiectasias, resorption of 
subretinal exudate.
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In addition to the classic Coats’ disease characterized by retinal vascular telangiectasias and aneurysmal dilatations 
surrounded by yellowish intra- and subretinal exudates and developing in somatically healthy children, Coats’-like retinal 
changes can occur in a number of systemic diseases and complicate the course of other eye pathologies. One of the diseases 
that occur with Coats’-like exudative vasculopathy is facioscapulohumeral muscular dystrophy, or Landouzy — Dejerine 
disease. Systemic manifestations of this pathology are the myodystrophic process, which usually affects muscles of the face 
and arms and distal muscles of the legs, as well as sensorineural hearing loss, respiratory failure, cardiac arrhythmia, in 
the infantile form — mental retardation and episyndrome. The paper describes two clinical cases involving children with 
facioscapulohumeral muscular dystrophy, presents the results of treatment, and discusses the importance of a systematic 
approach in examining patients with Coats’-like retinal changes. 
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