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Аномалия Петерса (АП) — редкое врожденное заболе-
вание переднего сегмента глаза, названное в честь немецкого 
офтальмолога Альфреда Петерса, которое возникает из-
за дисгенезии переднего сегмента глаза во время внутриутроб-
ного развития с частотой около 1,5:100 000 живорождений и 
является двусторонним в 80 % случаев [1]. Характеризуется 

центральным помутнением роговицы различного размера с 
соответствующим дефектом задней стромы, десцеметовой 
мембраны (ДМ), эндотелия и сращение м с радужкой, при 
этом сохраняется прозрачность периферической части ро-
говицы [2, 3]. В настоящее время выделяют 2 типа АП. АП I 
типа характеризуется центральным помутнением роговицы, 
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сращенным с радужкой. При этом хрусталик сохраняет свою 
прозрачность и обычное положение. Поражает преимуще-
ственно один глаз, характеризуется меньшим количеством 
витреоретинальных и системных аномалий по сравнению 
с типом II, имеет хороший прогноз для зрения. АП II типа 
в доп олнение к помутнению роговицы и иридокорнеаль-
ным сращениям характеризуется кератолентикулярными 
сращениями, хрусталик мутный и прилежит к эндотелию. 
Патология обычно двусторонняя, часто сопровождается 
системными аномалиями: расщелиной губы/нёба, низким 
ростом, аномалией ушей, умственной отсталостью [3–5]. 
В этом обзоре представлена этиология, патогенез, гистология, 
классификация, диагностика и лечение АП.

Тип наследования при АП обычно спорадический, 
хотя в литературе сообщается об аутосомно-доминантном 
и рецессивном наследовании в результате близкородствен-
ных браков. У детей с АП также обнаружены специфические 
хромосомные аномалии [6–8]. Аномалия может быть связана 
с мутациями или делециями гомеобоксных генов, участвую-
щих в развитии переднего сегмента, таких как PAX6, PITX2, 
PITX3, COL4A1, FOXC1 и COL6A3 [9, 10], при этом PAX6 
и FOXC1 являются наиболее распространенными мутация-
ми генов. Гены PAX6, PITX2 и FOXC1 связаны с миграцией 
клеток нервного гребня, а гены PITX3 и FOXE3 важны 
для формирования пузырьков хрусталика. Мутации в SOX2 
обнаружены при АП с другими сопутствующими глазны-
ми дефектами, такими как микрофтальм/анофтальм [10]. 
Из-за перекрывающихся генетических мутаций между АП 
и другими генетическими заболеваниями, например, синдро-
мом Аксенфельда — Ригера, генотипически-фенотипическая 
корреляция обычно затруднена [11, 12].

Аномалии развития (или дисгенезии) переднего отрезка 
глаза представлены весьма полиморфной патологией, кото-
рую объединяет принципиально единый, эмбриональный 
механизм патогенеза.

Передний отрезок глаза формируется из нескольких 
эмбриональных источников. Так, эпителиальный слой 
роговицы обязан своим происхождением наружному, 
эктодермальному листку эмбриона. Из этого же листка 
на 4-й неделе эмбриогенеза отпочковывается так называе-
мый хрусталиковый пузырек. Первоначально пространство 
между эктодермой и зачатком хрусталика плотно заполнено 
первичной мезенхимальной тканью. В дальнейшем в нее 
активно мигрируют клетки внутреннего, нейродермального 
листка (нервного гребешка). 

Первая такая волна миграции дает начало эндотелию 
роговицы, вторая — строме роговицы, третья — строме ра-
дужки и корнеосклеральной трабекуле. Далее, параллельно 
размножению и дозреванию ростковых клеток происходит 
разрежение первичной мезенхимальной ткани. Образуется 
щель — будущая передняя камера глаза. К моменту рождения 
дифференцировка слоев роговицы практически завершена, 
созревание же структур угла передней  камеры (УПК) продол-
жается, по меньшей мере, еще год после рождения. Контроль 
над всем этим тонким процессом клеточной миграции, про-
лиферации и дифференцировки осуществляет ген РАХ-6 (ген 
аниридии), расположенный на 11-й хромосоме [3]. 

В силу наследственной или приобретенной генной 
аберрации одна из волн ростковых клеток может оказать-
ся дефектной, неполноценной. Соответственно, процесс 
разделения и созревания структур передней камеры оста-
новится на одной из промежуточных стадий. Такой глаз 
после рождения будет нести в себе признаки эмбриональ-
ного, пренатального строения. Наиболее проблемный вид 
аномалии развития — это АП, которая представляет собой 

до статочно тяжелый порок развития, поражающий прак-
тически все структуры переднего отрезка глаза. Характер-
ной особенностью роговицы при АП является истончение 
и/или отсутствие  ДМ и эндотелия в области помутнения 
роговицы [2]. Эти результаты, подтвержденные электронной 
микроскопией, предполагают аномалию ра звития, затраги-
вающую элементы мезодермального происхождения (строму 
и эндотелий). Эндотелиальные клетки заметно истончены, 
а ДМ в области помутнения роговицы незрелая. В месте 
спайки радужки и ДМ эндотелиальные клетки отсутствуют. 
В передних слоях роговицы, покрывающих задний дефект, 
обнаруживается дезорганизация эпителия роговицы с отеч-
ными изменениями и замещением боуменова слоя паннусом. 
Кератоциты в передней строме нормальные с увеличением 
фагоцитарных клеток в ретрокорнеальном фиброзном слое. 
В зонах с отсутствующим эндотелием обнаружены клетки, 
похожие гистологически на эндотелий, что позволяет пред-
положить, что со временем происходит некая форма эндоте-
лиального самовосстановления путем вероятной миграции 
эндотелиальных клеток с периферии в центр [3]. Перифериче-
ская часть роговицы имеет нормальное строение. Трабекуляр-
ная сеть демонстрирует изменения, характерные для зрелой 
роговицы, такие как широкополосчатый коллаген и наличие 
фагоцитированных пигментных гранул в эндотелии. 

Детям с врожденными помутнениями роговицы (ВПР) 
требуется тщательное офтальмологическое и системное 
обследование [13–15]. Необходим комплексный подход 
с привлечением детских офтальмологов, занимающихся 
патологией роговицы и глаукомой, диагностикой и лечением 
косоглазия,–  педиатра, генетика и детского анестезиолога. 
Обычно педиатры первыми обращают внимание на цен-
тральное помутнение роговицы, видимое невооруженным 
глазом, и направляют на дальнейшее обследование к оф-
тальмологу. Требуется тщательный сбор анамнеза о течении 
беременности с подробностями о кровном родстве родите-
лей, состоянии здоровья глаз братьев, сестер и других членов 
семьи. Важно проводить скрининг на системные аномалии 
с оценкой состояния сердца, нервной системы, слуха, уль-
тразвуковое обследование (УЗИ) брюшной полости. У таких 
пациентов возможны задержка развития, судорожные рас-
стройства, аномалии центральной нервной системы и крани-
офациальные аномалии скелета, порок развития коры голов-
ного мозга. Высокий уровень (71,8 %) системной патологии 
встречается при двусторонних поражениях. Обычно требует-
ся обследование под наркозом после предварительной оцен-
ки неонатологом для исключения других сопутствующих 
врожденных пороков развития. Роль детского анестезиолога 
нельзя недооценивать, поскольку сопутствующие сердечные 
и/или лицевые аномалии требуют особого внимания [5]. 
АП может сопровождаться нистагмом, микрокорнеа, пло-
ской роговицей и глаукомой из-за дисгенезии угла и непра-
вильного развития трабекулярной сети и Шлеммова канала. 
Врожденная глаукома наблюдается в 50–70% случаев и 
обычно проявляется в течение года после рождения, но ино-
гда и в более старшем возрасте. При АП могут встречаться 
аномалии радужки, хориоретинальная колобома, дисплазия 
сетчатки, персистирующее гиперпластическое первичное 
стекловидное тело, гипоплазия зрительного нерва, колобома 
и птоз [16, 17]. АП диагностируется клинически, после чего 
проводятся необходимые инструментальные исследования 
для оценки степени поражения структур глазного яблока и 
определения лечебной тактики. 

По степени тяжести заболевание классифицируется 
на легкую, среднюю и тяжелую формы [18]. Легкая степень: 
неравномерная толщина роговицы с дефектами ДМ и эндо-
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телия без иридокорнеальной адгезии, хрусталик прозрачный. 
УПК открыт. Умеренная степень характеризуется неравно-
мерной толщиной роговицы и иридокорнеальной адгези-
ей, которая может наблюдаться в одном-трех квадрантах. 
Присутствует различная степень закрытия УПК. Тяжелая 
форма: наличие иридокорнеальных и керато-лентикулярных 
сращений с полным закрытием всех квадрантов УПК, воз-
можны роговичные стафиломы. 

В комплекс обследования детей с ВПР входит фото-
регистрация переднего отдела глаза (ПОГ) для сравне-
ния предоперационной и послеоперационной картины, 
УЗИ с измерением переднезаднего размера глазного 
яблока и B-сканирования, что позволяет оценить состо-
яние стекловидного тела и сетчатки. Поскольку обычная 
биомикроскопия с помощью щелевой лампы из-за мутных 
сред исключает визуализацию подлежащих структур ПОГ 
бесценным инструментом для оценки состояния роговицы 
является ультразвуковая биомикроскопия (УБМ), позво-
ляющая оценить толщину и структуру роговицы, глубину 
передней камеры, а также определить взаимосвязь радужки, 
хрусталика и цилиарного тела с роговицей и в ряде случаев 
визуализировать отсутствие ДМ [19]. Оптическая когерент-
ная томография (ОКТ) ПОГ также является ценным ис-
следованием для клинической оценки степени помутнения 
роговицы у детей с АП, поскольку обеспечивает большее 
разрешение, чем УБМ, при этом являясь неинвазивным 
и быстрым методом. ОКТ помогает оценить анатомические 
особенности и принять хирургическое решение, проводит-
ся под анестезией перед пересадкой роговицы и/или после 
нее. Сканируется центральная 6-миллиметровая роговица 
с осевым разрешением 5 микрометров [20].

ВПР при АП необходимо дифференцировать со склеро-
корнеа, родовой травмой, кератитами, врожденной глауко-
мой, мукополисахараидозами, врожденной наследственной 
эндотелиальной дистрофией, задней полиморфной дис-
трофией роговицы, задним кератоконусом и роговичным 
дермоидом [15, 16]. Склерокорнеа — это редкая дисгенезия 
переднего сегмента глаза, клинически проявляющаяся как пе-
риферическая или полная склератизация роговицы с потерей 
дифференцировки лимба. Чаще поражается вся поверхность 
роговицы, в редких случаях возможно сохранение прозрачной 
части в оптической зоне. Отличительным признаком является 
наличие множества мелких глубоких сосудов, врастающих 
на 1–2 мм от периферии к центру. Из других глазных аномалий 
возможна мелкая передняя камера, микрофтальм. Систем-
ные аномалии включают аномалии конечностей, а также 
краниофациальные и/или мочеполовые пороки развития.

Роды с использованием щипцов приводят к родовой 
травме и вызывают помутнение роговицы из-за разры-
ва ДМ. Разрыв ДМ из-за щипцов вызывает вертикальные 
разрывы ДМ, тогда как при врожденной глаукоме наблюда-
ются горизонтальные или циркулярные полосы Хааба [21]. 
Инфекционные причины, такие как герпесный и  бак-
териальный кератит, вызывают помутнение роговицы 
у новорожденных. Вирусный кератит часто проявляется 
в течение 2 нед после рождения как помутнение роговицы 
с дефектом эпителия. Помутнение роговицы крайне редко 
вызывается врожденной краснухой. Эта инфекция приоб-
ретается в I триместре беременности. При инфекции крас-
нухи помутнение роговицы возникает из-за повышенного 
внутриглазного (ВГД) или корнео-хрусталиковой адгезии. 
Мукополисахаридоз — это лизосомное нарушение на-
копления, наследуемое по аутосомно-рецессивному типу. 
Помутнение роговицы происходит на первом году жизни 
из-за накопления гликозаминогликанов [22]. Отмечается 

диффузное двустороннее помутнение роговицы. Другие при-
знаки и симптомы включают гиперметропию и астигматизм, 
сухой кератоконъюнктивит, глаукому, ретинопатию и отек 
диска зрительного нерва. Другие нарушения обмена веществ, 
такие как цистиноз и муколипидоз IV, также могут быть при-
чиной помутнения роговицы у новорожденных.

Муколипидоз IV является крайне редким метаболи-
ческим расстройством, которое проявляется в течение не-
скольких недель после рождения. Помутнение роговицы 
и косоглазие могут быть первыми отличительными признака-
ми. Требуется госпитализация из-за тяжелой психомоторной 
задержки [23].

Врожденная наследственная эндотелиальная дис-
трофия (ВНЭД) является аутосомно-рецессивным за-
болеванием, проявляется как диффузный отек роговицы 
из-за дисфункции роговичного эндотелия. При ВНЭД 
имеется симметричное утолщение ДМ в обоих глазах. 
В «Классификации дистрофий роговицы IC3D — Издание 2» 
так называемая аутосомно-доминантная ВНЭД (ранее 
называвшаяся ВНЭД 1) была переклассифицирована в за-
днюю полиморфную дистрофию роговицы. Клинически 
проявляется ее диффузным двусторонним помутнением 
от сине-серого до полного помутнения. Толщина роговицы 
превышает норму в 2 раза [24]. Дермоид — это хористома, 
в основном присутствующая в эпибульбарной части, но ино-
гда может прорастать в роговицу и перекрывать оптический 
центр. Ее размер может варьироваться. Большие дермоиды, 
распространяющиеся на оптический центр, требует хирур-
гического вмешательства [25]. Врожденная глаукома может 
проявляться как помутнение роговицы с повышенным ВГД. 
Отличительными признаками врожденной глаукомы явля-
ются буфтальм, криволинейные полосы Хааба, мегалокорнеа 
и экскавация диска зрительного нерва [10]. Задняя поли-
морфная дистрофия роговицы (ЗПДР) — прогрессирующее 
аутосомно-доминантное заболевание, обычно выявляемое 
на втором или третьем десятилетии жизни. При этом забо-
левании эндотелий ведет себя как эпителиальные клетки. 
Эпителиальные клетки могут проникать в УПК и радужку, 
вызывая повышение ВГД. Пациенты с ЗПДР подверже-
ны высокому риску открытоугольной и закрытоугольной 
глаукомы [26].

Основной целью лечения пациентов с АП является 
улучшение зрения и профилактика амблиопии. Варианты 
лечения включают медикаментозную терапию и/или хирур-
гическое вмешательство. Консервативное лечение включает 
окклюзию с мидриазом или без него. Окклюзионная терапия 
эффективна в легких случаях для профилактики амблиопии. 
Показания к окклюзионной терапии включают полупро-
зрачное помутнение роговицы с возможностью проведения 
офтальмоскопии, одностороннее помутнение роговицы 
при АП. Требуется динамический контроль ВГД у всех 
пациентов с АП. Однако основным способом лечения АП 
является хирургический [16].

Решение о проведении операции в грудном возрасте 
зависит от множества факторов: от состояния и плотности 
помутнения роговицы, состояния хрусталика и наличия 
других глазных аномалий [14–16, 27]. Хирургические вари-
анты включают периферическую иридэктомию, ее можно 
выполнять в случаях, когда помутнение роговицы частичное, 
хрусталик прозрачный и сохранена прозрачность перифери-
ческой части роговицы [28]. Периферическая иридэктомия 
является безопасной операцией и требует меньшего после-
операционного ухода. Сквозная кератопластика с удалением 
катаракты проводится в случае выраженного и прогресси-
рующего помутнения хрусталика. Показания к проведению 
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кератопластики включают выраженное помутнение рого-
вицы, при котором глазное дно не офтальмоскопируется, 
и двустороннее помутнение роговицы.

Через 5–10 лет после пересадки роговицы прозрач-
ность сохраняют только 30 % пересаженных роговиц [29]. 
Риск отторжения трансплантата увеличивается при большом 
диаметре трансплантата, наличии передних синехий, других 
сопутствующих врожденных аномалий глаз (микрокорнеа, 
микрофтальм, катаракта), при повышенной послеопера-
ционной воспалительной реакции, аномалии центральной 
нервной системы, не позволяющей обеспечить должный 
послеоперационный уход и соблюдение режима лечения [29].

При ВНЭД роговицы показана задняя послойная кера-
топластика. Так H. Hashemi и соавт. [30] выполнили DSAEK 
у двух детей с врожденной эндотелиальной дистрофией ро-
говицы в попытке заменить дисфункциональный эндотелий 
и уменьшить помутнение роговицы, обеспечивая при этом 
преимущества процедуры в закрытой камере без наложения 
швов. Однако повышение зрения было получено только 
у 1 пациента. При АП I типа селективная эндотелиэктомия 
является нормальным вмешательством. Y. Soh и J. Mehta [31] 
провели минимально инвазивное удаление эндотелия 
у 21-месячного ребенка с односторонней АП I типа. Это при-
вело к отличному анатомическому восстановлению с улучше-
нием остроты зрения с 20/960 до операции до 20/30 в течение 
одного года после операции. Похожий анатомический резуль-
тат наблюдался в течение 16-недельного наблюдения у 8-лет-
него ребенка с двусторонней АП, которому эта процедура 
была проведена на худшем глазу [32]. Самое крупное иссле-
дование SEPA (как отдельно, так и в сочетании с оптической 
иридэктомией или ленсэктомией), проведенное на 34 глазах 
28 пациентов, показало, что почти в 85 % глаз наблюдалось 
частичное или полное просветление центральной части ро-
говицы со значительным улучшением послеоперационного 
зрения. Авторы рекомендуют эту процедуру для пациентов 
с легкой и умеренной степенью АП с поражением < 7 мм, 
что позволяет заместить область с дефектом ДМ и эндоте-
лия здоровыми эндотелиальными клетками с периферии. 
Восстановление прозрачности роговицы отмечается уже 
через 1 мес после операции, прозрачность продолжает повы-
шаться в течение 18 мес [33]. Необходимо тщательное наблю-
дение за такими детьми и своевременное лечение амблиопии. 

Врожденная глаукома встречается у 50–70 % пациентов 
с АП и считается одной из самых сложных рефрактерных 
форм, трудно поддающихся лечению. Для лечения глаукомы 
применяются трабекулэктомия, диодная лазерная цикло-
фотокоагуляция, имплантация дренажей (Ахмед, шунт Мол-
тено), циклодиализ и циклокриотерапия [34].

Функциональные результаты у детей с АП в большин-
стве случаев неудовлетворительные, несмотря на раннее 
хирургическое вмешательство. Причиной низкого зрения 
у таких детей является наличие тяжелой сочетанной глазной 
и соматической патологии, требующей проведения много-
численных операций, таких как сквозная кератопластика, 
ленсэктомия, витрэктомия, антиглаукомные операции, 
периферическая иридэктомия. Значительная разница в пло-
щади помутнения роговицы между двумя глазами может 
вызвать амблиопию, нистагм и сенсорное косоглазие [35]. 
У 72 % детей возможно развитие косоглазия, причем наи-
более распространенной является эзотропия (54 %). Терапия 
амблиопии эффективна, как правило, у пациентов с более 
легкой формой заболевания. 

Большинство осложнений при АП возникают после 
сквозной кератопластики и включают отторжение транс-
плантата, глаукому, катаракту, отслоение сетчатки [35–37]. 

Наиболее распространенным осложнением после операции 
является глаукома. Факторы риска осложнений включают 
большие размеры донорских роговиц, комбинированный 
характер операций, включающий кератопластику с ленсэк-
томией и витрэктомией [28]. Низкая острота зрения после 
операции связана с амблиопией, нистагмом и косоглазием. 
Прогноз зависит от множества факторов, таких как возраст 
пациента, тяжесть заболевания и сопутствующие системные 
аномалии. Раннее хирургическое вмешательство — сквозная 
кератопластика, периферическая иридэктомия и селектив-
ная эндотелиэктомия — могут предотвратить амблиопию, 
но оно связано с высоким риском развития осложнений. 
Исследование K. Rao и соавт. [29] показало, что толь-
ко 22 % сохраняют прозрачные трансплантаты через 2 года 
после операции. АП I типа имеет лучший функциональный 
прогноз, чем АП II типа. Альтернативные способы лечения, 
такие как периферическая иридэктомия и селективная эн-
дотелиэктомия показаны при АП легкой степени.

Подход к ребенку, страдающему АП, должен быть меж-
дисциплинарным, начиная с раннего выявления педиатром 
и своевременного обращения к офтальмологу для профи-
лактики зрительных нарушений, связанных с помутнением 
роговицы. Другие сопутствующие системные состояния, 
такие как задержка развития, судорожное расстройство, 
пороки развития центральной нервной системы, краниофа-
циальные аномалии, пороки сердца и деформации скелета, 
требуют межпрофессиональной координации различных 
специалистов, включая эндокринолога, кардиолога, детских 
и пластических хирургов, ортопедов и невролога. Помимо 
оперативного лечения, необходимо лечение амблиопии 
и своевременное назначение очковой коррекции. Решающее 
значение для успешного лечения этой тяжелой глазной ано-
малии имеет генетическое консультирование родителей и их 
обучение методам самостоятельного послеоперационного 
осмотра. Поэтому междисциплинарная командная работа 
играет решающую роль в успешном лечении новорожден-
ных детей с АП для повышения качества их жизни. Хотя 
исход сквозной кератопластики у таких пациентов разный 
и чреват осложнениями, новые минимально инвазивные 
методы лечения, такие как эндотелиальная кератопластика 
и периферическая иридэктомия, показали многообещающие 
результаты для восстановления зрения. Важное значение для 
восстановления зрения имеет также ранняя профилактика 
амблиопии.
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