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ГЛАВА 

1
АНОМАЛИИ РАЗВИТИЯ 

ГЛАЗНОГО ЯБЛОКА

 Джудит Б. Лаврич 

АНОФТАЛЬМ

Анофтальм, или анофтальмия, — врожденная аномалия, характери-
зуемая полным отсутствием тканей глаза в полости глазницы. Пер-

вичный, или истинный, анофтальм наблюдается очень редко, он бывает 
как односторонним, так и двусторонним. Гораздо чаще встречаются 
крайние варианты микрофтальма, они могут быть ошибочно приняты 
за анофтальм. Частота этой аномалии составляет 0,18 на 10 тыс. ново-
рожденных; какая-либо расовая или половая предрасположенность от-
сутствует.

Этиология

В  течение эмбриогенеза останавливается развитие нейроэктодермы 
первичного глазного пузыря, представляющего собой выпячивание 

передней невральной пластинки нервной трубки.
Чаще всего анофтальм — идиопатическое состояние и возника-

ет спорадически, но он может наследоваться по доминантному, ре-
цессивному или сцепленному с полом механизму. Он также может 
развиваться в результате внутриутробных инфекций (например, ток-
соплазмоза, краснухи), а также сопутствовать различным синдромаль-
ным аномалиям развития челюстно- лицевой области (например, син-
дромам Гольденхара, Халлермана–Штрайфа, Ваарденбурга). Кроме 
того, причиной анофтальма могут стать генетические дефекты, в том 
числе трисомии 13–15, хромосомные делеции полос 14q22-23 (они 
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также сопровождаются полидактилией) и мутации генов SOX2, RBP4
и OTX2.

Клиническая картина

• Глаз сам по себе стимулирует правильный рост тканей области глаз-
ницы, следовательно, у младенца с врожденным анофтальмом будут на-
блюдаться следующие клинические проявления.
• Изменения глазницы:

■ тонкий невысокий край глазницы, узкий вход в глазницу;
■ маленький объем полости глазницы;
■ полное отсутствие глазного яблока;
■ глазодвигательные мышцы обычно также полностью отсутствуют;
■ могут отсутствовать слезная железа и слезоотводящие протоки;
■ канал зрительного нерва узкий или недоразвит.

• Изменения век:
■ узкая глазная щель;
■ короткие веки;
■ мелкие сморщенные конъюнктивальные своды;
■ мышца, поднимающая верхнее веко, ослаблена или не функцио-
нирует вовсе, складки век выражены слабо;
■ контрактура круговой мышцы глаза.

Жалобы

• Односторонняя или двусторонняя слепота вследствие отсутствия 
глазного яблока (глазных яблок).

Дифференциальная диагностика

• Микрофтальм, в том числе следующие формы:
■ вторичный анофтальм: развитие глазного яблока началось, но по 
каким-то причинам остановилось, в результате в глазнице присут-
ствуют лишь остаточные ткани глаза; такое состояние представляет 
крайнюю форму микрофтальма;
■ дегенеративный анофтальм: в процессе эмбриогенеза глазной пу-
зырь сформировался, но впоследствии подвергся дегенерации из-за 
нарушения кровоснабжения или под действием других факторов.

• Криптофтальм: патологическое полное сращение краев век, отсут-
ствие ресниц.
• Кистозный глаз: киста нейроглиальной ткани при отсутствии нор-
мальных структур глаза.
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Рис. 1.1. Анофтальм: а — внешний вид пациента с двусторонним анофтальмом; б — при кли-

ническом исследовании пациента с двусторонним анофтальмом определяются пустые глазницы 

(любезно предоставлено Leonard B. Nelson, MD)

Методы диагностики

• Видимые аномалии развития век и глазницы (рис. 1.1).
• При ультразвуковом B-сканировании глазницы отмечается полное 
отсутствие глазного яблока. На сроках гестации более 22 нед аномалии 
развития глаза можно выявить при трансвагинальном ультразвуковом 
исследовании (УЗИ), но чувствительность этого метода исследования 
при диагностике анофтальма неизвестна.

б

а


