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Развитие новых диагностических технологий и современные возможности высокотехнологичной хирургии помо-
гают определить оптимальную тактику лечения пациентов с катарактой, осложненной выраженными дефектами свя-
зочного аппарата и нестабильным положением хрусталика, как при синдроме Вайля–Марчезани, способствуя дости-
жению максимального качества зрения и функционального результата.
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Патология связочного аппарата хрусталика явля-
ется одной из актуальных проблем, осложняющих хи-
рургию катаракты. По данным литературы, распростра-
ненность слабости связочного аппарата у пациентов
с катарактой составляет от 15 до 20 % [1, 5]. Говоря
о врожденной несостоятельности связочного аппара-
та, можно выделить системные генетически обуслов-
ленные заболевания, такие как синдром Марфана, син-
дром Вайля–Марчезани, гомоцистеинурия, доминант-
ная сферофакия, гиперлизинемия и др.

Синдром Вайля–Марчезани является системным
наследственным заболеванием соединительной ткани с
аутосомно-рецессивным типом наследования и харак-
теризуется наличием у больных микро- и сферофакии,
растяжения цинновых связок, приводящего к различной
степени выраженности эктопии хрусталика, а также бра-
химорфизма. Эктопия хрусталика при синдроме Вайля–
Марчезани препятствует достижению удовлетворяющей
пациента коррекции с помощью очков или контактных
линз. Кроме того, имеющиеся в большинстве случаев
при данном синдроме сопутствующие нарушения реф-
ракции (миопия, роговичный астигматизм), дополнитель-
но усугубляют сложность оптической коррекции.

Хирургическое лечение синдрома сопряжено с
рядом особенностей. Так, мануальное выполнение пе-
реднего капсулорексиса при дефектах связочного ап-

парата хрусталика сопровождается тракционной нагруз-
кой, что может приводить к повреждению капсульной
сумки и отказу от внутрикапсульной фиксации ИОЛ.
Недостаточность связочного аппарата хрусталика дик-
тует необходимость максимально возможной центра-
ции капсульного мешка, в связи с чем необходимо ис-
пользовать различные методики и дополнительные ус-
тройства, стабилизирующие капсульную сумку [2, 6–9].
Проблема недостаточно стабильного положения комп-
лекса «ИОЛ-капсульный мешок» относительно оптичес-
кой оси остается нерешенной, что препятствует приме-
нению торической ИОЛ для коррекции исходного рого-
вичного астигматизма, характерного для синдрома
Вайля–Марчезани.

Внедрение фемтолазерых технологий обеспечи-
вает высокую точность в ходе выполнения переднего
капсулорексиса при эктопиях хрусталика, исключая
радиализацию и дополнительную тракционную нагруз-
ку на связки [3, 10], позволяет выполнять лимбальные
тангенциальные (аркуатные) разрезы для коррекции
исходного роговичного астигматизма, контролируя при
этом их форму, длину, глубину и локализацию при ми-
нимимальной хирургической травме роговицы, способ-
ствуя достижению запланированной коррекции рогович-
ного астигматизма и максимально возможной остроты
зрения уже в раннем послеоперационном периоде [4].
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ЦЕЛЬ РАБОТЫ
Оценить клинико-функциональные результаты

одномоментной фемтоассистированной факоэмульси-
фикации осложненной катаракты и коррекции рогович-
ного астигматизма у пациента с синдромом Вайля–
Марчезани.

МЕТОДИКА ИССЛЕДОВАНИЯ
В Калужском филиале МНТК «Микрохирургия

глаза» в течение 6 лет наблюдалась пациентка У.,
1958 г.р., с диагнозом синдром Вайля–Марчезани, ми-
опия средней степени, миопический астигматизм. Сни-
жение зрения отмечалось с 13 лет, очковой коррекцией
не пользовалась вследствие непереносимости.
На протяжении периода наблюдения зрение оставалось
стабильным, эктопия хрусталика не прогрессировала
(состояние связок оставалось прежним).

На последнем осмотре в июне 2018 г. отмечено
помутнение во всех слоях хрусталика (рис. 1). Данные
визорефрактометрии: VOD = 0,02 с корр. sph-7,0 D cyl -
4,5 D ax 159 = 0,4; VOS = 0,02 с корр. sph-9,0 D cyl -3,0
D ax 51 = 0,3. Данные кератометрии: OD – Kmin 44,75
ax 160°, Kmax 47,62 ax 70°; OS – Kmin 45,50 ax 28°,
Kmax 47,25 ax 118. ВГД: ТOD = 17 мм рт. ст., ТOS =
16 мм рт. ст.

 
Рис. 1. Фотография переднего отрезка OD пациентки У.:

эктопия хрусталика книзу

Ультразвуковая биомикроскопия выявила нерав-
номерную глубину передней камеры (ПК), угол ПК в
нижнем сегменте с клювовидным профилем вследствие
смещения нижнего экватора хрусталика кпереди, мик-
ро- и сферофакия (толщина хрусталика – 5,53 мм, эк-
ваториальная дистанция – 6,4 мм), верхняя порция свя-
зок растянута до 4,03 мм, связки тонкие, с зонами ло-
кальных дефектов, в нижнем сегменте связки короткие –
0,75 мм (рис. 2). По данным кератотопографии, пред-
ставленным на рис. 3, на правом глазу отмечалась кар-
тина правильного прямого астигматизма, на левом –
астигматизм с косым расположением сильной оси.
По данным А-сканирования, длина правого глаза
составила 23,42 мм, левого – 23,89 мм, по данным
В-сканирования, оболочки прилежат.

Рис. 2. Данные ультразвуковой биомикроскопии OD:
угол ПК в нижнем сегменте с клювовидным профилем

вследствие смещения нижнего экватора хрусталика
кпереди, микро- и сферофакия

 
Рис. 3. Кератотопограмма OD: картина правильного

прямого астигматизма

Согласно классификации О.В. Шиловских, экто-
пия хрусталика соответствовала I степени, вариант А,
при которой возможно проведение ФЭК с интракапсу-
лярной имплантацией ИОЛ.

Пациентке было рекомендована ФЭК осложнен-
ной катаракты с выполнением лимбальных послабляю-
щих (аркуатных) разрезов с использованием фемсе-
кундного лазера Femto LDV Z8.

Локализация и параметры послабляющих фемто-
аркуатных разрезов, а также оптическая сила ИОЛ были
рассчитаны с помощью диагностического модуля
VERION Vision System (по формуле Holladay II). Оптичес-
кая сила ИОЛ составила 17 диоптрий. Фемтоаркуатные
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разрезы рассчитывались на 80 % глубины роговицы по
диаметру 8 мм длиной 49о на 75о и 255о, что соответ-
ствовало сильной оси.

ФЭК выполнялась на аппарате Centurion Vision
System (Alcon, США) через основной разрез 2,2 мм с пос-
ледующей имплантацией ИОЛ Ascrysof IQ (Alcon, США).

Для расправления капсульного мешка и после-
дующего его центрирования, а также для профилакти-
ки выпадения стекловидного тела в переднюю камеру
было имплантировано внутрикапсульное кольцо
(ЭТП «МНТК «МГ», Россия).

Результаты лечения оценивали по динамике из-
менения некорригированной и корригированной ост-
роты зрения с учетом остаточного астигматизма, а так-
же изменениям кератотопограммы в сроки 1 день,
1 и 3 месяца после операции.

РЕЗУЛЬТАТЫ ИССЛЕДОВАНИЯ
И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ
Суммарная энергия фемтолазерного воздействия

составила 95 мДж, продолжительность вакуума –
2,42 мин. Из особенностей следует отметить, что цент-
рация переднего капсулорексиса проводилась не по
зрачковому краю, а с максимально возможным сме-
щением от растянутых связок на безопасном расстоя-
нии от экватора. Получен полноценный передний кап-
сулорексис без радиализации и перемычек, с оптималь-
ной ориентацией относительно оптической оси.

В первые сутки острота зрения повысилась до 0,1 и
с коррекцией sph +1.0, cyl -2,0, ах 165о составила 0,7.
ВГД – норма. При офтальмобиомикроскопии: глаз выгля-
дел спокойным, роговица прозрачная, передняя камера
глубокая, мидриаз 6,0 мм, ИОЛ занимала центральное
положение в капсульном мешке, рефлекс розовый
(рис. 4). Края фемтоаркуатных послабляющих разрезов
роговицы были адаптированы, без признаков отека.

 
Рис. 4. Фотография переднего отрезка OD в первые
сутки после операции: ИОЛ занимает центральное

положение в капсульном мешке

Через месяц острота зрения повысилась до 0,3 и
с коррекцией cyl. -2,0 ах 161о составила 0,8. Данные
кератометрии: Kmin 45,25 ax 154о, Kmax 46,50 ax 64о.

ИОЛ занимала стабильное положение, при узком зрач-
ке край оптики не визуализировался. На месте фемто-
аркуатных послабляющих разрезов роговицы опреде-
лялись слабовыраженные рубчики в виде нежной по-
лупрозрачной полосы на 3/4 толщины стромы.

Через три месяца некорригированная острота зрения
составила 0,3, а с коррекцией cyl. -1,5 ах 161о – 0,8, что
говорило о стабилизации зрительных функций. На керато-
топограмме зафиксировано уменьшение цилиндрическо-
го компонента, при этом астигматизм оставался правиль-
ным без появления иррегулярных изменений передней
поверхности роговицы (рис. 5).

Рис. 5. Кератотопограмма OD через 3 месяца
после лечения: правильный астигматизм

без иррегулярных изменений
передней поверхности роговицы

Данные кератометрии: Kmin 45,75 ax 160о, Kmax
47,50 ax 70о. По данным УБМ отмечено стабильное
положение ИОЛ в капсульном мешке относительно
зрачка (рис. 6).

Рис. 6. Данные ультразвуковой биомикроскопии OD:
стабильное положение ИОЛ в капсульном мешке

относительно зрачка
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При офтальмобиомикроскопии: глаз выглядел спо-
койным, ИОЛ располагалась в капсульном мешке, при-
знаки воспаления отсутствовали. Роговичные послабляю-
щие рубчики слабо визуализировались, без признаков гру-
бого рубцевания и врастания эпителия (рис. 7).

Рис. 7. Фотография переднего отрезка OD через
3 месяца после операции: слабо визулизируются

аркуатные разрезы, без признаков грубого рубцевания
и врастания эпителия

Учитывая сложность клинической картины, при
данном заболевании необходимо проведение высоко-
точной комплексной диагностики, а также высокотехно-
логичное хирургическое лечение для достижения высо-
кого функционального результата и снижения количества
интра- и послеоперационных осложнений. Наличие де-
фектов связочного аппарата, эктопии и изменения фор-
мы хрусталика предполагает различные способы фик-
сирования и центрирования капсульного мешка.

Полученный в описанном клиническом примере
высокий функциональный результат свидетельствует о
грамотном подходе к хирургическому лечению данной
патологии на основе современной диагностики и высо-
котехнологичной хирургии.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Развитие новых диагностических технологий и со-

временные возможности высокотехнологичной хирур-
гии помогают определить оптимальную тактику лече-

ния пациентов с катарактой, осложненной выраженны-
ми дефектами связочного аппарата и нестабильным
положением хрусталика, как при синдроме Вайля–
Марчезани, способствуя достижению максимального
качества зрения и функционального результата.
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