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 ОБОСНОВАНИЕ

Синдром Аксенфельда–Ригера (САР) — это гене-

тически гетерогенная группа нарушений морфогене-

за, связанная с неправильным развитием переднего 

отрезка глаза, зубов, органа слуха и брюшной обла-

сти [1, 2]. В 1920–1930-х годах немецкий офтальмо-

лог Т. Аксенфельд описал аномалию, включающую 

задний эмбриотоксон и корэктопию. В то же время 

австрийский учёный Г. Ригер охарактеризовал синд-

ром, проявляющийся гипоплазией радужки, псев-

дополикорией, наличием заднего эмбриотоксона 

и сопровождающийся патологией со стороны дру-

гих органов. В 1983 году название было объединено 

в «синдром Аксенфельда–Ригера» в связи с частич-

но перекрывающимися синдромальными аномалия-

ми, встречающимися внутри семьи [2–4]. 

Проявления САР в переднем отрезке глазного 

яблока могут быть различными и включать: гипо-

плазию стромы и/или пигментного листка радуж-

ки, дефекты зрачка (смещение, нарушение формы, 

выворот пигментного листка), иридокорнеальные 

спайки, мегало- или микрокорнеа, задний эмбрио-

токсон, косоглазие, катаракту. Изменения чаще за-

трагивают оба глазных яблока [3, 5]. 

Задний эмбриотоксон классически описывает-

ся как выступающая смещённая линия Швальбе, 

однако недавнее гистологическое исследование 

показало, что сама линия представляет собой пе-

риферический выступ стромы роговицы, который 

обусловлен ослабленной десцеметовой мембраной. 

При гониоскопии линия Швальбе выдаётся в перед-

нюю камеру, что часто сопровождается уплотнени-

ем прилегающей увеальной трабекулы с наличием 

иридокорнеальных спаек [3, 6, 7]. Эти соединитель-

ные спайки могут быть тонкими или толстыми, но 

в отличие от передних синехий обычно не вызывают 
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закрытия угла передней камеры и ограничения от-

тока внутриглазной жидкости. Хотя задний эмбрио-

токсон обнаруживается у большинства пациентов 

с САР, это не является обязательным критерием 

постановки диагноза [5]. Отсутствие или порок раз-

вития стромы и мышц радужки (сфинктера и дила-

татора) в сочетании с иридокорнеальными спайками 

приводит к деформации зрачка и разрывам радуж-

ки. Корэктопия и псевдополикория редко являются 

клинически значимыми, но могут вызывать косме-

тические проблемы. Стоит отметить, что не у всех 

пациентов с САР наблюдаются корэктопия или псев-

дополикория, гипоплазия может проявляться серой 

дистрофичной (отсутствие крипт, борозд и колец) 

радужкой [3]. Проявления со стороны заднего отрез-

ка глаза могут быть различными: колобома, гипопла-

зия или аплазия зрительного нерва, гипоплазия или 

атрофия макулярной области, колобома хориоидеи, 

что вызывает трудности при постановке диагноза [7].

Вторичная глаукома по отношению к дисгенезу 

переднего сегмента является основным факто ром 

потери зрения при САР и поражает более 50% па-

циентов. Если при первичном осмотре может по-

казаться, что основная причина повышенного 

внутриглазного давления  — иридокорнеальные 

спайки, скорее всего, патогенез глаукомы обуслов-

лен врождёнными пороками развития структур 

угла передней камеры [3, 4, 7].

Повышенное внутриглазное давление может 

выявляться в любом возрасте, однако у большин-

ства людей с САР диагноз вторичной глаукомы 

устанавливается в детстве и чаще на оба глаза. Па-

циенты с САР нуждаются в регулярном и тщатель-

ном наблюдении на предмет выявления изменений, 

характерных для глаукомного процесса. 

При лечении вторичной глаукомы, ассоцииро-

ванной с САР, важно разработать хорошо проду-

манную стратегию, поскольку большинству па-

циентов требуется более одного оперативного 

вмешательства на орган зрения. Имплантация дре-

нажных устройств часто применяется у детей, од-

нако при выраженных изменениях в углу передней 

GLAUCOMA IN AXENFELD-RIEGER SYNDROME. 

A CLINICAL CASE

A.V. Starostina1, A.V. Sidorova1, K.S. Burlakov1, M.R. Khabazova2 
1 The S. Fyodorov Eye Microsurgery Federal State Institution, Moscow, Russian Federation
2 Federal Medico-Biological Agency Federal Research Clinical Center, Moscow, Russian Federation 

Background: Axenfeld–Rieger syndrome is a genetically heterogeneous group of morphogenesis 
disorders associated with abnormal development of the anterior segment of the eye, teeth, the organ 
of hearing, and abdominal region. Сongenital glaucoma, which is refractory to standard methods of 
treatment due to pronounced changes in the structures of the anterior segment of the eyeball and other 
comorbidities, is frequent manifestation of this syndrome. There are several methods for treating glaucoma 
in patients with Axenfeld–Rieger syndrome: sinus trabeculectomy, implantation of drainage devices and 
transscleral cyclocoagulation. Сlinical case description: A patient with congenital glaucoma associated 
with Axenfeld–Rieger syndrome underwent sinus trabeculectomy with posterior scleral trepanation in 
the right eye and valve drainage implantation in the left eye at the S. Fyodorov Eye Microsurgery Federal 
State Institution, Moscow due to the intraocular pressure decompensation. In the postoperative period, 
an encapsulated cyst around the body of the drainage was detected, and then a revision of the operation 
area was performed. After the anti-glaucoma operations, the intraocular pressure compensation was 
achieved in the follow-up period up to 9 months. Conclusion: Depending on the degree of the changes 
in the anterior chamber angle structures, sinus trabeculectomy or valve drainage implantation are the 
methods of choice for the surgical treatment aimed at the intraocular pressure compensation and visual 
function preservation in patients with Axenfeld-Rieger syndrome. 

Keywords: Axenfeld–Rieger syndrome; intraocular pressure; clinical case; valve drainage; sinus 
trabeculectomy.

For citation: Starostina AV, Sidorova AV, Burlakov KS, Khabazova MR. Glaucoma in Axenfeld–Rieger 
Syndrome. A Clinical Case. Journal of Clinical Practice. 2023;14(3):In Press. 
doi: https://doi.org/10.17816/clinpract532720

Submitted 08.07.2023  Revised 20.07.2023 Published ??.??.2023 



73www.clinpractice.ru

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Том 14 №3
23

камеры имплантация может быть методом выбора 

и у взрослых пациентов. 

Представляем клинический случай импланта-

ции клапана Ахмед пациенту с САР.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР

О пациенте

Пациент А., 33 года, диагноз «Синдром Аксен-

фельда–Ригера» установлен в детстве (генетиче-

ское тестирование не проводилось). При общем 

осмотре обращает на себя внимание гипогнотия 

и гиподонтия верхней челюсти, широкое основание 

носа. Глаукома, ассоциированная с САР, выявлена 

по месту жительства в детстве. Капает в оба глаза 

три вида гипотензивных капель. Оперативное лече-

ние ранее не проводилось. 

Пациент направлен в МНТК «Микрохирургия 

глаза» (Москва) в декабре 2021 года после конту-

зии левого глаза с жалобами на снижение остроты 

зрения, где выявлено прогрессирование врождён-

ной катаракты, вызванное травмой. Проведено 

оперативное лечение в объёме факоэмульсифи-

кации катаракты с имплантацией интраокулярной 

линзы и пластики радужки с попыткой формиро-

вания зрачка левого глаза. В послеоперационном 

периоде наблюдалось повышение внутриглазного 

давления, в связи с чем пациент направлен в от-

деление хирургии глаукомы для принятия решения 

о дальнейшей тактике лечения. 

Физикальная, инструментальная диагностика

Данные обследования на момент обращения. 

Максимально корригируемая острота зрения: пра-

вый глаз (oculus dexter, OD) 0,5, не корригируется; 

левый глаз (oculus sinister, OS) 0,06, не корригиру-

ется (эксцентрично). Внутриглазное давление по 

Маклакову: OD 34 мм рт.ст., OS 29 мм рт.ст. А- и В-

сканирование глаза (эхобиометрия): длина глаза OD 

27,56 мм, OS 30,98 мм (A-сканирование); В-сканиро-

вание обоих глаз (oculus uterque, OU). Миопическая 

стафилома. Оболочки прилежат. Переднезадняя ось 

OS>OD. Поля зрения соответствуют III стадии глауко-

мы. Плотность эндотелиальных клеток (клеток/мм): 

OD 1995, OS 639. Ультразвуковая биомикроскопия: 

OD угла передней камеры закрыт с 11 до 2 часов 

корнем радужки, на остальном протяжении открыт; 

OS угла передней камеры с 7 до 1 часа закрыт кор-

нем радужки, на остальном протяжении открыт.

Гониоскопия. OD угла передней камеры закрыт 

с 11 до 5 часов, на остальном протяжении открыт. 

Иридокорнеальные синехии (рис. 1).

Рис. 1. Гониоскопия: а — круговая гониоскопия; б, в — 
иридокорнеальные спайки, мезодермальная дистро-
фия радужки.

Fig. 1. Gonioscopy: а — circular gonioscopy; б, в — irido-
corneal adhesions, mesodermal dystrophy of the iris.
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Биомикроскопия. OD спокоен. Роговица про-

зрачная, диаметром менее 10 мм. Передняя камера 

средней глубины. Радужка: мезодермальная дист-

рофия, визуализируется сфинктер. Зрачок: эктопия 

кверху, 3 мм, реакция на свет сохранна. Хрусталик: 

помутнение в кортикальных слоях. Диск зритель-

ного нерва бледный, границы чёткие, экскавация 

диска зрительного нерва0,8. В макулярной зоне 

без особенностей (рис. 2). OS умеренно раздражен. 

Роговица диаметром до 10  мм, эпителий отечён, 

срез утолщён. Передняя камера неравномерная. 

Радужка: мезодермальная дистрофия, частичная 

аниридия, шов на радужке. Интраокулярная лин-

за в капсульном мешке, в правильном положении. 

Глазное дно за флёром (рис. 3).

Клинический диагноз

По данным жалоб, анамнеза и результатов оф-

тальмологического обследования был выстав-

лен диагноз «OU: синдром Аксенфельда–Ригера; 

врож дённая некомпенсированная глаукома; ани-

зометропия. OD: осложнённая катаракта; миопия 

средней степени. OS: артифакия; миопия высокой 

степени; эпителиально-эндотелиальная дистрофия 

роговицы».

Динамика и исходы

В сент ябре 2022 года из-за декомпенсации 

внутриглазного давления на OD была проведе-

на синустрабекулэктомия с задней трепанацией 

склеры. 

Рис. 3. Биомикроскопия переднего отрезка глаза OS: 
а — до лечения; б — первые сутки после имплантации 
клапанного дренажа.

Fig. 3. Photographs of the anterior segment of the left 
eye: а — before treatment; б — first day after the valve 
drainage implantation.

Рис. 2. Биомикроскопия переднего отрезка глаза OD: 
а — до лечения; б — первые сутки после синустрабе-
кулэктомии.

Fig. 2. Photographs of the anterior segment of the right 
eye: а — before treatment; б — first day after the  sinus 
trabeculectomy.
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В октябре 2022 года на OS был имплантирован 

клапанный дренаж Ахмед. 

В послеоперационном периоде без осложне-

ний. Внутриглазное давление в первые сутки пос-

ле операции (пневмотонометрия): OD 10 мм рт.ст., 

OS 12 мм рт.ст. (без гипотензивных капель).

Внутриглазное давление на повторном осмо-

тре через месяц после оперативных вмешательств 

(пневмотонометрия): OU 22 мм рт.ст. (без гипотен-

зивных капель). При биомикроскопии выявлено 

образование инкапсулированной кисты вокруг 

тела клапанного дренажа Ахмед на OS. Под мест-

ной анестезией проведён нидлинг зоны операции 

со вскрытием кисты. Внутриглазное давление OD 

снизилось до 13 мм рт.ст. 

При повторном осмотре в июле 2023 года: 

острота зрения OD 0,5, не корригируется, OS 0,06, 

не корригируется; внутриглазное давление по Мак-

лакову: OD 17 мм рт.ст., OS 19 мм рт.ст. (на одном 

гипотензивном препарате). 

Биомикроскопия. OD спокоен. Фильтрационная 

подушка на 11 часах выражена. Диаметр роговицы 

менее 10  мм. Передняя камера средней глубины. 

Радужка: мезодермальная дистрофия, визуали-

зируется сфинктер, хирургическая колобома на 

11 часах. Зрачок: эктопия кверху, 3 мм, хирургиче-

ская колобома на 11 часах, реакция на свет сохран-

на. Хрусталик: помутнение в кортикальных слоях. 

Диск зрительного нерва бледный, границы чёткие, 

экскавация диска зрительного нерва0,8. В маку-

лярной области без особенностей. OS спокоен. Ди-

аметр роговицы до 10 мм, срез роговицы утолщён, 

роговица диффузно помутнена. Передняя камера 

неравномерная, трубочка клапанного дренажа на 

1  часе в правильном положении. Радужка: мезо-

дермальная дистрофия, частичная аниридия, шов 

на радужке. Интраокулярная линза в капсульном 

мешке, в правильном положении. Диск зрительного 

нерва бледный, границы чёткие, экскавация диска 

зрительного нерва0,9. В макулярной области без 

особенностей (рис. 4).

Пациент направлен в отдел хирургии роговицы 

для дальнейшего оперативного лечения, где ему 

была предложена пересадка роговицы левого гла-

за (пациент поставлен в очередь на ожидание до-

норского материала). 

ОБСУЖДЕНИЕ

САР — редкая врождённая патология с часто-

той встречаемости 1:200  000 новорождённых, ко-

торая проявляется не только поражением органа 

зрения, но и системными аномалиями. Для пациен-

тов с САР требуется мультидисциплинарный под-

ход с привлечением специалистов различных об-

ластей. Важно, чтобы пациенты с САР проходили 

полное обследование для выявления и мониторин-

га любых системных проявлений заболевания.

САР характеризуется специфическим набором 

аномалий переднего сегмента глаза, которые ас-

социируются с глаукомой примерно у половины 

больных [1, 5, 7–9].

Глаукома при САР часто невосприимчива к гипо-

тензивным препаратам, поэтому чаще всего в ко-

роткие сроки приходится переходить к хирургиче-

Рис. 4. Биомикроскопия переднего отрезка глаза через 9 месяцев после оперативного лечения: а — правый глаз; 
б — левый глаз.

Fig. 4. Photographs of the anterior eye segment 9 months after the  surgical treatment: а — right eye; б — left eye.

a б



76

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

https://doi.org/10.17816/clinpract532720

скому лечению. Так, по данным исследований, до 

67% пациентов с глаукомой на фоне САР требуется 

хирургическое лечение [10–12].

При рассмотрении вопроса о назначении гипо-

тензивных капель при глаукоме клиницисты долж-

ны также учитывать возможность системных эф-

фектов у пациентов, страдающих САР.

В литературе мало сообщений о хирургиче-

ском лечении глаукомы при САР, отсутствует так-

же общепринятая тактика относительно наибо-

лее эффективных хирургических антиглаукомных 

операций. Однако, по данным некоторых авторов, 

большинству пациентов требуется несколько опе-

раций для достижения контроля внутриглазного 

давления, что отражает рефрактерный характер 

глаукомы при САР [13–17]. 

Гониотомия и трабекулотомия не показали вы-

сокой эффективности в контроле внутриглазного 

давления: это свидетельствует о том, что ограниче-

ние оттока водянистой влаги происходит не только 

в пределах трабекулярной сети, но также затраги-

вает и другие пути оттока. В заключениях A. Mandal 

и соавт. [18] и D.S. Walton и соавт. [19] успешность 

гониотомии варьировала от 0 до 40%. Отмечается, 

что у данного метода лечения есть дополнитель-

ный недостаток, заключающийся в необходимости 

гониоскопического осмотра [18, 19]. В исследова-

нии M.B. Shields с соавт. [1] успех гониотомии со-

ставлял 43%, но 10-летний эффект сохранялся 

всего в 24% случаев [20, 21], поэтому большинству 

пациентов с глаукомой, ассоциированной с САР, 

требуются операции проникающего типа или имп-

лантация дренажных устройств [16, 17]. 

При проведении синустрабекулэктомии у паци-

ентов с САР в послеоперационном периоде отмеча-

ется высокий риск гипотонии и цилиохориоидаль-

ной отслойки. У молодых пациентов наблюдаются 

также активные процессы рубцевания, что приводит 

к декомпенсации внутриглазного давления и требу-

ет повторных хирургических вмешательств [17–19]. 

В описанном нами случае при проведении об-

следования на лучше видящем глазу были выяв-

лены иридокорнеальные спайки, что не поз волило 

применить малоинвазивные методы хирургическо-

го лечения, поэтому было принято решение о про-

ведении синустрабекулэктомии. Послеоперацион-

ный период протекал без осложнений. 

Ранее было установлено, что трабекулэктомия 

в комбинации с приёмом антиметаболитов имеет 

наибольший успех при лечении глаукомы, ассоци-

ированной с САР [1, 20, 21]. Стоит отметить, что 

некоторым из этих сообщений уже более 30  лет, 

что соответствует периоду времени до внедрения 

дренажных устройств в хирургии глаукомы. Анало-

гично этим исследованиям было обнаружено, что 

трабекулэктомия, дополненная либо митомици-

ном  С, либо 5-фторурацилом, имеет 57%-й успех 

при окончательном наблюдении продолжитель-

ностью более 20 лет. Таким образом, трабекулэк-

томия в комбинации с приёмом антиметаболитов 

может обеспечить, как и при других формах гла-

укомы, долговременную компенсацию внутриглаз-

ного давления.

В нескольких исследованиях, включающих не-

большое число глаз, оценивалась эффективность 

применения дренажных устройств при глаукоме 

у пациентов с САР [21]. E.M.  Zepeda с соавт. [11] 

в своём исследовании показали 70%-ю эффектив-

ность дренажей (Ахмед, Бервельдт).

В описанном нами клиническом случае, учиты-

вая выраженные изменения радужки, множествен-

ные иридокорнеальные спайки, дистрофию рого-

вицы и травму в анамнезе, методом выбора была 

имплантация клапанного дренажа Ахмед. В раннем 

послеоперационном периоде отмечено отсутствие 

осложнений. В сроки до 9 месяцев на обоих глазах 

после операции наблюдалась компенсация внутри-

глазного давления.

Лазерная транссклеральная циклофотокоа-

гуляция может также применяться у пациентов 

с указанной патологией, однако более высокую 

эффективность она демонстрирует в комбинации 

с имплантацией дренирующих устройств [16–18].

В исследовании E.M. Zepeda с соавт. [11] цикло-

фотокоагуляция (транссклеральная или эндоскопи-

ческая) не применялась в качестве хирургического 

вмешательства первой линии, но использовалась 

у пациентов, не достигших гипотензивного эффекта 

после применения дренажных устройств. Хотя пока-

затель успеха самой циклоабляции составил 33%, 

комбинированное применение дренажных устройств 

и циклоабляции (в некоторых случаях по несколько 

сеансов) позволило добиться контроля внутриглаз-

ного давления на всех четырёх глазах. Следователь-

но, циклоабляция применима в случаях рефрактер-

ной вторичной глаукомы у пациентов с САР.

Таким образом, серия случаев, описанных 

E.M. Zepeda и соавт., демонстрирует, что глаукома, 

связанная с САР, часто требует нескольких опера-

тивных вмешательств. Авторы обнаружили, что опе-

рации на структурах угла передней камеры менее 

эффективны для достижения долгосрочного кон-
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троля внутриглазного давления. Фильтрующая хи-

рургия с использованием антифибротических пре-

паратов демонстрирует положительный результат 

при длительном наблюдении, но необходимо учиты-

вать имеющиеся риски такого вмешательства [11].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Учитывая па тогенез глаукомы при САР, приво-

дящий к образованию иридокорнеальных спаек, 

наиболее эффективным методом хирургического 

лечения глаукомы, с нашей точки зрения, являет-

ся синустрабекулэктомия, однако с прогресси-

рованием изменений в структурах угла передней 

камеры в комбинации с сопутствующей глазной 

патологией предпочтительна дренажная хирургия 

для минимизации послеоперационных осложнений 

и пролонгирования гипотензивного эффекта. 

Единого мнения относительно оптимального 

ведения глаукомы у пациентов с САР практически 

нет. Проспективное исследование с большим ко-

личеством пациентов затруднено из-за редкости 

заболевания, хотя многоцентровое совместное ис-

следование помогло бы решить эту проблему.
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