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АННОТАЦИЯ
Прогноз жизни пациентов с генетической патологией зависит от взаимодействия специалистов из разных обла-
стей медицины для своевременного выявления и выбора тактики лечения. Псевдоксантома эластическая (син-
дром Гренблада – Страндберга) — наследственное заболевание, при котором поражаются эластические волок-
на кожи, кардиоваскулярная система и сетчатка глаз. Клинические проявления: изменения кожи при синдроме 
Гренблада – Страндберга представлены плоскими ксантоматозными узелками желтоватого цвета. Сердечно-со-
судистыми проявлениями псевдоксантомы эластической являются стенокардия, снижение пульсовой ампли-
туды, кардиомиопатия, внезапная сердечная недостаточность, часто приводящая к смерти. Со стороны органа 
зрения: для ранних стадий типично появление ангиоидных полос как результат кальцификации эластических 
волокон капилляров. Прогрессирование процесса приводит к неоваскуляризации и кровоизлияниям из хориока-
пилляров, формированию субретинальной неоваскулярной мембраны фовеолярной локализации, вызывающей 
снижение зрения. Для поздних стадий характерны рубцовые изменения. Терапия зависит от стадии и скорости 
прогрессирования заболевания и эффективна на I–II стадиях (по Vivaldi). Собственное клиническое наблюде-
ние: Пациент, 71 год, направлен на оперативное лечение катаракты с диагнозом «OU: Сенильная катаракта, 
О/У IА п/ß-блокаторами глаукома, синдром Гренблада – Страндберга». Обращает на себя внимание уникально 
длительный период наблюдения — 34 года, с документально подтвержденными данными первых обследований 
от 1989 г. и всех последующих. Особый интерес вызывает наличие сохранившейся документации на руках у паци-
ента за все годы наблюдения, включающие диагностику и лечение.

Ключевые слова: синдром Гренблада – Страндберга; кожные папулы; фовеолярная область; псевдоксантома 
эластическая; ангиоидные полосы; ксантоматозные узелки; субретинальная неоваскулярная мембрана; пигменный 
эпителий; мембрана Бруха; анти-VEGF-терапия.
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ABSTRACT
The prognosis for the life of patients with genetic pathology depends on the interaction between specialists from different 
areas of medicine for timely detection and selection of treatment tactics. Pseudoxanthoma elasticum (Grenblad–Strand-
berg syndrome) is a hereditary disease in which elastic fibers of the skin, the cardiovascular system and the retina are 
affected. Clinical manifestations: skin changes in Grenblad–Strandberg syndrome are represented by flat xanthomatous 
nodules of yellowish color. Cardiovascular manifestations of pseudoxanthoma elasticum are angina pectoris, decreased 
pulse amplitude, cardiomyopathy, sudden heart failure, often leading to death. Eye disorders occur in stages. For the early 
stages, the appearance of angioid streaks is typical, which appear as a result of calcification of elastic fibers of capillaries. 
The progression of the process leads to neovascularization and hemorrhages from the choriocapillaries, the formation of 
a subretinal neovascular membrane of foveolar localization, causing a decrease in vision. The late stages are characterized 
by scarring. Therapy depends on the stage and rate of progression of the disease and is effective at stages I–II (according 
to Vivaldi). Own clinical observation: Male patient, 71 years old, referred for cataract surgery with the diagnosis “Both eyes: 
Senile cataract, open-angle glaucoma, (stage I a, under beta-blocker therapy), Grenblad–Strandberg syndrome”. Atten-
tion is drawn to the long observation period — 34 years, with documented data from the first examinations in 1989 and 
all subsequent ones. Of particular interest is the availability of preserved patient documentation for all years of follow-up, 
including diagnosis and treatment.

Keywords: Grenblad–Strandberg syndrome; skin papules; foveolar region; pseudoxanthoma elastic; angioid streaks; 
xanthomatous nodules; subretinal neovascular membrane; pigment epithelium; Bruch’s membrane; anti-VEGF therapy.
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АКТУАЛЬНОСТЬ
Прогноз жизни и эффективность терапии пациентов 

с генетической патологией напрямую зависят от взаимо-
действия специалистов из разных областей медицины для 
своевременного выявления и выбора адекватной тактики 
лечения.

Псевдоксантома эластическая (ПКЭ, синдром Грен-
блада – Страндберга) — наследственное заболевание, 
при котором поражаются эластические волокна кожи, 
кардиоваскулярная система и сетчатка глаз. Распро-
странённость ПКЭ составляет 1 : 25 000–100 000, тип на-
следования — аутосомно-рецессивный. Заболевание 
связано с мутацией кодового гена ABCC6 мембранного 
транспортного белка MRP6 хромосомы 16p13.1 [1–6]. 
АТФ-зависимый белок-переносчик MRP6 отвечает за ак-
тивное выделение из клеток низкомолекулярных мета-
болитов, конъюгированных с глутатионом, что приводит 
к обызвествлению эластических волокон. Вследствие 
кальцификации эластических волокон кровеносных со-
судов больным ПКЭ необходимо избегать травм (осо-
бенно головы и/или глаз), ограничивать употребление 
нестероидных противовоспалительных средств и анти-
коагулянтов (так как повышен риск кровоизлияний в сет-
чатку глаза, мозг и желудочно-кишечных кровотечений). 
Несмотря на то что в подавляющем большинстве случаев 
манифестируют кожные проявления, именно изменения 
со стороны глаз и сердечно-сосудистой системы опреде-
ляют тяжесть исходов. Изменения со стороны органа зре-
ния при данном синдроме характеризуются ангиоидными 
полосами, которые соответствуют разрывам мембраны 
Бруха, вследствие разрушения её эластического слоя. За-
болевания центральных отделов сетчатки являются зна-
чимым фактором риска потери предметного зрения и ин-
валидизации пациента трудоспособного возраста [6, 7]. 
При обнаружении ангиоидных полос сетчатки важен муль-
тидисциплинарный подход, так как подобная офтальмо-
скопическая картина может наблюдаться при синдромах 
Элерса – Данлоса, Марфана, серповидноклеточной ане-
мии, болезни Педжета и др. Своевременно установленный 
диагноз и патогенетически ориентированное лечение та-
ких больных повышает шансы на длительное сохранение 
зрительных функций.

ИСТОРИЧЕСКИЕ ФАКТЫ
Изменения кожи, характерные для эластической псев-

доксантомы, впервые описал французский дерматолог 
D. Rigal в 1881 г. Позже, в 1884 г., F. Balzer провёл гисто-
логические исследования изменённых кожных покровов. 
Однако термин «эластическая псевдоксантома» был вве-
дён другим исследователем, Ferdinand-Jean Darier, кото-
рый сумел дифференцировать эту патологию от обычной 
кожной ксантомы (жёлтой папулы) [8]. Офтальмологи-
ческие проявления в виде кровоизлияний на заднем 

полюсе, приводящих к появлению тёмно-коричневых 
или чёрных пигментных линий и штрихов, были впер-
вые зафиксированы офтальмологами R.W. Doyne (1889) 
и O. Pflange (1892), а позже в США Германом Кнаппом был 
предложен термин «ангиоидные полосы» [9]. В 1929 г. 
шведские врачи, офтальмолог Эстер Гренблад и дерма-
толог Джеймс Страндберг, впервые выявили связь между 
ангиоидными полосами и ПКЭ, и появилось название — 
синдром Гренблада – Страндберга. Термин «эластическая 
псевдоксантома» в настоящее время используют в каче-
стве синонима [10, 11].

ПАТОМОРФОЛОГИЯ И ПАТОГЕНЕЗ
Гистопатологические исследования глаз с ангиоид-

ными полосами помимо линейных разрывов с или без 
врастания фиброваскулярной ткани показали обширную 
кальцификацию и утолщение мембраны Бруха с призна-
ками утолщения межкапиллярных мостиков [12]. Рост фи-
брозной ткани из хориоидеи вызывает изменение цвета, 
расширение и размытие краёв стрий. Фиброваскулярное 
врастание может привести к серозной и/или геморра-
гической отслойке пигментного эпителия сетчатки [13]. 
Видимых изменений нейросенсорной сетчатки на ранних 
стадиях не наблюдается. Затем начинается атрофия хо-
риокапилляров, пигментного эпителия сетчатки и фото-
рецепторов и уменьшение количества пигментных гранул 
в клетках вблизи стрий.

Метод сканирующей электронной микроскопии и гисто-
химические исследования глаз пациента с гомозиготной 
серповидноклеточной анемией и ангиоидными полосами 
показали выраженную кальцификацию и разрывы мембра-
ны Бруха. Группа авторов доказала, что именно кальцифи-
кация, а не осаждение железа является основным фак-
тором, ведущим к хрупкости мембраны Бруха у пациентов 
с гемолитической анемией и ангиоидными полосами [14].

M. Baccarani-Contri с соавторами смогли задоку-
ментировать процесс кальцификации и последующей 
фрагментации эластичных волокон. С помощью иммун-
но-электронной микроскопии доказан повышенный био-
синтез белка, например витронектина, а также накопле-
ние аномальных матриксных белков с высоким сродством 
к кальцию и кальцинирующим соединениям [15]. 
D. Quaglino и соавт. [16] продемонстрировали роль фи-
бробластов в патогенезе ПКЭ. Было выявлено измене-
ние в метаболизме гликозаминогликанов (повышенная 
активность фермента ксилозилтрансферазы I в образцах 
сыворотки пациентов с ПКЭ). Ксилозилтрансфераза I яв-
ляется ключевым ферментом в биосинтезе гликозамино-
гликанов и идентифицирована как сывороточный маркер 
повышенного биосинтеза протеогликанов. Принимая это 
во внимание, ПКЭ можно представлять как нарушение об-
мена веществ из-за снижения или отсутствия продукции 
гена ABCC6, кодирующего данный фермент, но это ещё 
предстоит доказать [17, 18].
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Известно, что такие наследственные гемоглобино-
патии, как бета-талассемия, вызывают аналогичные 
ультраструктурные изменения кожи, глаз и сердечно-со-
судистой системы без мутаций ABCC6 [19]. Это предпо-
лагает альтернативные патологические механизмы, такие 
как повышенный уровень хронического окислительного 
стресса, который также был доказан в исследовании фи-
бробластов пациентов с ПКЭ [20].

ГЕНЕТИЧЕСКИЕ ИССЛЕДОВАНИЯ
Путём прямого секвенирования мутации, вызываю-

щие ПКЭ, были идентифицированы только в гене ABCC6, 
который является активным трансмембранным перенос-
чиком. Ген состоит из 31 экзона с общим геномным раз-
мером 75 Кб, из которых 4,5 Кб кодирует белок MPR6, 
ассоциированный с множественной лекарственной 
устойчивостью (multi-drug resistance-associated protein 6) 
с экспрессией в печени и почках. Однако ткани, которые 
в первую очередь поражены ПКЭ (кожа, стенки сосудов, 
мембрана Бруха), экспрессируют низкие концентрации 
MRP6 [21–23]. Ряд авторов рассматривают ПКЭ как си-
стемное метаболическое заболевание с изменениями 
на молекулярном уровне, связанное с патологическим 
синтезом внеклеточного матрикса и дефектным пере-
носчиком белка MRP6 [18, 24]. На сегодняшний день 
выявлено более 110 различных мутаций гена ABCC6, 
включающий почти весь 31 экзон, которые могут быть 
идентифицированы как вызывающие ПКЭ. Это мис-
сенс- или нонсенс-мутации с меньшим количеством 
сплайсинговых вставок, которые могут быть иденти-
фицированы у 55–83 % пациентов с ПКЭ [25–27]. От-
сутствие идентифицированной мутации может быть 
объяснено делецией экзона, мутациями дальше от ко-
дирующей последовательности, либо необходимо ис-
ключить наличие других системных заболеваний, та-
ких как серповидноклеточная анемия, имитирующих 
ПКЭ [28].

КЛИНИЧЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯ
Изменения кожи при синдроме Гренблада – Странд-

берга представлены плоскими округлыми или овальными 
ксантоматозными узелками желтоватого цвета, которые 
располагаются линейно или сливаются в одиночные или 
диффузные бляшки. На ранних стадиях кожные проявле-
ния имеют вид папул с отчётливым желтоватым оттен-
ком, размером с просяное зерно, с тенденцией к слиянию. 
Они создают впечатление сетчатого рисунка и чаще всего 
локализуются на шее, крупных кожных складках (под-
мышечные впадины, локтевые сгибы), реже — на других 
участках туловища. Поражённая кожа лимонно-жёлтого 
цвета, несколько утолщена и одновременно с этим дряб-
лая, легко собирается в складки. «Провисание» кожи 
прогрессирует и становится причиной преждевременного 

старения. Иногда папулы обнаруживаются в паховых 
складках, подколенных участках, на слизистых оболочках 
полости рта (поверхность языка принимает вид географи-
ческой карты), влагалища и прямой кишки [29]. Сердечно-
сосудистыми проявлениями ПКЭ являются стенокардия, 
снижение пульсовой амплитуды, артериальная гипертен-
зия, кардиомиопатия, пролапс или стеноз митрального 
клапана, внезапная сердечная недостаточность, часто 
приводящая к смерти [30–32]. Со стороны органа зрения 
изменения происходят поэтапно. Для ранних стадий ти-
пичны ангиоидные полосы, которые появляются в резуль-
тате кальцификации эластических волокон капилляров. 
Прогрессирование процесса приводит к неоваскуляри-
зации и кровоизлияниям из хориокапилляров, формиро-
ванию субретинальной неоваскулярной мембраны (СНМ) 
фовеолярной локализации, вызывающей снижение зре-
ния. Для поздних стадий характерны грубые рубцовые 
изменения. Первые изменения на глазном дне обнару-
живаются в ходе офтальмоскопического исследования: 
неравномерное распределение пигмента, называемое 
«peau d’orange» (вид апельсиновой корки). Изменения 
наиболее заметны c височной части фовеальной обла-
сти, не влияют на функции и предшествуют ангиоидным 
полосам в среднем в сроки от 1 до 8 лет. Ангиоидные 
полосы диаметром от 50 до 100 мкм в виде тёмных или 
красноватых радиальных полос, расходящихся от диска 
зрительного нерва (ДЗН), в несколько раз превышают 
диаметр сосудов сетчатки [2, 33, 34]. Течение бессим-
птомное до развития неоваскуляризации, которая приво-
дит к макулопатии с выраженным снижением зрительных 
функций.

По Vivaldi течение процесса на глазном дне подраз-
деляют на три стадии:
• I стадия — ангиоидные полосы сероватого или крас-

но-коричневого оттенка появляются в центральной 
зоне и на средней периферии сетчатки, расходятся 
радиально по отношению к ДЗН и представляют со-
бой линейные разрывы мембраны Бруха;

• II стадия — в парафовеолярной области формируется 
СНМ, образование которой сопровождается снижени-
ем остроты зрения;

• III стадия характеризуется субретинальными рубцо-
выми изменениями в макулярной области с развити-
ем скотомы и необратимой потерей зрения. Процесс 
билатеральный, имеет хроническое прогрессирующее 
течение [2–4, 35].
Вторичные дегенеративно-геморрагические из-

менения макулы обнаруживаются в 73–86 % случаев, 
часто приводят к резкому снижению остроты зрения 
уже в подростковом возрасте. Даже незначительные 
травмы могут вызывать диффузные субретинальные 
кровоизлияния, особенно вокруг ангиоидных полос. 
К 50 годам у большинства пациентов с ПКЭ наблюда-
ется билатеральное снижение зрения до 0,1 или ниже 
[36–41].
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ЛЕЧЕНИЕ
Терапия зависит от стадии и скорости прогресси-

рования заболевания и эффективна на I–II стадиях 
(по Vivaldi).

Транспупиллярная термотерапия
При транспупиллярной термотерапии используют 

диодный лазер с порогом, который не вызывает терми-
ческого ожога и применяется для лечения макулярной 
хориоидальной неоваскуляризации (ХНВ) любого проис-
хождения. Лазерный луч с длиной волны 810 нм хорошо 
проникает через прозрачные среды глаза и имеет дози-
рованный тепловой эффект за счёт меньшего поглощения 
пигментного эпителия сетчатки и более глубокого про-
никновениия в хориокапилляры.

Фотодинамическая терапия
Анализ крупных рандомизированных клинических 

исследований и отчётов о клинических случаях оценки 
эффективности фотодинамической терапии (ФДТ) при 
ХНВ, вторичной по отношению к возрастной макулярной 
дегенерации и патологической миопии, показал, что ре-
зультаты не оправдали ожиданий. В ряде работ ФДТ рас-
сматривается как адъювантная терапия, которая не пре-
дотвращает, а лишь замедляет естественное течение ХНВ. 
В некоторых наблюдениях для лечения ХНВ использова-
на ФДТ в сочетании с анти-VEGF-терапией для усиления 
эффекта. К сожалению, для пациентов со вторичной 
по отношению к ангиоидным полосам ХНВ, большинство 
перечисленных методов лечения не способны остановить 
прогрессирующую потерю зрительных функций. Будущее 
именно за анти-VEGF-терапией, которая демонстриру-
ет наиболее обнадёживающие результаты [13, 40–47]. 
При появлении СНМ наиболее целесообразным считается 
применение комбинированной терапии, включающей ин-
травитреальное введение ингибиторов VEGF и фокальную 
лазеркоагуляцию СНМ. Для третьей стадии в настоящее 
время лечение не эффективно.

Лазерная фотокоагуляция
В публикации J.G. Clarkson и соавт. [13] представлен 

отчёт о результатах лечения 6 пациентов с ангиоидными 
полосами и ХНВ в макулярной области, которым проводи-
лась фотокоагуляция аргоновым лазером, направленным 
непосредственно на неоваскулярную мембрану, но поло-
жительного эффекта достигнуть не удалось. У всех па-
циентов произошло дальнейшее расширение зоны нео-
васкуляризации и потеря центрального зрения. В 1988 г. 
O. Gelisken и соавт. [42] представили результаты иссле-
дования 30 глаз с ХНВ, развившейся на фоне ангиоидных 
полос. Всем пациентам проводили терапию аргоновым 
или криптоновым лазером в зелёном и синем диапазонах, 
сроки наблюдения составили от 2 мес. до 16 лет. Авторы 
пришли к выводу, что применение лазерного лечения было 

эффективно в случаях с экстрафовеолярными (200 мкм 
и более от центра фовеолы) неоваскулярными мембра-
нами.

Хирургия макулярной транслокации
Метод был представлен R. Machemer и U.H. Steinhorst 

в 1993 г. Включает в себя перемещение нейрочувстви-
тельной сетчатки (макулы и различной части прилегающей 
сетчатки) дальше от участка врастания новообразованных 
сосудов. Выполняется путём ограниченой транслокации: 
производится локальная отслойка сетчатки и укорачива-
ется стенка склеры или выполняется ретинотомия на 360° 
с ротацией всей сетчатки. Это технически сложная и дли-
тельная операция с риском серьёзных осложнений (от-
слойка сетчатки, пролиферативная витреоретинопатия, 
эндофтальмит и др.), угрожающих центральному и пе-
риферическому зрению больных [48]. В 2001 г. D.B. Roth 
c соавторами описали случай успешно выполненной ниж-
ней макулярной транслокации с последующей лазерной 
фотокоагуляцией в области ХНВ у пациента с ангиоидны-
ми полосами [49]. Следует отметить, что обнадёживаю-
щие результаты подобных вмешательств статистически 
не достоверны из-за малого количества исследований 
и пациентов [50–55].

Анти-VEGF-терапия
На сегодняшний день перспективна анти-VEGF-терапия, 

которая по эффективности существенно превосходит все 
другие методы лечения ХНВ, в большинстве случаев позво-
ляя стабилизировать остроту зрения у пациентов, особенно 
если лечение начато на ранней стадии процесса.

Трансплантация аутологичного лоскута пигментного 
эпителия сетчатки

Методика основывается на удалении неоваскулярной 
мембраны, субретинального фиброза для дальнейшего вос-
становления целостности пигментного эпителия сетчатки.

МЕДИКО-ГЕНЕТИЧЕСКОЕ 
КОНСУЛЬТИРОВАНИЕ

Необходимо обследование всех членов семьи, а па-
циенту находиться на диспансерном учёте у врача общей 
практики и офтальмолога. В первой стадии офтальмоло-
гических проявлений необходимо постоянное наблюде-
ние, соблюдение рекомендаций избегать минимальной 
травматизации глаз, ношение защитных очков во время 
работы или занятий спортом.

СОБСТВЕННОЕ КЛИНИЧЕСКОЕ 
НАБЛЮДЕНИЕ

Представляем данные обследования и клинического 
наблюдения пациента 71 года, направленного на опера-
тивное лечение катаракты в офтальмологическую клинику 
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СЗГМУ им. И.И. Мечникова (Санкт-Петербург) с диагно-
зом «OU: Сенильная катаракта, О/У I А п/ß-блокаторами 
глаукома, синдром Гренблада – Страндберга». Обращает 
на себя внимание уникально длительный период наблю-
дения — 34 года, с документально подтверждёнными 
данными первых обследований от 1989 г. и всех последу-
ющих. Особый интерес вызывает наличие сохранившейся 
документации на руках у пациента за все годы наблю-
дения, включающие диагностику и лечение. Из анамне-
за известно, что пациент с 37 лет предъявлял жалобы 
на снижение остроты зрения на оба глаза — с 19.04.1989 
(рис. 1). При первичном обследовании: OU — централь-
ная скотома, дегенерация сетчатки типа «ангиоидных по-
лос». Острота зрения с коррекцией: правый глаз (OD) — 
0,2 sph –1,5D = 0,7; левый глаз (OS) — 0,7 sph –0,75D = 1,0. 

В ходе консилиума (Диагностический центр № 7 и НИИ 
фтизиопульмонологии, Санкт-Петербург) на основании 
клинико-инструментальных исследований был поставлен 
диагноз: «Синдром Гренблада – Страндберга». В 1991 г. 
в НИИ фтизиопульмонологии на левом глазу была вы-
полнена аргоновая лазеркоагуляция центрального очага. 
Неоднократно выполнялась аутофлуоресценция (АФ) OU: 
на снимке ДЗН от 2009 г. отмечена гипофлуоресценция 
в области перипапиллярной дистрофии. В макуле обшир-
ный очаг пониженной аутофлуоресценции, парамакулярно 
парацентральное кольцо — повышенной. Данные повтор-
ных исследований (2010–2011 г.) свидетельствовали об от-
сутствии динамики. В 2013 г. в ходе исследования методом 
АФ зафиксировано расширение площади атрофии (рис. 2).

В 2007 г. пациенту проведено электрофизиологиче-
ское исследование (ЭФИ), отмечено нарушение проводи-
мости 3-го нейрона. Заключение зрительных вызванных 
корковых потенциалов (ЗВКП) на OU: активность 3-го ней-
рона снижена на фоне умеренно увеличенной латентно-
сти, характеризует нарушение проводимости зрительного 
возбуждения по зрительным путям. ВКП с контролем 
ЗВКП: на OU (+) характеризует нарушение регуляции 
ВГД. Установлен диагноз глаукомы на обоих глазах.  
В 2008 г. при повторном ЭФИ — ВКП с контролем ЗВКП: 
OU (–), получены данные о стабилизации глаукомного 
процесса. В 2009 г. при исследовании макулярной об-
ласти (мультифокальная электроретинография, МЭРГ) 
подтверждено поражение 1–2-го нейрона. МЭРГ в ма-
кулярной области: признаки нарушения проведения 
зрительного возбуждения центральных отделов сет-
чатки — активность наружных слоёв фоторецепторов 
(1-й нейрон) и биполярных клеток (2-й нейрон) снижена 
на OU. В клинике СЗГМУ им. И.И. Мечникова в ходе по-
следней госпитализации в мае 2023 г. в ходе стандартно-
го офтальмологического обследования получены данные: 

Рис. 1. Осмотр офтальмолога от 19.04.1989. OU — начальная 
осложненная катаракта, периферический хориоретинит в фазе 
рубцевания, дегенерация сетчатки типа «ангиоидных полос»
Fig. 1. Ophthalmological examination from 04/19/1989. Both 
eyes — initial complicated cataract, peripheral chorioretinitis in the 
scarring phase, retinal degeneration of the “angioid streaks” type

Рис. 2. Снимки в режимах IR и AutoFluo на приборе Heidelberg Engineering. Наблюдается расширение площади атрофии. 
Верхний ряд — 2009 г., нижний ряд — 2013 г.
Fig. 2. Images in the IR and AutoFluo modes on the Heidelberg Engineering device. There is an expansion of the area of atrophy. 
The top row is from 2009, the bottom row is from 2013



DOI: https://doi.org/10.17816/OV623597

87
КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ Офтальмологические ведомостиТом 17, № 2, 2024

визометрия — OD = 0,1 н/к.; OS = 0,04 sph –1,0D cyl –1,0D 
Ax 65° = 0,1. ВГД по Маклакову: OU — 20 мм рт. ст. Кине-
тическая периметрия: OU — неравномерное концентриче-
ское сужение поля зрения, выявлена центральная скотома 
в пределах окружности от точки фиксации до срединной 
зоны в 15–30° (рис. 3).

Биомикроскопия OU: передний отдел глаза без 
патологии, начальная сенильная катаракта. В ходе 

Рис. 3. Данные кинетической периметрии, 2023 г.
Fig. 3. Kinetic perimetry data, 2023

Рис. 4. Цветная фотография глазного дна правого и левого 
глаза. 2023 г.  Выполнено на TOPCON 3D OCT-1 Maestro2
Fig. 4. Color Fundus Photo the right and left eyes, respectively. 
2023 Obtained using TOPCON 3D OCT-1 Maestro2

Рис. 5. Анализ ONH и RNFL каждого глаза, Optic Disc Cube 200×200. Расширение экскавации диска зрительного нерва на правом 
глазу: среднее отношение C/D 0,81; на левом: среднее отношение C/D 0,80. Выполнено на ZEISS CIRRUS 5000 
Fig. 5. ONH and RNFL analysis of each eye, Optic Disc Cube 200×200. Extension of the Optic Nerve Head cup of the right eye: average 
C/D 0.81; left eye: average C/D 0.80. Obtained using ZEISS CIRRUS 5000

Правый Левый

офтальмоскопии в макулярной области обнаруживается 
субретинальный фиброз с обширной атрофией пигмент-
ного эпителия сетчатки (рис. 4). Результаты оптической 
когерентной томографии свидетельствуют о расширении 
экскавации ДЗН на правом глазу — среднее отношение 
C/D 0,81 мм, на левом — среднее отношение C/D 0,80 мм 
(рис. 5). Макулярный интерфейс неравномерный, с выра-
женной атрофией, разрушение комплекса «пигментный 
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эпителий — мембрана Бруха», субретинальный фиброз 
с обширной атрофией пигментного эпителия сетчатки 
(рис. 6).

Дополнительно проведена консультация с врачом-
дерматовенерологом МПЦ СЗГМУ им. И.И. Мечникова.
Результаты осмотра от 24.04.2023: «Процесс носит сим-
метричный характер, в надключичной области единичные 
мелкие папулы овальной формы, цвета нормальной кожи. 
Дерматоскопически признаков меланоцитарного образо-
вания нет. Гомогенное желтовато-бежевое окрашива-
ние. Подобная дерматоскопическая картина характерна 
для этой нозологии — эластическая псевдоксантома» 
(рис. 7).

В клинике СЗГМУ им И.И. Мечникова проведено хи-
рургическое лечение, факоэмульсификация катарак-
ты с имплантацией интраокулярной линзы с интерва-
лом в 1,5 мес. на обоих глазах. В после операционном 

Рис. 6. Разрушенный комплекс «пигментный эпителий – мембрана Бруха», субретинальный фиброз с обширной атрофией 
пигментного эпителия сетчатки: а — правый глаз; b — левый глаз. Выполнено на TOPCON 3D OCT-1 Maestro2
Fig. 6. The destroyed complex “pigment epithelium–Bruch’s membrane”, subretinal fibrosis with extensive atrophy of the Retinal 
Pigment Epithelium: a — right eye; b — left eye. Obtained using TOPCON 3D OCT-1 Maestro 2

Рис. 7. Фото дерматоскопии пациента от 24.04.2023. Осмотр 
врача-дерматовенеролога Медико-профилактического центра 
СЗГМУ им. И.И. Мечникова — канд. мед. наук, доцента А.А. Ваш-
кевич. Обведены единичные мелкие папулы желтовато-беже-
вого окрашивания и цвета нормальной кожи
Fig. 7. Photo of the patient’s dermatoscopy, 04/24/2023. Check-
up by a dermatovenerologist at the Medical and Preventive Cen-
ter of the North-Western State Medical University named after 
I.I. Mechnikov, PhD (Mеd), Assistant Professor A.A. Vashkevich. 
Isolated small papules of yellowish-beige color and of normal 
skin color are outlined

b

a
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перио де по итогам визо- и рефрактометрии остро-
та зрения не изменилась (OU = 0,1 н./к.), субъектив-
но пациент отмечает значимое улучшение качества 
зрения, но не достаточное для самообслуживания. 
На данном этапе были реализованы все возможные тра-
диционные методы лечения, способные сохранить или 
улучшить пациенту качество зрения. По мнению пациента, 
их оказалось недостаточно для самообслуживания, 
так как восстановление прозрачности оптических сред 
не привело ни к улучшению зрительных функций, ни 
к появлению центральной фиксации. На данный мо-
мент планируется оперативное лечение методом транс-
плантации аутологичного лоскута пигментного эпителия 
сетчатки.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Постепенное снижение остроты зрения с исходом в не-

обратимую слепоту встречается при ПКЭ часто, особенно 
у пациентов старше 50 лет. Хориоидальная неоваскуля-
ризация и последующее развитие дисковидного рубца 
с субретинальным фиброзом и атрофией приводит к по-
тере предметного зрения. Частота нарушений зрения при 
данной патологии сопоставима с возрастной макулярной 
дегенерацией у пожилых людей, но проявляется в более 
раннем возрасте и значительно снижает качество жизни 
трудоспособных пациентов. Пациенты, у которых в ходе 
офтальмоскопического исследования диагностируют ан-
гиоидные полосы, нуждаются в регулярном наблюдении 
для предупреждения риска необратимых макулярных 
осложнений, кроме того для них исключительно важен 
мультидисциплинарный подход, так как необходимо про-
водить дифференциальную диагностику для возможного 
выявления системной патологии (в том числе угрожаю-
щей жизни) в сотрудничестве со специалистами смежных 
дисциплин.
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