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Актуальність. Вроджена аніридія (ВА) – гіпопла-
зія райдужки, рідкісне офтальмогенетичне захворю-
вання, що характеризується частковою або повною 
відсутністю райдужної оболонки ока. Вперше ВА опи-
сана італійським вченим Дж. Баррата в 1818 році (цит. 
«по Боброва Н. Ф.» ) [1,2]. У 98% випадків ВА є біла-
теральною [3]. Ступінь гіпоплазії райдужної оболонки 
значно варіюється та виявляється під час біомікроско-
пії, гоніоскопії або оптичної когерентної томографії 
(ОКТ) переднього сегменту. Частота ВА коливається 
від 1 на 40 000 до 1 на 100,000 населення, при цьо-
му невідомо жодних переваг по расі чи статі [4,5]. ВА 
передається за аутосомно-домінантним типом спад-
кування внаслідок мутацій у гені PAX6, це означає, 
що для проявів захворювання достатньо однієї копії 
мутованого гена від одного з батьків. Такі випадки 
становлять близько 30–50% усіх випадків ВА та вва-
жаються спадковими. Спорадична ВА становить від 
13% до 33% випадків аніридії та частіше корелює з не-

фробластомою як частиною синдрому WAGR (Wilms 
tumor, Aniridia, Genitourinary anomalies, Retardation) ~ 
5% та Gillespie синдром ~ 2% [6, 7]. ВА супроводжу-
ється низкою супутніх офтальмологічних порушень, 
які включають гіпоплазію фовеа та зорового нерва, 
катаракту, глаукому та кератопатію [8]. Актуальність 
вивчення маніфестацій ВА обумовлена її рідкістю, різ-
номаніттям клінічних проявів та значним впливом на 
гостроту зору. 

Мета: вивчити клінічну маніфестацію ВА у дітей 
та підлітків України.

Матеріал та методи 
Дизайн дослідження – проспективний. Протокол 

дослідження відповідав принципам Гельсінської де-
кларації, а дослідження було схвалено етичною ко-
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Мета. вивчити клінічну маніфестацію вродженої аніридії (ВА) у дітей та підлітків 
України.
Матеріал та методи. Дослідження включало 24 дитини і підлітка (47 очей):  віком 
до 11 років  (І група),  від 11 до 18 років (ІІ група), та 5 дорослих батьків пацієнтів (ІІІ 
група) віком 38–48 років з ВА. Спадкова аніридія була в 72,4% випадків, спорадична 
– в 27,6% випадків. Проведено загальноофтальмологічне обстеження із включенням 
гоніоскопії, кератометрії, УЗ-біометрії та сканування переднього та заднього від-
ділів ока, фосфен-діагностики, оптичної когерентної томографії.
Результати. В більшості випадків у дітей (75,0%), підлітків (86,7%) та у всіх бать-
ків було діагностовано повну ВА. Аніридійна кератопатія (АКП) була виявлена у всіх 
вікових групах, але відрізнялася клінічними проявами та ступенем вираженості: у 
дітей була тільки АКП стадії B (12,5%); у підлітків частота АКП збільшилася до 
73,3% з появою стадій С (20,0%) та D (13,3%); у дорослих в усіх випадках відмічена 
АКП стадій C та D (70,0% і 30,0% відповідно). Вроджену катаракту діагностовано 
в 81,3% випадків у І групі; прогресуючу – в 86,7% випадків у ІІ групі. Вроджена глауко-
ма з набряком рогівки та буфтальмом виявлена в 12,5% випадків у І групі; вторинна 
глаукома – по 60,0% випадків у ІІ та ІІІ групах. Вроджена гіпоплазія макули була 
майже у всіх випадках – 93,75% та 93,3% у дітей та підлітків відповідно. Гострота 
зору у всіх групах частіше була на рівні сотих, максимальна – 0,1–0,25 (37,5%, 26,7%, 
20,0% відповідно).
Висновок. ВА – рідкісна двостороння панокулярна вроджена вада розвитку очного 
яблука, яка в 93,3–93,8% випадків поєднується з гіпоплазією макули, що обумовлює 
низькі зорові функції. Клінічні прояви ВА (АКП, глаукома, катаракта, гіпоплазія ма-
кули, ністагм ті ін.) з віком стають більш вираженими та набувають тяжкого 
перебігу. Найгірший стан очей був у дорослих – батьків дітей з ВА. Клінічні мані-
фестації при спадковій ВА характеризуються більшою вираженістю та наявністю 
ускладнень, ніж при спорадичній патології.
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діти, аніридійна кератопатія, 
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місією інституту (протокол №1, від 29.07.2025 р.). 
Письмова інформована згода була отримана від усіх 
батьків пацієнтів та пацієнтів дорослого віку. У відділі 
дитячої офтальмопатології ДУ «Інститут очних хвороб 
і тканинної терапії ім. В. П. Філатова НАМН України» 
обстежено 24 дитини та підлітка (47 очей) у віці від 
п'яти місяців до 18 років, та п'ятеро дорослих батьків 
пацієнтів (10 очей) у віці 38–48 років з ВА. Системних 
проявів синдромів WAGR та Gillies під час обстеження 
не було виявлено.

Згідно з конвенцією про права дитини, дітей визна-
чають як осіб віком від народження до 18 років, через 
відсутність загальноприйнятого визначення підлітко-
вого віку і юності Організація Об'єднаних Націй (ООН) 
відносить до підлітків осіб віком 10–19 років [9].

Всі пацієнти з ВА були поділені на три групи: І гру-
па – 16 дітей до 11 років (32 ока), які склали більшість 
(56,1%); ІІ група – вісьмеро підлітків від 11 до 18 років 
(15 очей – 26,3%), ІІІ група – п'ятеро дорослих, батьки 
пацієнтів (10 очей – 17,6%). Спадкова аніридія, яку ми 
визначали по родинному анамнезу, хоча і без генетич-
них досліджень, була у більшості – 21 пацієнт (72,4%), 
спорадичну було діагностовано тільки у дітей до 11 
років у восьми пацієнтів (27,6%). Аналіз змін рогівки 
проводився згідно з класифікацією Макман [10].

Всім пацієнтам проведено загальноофтальмологіч-
не обстеження: біомікроскопія, гоніоскопія, детальна 
офтальмоскопія з реєстрацією даних, тонометрія, то-
нографія, рефрактометрія, кератометрія, УЗ-біометрія, 
УЗ-сканування переднього та заднього відділів ока, 
фосфен-діагностика, ОКТ. Дітям раннього дитячого 
віку – в умовах загальної анестезії..

Статистичний аналіз отриманих даних проводили 
з використанням статистичного програмного забез-
печення з відкритим кодом для Windows (JASP Team 
(Version 0.19.2). Описова статистика для категоріаль-
них даних була представлена з використанням частот 
(n) і відсотків (%). Числові дані були представлені як 
медіана (Ме) та 25% і 75% квартилі (Q 25%; 75%) на 
основі прогнозу про нормальність розподілу за крите-
рієм Шапіро-Вілка. Порівняння між групами проводи-
лися з використанням критерію χ2 та критерію Манна-
Уітні. Рівень значущості р<0,05 вважався статистично 
значущим для усіх порівнянь.

Результати
Основною скаргою у всіх пацієнтів з ВА була світ-

лобоязнь, тому всі вони мали характерний вираз облич-
чя: примружені очі, насуплені брови та частковий птоз 
– прийоми природного захисту від засвіту (рис. 1 – див. 
2 стор. обкладинки).

 В більшості випадків у наших пацієнтів при біо-
мікроскопії було діагностовано повну аніридію (рис. 
2А): у І групі в 75,0%, у ІІ групі в 86,7%, та у всіх бать-
ків. Неповну аніридію зі збереженням тонкої стрічки 
райдужної оболонки на периферії шириною в межах 
0,5–1,0 мм було діагностовано у дітей в 25,0% та під-

літків в 13,3% випадків (рис. 2Б – див. 2 стор. обкла-
динки).

Аніридійна кератопатія (АКП) була виявлена нами 
у всіх вікових групах, але відрізнялася клінічними про-
явами та ступенем вираженості згідно з класифікацією 
Макман (табл. 1). 

У дітей, як правило, зберігалася прозорість рогів-
ки; тільки у двох на чотирьох очах (12,5%) була наявна 
початкова периферична кератопатія стадії В із проник-
ненням лімбального пануса до 3,0 мм та збереженням 
прозорості центральної частини рогівки. У двох ви-
падках на чотирьох очах з вродженою глаукомою були 
наявні ознаки її набряку (табл. 1). У підлітків відмі-
чалося погіршення стану рогівки: периферична кера-
топатія ступеню B була вже в 40,0% випадків з врос-
танням кон’юнктивальної тканини в периферичну та 
парацентральну частину рогівки (рис. 3А – див. 2 стор. 
обкладинки), в 20,0% випадків формувалася кератопа-
тія ступеню С із залученням центральної частини ро-
гівки та вираженою васкуляризацією (рис. 3Б – див. 2 
стор. обкладинки); на двох очах (13,5%) діагностовано 
АКП стадії D. 

У всіх обстежених батьків було діагностовано АКП 
вже високих ступенів С (70,0%) та D (30,0%) (рис. 4 – 
див. 2 стор. обкладинки) з повною кон’юнктивізацією і 
васкуляризацією рогівки – 30,0%.

На рис. 5 представлена наявність аніридійної кера-
топатії залежно від віку, яка має значущі відмінності 
(р<0,05) між групами: 1 – діти до 11 років та підлітки 
від 11 до 18 років; 2 – діти до 11 років та дорослі (бать-
ки).

Вроджена катаракта при ВА діагностована в 81,3% 
випадків, була переважно частковою (передньопо-
лярна, передньокапсулярна) зі збереженням значного 
об’єму прозорого кришталика (рис. 6А – див. 2 стор. 
обкладинки); у двох випадках (12,5%) була наявна су-
блюксація прозорого кришталика першого ступеня. У 
підлітків діагностувалася вже прогресуюча катаракта, 

Рис. 5. Наявність аніридійної кератопатії (0 – відсутня, 
1 – стадія А (відсутність пацієнтів в цій вибірці), 2 – стадія 
B, 3 – стадія С, 4 – стадія D) залежно від віку.
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Таблиця 1. Клінічні прояви вродженої аніридії та зорові функції в залежності від віку пацієнтів

Клінічні прояви

Діти до 11 років Підлітки
від 11 до 18 років

Дорослі
(батьки)

16 дітей 
(32 ока)
очі  /  %

8 підлітків
(15 очей)
очі  /  %

5 дорослих
(10 очей)
очі  /  %

Аніридія (при біомікроскопії):

      повна 24 / 75,0 13 / 86,7 10 / 100,0

      неповна 8 / 25,0 2 / 13,3 -

Передній мікрофтальм 4 - 2

Буфтальм 4 7 -

Мегалокорнеа 4 - -

Аніридійна кератопатія: 4 / 12,5 a,b 11 / 73,3 10 / 100,0

     стадія B 4 / 12,5 a 6 / 40,0 c -
     стадія C - 3 / 20,0 7 / 70,0
     стадія D - 2 / 13,3 3 / 30,0

Набряк рогівки 2 3

ПЗМ 10 a - -

Катаракта:

Вроджена 
(передньополярна, передньокапсулярна) 26 / 81,3 a,b

- -
Прогресуюча 
(напіврозсмоктана, ламелярна кальцинована) 0 a,b 13 / 86,7 4 / 40,0

Сублюксація кришталика 2 / 6,25 5 / 33,3 4 / 40,0

Афакія - - 3

Псевдофакія - 2 3

Глаукома: 4 / 12,5 a,b

   Вроджена 4 / 12,5% - -

   Вторинна 0 a,b 9 / 60,0 6 / 60,0

Фовеолярна гіпоплазія макули 30 / 93,75 14 / 93,3 6 / 60,0

Гіпоплазія та часткова атрофія зорового нерва 8 / 25,0 a 10 / 66,7 c -

Ністагм 28 / 87,5 13 / 86,7 10 / 100,0

Аномалії рефракції: 30 / 93,75 b 12 / 80,0 2 / 20,0

     Міопія 24 / 75,0 12 / 80,0 2 / 20,0

     Гіперметропія 6 / 25,0 -

Гострота зору:

       Світловідчуття 7 / 21,9 3 / 20,0 2 / 20,0

       0,01–0,09 13 / 40,6 7 / 46,7 6 / 60,0

       0,1–0,25 12 / 37,5 4 / 26,7 2 / 20,0

       0,3 та > - 1 / 6,6 -

Примітка: дані представлені у вигляді абсолютної кількості пацієнтів, очей (n) та частки у процентах (%). Для аналізу 
категоріальних даних використовувався тест χ2; р – рівень значущості відмінностей (р<0,05) між групами: a – діти до 
11 років та підлітки від 11 до 18 років; b – діти до 11 років та дорослі (батьки);  c –  підлітки  від 11 до 18 років та дорослі 
(батьки), ПЗМ – персистуюча зінична мембрана.
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зору на одному оці з частковою аніридією та відсут-
ність змін рогівки склала 0,3 (рис. 9). 

В поодиноких випадках у всіх вікових групах діа-
гностовано інші вроджені вади очей: передній мікро-
фтальм, мегалокорнеа, персистуюча зінична мембрана 
(ПЗМ) (табл. 1).

Порівняння спадкової та спорадичної ВА в різних 
вікових групах показало, що спадкова ВА зростала від 
75,0% до 100,0% зі збільшенням віку пацієнтів, спо-
радична ВА діагностована нами тільки у дітей (табл. 2, 
3). У пацієнтів зі спадковою ВА в усіх групах частіше 
спостерігалася повна аніридія (75,0%, 86,7%, 100,0% 
відповідно), в той час як у випадках спорадичної ВА 
повна відсутність райдужки зареєстрована лише в 
62,5%. При спорадичній ВА виявлялася тільки АКП 
стадії В (25,0%), при спадковій формі тяжкість змін 
рогівки збільшувалася з віком пацієнтів: у підлітків в 
більшості випадків (40,0%) спостерігалася стадія В, а 
також було зареєстровано стадію С та D (20,0% і 13,3% 
відповідно). У дорослих збільшилася кількість випад-
ків змін рогівки із залученням центральної частини і 
вираженою васкуляризацією – стадії С і D (70,0% та 
30,0% відповідно). Слід зауважити, що у дітей на очах 
з ВА вроджена катаракта була зареєстрована в усіх ви-
падках спорадичної аніридії та в 62,5% при спадко-
вій формі, зі збереженням прозорого кришталика – в 
37,5%. Також при спадковій ВА у підлітків в 86,7% ви-
падків діагностовано прогресуючу катаракту, з них на 
п'яти очах (33,3%) з сублюксацією кришталика; у до-
рослих в 40,0% випадків відмічена прогресуюча ламе-
лярна катаракта з сублюксацією кришталика, в інших 
випадках катаракта була вже прооперована. Ознаки 
вродженої глаукоми виявлені нами у дітей при спора-
дичній та спадковій ВА з однаковою частотою (12,5%); 
а у підлітків та дорослих при спадковій ВА статистич-
но значуще часто виявлялася вторинна глаукома – в 
60,0% випадків  (р˂0,05). Достатньо часто у пацієнтів 
з ВА наявна фовеолярна гіпоплазія макули, у дітей при 
спорадичній ВА в 100,0%, при спадковій ВА у дітей та 
підлітків – 87,5% і 93,3% випадків відповідно (огляд 
очного дна у дорослих був утруднений внаслідок ви-
ражених змін рогівки). Частота ознак часткової атрофії 
зорового нерва при спорадичній ВА виявлена в 37,5% 
випадків та збільшується у підлітків та дорослих при 
спадковій ВА до 66,7% і 60,0% відповідно. Також най-
більш частим симптомом при ВА був ністагм, який 
виявлено нами при спорадичній ВА в 75,0% випадків 
та у всіх вікових групах при спадковій ВА (100,0%, 
86,7%, 100,0% відповідно). Також майже в усіх випад-
ках зафіксовано аномалії рефракції, при спорадичній 
ВА в 100,0% (62,5% – міопія, 37,5% – гіперметропія), 
при спадковій ВА – міопія у дітей та підлітків (87,5% 
і 80,0% відповідно). Наявність виражених змін пере-
днього і заднього відділів ока при ВА є причиною зна-
чного зниження ГЗ до сотих, що виявлено при спад-
ковій ВА у всіх вікових групах (50,0%, 46,7%, 60,0% 

яка спостерігалася в 86,7% випадків, а саме ламелярна 
(рис. 6Б), частково розсмоктана (рис. 6В), з явищами 
кальцинації. Сублюксація кришталика  догори відмі-
чалася в 33,3% випадків. У трьох батьків катаракту 
було прооперовано (три псевдофакії, три афакії). Ще у 
двох батьків (чотири ока) було діагностовано прогре-
суючу ламелярну катаракту (табл. 1).

Вроджена глаукома з набряком рогівки та буфталь-
мом виявлена в 12,5% випадків (рис.7 – див. 2 стор. 
обкладинки), що стало показанням до негайного опе-
ративного втручання. У підлітків та дорослих було діа-
гностовано вторинну глаукому в 60,0% випадків в обох 
групах, частіше у стані суб- та декомпенсації в умовах 
використання гіпотензивних препаратів. 

Вроджена гіпоплазія макули (рис. 8 – див. 2 стор. 
обкладинки) на очах з ВА спостерігалася серед дітей 
та підлітків майже в усіх випадках – 93,75% та 93,3% 
відповідно, що підтверджено даними ОКТ.

У всіх трьох групах спостережень в більшості ви-
падків (87,5%, 86,7%,  100,0% відповідно) відмічалися 
неконтрольовані коливальні рухи очних яблук – ніс-
тагм, який посилювався під час обстеження на щілин-
ній лампі (табл. 1).

Майже у всіх дітей та підлітків було виявлено ано-
малії рефракції (93,75% та 80,0% відповідно), при 
цьому у дітей та підлітків у більшості випадків (75,0% 
та 80,0% відповідно) була міопія і тільки у 25,0% ді-
тей молодшого віку діагностовано гіперметропію. У 
дорослих визначення рефракції та стану очного дна 
було ускладнено внаслідок розвитку центральних по-
мутнінь рогівки та порушення прозорості оптичних 
середовищ (табл. 1).

Гострота зору (ГЗ) в більшості випадків в усіх гру-
пах була на рівні сотих в 40,6%, 46,7%, 60,0% відпо-
відно. Гострота зору 0,1–0,25 складала 37,5%, 26,7%, 
20,0% відповідно. У одного підлітка 12 років гострота 

Рис. 9. Розподіл гостроти зору в залежності від групи: 
1 – діти  до 11 років; 2 – підлітки  від 11 до 18 років; 3 – 
дорослі  (батьки).
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Таблиця 2. Клінічні прояви вродженої спадкової аніридії в залежності від віку пацієнтів (21 пацієнт / 41 око)

Клінічні прояви

Діти до 11 років Підлітки
від 11 до 18 років

Дорослі
(батьки)

8 дітей 
(16 очей)
очі  /  %

8 підлітків  
(15 очей)
очі  /  %

5 дорослих 
(10 очей)
очі  /  %

n / %
Аніридія (при біомікроскопії)

       повна 12 / 75,0 13 / 86,7 10 / 100,0

       неповна 4 / 25,0 2 / 13,3 -

Аніридійна кератопатія: - 11 / 73,3 a 10 / 100,0 b

     стадія B - 6 / 40,0 a,c -

     стадія C - 3 / 20,0 c 7 / 70,0 b

     стадія D - 2 / 13,3 c 3 / 30,0

Набряк рогівки 2 / 12,5 1 / 6,7 -

ПЗМ 6 / 37,5 a,b - -

Катаракта: 10 / 62,5 13 / 86,7 c 4 / 40,0

Вроджена 
(передньополярна,передньокапсулярна) 10 / 62,5 a,c - -

Прогресуюча
(напіврозсмоктана, ламелярна, кальцинована) - 13 / 86,7 a,c 4 / 40,0 b

Сублюксація кришталика 2 / 12,5 5 / 33,3 4 / 40,0

Афакія - - 3

Псевдофакія - 2 3

Глаукома:

   Вроджена 2 / 12,5 - -

   Вторинна - 9 / 60,0 a 6 / 60,0 b

Фовеолярна гіпоплазія макули 14 / 87,5 a 14 / 93,3 c -

Гіпоплазія та часткова атрофія зорового нерва 2 / 12,5 a 10 / 66,7 6 / 60,0 b

Ністагм 16 / 100,0 13 / 86,7 10 / 100,0

Аномалії рефракції

     Міопія 14 / 87,5 12 / 80,0 c 2 /20,0 b

     Гіперметропія - - -

Гострота зору:

    Світловідчуття 3 / 18,8 3 / 20,0 2 / 20,0

    0,01–0,09 8 / 50,0 7 / 46,7 6 / 60,0

    0,1–0,25 5 / 31,2 4 / 26,7 2 / 20,0

    Більш 0,3 - 1 / 6,6 -

Примітка: дані представлені у вигляді абсолютної кількості очей (n) та частки у процентах (%). Для аналізу категоріаль-
них даних використовувався тест χ2; р – рівень значущості відмінностей (р<0,05) між групами: a – діти до 11 років та 
підлітки від 11 до 18 років; b – діти  до 11 років та дорослі (батьки);  c – підлітки  від 11 до 18 років та дорослі (батьки); 
ПЗМ – персистуюча зінична мембрана.
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Таблиця 3. Клінічні прояви спорадичної  аніридії (8 дітей 
/ 16 очей)

Клінічні прояви
Діти до 11 років

n / %

Аніридія (при біомікроскопії)

       повна 10 / 62,5

       неповна 6 / 37,5

Аніридійна кератопатія: 4 / 25,0

     стадія B 4 / 25,0

     стадія C -

     стадія D -

Набряк рогівки 2 / 12,5

ПЗМ 4 / 25,0

Катаракта:

Вроджена 
(передньополярна, 
передньокапсулярна)

16 / 100,0

Прогресуюча
(напіврозсмоктана, ламелярна, 
кальцинована)

-

Сублюксація кришталика -

Афакія

Псевдофакія -

Глаукома: 2 / 12,5

   Вроджена 2 / 12,5

   Вторинна -

Фовеолярна гіпоплазія макули 16 / 100,0

Гіпоплазія та часткова атрофія 
зорового нерва 6 /  37,5

Ністагм 12 /  75,0

Аномалії рефракції 16 / 100,0

     Міопія 10 / 62,5

     Гіперметропія 6 / 37,5

Гострота зору:

    Світловідчуття 3 / 18,8

    0,01–0,09 5 / 31,2

    0,1–0,25 8 / 50,0

    Більш 0,3 -

Примітка: дані представлені у вигляді абсолютної кіль-
кості очей (n) та частки у процентах (%); ПЗМ – персисту-
юча зінична мембрана.

відповідно), в той час як при спорадичній ВА в 50,0% 
випадків ГЗ складала від 0,1 до 0,25.

Обговорення
Відсутність райдужної оболонки є класичним про-

явом вродженої вади ока та першим симптомом, що 
привертає увагу як батьків, так і педіатрів та офталь-
мологів. Ступінь ураження райдужки може варіювати 
від її наявності у вигляді залишкової рудиментарної 
тканини до часткової аніридії, асиметричних колобо-
моподібних дефектів та секторальної атрофії. Подібні 
атипові випадки ВА потребують генетичного підтвер-
дження з метою уточнення діагнозу та подальшого 
функціонального прогнозу.

В нашому дослідженні переважали випадки повної 
спадкової ВА (72,4%), спорадична зустрічалася рідше 
(27,6%); тоді як в роботах Gronskov [11] та Eden [12] 
було відмічено більшу частоту спорадичних випадків.

Світові офтальмологічні клініки, що спеціалізу-
ються на веденні пацієнтів з ВА, вважають, що осно-
вною проблемою захворювання є не відсутність рай-
дужної оболонки, а офтальмологічні ускладнення, такі 
як АКП (95%) [13, 14], вроджена та/або ускладнена 
катаракта (50–85%) [14], глаукома (45–75%) [12, 15], 
гіпоплазія макулярної зони та зорового нерва (79,0–
86,0%) [16, 25].

Аналіз власних клінічних проявів ВА в залежнос-
ті від віку дитини виявив низку особливостей. АКП 
в ранньому дитячому віці майже повністю відсутня з 
незначною виразністю. Час появи та прогресування її 
перших ознак варіабельний та, за даними літератури 
[17], відповідає віку 10 років. Середній вік встановлен-
ня діагнозу АКП у роботі Shiple зі співавт. дорівнював 
близько 20 років [18]. Мінімальний вік втрати про-
зорості рогівки, яка може призвести до зниження ГЗ 
становить п'ять років, що й було зафіксовано зарубіж-
ними вченими [12, 19, 20]. В нашому дослідженні кіль-
кість дітей віком до 11 років з виявленими ознаками 
АКП була незначною та становила 12,5%. Мінімаль-
ний вік виявлення АКП, за даними наших досліджень, 
становив чотири роки у пацієнта зі спорадичною ВА 
та вродженою глаукомою, що співпадає з даними Eden 
[20]. З віком, згідно з нашими дослідженнями, спосте-
рігалася тенденція до збільшення частоти АКП у всіх 
вікових групах. У підлітків погіршення стану рогівки 
та розвиток АКП були вже в 73,3% випадків (11 очей) 
переважно стадії В, але вперше було зафіксовано нами 
появу стадії C (20%) та D (13%). У батьків пацієнтів 
АКП було діагностовано на всіх очах частіше в стадіях 
С (70%) та D (30%).

Вроджена катаракта є одним із частих проявів ВА, 
частота її у нашому дослідженні становила 81,3%, що 
співпадає з дослідженнями  Park SH зі співавт. [19] – 
82,5%, тоді як в роботі Eden U зі співавт.  вона була 
значно меншою – 53,8% [12]. Певну частку з них ста-
новлять вроджені часткові передні, задні полярні та 
капсулярні катаракти [20]. У більшості випадків такі 
катаракти не мають великих розмірів та в умовах від-
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сутності райдужної оболонки не є причиною знижен-
ня зорових функцій. Нами було зафіксовано наявність 
тільки вроджених передніх полярних та передніх кап-
сулярних катаракт. Cублюксація кришталика при ВА, 
за даними Eden [20] та Singh [21], зафіксована в 42% 
та 92,7% відповідно, при цьому у всіх випадках спо-
стерігалося зміщення кришталика догори. В наших 
дослідженнях сублюксація кришталика догори у мо-
лодших дітей становила 6,25%, тоді як у підлітків вона 
збільшилась до 33,3%.

Вроджена або вторинна глаукома є загрозливим 
проявом ВА. Маніфестує вроджена глаукома здебіль-
шого у ранньому дитячому віці, тоді як вторинна гла-
укома – у підлітковому віці [21]. Розвиток глаукоми 
при ВА пояснюється наявністю вираженого гоніодис-
генезу кута передньої камери (КПК). Виявлено навіть 
кореляцію між ступенем недорозвинення райдужки, 
обсягом її дефекту та розвитком глаукомного процесу 
[12]. Незважаючи на існуючі аномалії розвитку КПК, 
вроджена глаукома у пацієнтів з ВА зустрічається, 
за даними деяких авторів, доволі рідко [12]. В нашо-
му дослідженні вроджену глаукому у дітей було діа-
гностовано в 12,5% випадків, що співпадає з даними 
Landsend – 15% [6]. Однак в дослідженнях Adachi [23] 
зафіксовано розвиток глаукоми в 48,2% випадків на 
очах з ВА у віці до одного року, що значно перевищує 
наші показники. У підлітковому віці вторинну глауко-
му було діагностовано у 60% випадків. У батьків паці-
єнтів вторинна глаукома також діагностувалась доволі 
часто – в 60% випадків.

Гіпоплазія макулярної зони є доволі характерним 
офтальмоскопічним симптомом у пацієнтів з ВА та, за 
даними літератури, спостерігалася від 79,0% до 92,0% 
випадків [6, 24, 25]. В нашому досліджені майже у всіх 
пацієнтів різних вікових груп в 93,3–93,8% була від-
мічена гіпоплазія макулярної зони.

Заключення
1. Вроджена аніридія (гіпоплазія райдужки) є рід-

кою двосторонньою панокулярною генетично детер-
мінованою вадою розвитку очного яблука, яка в 93,3–
93,8% наших досліджень поєднується з гіпоплазією 
макули, що обумовлює початкові низькі зорові функції 
від світловідчуття до 0,1–0,25. До ускладнень ВА від-
носять кератопатію (здебільшого обумовлену дефіци-
том стовбурових клітин), катаракту, глаукому та ін.

2. Як показали наші дослідження, найбільш спри-
ятливий стан ока мав місце у дітей України віком до 11 
років. Вони мали низький відсоток (12,5%) аніридій-
ної кератопатії початкової стадії, вроджені катаракти 
в 81,3%, які на тлі відсутності райдужної оболонки не 
впливали на гостроту зору. Суттєвою проблемою цих 
маленьких діточок була вроджена глаукома (12,5%), 
яка супроводжувалася набряком рогівки з формуван-
ням буфтальма, що вимагало проведення негайного 
оперативного втручання.

3. У підлітків України (11–18 років) стан ока з ВА 
погіршився порівняно з дітьми за рахунок прогресу-

вання ускладнень. Так, зросла кількість (до 73,3%) та 
ступінь важкості (С та навіть стадія D) АКП; прогресу-
вання катаракт з появою ламелярних, напіврозсмокта-
них, навіть кальцинованих, які знижували попередню, 
хоч і не дуже високу, гостроту зору та вимагали опера-
тивного втручання. Треба відмітити, що сублюксація 
кришталиків у підлітків збільшувалась у порівнянні з 
дітьми (6,25% та 33,3% відповідно), дані статистично 
значущі (р˂0,05). Велике занепокоєння викликала вто-
ринна глаукома, яка зустрічалася тільки у підлітків та 
дорослих в 60% випадків та здебільшого була суб- та 
декомпенсованою, незважаючи на медикаментозне лі-
кування.

4. Найгірший стан очей був у дорослих – батьків 
дітей з ВА (хоча кількість наших спостережень була 
обмежена п'ятьма особами – 10 очей). Спостерігалися 
термінальні стадії (D) АКП, суб- та декомпенсованої 
вторинної глаукоми на  афакічних та псевдофакічних 
очах після численних оперативних втручань. 

5. Порівнюючи клінічні прояви спорадичної та 
спадкової ВА, треба відмітити набагато менш обтя-
жений характер ускладнень при спорадичній аніридії 
(АКП 12,5% порівняно з 73,3%; глаукома 12,5% проти 
60%), дані статистично значущі (р˂0,05).

6. Враховуючи виявлену нами негативну динаміку, 
прогресування основних очних ускладнень при ВА, 
необхідно вказати на обов’язкове раннє виявлення 
такої складної вади розвитку ока з консультуванням 
дітей першого року народження під загальною анес-
тезією у відділі дитячої офтальмології ДУ «Інститут 
очних хвороб і тканинної терапії ім. В. П. Філатова 
НАМН України»; подальшим динамічним спостере-
женням кожні 6–12 місяців в залежності від клінічного 
стану. Має сенс наголосити на необхідності створення 
державного реєстру дітей з ВА та розробки алгоритму 
та протоколів лікування для уникнення таких тяжких 
наслідків, які на сьогоднішній день мають їх батьки.
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Рис. 2. А – вроджена повна 
бінокулярна аніридія з сублюк-
сацією прозорих кришталиків 
догори у дитини 12 місяців; 

Б – вроджена часткова аніри-
дія у підлітка 12 років.А Б

А Б

А Б

Рис. 1. Підліток 15 років та 
його мати з вродженою біно-
кулярною аніридією та частко-
вим птозом (більш вираженим 
у матері).

Рис. 3. А – аніридійна кератопатія стадії В та прогресуюча напіврозсмоктана 
сублюксована катаракта у підлітка 15 років; Б – аніридійна кератопатія стадії 
С із залученням центральної зони рогівки у підлітка 15 років.

Рис. 4. Аніридійна кератопатія D стадії 
у дорослого пацієнта 38 років – вира-
жене велике помутніння центра рогівки 
з кон’юнктивізацією та васкуляризацією.

В

Рис. 6. А – повна вроджена анірідія (ВА) з передньополярною катарактою у дитини 24 місяці; Б – прогресуюча ламелярна су-
блюксована катаракта на оці з повною ВА у підлітка 15 років; В – прогресуюча напіврозсмоктана сублюксована катаракта на оці 
з повною ВА у підлітка 16 років.

Рис. 7.  Вроджена глаукома з 
набряком рогівки та буфталь-
мом при ВА у дитини 7 місяців.

Рис. 8.  Гіпоплазія макули та 
зорового нерва при вродженій 
аніридії у дитини 7 років.


