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Глава 1. Зрительные нарушения у детей раннего возраста
 
О.В. ПАРАМЕЙ,
ДОКТ. МЕД. НАУК

 
1.8. Характеристика наиболее частых причин зрительных расстройств у детей
 
К разряду врожденных и приобретенных заболеваний глаз, являющихся частыми причинами резкого нарушения зрительных функций у детей, относятся врожденные и приобретенные заболевания сетчатки и зрительного нерва, врожденные глаукома и катаракта, ретинопатия недоношеных, увеиты, а также широкий комплекс синдромных и наследственных поражений глаз. Ниже приведены клинические проявления и современные методы реабилитации детей с наиболее частыми зрительными нарушениями.

 
1.8.1. Дистрофические заболевания сетчатки
 
Все ткани живого организма находятся в состоянии устойчивого равновесия с непрерывно меняющимися условиями внешней и внутренней среды, которое характеризуется как гомеостаз. При нарушении компенсаторно-приспособительных механизмов гомеостаза в тканях возникает дистрофия, то есть ухудшение питания (от греч. «дис-» нарушение и «трофе-» питание). Иными словами, изменения метаболизма в ткани приводят к повреждениям ее структуры. Подобная патология помимо термина «дистрофия» обозначается еще как «дегенерация» (от латинского «дегенерате» – перерождение). Дистрофические заболевания сетчатки нередко начинаются в детстве. Они развиваются в основном как генетически детерминированные процессы, но примерно в 30% случаев наблюдаются формы, не связанные с наследственностью. Дегенерации сетчатки у детей проявляются преимущественно в виде пигментной и точечной белой дегенерации, а также дегенерации желтого пятна. По литературным данным, пигментная дистрофия развивается у 4% детей, имеющих здоровых родителей, при кровном родстве – у 5%, а при наличии заболевания у одного из родителей, вероятность проявления пигментной дистрофии у первого ребенка возрастает до 20%, у второго – до 50%.

Частота дистрофических изменений сетчатки за последние годы значительно возросла (А.В. Хватова и др.,1983). При обследовании Ташкентской школы для слепых было выявлено, что число детей с патологией сетчатки за пятнадцать лет (с 1974 г. по 1989г.) увеличилось почти в три раза. При исследовании органа зрения более чем у трехсот тысяч детей в возрасте от одного до четырнадцати лет в Ташкенте и Ферганской области патология сетчатки была выявлена с частотой 0,45 на 1000 обследованных (С.Л. Писаревский, 1990).

Эта патология практически не поддается лечению. Обратное развитие процесса почти невозможно. В последние годы появились препараты, которые дают, по сообщениям отдельных авторов, определенный положительный эффект при лечении. К таким препаратам относятся производные оксирибонуклеиновой кислоты – ЭНКАД, дронуклеотид, нуклеинат натрия и др. Применяют также комплексную терапию, включающую стимулирующие, симптоматические средства, витамины, физические методы воздействия (ультразвук, электрофорез, электро-, магнитостимуляцию зрительных путей и др.). Лечение позволяет сохранить зрительные функции на протяжении длительного времени. Оно менее эффективно при назначении его в поздние сроки – спустя 7–8 лет после начала заболевания (О.Г. Левченко и др., 1997). Есть указания на задержку патологического процесса при пересадке аутомышц глаза в пространство над сосудистой оболочкой глазного яблока (В.Т. Абрамов, 1993).

 

1.8.2. Частичная атрофия зрительных нервов
 
Атрофия – это слово, которое происходит от двух латинских терминов: «а» – отрицание и «трофос» – питание. Иными словами, атрофия – это уменьшение размеров клеток, тканей и органов вследствие общих и местных расстройств питания. Расстройства питания могут быть вызваны воспалением, бездействием, давлением и другими причинами.

Инвалидность по причине атрофии зрительных нервов составляет 12,3% от всей совокупности причин инвалидности по зрению в нашей стране (С.П. Абдулаев, 1992). Это заболевание является причиной слепоты детей в возрасте до 6 лет в 18,0% случаев, а в возрастном интервале от 7 до 18 лет – в 22,0% (Е.С. Либман и др., 1996). Обследование, проведенное под руководством главного детского офтальмолога РФ А.В. Хватовой в 1991-1996г.г., показало, что среди учащихся специальных школ-интернатов для слепых и слабовидящих атрофия зрительного нерва как причина слепоты составила 30,9% , а как причина слабовидения – 20,8% (А.В. Хватова и др., 1996). Среди детей, первично обратившихся в Детскую глазную консультативную поликлинику г. Москвы, больные с частичной атрофией зрительного нерва составляли 3,3%, а среди пациентов стационара (Морозовской городской детской клинической больницы) – 7–9% (Л.А. Дубовская, 1997). Это заболевание занимает от 14,4% до 23,0% в структуре слепоты в экономически развитых странах (Е.С. Либман и др., 1989).

Различают первичную и вторичную атрофию зрительного нерва. К первичной относят атрофию, которой не предшествовали воспалительные явления или отек зрительного нерва; ко вторичной – ту, которая последовала за невритом

отёком зрительного нерва). По распространению дегенеративного процесса различают восходящую и нисходящую атрофию зрительного нерва. В том случае, если процесс начался с периферической части нерва, атрофию именуют восходящей, а если патологическим изменениям зрительного нерва предшествовали изменения высших отделов зрительного пути – нисходящей. По причине (или этиологии) выделяют в основном восемь подгрупп этого заболевания: 1)  поствоспалительную, 2)  посттравматическую; 3)  посттоксическую, 4)  врожденную, в том числе: а) наследственную, б)  постгипоксическую, в) выявленную после экстракции врожденной катаракты, г) в сочетании с аномалиями развития диска зрительного нерва; 7)  атрофию сосудистого генеза, 8)  атрофию после застойного диска зрительного нерва.

Атрофия зрительного нерва характеризуется побледнением диска и снижением зрительных функций. На глазном дне часто наблюдают сужение сосудов. При первичной атрофии зрительного нерва границы диска четкие, при вторичной – часто стушеваны. В тех случаях, когда центральное зрение частично сохранено, заболевание именуют частичной атрофией зрительного нерва, а если равно нулю – атрофией зрительного нерва.

В связи с тем, что по своему строению зрительный нерв напоминает телефонный кабель, в состав которого входит множество «мелких проводов», при частичной атрофии зрительного нерва часть из таких «проводов» функционирует, другая – находится как бы в «дремлющем состоянии», а остальные безвозвратно разрушены. Основные принципы лечения частичной атрофии зрительного нерва заключаются в стимулировании жизнедеятельности сохранных или находящихся в «дремлющем состоянии» нервных волокон. Для этого применяют лекарственные препараты, влияющие на вязкость крови, ширину сосудов, проведение нервных импульсов по нервному волокну. При уменьшении вязкости крови «транспортное средство» для переноски питательных веществ – эритроцит – становится более скользким, подвижным, может проникнуть через самые узкие сосуды.

Медикаментозная терапия частичной атрофии зрительных нервов может осуществляться самыми различными путями: в виде внутримышечных и внутривенных инъекций, в виде приема препаратов через рот, путем введения лекарств в ткани, расположенные непосредственно возле глаза (подконъюнктивальные или параокулярные инъекции), а также с использованием методов электро- и фонофореза. Последнее означает введение лекарственного препарата с помощью ультразвука.

В клинике детских глазных болезней Российского государственного медицинского университета разработан эффективный комплексный двухэтапный метод лечения этого заболевания. Он заключается в том, что на первом этапе пациент получает терапию, способствующую уменьшению дегенеративных процессов в зрительном нерве, а на втором – лечение, способствующее улучшению проводимости по нему нервных импульсов. По образному выражению авторов методики (Е.И. Сидоренко и др., 1994), зрительный нерв сравнивают с лошадью, которую сначала кормят, а потом понукают и заставляют быстрее бежать.

Итак, на первом этапе зрительный нерв «кормят» путем введения лекарственных препаратов через капилляр, один конец которого помещен позади глаза у места выхода зрительного нерва из глазного яблока, а другой – с помощью лейкопластыря укреплен на коже лба пациента и закрыт пробочкой. Через эту пробочку на протяжении 6–12 суток дробно (5–8 раз в сутки) через шприц вводятся различные растворы лекарственных средств. Эта манипуляция имеет много преимуществ перед ранее применявшимися методиками «уколов в глаз». Во-первых, введение лекарственных средств (церебролизина, тауфона, трентала и др.) через капилляр, иначе именуемый ирригационной системой, безболезненно для ребенка и он охотно идет «на вливание лекарства», а не «на укол в глаз». Во-вторых, при такой методике возможно введение нескольких полезных лекарственных препаратов в сутки в отличие от одного лекарства, вводимого путем укола. В-третьих, лекарственные средства может ввести медицинская сестра, круглосуточно ухаживающая за пациентом. И, наконец, в-четвертых, после окончания курса лечения, длящегося от одной до двух недель, капилляр безболезненно удаляется, а впоследствии его можно вновь разместить в глазнице и провести следующий курс лечения.

Для установки капилляра у детей до 7 лет используют непродолжительный наркоз, а у более старших детей – местную анестезию или, как говорят наши юные пациенты, «заморозку». Для того чтобы лекарственные препараты быстро не «уплывали» в сосудистое русло, в клинике глазных болезней педиатрического факультета Российского государственного медицинского университета придумали способ задерживать их с помощью так называемого «депо». Его создают с помощью коллагеновой губки, прикрепленной между расположенным у зрительного нерва концом капилляра и оболочками глаза. В порах этой губки лекарства накапливаются в так называемом «депо», а затем равномерно поступают в ткани глаза.

После проведенного на протяжении 7–8 дней «кормления» зрительного нерва приступают к его стимуляции. Существуют следующие виды стимуляций: 1) электростимуляция, 2) магнитостимуляция 3) фотостимуляция и 4) лазерстимуляция. Первая может быть прямой, когда электрод подводят прямо к зрительному нерву, и обходной, когда воздействуют через кожу век. В детской клинике применяют, как правило, менее травматичную обходную электростимуляцию зрительного нерва. В результате такой стимуляции восстанавливается нарушенная функция нервного волокна, улучшается проведение по нему нервных импульсов, повышается острота зрения.

На сколько же улучшается зрение в результате такого лечения? Это зависит от исходной его остроты. Если ее уровень был равен десятым долей единицы, то и повышение составит десятые доли, если сотым, то – сотые. У всех ли пациентов происходит повышение уровня центрального зрения? Нет, не у всех. По данным исследователей-офтальмо-педиатров, при электростимуляции зрительного нерва через кожу в комплексе с общим курсом нейротрофических и сосудистых препаратов повышение остроты зрения наблюдается в 62% случаев от общего числа пролеченных глаз. При двухэтапном методе лечения его эффективность выше – 72,7%–85,7%, (Л.А. Дубовская, 1997; О.В. Парамей, 1999; Л.Ф. Линник и др., 2001).

Как долго держится эффект, достигнутый в результате проведенного лечения? Его продолжительность составляет примерно шесть месяцев. Следовательно, повторять курсы лечения необходимо не менее двух раз в год. А как быть тем пациентам, зрение которых не повысилось после первого курса лечения? Опыт показывает, что лечение следует повторить еще раз или два. Если и после повторных курсов лечения острота зрения существенно не изменилась, далее тратить время на такое лечение не следует.

Всем ли детям можно проводить электро- и магнитостимуляцию зрительного нерва? Такое лечение противопоказано пациентам с опухолями глазницы, опухолями головного мозга и других органов, а также страдающим эпилепсией и эпилептическими синдромами, находящимся в тяжелом об состоянии, обладающим имплантированным кардиостимулятором или металлическими инородными телами в полости черепа (Е.И. Сидоренко и др., 1997).

 
1.8.3. Ретинопатия недоношенных
 

Это тяжелое заболевание сетчатки и стекловидного тела, развивающееся преимущественно у глубоко недоношенных детей. Название происходит от двух латинских слов: «ретина» – сетчатка и «патос» – страдание. Так обозначают заболевания сетчатки, не имеющие воспалительного характера в патологоанатомическом смысле. Заболевание было впервые описано как отдельная нозологическая форма в 1942 г. (T. Terry). Ранее заболевание именовали «синдромом Терри» или «ретролентальной фиброплазией» что означает «ретро» – позади, «лентальная» – за хрусталиком, «фибро» – нить, волокно и «плазия» – образование соединительной ткани.

Частота ретинопатии недоношенных варьирует в различных странах, достигая 24,7 на 100 000 живых рождений, и тесно связана с удельным весом выживших недоношенных детей, сопутствующими соматическими заболеваниями, условиями выхаживания (А.В. Хватова, Л.А. Катаргина, 2000). Ретинопатия недоношенных выявляется среди выживших недоношенных детей, по данным литературы, в 9-46,9% (Н.В. Фомина,1999; Э.И. Сайдашева,1998; И.В.Балясникова и др., 2000), а среди глубоко недоношеных детей с массой тела при рождении менее 1000 г. – в 69–90%. В связи с достижениями современной неонатологии по выхаживанию большого числа недоношенных детей с экстремально низкой степенью зрелости, частота заболевания неуклонно возрастает. Так, в США вследствие ретинопатии недоношенных ежегодно слепнут 500 детей, в Великобритании – 50–100. В Москве неуклонно возрастает число детей с ретинопатией недоношенных в школах слепых и слабовидящих. Так, удельный вес лиц с этой патологией среди учащихся специальной школы № 1 г. Москвы возрос с 13,9% в 1994 г. до 50% – в 1998 г. (А.В. Хватова и др., 1997, 1999). Исход заболевания зависит от различных обстоятельств, важнейшими из которых являются сроки, в которых выявили заболевание. В Архангельской области в результате позднего выявления заболевания 71,4% от числа больных с ретинопатией остались слепыми или слабовидящими (И.М. Балясникова и др., 2000).

Ранее считали, что причиной этого заболевания является повышенное содержание кислорода в атмосфере кувезов, используемых для выхаживания недоношенных новорожденных. Однако в последнее десятилетие, несмотря на интенсивные клинические и экспериментальные исследования, ведущие отечественные и зарубежные офтальмологи признают, что механизм развития заболевания изучен не до конца. В основе заболевания лежит нарушение нормального образования сосудов сетчатки в результате действия множества различных факторов. Хронические соматические и гинекологические заболевания матери, токсикоз беременности, кровотечения в родах способствуют развитию кислородного голодания плода, нарушают кровообращение в системе мать-плацента-плод и таким образом индуцируют последующее патологическое развитие сосудов сетчатки.

Заболевание проявляется на 38–42 неделе гестационного возраста (слово гестационный происходит от латинского «гестаре» – носить). Гестационный возраст – это возраст ребенка, начиная от момента его зачатия (в зарубежной литературе он иначе называется постменструальным возрастом). Например, если ребенок родился в гестационном сроке 28 недель (в 7 месяцев) вместо положенных 40 недель (9-ти месяцев) то, следовательно, пик заболевания ретинопатией недоношенных придется у него на возраст жизни, высчитываемый следующим образом: от 42 недель отнимаем 28 недель, получается 14 недель. 14 недель соответствует трем с половиной месяцам. Следовательно, заболевание у такого ребенка может развиться в 3–4 месяца внеутробной жизни.

По данным главного детского офтальмолога России (А.В. Хватова и др., 2001), в течении этого тяжелого заболевания глаз есть один положительный момент. Не во всех случаях развитие ретинопатии приводит к необратимой слепоте, что связано с особенностями клиники описываемой офтальмопатологии.

Изменения в глазах при этом заболевании характеризуются активным и Рубцовым периодами развития патологии. Первый выражается в расширении, извитости, а затем новообразовании сосудов сетчатки, в прорастании их в мутнеющее стекловидное тело, а затем в возникновении в нем тяжей. Врастающие в стекловидное тело сосуды напоминают кораллы в южных морях. Спустя 3–6 месяцев активный период переходит в рубцовый: новообразованные сосуды замещаются соединительной тканью. Из спаек, тяжей и отслоенной сетчатки образуется фиброзная ткань серого цвета, заполняющая пространство за хрусталиком. Эта фиброзная ткань увлекает за собой сетчатку, отрывая ее от сосудистой оболочки. Функции сетчатки нарушаются, и наступает слепота. Однако у ряда заболевших ретинопатия недоношенных может претерпеть обратное развитие. Спонтанный регресс заболевания наступает у 78% детей из группы риска развития ретинопатии недоношенных. В 55% случаях явных остаточных изменений на глазном дне не наблюдается. И только в 22% случаев заболевание протекает тяжело и прогрессирует вплоть до отслойки сетчатки (Н.В. Фомина, 1999; А.В. Хватова и др., 2000).

Каковы же пути предотвращения слепоты и слабовидения у детей, имеющих ретинопатию недоношенных? В первую очередь, это раннее выявление заболевания у новорожденных из так называемой группы риска. В нее входят дети с массой тела при рождении менее 2000г и гестационным возрастом до 35 недель. В некоторых медицинских учреждениях у таких детей проводят медикаментозную профилактику развития и прогрессирования заболевания. При этом вводят через рот и в глаз разнообразные лекарственные средства (кортикостероиды, антиоксиданты и др.). Однако статистически достоверных данных об эффективности этих препаратов до настоящего времени не получено.

Методы лечения ретинопатии недоношенных зависят от сроков, в которые было выявлено заболевание. На ранних стадиях развития заболевания применяют методы, направленные на предотвращение новообразования сосудов внутри глаза. С этой целью воздействуют на зону, лишенную сосудов и расположенную на периферии сетчатки – так называемую аваскулярную зону («а» – отрицание, «вазорум» – сосуд). Согласно современным представлениям о механизме развития заболевания, именно в этой зоне локализуются стимулы, способствующие новообразованию сосудов в сетчатке.

Существует несколько способов воздействия на аваскулярную зону сетчатки.

Во-первых, это криокоагуляция сетчатки, когда глаз как бы «примораживают» снаружи. Во-вторых, это воздействие лазером. Оно может быть осуществлено как снаружи, так и изнутри глаза, через зрачок. На сегодняшний день блокирование аваскулярных зон сетчатки позволяет уменьшить удельный вес неблагоприятных исходов заболевания на 30-50% (А.В. Хватова и др., 2000) Однако абсолютной гарантии остановки патологического процесса эти методы не дают.

Поиск эффективных методов лечения продолжается как в нашей стране (в Москве, Санкт-Петербурге, Уфе, Кургане, Архангельске и др. городах), так и за рубежом. На поздних стадиях развития ретинопатии недоношенных, на которых происходит помутнение стекловидного тела, образование в нем тяжей и спаек, а также отслоение сетчатки, применяют хирургические методы лечения (Е.И. Сидоренко и др., 1999; О.В. Дискаленко, Р.Л. Трояновский, 2000; Л.А. Катаргина, А.В. Хватова, 2000). При таком лечении удается в ряде случаев (до 40%) достичь полного расправления сетчатки, реже расправление сетчатки происходит с сохранением ее складок (до 20%), в остальных случаях достичь расправления не удается. Однако даже при удачном исходе операции не всегда можно гарантировать повышение зрительных функций у прооперированного пациента. Это связано с тем, что повреждены зрительные пути, расположенные в головном мозгу (О.В. Парамей, 1999). Их повреждение связано с кровоизлияниями, кислородным голоданием, пороками развития и другими патологическими изменениями, происходящими в перинатальном периоде.

Означает ли вышесказанное, что на самой последней стадии развития ретинопатии недоношенных, на которой сетчатка внутри глаза складывается как лепестки увядшей лилии, хирургическое лечение совершенно бесперспективно? Нет, это не так. Вероятность повышения зрительных функций при такой ситуации действительно мала. Однако операция может понадобиться для того, чтобы сохранить глаз как орган, предотвратить уменьшение его в размерах, сморщивание, помутнение роговицы, повышение внутриглазного давления и возникновение других осложнений. Наряду с лечением ретинопатии недоношенных в так называемой активной фазе проводится лечение и в неактивной фазе. Такое лечение показано детям, у которых ретинопатия недоношенных самопроизвольно или после проведенного крио- (лазерного) лечения «остановилась». Для повышения функций сетчатки проводят стимулирующее и поддерживающее обменные процессы лечение. Как и при атрофии зрительных нервов, используют вышеописанную ирригационную систему для активной медикаментозной терапии. Курсы поддерживающего лечения проводят не менее одного раза в год.

После операций, в результате которых из глаза был извлечен мутный хрусталик, восстановлена прозрачность других оптических сред, детям с ретинопатией недоношенных назначают очковую коррекцию или контактные линзы.

 
1.8.4. Врожденная глаукома
 
Слово глаукома происходит от двух латинских слов: «глаукос» – синевато-зеленый и «ома» – в сложных словах эта приставка означает опухоль. Такое название объясняется тем, что при первичной глаукоме у взрослых отек роговицы и радужки придавал глазу сине-зеленый цвет. Иначе врожденную глаукому называют гидрофтальмом. Название происходит от слов «гидро» – вода и «офтальмус» – глаз. Глаукома – это заболевание, протекающее с повышением внутриглазного давления (глазной гипертензией), вызывающего повреждение зрительного нерва и сетчатки. Гипертензия развивается потому, что возникают препятствия нормальному оттоку внутриглазной жидкости. Наиболее частой аномалией, препятствующей оттоку жидкости, является наличие войлокоподобной ткани в углу передней камеры, а также неправильное развитие дренажной системы глаза. Помимо войлокообразной ткани, в углу передней камеры могут локализоваться новообразованные сосуды. Так бывает, например, при врожденном родимом пятне, имеющем цвет портвейна, на одной из половин лица (синдроме Штурге-Вебера-Краббе) и других врожденных аномалиях.

Врожденная глаукома нередко сочетается с другими дефектами глаза или организма ребенка, но может быть и самостоятельным заболеванием. При повышении внутриглазного давления ухудшаются условия для циркуляции крови по сосудам глаза. Особенно резко страдает кровоснабжение внутриглазной части зрительного нерва. В результате развивается атрофия нервных волокон в области диска зрительного нерва. Глаукоматозная атрофия проявляется побледнением диска и образованием углубления – экскавации, которая сначала занимает центральный и височный отделы диска, а затем – весь диск. Слово «экскавация» происходит от латинского «экскаватус» – выдалбливать, образовывать полость (вспомним знакомое слово экскаватор). При врожденной глаукоме стенка глазного яблока ребенка растяжима и пластична, вследствие чего глаз увеличивается в размерах и наступает «буфтальм», дословно переводимый с латыни как «бычий глаз».

Врожденные глаукомы встречаются относительно редко – 1 случай на 10 000–20 000 новорожденных. У 60% врожденные глаукомы появляются в первые 6 месяцев, у 80% -на первом году жизни (Э.С. Аветисов и др., 1987). Однако, если нарушения оттока выражены нерезко, то клинические проявления глаукомы могут отодвинуться на несколько лет (детская или юношеская глаукома). При обследовании новорожденных в родильных домах у 90% из них заболевание можно диагностировать по ранним признакам (Е.И. Ковалевский, 1980; Э.Г. Сидоров, М.Г. Мирзаянц, 1991). Самый главный признак – крупные красивые глаза. Если диаметр роговицы новорожденного превышает две клеточки тетради в клетку – это грозный признак, ребенка следует обследовать и выявить глаукому прежде, чем будет поврежден зрительный нерв. Другие ранние признаки врожденной глаукомы: нежное диффузное помутнение роговицы (отек её), углубление передней камеры (более 2 мм), замедление реакции зрачка на свет, покраснение глаза вследствие расширения сосудов, видных на «белке» глаза. Из-за того, что покраснение глаз педиатры и даже окулисты нередко принимают за воспаление соединительной оболочки глаз – конъюнктивит, назначают капли для его лечения, упускается время для раннего проведения операции. Из-за повышения внутриглазного давления, приводящего к болям в глазу, ребенок может быть беспокойным, плохо спать и есть. Также возможны светобоязнь, слезотечение из глаз.

Обследование детей на наличие или отсутствие у них врожденной глаукомы проводят, как правило, под наркозом или при углубленном медикаментозными средствами сне в специализированном глазном стационаре. При наличии признаков врожденной глаукомы, к которым относят: увеличение передне-заднего размера глазного яблока, углубление передней камеры, растяжение роговицы, экскавацию диска зрительного нерва, повышение внутриглазного давления и др., назначают лечение. Как правило, проводят хирургическое лечение, направленное на восстановление нарушенных путей оттока внутриглазной жидкости. Медикаменты, способные уменьшить продукцию такой жидкости внутрь глаза, имеют вспомогательное значение. При рано выявленной глаукоме удается достичь стабилизации процесса в 80% случаев (Э.Г. Сидоров, М.Г. Мирзаянц, 1991).

Ребенок с оперированной глаукомой пожизненно находится под наблюдением окулиста. Для решения вопроса о том, достигнута ли стабилизация процесса после проведенной операции, в раннем детском возрасте практикуют ежегодное обследование под наркозом. Если процесс стабилизирован, растяжение глаза приостанавливается, зрительный нерв и сетчатка не страдают. При отсутствии стабилизации процесса применяют повторное хирургическое лечение. В тех случаях, когда в результате глаукоматозной экскавации зрительного нерва наступила его атрофия, проводят лечение, которое описано выше, в разделе, посвященном врожденной атрофии зрительного нерва.

 
1.8.5. Врожденные катаракты
 
Слово «катаракта» происходит от греческих слов «кате» – жидкость и «акте»- движущаяся. По мнению древних исследователей, катаракта – это водопад низвергающейся из головного мозга жидкости. В настоящее время известно, что катаракта – это полное или частичное помутнение хрусталика, сопровождающееся снижением остроты зрения от незначительного до светоощущения. Различают врожденные, приобретенные и травматические катаракты.

Врожденные катаракты встречаются относительно редко: 5 случаев на 100 000 детей (Е.И. Ковалевский, 1968), однако составляют около 10% от катаракт различной этиологии. Среди причин слепоты на долю врожденных катаракт приходится 13,2-24,1% (А.В. Хватова, 1982).

Врожденные катаракты могут быть наследственными либо возникают вследствие влияния различных повреждающих факторов на хрусталик эмбриона или плода во внутриутробном периоде. Врожденные катаракты очень часто сочетаются с другими пороками развития глаза, нередко носят семейный характер. Чаще врожденные катаракты бывают двусторонними, однако не исключается односторонность поражения хрусталика. По месту локализации помутнения хрусталика различают, в основном, шесть видов катаракт:

полярные,

ядерные или центральные,

диффузные,

венечные, 

зонулярные. 

При первом из перечисленных видов врожденных катаракт помутнение локализуется у переднего или заднего полюса хрусталика, при втором – в центре его. Диффузная катаракта характеризуется тотальным помутнением хрусталика, при котором область зрачка приобретает серый цвет. При венечной катаракте помутнения хрусталика располагаются по его периферии подобно венку. Зонулярная катаракта представляет собой помутнение хрусталика в виде слоев. При этом центральная часть линзы сохраняет прозрачность, а вокруг нее слоями располагаются помутнения. Такая катаракта встречается наиболее часто, в 49,1% наблюдений (А.В. Хватова, 1982).

При выявлении врожденной катаракты родителями ребенка или окулистом во время профилактического осмотра обычно решается несколько вопросов: во-первых, нужна ли операция, во-вторых, как скоро следует оперировать, в-третьих, что будет, если подождать с операцией «пока ребенок подрастет» и, в-четвертых, не помогут ли капли?

Отвечаем на первый вопрос. Операция нужна не при всех видах врожденных катаракт. Например, при врожденной полярной катаракте помутнение хрусталика напоминает собой точечку белого цвета. Этот оптический дефект не способен значительно понизить зрение и поэтому можно обойтись вовсе без операции. Другое дело, если помутнение занимает весь зрачок или центральную его часть, перекрывая свету доступ в глаз. В этом случае оперировать катаракту нужно и не позднее 6-месячного возраста. Почему именно в этом возрасте, будет сказано ниже. Если у ребенка нистагм, то есть «глазки бегают», то оперировать нужно тоже в ранние сроки независимо от вида катаракты. Слово «нистагм» означает непроизвольное ритмическое дрожание одновременно обоих глаз, происходит от греческого выражения «нистазо» – дремота, сонливо покачиваться.

В каких случаях с операцией можно подождать? Если при закапывании капель, расширяющих зрачок, видно помутнение хрусталика диаметром 2,5 мм и менее, окулисту виден центр глазного дна, то решать вопрос об оперативном удалении хрусталика можно позже – в 4-5 лет. Однако, до операции следует непрерывно расширять зрачок для того, чтобы лучи света достигали сетчатки и не приостановилось ее развитие. Кроме расширения зрачка, при частичном помутнении хрусталика глаз засвечивают. Производят так называемые фигурные засветы. Дело в том, что раздражение глаза простым рассеянным светом неадекватно процессу зрения. Для глаза оптимальным является рассматривание какой-либо фигуры на освещенном фоне. При такой предоперационной подготовке, сочетающей расширение зрачка и засветы, недоразвитие сетчатки и нистагм возникают в 3–4 раза реже. В послеоперационном периоде восстановительное лечение становится более эффективным (Е.И. Ковалевский, 1991).

Когда оперировать ребенка с врожденной катарактой не следует вовсе? В тех случаях, когда острота зрения равна 0,3 и более или когда глаз совершенно слепой, не воспринимает даже свет, когда отслоена сетчатка, а также в тех случаях, когда за мутным хрусталиком при помощи ультразвука обнаружено грубое помутнение стекловидного тела (Т.Б. Круглова, 1996).

Что будет, если врач рекомендовал операцию, а родители сомневаются, откладывают решение об операции, аргументируя это тем, что ребенок еще маленький и слабый? Вот, мол, у пожилого родственника отложили операцию по поводу катаракты и ничего, результаты хорошие. На третий вопрос отвечаем так. У детей при показаниях к удалению врожденной катаракты медлить нельзя. Это связано с тем, что при невозможности для света проникнуть в глаз развивается, так называемая обскурационная амблиопия. Что такое обскурационная? Слово «обскура» переводится с латыни как «темный, неясный», а амблиопия состоит из двух корней: «амблис» – тупой, ослабленный и «опое» – глаз. Иными словами, обскурационная амблиопия – это ослабление зрения без видимых патологических данных в самом глазу вследствие непопадания света в глаз. После удаления хрусталика оптический дефект, связанный с его отсутствием, возмещают очками или контактными линзами. Однако даже при такой оптической коррекции ребенок, у которого поздно удалили катаракту, может не иметь высокого зрения. Это связано с депривацией – нарушением своевременного поступления специфической зрительной импульсации после рождения. Морфологами и патофизиологами было показано, что длительное пребывание в темноте с момента рождения приводит к морфологическим изменениям сетчатки, а также к изменениям зрительных путей, расположенных в головном мозгу. Из сказанного следует, что хорошее зрение у героини известной оперы «Иоланта», достигнутое операцией в возрасте 17–18 лет, не более, чем вымысел. Если Иоланту не прооперировали при диффузном помутнении хрусталика ранее 6-ти месячного возраста, то она не могла четко видеть своего возлюбленного Водемона.

Отвечаем на четвертый вопрос: можно ли излечить или замедлить развитие врожденной катаракты закапыванием капель? Врожденная катаракта может прогрессировать вскоре после рождения, однако капли в этом случае не помогут. Излечить врожденную катаракту закапыванием капель также нельзя, нужна операция.

После проведения операции, заключающейся в удалении мутного хрусталика, обычно назначают очки для коррекции афакии. Афакия – это отсутствие хрусталика. В том случае, если катаракта была односторонней, назначают даже две пары очков: одни – для постоянного ношения с переносимой разницей в величине диоптрий правого и левого стекла, а другие – для тренировки, с максимальной силой стекла для оперированного глаза. Для коррекции афакии используют также контактные линзы и имплантацию искусственного хрусталика непосредственно в глаз. Использование комплексного лечения врожденных катаракт, включающего операцию, упражнения, воздействие медикаментами, позволило получить хороший оптический эффект в 99,2% случаев. Среди них 30% приобретают возможность обучаться в массовой школе, а 50% – по зрячему способу в школах слабовидящих (А.В. Хватова, 1995).

После удаления мутного хрусталика у детей нередко обнаруживаются изменения на глазном дне (в 76% наблюдений), поэтому такие пациенты также должны пожизненно наблюдаться окулистом и получать соответствующее, поддерживающее зрительные функции, лечение.

 
1.8.6. Врожденная миопия
 
Термин «миопия» принадлежит Аристотелю и обусловлен часто наблюдающимся у близоруких прищуриванием глаз – «миопсисом». Частота близорукости среди детей значительно варьирует, как в разных государствах мира, так и в пределах одной и той же страны. По нашей стране такие колебания у школьников составляют от 2,3 до 13,8% (Э.С. Аветисов, 1986; В.Г. Абрамов, 1993). Удельный вес дошкольной близорукости существенно колеблется: от 0,1 до 3% (А.А. Юсупов, 1992). Врожденная близорукость может быть следствием родовой травмы шейного отдела позвоночника (М.В. Кузнецова, 1994; О.В. Парамей, 1999), недоношенности (Н. Flidelius, 1990; В.Г. Альбанский, 1986) и поражений центральной нервной системы в перинатальном периоде (С.Л. Чередниченко, 1998). Часто высокую врожденную близорукость обнаруживают у детей с самопроизвольно регрессировавшей ретинопатией недоношенных.

Чем же отличается врожденная близорукость от обычной школьной близорукости? Почему врожденная близорукость часто приводит к слабовидению и слепоте? По мнению А.А. Юсупова (1990), врожденная близорукость чаще высокая, то есть превышающая 6 диоптрий, сопровождается другими заболеваниями оптических сред глаза, нарушением функции проводящих путей и центров зрительного анализатора. При такой близорукости очки не помогают улучшить зрение. А школьная близорукость может быть различной степени, но чаще начинается как слабая близорукость, не превышающая 1–3 диоптрий. Назначение очков при школьной близорукости позволяет значительно улучшить зрение вдаль.

В последние годы под влиянием рекламы многие родители детей с близорукостью часто задают вопрос: «А поможет ли операция на роговице, выполняемая при помощи лазера, моему ребенку с врожденной близорукостью?». «Нет» – отвечают офтальмологи-педиатры. Это связано с тем, что операцией исправляется экран, если сравнивать глаз с телевизором, а у пациентов с врожденной близорукостью страдает кинескоп. Кроме того, глаз ребенка продолжает расти, поэтому исправлять оптику глаза с помощью операции лучше на глазу, закончившем свой рост, в возрасте 18–19 лет.

Детям с врожденной близорукостью назначают контактную или очковую коррекцию, проводят регулярные курсы лечения, улучшающие обменные процессы в глазу. При прогрессировали близорукости, то есть при «растягивании» глаза и увеличении его передне-заднего размера, превышающего его возрастную норму, рекомендуют операцию по укреплению капсулы глаза. При такой операции глазное яблоко не вскрывается, на фиброзную капсулу накладываются «заплатки», по форме и размерам напоминающие лепестки садовой ромашки. Впоследствии «заплатки прирастают» к прооперированному глазному яблоку и скорость прогрессирования близорукости замедляется.
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