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РЕЗЮМЕ
Синдром, или аномалия, Петерса представляет собой редко встречающуюся врожденную патологию глаза у детей с характерным сим-
птомокомплексом (как односторонним, так и двусторонним). Клинические проявления — центральное помутнение (бельмо) роговицы 
с  иридокорнеальными и/или корнеолентикулярными сращениями, без  системных поражений или  с таковыми. Радужно- и хруста-
ликово-роговичные сращения на фоне имеющегося дисгенеза радужки нарушают отток внутриглазной жидкости и часто приводят 
к  сопутствующей глаукоме, осложняющей течение заболевания. Аномалия Петерса нередко сочетается с  другими врожденными 
изменениями органа зрения (микрокорнеа, аниридия, полярная катаракта и  пр.). Пациентам с  аномалией Петерса показано раннее  
(до 1 года) хирургическое лечение в виде кератопластики для восстановления прозрачности сред глаза и профилактики обскурацион-
ной амблиопии и антиглаукомных вмешательств, направленных на снижение внутриглазного давления. При выявлении мезенхималь-
ного дисгенеза и аномалии Петерса необходимо своевременно установить генные и системные нарушения. Острота зрения в конечном 
итоге будет зависеть от глазных и системных сопутствующих расстройств.
КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: врожденная аномалия, синдром Петерса, дисгенез радужки, центральное помутнение роговицы, иридокорнеаль-
ные и/или корнеолентикулярные сращения, глаукома, кератопластика, антиглаукомные операции.
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ABSTRACT
In addition to hereditary, more often bilateral ocular symptoms associated with clinical manifestations such as central corneal opacification 
(leucoma) with iridocorneal and/or corneolenticular adhesions, Peters syndrome (or Peters anomaly) also represents various systemic 
abnormalities. Nowadays, variety of conditions termed as Peters anomaly has been extended, and it may include both unilateral and bilateral eye 
disorders with or without systemic lesions. Iridocorneal and corneolenticular adhesions associated with underlying iris dysgenesis, interrupt 
intraocular fluid outflow and often lead to concomitant glaucoma complicating the disease course. Oftentimes, Peters anomaly is combined 
with other congenital visual malformations (e.g., microcornea, aniridia, polar cataract, etc.). Patients with Peters anomalies need early (up 
to the age of 1 year) surgical treatment (i.e., corneal grafting to restore eye media transparency and to prevent obscuration amblyopia) and 
anti-glaucoma interventions to reduce intraocular pressure. If mesenchymal dysgenesis and Peters anomaly are revealed, gene and systemic 
disorders should be identified promptly. As a result, visual acuity will depend on ocular and systemic comorbidities.
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Синдром Петерса (дисэмбриогенетический синдром 
неполного расщепления передней камеры) полу-
чил свое название в  честь немецкого офтальмолога  

A. Петерса, который первым в 1906 г. дал описание наслед-
ственной аномалии развития, заключающейся во врожден-

ном помутнении центральной части роговицы (основной 
клинический признак). Такое помутнение представляет 
собой дефект эндотелия и десцеметовой мембраны рого-
вицы с центральным ее бельмом и сочетается, как правило, 
с мезенхимальным дисгенезом радужной оболочки (скорее 
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всего, вследствие прекращения нормальной деятельно-
сти эндотелия) и подвывихом люксированного в  перед-
нюю камеру хрусталика [1–3]. Встречается как одно-, так 
и  двусторонний синдром. В  случаях двустороннего син-
дрома имеется более выраженная связь (71,8%) с систем-
ными аномалиями развития, чем в случае одностороннего 
(36,8%) [4].

Дисгенез радужки приводит к выраженной деформации 
угла передней камеры (УПК) и уменьшению ее глубины, 
иридокорнеальным и/или кератолентикулярным сраще-
ниям, которые нарушают отток внутриглазной жидкости 
(ВГЖ). При гониоскопии определяют частично или полно-
стью закрытый передними периферическими синехиями 
угол, в  УПК — мезенхимальную ткань. Как  итог всех этих 
изменений, отмечается повышение внутриглазного давле-
ния (ВГД) и развитие глаукомы, которая, по существу, вы-
является после рождения ребенка [3].

Частота встречаемости заболевания в  популяции — 
1:200 000, всего в мире около 36 000 человек, у которых 
диагностирован данный синдром, причем примерно 700 
из них живут в РФ [5]. В США ежегодно регистрируется 44–
60 случаев [4]. Аномалия Петерса является наиболее рас-
пространенной причиной врожденного помутнения рогови-
цы (40,3–65% случаев), которая диагностируется у 2,2–3,1 
на 100 000 родившихся [6].

Классическая врожденная аномалия Петерса офталь-
мологически представляет собой центральное, округлое, 
небольшое (до 3 мм в диаметре), истонченное бельмо ро-
говицы (с захватом ее стромы) с иридокорнеальными сра-
щениями от  зрачкового края радужки по  всей круго-
вой границе корнеального помутнения. Также отдельно 
выделяют синдром Петерс плюс, под которым понимает-
ся целый ряд изменений, включающих помимо одно- или 
двустороннего поражения глаз другие сопутствующие 
аномалии (нарушение слуха и задержка умственного раз-
вития, врожденный порок сердца и т. д.) [7–9]. Многооб-
разие других глазных аномалий порой затрудняет диа
гностику синдрома Петерса [10]. Например, возможно 
сочетание данного синдрома с  врожденной передней 
полярной катарактой, микрокорнеа, плоской роговицей, 
микрофтальмом, колобомой радужки и  даже анириди-
ей, персистирующим первичным гиперпластическим 
стекловидным телом, синдромом «голубых склер» или 
синдромом Ригера. Так, при  синдроме Петерса (в слу-
чае мутации гена CYP1B1) наличие такой сопутствующей 
офтальмопатологии, как  аниридия, с  большой вероят-
ностью будет сочетаться с  мутацией гена РАХ6 [11–14]. 
При  этом известно, что  мутации гена CYP1B1, который 
кодирует синтез фермента, ответственного за  развитие 
переднего сегмента глаза, наследуются аутосомно-рецес-
сивно, а  гена PAX6, отвечающего за  развитие переднего 
отрезка глаза, — аутосомно-доминантно [15].

В настоящее время выделяют два типа аномалии Петер-
са. В случае синдрома типа I (так называемый мезодермаль-
ный тип), возникающего вследствие неполной абсорбции 
или нарушения расщепления мезодермы между роговицей 
и  радужкой, имеют место неинтенсивное, облачковидное 
центральное помутнение роговицы с  иридокорнеальными 
синехиями, наличие прозрачного и правильно расположен-
ного хрусталика. При нем примерно у трети пациентов диа
гностируется глаукома. Отмечается дефект эндотелия, дес-
цеметовой мембраны и задней стромы. Кроме того, этот тип 
аномалии сопровождается наличием мощных синехий, 

идущих от зрачкового края радужки к кольцевидному фи-
брозному утолщению роговицы на границе лейкомы. Могут 
выявляться обрывы сращений, при биомикроскопии мож-
но увидеть только их фрагменты на задней поверхности ро-
говицы [15]. Более тяжело протекает вариант синдрома 
Петерса типа II (эктодермальный тип), который возникает 
вследствие нарушения отделения хрусталикового пузырь-
ка от поверхности эктодермы. При нем развивается адгезия 
подвывихнутого хрусталика с  центральным интенсивным 
помутнением — бельмом, вследствие чего развивается пе-
редняя полярная катаракта. Иридокорнеолентикулярные 
сращения сочетаются с  мелкой, неравномерной передней 
камерой. В  этом случае патологические изменения при-
водят к затруднению оттока ВГЖ и глаукоме не менее чем 
в  70–80% случаев [12,  13]. Некоторые авторы выделя-
ют три типа аномалии Петерса: при типе I имеется только 
дефект задних слоев роговой оболочки с ее помутнением, 
при типе II — бельмо и фиксированные синехии радужки; 
тип III характеризуется сращением заднего дефекта рого-
вицы с  бельмом, фиксированными сращениями радужки 
с  хрусталиком. При  этом кератолентикулярные сраще-
ния тоже могут быть нескольких типов: хрусталик фикси-
рован к строме роговицы, капсула хрусталика и десцеме-
това мембрана отсутствуют; хрусталик смещен кпереди 
и доходит до задней поверхности роговицы, но не фикси-
рован к ней; участок передней капсулы хрусталика сопри-
касается с задней поверхностью роговицы, и, наконец, име-
ется передняя конусообразная пирамидальная катаракта 
на одной оси с дефектом задних слоев роговицы (или име-
ется аксиальная передняя полярная или ядерная катаракта) 
[2, 6, 11, 12]. Отдельно может быть выделена воспалитель-
ная форма данной аномалии, развивающаяся вследствие 
внутриутробно перенесенного воспаления. В  его исходе 
отмечается перфорация тотально и интенсивно помутнев-
шей роговицы, сопровождаемая опорожнением передней 
камеры, помутнением хрусталика и смещением его вперед, 
а  также формированием спаек. Дифференциально диа
гностическим критерием, согласно Н.Ф. Бобровой и соавт., 
является сохранение признаков воспаления при  рожде-
нии ребенка [16].

Синдром Петерса плюс является аутосомно-рецес-
сивным заболеванием, связанным с  биаллельными па-
тогенными вариантами в  гене B3GALTL. Весьма часто 
данная, преимущественно двусторонняя, врожденная ано-
малия развития отмечается наряду с другими системными 
изменениями — примерно в  60% случаев [4]. Среди них 
встречаются расщелины губы или  неба, нарушение слу-
ха и  задержка умственного развития, атрезия кишечника, 
врожденные пороки сердца, дефекты опорно-двигательно-
го аппарата (короткие конечности, низкорослость, позво-
ночные аномалии, брахидактилия и пр.), зубов и т. д.

В большинстве случаев аномалия Петерса наследуется 
спорадически, хотя также имеет место аутосомно-доми-
нантный тип наследования. Из-за перекрывающихся ге-
нетических мутаций между синдромом Петерса и  други-
ми генетическими заболеваниями, например синдромом 
Аксенфельда — Ригера, генотипически-фенотипическая 
корреляция может быть затруднена. Мутации обнаружива-
ются (далеко не у всех пациентов с синдромом Петерса, но и 
при других врожденных аномалиях), в  основном в  генах, 
участвующих в  развитии переднего сегмента глаза, таких 
как PAX6, PITX2, PITX3, COL4A1, FOXC1 и COL6A3, а так-
же CYP1B1, FLNA, FOXE3, HCCS, NDP, SLC4A11 и  TFAP2, 
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при  этом наиболее распространенными мутациями явля-
ются мутации генов PAX6 и  FOXC1 [4, 17–20]. Мутации 
в гене SOX2, который играет важную роль в развитии глаз, 
также были обнаружены при синдроме Петерса и были свя-
заны с другими глазными дефектами, такими как микроф-
тальм/анофтальм [21].

При выявлении аномалии Петерса необходимо напра-
вить пациента на  генетическую диагностику. Такому ре-
бенку нужна помощь офтальмолога. Диагноз синдрома 
Петерса плюс может быть установлен в случае нахожде-
ния двух патогенных вариантов в гене B3GLCT в транс-по-
ложении. Как  уже упоминалось выше, синдром Петер-
са плюс наследуется по  аутосомно-рецессивному типу. 
Родители больного ребенка являются бессимптомны-
ми гетерозиготами (т. е. носителями одного патогенного 
варианта в  гене B3GLCT). Риск рождения ребенка с  по-
добным заболеванием в  такой семье составляет около 
25%. Применение вспомогательных репродуктивных тех-
нологий может быть целесообразным для  снижения ри-
ска рождения такого ребенка [22]. В  случае выявления 
синдрома Петерса плюс пациентам нужна помощь меж-
дисциплинарной команды [23].

В  настоящее время используются различные вари-
анты хирургического лечения аномалии Петерса (опти-
ческая иридэктомия, кератопластика, антиглаукомные 
операции, формирование зрачка, рассечение сращений, 
в том числе с помощью, например, ИАГ-лазера, факоаспи-
рация с имплантацией интраокулярной линзы, в частности 
с  применением фемтолазера, передняя витрэктомия, ци-
клофотокоагуляция и т. п.) [2, 24, 25]. Огромное значение 
для определения наиболее эффективной тактики и сроков 
проведения оперативного вмешательства при  данной па-
тологии имеют тщательные диагностические мероприя-
тия. Биомикроскопия, В-сканирование, оптическая коге-
рентная томография и  ультразвуковая биомикроскопия 
позволяют выявить патологические изменения роговицы 
передней камеры глаза и хрусталика [26–29]. При выявле-
нии мезенхимального дисгенеза и аномалии Петерса край-
не важным является своевременное установление генных 
и системных нарушений.

На сегодняшний день основные мероприятия при син-
дроме Петерса заключаются в  выполнении в  младшем 
возрасте (до года, начиная с  первых недель и  месяцев) 
сквозной пересадки роговицы с реконструкцией передней 
камеры и зрачка при его тенденции к полному заращению 
[2, 25], а при корнеолентикулярном сращении и помутне-
нии хрусталика — еще и ленсэктомии (для профилактики 
обскурационной амблиопии). У  значительной части паци-
ентов приходится выполнять в среднем около 3 операций. 
При  этом хирургические вмешательства связаны с  высо-
ким риском серьезных осложнений [30–33].

В то же время, как известно, результат кератопластики 
при лечении синдрома Петерса в значительной степени за-
висит от нормализации ВГД. Показано также, что врожден-
ная глаукома доминирует среди клинических диагнозов 
врожденных помутнений роговицы — не менее чем в 40% 
всех наблюдений [34]. Поэтому большое значение имеет 
своевременная первоначальная диагностика возможной 
сопутствующей глаукомы, удельный вес которой в  зна-
чительной степени варьирует и  может составлять в  запу-
щенных стадиях до 95% (в зависимости от типа аномалии), 
по  данным отдельных авторов [32]. При  ее развитии по-
казаны хирургические вмешательства, которые включают 

фистулизирующие операции, как  правило, в  сочетании 
с  применением антиметаболитов (митомицин С), а  также 
диодную лазерную циклофотокоагуляцию, трабекулэкто-
мию, гониотомию, имплантацию шунта Молтено, циклоди-
ализ, циклокриотерапию [4].

Доля успешных исходов пересадки роговицы (про-
зрачного приживления трансплантата) при синдроме Пе-
терса варьирует в  широких пределах — от 30 до  почти 
100%. В этом отношении, на наш взгляд, интересны данные 
А.В. Плесковой и соавт. [2], которые провели анализ резуль-
татов сквозной кератопластики (СКП) у 51 ребенка с раз-
ными формами аномалии Петерса (типа I и  II) в возрасте 
от 3 мес. до 10 лет. В течение первого года после СКП про-
зрачность пересаженной роговицы сохранилась у пациен-
тов с типом I в 90% случаев, тогда как с типом II — только 
в  67%. Через  10 лет после операции прозрачность транс-
плантата сохранилась в 53 и 31% случаев соответственно, 
а через 15 лет — в 46 и 22% случаев. При этом острота зре-
ния (0,3 и выше) наблюдалась у 61% оперированных детей 
до 1 года, а в более старшем возрасте — лишь в 27% случа-
ев даже при прозрачном приживлении трансплантата.

Большинство авторов отмечают необходимость про-
ведения большого числа повторных операций, связан-
ных с  помутнением трансплантата и  низкой остротой 
зрения — как правило, не  более 0,05 [9, 32, 34–38]. Тем 
не  менее при  определенных условиях (строгом отборе 
пациентов для  проведения операции, щадящей микро-
хирургической технике, проведении операции в  ранние 
сроки, тщательном послеоперационном мониторинге со-
стояния глаза, своевременном лечении осложнений) хи-
рургическое лечение аномалии Петерса может быть вполне 
успешным [2].

Имеющаяся офтальмопатология при  синдроме Петер-
са обусловливает необходимость симптоматического хи-
рургического лечения для  восстановления прозрачности 
сред глаза и весьма часто — еще и нормализации офталь-
мотонуса. Это предполагает регулярное и  длительное на-
блюдение за такими пациентами, учитывая необходимость 
проведения частых повторных операций, а  также непред-
сказуемые послеоперационные исходы — с невысокими 
показателями эффективности. Кроме того, вероятное на-
личие у  пациентов различных системных аномалий пред-
полагает междисциплинарный лечебный подход.

Несмотря на то, что аномалия Петерса является редкой 
патологией, точный офтальмологический диагноз крайне 
важен для прогнозирования ее течения, поиска сопутству-
ющих аномалий, проведения генетического консультиро-
вания и принятия решения в отношении необходимой те-
рапии. Все пациенты с данным синдромом должны быть 
осмотрены на  предмет системных нарушений, особенно 
если присутствуют другие глазные дефекты или  обнару-
жена двусторонняя аномалия. СКП остается хирургией 
выбора для  лечения аномалии Петерса. Острота зрения 
в конечном итоге будет зависеть от глазных и системных 
сопутствующих расстройств, включая те, которые связа-
ны с  умственным развитием. Пациенты с  аномалией Пе-
терса требуют комплексного подхода в лечении и участия 
офтальмохирургов, детских офтальмологов, анестезио-
логов и  педиатров. Рассматривать хирургическое вме-
шательство следует в  случае, если родители полностью 
осознают возможности ограниченного зрительного по-
тенциала и  необходимость долгосрочного наблюдения 
у таких детей.
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