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Резюме
Мезенхимальный дисгенез переднего сегмента глаза —  

это обширная группа фенотипически и генетически гете-
рогенных заболеваний, часто сопровождающихся раз-
витием глаукомы в раннем детском возрасте. Одним из 
наиболее распространенных является синдром Франк –  
Каменецкого, имеющий Х-сцепленный тип наследования 
и своеобразные изменения переднего отрезка глаза, 
включая признаки гониодисгенеза. Определение био-
логических маркеров дебюта и манифестации гидроди-
намических нарушений является актуальной проблемой 
офтальмологии.

ЦЕЛЬ. Определить фенотипические критерии раннего 
развития глаукомы при синдроме Франк – Каменецкого.

МЕТОДЫ. Сравнительный ретроспективный анализ  
фенотипических признаков синдрома Франк – Каме-
нецкого у пациентов 2 групп, сформированных в зави-
симости от сроков манифестации глаукомы: группа 1 —  
22 человека, у которых повышение внутриглазного  
давления (ВГД) и первые признаки глаукомы были за- 
фиксированы в возрасте 5–10 лет. Группу 2 составили  
14 человек, у которых стойкое повышение ВГД и приз-
наки глаукомной оптической нейропатии диагностиро-
ваны в возрасте старше 20 лет. 

РЕЗУЛЬТАТЫ. К критериям раннего развития глаукомы 
у пациентов с синдромом Франк – Каменецкого можно 
отнести наличие врожденной непрогрессирующей мега-

Для контактов:
Юрьева Татьяна Николаевна, e-mail: nauka@mntk.irkutsk.ru, tnyurieva@mail.ru

Статья поступила: 23.07.2025
Принята в печать: 08.08.2025

Article received: 23.07.2025
Accepted for printing: 08.08.2025

Национальный журнал глаукома
2026, Т. 25, № 1, стр. 10-16

National Journal of Glaucoma
2026, Vol. 25, № 1, pp. 10-16

https://doi.org/10.53432/2078-4104-2026-25-1-10-16

Юрьева Т.Н., Микова О.И., Кадышев В.В.



ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ

11НАЦИОНАЛЬНЫЙ ЖУРНАЛ ГЛАУКОМА  1/2026

локорнеа (диаметр роговицы более 12 мм), гониодисгенез 
II–III степени, толщина стромы радужки менее 50 мкм, что 
свидетельствует о комбинации дефектов эмбрионального 
развития всех ростков мезенхимальной ткани. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ. Аномальный фенотип синдрома Франк –  
Каменецкого легко отличить от нормального по наличию 
специфических и своеобразных изменений радужки и пе- 
реднего сегмента глаза в целом. В то же время данное 
заболевание имеет чрезвычайно вариабельные прояв-

ления с точки зрения тяжести и диапазона клинических 
симптомов, а также времени манифестации глаукомного 
процесса. Различия фенотипической экспрессии ано-
мального генотипа могут приводить к трудностям интер-
претации диагноза и поздней диагностике гидродинами-
ческих нарушений и глаукомной нейрооптикопатии.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: глаукома врожденная, синдром 
Франк – Каменецкого, фенотипическое разнообразие, 
биологические маркеры
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ORIGINAL ARTICLE

Abstract
Anterior segment mesenchymal dysgenesis comprises  

a broad group of phenotypically and genetically heteroge-
neous diseases that are frequently associated with the deve-
lopment of glaucoma in early childhood. One of the most 
common conditions within this group is Frank – Kamenetsky 
syndrome, which has an X-linked mode of inheritance and 
is characterized by distinctive abnormalities of the anterior 
segment of the eye, including features of goniodysgenesis. 
Identification of biological markers of the onset and mani-
festation of hydrodynamic disturbances remains an impor-
tant challenge in ophthalmology.

PURPOSE. To identify phenotypic criteria for early-onset 
glaucoma in Frank – Kamenetsky syndrome.

METHODS. A comparative retrospective analysis of phe-
notypic features of Frank – Kamenetsky syndrome was 
performed in patients from two groups stratified according 
to the timing of glaucoma manifestation. Group 1 included 
22 patients in whom elevated intraocular pressure (IOP) 
and the first signs of glaucoma were documented at the 
age of 5–10 years. Group 2 comprised 14 patients in whom 

persistent IOP elevation and signs of glaucomatous optic 
neuropathy were diagnosed after the age of 20 years.

RESULTS. Phenotypic criteria associated with early-onset 
glaucoma in patients with Frank – Kamenetsky syndrome 
included congenital non-progressive megalocornea (corneal 
diameter >12 mm), grade II–III goniodysgenesis, and iris stromal 
thickness <50 μm, indicating a combination of defects in the 
embryonic development of all mesenchymal tissue derivatives.

CONCLUSION. The abnormal phenotype of Frank – Kame-
netsky syndrome can be readily distinguished from nor-
mal anatomy by the presence of specific and characteristic 
alterations of the iris and the anterior segment as a whole.  
At the same time, this disease demonstrates marked variability 
in the severity and range of clinical manifestations, as well as 
in the time of glaucoma onset. Differences in phenotypic 
expression of the abnormal genotype may lead to difficulties  
in interpreting the diagnosis and delayed identification of hyd-
rodynamic disturbances and glaucomatous optic neuropathy.

KEYWORDS: congenital glaucoma, Frank – Kamenetsky 
syndrome, phenotypic diversity, biological markers.
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Врожденная глаукома — это относительно 
редкое заболевание и, по данным литерату-
ры, составляет 0,01%...0,04% всей глазной 
патологии. По предложенной Шеффером – 

Вейсом (Shaffer – Weiss) классификации, врожден-
ная глаукома делится на первичную врожденную 
глаукому и глаукому, сочетанную с другими глаз-
ными или системными врожденными аномалия-
ми. Ведущим звеном в патогенезе первичной врож-
денной глаукомы является дисгенез угла передней 
камеры (УПК) различной степени выраженности 
(гониодисгенез, ГДГ), обусловленный отягощенной 
наследственностью, недоразвитием плода, пато-
логией пренатального периода [1]. Причины раз-
вития глаукомы, сочетанной с системными врож-
денными аномалиями, разнообразны и зависят от 
синдрома, на фоне которого развиваются. Особый 
интерес представляет гетерогенная группа врож-
денных аномалий (аномалия Аксенфельда, анома-
лия и синдром Ригера, аномалия Петерса, синдром 
Франк – Каменецкого и др.), объединенная в группу 
заболеваний, характеризующихся наличием при-
знаков мезенхимального дисгенеза [2–4]. 

Современное представление о мезенхимальном 
дисгенезе отражает остановку развития и неполную 
центральную миграцию клеток нервного гребня  
и корнеогенной мезодермальной ткани. Останов-
ка на любой из стадий развития может вызвать  

очевидные синдромы клинического ГДГ с опреде-
ленными фенотипическими признаками. 

Эта гетерогенная группа врожденных аномалий  
обозначается широким термином мезенхималь-
ного дисгенеза в связи с тем, что в патологиче-
ский процесс вовлекаются как ткани, происхо-
дящие из неврального гребешка и из мезодермы 
(радужка и роговица), так и ткани другого проис-
хождения, например, хрусталик, развивающийся  
из эктодермы. 

Мезенхимальный дисгенез может проявлять-
ся патологическими изменениями только УПК или 
поражать передний сегмент полностью. 

Большинство из вышеперечисленных аномалий 
передается по наследству. На сегодняшний момент 
выявлены гены, ответственные за их проявление 
при врожденной аниридии, синдроме Петерса, син-
дроме Ригера и др. Эти заболевания могут переда-
ваться по различному генетическому типу, включая 
аутосомно-доминантный, аутосомно-рецессивный, 
X-сцепленный, многофакторное и цитоплазматиче-
ское наследование [5–9].

Синдром Франк – Каменецкого, ставший пред-
метом нашего интереса и углубленного изучения, 
относится к группе врожденных глауком, сочетан-
ных с другой глазной патологией, и отличается сво-
еобразным и только ей присущим клиническим 
течением [10].

Показатели / Values Группа 1 / Group 1 Группа 2 / Group 2

Передне-задняя ось глаза, мм
Axial length of the eye, mm 23,68±0,55* 25,15±0,11*

Передняя камера, мм / Anterior chamber, mm 3,06±0,11* 3,19±0,04*

Хрусталик, мм / Lens, mm 3,95±0,07* 4,15±0,15*

Степень ГДГ, баллы
Degree of goniodysgenesis, score 1,4±0,6* 2,3±0,8*

Диаметр роговицы, мм / Corneal diameter, mm 11,40±0,25* 12,50±0,13*

Толщина роговицы, мм / Corneal thickness, mm 595,25±14,3* 619,3±6,64*

Толщина стромы радужки, мкм
Iris stroma thickness, µm 205,18±10,3* 55,15±9,37*

Толщина пигментного эпителия, мкм
Pigment epithelium thickness, μm 69,3±6,6* 77,1±2,34*

Преломл. сила роговицы, D
Corneal refractive power, D 41,92±0,16* 41,74±0,63*

Примечание: * — p≤0,05.
Note: * — p≤0.05.

Таблица. Показатели биометрии и характерных изменений переднего отрезка глаза  
при синдроме Франк – Каменецкого. 

Table. Biometric parameters and characteristic changes in the anterior  
segment of the eye in Frank – Kamenetsky syndrome.

Юрьева Т.Н., Микова О.И., Кадышев В.В.
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Результаты
В результате проведенного ретроспективного 

анализа все пациенты были разделены на 2 группы. 
В первую включено 14 человек, у которых стойкое 
повышение ВГД и признаки глаукомной оптической 
нейропатии диагностированы в возрасте старше  
20 лет. Вторую группу составили 22 человека у ко- 
торых первые признаки глаукомы были зафикси-
рованы в возрасте от 5 до 10 лет. Установлено, что 
пациенты исходно имели разную степень феноти-
пических проявлений заболевания (таблица). 

У пациентов первой группы установлено нали-
чие умеренной изолированной гипоплазии радуж-
ки, толщина стромы при этом во всех случаях пре-
вышает 100,0 мкм. Диаметр роговицы в этой группе 
составляет от 11,0 до 11,5 мм, УПК открыт, струк-
турные образования трабекулы дифференцируют-
ся, а гидродинамические блоки могут быть связаны 
с анатомическими нюансами строения трабекулы 
и положения шлеммова канала. Как было сказано 
выше, глаукома в таких случаях формируется после 
20–30, иногда и 40 лет и отличается относительно 
доброкачественным течением.

У пациентов второй группы, напротив, установ-
лена комбинация дефектов эмбрионального разви-
тия всех ростков мезенхимальной ткани. Это нали-
чие врожденной непрогрессирующей мегалокорнеа 
(диаметр роговицы варьирует от 12 мм до 15 мм), 
врожденные изменения УПК, соответствующие  
2–3 степени гониодисгенеза. Чаще диагностируется  
«зубчатое» и переднее крепление корня радужки. 
Зоны УПК либо дифференцируются не во всех ква-
дрантах, либо не дифференцируются вовсе, визу-
ализируется задний эмбриотоксон. Как правило, 
общий фон УПК тусклый, с серым оттенком, неред-
ко встречается грязно-серая вуаль и мелкие рыхлые 
включения мезодермальной ткани в трабекулярной 
зоне. Несмотря на тотальное закрытие в некоторых 
случаях УПК корнем радужки, глаукома всегда про-
текает как открытоугольная, без острой декомпен-
сации офтальмотонуса. Толщина стромы радужки  
у пациентов этой группы не превышает 50 мкм. 
Соединительнотканная строма радужки по пери-
ферии практически отсутствует, обнажая задний 
пигментный листок. С возрастом, по мере про-
грессирования дистрофических изменений радуж-
ки, сначала по её периферии при диасклеральном 
просвечивании появляются тонкие радиальные 
зоны трансиллюминации — зоны свечения на фоне 
красного рефлекса глазного дна. Образовавшие-
ся дефекты соответствуют участкам истонченной 
стромы и пигментного эпителия, и постепенно уве-
личиваются до огромных сквозных отверстий чаще 
треугольной формы основаниями к лимбу (рис. 1). 

Полученные результаты можно подтвердить 
на клиническом примере развития глаукомного 
процесса в рамках одной семьи. Так, больной Д.  

К сожалению, на сегодняшний день не опреде-
лены мажорные гены–кандидаты, мутации в кото-
рых приводят к манифестации глаукомы Франка – 
Каменецкого. До конца не изучены закономерности 
и механизмы развития данной патологии, которая 
характеризуется вариабельностью мезенхимально-
го дисгенеза переднего отрезка глаза, степень выра-
женности которого коррелирует со временем мани-
фестации глаукомного процесса.

Помимо этого, дисгенетические изменения 
структур переднего отрезка глаза наблюдаются не 
только у пациентов с клиническими проявлениями 
синдрома Франка – Каменецкого, но и у носителей 
патологического гена, чаще всего без развития гла-
укомы.

Поэтому целью нашей работы было определить 
фенотипические критерии раннего развития глау-
комы при синдроме Франк – Каменецкого.

Материалы и методы
Проведен ретроспективный анализ клиническо-

го течения синдрома Франк – Каменецкого у 36 па- 
циентов, мужчины, средний возраст 24,6±8,4 лет.  
Длительность наблюдения составила от 10 до 14 лет.  
Оценивали уровень внутриглазного давления (ВГД), 
проводили биомикроскопию переднего отрезка  
глаза, при которой учитывали диаметр роговицы,  
структурные изменения радужки, гониоскопичес- 
ки — степень открытия УПК и признаки ГДГ (нали-
чие дополнительной мезенхимальной ткани, уро-
вень прикрепления радужки к трабекуле). Прово-
дили оптическую когерентную томографию (ОКТ) 
переднего сегмента глаза с определением толщи-
ны стромы радужки, пигментного листка, нали-
чия заднего эмбриотоксона, оценка дополнитель-
ных образований в углу передней камеры. Степень 
ГДГ оценивали по классификации Э.Г. Сидорова  
и М.Г. Мирзаянц (1991):

I степень — 1 балл, II степень — 2 балла, III сте-
пень — 3 балла. 

Критериями перехода синдрома в глаукому счи-
талось стойкое повышение ВГД более 21 мм рт.ст., 
уменьшение толщины слоя нервных волокон диска 
зрительного нерва и ганглиозного комплекса сет-
чатки по данным ОКТ.

Статистический анализ

Статистическую обработку данных проводи-
ли в программах Microsoft Office Excel 2016 (Micro-
soft Со., США) и Statistica 10,0 (StatSoft Inc., США). 
Данные представлены в виде М±σ, где М — сред-
нее арифметическое, σ — стандартное отклонение.  
Для проверки значимости различий между сред-
ними значениями выборок использовался параме-
трический t-критерий Стьюдента (p). Критический 
уровень значимости нулевой статистической гипо-
тезы принимали равным 0,05.
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с синдромом Франк – Каменецкого имеет комплекс 
патологических изменений переднего отрезка глаза: 
мегалокорнеа (диаметр роговицы 13 мм), задний 
эмбриотоксон, переднее крепление радужки, при 
этом толщина стромы радужки составила 0–10 мкм. 
Глаукома у данного пациента развилась в возрасте  
5 лет (рис. 2). У его брата, впервые обследованно-
го в возрасте 14 лет, было выявлено типичное двух-
цветное окрашивание радужки, УПК открыт, тра-
бекула частично покрыта серой, войлокоподобной 
тканью, толщина стромы радужки — 111–180 мкм 
(рис. 3). Данных за глаукому на момент обследова-
ния не было. Дальнейшее наблюдение позволило 
установить появление первых признаков нарушения 
гидродинамики глаза только в возрасте 22 лет. 

Обсуждение 
Синдром Франк – Каменецкого имеет Х-сцеплен-

ный рецессивный тип наследования, о чем свидетель-
ствуют следующие моменты: все пробанды-мужчины, 

Рис. 1. Пациент, 8 лет. Двусторонняя мегалокорнеа, диаметр роговицы 14 мм. Глаукома диагностирована в 6 лет.  
А — правый глаз, зоны трансиллюминации в цилиарной зоне радужки, глаукома I стадии; Б — левый глаз, эктопия 
зрачка, сквозные дефекты радужки, глаукома III стадии; В — те же дефекты радужки на фоне рефлекса с глазного дна; 
Г — ОКТ переднего отрезка глаза: толщина радужки от 20 до 40 мкм, переднее крепление радужки, УПК закрыт кор-
нем радужки (CASIA, Tomey).

Fig. 1. Patient, 8 years old. Bilateral megalocornea with a corneal diameter of 14 mm. Glaucoma was diagnosed at the age 
of 6 years. A — right eye, areas of iris transillumination in the ciliary region, stage I glaucoma; Б — left eye, corectopia, full-
thickness iris defects, stage III glaucoma; В — the same iris defects visualized against the fundus reflex; Г — anterior segment 
OCT: iris thickness ranging from 20 to 40 μm, anterior iris insertion, ACA is closed by the root of the iris (CASIA, Tomey).

сыновья больных отцов не имеют клинических при-
знаков синдрома, женщины-носительницы могут 
иметь микропризнаки синдрома без клинических 
симптомов глаукомы [11]. 

Фенотипическим манифестным признаком это-
го синдрома является характерная двусторонняя 
гипоплазия стромы радужки с обнажением ее пиг-
ментного листка. Контрастное двухцветное окра-
шивание радужки, связанное с дефектом переднего 
мезодермального листка, проявляется уже при рож-
дении ребенка. Далее изменения переднего отрез-
ка развиваются по 2 сценариям в зависимости от 
степени фенотипической экспрессии аномального 
генотипа. У пациентов первой группы при сочета-
нии дисгенеза мезодермального и эктодермально-
го ростков мезенхимы с возрастом в пигментном 
листке появляются и прогрессируют в течение всей 
жизни сквозные дефекты, что ведет к поликории, 
эктопии зрачка, деформации и разрушению радуж-
ки. Таким образом, степень деформации радужки 
определяется несколькими моментами. Во-первых, 

А Б

В Г
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Таким образом, аномальный фенотип синдро-
ма Франк – Каменецкого легко отличить от нор-
мального наличием специфических и своеобразных 
изменений радужки и переднего сегмента глаза 
в целом. В то же время данное заболевание имеет 
чрезвычайно вариабельные проявления с точки 
зрения тяжести и диапазона клинических симпто-
мов, а также времени манифестации глаукомно-
го процесса. Различия фенотипической экспрессии 
аномального генотипа могут приводить к трудно-
стям интерпретации диагноза и поздней диагности-
ки гидродинамических нарушений и глаукомной 
нейрооптикопатии. Разработанные нами крите-
рии, основанные на различном сочетании фено-
типических признаков мезенхимального дисгене-
за, позволяют прогнозировать характер течения 
заболевания даже в пределах одной родословной  
и разрабатывать индивидуальную программу лече-
ния пациентов с целью сохранения зрительных 
функций.
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Рис. 2. Передний отрезок и ОКТ радужки больного Д., 7 лет — пробанд (ОСТ Optovue RTv-100). Сочетанный мезен-
химальный дисгенез: строма радужки 0–10 мкм, пигментный слой 72–78 мкм, переднее крепление радужки, мега-
локорнеа. Глаукома с 5 лет.

Fig. 2. Photo of the anterior segment and iris OCT of patient D., 7 years old — proband (OCT Optovue RTv-100). Combined 
mesenchymal dysgenesis: iris stroma 0–10 μm, pigment layer 72–78 μm, anterior iris insertion, megalocornea. Glaucoma 
since the age of 5 years.

Рис. 3. Фоторегистрация и ОКТ радужки брата больного — сибс Д., 21 год (ОСТ Optovue RTv-100). Изолированный 
иридодисгенез: средний профиль УПК, строма 111–180 мкм, пигментный листок 76 мкм.

Fig. 3. Photo and OCT of the iris of the proband’s brother — sibs D., aged 21 years (OCT Optovue RTv-100). Isolated 
iridodysgenesis: average angle configuration, stromal thickness 111–180 μm, pigment epithelium thickness 76 μm.

исходная толщина стромы радужки: критичная  
толщина, при которой формируются сквозные де- 
фекты — до 50 мкм. Во-вторых, степень ГДГ: если 
сохранены основные топографические зоны УПК,  
а радужка крепится к цилиарному телу, то разруше-
ния её тканей со временем не происходит. До ста-
рости единственным признаком мезодермальной 
дистрофии будет гипоплазия стромы с двухцветным 
окрашиванием радужной оболочки. Если у пациен-
тов имеется 2-я или даже 3-я степень ГДГ, то есть, 
радужка крепится по уровню нижней или верхней 
трети трабекулы, существует постоянное механи-
ческое натяжение ткани радужной оболочки между 
её корнем, крепящимся к плотной неупругой ткани 
трабекулы, и зрачковым краем. Тогда обычные дви-
жения зрачка с течением времени приводят к гру-
бым разрывам и деформации ткани [12].

Ранние нарушения гидродинамики глаза и по- 
вышение ВГД у пациентов этой группы связаны  
с сохранением мезоткани в УПК и аномально высо-
ким креплением корня радужки на уровне верхней 
трети трабекулы.

У пациентов второй группы с неполной пене-
трантностью патологического генотипа врожден-
ные изменения радужки остаются стабильными  
в течение всей жизни, а глаукома развивается на 
2–3 десятилетии жизни и в более позднем возрасте. 
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