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Резюме
АКТУАЛЬНОСТЬ. Слабость связочного аппарата хру-

сталика (зонулопатия) — один из ключевых факторов 
риска осложнений хирургии катаракты и основная при-
чина поздней дислокации комплекса «интраокулярная 
линза (ИОЛ) – капсульный мешок». В условиях увели-
чения продолжительности жизни и роста числа фако-
эмульсификаций проблема зонулопатий и поздней дис-
локации ИОЛ становится всё более актуальной.

ЦЕЛЬ. Анализ и систематизация современных дан-
ных о зонулярном аппарате. Формирование целостного 
представления о патогенезе зонулопатии.

МЕТОДЫ. Перед обзором литературы по патогенезу 
зонулопатии стоят следующие задачи: 1 — охарактери-
зовать ультраструктурную организацию и молекуляр-
ный состав зонулярных волокон; 2 — проанализиро-
вать роль генетических дефектов микрофибриллярного  
каркаса (мутации фибриллина и ассоциированных бел-
ков) в развитии первичной зонулопатии; 3 — рассмо-
треть механизмы вторичного повреждения зонул при 
псевдоэксфолиативном синдроме, воспалении, возраст-
ном и миопическом ремоделировании матрикса; 4 —  
оценить вклад механических и ятрогенных факторов  
в ослабление связочного аппарата.

Поиск осуществляли в базах PubMed, Scopus, Web of 
Science с комбинациями ключевых слов на английском 

и русском языках: Zinn's zonule, lens zonules, fibrillin, 
microfibrils, zonulopathy, pseudoexfoliation, pseudoex-
foliation syndrome, zonular weakness, lens subluxation, 
intraocular lens dislocation, FBN1, Marfan syndrome.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ. Слабость связочного аппарата хруста-
лика — мультифакторное состояние, патогенез которого 
включает 3 основных процесса: первичные структур-
ные дефекты микрофибрилл (генетические мутации 
фибриллина, аномальная сборка, дисрегуляция TGF-β), 
вторичное повреждение пучков микрофибрилл и зон их 
прикрепления (депонирование псевдоэксфолиативно-
го материала, воспаление, протеолиз, инволюционное 
и миопическое ремоделирование), хроническое или 
острое механическое воздействие на ослабленный кар-
кас. Это обосновывает предоперационную стратифика-
цию рисков, применение поддерживающих устройств 
и профилактических подходов при наличии факторов 
риска, и открывает перспективы для разработки моле-
кулярно-направленных подходов профилактики и лече-
ния зонулопатий.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: зонулопатия, слабость связочного 
аппарата хрусталика, зона Цинна, фибриллин, псевдо-
эксфолиативный синдром, дислокация интраокулярной 
линзы, ультраструктура.
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LITERATURE REVIEW

Abstract
Weakness of the lens zonular apparatus (zonulopathy) 

is one of the key risk factors for intraoperative complica-
tions in cataract surgery and the main cause of late dis-
location of the intraocular lens IOL–capsular bag complex. 
With increasing life expectancy and the growing number 
of phacoemulsification procedures, the problem of zonu-
lopathy and late IOL dislocation is becoming increasingly 
relevant.

PURPOSE. To analyze and systematize current data on the 
morphology, ultrastructural biology, and molecular genetics  
of the zonular apparatus, and to form a comprehensive under-
standing of the pathogenetic mechanisms of zonulopathy.

METHODS. This literature review on the pathogenesis 
of zonulopathy addresses the following objectives: 1 — to 
characterize the ultrastructural organization and molecu-
lar composition of zonular fibers; 2 — to analyze the role  
of genetic defects in the microfibrillar scaffold (mutations 
in fibrillin and associated proteins) in the development 
of primary zonulopathy; 3 — to consider mechanisms of 
secondary zonular damage in pseudoexfoliation syndrome, 
inflammation, and age-related and myopic matrix remode-
ling; 4 — to assess the contribution of mechanical and 
iatrogenic factors to weakening of the zonular apparatus.

The search was performed in PubMed, Scopus, and 
Web of Science using combinations of English and Russian 
keywords: Zinn’s zonule, lens zonules, fibrillin, microfibrils, 
zonulopathy, pseudoexfoliation, pseudoexfoliation syndro- 
me, zonular weakness, lens subluxation, intraocular lens 
dislocation, FBN1, Marfan syndrome. 

CONCLUSIONS. Weakness of the lens zonular apparatus 
is a multifactorial condition whose pathogenesis involves  
3 main processes: primary structural defects of microfi-
brils (genetic mutations in fibrillin, abnormal assembly, 
TGF-β dysregulation), secondary damage to microfibril 
bundles and their attachment sites (deposition of pseudo-
exfoliative material, inflammation, proteolysis, involutional 
and myopic remodeling), and chronic or acute mechanical 
impact on the weakened scaffold. This supports preope-
rative risk stratification, the use of support devices and 
preventive approaches in the presence of risk factors,  
and opens prospects for the development of molecularly 
targeted approaches to prevention and treatment of zonu-
lopathies.

KEYWORDS: zonulopathy, weakness of the lens zonular 
apparatus, zonule of Zinn, fibrillin, pseudoexfoliation syn-
drome, intraocular lens dislocation, ultrastructure.

Связочный аппарат хрусталика представляет 
собой высокоспециализированную систему 
внеклеточных микрофибрилл, и его слабость 
(зонулопатия) является следствием сложных 

молекулярно‑биологических, ультраструктурных 
и механических нарушений. Современные данные 
морфологии, биохимии внеклеточного матрикса, 
молекулярной генетики и биомеханики позволяют 
рассматривать зонулопатию не только как локальное 
офтальмологическое явление, но и как проявление 
системных дефектов микрофибриллярного карка-
са, регуляции трансформирующего фактора роста-β 
(TGF-β)‑зависимых путей и интеграции микро-
фибрилл с базальными мембранами и капсулой  

хрусталика [1–5]. В данном обзоре проведен ана-
лиз и систематизация современных данных морфо-
логии, ультраструктурной биологии, молекулярной 
генетики зонулярного аппарата с целью форми-
рования целостного представления о патогенети-
ческих механизмах развития слабости связочного 
аппарата хрусталика.

Ультраструктурная организация  
и биология зонулярных волокон

Циннова связка состоит из пучков микрофи-
брилл, практически лишённых эластина и колла-
гена, и представляющих собой «чистый» микро-
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что дисбаланс экспрессии или посттрансляционной 
модификации этих белков способен изменять архи-
тектуру связочного аппарата даже без явных мута-
ций, особенно в условиях системной патологии сое-
динительной ткани и изменённого TGF‑β‑сигналинга 
[1, 12, 15]. В экспериментах показано, что фибрил-
лин‑содержащие микрофибриллы служат депо для 
латентных комплексов TGF‑β, а их структурные 
дефекты приводят к неконтролируемой активации 
этого цитокина, фиброзу и вторичным изменениям 
матрикса, что дополнительно ослабляет связочный 
аппарат хрусталика [15, 16]. Следовательно, гене-
тически детерминированная слабость связочного 
аппарата обусловлена не только «количественным» 
дефицитом фибриллина, но и нарушением простран-
ственной организации микрофибрилл, их попереч-
ной сшивки, взаимодействия с ассоциированными 
белками и регуляции цитокиновой микросреды.

ПЭС: ультраструктурный паттерн  
деструкции зонул

Псевдоэксфолиативный синдром (ПЭС) пред-
ставляет собой модель приобретённой микрофи-
бриллярной патологии, при которой непигментиро-
ванный цилиарный эпителий и преэкваториальный 
эпителий хрусталика синтезируют аномальный 
фибриллярный материал, содержащий элементы 
эластиноподобных структур, фибриллин‑подоб-
ные компоненты, фибронектин и протеогликаны, 
депонирующийся на структурах переднего сегмен-
та. Гисто‑ и ультраструктурные исследования глаз 
с ПЭС показали типичный трёхуровневый паттерн 
поражения зонул [17]. На уровне происхождения 
волокон от цилиарного тела псевдоэксфолиатив-
ный материал интеркалируется между пучками 
зонул и базальной мембраной непигментированно-
го эпителия, механически разобщая и приподнимая 
их, местами полностью отделяя пучки от эпителия. 
В области прохождения вдоль отростков pars plicata 
наблюдается инфильтрация псевдоэксфолиативны-
ми массами с расщеплением пучков микрофибрилл, 
появлением «разлохмаченных» участков, участков 
истончения и фокальных разрывов; локально отме-
чаются депозиты лизосомальных ферментов и про-
теаз [17]. В местах прикрепления к передней кап-
суле фрагменты псевдоэксфолиативного материа-
ла «вздымают» зонулярную ламеллу капсулы и раз-
рывают её, формируя подкапсулярные «карманы» 
и очаги дисинсерции; при этом агрегаты содержат 
компоненты комплемента, иммуноглобулины и ли- 
зосомальные маркеры, что указывает на участие 
иммуновоспалительных и протеолитических меха-
низмов в дезинтеграции микрофибрилл [18, 19].

Таким образом, слабость связочного аппарата 
при ПЭС является следствием сочетания механиче-
ского «засорения» и расщепления пучков микрофи-
брилл аномальным материалом, ферментативной  

фибриллярный матрикс, принципиально отличаю-
щийся от классического эластического волокна [1]. 
Основным структурным компонентом этих микро-
фибрилл являются белки фибриллин-1, фибрил-
лин-2, фибриллин-3 (FBN1–3) [6, 7], а также ассо-
циированные с ними белки — белок, связывающий 
латентный TGF-β, тип 2 (LTBP2), микрофибриллас-
социированный гликопротеин 2 (MFAP2), белок 
интерфейса между эластином и микрофибрилла-
ми 1 (EMILIN1), фибронектин, которые формиру-
ют устойчивый, но динамически ремоделирующий-
ся каркас [8]. Исследования с электронной микро-
скопией показали, что зонулярные волокна имеют 
фасцикулярное строение: многочисленные микро-
фибриллы объединены в микронные пучки, между 
которыми проходят «перекладины» из более тон-
ких микрофибрилл, обеспечивающие латеральные 
взаимодействия, перераспределение нагрузки и, 
вероятно, придающие системе её характерные вяз-
ко‑эластические свойства [9].

Биологически зонулярный матрикс продуци-
руется преимущественно непигментированным 
цилиарным эпителием pars plana и pars plicata, 
частично — экваториальным эпителием хрусталика 
[10]; при этом фибриллин‑1 и фибриллин‑2 в норме 
совместно участвуют в сборке микрофибрилл,  
а их относительное соотношение и пространствен-
ное распределение меняются по длине волокна  
и по мере постнатального развития [11, 12]. В рабо-
тах по ультраструктурной биологии микрофибрилл 
показано, что связка хрусталика является одной  
из наиболее упорядоченных и «чистых» микрофи-
бриллярных систем организма, что делает её осо-
бенно чувствительной к любым нарушениям сбор-
ки и ремоделирования матрикса [1].

Генетически обусловленные дефекты 
микрофибриллярного каркаса

Классическим примером являются мутации 
FBN-1 при синдроме Марфана и родственных состо-
яниях, сопровождающиеся эктопией хрусталика, 
высокой миопией и системной слабостью соеди-
нительной ткани [13]. Модели с условной инакти-
вацией FBN-1 в непигментированном цилиарном 
эпителии у мышей продемонстрировали, что при 
дефиците FBN‑1 в зоне происхождения зонулы раз-
вивается качественное изменение ультраструктуры: 
пучки микрофибрилл становятся менее плотными, 
волокна — более тонкими, фрагментированными  
и неравномерными, что приводит к снижению био-
механической прочности и клинически реализу-
ется в виде подвывиха хрусталика и повышенной  
чувствительности к механическим нагрузкам [14].

Данные о нестрогой селективности сборки 
FBN‑1/FBN‑2 (микрофибриллы могут включать оба 
изоформа в зависимости от локальных концентра-
ций и стадии развития) позволяют предположить, 

Анисимова Н.С.
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деградации структурных белков и хронической 
дисрегуляции TGF‑β‑зависимых путей, что хоро-
шо коррелирует с высокой частотой факодоне-
за, интраоперационных разрывов и поздней дис-
локации комплексов «ИОЛ – капсульный мешок»  
у этой категории пациентов [18–22]. Современ-
ные исследования показали, что при поздней дис-
локации ИОЛ структурное поражение может лока-
лизоваться как преимущественно на уровне зонул 
(ПЭС‑ассоциированная зонулопатия), так и на уров-
не зонулярной ламеллы и ламеллярной структуры 
капсулы (миопия, поствитрэктомическое состоя-
ние, синдром «мертвого» капсульного мешка), что 
необходимо учитывать при построении патогене-
тических моделей и выборе тактики профилакти-
ки и хирургической коррекции [23]. Дополнитель-
ным звеном патогенеза поздней спонтанной дисло-
кации комплекса «ИОЛ – капсульный мешок» явля-
ется длительная персистенция миофибробластов  
в капсульном мешке с продолжающимся ремодели-
рованием внеклеточного матрикса, что показано  
в исследовании с морфологическим и функциональ-
ным анализом капсулярных мешков у пациентов  
с поздней дислокацией комплекса [24]. Эти данные 
подтверждают, что даже по завершению заживле-
ния после факоэмульсификации сохраняется актив-
ная клеточная популяция, способная к длительному 
сокращению и деформации капсульного мешка, что 
усугубляет исходную зонулопатию и повышает риск 
поздней дислокации.

Инволюционное и миопия‑ассоциированное 
ремоделирование матрикса

С позиции биологии внеклеточного матрикса  
возрастная слабость зонул отражает кумулятив-
ное воздействие неферментативной гликации, 
оксидативного стресса и изменённой регуляции 
TGF‑β‑зависимых путей, в которых микрофибрил-
лы выполняют роль депо и модераторов сигнала.  
С возрастом увеличивается количество сшивок  
в белках матрикса, меняется конфигурация 
фибриллина и связанных с ним белков, что снижа-
ет способность микрофибриллярного пучка выдер-
живать циклические аккомодационные нагрузки  
и делает его более хрупким [1, 7, 25]. Дополнитель-
но в капсуле хрусталика, являющейся модифици-
рованной базальной мембраной, происходят воз-
растные изменения в составе коллагена IV, лами-
нина, перлекана и других компонентов, влияющие 
на качество интеграции зонулярных волокон в зоне 
прикрепления [25].

Можно предположить, что у пациентов с высо-
кой аксиальной миопией удлинение глазного ябло-
ка и истончение склеры приводят к перестройке 
топографии цилиарного тела и угла прикрепле-
ния зонул. Это сопровождается перераспределени-
ем механического напряжения по длине волокон, 

их хроническим перерастяжением и повышенной 
подверженностью разрывам, особенно в условиях 
сопутствующих системных или локальных наруше-
ний матрикса [26, 27]. Экспериментальные работы 
указывают, что при системном воспалении и мио-
пии возможно дополнительное изменение соста-
ва матрикса (фибронектин, тенасцин‑C, перле-
кан, ламинин) в зоне интеграции зонул с капсулой  
и цилиарным телом, что может ещё более снижать 
устойчивость «якорных» зон и способствовать раз-
витию субклинической зонулопатии [25, 28].

Воспаление, протеолиз и ремоделирование 
внеклеточного матрикса

При увеитах, склеритах и других воспалитель-
ных процессах переднего и заднего отрезка проис-
ходит активация матриксных металлопротеиназ, 
сериновых протеаз и других ферментов, способ-
ных расщеплять компоненты микрофибрилл и свя-
занный с ними матрикс. В условиях хронического 
воспаления и декомпенсации гематоофтальмиче-
ского барьера возрастает концентрация цитокинов 
(интерлейкин-1, -6, фактор некроза опухоли альфа) 
и TGF-β, что стимулирует патологический фиброз, 
ремоделирование базальных мембран и одновре-
менно может нарушать нормальную сборку и орга-
низацию микрофибрилл в зоне цилиарного тела  
и капсулы хрусталика [29–32]. В сочетании с меха-
ническими факторами (циклические изменения 
внутриглазного давления, тракция при витреорети-
нальной патологии, отслойке сетчатки) это ускоря-
ет формирование зонулярного диализа. При этом 
функционально значимая слабость появляется даже 
при отсутствии явных генетических или псевдоэк-
сфолиативных изменений, что подтверждается кли-
ническими наблюдениями повышенной частоты 
интраоперационной зонулярной нестабильности 
при хронических увеитах и поствоспалительных 
изменениях [33].

Механическая и ятрогенная травма  
микрофибрилл

С биомеханической точки зрения зонулы функ-
ционируют как «кабели» с высокой продольной 
прочностью и ограниченной возможностью к пла-
стической деформации. В силу отсутствия эластина 
эластичность системы обеспечивается преимуще-
ственно латеральными взаимодействиями микро-
фибрилл, их скольжением и перераспределением 
нагрузки между пучками [1]. При тупой травме, 
резком скачке внутриглазное давление (ВГД) или 
грубом мануальном воздействии (сдавление глазно-
го яблока, интенсивное трение) возникает быстрое 
изменение формы глазного яблока и смещение хру-
сталика, превышающее амплитуду физиологиче-
ских деформаций; это приводит к локальным зонам 
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перерастяжения и разрыва пучков микрофибрилл, 
что на ультраструктурном уровне проявляется их 
фрагментацией, разрежением и «выщипыванием» 
отдельных волокон из пучка [34, 35].

Ятрогенные влияния — факоэмульсификация 
плотных катаракт, манипуляции при узком зрачке  
и слабых зонулах, повторные интраокулярные вме-
шательства, витрэктомия pars plana, наличие глау-
комы — могут усиливать существующую слабость 
через прямую травматизацию прикрепления зонул 
и передачу тракции на цилиарное тело и капсулу, 
особенно в условиях исходной микрофибриллярной 
патологии (ПЭС, синдром Марфана, высокая миопия, 
системные коллагенопатии). Факторы, ассоцииро-
ванные с интраоперационной нестабильностью свя-
зочного аппарата хрусталика (ПЭС, высокая миопия, 
предшествующая витрэктомия, глаукома), статисти-
чески значимо увеличивают риск диализа и требуют 
модификации хирургической тактики [36–40].

В совокупности данные биологов, морфологов 
и клиницистов позволяют рассматривать слабость 
связочного аппарата хрусталика как результат трёх 
компонентов перекрёстных процессов: первичные 
структурные дефекты микрофибрилл — генетиче-
ские мутации фибриллина и ассоциированных бел-
ков, аномальная сборка микрофибрилл, дисрегуля-
ция TGF‑β; вторичное повреждение пучков микро-
фибрилл и зон прикрепления — депонирование 
псевдоэксфолиативного материала, воспаление, про-
теолиз и возрастно‑миопическое ремоделирование 
матрикса; хроническое механическое и/или острое 
травматическое воздействие на уже ослабленный 
микрофибриллярный каркас [1, 2, 23, 29]. На уров-
не ультраструктуры это выражается в истончении 
и разрежении пучков, появлении зон фокальной 
фрагментации, нарушении интеграции с капсулой  
и цилиарным телом, формировании участков дисин-
серции и «разлохмачивания» волокон [17]; в клини-
ческих же условиях — в спектре проявлений от суб-
клинического факодонеза и малых сублюксаций до 
грубых подвывихов и вывихов хрусталика или ком-
плекса «ИОЛ – капсульный мешок» [21, 41, 42, 43].

Новые данные клинико‑морфологических ис- 
следований поздней дислокации ИОЛ позволяют 
говорить о существовании, по крайней мере, двух 
независимых, но патогенетически связанных тра-
екторий развития этого осложнения [29]. В рабо-
те, основанной на анализе большой серии паци-
ентов с поздней дислокацией, предложена концеп-
ция двойного пути развития патологии, согласно 
которой одна группа случаев обусловлена преиму-
щественно прогрессирующей слабостью зонул на 
фоне ПЭС, высокой миопии, увеита и предшеству-
ющих витреоретинальных вмешательств, тогда как 
другая связана с первичным структурным повреж-
дением и ремоделированием капсулы хрустали-
ка (синдром «мёртвого» капсульного мешка, кап-
сулярный путь развития патологии), включающим  

истончение, деламинацию и поздние разрывы кап-
сулы при относительно менее выраженной зонуло-
патии [23]. Наблюдаемое при этом различие гисто-
патологических паттернов, временны ́х характе-
ристик и профиля факторов риска служит допол-
нительным аргументом в пользу выделения, по 
крайней мере, двух основных патогенетических 
сценариев поздней дислокации комплекса «ИОЛ – 
капсульный мешок», интегрирующихся с предло-
женной трёхкомпонентной моделью.

Взаимосвязь слабости связочного аппарата 
хрусталика и различных форм глаукомы

Слабость связочного аппарата хрусталика и гла- 
укома патогенетически связаны через общие мат-
риксные, цитокиновые и механические механиз-
мы. При ПЭС аномальный фибриллярный материал, 
синтезируемый непигментированным цилиарным  
и преэкваториальным эпителием, депонируется как 
в зоне прикрепления зонул, вызывая их микрофи-
бриллярную деструкцию и зонулопатию, так и в тра-
бекулярной сети, нарушая отток водянистой влаги 
и формируя псевдоэксфолиативную глаукому [17, 
42, 43]. Фибриллин-содержащие микрофибриллы 
служат платформой для депонирования латентных 
комплексов TGF-β, и их структурный дефект сопро-
вождается избыточной активацией TGF-β, фиброзом 
и ремоделированием внеклеточного матрикса, что 
проявляется как прогрессирующая слабость зонул, 
так и фиброзные изменения угла передней камеры 
и трабекулы с повышением ВГД [15, 16]. Ослабле-
ние зонул вызывает переднее смещение и наклон 
хрусталика, увеличение свода хрусталика, уменьше-
ние глубины передней камеры и сужение угла, что 
патогенетически предрасполагает к развитию пер-
вичной или смешанной закрытоугольной глаукомы, 
а при частичном диализе зонул возможно форми-
рование относительного зрачкового блока и интер-
миттирующего закрытия угла [44, 45]. Повторные 
эпизоды резкого подъёма внутриглазного давления 
и хирургические вмешательства при глаукоме на 
фоне ПЭС, высокой миопии и других форм матрикс-
ной патологии дополнительно травмируют зоны 
прикрепления зонул, усиливая механическую ком-
поненты зонулопатии. Это замыкает порочный круг 
между слабостью связочного аппарата и декомпен-
сацией глаукомны [19, 46].

Трехкомпонентная модель патогенеза 
поздней дислокации ИОЛ

Современные клинико‑морфологические иссле-
дования позволяют рассматривать позднюю дисло-
кацию комплекса «ИОЛ – капсульный мешок» как 
результат взаимодействия трёх взаимосвязанных 
звеньев: структурно‑дегенеративных изменений 
капсулы хрусталика, прогрессирующей слабости 

Анисимова Н.С.



ОБЗОРЫ ЛИТЕРАТУРЫ

69НАЦИОНАЛЬНЫЙ ЖУРНАЛ ГЛАУКОМА  3/2026

или дезорганизации цинновых связок и внешних  
и внутренних триггерных факторов, ускоряющих 
реализацию этих изменений [1, 47, 23].

Первое звено — капсульное — включает спектр 
ремоделирующих процессов от выраженного фибро-
за и контрактуры передней капсулы [48, 49] до фено-
менов «пустого» прозрачного капсульного мешка, 
описанных при синдроме «мертвого» капсульного 
мешка (англ. dead bag syndrome) [50, 51]. При кон-
трактурном варианте ключевую роль играют перси-
стирующие и метаплазированные клетки передней 
капсулы, формирующие фиброзный кольцевидный 
вал и приводящие к сужению капсульного отвер-
стия, что продемонстрировано в клинико‑патомор-
фологических исследованиях капсулярного контрак-
ционного синдрома и поздних дислокаций ИОЛ [48, 
49, 51, 52]. При превалирующем участии в патогене-
тическом звене капсулы хрусталика, при синдроме 
«мертвого» капсульного мешка, отмечаются истон-
чение и деламинация капсулы, отсутствие эпители-
альных клеток и отсутствие выраженного фиброза, 
что приводит к механической несостоятельности 
капсульного мешка при его внешней прозрачности 
[50, 51]. Патологическое изменение капсулы при 
этом может выступать самостоятельным триггером 
поздней нестабильности комплекса «ИОЛ – капсуль-
ный мешок» даже при относительной сохранности 
зонул и индуцировать дислокацию ИОЛ [54, 55].

Второе звено, зонулярное, отражает как первич-
ную генетически детерминированную микрофи-
бриллярную патологию, так и вторичное повреж-
дение зонул при ПЭС, системных заболеваниях 
соединительной ткани, высокой миопии и постви-
трэктомических состояниях [56–58]. У пациентов 
с синдромом Марфана, гомоцистинурией, синдро-
мом Вейля – Марчезани и другими наследственны-
ми фибриллинопатиями или нарушениями сборки 
микрофибрилл слабость зонул является одним из 
ведущих офтальмологических проявлений и реа-
лизуется в виде эктопии хрусталика с повышенным 
риском интра‑ и послеоперационной нестабильно-
сти [38, 39, 59, 60]. ПЭС представляет собой модель 
приобретённой микрофибриллярной патологии, 
в рамках которой псевдоэксфолиативный матери-
ал механически расщепляет пучки микрофибрилл  
и зоны их прикрепления, а сопутствующее воспаление 
и протеолиз усиливают деструкцию связочного аппа-
рата, что подтверждается высоким риском интра- 
операционной зонулярной нестабильности и позд-
ней дислокации ИОЛ у таких больных [13, 21, 18, 
22, 23]. Дополнительный вклад вносит миопия‑ассо-
циированное и инволюционное ремоделирование 
матрикса, сопровождающееся изменением топо-
графии цилиарного тела, перерастяжением зонул  
и повышением их уязвимости к разрывам [1, 27, 29].

Третье, триггерное звено объединяет факторы, 
которые не являются первичной причиной слабо-
сти связочного аппарата, но ускоряют переход от 

субклинической зонулопатии к клинически зна-
чимой дислокации. К ним относятся хроническое 
механическое воздействие (интенсивное трение 
глаз при атопическом дерматите и других аллерги-
ческих заболеваниях, постоянное сдавление глазно-
го яблока), повторные интраокулярные вмешатель-
ства, витрэктомия pars plana, а также хронические 
воспалительные процессы [34, 35, 54, 56, 61]. Дли-
тельное трение глаз при синдроме «мертвого» кап-
сульного мешка и других формах капсулярной недо-
статочности ассоциировано с ускоренной мани-
фестацией дислокации и, нередко, двусторонним 
течением, что подчёркивает значение механиче-
ского компонента в реализации уже существующей 
капсулярно‑зонулярной уязвимости [54, 61]. Кли-
нические наблюдения подтверждают также роль 
поствитрэктомических состояний и изменения сте-
кловидно‑зонулярных взаимоотношений, включая 
значение витреальной порции цинновой связки  
в доклинической диагностике зонулопатии [56, 62].

Интеграция этих данных в трёхкомпонентную 
модель позволяет объяснить разнообразие феноти-
пов поздней дислокации ИОЛ. В сценариях с доми-
нированием зонулярного компонента клиниче-
ская картина характеризуется постепенной децен-
трацией и наклоном комплекса «ИОЛ–капсульный 
мешок» на фоне ПЭС, высокой миопии, врождён-
ных фибриллинопатий или поствоспалительных 
изменений [21, 30, 31, 41, 47, 59]. При преоблада-
нии капсульного звена, напротив, формируется 
капсулярный путь развития патологии с истонче-
нием, деламинацией и поздними разрывами кап-
сулы и сравнительно менее выраженной исходной 
зонулопатией [23, 47, 50, 51, 54, 55, 62]. В случа-
ях же с выраженным вкладом триггерного компо-
нента (атопический дерматит с хроническим тре-
нием глаз, посттравматические и постопераци-
онные изменения) исходная субклиническая сла-
бость микрофибриллярного каркаса реализуется  
в ускоренной дислокации [63, 64] и даже рециди-
вах после хирургической стабилизации [65, 66].

Заключение
Многоуровневое понимание патогенеза оправ-

дывает не только предоперационную стратифика-
цию рисков и выбор щадящих хирургических тех-
ник (использование колец и сегментов капсульного 
мешка, поддерживающих устройств, щадящих режи-
мов факоэмульсификации), но и поиск молекуляр-
но-направленных подходов — модуляции экспрес-
сии фибриллина-2, влияния на TGF-β-зависимые 
пути, контроля протеазной активности и оксидатив-
ного стресса. Это позволит выбрать стратегии лече-
ния, способные модифицировать естественное тече-
ние зонулопатий и снизить риск катастрофических 
осложнений, таких как поздняя дислокация ком-
плекса «ИОЛ – капсульный мешок».
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