
Ãëàóêîìà Ôðàíê-Êàìåíåöêîãî Authors review the peculiarities of inheritance and clinical development of glaucoma of FrankKamenetskiy. Special attention is paid to description of iris changing and goniodysgenesis of the anterior chamber angle. Ãëàóêîìà ÔðàíêÊåìåíåöêîãî ñðåäè ìíîæåñòâà ðàçëè÷íûõ òèïîâ ãëàóêîì ÿâëÿåòñÿ ðåäêîé ðàçíîâèäíîñòüþ è îòëè÷àåòñÿ ñâîåîáðàçíûì êëèíè÷åñêèì òå÷åíèåì. Âïåðâûå ýòî çàáîëåâàíèå îïèñàë ïðîôåññîð Èðêóòñêîãî ìåäèöèíñêîãî èíñòèòóòà Çàõàðèé Ãðèãîðüåâè÷ ÔðàíêÊàìåíåöêèé â 1925 ã., ïîçæå ýòîé íàñëåäñòâåííîé ôîðìå ãëàóêîìû áûëî ïðèñâîåíî åãî èìÿ [1]. AÀ.Ã. Ùóêî, Ë.Ò. ×åêìàðåâà, Ò.Í. ÞðüåâàÈðêóòñêèé ôèëèàë ÌÍÒÊ ÃÓ "Ìèêðîõèðóðãèÿ ãëàçàGlaucoma of Frank–Kamenetskiy A.G. Schuko, L.T. Chekmareva, T.N. Yuryeva Authors review the peculiarities of inheritance and clinical development of glaucoma of FrankKamenetskiy. Special attention is paid to description of iris changing and goniodysgenesis of the anterior chamber angle. Ãëàóêîìà ÔðàíêÊåìåíåöêîãî ñðåäè ìíîæåñòâà ðàçëè÷íûõ òèïîâ ãëàóêîì ÿâëÿåòñÿ ðåäêîé ðàçíîâèäíîñòüþ è îòëè÷àåòñÿ ñâîåîáðàçíûì êëèíè÷åñêèì òå÷åíèåì. Âïåðâûå ýòî çàáîëåâàíèå îïèñàë ïðîôåññîð Èðêóòñêîãî ìåäèöèíñêîãî èíñòèòóòà Çàõàðèé Ãðèãîðüåâè÷ ÔðàíêÊàìåíåöêèé â 1925 ã., ïîçæå ýòîé íàñëåäñòâåííîé ôîðìå ãëàóêîìû áûëî ïðèñâîåíî åãî èìÿ [1]. Åñëè äëÿ äðóãèõ ðåãèîíîâ ýòî çàáîëåâàíèå äîâîëüíî ýêçîòè÷åñêîå, òî äëÿ Èðêóòñêîé îáëàñòè è Çàáàéêàëüÿ îíî â îïðåäåëåííîé ñòåïåíè ýíäåìè÷íî, è ìû èìååì äëèòåëüíûé îïûò íàáëþäåíèÿ è ëå÷åíèÿ òàêèõ áîëüíûõ. Ýòà ôîðìà ãëàóêîìû èìååò ñâîè, òîëüêî åé ïðèñóùèå îñîáåííîñòè êëèíè÷åñêîãî ïðîÿâëåíèÿ, íàñëåäîâàíèÿ è äèíàìèêè ðàçâèòèÿ. Èçâåñòíî, ÷òî çàáîëåâàíèå íàñëåäñòâåííîå, ïåðåäàåòñÿ ïî Õñöåïëåííîìó ðåöåññèâíîìó òèïó æåíùèíàìè áîëüíûì ñûíîâüÿì. Î äàííîì òèïå íàñëåäîâàíèÿ ñâèäåòåëüñòâóþò ñëåäóþùèå ìîìåíòû: 1. Áîëåþò ìóæ÷èíû. 2. Ñûíîâüÿ áîëüíûõ îòöîâ ÿâëÿþòñÿ çäîðîâûìè. 3. Ìóæ÷èíû íå ïåðåäàþò çàáîëåâàíèÿ ñâîèì ïîòîìêàì. 4. Æåíùèíûíîñèòåëüíèöû ïåðåäàþò ãåí ñâîèì äåòÿì ñ 50% âåðîÿòíîñòüþ, ïðè ýòîì ëèöà ìóæñêîãî ïîëà, ïîëó÷èâøèå ãåí, áóäóò áîëüíû, à æåíùèíûíîñèòåëüíèöû ìîãóò èìåòü ìèêðîïðèçíàêè ñèíäðîìà ïðè îòñóòñòâèè ïîëíîé êàðòèíû áîëåçíè. Ìåõàíèçì íàñëåäîâàíèÿ àíàëîãè÷åí òàêèì áîëåçíÿì, êàê äàëüòîíèçì è ãåìîôèëèÿ. Íàëè÷èå æå ìèêðîïðèçíàêîâ ñèíäðîìà ìîæåò ñëóæèòü êðèòåðèåì îòáîðà æåíùèí, âåðîÿòíûõ íîñèòåëüíèö ãåíà, íóæäàþùèõñÿ â ïðîôèëàêòè÷åñêèõ ìåðîïðèÿòèÿõ äëÿ ïðåäîòâðàùåíèÿ ðîæäåíèÿ áîëüíûõ äåòåé (ïðåíàòàëüíàÿ äèàãíîñòèêà). Äëÿ äàííîé ãëàóêîìû õàðàêòåðíûìè ÿâëÿþòñÿ ñëåäóþùèå èçìåíåíèÿ. Â 36,3% ñëó÷àåâ ó áîëüíûõ ãëàóêîìîé âûÿâëÿåòñÿ ìåãàëîêîðíåà, ó êàæäîãî 4ãî ïàöèåíòà îáíàðóæåíû ÷àñòè÷íûé çàäíèé ýìáðèîòîêñèí è ïåðñèñòèðóþùàÿ ìåìáðàíà íà ðàäóæêå è õðóñòàëèêå. Ó âñåõ áåç èñêëþ÷åíèÿ ïàöèåíòîâ îáðàùàåò íà ñåáÿ âíèìàíèå ñâîåîáðàçíûé âèä ðàäóæíîé îáîëî÷êè: äâóõöâåòíûé òîí, çðà÷êîâàÿ çîíà óçêàÿ, ñâåòëîñåðàÿ èëè æåëòàÿ, òóñêëàÿ, ëèøåíà íîðìàëüíîãî áëåñêà. Ïåðèôåðèÿ â âèäå øèðîêîãî êîíòðàñòíîãî êîëüöà øîêîëàäíîêîðè÷íåãî èëè ñèíåëèëîâîãî öâåòà. Ïðè÷èíîé öâåòîâîãî êîíòðàñòà ÿâëÿåòñÿ ãèïîïëàçèÿ ñîåäèíèòåëüíîòêàííîé ñòðîìû ðàäóæêè. Îíà ÷ðåçâû÷àéíî ñëàáî ðàçâèòà è â îñíîâíîì ñîõðàíåíà â çðà÷êîâîé çîíå, à ïî ïåðèôåðèè ïî÷òè îòñóòñòâóåò, îáíàæàÿ çàäíèé ïèãìåíòíûé ëèñòîê ðàäóæêè. Íà ïðîòÿæåíèè æèçíè â ïèãìåíòíîì ëèñòêå ïîÿâëÿþòñÿ è ïðîãðåññèðóþò ñêâîçíûå äåôåêòû, ÷òî âåäåò ê ïîëèêîðèè âïëîòü äî ïðèîáðåòåííîé àíèðèäèè. Îñîáûé ïðåäñòàâëÿåò èíòåðåñ îïòè÷åñêàÿ êîãåðåíòíàÿ òîìîãðàôèÿ ðàäóæêè ïàöèåíòîâ ñ ãëàóêîìîé ÔðàíêÊàìåíåöêîãî, òàê êàê äî ñèõ ïîð íå áûë ÿñåí ìåõàíèçì ïîòåðè ïèãìåíòíîãî ëèñòêà ïðè äàííîì çàáîëåâàíèè. Èñõîäíî èìååò ìåñòî íåäîðàçâèòèå ñòðîìû è àíîìàëüíàÿ ãèïåðòðîôèÿ ïèãìåíòíîãî ëèñòêà (â 34,5 ðàçà âûøå íîðìû), ÷òî âåäåò ê ñíèæåíèþ ïðî÷íîñòè è ýëàñòè÷íîñòè ðàäóæêè. Áûëî âûÿâëåíî, ÷òî ïîñòåïåííî ïðîèñõîäÿò ìåõàíè÷åñêîå ðàñòÿæåíèå è ðàçðûâû ðàäóæêè, óìåíüøàåòñÿ åå ïëîùàäü, íî ðåçêî óâåëè÷èâàåòñÿ òîëùèíà. Ýòî ñîïðîâîæäàåòñÿ ýêòîïèåé çðà÷êà, çàòåì ïîÿâëÿþòñÿ òîíêèå ðàäèàëüíûå äåôåêòû ïåðèôåðèè ïèãìåíòíîãî ëèñòêà, êîòîðûå ïîñòåïåííî óâåëè÷èâàþòñÿ äî îãðîìíûõ ñêâîçíûõ òðåóãîëüíûõ îòâåðñòèé îñíîâàíèåì ê ëèìáó. Ó âñåõ ïàöèåíòîâ îïðåäåëÿëñÿ ãîíèîäèñãåíåç: çóá÷àòîå ïðèêðåïëåíèå ðàäóæêè, çîíû ðàäóæíîðîãîâè÷íîãî óãëà ïðàêòè÷åñêè íå äèôôåðåíöèðóþòñÿ, îáùèé ôîí óãëà ïåðåäíåé êàìåðû ñåðûé, íåðåäêî âñòðå÷àåòñÿ ãðÿçíîñåðàÿ âóàëü è ðûæèå âêëþ÷åíèÿ ìåçîäåðìàëüíîé òêàíè. Íåñìîòðÿ íà âðîæäåííóþ àíîìàëèþ óãëà ïåðåäíåé êàìåðû, òåíäåíöèÿ ê óâåëè÷åíèþ ÂÃÄ ÷àùå îòìå÷àåòñÿ íà 23 äåñÿòèëåòèè æèçíè. Ðàííèå ñðîêè ïîâûøåíèÿ ÂÃÄ íàáëþäàþòñÿ ó ìàëü÷èêîâ ïðè ñî÷åòàíèè âûðàæåííîãî ãîíèîäèñãåíåçà ñ ìåãàëîêîðíåà. Â ïîñëåîïåðàöèîííîì ïåðèîäå ïðè ñòàáèëèçàöèè ÂÃÄ è ôóíêöèé ïðîäîëæàåòñÿ ïðîöåññ ðàçðóøåíèÿ ðàäóæêè. Òàêèì îáðàçîì, ãëàóêîìà ÔðàíêÊàìåíåöêîãî ÿâëÿåòñÿ íàñëåäñòâåííûì çàáîëåâàíèåì, ïðîòåêàåò ïî òèïó ïåðâè÷íîé îòêðûòîóãîëüíîé ãëàóêîìû è ñîïðîâîæäàåòñÿ õàðàêòåðíûìè èçìåíåíèÿìè ðàäóæíîé îáîëî÷êè, íàëè÷èå êîòîðûõ ó æåíùèííîñèòåëüíèö ìîæåò ñëóæèòü ïðîãíîñòè÷åñêèì òåñòîì ïðè ïëàíèðîâàíèè ñåìüè. Ëèòåðàòóðà:1. ÔðàíêÊåìåíåöêèé Ç.Ã. Ñâîåîáðàçíàÿ íàñëåäñòâåííàÿ ôîðìà ãëàóêîìû //Ðóññêèé îôòàëüìîëîãè÷åñêèé æóðíàë 1925 ¹3.Ñ.203219 Îïóáëèêîâàíî ñ ðàçðåøåíèÿ àäìèíèñòðàöèè  Ðóññêîãî Ìåäèöèíñêîãî Æóðíàëà
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