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В ПОМОЩЬ ПРАКТИЧЕСКОМУ ВРАЧУ

Врожденные катаракты – одна из основных 
причин инвалидности по зрению с детства, 

составляя в структуре слепоты и слабовидения 
от 10,0 до 19,5% [1, 2]. В последние годы, благо-
даря внедрению современных технологий хирургии 
врожденных катаракт с имплантацией складываю-
щихся моделей интраокулярных линз, достигнуты 
значительные успехи в их лечении. Однако проблема 
медицинской и социальной реабилитации детей 
с врожденными катарактами остается одной из наи-

более актуальных. Низкие функциональные резуль-
таты хирургического лечения обусловлены наличием 
депривационной амблиопии, связанной с поздними 
сроками хирургического вмешательства и отсут-
ствием оптимальной коррекции афакии. Эффектив-
ность лечения детей с врожденными катарактами 
в значительной степени зависит от раннего выяв-
ления заболевания и своевременного направления 
больных на хирургическое лечение. Для осущест-
вления ранней диагностики необходима преемствен-
ность в работе акушеров-гинекологов, неонатологов, 
педиатров, офтальмологов детских поликлиник 
и специализированных стационаров.

Целью нашего сообщения является знакомство 
акушеров-гинекологов, неонатологов и педиат- 
ров с этиологическими факторами, клиническими 
проявлениями, тактикой и результатами лечения 
врожденных катаракт для своевременного установ-
ления диагноза и направления детей к офтальмологу. 

Врожденная катаракта – это помутнение хруста-
лика глаза, развивающееся, как правило, внутри- 
утробно. Клинические проявления варьируют от едва 
заметного белого или серого пятнышка в области 
зрачка до полностью мутного хрусталика – так назы-
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Целью сообщения является знакомство акушеров-гинекологов, неонатологов и педиатров с клиническими проявлениями, 
тактикой и результатами лечения врожденных катаракт у детей для своевременного диагностирования заболевания и направ-
ления пациентов на лечение к офтальмологу. 
Представлены современные данные по этиологии и клиническим характеристикам врожденных катаракт у детей, особенно-
стям развития зрительного анализатора. Указано на необходимость удаления полных форм врожденных катаракт в сенси-
тивный период развития ребенка – в первом полугодии жизни для получения высоких функциональных результатов. 
Отмечена важная роль педиатра в раннем выявлении заболевания и своевременном направлении ребенка на консультацию 
к офтальмологу для определения тактики лечения. 
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The purpose of the report is to acquaint obstetricians-gynecologists, neonatologists and pediatricians with the etiological and clinical 
manifestations, tactics and results of treatment for timely diagnosis and referral to an ophthalmologist. 
The article presents modern data on the etiology and clinical manifestations of congenital cataracts in children, the particularities 
of the development of the visual analyzer. The article substantiates the need for the removal of full forms of congenital cataracts in the 
sensitive period of the child’s development – in the first six months of life for high functional results. 
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ваемый серый зрачок (рис. 1). Помутнение хрусталика 
наблюдается с момента рождения, иногда при про-
грессирующих формах заболевания данный признак 
может проявиться в более поздние сроки. В этих 
случаях при рождении ребенка хрусталик может 
быть прозрачным или его помутнения локализуются 
на крайней периферии хрусталика, вследствие чего 
оптическая его часть остается прозрачной и состо-
яние глаза трактуется как «здоровый». Особенность 
помутнения хрусталика у этих детей состоит в про-
грессирующем характере процесса с постепенным 
снижением остроты зрения, при этом катаракта 
обнаруживается значительно позже – в возрасте 
3–4 лет и старше (см. рис. 1; рис. 2, 3). Практически 
у всех детей поражение хрусталика сочетается с дру-
гими патологическими изменениями органа зрения 
или организма ребенка. У детей с врожденными ката-
рактами часто отмечают косоглазие (как правило, 
сходящееся), нистагм, микрофтальм, микрокорнеа, 
патологию роговицы, стекловидного тела, сосуди-
стой оболочки, сетчатки и зрительного нерва.

Характерный симптом врожденной катаракты, 
на который может обратить внимание педиатр, – сни-
жение либо полная утрата зрения. Ребенок не следит 
за предметом или поворачивается к нему здоровым 
глазом. При расспросе родителей (у маленьких 
детей) и пациента рекомендуется обратить внимание 
на жалобы, связанные с особенностями клиниче-
ской картины: помутнение в области зрачка (серый 
или белый зрачок), наличие косоглазия, нистагма 
(глаза ребенка «бегают» без видимой причины), сни-
жение остроты зрения, которое можно обнаружить 
у детей старшего возраста.

Этиология врожденных катаракт. Врожденные ката-
ракты – полиэтиологичное заболевание с полимор-
фной картиной, что определяет большие трудности 
при их раннем выявлении и лечении [1–3]. В 28,4–
33,1% случаев врожденные катаракты имеют наслед-
ственную природу с аутосомно-доминантным или ауто-
сомно-рецессивным типом наследования [3, 4]. 

В 66,9% врожденные катаракты развиваются 
вследствие влияния на орган зрения и хрусталик 
эмбриона или плода различных неблагоприятных 
факторов как внешней, так и внутренней среды 
(физические, химические, биологические), раз-
личных интоксикаций (алкоголь, противозачаточные 
и абортивные средства, ряд снотворных и других пре-
паратов), ионизирующего излучения, авитаминоза 
(дефицит витаминов А, В и др.), резус-несовмести-
мости матери и плода и ряда других факторов. Спо-
собствовать развитию врожденной катаракты могут 
заболевания матери: сердечно-сосудистые, эндо-
кринные и, особенно, инфекционные заболевания 
беременной женщины, вызываемые бактериями, 
простейшими (токсоплазмоз) и вирусами. Большин-
ство вирусов (возбудители краснухи, цитомегалови-
русной инфекции, ветряной оспы, герпеса, гриппа) 

способны проникать через плацентарный барьер 
и инфицировать зародыш или плод, обусловливая 
формирование врожденной катаракты и других ано-
малий. В этих случаях помутнения хрусталика выяв-
ляются с рождения, и острота зрения снижается 
до светоощущения. Наиболее опасный период воз-
действия тератогенных факторов на орган зрения – 
2–7-я неделя беременности [4–7].

Врожденные катаракты могут возникнуть 
при нарушениях углеводного обмена (галактоземия, 
гипогликемия, сахарный диабет). Так, ранним при-
знаком галактоземии служит катаракта, развива-
ющаяся в основном в первом полугодии жизни 
ребенка. При исключении из рациона ребенка 
молока и молочных продуктов в начальном периоде 

Рис. 1. Ребенок 5 мес с врожденной катарактой левого глаза. 
«Серый зрачок». 
Fig. 1. Child 5 months with congenital cataract of the left eye. 
“Gray pupil of the eye”. 

Рис. 2. Глаз ребенка с полной формой врожденной катарак-
ты (показана операция в первые месяцы жизни ребенка). 
Fig. 2. The eyes of a child with a complete form of congenital cata-
ract (operation in the first months of a child’s life is recommended).

Рис. 3. Глаз ребенка с частичной формой врожденной ката-
ракты (ранняя операция не показана). 
Fig. 3. The eyes of a child with a partial form of congenital cata-
ract (early operation is not recommended).
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развития катаракты (до 3-месячного возраста) можно 
достичь регресса помутнения хрусталика. Если 
помутнение прогрессирует, то необходимо отправить 
ребенка к офтальмологу с обязательным указанием 
на наличие галактоземии. 

При гипергликемии катаракта возникает на 2– 
3-м месяце жизни. У детей с сахарным диабетом 
1-го типа врожденная катаракта появляется как в 
младшем возрасте, так и в 6–13 лет с быстрым про-
грессированием. Помутнение хрусталика также 
возникает при наследственных нарушениях ами-
нокислотного обмена (гомоцистинурия, синдром 
Кнаппа–Комровера и др.), липидного (синдром 
Бассена–Корнцвейга), минерального (синдром 
Лоу, псевдогипопаратиреоз). Своевременное и пра-
вильное установление этиологии нарушения обмена 
у ребенка нередко способствует успешному лечению 
врожденной катаракты. 

В 13,4% случаев врожденные катаракты входят 
в симптомокомплекс генетически детерминиро-
ванных синдромов, сопровождая патологию других 
органов и систем. Врожденная катаракта встреча-
ется при синдромах Марфана, Маркезани, Элерса–
Данло, Апера, Ротмунда, Шефера, Конради–Хюн-
нермана, Блоха–Сульцберга, шаровидно-клеточной 
гемолитической анемии и др. Описаны случаи 
возникновения катаракты при синдромах Сабуро, 
Андогского, Халлермана–Штрейфа, Лунгрена, Рос-
солимо–Куршмана–Баттена, врожденном ихтиозе 
и др. Врожденная катаракта развивается в результате 
поражения хрусталика при хромосомных заболева-
ниях: болезни Дауна, синдромах Шерешевского–
Тернера, Шегрена, Клайнфельтера и др. [8–11]. 

Таким образом, тщательный сбор анамнести-
ческих данных, проводимый педиатром (состо-
яние и заболевания матери в период беременности, 
семейный анамнез), результаты иммунологических 
и вирусологических исследований служат основой 
для выявления этиологии врожденной катаракты. 
Первичная диагностика проводится пренатально 
во время планового скринингового обследования 
беременных женщин с помощью ультразвукового 
исследования. Уже во II триместре беременности 
при ультразвуковом исследовании плода можно 
зафиксировать помутнение хрусталика. После 
рождения ребенка неонатолог и педиатр смогут 
заметить интенсивное помутнение хрусталика цен-
тральной локализации в области зрачка и своевре-
менно направить ребенка на консультацию к офталь-
мологу. Катаракта, развившая на фоне системной 
патологии, может быть врожденной или рано приоб-
ретенной, появляясь в разные сроки после рождения 
(от нескольких недель до нескольких лет). Педиатры 
должны быть особенно внимательны к этим детям, 
осуществлять динамическое наблюдение и при подо-
зрении на развитие катаракты направить их на кон-
сультацию к офтальмологу.

Клинические проявления врожденных катаракт. Кли-
ническая картина врожденной катаракты и сопутству-
ющей ей глазной патологии чрезвычайно разнообразна. 
На основании систематизации клинических и элек-
трофизиологических данных обследования и лечения 
1280 детей с врожденными катарактами в отделе пато-
логии глаз у детей МНИИ глазных болезней им. Гель-
мгольца была разработана классификация, позволя-
ющая дифференцированно подойти к срокам операции 
и методам коррекции афакии, а также прогнозировать 
функциональные результаты лечения. В основу класси-
фикации положены одно- или двусторонний характер 
поражения, степень помутнения хрусталика и его лока-
лизация, клиническая форма врожденной катаракты, 
сопутствующие изменения органа зрения (микроф-
тальм, косоглазие, нистагм, синдром первичного пер-
систирующего стекловидного тела, колобомы радужки 
и хориоидеи, патология сетчатки и зрительного нерва, 
нарушение остроты зрения) и наличие общей пато-
логии организма [11].

В связи с большим клиническим полимор-
физмом врожденных катаракт могут возникать слож-
ности в дифференциальной диагностике с другой 
врожденной или рано приобретенной патологией 
глаз, сопровождающейся симптомом «серого зрачка» 
(ретинобластома, синдром первичного персисти-
рующего гиперпластического стекловидного тела, 
фиброз стекловидного тела, ретинопатия недоно-
шенных), что может задержать начало лечения и в 
некоторых случаях уменьшить шансы на сохранения 
глаза, а иногда и жизни ребенка. 

Ретинобластома – злокачественная опухоль сет-
чатки, преимущественно односторонняя. Харак-
теризуется свечением зрачка (лейкокория), симп- 
томом «кошачьего глаза» на поздних стадиях 
процесса, ранним возникновением косоглазия 
при локализации процесса в центральной зоне, 
покраснением и болью в глазу при повышении 
внутриглазного давления, неоваскуляризацией 
радужки и экзофтальмом при экстрабульбарном 
росте опухоли (рис. 4). Поздняя диагностика забо-

Рис. 4. Глаз ребенка 3 мес с ретинобластомой. «Серый зрачок». 
Дифференциальный диагноз с врожденной катарактой. 
Fig. 4.  The  eyes  of  a  child  3  months  old  with  retinoblastoma. 
“Gray pupil of the eye”. The differential diagnosis with congen-
ital cataract.
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левания может не только сопровождаться необра-
тимой потерей зрения, но и привести к летальному 
исходу. В постановке диагноза помогают тщательно 
собранный анамнез, внешний осмотр глаза, инстру-
ментальные исследования (ультразвуковое исследо-
вание, компьютерная томография).

Передний вариант синдрома персистирую-
щего гиперпластического стекловидного тела, как и 
врожденная катаракта, сопровождается симптомом 
«серого зрачка», может симулировать клиническую 
картину ретинобластомы и при неправильном диа-
гнозе привести к неоправданной энуклеации глаза. 
Для дифференциальной диагностики необходимо 
проведение ультразвуковой диагностики (А- и В-ме-
тоды, допплерография) или магнитно-резонансной 
томографии, осуществляемых в специализированных 
офтальмологических клиниках. 

«Серый зрачок» также служит признаком развития 
терминальных (IV–V) стадий ретинопатии недоно-
шенных (рис. 5). Для уточнения диагноза у этих детей 
большое значение имеют сбор анамнеза и детальное 
обследование офтальмолога с использованием совре-
менной диагностической аппаратуры (Ret Cam II, 
ультразвуковое сканирование, компьютерная томо-
графия при подозрении на ретинобластому). 

Тактика лечения. Сроки хирургического вмешатель-
ства. Восстановление зрения у детей с врожден-
ными катарактами – важная проблема педиатрии. 
Визуальные исходы экстракции катаракты часто 
не соответствуют достигнутым в результате хирурги-
ческого лечения анатомическим результатам. Одной 
из основных причин низких функциональных 
результатов оперативного вмешательства является 
депривационная амблиопия, связанная с поздним 
сроком операции и отсутствием оптимальной кор-
рекции афакии [4, 5, 12, 13].

Проведенные нами обследования 630 детей (1180 
прооперированных глаз) в возрасте от 2 мес до 12 лет 
с различными формами дву- и односторонних 
врожденных катаракт показали необходимость диф-
ференцированного подхода к выбору сроков прове-
дения экстракции катаракты с одновременной кор-
рекцией афакии (интраокулярные или контактные 
линзы, очки). Установлено, что при выраженном 
помутнении хрусталика с рождения операция 
должна проводиться в критический сенситивный 
период развития зрительного анализатора, ограни-
ченный первым полугодием жизни ребенка. Важный 
момент – ранняя, полная и постоянная коррекция 
афакии, способствующая нормальному созреванию 
центральных механизмов сенсорного анализа, 
на основе которого реализуется процесс зрительного 
восприятия [14–16]. 

Главным фактором при определении сроков хирур-
гического вмешательства служит форма врожденной 
катаракты. Прооперировав ребенка лишь с частичным 
помутнением хрусталика и высокой остаточной 

остротой зрения в первые месяцы жизни, мы лишаем 
его аккомодационной способности, что препятствует 
нормальному физиологическому развитию зритель-
ного анализатора. В то же время проведение операции 
в поздние сроки при полных формах врожденных 
катаракт приводит к развитию депривационной 
амблиопии высокой степени и грубым необратимым 
изменениям зрительного анализатора [17, 18] 

Ретроспективный анализ динамики функцио-
нальных и электрофизиологических показателей 
после экстракции одно- двусторонних врожденных 
катаракт у 372 детей (628 глаз), прооперированных 
в различном возрасте, позволил определить формы 
катаракт, при которых показано раннее оперативное 
вмешательство, в первые месяцы жизни ребенка: 
полные, зонулярные и заднекапсулярные формы 
врожденных катаракт II и III степени интенсивности 
помутнения хрусталика; ядерные и переднекапсу-
лярные формы катаракт с диаметром помутнения 
2,5 мм и более; атипичные формы с /без включения 
кальцификатов. При этом выявлена существенная 
зависимость послеоперационной остроты зрения 
от возраста детей, в котором проводилась операция. 
Более высокие показатели были получены у детей, 
прооперированных в возрасте 2–5 мес (293 глаза). 
Острота зрения у большинства из них составила 0,4–
0,6, тогда как у преобладающего числа детей, проопе-
рированных в возрасте 7–11 мес и 1–3 года острота 
зрения достигала 0,1 и только у 18,4% – 0,2. Удаление 
врожденной катаракты у детей до 6-месячного воз-
раста позволило избежать развития обскурационной 
амблиопии высокой степени. В 74,2% случаев име-
лась амблиопия слабой и 25,8% – средней степени. 
В то же время у детей, имевших показания к раннему 
вмешательству, но прооперированных в возрасте 
старше 6 мес, чаще развивалась обскурационная 
амблиопия средней степени (70,7%) и реже слабой 
степени (26,0%), а у 3,2% детей сохранялась амбли-
опия высокой степени. 

Рис. 5.  Глаз  ребенка  5  мес  с  ретинопатией  недоношенных 
V  стадии.  «Серый  зрачок».  Дифференциальный  диагноз 
с врожденной катарактой. 
Fig. 5. The eyes of a child 5 months with retinopathy of prema-
turity stage 5. “Gray pupil of the eye”. The differential diagnosis 
with congenital cataract.
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В ПОМОЩЬ ПРАКТИЧЕСКОМУ ВРАЧУ

Заключение

Таким образом, большую роль в своевременном 
выявлении у детей врожденной катаракты имеет 
персонифицированный подход педиатра к обсле-
дованию ребенка и сбору анамнеза с выявлением 
этиологических факторов возможного развития 
катаракты, выделением детей с врожденной ката-
рактой в группы риска ее развития, направлением 
этих детей для детального обследования к офталь-
мологу. При этом важно помнить, что 13,4% случаев 
врожденных катаракт входят в симптомокомплекс 
генетически детерминированных синдромов и ката-
ракта у них появляется не с рождения, а в более 
старшем возрасте. Проведение педиатром по пока-
заниям расширенного комплекса клинических, био-
химических, генетических исследований для диа-
гностирования общей патологии и выявления того 
или иного синдрома, одним из проявлений кото-
рого может быть катаракта, позволяет своевременно 
направить этих детей к офтальмологу для целена-
правленного наблюдения за состоянием хрусталика. 
В случае появления врожденной катаракты и ее про-
грессирования ребенку будет своевременно прове-
дено хирургическое вмешательство. 

Определение клинических форм катаракт, 
при которых показано раннее хирургическое вмеша-

тельство, является задачей офтальмолога. Актуаль-
ность раннего выявления таких форм заболевания 
обусловливает необходимость тщательного обследо-
вания новорожденных и детей первых месяцев жизни, 
родившихся от матерей из группы риска развития 
врожденной катаракты. При этом важную роль играет 
преемственность в работе акушеров-гинекологов 
женских консультаций, неонатологов роддомов, 
педиатров и офтальмологов детских поликлиник. 
Для выявления беременных женщин из группы риска 
рождения детей с врожденной катарактой важен 
тщательный сбор анамнеза с выявлением возмож-
ного наследственного фактора (наличия врожденной 
патологии глаз, в том числе врожденной катаракты, 
у родителей или близких родственников) и анализ 
течения беременности – инфекционные заболевания 
(краснуха, корь, цитомегаловирус и др.), подъем тем-
пературы тела, сыпь. При рождении детей от матерей 
из группы риска необходимо раннее, с первых дней 
жизни, детальное обследование ребенка и при выяв-
лении изменений хрусталика (серый зрачок) направ-
ление на консультацию к офтальмологу для решения 
вопроса о тактике лечения: удаление врожденной 
катаракты при выраженной степени зрительной 
депривации или диспансерное наблюдение в дина-
мике при частичных формах помутнения хрусталика.
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