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Псевдоэксфолиативный синдром (ПЭС/XFS; от англ.exfoliate— слущиваться) — это увеопатия,характеризующаяся отложением амилоидоподобноговещества на структурах переднего сегмента глазногояблока; системный возраст-ассоциированный, генетическиобусловленный эластоз; дистрофическое заболевание.



Впервые клинические проявления синдрома описал в 1917 годуфинский офтальмолог J.G. Lindberg. Он наблюдал наличиеголубовато-серого материала по краю зрачка у половины своихпациентов с глаукомой. В 1926 году A. Vogt назвал это состояние«капсулярной глаукомой» - считалось, что «чешуйчатый» материалможет возникать в результате расслоения передней капсулыхрусталика. Более поздние исследования исключили капсулярноепроисхождение синдрома и указывают на незначительную рольхрусталика в механизме патогенеза, т.к. патологический материалобразуется в псевдофакических и афакических глазах . В 1954 годуофтальмопатолог G. Dvorak-Theobald присвоил этому заболеваниютермин «синдром псевдоэксфолиации» из-за наблюдаемых отложенийПЭ-материала на цилиарном теле, зонулярных волокнах и капсулехрусталика.

История.



Этиопатогенез заболевания включаеткак генетические, так и негенетическиефакторы. Исследования G. Thorleifssonс соавторами (2007) и других автороввыявили, что основным генетическимфактором риска развития ПЭС являютсяполиморфизмы генализилоксидазоподобного фермента(LOXL1), ответственного за фермент,катализирующий синтез эластиновыхволокон. К негенетическим факторамриска развития синдрома относятвозраст, сердечно-сосудистуюпатологию, травму, состояниеиммунитета, курение и дажегеографические районы проживания, втом числе в более высоких широтах.



Патогенез:Капсула хрусталика состоит из двух листков. Внутренний(глубокий) листок, как и сам хрусталик, является производнымнаружной эктодермы, а наружный (поверхностный) листокобразуется за счет волокон цинновой связки, начинающихсяот области цилиарного тела и направляющихся к хрусталику.Вплетаясь в хрусталик, они образуют поверхностный илизонулярный листок капсулы, который, как и циннова связка,происходит из внутренней эктодермы.



С возрастом, особенно у пожилых людей с катарактойи глаукомой, происходит разъединение этих двухгенетически разных элементов капсулы хрусталика, причемповерхностный листок отщепляется в виде своеобразныхпластин.Отщепленные элементы (фактически волоконцацинновой связки) в массе имеют вид зон пепельно-серогоцвета на поверхности хрусталика с фестончатыми краями ишироким основанием. Зоны отщепленных волоконпостепенно переходят в нормальную капсулу; этосвидетельствует о том, что они являются не наложениемна не, а ее субстратом. Поверхность отщепленныхучастков нежнозернистая.



Рис. Из учебника«Терапевтическаяофтальмология» под ред.МЛ.Краснова иН.Б.Шульпиной. (1985г.)



Зонулярная пластинка бывает ярче выраженав периферических (экваториальных) отделаххрусталика и лучше выявляется приисследовании с расширенным зрачком. Впроцессе скольжения радужки по поверхностихрусталика отщепленная зонулярная пластинкаможет быть сдвинута со своего места. В этихслучаях на хрусталике появляются обрывки,нити, рулоны отщепленной пластинки.При выраженном процессе отщепления онимогут быть занесены током внутриглазнойжидкости в область камерного угла и блокироватьего трабекулярный аппарат.



Серые, кустистого вида элементы(псевдоэксфолиации или серыеаппликации) являются следствиемсложного биохимического процессаобразования нерастворимыхнейтральных мукополисахаридов.Последние в виде осадкапоявляются на всех поверхностях имембранах переднего отрезкаглаза, вплоть до переднейпограничной мембраныстекловидного тела, а также вглубине тканевых структур(цилиарное тело, трабекулярныйаппарат, камерного угла),особенно вблизи сосудов.



Ранние проявления синдрома отмечаются в заднем эпителиирадужки и ее строме, эпителии цилиарного тела и его отростков, атакже в соединительной ткани цилиарного тела и цинновой связки.Эти структуры, формируя гемато-аквеозный барьер,ответственны за продукцию и поддержание адекватногохимического состава водянистой влаги. При нарушении барьера вкамерной влаге повышается концентрация белка, снижаетсяуровень ключевых антиоксидантов – аскорбиновой кислоты иглютатиона, что отражает выраженность оксидативного стресса.Кроме того, изменяется концентрация ряда факторов роста,интерлейкинов и модуляторов ремоделирования матриксаMMP иTIMP. Для ПЭС характерен повышенный уровень таких факторовроста как bFGF, TGF-b, CTGF, VEGF. Ключевым фиброгеномявляется TGF-b1. Его экспрессия при ПЭС значительно повышена,а его концентрация является прогностическим фактором рискаразвития катаракты и глаукомы. Глазные проявления синдрома ввиде иридо-, зонуло-, цикло-, керато-, фако- и трабекулопатииимеют двусторонний характер течения с возможной асимметричнойманифестацией процесса.



Биомикроскопия.При биомикроскопии серыеаппликации хорошо видны не только накапсуле хрусталика, но также наволокнах цинновой связки, переднейповерхности радужной оболочки,особенно по ее зрачковому краю.Током ВГЖ серые аппликации могутбыть занесены на заднюю поверхностьроговицы. Появляющаяся в этом случаепреципитация может смутитьисследователя. Их называют ложными.Не исключено, что они могутобразовываться так женепосредственно на заднейповерхности роговицы из веществ,растворенных во влаге переднейкамеры.





Ранним клиническим признаком ПЭС являетсяпигментная дисперсия. Распыление пигмента поструктурам переднего отдела глаза происходит допоявления эксфолиативного материала в доступныхосмотру зонах. На всей поверхности передней капсулыхрусталика до момента образования типичных отложенийПЭ-материала можно наблюдать диффузно-матовуюгомогенную пленку, состоящую из слоя микрофибрилл.Постепенно прекапсулярный слой становится толще, приэкскурсиях радужной оболочки формируются очаговыедефекты в средней периферической зоне переднейкапсулы хрусталика (ПКХ), чаще начиная с верхнегоносового квадранта («миниПЭС»), в дальнейшемувеличиваясь, сливаясь и образуя классическую картинуманифестирующего ПЭС.





ПЭС сопровождается ригидностьюзрачка, диффузной атрофией инебольшим обесцвечиваниемрадужной оболочки, фако- и дажеиридодонезом, обусловленнымидистрофическими изменениямиструктур цинновой связки.При гониоскопии обычнообнаруживают открытый камерныйугол, в нижнем сегменте которогоможно видеть пластинчатые, иногданапоминающие войлок, серогоцвета структуры. Это сочетается суплотнением трабекулярной зоны,уменьшением коэффициенталегкости оттока и коэффициентаминутного объема камерной влаги.





1. Существует несколько классификаций ПЭС – T.Jerndal (1986), H.M. Nizankowska (2001), А.П. Нестеров(2008), основанных на едином хронологическом принципе.I стадия – самые ранние проявления в виде деструкциизрачковой пигментной каймы и дисперсии пигмента наструктурах переднего отрезка, II стадия – появлениеэксфолиативного материала на видимых структурахпереднего отрезка глаза.
2. Классификация G.O. Naumann с соавторами(1998), базирется на электронно-микроскопическихисследованиях, основой которой являются изменениякапсулы хрусталика .
3. В российской научной литературе большоераспространение получила классификация Е.Б.Ерошевской (1997), основанная на нарушениидиафрагмальной функции радужной оболочки ивыделяющая три степени выраженности ПЭС.





Внедрениеультразвуковой биомикроскопииположило начало УБМ-классификациям ПЭС K. Inazumi cсоавторами (2002) и Х.П. Тахчиди ссоавторами (2004).В отечественнойклассификации, разработаннойХ.П. Тахчиди, Э.В Егоровой и Д.Г.Узунян в 2004-2007 годах, былоопределено 4 стадиипатологического процесса ипроведены параллели склиническими проявлениямисиндрома. Безусловной заслугойавторов является выделениедоклинических УБМ-признаковПЭС



 I стадия - начальные проявления ПЭС по УБМ, -визуализируются точечные включения слабой акустическойплотности на структурах переднего сегмента глаза.
 II стадия - появление начальных изменений связочногоаппарата хрусталика, которые проявляются разницей в длиневолокон цинновой связки в различных сегментах, ихистончением, растяжением, а местами— утолщением,склеиванием волокон.
 III стадия - на фоне большей интенсивности и акустическойплотности включений лизис отдельных волокон цинновойсвязки. Разрыв волокон проявляется появлением сферофакии взоне дефекта.
 IV стадия - визуализация обширных включений в видеконгломератов в передней камере, на задней поверхностирадужки, цилиарных отростках, цилиарной борозде, капсулехрусталика, волокнах цинновой связки, пограничной мембранестекловидного тела и нарушением пространственныхсоотношений структур переднего сегмента глаза.



По данным Д. С. Кроля (1970г.), в возрасте старше 40 летПЭС в 30.3% случаев наблюдается при катаракте и в40.5% - при глаукоме. Автор рекомендует динамическоенаблюдение за больными с ПЭС независимо от уровняВГД, что позволяет выявить начало глаукоматозногопроцесса.
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