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Purpose: to detect characteristic changes of evolving cone and cone–rod
dystrophies in children.
Methods: Children with cone or rod–cone dystrophy were examined.
Complete ophthalmologic examination, including optical coherent
tomography, static threshold perimetry, fluorescent angiography, and
standardized electroretinography was performed.
Results: 12 children, aged 7–14 years old were included into the study.
Amplitude of cone ERG and 30 Hz flicker were reduced in all patients.
OCT demonstrated abnormal reflectivity of outer and inner foveal zone
of retina, extension of a retinal thinning outside the fundoscopic lesion in
central pattern, defects of high reflective layer corresponding to the junc-
tion between the photoreceptor of inner and outer segments.
Conclusion: These signs could be regarded as additional diagnostic crite-
ria of cone or rod –cone dystrophies in children. 

Прогрессирующие колбочковые и колбочко–палоч-
ковые дистрофии сетчатки – генетически и клини-
чески гетерогенная группа наследственных заболе-

ваний сетчатки, манифестирующих в различном возрасте.
Общепринятой классификации наследственных дистро-
фий сетчатки нет. Поражения сетчатки бывают изолиро-
ванными, но могут сочетаться с глазными и/или систем-
ными заболеваниями [12,14,16,20]. Нередко у детей с про-
грессирующими колбочковыми (КДС) и колбоч ко–па -
лочковыми (КПДС) дистрофиями сетчатки нет очевидных
офтальмоскопических изменений, что затрудняет их рас-
познавание и в случае неправильной диагностики приво-
дит к неадекватному лечению [16,20]. Морфо логи чес кие
изменения сетчатки у больных с изолированными прогрес-
сирующими КДС и КПДС в литературе представлены
лишь в 4 публикациях [8,12,21,26]. Опти ческая когерент-
ная томография (ОКТ) – метод визуализации структур-
ных изменений сетчатки in vivo с разрешением, прибли-
жающимся к гистологическим исследованиям (3–10 мкм)
[5,10]. При ОКТ структурные изменения сетчатки у паци-
ентов с различными заболеваниями заднего отрезка глаза
можно обнаружить значительно раньше, чем появляются
офтальмоскопические нарушения или функциональные
отклонения, выявляемые в ходе стандартных электрофи-
зиологических и психофизических исследований, т.е. в
субклинической стадии болезни [5,11,18,25]. В литературе
нет публикаций, анализирующих структурные изменения
сетчатки при ОКТ у детей с прогрессирующими КПДС.

Между тем информация о характерных для КПДС изме-
нениях сетчатки, определяемых при помощи ОКТ, может
облегчить верификацию этих заболеваний у детей, осо-
бенно в тех случаях, когда проведение психофизических
исследований невозможно из–за возрастных или интел-
лектуальных ограничений. В связи с этим цель исследова-
ния – определить характерные изменения для прогресси-
рующих КДС и КПДС у детей при ОКТ, офтальмоскопии
и психофизических исследованиях.

Материалы и методы. Обследованы 12 детей (24 гла -
за) в возрасте 7–14 лет с колбочковыми и колбоч ко–па -
лочковыми дистрофиями. Наряду с рутинными методами,
обследование включало цифровую фоторегистрацию из ме -
нений сетчатки в заднем полюсе и флюоресцентную ангио-
графию (фундус–камера TRC–NW7SF «Topcon», Япония),
автоматическую периметрию (программы «По ро говая 30°»
и «Макула пороговая 10°» на периметре «Oculus Twinfield»,
Германия), ОКТ и электрофизиологические исследования.
Цветовое зрение исследовали при помощи таблиц Е.Б.
Рабкина (1971). ОКТ проводили на сканере «Stratus
OCT–3» («Carl Zeiss», США) по протоколам «Пере -
крестье», «Быстрое картирование толщины сетчатки» и
«Линейный», используя срезы длиной 3–6 мм.

Регистрацию максимальной, ритмической (30 Гц), кол-
бочковой и палочковой электроретинографии (ЭРГ) осу-
ществляли на приборе «EP–1000 Pro» («Tomey», Гер -
мания), усредняя 50 ответов. Активный электрод–петлю
фиксировали в нижнем конъюнктивальном своде, индиф-
ферентный – на мочке уха. Результаты ЭРГ и ОКТ боль-
ных с КДС и КПДС сопоставляли с аналогичными пара-
метрами контрольной группы из 112 здоровых детей. 

Результаты. Острота зрения обследованных детей
варьировала от 0,08 до 0,5 (табл. 1). У 5 детей родители
отмечали светобоязнь, у 3 – зрение улучшалось при суме-
речном освещении (гемералопия). У 3 был горизонталь-
ный нистагм, у 4 – экзотропия 5–10°. При периметрии
были установлены следующие изменения (рис. 1, 2 и 3):

• снижение фовеальной световой чувствительности на
4–12 дБ – 24 глаза;

• относительная центральная скотома – 18 глаз;
• множественные парацентральные и периферические

относительные и абсолютные дефекты – 20 глаз. 
Цветовосприятие было нарушено по типу дейтерано-

пии – у 4 детей, по типу дейтерано–тританопии – у 5, по
неспецифическому типу – у 3. 

Изменения на глазном дне отсутствовали у 4 детей (8
глаз). У 4 детей (8 глаз) при офтальмоскопии в макуле
определялись локусы депигментации (рис. 2) и своеобраз-
ные очаговые изменения (рис. 1 и 2), называемые в лите-
ратуре благодаря их ассоциативному сходству участками
«кованой бронзы» или «золотого блеска» [1,9,13]. У одно-
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го из этих больных (2 глаза) участки «кованой бронзы»
были обнаружены также на средней периферии (см.
рис. 1). У 3 больных (6 глаз) была установлена макулопа-
тия «бычий глаз» (рис. 3), у 1 (2 глаза) – не дифференци-
ровались фовеальный и макулярный рефлексы.

Аметропии были выявлены у 8 (66,7%) детей: миопия
от – 0,75 до – 2,25 дптр – у 4, сложный гиперметропиче-
ский астигматизм – у 4. 

При ОКТ были установлены следующие изменения
(табл. 1):

• уменьшение толщины нейроэпителия в фовеа до
104–169 мкм (в среднем до 138,0±4,4 мкм, тогда как воз-
растная норма для детей 3–8 лет составляет 194,6±17,34
мкм, а у детей 9–15 лет – 199,6±17,7 мкм) – 24 глаза
(рис. 1–3);

• отсутствие третьей высокорефлективной полосы в
фовеа (отражение линии сочленения наружных и внут-
ренних сегментов фоторецепторов) – 24 глаза (рис. 1–3); 

• уменьшение макулярного объема (средний показа-
тель макулярного объема составлял 5,51±0,09 мм3 при воз-
растной норме – 6,85±0,34 мм3) – 21 глаз;

• выраженное уменьшение рефлективности нейроэпи-
телия в фовеа – 18 глаз (рис. 1);

• отслойка нейроэпителия – 4 глаза (рис. 3). 

Толщина слоя нервных волокон сетчатки при концент-
рическом сканировании с радиусом среза 1,7 мм от центра
диска зрительного нерва у всех пациентов составляла в
среднем 107,7±8,3 мкм, что не отличалось от возрастной
нормы (110,8±9,6 мкм и 109,5±9,2 мкм для детей в воз-
растных диапазонах 3–8 лет и 9–15 лет соответственно). 

При регистрации ЭРГ установлены следующие изме-
нения (рис. 3): 

• значительное снижение амплитуды колбочковой
ЭРГ – 20 глаз;

• снижение амплитуды ритмической ЭРГ – 18 глаз;
• снижение амплитуды а–волны максимального ком-

бинированного ответа – 6 глаз;
• снижение амплитуды палочковой ЭРГ – 6 глаз. 
Обсуждение. Прогрессирующие КДС и КПДС харак-

теризуются снижением остроты зрения, светобоязнью,
дисхроматопсией и нарушениями поля зрения [1,9,16,23].
Изменений на глазном дне, как правило, не бывает.
Иногда встречаются незначительные отклонения, про-
являющиеся отсутствием фовеального и макулярного
рефлексов, или дефекты пигментации в заднем полюсе
[9,16]. У некоторых пациентов формируется макулопатия
«бычий глаз» [1,14,23]. Аналогичные изменения наблю-
даются также при токсических макулопатиях [1,9],

Таблица 1. Результаты психофизических исследований, офтальмоскопии и ОКТ детей 
с прогрессирующими КДС и КПДС

Параметры
обследо-

вания

Пациенты 
(пол)

Возраст
(годы)

Острота
зрения

(OD/OS)

Нарушения
цветового

зрения 

Изменения 
на глазном дне

Результаты ОКТ
Толщина

нейроэпите-
лия в фовеа

(OD/OS), мкм

Макулярный
объем

(OD/OS),
мм3

Структурные
нарушения

К. А. (♀) 8 0,1/0,08 +
Очаги депигметации,

участки «кованой
бронзы»

163/142 5,3/5,2
Нет 3–й ВРП,

↓ рефлективности
НЭ

С. В. (♂) 8 0,2/0,2 + Нет 168/162 5,1/5,3 Нет 3–й ВРП

Б. В. (♂) 8 0,1/0,1 + Нет 169/166 5,9/6,2 Нет 3–й ВРП 

М. А. (♂) 7 0,3/0,2 + Нет 148/156 6,3/6,4 Нет 3–й ВРП 

С. А. (♀) 9 0,3/0,3 +
Очаги депигметации,

участки «кованой
бронзы»

133/128 4,8/5,1
Нет 3–й ВРП,

↓ рефлективности
НЭ

Н. А. (♀) 7 0,1/0,1 +
Очаги депигметации,

участки «кованой
бронзы»

104/113 5,1/4,9
Нет 3–й ВРП,

↓ рефлективности
НЭ

Ю. Р. (♂) 7 0,08/0,08 +
Макулопатия «бычий

глаз»
116/125 5,6/5,5

Нет 3–й ВРП,
уменьшение 

рефлективности 
и отслойка НЭ

А. Р. (♂) 7 +
Макулопатия «бычий

глаз»
107/110 5,1/5,0

Нет 3–й ВРП,
↓ рефлективности

НЭ

П. Е. (♀) 14 0,08/0,08 +
Очаги депигметации,

участки «кованой
бронзы»

121/149 5,3/5,7
Нет 3–й ВРП,

↓ рефлективности
НЭ

Л. А. (♀) 8 0,2/0,3 + Нет 136/147 5,6/6,0
Нет 3–й ВРП,

↓ рефлективности
НЭ

Б. А. (♀) 11 0,5/0,5 + Отсутствие рефлексов 166/158 6,0/5,8
Нет 3–й ВРП,

↓ рефлективности
НЭ

Щ. З. (♀) 7 0,1/0,1 +
Макулопатия «бычий

глаз»
117/124 5,5/5,6

Нет 3–й ВРП,
уменьшение 

рефлективности 
и отслойка НЭ

Примечания: «↓» – уменьшение; «+» – наличие нарушений; ВРП – высокорефлективная полоса; НЭ – нейроэпителий.
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системных метаболических расстройствах и дегенератив-
ных поражениях ЦНС [1,2,30], пигментном ретините
[9,20], что вызывает затруднения при проведении диффе-
ренциальной диагностики [20]. Острота зрения обычно
снижается в возрасте 10 лет или старше, хотя нарушения
цветового зрения или темновой адаптации могут встре-
чаться уже в 2–3–летнем возрасте [16]. Между тем, при-
менение некоторых психофизических исследований
(периметрия, исследование цветоощущения, темновой
адаптации) у детей дошкольного возраста бывает затруд-
нительным или, вследствие более поздней манифестации
нарушений, неинформативным. Кроме того, существуют
формы КПДС, протекающие бессимптомно. J. Wroblewski
и соавт. (1994) описали 3 семьи с макулярной дистрофией,
обусловленной точковой мутацией в кодоне 172 гена rds,
характеризующейся преимущественным поражением кол-
бочек. У больных детей из этой семьи были очевидные
офтальмоскопические изменения в макуле, но сохраня-
лась нормальная острота зрения [28]. 

В связи с этим распознавание колбочко–палочковых
дистрофий вызывает сложности и основывается на тща-
тельных электрофизиологических исследованиях [1,9].
Между тем, результаты регистрации ЭРГ при КДС и
КПДС отличаются полиморфизмом, что может вызывать
затруднения при интерпретации. Наряду с клиническими
формами КДС, характеризующимися снижением ампли-
туды максимальной, ритмической, колбочковой и/или
палочковой ЭРГ [15,23], описаны КДС с супернормальной

палочковой ЭРГ, а также нормальными максимальной и
ритмической ЭРГ [6]. Кроме того, регистрация некоторых
модификаций ЭРГ у детей младше 5 лет возможна только
при использовании наркоза [16,20]. Поэтому дополни-
тельные признаки колбочко–палочковых дистрофий,
выявленные в ходе применения объективных неинвазив-
ных методов визуализации заднего отрезка глаза у детей,
одним из которых является ОКТ, расширяют спектр диаг-
ностических критериев и могут упростить верификацию
заболевания. В литературе представлены результаты
гистологических исследований при болезни Штаргардта
[9,28], пигментном ретините [2,17,29], Х–сцепленном
врожденном ретиношизисе [9,20], синдроме S–колбочко-
вой гиперчувствительности [8], но мы обнаружили только
одно описание морфологических изменений сетчатки у
больного с Х–сцепленной колбочковой дистрофией [26].
Данные о гистологических изменениях сетчатки у боль-
ных с прогрессирующими КПДС представлены лишь в
3 публикациях [8,12,21]. 

На основании обнаруженных изменений двоим боль-
ным был установлен диагноз «прогрессирующая КДС», а
10 – прогрессирующая КПДС (табл. 1). Это соответствует
критериям, опубликованным в ряде руководств по пато-
логии сетчатки [1,7,9,20]. Компилируя приведенные в
литературе данные, A.F. Deutman и С.B. Hoyng (2001) ука-
зывали, что подразделение дистрофий сетчатки на «кол-
бочковые» и «палочко–колбочковые» является условным,
так как нередко у пациентов с прогрессирующим заболе-

Рис. 1. Глазное дно (а, б), результаты ФАГ (в), ОКТ (г, д) и периметрии (е) 9–летнего мальчика (случай С.А.) 
с прогрессирующей колбочко–палочковой дистрофией. Острота зрения OD и OS – 0,3. 

а – правый глаз: очажки депигментации и участки «кованой бронзы» в макуле; б – левый глаз (монтаж): участки «кованой бронзы» в макуле и на
средней периферии; в – поздняя фаза (33 с): множественные сливающиеся окончатые дефекты, образующие зону гиперфлюоресценции в макуле
левого глаза; г – результаты автоматического измерения толщины сетчатки: истончение нейроэпителия в макуле правого (слева) и левого (спра-
ва) глаз (толщина нейроэпителия в фовеа уменьшена до 133 мкм при норме – 199,6±17,7 мкм); вверху – цветовая карта, внизу – толщина нейро-
эпителия в 9 секторах макулы (в микрометрах); д – горизонтальный срез через макулу длиной 3 мм: фовеальный контур сглажен; уменьшение тол-
щины и рефлективности нейроэпителия; отсутствует высокорефлективная полоса, являющаяся отражением сочленения внутренних и наружных
сегментов фоторецепторов в фовеа; изменения нейроэпителия обусловливают фоновое усиление сигнала от слоя хориокапилляров; е – результа-
ты пороговой статической периметрии (30°) правого (слева) и левого (справа) глаз: относительные центральные, парацентральные и перифериче-
ские скотомы.

а б в

г

д

е
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ванием в более позднем возрасте появляются новые симп-
томы, свидетельствующие о генерализованном поражении
как палочек, так и колбочек. Многочисленные клиниче-
ские наблюдения других авторов подтверждают их мнение
[16,19]. Полемику вызывает также использование терми-
нов «дегенерация» и «дистрофия». Для обозначения пора-
жений колбочек, развивающихся в старшем возрасте, чаще
применяют термин «дистрофия» [9]. 

Наши результаты согласуются с данными отдельных
гистологических исследований, посвященных различным
дистрофиям сетчатки. В частности, A. H. Milam и соавт.
(1998) установили, что одним из ранних морфологических
признаков пигментного ретинита является укорочение
наружных сегментов палочек и колбочек. K. Grego -
ry–Evans и соавт. (1998) представили результаты иммуно-
цитохимических исследований и электронной микроско-
пии одного глаза пациента с КПДС. Они обнаружили
значительное уменьшение количества колбочек в цент-
ральных и периферических отделах сетчатки, а также уко-
рочение наружных сегментов палочек и колбочек. Отдель -
ные дегенерировавшие колбочки имели плотную цито-
плазму и дислоцированные пикнотические ядра. Анало -
гичные нарушения установили F.Y. Demirci и соавт. (2005),
исследовавшие сетчатку глаза больного с Х–сцепленной
прогрессирующей КПДС, обусловленной мутацией в
экзоне ORF 15 гена RPGR. Ранее у этого пациента при

офтальмоскопии была выявлена макулопатия «бычий
глаз» [8]. Необходимо отметить, что вышеописанных
изменений не было обнаружено при морфологических
исследованиях глаз больных с болезнью Барде – Бидля,
пигментным ретинитом и колбочковой дистрофией – моз-
жечковой атаксией, а также нормальных глаз [12]. 

D. Vail и D. Shoch (1965) представили результаты гисто-
логического исследования двух глаз 78–летней пациентки,
у которой, вероятно, была колбочковая дистрофия сетчат-
ки. В этих глазах не определялся наружный ядерный слой
палочек и колбочек, а в слое пигментного эпителия сетчат-
ки (ПЭС) были выраженные пигментные нарушения [27].
Эти факты могут объяснять исчезновение третьей высоко-
рефлективной полосы в проекции фовеа у обследованных
нами больных с прогрессирующими КДС и КПДС. 

Наиболее очевидным признаком прогрессирующих
КДС и КПДС, встречающимся во всех наших наблюде-
ниях, было уменьшение толщины фовеального нейроэпи-
телия в среднем до 138,0±4,4 мкм по сравнению с возраст-
ной нормой, которая для детей в возрастных диапазонах
3–8 лет и 9–15 лет составляет 194,6±17,34 мкм и
199,6±17,7 мкм соответственно. Выраженное истончение
нейроэпителия в фовеа до 114±23 мкм по сравнению с
контрольной группой (161±19 мкм) у больных с колбоч-
ковой дистрофией обнаружили ранее S. Ben Salah и соавт.
(2008). Аналогичные изменения сетчатки установлены

при ОКТ у детей с болезнью Штар -
гардта. А.А. Шпак и др. (2008), ис -
пользуя ОКТ–3 и спектральную ОКТ,
выявили значительное истончение
сетчатки в фовеа (до 30 мкм) из–за
грубой дезорганизации нейроэпите-
лия у детей с болезнью Штаргардта.
Важно учитывать, что изменения при
ОКТ у больных с различными заболе-
ваниями зрительного нерва и сетчатки
развиваются на несколько месяцев
раньше, чем появляются зрительные
дисфункции [5,11,18]. Это совпадает с
результатами A.H. Milam и соавт.
(1998), которые установили при мор-
фологических исследованиях, что ис -
тончение слоя фоторецепторов пред -
шествует ощутимому снижению ост-
роты зрения. 

Таким образом, у всех наших паци-
ентов были установлены симптомы
(табл. 1), традиционно считающиеся
диагностическими критериями при
верификации прогрессирующих КДС
или КПДС [7, 9, 20]: постепенное сни-
жение остроты зрения (100% глаз),
фотофобия и/или гемералопия (50%),
нарушения цветового зрения (100%),
дефекты в поле зрения (100%), маку-
лярные изменения (58,3%) при оф -
тальмоскопии и ФАГ, нарушения ЭРГ
(100%). Кроме того, были выявлены
офтальмологические нарушения, час то
сочетающиеся с различными типами
КДС или КПДС, – нистагм (25% слу-
чаев), экзотропия (33%), миопия (33%),
сложный гиперметропический астиг-
матизм (33%). У всех детей при ОКТ
были обнаружены однотипные измене-
ния – истончение нейроэпителия в

Рис. 2. Глазное дно (а), результаты ФАГ (б), ОКТ (в, г) и периметрии (д) 8–летней девочки
(случай К.А.) с прогрессирующей колбочко–палочковой дистрофией.

Острота зрения OD – 0,1, OS – 0,08.
а – участки «кованой бронзы» и депигментации в макуле; б – обширная зона гиперфлюорес-
ценции в макуле; в – горизонтальный срез через фовеа длиной 3 мм: выраженное уменьшение
толщины и нейроэпителия в фовеа, отсутствует высокорефлективная полоса, являющаяся отра-
жением сочленения внутренних и наружных сегментов фоторецепторов в макуле; фоновое уси-
ление сигнала от хориокапилляров; г – результаты автоматического измерения толщины сет-
чатки левого глаза: уменьшение толщины нейроэпителия в парафовеальной области и фовеа до
142 мкм; вверху – цветовая карта, внизу – толщина нейроэпителия в 9 секторах макулы (в мик-
рометрах); д – результаты пороговой статической периметрии (30°) правого (слева) и левого
(справа) глаз: диффузное уменьшение световой чувствительности, центральная относительная
скотома, сливающиеся парацентральные абсолютные и относительные скотомы (парацентраль-
ная локализация дефектов обусловлена эксцентричной фиксацией).
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фовеа, исчезновение высокорефлективной полосы, являю-
щейся отражением линии сочленения наружных и внутрен-
них сегментов фоторецепторов, уменьшение макулярного
объема и рефлективности наружных слоев сетчатки. В 4
глазах была выявлена щелевидная отслойка нейроэпителия.
Учитывая высокую частоту и однородность обнаруженных
при ОКТ структурных изменений у больных с прогресси-
рующими КДС и КПДС, можно рассматривать указанные
признаки в качестве дополнительных диагностических кри-
териев при верификации данной патологии у детей. 
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Рис. 3. Глазное дно правого (а) и левого (б) глаз, результаты ФАГ (в), ОКТ (г, д), периметрии (е) и регистрации ЭРГ (ж) 
ребенка с прогрессирующей колбочко–палочковой дистрофией.

а, б – макулопатия «бычий глаз»; в – поздняя фаза (23 с): кольцевидная гиперфлюоресценция в макуле; г – горизонтальный срез через фовеа дли-
ной 3 мм: истончение и щелевидная отслойка нейроэпителия в макуле; отсутствует высокорефлективная полоса, являющаяся отражением сочле-
нения внутренних и наружных сегментов фоторецепторов в макуле; д – результаты автоматического измерения толщины сетчатки: уменьшение
толщины нейроэпителия в парафовеальной области и фовеа (до 152 мкм справа, до 145 мкм слева). Обозначения те же, что и на рис. 2; 
е – результаты пороговой статической периметрии (30°) правого (слева) и левого (справа) глаз: центральные и парацентральные относительные
скотомы; ж – снижение амплитуды ритмической ЭРГ (внизу) и b–волны максимальной ЭРГ (вверху); незначительное снижение амплитуды
а–волны и выраженная редукция b–волны колбочковой ЭРГ (в центре); по вертикали – амплитуда (мкВ), по горизонтали – латентность (мс).
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