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Конгенитална глаукома – клинични случаи
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Резюме. Конгениталната глаукома е рядко, но застрашаващо зрението заболяване, което е с автозомно-рецесивно 
унаследяване. Високото вътреочно налягане се дължи на аномалии в развитието на преднокамерния ъгъл и не се 
асоциира с други очни или системни аномалии. Установяват се трабекуларна дисгенеза и типични глаукомни проме-
ни в очното дъно. В патогенезата на заболяването е доказано участието на генни мутации на GLC3A и GLC3B. Цел: Да 
представим клинични случаи с доказана конгенитална глаукома и да анализираме изхода от лечението. Материал: 
Новородено на 7-месечна възраст от мъжки пол и дете на 1 год. и 5 мес. от женски пол, постъпващи за пореден път в 
Очна клиника на УМБАЛ „Александровска” – София. Методи: Пълен офталмологичен преглед, оглед под обща анесте-
зия, тонометрия, ехобиометрия, гониоскопия и рефракция. Резултат: Единият пациент е с едностранна глаукома, дву-
кратно опериран с последваща консервативна локална терапия. Другото дете е с двустранно заболяване, еднократ- 
на операция на двете очи и не изисква допълнително топикално лечение. И двете деца са с риск от депривационна ам-
блиопия. Заключение: Конгениталната глаукома е социалнозначимо заболяване поради лошата прогноза за зрение-
то. Често се налагат повече от една операция, както и поддържащо консервативно лечение. Необходим е доживотен 
мониторинг на ВОН и състоянието на ретинния неврофибриларен слой. 

Ключови думи: конгенитална глаукома, автозомно-доминантно, преднокамерен ъгъл, системни аномалии, трабеку-
ларна дисгенеза и генни мутации
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Abstract. Congenital glaucoma is a rare sight threatening disease that is characterized by an autosomal-recessively inheritance. 
The high intraocular pressure in congenital glaucoma is due to abnormalities in the development of the anterior chamber angle 
and is not associated with other ocular or systemic anomalies. Typical findings are trabecular dysgenesis and glaucomatous 
changes of the ocular fundus. The involvement of gene mutations of GLC3A and GLC3B has already been proven to be a part 
of the pathogenesis of the disease. Purpose: To present a clinical cases with proven congenital glaucoma and to analyze the 
outcome of treatment. Material: 7 months old male and 1 year and 5month female, admitted for a subsequent follow up in the 
Eye Clinic of the University Alexandrovska Hospital – Sofia. Methods: A complete ophthalmologic examination under general 
anesthesia, tonometry, echobiometry, gonioscopy and refraction. Results: One of the patient had unilateral glaucoma and have 
been operated twice with following topical therapy. The other child has bilateral disease, single surgery of both eyes and does 
not require additional topical medication. Both children are at risk of deprivation amblyopia. Conclusion: Congenital glaucoma 
is a socially significant disease because of the poor vision prognosis. More than one operation is often required, as well as 
maintenance conservative treatment. A lifelong monitoring of intraocular pressure and retinal nerve fiber layer is required.

Кеу words: congenital glaucoma, autosomal-dominant, the anterior chamber angle, systemic anomalies, trabecular dysgenesis 
and gene mutations
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Въведение
Конгениталната глаукома е рядко, застра-

шаващо зрението заболяване, което е с ав-
тозомно-рецесивно унаследяване. Високото 
вътреочно налягане при конгенитална глау-
кома се дължи на аномалии в развитието на 
преднокамерния ъгъл и не се асоциира с дру-
ги очни или системни аномалии. Установяват 
се трабекуларна дисгенеза и типични глау-
комни промени в очното дъно. В патогенезата 
на заболяването е доказано участието на ген-
ни мутации на GLC3A и GLC3B [1, 2]. В дифе-
ренциалнодиагностичен план по отношение 
на съответните клинични признаци влизат 
мегалокорнея, мегалофталм, висока миопия, 
буфталм в резултат на друго заболяване на 
окото (ретинобластом), обструкция на ductus 
nasolacrimalis, конюнктивит, роговични абра-
зии, увеит, конгенитални корнеални дистро-
фии, родова травма, усложнения от рубеола, 
кератит, други вродени очни аномалии, фи-
зиологични вариации на папилата на зрител-
ния нерв, колобома на папилата на зрителния 
нерв, генетични атрофии на зрителния нерв, 
хипоплазия на зрителния нерв и други.

Клиничен случай 1 

Касае се за новородено от мъжки пол на 
7-месечна възраст. Родено е в 39-а г.с., с тегло 
3000 g, от първа, нормално протекла бремен-
ност. От раждането родителите забелязали уго-
лемяване и побеляване роговицата на дясно 
око (ДО) (фиг. 1). През 2019 г., при първия му 
прием в Клиниката, след оглед и тонометрия 
под обща анестезия, е диагностицирано с глау-
кома и е насочено за спешна операция. В Герма-
ния са извършени две операции – на 22.07.2019 
г. 180° вискоканалопластика с трабекулотомия 
със сонда на ДО, на 03.12.2019 г. повторна трабе-
кулотомия със сонда и трабекулектомия на ДО. 
В момента е на терапия с Taflotan 1 x 1 к. и Cosopt 
2 x 1 к. в ДО. Детето е без придружаващи заболя-
вания и без фамилна анамнеза за глаукома. 

След проведените антиглаукомни опера-
ции в Германия се извърши пореден оглед и 
тонометрия под обща анестезия: 

VOD = VOS – не може да се определи поради 
възрастта

TOD = 24 mm Hg; TOS = 12 mm Hg

ДО/ роговица – хоризонтален роговичен 
диаметър – 13,5 mm, стромален едем, намале-
на прозрачност и цикатрикс на 12 ч.; предна 
камера (ПК) – дълбока; леща – прозрачна; За-
ден очен сегмент (ЗОС) – розов фундусов ре-
флекс; аксиална дължина (АД) – 22,23 mm

ЛО/ роговица – хоризонтален роговичен 
диаметър – 11,5 mm; ПОС – спокоен; ЗОС – без 
патологични отклонения; АД – 20,24 mm.

Лечението на детето се продължи с кон-
сервативна терапия Taflotan 1 x 1 к., Cosopt 
I-multi 2 x 1 к. и Therso coll. 3 x 1 к. в ДО 10 дни. 

Клиничен случай 2

Касае се за дете от женски пол на 1 год. и 
5 мес. Родено от първа, нормално протекла 
бременност и раждане. На 7-месечна възраст 
родителите забелязали побеляване на рого-
вицата на ЛО. Съобщават за фотофобия и съл-
зотечене. Детето е без придружаващи заболя-
вания и без фамилна анамнеза за глаукома. 

Първичен оглед и тонометрия под обща 
анестезия:

VOD = VOS – не може да се определи поради 
възрастта.

TOD = 13 mm Hg; TOS = 20 mm Hg.
ДО/ ПОС: роговица – уголемена, хори-

зонтален роговичен диаметър 13,5 mm; АД 
– 22,44 mm; ЗОС – папила – витална, с ясни 
граници, Е/П 0,1, макула – с ясен фовеоларен 
рефлекс, съдове – с нормален ход и калибър.

ЛО/ ПОС: роговица – уголемена, хоризон-
тален роговичен диаметър: 13,5 mm, с оток, 
хоризонтална стрия на Haab, централно раз-
положена; АД – 22,15 mm. 

ЗОС – не се оглежда поради оток на рого-
вицата.

След огледа се назначи терапия с Taflotan 
1 x 1 к. и Amiptifree 2 x 1 к. в двете очи и се 

Фиг. 1. Буфталм; помътняване на роговицата  
при конгенитална глаукома
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насочи за спешна операция, по повод на уста-
новената глаукома на двете очи.

Детето е оперирано еднократно в Герма-
ния (19.02.2019 г. – трабекулотомия 360° на 
двете очи) и в момента е без допълнителна 
медикаментозна терапия.

Извърши се повторен оглед и тонометрия 
под обща анестезия след проведената антиг-
лаукомна операция на двете очи в Германия.

VOD = VOS – не може да се определи поради 
възрастта

TOD = 11 mm Hg; TOS = 10 mm Hg
АР т.з. ДО/ -4.75/+2,25/11°
ЛО/ -4.0/+3.75/172°
В I поз. ъгъл – 10° екзотропия на ЛО (фиг. 2).

Фиг. 2. Екзотропия на ЛО

ДО/ ПОС: роговица – прозрачна, хоризонта-
лен роговичен диаметър 13 mm; аксиална дъл-
жина: 21,94 mm; ЗОС – папила – с ясни граници, 
Е/П – 0.1, макула и съдове – без особености.

ЛО/ ПОС: роговица – прозрачна, хори-
зонтален роговичен диаметър 13,5 mm, ци-
катрикс на 10 часа; аксиална дължина: 23,48 
mm; ЗОС – папила – с ясни граници, Е/П – 0.2, 
макула и съдове – без особености.

В момента детето е оставено без меди-
каментозна терапия, с мнение за контролно 
проследяване на ВОН и провеждане на поча-
сова права оклузия.

Обсъждане

Конгениталната глаукома, наричана още 
buphthalmos, е рядко срещано, но значимо забо-
ляване, характеризиращо се с повишено вътре-
очно налягане (ВОН), буфталм, оток и опацифи-
кация на роговицата, с руптура на десцемето-
вата мембрана (стрии на Haab), изтъняване на 
предната склера и атрофия на ириса, дълбока 
предна камера и структурно нормален заден 

сегмент, с изключение на прогресивна глауком-
на атрофия на зрителния нерв [3].

Етиопатогенезата ѝ се свързва с влошено-
то оттичане на вътреочната течност вслед-
ствие на трабекуларна дисгенеза на иридо-
корнейния ъгъл, който може да е покрит с 
мембраната на Баркан или да е налице пред-
но закрепване на ириса. 

Заболяването се диагностицира при деца 
от кърмаческа до 3-годишна възраст. В 65% 
от случаите засяга момчета, като се проявява 
спорадично или има фамилен характер. Засяга 
по-често двете очи, макар и в различна степен 
[4]. Епидемиологичните данни за заболяване-
то в Република България сочат, че се среща при 
1 на 10 000 до 12 500 новородени, или 0,1% от 
очно болните. В 70-75% от случаите протича с 
двустранно засягане на очите (25% в неоната-
лен период; 60% – до 6-месечна възраст, и в 80% 
– до 1-годишна възраст). В 65% от случаите за-
сегнатите са момчета. При фамилна обремене-
ност рискът е от 5 до 10 пъти по-висок, както и в 
общности с близкородствени бракове. Данните 
от заболяването в Европейския съюз са, че зася-
га 1 на 27 800 живородени деца, като по-често 
засегнати са момчетата. При 70-80% от случаи-
те засягането е двустранно [5].

Диагнозата се поставя въз основа на пълен 
офталмологичен преглед, който включва вън-
шен оглед, оглед под обща анестезия, измер-
ване на роговичния диаметър, тонометрия, 
гониоскопия, фундоскопия, А- и B-ехобиоме-
трия и рефракция (скиаскопия) [6, 7].

При направените изследвания се устано-
вяват: фотофобия, епифора, “големи очи”, уве-
личени размери на роговицата, помътняване/
побеляване и оток на роговицата, буфталм, 
стрии на Haab, повишено ВОН (над 20 mm Hg), 
дълбока ПК, абнормно висока позиция на ири-
са, слабо развита склерална шпора, промени в 
папилата на зрителния нерв, миопия и асти-
гматизъм [8]. Тежестта на глаукомата е клю-
чов фактор за ефикасността на лечението ѝ.

Според Европейското глаукомно друже-
ство е необходимо хирургично лечение на кон-
гениталната глаукома. Може да се използва 
медикаментозна терапия, докато се взема ре-
шение за хирургичен подход [9]. Медикамен-
тозната терапия е само допълващо лечение, 
спомагащо контролирането на ВОН и подобря-
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ване състоянието на роговицата. Най-често 
използвани в практиката са: простагландини 
– Xalatan, [11], β-блокери – Oftan timolol, и кар-
боанхидразни инхибитори – Azopt [12-13].

Първи метод на лечение е хирургичното – 
гониотомия, трабекулотомия, трабекулекто-
мия, комбинирана хирургия, циклодеструк-
тивни процедури и дренажни импланти [10].

Традиционно гониотомията се препоръч-
ва за деца до 2- или 3-годишна възраст, ако 
роговицата е прозрачна [14, 15, 16].

Известни са добри резултати при ком-
бинирани оперативни интервенции трабе-
кулотомия с трабекулектомия, както и при 
имплантиране на шънтове при пациенти под 
2-годишна възраст.

Успешно е лечението при повече от 90% от 
пациентите, при които хирургичното лечение е 
проведено между 3-месечна и 12-месечна въз-
раст. При тях ВОН успешно се контролира след 
една или две антиглаукомни интервенции. По 
правило, ако контрол на ВОН не е достигнат 
при първата операция, се извършва поне още 
една операция на преднокамерния ъгъл, преди 
да се премине към друг метод на лечение.

При първия наш клиничен случай, въпреки 
двукратните операции и допълнителната ме-
дикаментозна терапия, ДО е с повишено наля-
гане. Има и риск от депривационна амблиопия 
на ДО, поради помътнялата роговица. Благо-
приятният факт е едностранност на заболява-
нето. При втория клиничен случай глаукомата е 
двустранна, но само след еднократна операция 
на двете очи ВОН е компенсирано и не е необ-
ходима следоперативна медикаментозна тера-
пия. И при него е налице риск от развитие на 
амблиопия, поради монолатерална екзотропия. 

Заключение

Конгениталната глаукома е социалнозначи-
мо заболяване поради често лошата прогноза за 
зрението. От съществено значение за успешна-
та терапия е отношението на родителите към 
заболяването и разбирането на сериозност- 
та на проблема. Ранната диагностика и опера-
тивното лечение в ранен стадий на заболяване-
то са от важно значение за по-нататъшното му 
развитие. Навременната диагноза и продължи-
телното и комплексно лечение – оперативно и 

консервативно, редовният мониторинг на ВОН 
и състоянието на ретинния неврофибриларен 
слой, както и превенция на амблиопията могат 
да предотвратят процеса на загуба на зрение.
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