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РЕЗЮМЕ

Цель – оценить результаты наблюдения раз-
личных клинических случаев болезни Штаргард-
та.

Материал и методы 
Обследовано 9 больных (18 глаз) c болезнью 

Штаргардта общепринятыми методами и ОКТ.
Результаты 
Для болезни Штаргардта характерно начало 

заболевания в более позднем возрасте с появле-
нием желто-пятнистых очагов, к которым позднее 
присоединяются явления макулопатии. Харак-
терными ОКТ-признаками являются выраженное 

истончение сетчатки в области фовеа, фовеолы 
за счет отсутствия (визуализации структуры) на-
ружного ядерного слоя, сегментов фоторецепто-
ров с зоной эллипсоидов и наружной погранич-
ной мембраны. 

Заключение
Учитывая значительное истончение фоторе-

цепторного слоя, для стабилизации зрительных 
функций целесообразно использование Ресвега 
Форте и Нутроф Форте 1 раз в сутки в течение 6 
месяцев.

Ключевые слова: Болезнь Штаргардта, центральная дегенерация сетчатки, ОКТ, Ресвега® 
Форте, Нутроф® Форте
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STARQARDT DİSTROFİYASI – KLİNİK HALLARIN TƏHLİLİ

XÜLASƏ

Məqsəd – Ştarqardt xəstəliyinin müxtəlif 
klinik hallarının müşahidəsinin nəticələrini 
qiymətləndirmək.

Material və metodlar 
Ştarqardt xəstəliyi olan 9 xəstə (18 göz) ənənəvi 

üsullarla və OKT ilə müayinə edilmişdir.
Nəticə
Xəstəliyin başlanğıcı sarı ləkəli fokusların 

görünüşü ilə xarakterizə olunur, sonradan Ştarqardt 
xəstəliyinə xas olan makulopatiya halları birləşir. 
Xarakterik OKT əlamətləri xarici nüvə təbəqəsinin, 

ellipsoid zonası olan fotoreseptor seqmentlərinin 
və xarici məhdudlaşdırıcı membranın olmaması 
(strukturunun vizuallaşdırılması) ilə əlaqədar olan 
foveada, foveolada retinanın incəlməsidir.

Yekun
Fotoreseptor təbəqəsinin əhəmiyyətli dərəcədə 

incəlməsini nəzərə alaraq, görmə funksiyalarını 
sabitləşdirmək üçün 6 ay ərzində gündə bir dəfə 
Resvega Forte və Nutrof Forte istifadə etmək 
məsləhətdir.

Açar sözlər: Stargardt xəstəliyi, mərkəzi retinal degenerasiya, OKT, Resvega® Forte, Nutrof® Forte
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STARGARDT'S DYSTROPHY – ANALYSIS OF CLINICAL CASES

SUMMARY

Purpose - to evaluate the results of a 
comprehensive approach to the differential diagnosis 
of Stargardt's central abiotrophy of the retina

Materials and methods
9 patients (18 eyes) were examined for Stargardt's 

disease by generally accepted methods, OCT.
Results
The onset of the disease at a later age, with the 

appearance of yellow-spotted foci, which are later 
joined by the phenomena of maculopathy, are 
characteristic of Stargardt's disease. Characteristic 

OCT signs are pronounced thinning of the retina in 
the fovea, foveola, due to the absence (visualization 
of the structure) of the outer nuclear layer, segments 
of photoreceptors with a zone of ellipsoids, and the 
outer boundary membrane. 

Conclusion 
Considering the significant thinning of the 

photoreceptor layer, to stabilize visual functions, it is 
advisable to use Resvega Forte and Nutrof Forte once 
a day for 6 months.

Key words: Stargardt's disease, central retinal degeneration, OKT, Resvega® Forte, Nutrof® Forte 

Заболевания сетчатки, и, в частности, наслед-
ственная патология, привлекают внимание оф-
тальмологов как одна из частых причин инва-
лидности по зрению. Макулярная дегенерация 
Штаргардта является наиболее распространен-
ной наследственной дистрофией как у взрослых, 
так и детей с распространенностью 1 на 8000-
10000. Характеризуется двусторонней прогрес-
сирующей потерей центрального зрения и субре-
тинальным отложением липофусцино подобных 
веществ [1-7]. Имеет аутосомно-рецессивный 
тип наследования, связанный с мутациями в Гене 
ABCA4 [8-12]. 

Характерные жалобы на снижение централь-
ного зрения, размытость изображения. По дан-
ным ОКТ характерны атрофия сетчатки на уров-
не пигментного эпителия [10,11]. Признаки на 
сканнах ОКТ при болезни Штаргардта включают 
оптически пустую щель в центральной ямке у па-
циентов с макулопатией по типу «бычьего глаза», 
гиперрефлексивную наружную ограничительную 
мембрану, грыжи ткани сетчатки из-за разрывов 
мембраны Бруха и хориоидальных каверн [12].

Известны два основных типа болезни Штар-
гардта: I тип ювенильная наследственная ма-
кулодистрофия наблюдается у детей 6-12 лет. 
Скопление в центре коричневого пигмента, окру-
женного участками гипердепигментации, клини-
ческая картина напоминает «бычий глаз». ФАГ 
выявляет «оконченные» дефекты пигментного 

эпителия сетчатки и «темные» участки сосуди-
стой оболочки, не пропускающие флюоресцеин. 
Отсутствие флюоресцеина в макулярной области 
называют «молчаливой хореоидеей». Болезнь 
Штаргардта II типа. На глазном дне множествен-
ные и распространенные изменения в виде жел-
товато беловатых точек и полос, создающих вид 
желто-пятнистого глазного дна. Для картины 
ФАГ характерны: участки с гиперфлюоресценци-
ей, которые становятся гипофлюоресцентными, 
за счет атрофии пигментного эпителия [13].

В настоящее время не существует эффектив-
ной терапии болезни Штаргардта. Для сохране-
ния остроты зрения мы обратили внимание на 
препараты Ресвега Форте и Нутроф Форте. Ком-
поненты формулы AREDS доказали свою эффек-
тивность в менеджменте возрастной дегенера-
ции, доказано уменьшая риск прогрессирования 
дистрофических изменений.

Назначение антиоксидантов формулы AREDS 
и AREDS II (где не только цинк, витамин С, Е, 
но и лютеин 10 мг и зеаксантин 2 мг) – является 
аксиомой современной офтальмологии при воз-
растной макулодистрофии. Поэтому, учитывая 
отсутствие другого доказанного патогенетическо-
го лечения, мы и рекомендуем формулу AREDS 
II, усиленную ресвератролом, Омега-3 и вита-
мином D для поддержания жизнедеятельности и 
функциональности фоторецепторного слоя, стра-
дающего болезнью Штаргардта. Целесообразно 
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использовать каротиноиды лютеин и зеаксантин, 
входящие в состав Нутроф® Форте и Ресвега 
Форте и которые как раз и формируют макуляр-
ный пигмент [14]. Ресвератрол активирует путь 
репликации митохондриальной ДНК, ингибиру-
ет процессы апоптоза и ингибирует активность 
ингибитора (BI-1), что приводит к транскрипции 
и репликации митохондриальной ДНК [15, 16]. 
Использование ресвератрола эффективно предот-
вращало увеличение производства внутриклеточ-
ных активных форм кислорода, а также снижало 
экспрессию липофусцина и накопление карбони-
лированных белков [17]. Кроме Ресвега® Форте, 
в перерывах между курсами мы использовали Ну-
троф® Форте, содержащий витамины и микроэ-
лементы с антиоксидантными свойствами, лю-
теин, зеаксантин, омега-3 незаменимые жирные 
кислоты, экстракт культурного Vitis Vinifera, со-
держащий 5% ресвератрола, и витамин D. Компо-
ненты усиленной формулы Ресвега® Форте обла-
дают дополнительным противовоспалительным, 
антиангиогенным и антифиброзным действием, в 
то время как компоненты Нутроф® Форте преи-
мущественно повышают плотность макулярного 
пигмента и способствуют улучшению трофики и 
микроциркуляции в сетчатке.

Таким образом, назначение в комплексном 
лечении Ресвега® Форте 2 капсулы в сутки по 6 
месяцев и Нутроф® Форте 1 капсула раз в сутки 
во время перерывов между курсами Ресвега явля-
ется обоснованными.

Цель – оценить результаты наблюдения раз-
личных клинических случаев болезни Штаргард-
та.

Материалы и методы 
Проведенное исследование является частью 

плановой научно-исследовательской тематики 
кафедры офтальмологии Одесского Националь-
ного медицинского университета. Морально-э-
тический аспект исследований основан на поло-
жениях Хельсинской Декларации про моральное 
регулирование медицинских исследований, Кон-
венции Совета Европы о правах человека и био-
медицины, соответствующих законов Украины, 
исследование является открытым и не интервен-
ционным.

Наблюдения, обследования и лечение 9 боль-
ных (18 глаз) болезнью Штаргардта пациентов с 
болезнью Штаргардта проведено в БМЦ МОЗ ОН 
МедУ г. Одессы. 

Критерии включения в исследование: наличие 
наследственной дистрофии сетчатки – болезни 
Штаргардта; критерии исключения: сахарный 
диабет, острые инфекционные, вирусные, сердеч-
но-сосудистые заболевания, нарушения кровоо-
бращения в магистральных сосудах глаза.

Диагноз «болезнь Штаргардта» устанавлива-
ли соответственно Международной классифика-
ции 10-го пересмотра (2019г.), основываясь на 
данных анатомической локализации первичного 
очага воспаления, патморфологии, активности 
воспаления [18].

Проводимое пациентам офтальмологическое 
обследование включало визометрию, рефракто-
метрию, тонометрию, периметрию, биомикро-
скопию, прямую и обратную офтальмоскопию, 
флюоресцентную ангиография (ФАГ), оптиче-
скую когерентную томографию (ОКТ), фотореги-
страцию при прозрачности преломляющих сред. 
Для проведения исследований использовался то-
мограф Spectralis OCT (Heidelberg Engineering, 
Германия). Исследования проводились в обыч-
ном и EDI-ОСТ (улучшенная глубина изображе-
ния) режимах. При клинической верификации 
центральной абиотрофии сетчатки Штаргардта 
выявлен высокий процент ошибок при перво-
начальной постановке диагноза. Комплексный 
подход позволил создать критерии ранней диф-
ференциальной диагностики болезни Штаргард-
та. Большинство семей имели единичные случаи 
заболевания в семье.

Пациенты получали патогенетически ориенти-
рованное лечение. включая: метаболическую, со-
судорасширяющую, дедистрофическую терапию.

Результаты и их обсуждение
Дистрофия Штаргардта является заболева-

нием, которое чаще всего передается по наслед-
ству. Болезнь имеет разные степени тяжести и 
соответственно, разные проявления. Проведен 
анализ клинических случаев у 9 пациентов с бо-
лезнью Штаргардта. Заболевание у всех больных 
дебютировало понижением центральной остроты 
зрения. Средняя острота зрения с максимальной 
коррекцией составила 0,02±0,1. Срок наблюдения 
за больными составил 10 лет. У всех пациентов 
наблюдались дефекты в поле зрения. Изменения 
периферического поля зрения отмечены у одного 
пациента. У всех пациентов отмечено нарушение 
(сужение) цветового восприятия на красный и зе-
леный цвета разной степени выраженности.
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При проведении электрофизиологических ис-
следований у пациентов с абиотрофией Штар-
гардта обнаружены низкие частотные и ам-
плитудные показатели фотопической ЭРГ при 
сохраненных скотопических компонентах ЭРГ. 
Данные ОКТ подтвердили, что местом локали-
зации аномальных включений является пигмент-
ный эпителий сетчатки. Локализация может быть 
парафовеолярна, а может распространяться на 
зону фовеа. В более развитых случаях атрофия 
наружных слоев сетчатки имеет более распро-
страненный характер и у 3 больных (6 глаз) мы 
наблюдали географическую атрофию сетчатки.

Дополнительные методы обследования, такие 
как флуоресцентная ангиография и аутофлуорес-
ценция глазного дна показывают характерную 
темную хориоидею, это наблюдается в 70% слу-
чаев в разной степени проявлений. В 6 случаях 
(12 глаз) болезнь Штаргардта сопровождается 
синдромом желто пятнистого глазного дна. Бо-
лезнь у этих больных начиналась в более позднем 
возрасте, начиналась с появления желто-пятни-
стых фокусов, к которым позже присоединяются 
явления макулопатии, характерные для болезни 
Штаргардта.

Возможности, которые практическая офталь-
мология получает при использовании техноло-
гии оптической когерентной томографии, делают 

этот этап дифференциальной диагностики ис-
ключительно важным, практически решающим. 
Визуализация состояния сетчатки с морфоме-
трическими изменениями настолько показатель-
на, что диагноз этой патологии можно выставить 
прямо во время проведения самого исследования. 
Характерные особенности визуализации состо-
яния сетчатки при болезни Штаргардта ставят 
ОКТ (СОКТ) на экспертный уровень.

Типичный случай заболевания Штаргардта: 
пациентка В., 35 лет. Болеет на протяжении по-
следних восемнадцати лет. В начале заболевания 
на глазном дне не наблюдалось патологических 
изменений, за исключением исчезновения фове-
олярного рефлекса и появления желтоватых крап-
чатых очагов (дефектов пигменного эпителия). 
Зрение снизилось постепенно на обоих глазах 
до 0,09 не корр. Постепенно количество фокусов 
увеличивалось. В макулярной зоне появились ко-
стры с пигментом и металлическим блеском. Кар-
тина глазного дна правого и левого глаза (рис.1.).

Флюоресцентная ангиография обоих глаз 
отображает атрофию пигментного эпителия, по-
лиморфные фокусы в зоне заднего полюса и на 
средней периферии глазного дна (Рис. 2).

По данным ОКТ наблюдается утончение сет-
чатки в фовеа, фовеоле (Рис.3)

А. Б. 
Рис. 1. Больная В. Картина глазного дна: А – правый глаз; Б – левый глаз

А. Б. 
Рис. 2. Больная В. ФАГ: А – правый глаз; Б – левый глаз
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А. 

Б. 
Рис. 3. Больная В. ОКТ: А – правый глаз; Б – левый глаз

В поле зрения правого глаза (240), наблюдает-
ся глубокая депрессия в центральной зоне MD = 
- 29,51 dB, PSD 5,86 dB, VFI 7%. На левом гла-
зу: глубокая депрессия центрального поля зрения 
MD = - 25,62 dB, PSD 6,42 dB, VFI 17% (Рис.4).

Учитывая, что эффективного лечения болезни 
Штаргардта на сегодняшний день не существует, 
для сохранения зрительных функций с целью пре-
дотвратить дальнейшее истончение макулярного 
пигмента пациентка получала Ресвега® Форте 2 
капсулы 1 раз в сутки 6 месяцев, после перерыва, 
составившего 3 летних месяца, продолжала при-
ем ® Форте и Нутроф® Форте поочередно по 3 
месяца на постоянной основе.

Типичную форму болезни Штаргардта мы на-
блюдали у больной К. 39 лет. Болеет в течение по-
следних 20 лет. Зрение постепенно снижалось на 
обоих глазах до 0,07-0,08 не корр. В макулярной 
зоне появились костры с пигментом и металли-
ческим блеском. Картина глазного дна правого и 
левого глаза (рис.5).

Флуоресцентная ангиография обоих глаз отра-
жает атрофию пигментного эпителия, макулопа-
тию по типу «бычьего глаза», кольцо с дефектом 
по типу «окна» с трансмиссией хориоидальной 
флуоресценции вокруг фовеолы (Рис. 6). По дан-
ным ОКТ диффузная гиперфлуоресценция заднего 
полюса глазного дна, формирование фокуса хори-
оретинальной атрофии в макулярной зоне (рис. 7).

А. Б.
Рис. 4. Больная В. Humphrey: А – правый глаз; Б – левый глаз

А. Б.
Рис. 5. Больная K. Картина глазного дна: А – правый глаз; Б – левый глаз
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А. Б.
Рис. 6. Больная К. ФАГ: А – правый глаз; Б – левый глаз

А. Б.
Рис. 7. Больная К. ОКТ А – правый глаз; Б – левый глаз

У всех больных наблюдается симптом хори-
оидального молчания или «темной хориоидеи». 
Дифференциальная диагностика проводится с 
колбочковой дистрофией, синдромом Барде-Би-
для, болезнью Галлервордена-Шпатца, митохон-
дриальными заболеваниями, при которых этого 
синдрома не имеет.

Гипоауто флуоресцентные дефекты могут 
быть вследствие:

А)	 сниженной концентрации липофусцина в 
RDH5 - fundus albipunctatus, 

Б)	 атрофии пигментного эпителия сетчатки 
при хориодеремии

В)	 фиброзной ткани на поздней стадии желто 
пятнистой макулярной дистрофии BEST1 
гиперауто флуоресцентные дефекты 
вследствие увеличения липофусцина, ко-
торый появляется в виде точек при ABCA4 
-ретинопатии 

Г)	 друзы в EFEMP1 – аутосомно-доминант-
ные друзы 

Д)	 дефекты окна при NMNAT1 – врожденном 
амаврозе Лебера.

Учитывая новые диагностические возможно-
сти офтальмологии, необходим новый фундамен-
тальный подход к проведению дифференциальной 
диагностики. Характерными ОКТ-признаками 
являются выраженное утончение сетчатки в фо-
веа, фовеоли, что обусловлено отсутствием (ви-
зуализации структуры) внешнего ядерного слоя, 

сегментов фоторецепторов с зоной эллипсоидов, 
наружной граничной мембраны. Средние и вну-
тренние слои сетчатки не изменены.

Представлены данные больного В, 34 года, бо-
леет с 12 лет. На рис. 8, 9 приведены параметры 
участка отсутствия всех вышеупомянутых струк-
тур правого и левого глаза (2411 и 2357 мкм со-
ответственно) и участка, за пределами которого 
восстанавливаются все структуры внешних слоев 
сетчатки, в том числе и зоны эллипсоидов вну-
тренних сегментов фоторецепторов. Как можно 
увидеть на приведенных сканах, поражение охва-
тывает почти 2/3 участка макулы, то есть не толь-
ко чисто колбочковый аппарат, но и палочковые 
рецепторы тоже. Состояние (уровень) зритель-
ных функций, в первую очередь остроты зрения, 
корректирует с понижением толщины сетчатки в 
фовеоле и зависит от размеров зоны поражения 
фоторецепторного аппарата и внешнего ядерно-
го слоя. Исследователи Национального институ-
та глаза Бетесда, Мериленд, США разработали 
и проверили метод, основанный на работе ис-
кусственного интеллекта, для оценки состояния 
пациентов с болезнью Штаргардта. Метод коли-
чественно определяет потерю светочувствитель-
ных клеток сетчатки глаза, которая происходит 
вследствие заболевания, и дает необходимую 
информацию для мониторинга таких пациентов. 
Исследователи сосредоточились на состоянии 
фоторецепторов в сегменте, известном как эл-
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липсоидная зона – особой внутренней/наружной 
границы между частями фоторецепторов, которая 
уменьшается или теряется из-за заболевания. Ис-
следователи также изучали внешний ядерный слой 
в области, непосредственно окружающий участок 
потери эллипсоидной зоны [19]. Полученные дан-
ные по флуоресцентной ангиографии совпадают с 
данными ОКТ, то есть происходит истончение пиг-
ментного эпителия и слоев сетчатки [20].

Анализируя состояния сетчатки зоны паци-
ентов по данным ОКТ, обнаружили, что потеря 
эллипсоидной зоны (мера тяжелой дегенерации 
фоторецепторов) и утончение внешнего ядерно-
го слоя за пределами этих областей (мера легкой 
дегенерации фоторецепторов) происходили по 
предполагаемой временной и пространственной 
закономерности. Эти данные совпадают с полу-
ченными нами клиническими результатами.

Рис. 8. Больной В. ОКТ правого глаза

Рис. 9. Больной В. ОКТ левого глаза

Для замедления прогрессирования заболевания 
мы использовали Ресвега Форте по 2 капсулы 1 раз 
в сутки в течение 6 месяцев, учитывая существен-
ное истончение слоя фоторецепторов и Нутроф 
форте 1 раз в сутки в перерывах приема Ресвега. 
Подбор терапии для снижения влияния перекисно-
го окисления липидов, замедляющий гибель пиг-
ментного эпителия, предотвращает повреждение 
фоторецепторного слоя. Противодействие оксида-
тивному стрессу является потенциальной страте-
гией для повышения жизнеспособности нейронов 
сетчатки при нейродегенеративных заболеваниях. 
Одним из соединений, снижающим нитроокиси-
дативный стресс в тканях организма, является фи-
тоалексин, а именно Ресвератрол [21]. В сетчатке 
действие ресвератрола антипролиферативное, ан-
тиоксидантное и противовоспалительное [22]. За 
период наблюдения под влиянием использования 
Ресвега Форте и Нутроф Форте зрительные функ-
ции у всех пациентов сохранялись. По данным 

ОКТ параметры участка отсутствия визуализации 
структуры наружного ядерного слоя, сегментов 
фоторецепторов с зоной эллипсоидов, наружной 
граничной мембраны (2411±218 мкм и 2357±131 
мкм соответственно) и участка, за пределами кото-
рого восстанавливаются все структуры наружных 
слоев сетчатки, в том числе зоны эллипсоидов вну-
тренних сегментов фоторецепторов. Поиск новых 
возможностей контролировать течение болезни 
Штаргардта продолжается. Стабилизацию зри-
тельных функций, улучшение качества жизни па-
циентов можно достичь благодаря использованию 
Ресвега® Форте и Нутроф® Форте. В будущем мы 
планируем использовать только Ресвега® Форте в 
течение 12 месяцев без перерыва, поскольку благо-
даря повышенным дозам ресвератрола, омега-3 и 
добавлению витамина D к компонентам формулы 
AREDS II он является одним из наиболее мощных 
современных антиоксидантных комплексов для 
поддержки сетчатки.
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ВЫВОДЫ:
1.	 Спектр необходимых клинических мето-

дов исследования позволяет определить точную 
клиникую форму центральной абиотрофии сет-
чатки. Начало болезни в более позднем возрасте, 
с появления желто пятнистых фокусов, к которым 
позже присоединяются явления макулопатии, что 
характерно для болезни Штаргардта.

2.	 Комплексный анализ обследования боль-
ных позволил создать критерии ранней диффе-
ренциальной диагностики болезни Штаргардта 
по данным ОКТ. Характерными ОКТ-признаками 
являются выраженное истончение сетчатки в фо-
веа, и фовеоле, что обусловлено отсутствием (ви-
зуализации структуры) внешнего ядерного слоя, 

сегментов фоторецепторов с зоной эллипсоидов, 
наружной граничной мембраны. Средние и вну-
тренние слои сетчатки не изменены.

3.	 Для сохранения зрительных функций и за-
медления прогрессирования заболевания целесо-
образно использование Ресвега® Форте 2 капсу-
лы раз в сутки курсами по 6 месяцев и Нутроф® 
Форте 1 раз в сутки в перерывах, учитывая суще-
ственное истончение слоя фоторецепторов.

4.	 Перспективы исследования наследствен-
ных дегенеративных процессов направлены на 
усовершенствование лечения и прогнозирование 
заболевания. Следующий шаг в лечении врожден-
ных и наследственных болезней – использование 
стволовых клеток. Прогресс медицинской гене-
тики позволяет развеять представление о неизле-
чимости наследственных заболеваний человека.
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