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СЛУЧАЙ ИЗ ПРАКТИКИ. СИНДРОМ  ЛЕНЦА. 
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Центр развития профессиональной квалификации медицинских работников 

 



Введение.  Синдром  Ленца  (Микрофтальмия  Ленца)  является  крайне  редким

наследственным  синдромом,  который  в  полной  мере  выражается  только  у  лиц

мужского  пола.  Частота  встречаемости  заболевания  в  популяции  1:10  000.  Это

полисистемное  состояние,  которое  характеризуется  односторонней/двусторонней

микрофтальмией  или  анофтальмией,  сочетанной  с  пороками  развития

костномышечной и мочеполовой систем. 

В  клинике  наблюдается  односторонняя/двусторонняя  микрофтальмия  или

анофтальмия,  лицевой  дисморфизм,  аномалии  конечностей,  нарушения

мочеполовой системы. В большинстве случаев,  страдают оба глаза,  и  они могут

быть разного размера. В некоторых случаях наблюдалась микрокорнеа. В радужной

оболочке  может  присутствовать  колобома.  Колобомы  встречаются  и  в  других

тканях глаз,  включая  цилиарное тело,  сосудистые оболочки.  Во многих случаях

верхние веки свисают из-за паралича мышц (блефароптоз). Перечисленные глазные

аномалии  могут  привести  к  нарушению  зрения  или  к  полной  слепоте.  Степень

нарушения  зрения  будет  зависеть  от  тяжести  и   комбинации  присутствующих

глазных аномалий.  Характерные аномалии развития головы и лица: микроцефалия,

пороки развития ушей и зубов. В некоторых случаях, уши могут быть маленькими и

неправильной формы. Иногда диагностируется нарушение слуха. Зубы могут быть

широко расставленными и неправильной формы. Встречается  агенезия  передних

резцов.   Больные  астенического  телосложения  с  узкими  плечами  и  бедрами.  У

мальчиков  встречаются  расщелины  губы  и  неба,  скелетные  аномалии,

включающие:  кифосколиоз,  узкие  и  покатые  плечи,  слаборазвитые  ключицы,

бочкообразная  грудная  клетка.  Кроме  того,  дети  часто  имеют  пороки  развития

пальцев: клинодактилия, синдактилию, камптодактилию, полидактилию. Стопы в

эквиноварусном  положении.  Примерно  половина  детей  имеют  аномалии

репродуктивной и мочевыводящей систем.   



В  большинстве  случаев  больные  синдромом

Ленца  имеют  умеренные  или  тяжелые

задержки  темпов  психомоторного  развития,  в

дальнейшем  разную  степень  умственной

отсталости.  

Актуальность.   Среди врожденных аномалии

глаз  могут  встречаться  такие  состояния  как

синдром  Ленца,  по  статистике  частота

встречаемости  заболевания  в  популяции

составляет  1:10000,  приблизительно  1  млн

человек  во  всем  мире  имеет  микрофтальм  и

анофтальм с  которым имеют дело врачи офтальмлоги и невропатологи. Часто этот

синдром является предметом диагностических заблуждений из за полиморфности

клинической картины. 

Клинический случай. В клинику  обратился больной М.М.М, 11 лет, с жалобами

на  недоразвитие  правого  глазного  яблока,  нарушения  зрения,   задержку  темпов

психомоторного развития, агрессивность. Из анамнеза ребенок болен с рождения,

брак неродственный,  отмечается перинатальная отягощенность,  лечился несколько

раз  в  раннем  детском  возрасте,  тогда  был  поставлен  диагноз  синдром  Ленца  и

Петерса. Долгое время не лечился. Объективно: стигмирован, справа анофтальмия,

слева  микроофтальмия,  диспропорция  как  челюстно-лицевая,  так  и  скелетная.

Аномалия зубо-челюстной системы, тригоноцефалия, деформация ушных раковин,

нистагм, дисплазия зубной эмали, короткая шея, слева пронаторная контрактура 

руки.  Миопия,  бельмо,  пальцы  короткие,  низкорослость,  олигофрения.

Сенсомоторная  алалия.  На  МРТ:  тригоноцефалия,  протяженные  учатки  глиоза

белого  вещества  обоих  полушарий  головного  мозга.  Признаки  внутричерепной

гипертензии,  последствия   отслойки  сетчатки  правого  глазного  яблока,

двухсторонний мастоидит.  



Произвели  рассечение уздечки языка.  

 Диагноз. Диагноз был поставлен на основании типичных клинических данных, 

фенотипических  проявлений  данного  состояния,  а  также  заключения  генетика,
офтальмолога, ортопеда и МРТ головного мозга: Дизэмбриогенез, множественные
аномалия развития, синдром Ленца. Фон- хондродистрофия. 

Выводы. 1. Данный случай уникален тем, что у ребенка не изолированный синдром

Ленца, у неге еще имеется сочетанная патология по типу хондродисплазии.  

2. Имеющаяся  сочетанная  патология  в  виде  хондродисплазии,  а  так  же

отягощенного  неврологического  фона  с  наличием  глиозных  участков  на  МРТ и

задержки  развития  усугубляет  течение  данного  заболевания  и  ограничивает

возможности реабилитационных мероприятий.  

3. Прогноз  в  отношении  нарушенных  функции  неблагоприятный.

Требуется  мультидисциплинарный  подход  со  стороны  ортопеда,  офтальмолога,

психолога, невропатолога, логопеда. 
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