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ДІАГНОСТИКИ
Одеський національний медичний університет, Одеса, Україна
Макулярна дегенерація Штаргардта є найпоширенішою спадковою макулярною дистрофією як у дорослих, так і у дітей із поши-

реністю 1 на 8000–10000.
Проведено оцінку результатів комплексного підходу до диференційної діагностики центральної абіотрофії сітківки Штаргардта. 

Обстежено 9 хворих (18 очей) на хворобу Штаргардта загальноприйнятими методами та ОКТ.
Початок хвороби в більш пізньому віці з появи жовто плямистих фокусів, до яких пізніше приєднуються явища макулопатії, 

є характерними для хвороби Штаргардта. Характерними ОКТ-ознаками є виражене потоншення сітківки у фовеа, фовеолі, що зумов-
лено відсутністю (візуалізації структури) зовнішнього ядерного шару, сегментів фоторецепторів із зоною еліпсоїдів, зовнішньої меж-
ової мембрани. Доцільним є використання Ресвега та Нутроф форте з метою стабілізації зорових функцій.

Ключові слова: хвороба Штаргардта, ОКТ, Ресвега® Форте, Нутроф® Форте.
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STARGARDT’S CENTRAL ABIOTROPHY OF THE RETINA. A COMPREHENSIVE APPROACH TO 

DIFFERENTIAL DIAGNOSIS
Odesa National Medical University, Odesa, Ukraine
Stargardt macular degeneration is the most common inherited macular dystrophy in both adults and children, with an incidence of 1 in 

8.000–10.000. 
The purpose of the study is 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 via generally accepted methods, OCT.
Research 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. According to OCT data, the parameters of the area of the absence of visualization of the 
structure of the outer nuclear layer, segments of photoreceptors with a zone of ellipsoids. The outer boundary membrane (2411±218 μm and 
2357±131 μm, respectively) and the area beyond which all the structures of the outer layers of the retina are restored. 

Conclusions 
1. The range of necessary clinical research methods allows determining the exact clinical and genetic form of central retinal abiotrophy. 

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.

2. A comprehensive analysis of the examination of patients made it possible to develop criteria for the early differential diagnosis of 
Stargardt’s disease based on OCT data. 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.

3. To preserve visual functions and slow down the progression of the disease, it is advisable to use Resvega® Forte and Nutrof® Forte 1 
time a day for 6 months, taking into account the significant thinning of the photoreceptor layer.

Key words: Stargardt’s disease, OKT, Resvega® Forte, Nutrof® Forte. 
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Стаття поширюється на умовах ліцензії 

Вступ. Останніми роками захворювання сітківки, 
і зокрема спадкова патологія макулярної ділянки, при-

вертають велику увагу офтальмологів як одна з най-
частіших причин інвалідності по зору. Макулярна деге-
нерація Штаргардта є найпоширенішою спадковою 
макулярною дистрофією як у дорослих, так і у дітей із 
поширеністю 1 на 8000–10000. Характеризується дво-
сторонньою прогресуючою втратою центрального зору 
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та субретинальним відкладенням ліпофусцино поді-
бних речовин [1; 2; 3; 4; 5; 6; 7]. Має аутосомно-реце-
сивний тип успадкування, пов’язаний із хвороботвор-
ними мутаціями в Ген ABCA4 [8; 9; 10; 11; 12]. 

Характерні проблеми зниження центрального зору: 
зображення розмите, спотворене, з характерною маку-
лярною атрофією та жовто-білими цятками на рівні 
пігментного епітелію (за даними ОКТ) сітківки на 
задньому полюсі [13; 14]. Ознаки ОКТ у разі хвороби 
Штаргардта включають оптично порожню щілину 
в ямці у пацієнтів із макулопатією «бичачого ока», 
гіперрефлексивну зовнішню обмежувальну мембрану, 
грижі тканини сітківки через розриви мембрани Бруха 
і хоріоїдальних каверн [15].

Є два основних типи хвороби Штаргардта: I тип 
ювенільна спадкова макулодистрофія спостерігається 
у дітей віком 6–12 років. Скупчення в центрі коричне-
вого пігменту, оточеного ділянками гіпердепігментації, 
клінічна картина нагадує «бичаче око». ФАГ виявляє 
«закінчені» дефекти пігментного епітелію сітківки та 
«темні» ділянки судинної оболонки, які не пропуска-
ють флюоресцеїн. Відсутність флюоресцеїну в маку-
лярній ділянці називають «мовчазною хореоїдією». 

Хвороба Штаргардта ІІ типу. На очному дні мно-
жинні та поширені зміни у вигляді жовтувато-білуватих 
крапок і смуг, що створюють вигляд жовто плямистого 
очного дна. Картина ФАГ також: ділянки з гіперфлюо-
ресценцією стають гіпофлюоресцентними, атрофія піг-
ментного епітелію [16]. 

Натепер не існує ефективної терапії хвороби Штар-
гардта. Для збереження гостроти зору ми звернули 
увагу на Ресвега® Форте та Нутроф® Форте. Ком-
поненти формули AREDS довели свою ефективність 
у менеджменті вікової дегенерації, доведено зменшу-
ють ризик прогресування дистрофічних змін. Саме при-
значення антиоксидантів формули AREDS та AREDS II 
(де є не лише цинк, вітамін С, Е, але й лютеїн 10 мг та 
зеаксантин 2 мг) і є аксіомою сучасної офтальмології 
у разі вікової макулодистрофії. Тому з огляду на відсут-
ність іншого доведеного патогенетичного лікування ми 
і рекомендуємо формулу AREDS II, посилену ресвера-
тролом, Омега-3 та вітаміном D. Для підтримки життє-
діяльності і функціональності фоторецепторного шару, 
який страждає у разі хвороби Штаргардта, доцільно 
використовувати каротиноїди лютеїн і зеаксантин, що 
входить до складу Нутроф® Форте та Ресвега Форте 
і які саме і формують макулярний пігмент [17]. Ресве-
ратрол активує шлях реплікації мітохондріальної ДНК, 
інгібує процеси апоптозу та пригнічує активність інгібі-
тор (BI-1), що призводить до транскрипції та реплікації 
мітохондріальної ДНК [18; 19]. Використання ресвера-
тролу ефективно запобігало збільшенню виробництва 
внутрішньоклітинних активних форм кисню, а також 
знижувало експресію ліпофусцину та накопичення кар-
бонільованих білків [20]. Крім Ресвега® Форте, в пере-
рвах між курсами ми використовували Нутроф® Форте, 
який містить вітаміни та мікроелементи з антиокси-
дантними властивостями, лютеїн, зеаксантин, омега-3 
незамінні жирні кислоти, екстракт винограду куль-
турного Vitis Vinifera, що містить 5% ресвератролу, та 
вітамін D3. Компоненти посиленої формули Ресвега® 

Форте мають додаткову протизапальну, антиангіогенну 
та антифіброзну дію, тоді як компоненти Нутроф® 
Форте переважно підвищують щільність макулярного 
пігменту та сприяють покращенню трофіки та мікро-
циркуляції у сітківці. Таким чином, призначення в ком-
плексному лікуванні Ресвега® Форте 2 капсули на добу 
по 6 місяців та Нутроф® Форте 1 капсула раз на добу 
під час перерв між курсами Ресвега є обґрунтованим.

Мета – оцінити результати комплексного підходу 
до диференційної діагностики центральної абіотрофії 
сітківки Штаргардта.

Матеріали і методи. Дослідження засноване на ана-
лізі 18 очей 9 пацієнтів віком від 20 до 52 років з цен-
тральною абіотрофією сітківки, хворобою Штаргардта, 
які перебували на обстеженні та лікуванні в БМЦ МОЗ 
ОНМедУ. Середній вік маніфестації захворювання 
у всіх пацієнтів становив 16,7±12,9 року. 

Проведене дослідження засноване на положеннях 
Гельсінської Декларації про моральне регулювання 
медичних досліджень, Конвенції Ради Європи про 
права людини та біомедицину, відповідних законів 
України.

Пацієнти, обстежені нами, мали початкову, розви-
нену і далекосяжну стадії захворювання. Проводився 
комплекс клініко-функціональних показників зоро-
вого аналізатора: візометрія, динамічна або статична 
периметрія, біомікроскопія, пряма та зворотна офталь-
москопія, дослідження кольоровідчуття, електрорети-
нографія, оптична когерентна томографія (ОКТ), фото-
реєстрація очного дна, флюоресцентна ангіографія. 
Для проведення досліджень використовувався томо-
граф Spectralis OCT (Heidelberg Engineering, Німеч-
чина). Дослідження проводили у звичайному та EDI-
ОСТ (покращена глибина зображення) режимах. У разі 
клінічної верифікації центральної абіотрофії сітківки 
Штаргардта виявлено високий відсоток помилок під 
час первинної постановки діагнозу. Комплексний під-
хід дозволив розробити критерії ранньої диференціаль-
ної діагностики хвороби Штаргардта. Більшість сімей 
мали поодинокі випадки захворювання на сім’ї.

Результати дослідження і їх обговорення. Дистро-
фія Штаргардта є захворюванням, що найчастіше пере-
дається у спадок. Хвороба має різні ступені важкості 
і відповідно різні прояви. Проведено аналіз клінічних 
випадків у 9 пацієнтів з хворобою Штаргардта. Захво-
рювання у всіх хворих дебютувало зниженням цен-
тральної гостроти зору. Середня гострота зору з мак-
симальною корекцією становила 0,02 ± 0,1. Термін 
нагляду за хворими становив 5 років. У всіх пацієнтів 
спостерігалися дефекти у полі зору. Зміни периферич-
ного поля зору зафіксовано у одного пацієнта. У всіх 
пацієнтів відзначено порушення (звуження) колірного 
сприйняття на червоний та зелений кольори різного 
ступеня вираженості. Під час проведення електро-
фізіологічних досліджень у пацієнтів з абіотрофією 
Штаргардта виявлено низькі частотні та амплітудні 
показники фотопічної ЕРГ при збережених скотопіч-
них компонентів ЕРГ. Дані ОКТ підтвердили, що міс-
цем локалізації аномальних включень є пігментний 
епітелій сітківки. Локалізація може бути парафовео-
лярно, а може поширюватися на зону фовеа. У більш 
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розвинених випадках атрофія зовнішніх шарів сітківки 
має більш поширений характер, і у 2 хворих (4 ока) ми 
спостерігали географічну атрофію сітківки. Додаткові 
методи обстеження, такі як флуоресцентна ангіографія 
і аутофлуоресценція очного дна, показують характерну 
темну хоріоїдею, це спостерігається в 70% випадків 
у різному ступені проявів. У 4 випадках (8 очей) хво-
роба Штаргардта супроводжується синдромом жовто 
плямистого очного дна. Хвороба у цих хворих почина-
лася в більш пізньому віці, починалася з появи жовто 
плямистих фокусів, до яких пізніше приєднуються 
явища макулопатії, що є характерними для хвороби 
Штаргардта.

Можливості, що практична офтальмологія отримує 
у разі використання технології оптічної когерентної 
томографіїї, роблять цей етап диференціальної діа-
гностики виключно важливим, практично вирішаль-
ним. Адже візуалізація стану сітківки з морфоретріч-
ними змінами є настільки показовою, що діагноз цієї 
патології можна встановити прямо під час проведення 
самого дослідження. Характерні особливості візуаліза-
ціїї стану сітківки у разі хвороби Штаргардта ставлять 
ОКТ (СОКТ) на рівень експертної.

Типовий виподок хвороби Штаргардта: паці-
єнтка  В., 35 років. Хворіє протягом останніх десяти 
років. На початку захворювання на очному дні не 
спостерігалося патологічних змін, за виключенням 
зникнення фовеолярного рефлексу і появи крапчастих 
жовтуватих вогнищ (дефектів пігментного епітелію). 
Зір знизився поступово на обох очах до 0,09 не кор. 
Поступово кількість фокусів збільшувалася. В маку-
лярній зоні з’явилися вогнища з пігментом і метале-
вим блиском. Картина очного дна правого та лівого 
ока (рис. 1).

Рис. 1. Хвора В. Картина очного дна: А – праве око; В – ліве око
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очного дна (рис. 2). 

  
Рис. 2. Хвора В. ФАГ: А – праве око; В – ліве око 

 

За даними ОКТ спостерігається потоншення сітківки у фовеа, фовеолі (рис. 

3). 
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Флюоресцентна ангіографія обох очей відображає 
атрофію пігментного епітелію, поліморфні фокуси 
в зоні заднього полюса і на середній периферії очного 
дна (рис. 2).

За даними ОКТ спостерігається потоншення сіт-
ківки у фовеа, фовеолі (рис. 3).

У полі зору правого ока (240) спостерігається гли-
бока депресія в центральній зоні MD = – 29,51 dB, PSD 
5,86 dB, VFI 7%. На лівому оці – глибока депресія цен-
трального поля зору MD = – 25,62 dB, PSD 6,42 dB, VFI 
17% (рис. 3А).

З огляду на те, що ефективного лікування хвороби 
Штаргардта на сьогодні не існує, для збереження зоро-
вих функцій з метою запобігти подальшого витончення 
макулярного пігменту пацієнтка отримувала Ресвега® 
Форте 2 капсули 1 раз на добу 6 місяців, після перерви, 
що становила 3 літніх місяці, продовжувала приймати 
Ресвега® Форте та Нутроф® Форте по черзі по 3 місяці 
на постійній основі. 

Типову форму хвороби Штаргардта ми спосте-
рігали у хворої К., 39 років. Хворіє протягом остан-
ніх 20 років. Зір поступово знижався на обох очах до 
0,07–0,08 не кор. У макулярній зоні з’явилися вогнища 
з пігментом і металевим блиском. Картина очного дна 
правого та лівого ока (рис. 4).

Флуоресцентна ангіографія обох очей відображає 
атрофію пігментного епітелію, макулопатія за типом 
«бичачого ока», кільце з дефектом за типом «вікна» 
з трансмісією хоріоїдальної флуоресценції навколо 
фовеоли (рис. 5). За даними ОКТ дифузна гіперфлуорес-
ценція заднього полюса очного дна, формування фокусу 
хоріоретинальної атрофії в макулярній зоні (рис. 6).

У всіх хворих спостерігається симптом хоріоїдаль-
ного мовчання, або «темної хоріоїдеї». Диференційна 
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діагностика проводиться з колбочковою дистрофією, 
синдромом Барде-Бідля, хворобою Галлервордена-
Шпатца, мітохондріальними захворюваннями, у разі 
яких цього синдрому немає.

Гіпоаутофлуоресцентні дефекти можуть бути вна-
слідок:

A) зниженої концентрації ліпофусцину в RDH5 – 
fundus albipunctatus, 

B) атрофії пігментного епітелію сітківки у разі 
хороїдеремії, 

C) фіброзної тканини на пізній стадії жовтоподіб-
ної макулярної дистрофії BEST1, гіпераутофлуорес-
центні дефекти внаслідок збільшення ліпофусцину, що 
з’являється у вигляді цяток при ABCA4-ретинопатії, 

D) друз в EFEMP1 – аутосомно-домінантні друзи, 
E) дефекту вікна у разі NMNAT1 – вродженого амав-

розу Лебера.
З огляду на нові діагностичні можливості офталь-

мології необхідний новий фундаментальний підхід до 
проведення диференціальної діагностики. Характер-
ними ОКТ-ознаками є виражене потоншення сітківки 
у фовеа, фовеолі, що зумовлено відсутністю (візуалі-
зації структури) зовнішнього ядерного шару, сегментів 
фоторецепторів із зоною еліпсоїдів, зовнішньої меж-
ової мембрани. Середні і внутрішні шари сітківки не 
змінені.

Представлені дані хворого В, 34 роки, хворіє 
з 12 років. На рис. 7, 8 наведені параметри ділянки від-
сутності всіх вищезгаданих структур (2411 мкм та 2357 
мкм відповідно) та ділянки, за межами якої відновлю-
ються всі структури зовнішніх шарів сітківки, в тому 
числі й зони еліпсоїдів внутрішніх сегментів фото-
рецепторів. Як можна побачити на наведених сканах, 
ураження охоплює майже 2/3 ділянки макули, тобто не 
тільки суто ковбочковий апарат, але і паличкові рецеп-
тори теж. Стан (рівень) зорових функцій, насамперед 
гостроти зору, корегує зі зниженням товщини сітківки 
у фовеолі й залежить від розмірів зони ураження фото-
рецепторного апарату та зовнішнього ядерного шару. 

Дослідники Національного інституту ока Бетесда, 
Мериленд, США, розробили та перевірили метод, 
заснований на роботі штучного інтелекту, для оцінки 
стану пацієнтів із хворобою Штаргардта. Метод кіль-
кісно визначає втрату світлочутливих клітин сітківки 
ока, яка відбувається внаслідок захворювання, і дає 
необхідну інформацію для моніторингу таких пацієн-
тів. Дослідники зосередилися на стані фоторецепторів 
у сегменті, відомому як еліпсоїдна зона – особливої 
внутрішньої/зовнішньої межі між частинами фоторе-
цепторів, яка зменшується або втрачається через захво-
рювання. Дослідники також вивчали зовнішній ядер-
ний шар у ділянці, що безпосередньо оточує ділянку 
втрати еліпсоїдної зони [21]. Отримані дані щодо флу-
оресцентної ангіографії співпадають з даними ОКТ, 
тобто відбувається витончення пігментного епітелію 
і шарів сітківки [22]. 

Під час аналізу стану сітківки пацієнтів за даними 
ОКТ виявили, що втрата еліпсоїдної зони (міра тяжкої 
дегенерації фоторецепторів) і витончення зовнішнього 
ядерного шару за межами цих ділянок (міра легкої 
дегенерації фоторецепторів) відбувалися за передба-
чуваною часовою та просторовою закономірністю. 
Ці дані співпадають з отриманими нами клінічними 
результатами. 

Для сповільнення прогресування захворювання ми 
використовували Ресвега® Форте по 2 капсули 1 раз 
на добу протягом 6 місяців, враховуючи істотне витон-
чення шару фоторецепторів та Нутроф® Форте 1 раз на 
добу у перервах прийому Ресвега.

Підбір терапії для зниження впливу перекісного 
окислення ліпідів, що уповільнює загибель пігмент-
ного епітелію, запобігає пошкодженню фоторецептор-
ного шару. Протидія оксидативному стресу є потен-
ційною стратегією для підвищення життєздатності 
нейронів сітківки у разі нейродегенеративних захво-
рювань. Однією зі сполук, що знижує нитро-оксида-
тивний стрес у тканинах організму, є фітоалексин, 
а саме Ресвератрол [23]. У сітківці дія ресвератролу Рис. 7. Хворий В. ОКТ лівого ока
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антипроліферативна, антиоксидантна, протизапальна 
і антиапоптотична [24]. За період спостереження під 
впливом використання Ресвега® Форте та Нутроф® 
Форте зорові функції у всіх пацієнтів зберігалися. За 
даними ОКТ параметри ділянки відсутності візуаліза-
ції структури зовнішнього ядерного шару, сегментів 
фоторецепторів із зоною еліпсоїдів, зовнішньої меж-
ової мембрани (2411±218 мкм та 2357±131 мкм від-
повідно) та ділянки, за межами якої відновлюються 
всі структури зовнішніх шарів сітківки, в тому числі 
й зони еліпсоїдів внутрішніх сегментів фоторецеп-
торів. Пошуки нових можливостей контролювати 
перебіг хвороби Штаргардта триває. Стабілізації 
зорових функцій, покращення якості життя пацієн-
тів можна досягти завдяки використанню Ресвега® 
Форте і Нутроф® Форте. В майбутньому ми плану-
ємо використовувати лише Ресвега® Форте протягом 
12 місяців без перерви, оскільки завдяки підвищеним 
дозам ресвератролу, омега-3 та додаванню вітаміну D 
до компонентів формули AREDS ІІ він є одним з най-
більш потужних сучасних антиоксидантних комплек-
сів для підтримки функціонування сітківки.

Висновки.
1. Спектр необхідних клінічних методів дослі-

дження дозволяє визначити точну клініко-генетичну 
форму центральної абіотрофії сітківки. Початок хво-

роби в більш пізньому віці з появи жовто плямистих 
фокусів, до яких пізніше приєднуються явища макуло-
патії, є характерними для хвороби Штаргардта.

2. Комплексний аналіз обстеження хворих дозволив 
розробити критерії ранньої диференційної діагнос-
тики хвороби Штаргардта за даними ОКТ. Характер-
ними ОКТ-ознаками є виражене потоншення сітківки 
у фовеа, фовеолі, що зумовлено відсутністю (візуалі-
зації структури) зовнішнього ядерного шару, сегментів 
фоторецепторів із зоною еліпсоїдів, зовнішньої меж-
ової мембрани. Середні і внутрішні шари сітківки не 
змінені.

3. Для збереження зорових функцій та сповільнення 
прогресування захворювання є доцільним викорис-
тання Ресвега® Форте 2 капсули раз на добу курсами по 
6 місяців та Нутроф® Форте 1 раз на добу у перервах, 
враховуючи істотне витончення шару фоторецепторів.

Перспективи дослідження спадкових дегенератив-
них процесів спрямовані на вдосконалення лікування 
і прогнозування захворювання. Наступний крок у ліку-
ванні вроджених і спадкових хвороб – використання 
стовбурових клітин. Передові медичні технології ство-
рюють реальні передумови для заміни пошкоджених 
клітин організму здоровими. Прогрес медичної гене-
тики дозволяє розвіяти уявлення про невиліковність 
спадкових хвороб людини.
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