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Резюме
Актуальность. Исследование цветовосприятия у пациентов с ахроматопсией помогает вовремя выявить и дифферен-
цировать данную патологию от заболеваний, имеющих схожую клиническую симптоматику. Это становится все более 
актуальным в связи с ведущимися разработками в области вирус-векторной терапии с использованием аденоассоции-
рованного вируса, несущего гены CNGB3 и CNGA3. Цель – исследовать особенности восприятия цветных изображений 
пациентами с ахроматопсией, используя, помимо общепринятых, разработанные собственные тесты для количествен-
ной оценки яркости воспринимаемых изображений. Материалы и методы. С января по май 2022 г. наблюдали пять 
пациентов школьного возраста (12–17 лет) с  врожденной колбочковой дисфункцией (полной ахроматопсией), группа 
контроля включала 36 школьников от 10 до 17 (в среднем 13,4 ± 0,5) лет с нормальным состоянием зрительных функций. 
Офтальмологическое обследование включало стандартные методы. У детей с ахроматопсией учитывали данные оптиче-
ской когерентной томографии (ОКТ) и показатели электрофизиологических исследований (ЭФИ). Для оценки цветового 
зрения использовали следующие методы: полихроматические таблицы Е. Б. Рабкина, Neitz Test, дихотомический тест 
Фарнсворта – Манселла D‑15 (Farnsworth–Munsell Dichotomodus D‑15 Test), исследование поля зрения на белый и цвет-
ные стимулы (на периметре ПНР‑03). Кроме того, у детей с ахроматопсией сравнивали восприятие цветовых стимулов 
и ахроматических, используя специальные собственные изображения. Результаты. Сравнение результатов исследования 
цветового зрения у пациентов с ахроматопсией разными способами демонстрирует наибольшую вероятность диагности-
ческих ошибок при использовании полихроматических таблиц, что может быть связано со способностью этих пациентов 
различать тестовые фигуры в некоторых таблицах на основе контраста яркости, а не контраста цветовых тонов. Повы-
шенная чувствительность фоторецепторов к синей части спектра и значительно сниженная чувствительность к красной 
части спектра у исследуемых может обусловливать расширение границ поля зрения на зеленый и синий стимулы (при 
этом границы поля зрения на синий стимул практически достигают значений для белого стимула), а также значительное 
сужение на красный стимул по сравнению с показателями в контрольной группе (р < 0,001). Разработанные собствен-
ные тестовые изображения позволили количественно оценить воспринимаемую пациентами с ахроматопсией яркость 
хроматических стимулов в сравнении с яркостью ахроматических. Наиболее ярким (90–100 %) для них являлся голубой 
стимул. Самым темным (минимальной яркости) воспринимался красный стимул. На основе полученных данных создана 
примерная модель восприятия цветных изображений при ахроматопсии. Заключение. Полученные данные дополняют 
существующие представления об особенностях восприятия цветных изображений пациентами с ахроматопсией и могут 
быть использованы для разработок новых и совершенствования имеющихся методов диагностики данного заболевания, 
а также для создания рекомендаций по дизайну иллюстративного, учебного и рекламного материала.
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Abstract
Introduction. Understanding the peculiarities of perception of color images by patients with achromatopsia helps to identify 
and differentiate this pathology from diseases with similar clinical symptoms in time. This is becoming increasingly relevant due 
to ongoing developments in the field of virus vector therapy using an adeno-associated virus carrying the CNGB3 and CNGA3 
genes. Purpose: to investigate the features of perception of color images by patients with achromatopsia, using in addition to 
the generally accepted developed proprietary tests to quantify the brightness of perceived images. Materials and methods. Five 
school-age patients (12–17 years) with complete achromatopsia were observed. The control group included 36 schoolchildren 
aged from 10 to 17 (av. 13.4 ± 0.5) with a normal state of visual functions. The ophthalmological examination included standard 
research methods. In children with achromatopsia, OСT data and ERG indicators were taken into account. To study color vision 
in all children, the following methods were used: E.B. Rabkin’s polychromatic tables, Neitz Test, Farnsworth–Munsell Dichoto-
modus D-15 Test, a study of the field of vision for white and colored stimuli (on the perimeter of PNR-03). In addition, in children 
with achromatopsia, the perception of color stimuli with achromatic stimuli was compared using special proprietary images. 
Results. Comparison of the results of the study of color vision in patients with achromatopsia in different ways demonstrates the 
greatest probability of diagnostic errors when using polychromatic tables, which may be due to the ability of these patients to 
distinguish test figures in some tables based on brightness contrast, rather than contrast of color tones. Increased sensitivity of 
photoreceptors to short-wave (blue part of the spectrum) radiation and significantly reduced sensitivity to short-wave (red part 
of the spectrum) in patients with achromatopsia may cause the expansion of the boundaries of the field of view to green and blue 
stimuli (while the boundaries of the field of view to the blue stimulus almost reach the values for the white stimulus), as well as a 
significant narrowing to red stimuli compared with the indicators in the control group (p < 0.001). The developed own test images 
made it possible to quantify the brightness of chromatic stimuli perceived by patients with achromatopsia in comparison with the 
brightness of achromatic stimuli. The brightest (90–100%) for them was the blue stimulus and practically merged with the white 
background of the screen. The red stimulus was perceived to be the darkest (minimum brightness). Based on the data obtained, an 
approximate model of the perception of color images in achromatopsia was created. Conclusion. The obtained data complement 
the existing ideas about the peculiarities of perception of color images by patients with achromatopsia and can be used to develop 
new and improve existing methods of diagnosing this disease, as well as to create recommendations for the design of illustrative, 
educational and advertising material.
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Актуальность
Врожденная ахроматопсия (АСНМ, палочко-

вый монохроматизм) представляет собой редкое 
(1:30 000) генетическое заболевание с  аутосомно-
рецессивным типом наследования, характеризую-
щееся колбочковой дисфункцией. Этиологическим 
фактором заболевания являются мутации в  шести 
генах (ATF6, CNGB3, CNGA3, GNAT2, PDE6C и PDE6H). 
При этом наиболее частыми являются мутации 
в  гене CNGB3 (в  40–50 % случаев ACHM), второе 

место по  распространенности занимают мутации 
в гене CNGA3 (примерно 25 % случаев) [1–4].

Выявленные гистологические изменения сет-
чатки при ахроматопсии характеризуются умень-
шенным количеством колбочек и/или их аномаль-
ным строением. Отмечают неправильную форму 
и  размеры клеток, смещение ядра, наличие PAS-
позитивных гранул. В  наружных сегментах колбо-
чек вместо йодопсина присутствует родопсин [5, 6].

Типичными клиническими проявлениями это-
го заболевания являются его ранняя манифестация 
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(признаки могут выявляться с  рождения); низкая 
стационарная острота зрения в пределах 0,05–0,30, 
достигающая максимальных значений в мезопиче-
ских и скотопических условиях; умеренная светобо-
язнь; маятникообразный горизонтальный нистагм, 
уменьшающийся и даже исчезающий при снижении 
освещения; замедленная реакция зрачков на  свет 
[1–3, 5, 6].

Характерной особенностью ахроматопсии яв-
ляется выраженная патология цветового зрения 
вплоть до  полного отсутствия восприятия цвето-
вых тонов. Зрительные функции осуществляются 
при этом в основном за счет палочковой системы, 
поэтому пациент с  полным АСНМ может хорошо 
различать градации яркости, а  с  неполным  – раз-
личать синий цвет [1–3, 5–7]. У  пациентов старше 
7–8  лет удается выявить сужение или отсутствие 
поля зрения на цветовые стимулы. В некоторых слу-
чаях обнаруживается центральная скотома, но при 
выраженном нистагме определить ее довольно 
трудно [1, 5].

Глазное дно может быть без видимой патологии, 
могут наблюдаться сглаженность или отсутствие 
фовеальных рефлексов, небольшая диспигментация 
в макулярной области, побледнение диска зритель-
ного нерва [1, 2, 5, 6].

Объективными методами диагностики ахрома-
топсии, наряду с  генетическими исследованиями, 
являются ОКТ (позволяет выявить локальное разре-
жение наружного сегмента фоторецепторов в цент-
ральной зоне, искажение макулярного интерфейса) 
и электрофизиологические исследования (электро-
ретинография  – ЭРГ, зрительные вызванные по-
тенциалы – ЗВП) [5, 8–12]. При этом ЭРГ является 
на  сегодня наиболее широко используемым мето-
дом, позволяющим дифференцировать ахроматоп-
сию от других видов патологии глазного дна [8, 9]. 
Показано, что отсутствие хроматической макуляр-
ной ЭРГ на красный стимул в сочетании с отсутст-
вием OFF-ответа колбочковой системы свидетель-
ствует об отсутствии функции «красных» колбочек. 
Отсутствие OFF-ответа является косвенным при-
знаком отсутствия функции «зеленых» колбочек, 
а отсутствие OFF-ответа на длительный стимул яв-
ляется достоверным признаком полной дисфунк-
ции OFF-каналов «красных» и  «зеленых» колбо-
чек. Характерными особенностями являются также 
снижение амплитуды №  1  и  удлинение времени 
до  пика P1, объясняющиеся отсутствием функции 
off-биполяров. Источником негативного компонен-
та № 1 при этом являются палочки (при неполной 
ахроматопсии еще и  «синие» колбочки), а  компо-
нента Р1 – on-биполяры «синих» колбочек [8, 9].

Объективные методы являются наиболее точны-
ми и  информативными, но  требуют специального 
оборудования (ОКТ и ЭРГ) и лабораторных исследо-
ваний (молекулярно-генетический метод).

В качестве субъективных методов диагности-
ки цветового зрения традиционно используют таб
личные способы (полихроматические таблицы 
Е. Б. Рабкина, Е. Н. Юстовой, Ш. Ишихара), панельные 

тесты (15-, 32‑и 100‑оттеночные тесты Фарнсворта), 
аномалоскопию [2, 13–16]. Предложены также спо-
собы оценки цветового зрения у детей, например, 
по  критической частоте слияния мельканий цвет-
ных стимулов [17, 18].

Преимуществами табличных и  панельных те-
стов являются простота использования и  доступ-
ность, возможность использовать их в  амбулатор-
ных условиях без сложного оборудования, в  том 
числе при обследовании детей. Между тем, исследо-
вание цветового зрения у пациентов с ахроматоп-
сией представляет значительные трудности. Дети 
с  ахроматопсией различают цвета по  степени их 
светлоты (яркости) и по мере накопления жизнен-
ного опыта учатся правильно называть цвета зна-
комых объектов (трава зеленая, небо голубое, клуб-
ника красная и т. д.). Поэтому в некоторых случаях 
серьезная патология цветового зрения может быть 
незаметна для окружающих (иногда и  для самого 
пациента), а результаты диагностического исследо-
вания неправильно интерпретированы врачом [2].

Понимание особенностей восприятия цветных 
изображений пациентами с  ахроматопсией помо-
гает вовремя выявить и  дифференцировать дан-
ную патологию от  заболеваний, имеющих схожую 
клиническую симптоматику (например, частичная 
атрофия зрительного нерва, глазная форма альби-
низма, врожденный нистагм неврологического про-
исхождения).

Поиск методов эффективной диагностики ахро
матопсии и  других нарушений цветового зрения 
становится все более актуальным в связи с ведущи-
мися разработками в  области вирус-векторной те-
рапии с  использованием аденоассоциированного 
вируса, несущего гены CNGB3 и CNGA3 [19–21].

Кроме того, учитывать специфику функциони-
рования зрительной системы пациентов с ахрома-
топсией важно для правильного выбора иллюстра-
тивного материала (в том числе в детских книгах), 
оформления графической и  текстовой информа-
ции, используемой в процессе учебной и професси-
ональной деятельности, уровня освещения, подбо-
ра светофильтров при оптической коррекции и т. д. 
Все это необходимо для создания оптимальных ус-
ловий зрительной работы пациентов с ахроматоп-
сией [22].

Цель  – исследовать особенности восприятия 
цветных изображений пациентами с  ахроматоп-
сией, используя разработанные собственные тесты 
для количественной оценки яркости воспринимае-
мых изображений.

Материалы и методы
Наблюдали пять пациентов школьного возраста 

с врожденной ахроматопсией. Исследование прово-
дили с января по май 2022 года на базе школьного 
отделения №  5 (для детей с  офтальмопатологией) 
школы 1499 г. Москвы. Клинические характеристи-
ки исследуемой группы представлены в табл. 1, 2. 
По  данным анамнеза в  двух предыдущих поколе-
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ниях случаев заболевания не  было, в  связи с  этим 
можно предположить аутосомно-рецессивный 
тип наследования. Результаты генетического ис-
следования удалось получить у  трех пациентов 
(№ 1–3 в табл. 1): выявлены мутации в гене CNGB3.

Примеры данных ОКТ и ЭФИ пациентов с ахро-
матопсией представлены на рис. 1, 2.

Группа контроля включала 36  школьников 
(16 девочек и 20 мальчиков) в возрасте от 10 до 17 
(в среднем 13,4 ± 0,5) лет с нормальным состояни-
ем зрительных функций. Из них у 11 детей выяви-
ли миопическую рефракцию (у трех детей – средней 
степени и у восьми – слабой). Семь детей имели ги-
перметропическую рефракцию (в  четырех случа-
ях – слабой степени и  в трех – средней). У  осталь-
ных 18  детей рефракция была эмметропической. 
Все дети контрольной группы имели остроту зрения 
не ниже 0,9 (у пациентов с аметропией в условиях 
оптической коррекции).

Офтальмологическое обследование включало 
стандартные методы для всех детей. У детей с ахро-
матопсией учитывались данные ОКТ и показатели 
ЭФИ.

Для оценки цветового зрения у  всех детей ис-
пользовали следующие методы: полихромати-
ческие таблицы Е. Б. Рабкина, Neitz Test, дихо-
томический тест Фарнсворта  – Манселла D‑15 
(Farnsworth – Munsell Dichotomodus D15 Test), иссле-
дование поля зрения на белый и цветные стимулы 
(на периметре ПНР‑03). Кроме того, у детей с ахро-
матопсией сравнивали восприятие цветовых сти-
мулов и  ахроматических, используя специальные 
собственные изображения.

Таблицы Е. Б. Рабкина применяли по  стандарт-
ной методике [13]. Предъявляли бинокулярно, с рас-
стояния 40 см от глаз и при обычной освещенности 
для жилых помещений (≈ 250 лкс).

Neitz Test предъявляли на  экране монитора 
после предварительной проверки качества цве-
топередачи дисплея при помощи спектрофото-
метра  i1Pro (Rev. E) фирмы  X‑Rite и  программы 
DisplayCal. Тест содержит девять изображений 
в  виде кругов, состоящих из  серых точек различ-
ной яркости на  белом фоне. Более темные серые 
точки образуют ахроматическую геометрическую 
фигуру (треугольник, ромб, квадрат или круг). 
Ахроматическая фигура является контрольной, 
так как различима и  при нормальном цветовом 
зрении, и  при его нарушениях. Помимо ахрома-
тической, каждый круг содержит дополнительную 
тестовую фигуру, состоящую из цветных точек раз-
ной яркости (красную, синюю, сине-зеленую, ли-
ловую и  желтую) (рис.  3). Задачей обследуемого 
ребенка являлось назвать видимые на  тестовых 
изображениях фигуры и их цвета [23, 24].

Дихотомический тест Фарнсворта – Манселла 
D‑15  представляет собой сокращенную версию 
100‑оттеночного теста и состоит из контрольной го-
лубой фишки и 15 съемных фишек с постепенным 
изменением цветовых тонов (рис. 4) [25]. Перед про-
ведением теста съемные фишки перемешивают 

и просят обследуемого расставить их в ряд по мере 
изменения оттенка, начиная от контрольной фиш-
ки. Результаты заносят в оценочный лист. О патоло-
гии цветового зрения пациента судят по нарушени-
ям порядка расстановки фишек в ряду.

Исследование поля зрения на белый и цветные 
стимулы на периметре ПНР‑03 проводили в мезо-
пических условиях (освещенность ≈ 70 лкс). В каче-
стве стимулов использовали белый, синий, зеленый 
и красный светодиодные тест-объекты средней яр-
кости диаметром 3 мм, перемещаемые по дуге пе-
риметра при помощи электрической ручки-указки. 
В связи с отсутствием у пациентов с ахроматопси-
ей способности различать цветовые тона регистри-
ровали только момент появления в поле зрения па-
циента или исчезновения из  него стимула, задача 
распознавания цвета не ставилась. Таким же обра-
зом проводили исследование и в контрольной груп-
пе детей, что обеспечивало возможность сравнения 
полученных результатов.

Специальные собственные изображения 
для сравнения хроматических и  ахроматических 
цветов пациентами с  ахроматопсией были созда-
ны на основе представлений об основных характе-
ристиках цвета: цветового тона, яркости (светлоты) 
и насыщенности [25, 26].

Длина световой волны определяет восприятие 
цветового тона (H – hue). Цветовым тоном обла-
дают только хроматические цвета, ахроматические 
цвета (белый, черный, серый) не  имеют цветового 
тона [25, 26].

Амплитуда колебаний световой волны (связан-
ная с ее квантовой энергией) характеризует яркость 
цвета (V – value / B – brightness / L – lightness). 
С  точки зрения физики наибольшей квантовой 
энергией обладают коротковолновые излучения 
(синяя часть спектра), наименьшей – длинноволно-
вые (красная часть спектра). С позиций психофизи-
ологии яркость, или светлота, цвета – это его бли-
зость к белому цвету. Чем ближе воспринимаемый 
цвет к белому, тем он светлее, а чем ближе к черно-
му – тем темнее [25, 26].

Форма световой волны, получающейся в резуль-
тате смешения световых волн различных длин, об-
условливает насыщенность цвета (S – saturation). 
Насыщенность – это густота тона, процентное соот-
ношение основного тона и примесей к нему [25, 26]. 
Чем больше в  цвете основного тона, тем он насы-
щенней. Максимально насыщенными (100 %) явля-
ются цвета спектра и пурпурного ряда.

Ахроматические цвета, не  имеющие цветового 
тона, характеризуются только яркостью. При этом 
различным хроматическим цветам при их макси-
мальной (100 %) насыщенности и максимальной яр-
кости соответствует разный уровень яркости ахро-
матического цвета [25–27].

Учитывая особенности функционирования зри-
тельной системы пациентов с  ахроматопсией, вы-
ражающиеся прежде всего в том, что за восприятие 
объектов отвечает преимущественно палочковая си-
стема, обеспечивающая оценку яркостного контра-
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Таблица 1. Клинические характеристики пациентов с ахроматопсией
Table 1. Clinical characteristics of patients with achromatopsia

№ 
Пол
Sex

Возраст,
лет
Age, years

Диагноз
Diagnosis

Острота зрения (Vis) с коррекцией 
OD/OS, усл. ед.
Глазное дно
Corrected Vis OD/OS, st. units
Fundus 

1
Ж
F

14

Врожденная колбочковая дисфункция 
(ахроматопсия) обоих глаз (OU). Врожден-
ный горизонтальный нистагм. Смешан-
ный астигматизм OU.
Congenital cone disfunction (achromatopsia) 
OU. Congenital horizontal nystagmus. Mixed 
astigmatism OU.

0,1/0,1
ДЗН монотонно-розовый с четкими грани-
цами. Макулярные рефлексы сглажены. Со-
суды без особенностей. Периферия без види-
мой патологии.
0.1/0.1
The optic disc is monotonously pink with clear 
borders. The macular reflexes are smoothed. 
The vessels are normal. The periphery has 
no visible pathology.

2
М
M

17

Врожденная колбочковая дисфункция 
(ахроматопсия) OU. Врожденный горизон-
тальный нистагм. Миопия слабой степени, 
сложный миопический астигматизм OU.
Congenital cone disfunction (achromatopsia) 
OU. Congenital horizontal nystagmus. Mild 
myopia, complex myopic astigmatism OU.

0,1/0,1
ДЗН монотонно-розовый с четкими грани-
цами. Макулярные рефлексы отсутствуют. 
Сосуды немного сужены, ход не изменен. Пе-
риферия без видимой патологии.
0.1/0.1
The optic disc is monotonously pink with 
clear borders. The macular reflexes are absent. 
The vessels are slightly narrowed, the course is 
not changed. The periphery has no visible pa-
thology.

3 
М
M

12

Врожденная колбочковая дисфункция 
(ахроматопсия) OU. Врожденный горизон-
тальный нистагм. Гиперметропия средней 
степени, сложный гиперметропический 
астигматизм OU.
Congenital cone disfunction (achromatopsia) 
OU. Congenital horizontal nystagmus. Mode
rate hyperopia, complex hyperopic astigma-
tism OU.

0,1/0,1
ДЗН желто-розовый с четкими границами. 
Макулярные рефлексы отсутствуют. Сосуды 
без особенностей. Периферия без видимой 
патологии.
0.1/0.1
The optic disc is yellow-pink with clear borders. 
The macular reflexes are absent. The vessels are 
normal. The periphery has no visible pathology.

4 
М
M

15

Врожденная колбочковая дисфункция 
(ахроматопсия) OU. Частичная атрофия 
зрительного нерва (ЧАЗН) OU. Врожден-
ный горизонтальный нистагм. Непосто-
янное расходящееся частично-аккомо-
дационное содружественное косоглазие. 
Миопия слабой степени, сложный миопи-
ческий астигматизм обоих глаз.
Congenital cone disfunction (achromatop-
sia) OU. Partial atrophy of the optic nerve 
OU. Congenital horizontal nystagmus. 
Non-permanent divergent particular-acco-
modational concomitant strabismus. Mild 
myopia, complex myopic astigmatism OU.

0,1/0,2
ДЗН бледно-розовый с четкими границами, 
узкий миопический конус. Макулярные реф-
лексы сглажены. Сосуды немного сужены. 
На периферии незначительная депигмента-
ция.
0.1/0.2
The optic disc is pale pink with clear borders, 
narrow myopic cone. The macular reflexes are 
smoothed. The vessels are slightly narrowed. 
The periphery is slightly dyspigmented.

5 
М
M

15

Врожденная колбочковая дисфункция 
(ахроматопсия) OU. ЧАЗН OU. Опериро-
ванное расходящееся косоглазие. Врож
денный горизонтальный нистагм. Гипер
метропия средней степени, сложный 
гиперметропический астигматизм OU.
Congenital cone disfunction (achromatop-
sia) OU. Partial atrophy of the optic nerve 
OU. Operated divergent strabismus. Conge
nital horizontal nystagmus. Moderate hyper-
opia, complex hyperopic astigmatism OU.

0,1/0,1
ДЗН бледно-розовый, границы четкие. Маку-
лярные рефлексы сглажены. Сосуды немного 
сужены. Периферия без патологии.
0.1/0.1
The optic disc is pale pink with clear borders. 
The macular reflexes are smoothed. The vessels 
are slightly narrowed. The periphery has no pa-
thology.
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Таблица 2. Показатели дополнительных исследований у пациентов с ахроматопсией
Table 2. Indicators of additional studies in patients with achromatopsia

№ 
ОКТ
ОСТ 

ЭРГ
ERG

ЗВП
EOP

1

OU: MZ-фовеальное углубление выра-
жено; толщина сетчатки снижена па-
рафовеолярно за счет снижения слоя 
фоторецепторов; не выражена дву-
слойность на уровне комплекса пиг-
ментного эпителия и мембраны Бруха.
OU: MZ – the foveal excavation is ex-
pressed; the retinal thickness is de-
creased parafoveolarly because of the 
photoreceptors layer reduction; the pre
sence of two layers at the level of the pig-
ment epithelium and Bruch’s membrane 
complex is not expressed.

Снижение амплитуды макси-
мального ответа, увеличение 
латентности. Колбочковый от-
вет регистрируется нестабиль-
но, увеличено время генерации 
β-волны, снижена амплитуда. 
Снижена ритмическая ЭРГ.
Reduction of the maximum re-
sponse amplitude, increase of the 
latency. The cone response regis-
tration is unstable, the period of 
a β-wave generation is increased, 
the amplitude is reduced. The 
rhythmic ERG is reduced.

Компоненты коркового ответа реги-
стрируются на все частоты паттерна. 
Конфигурация во многих сериях на-
рушена – расширение и раздвоение 
комплекса Р100. Латентность незначи-
тельно увеличена, амплитуда сниже-
на. Признаки нарушения проведения 
по зрительным проводящим путям.
The components of the cortical response 
are registered at all the frequencies of 
the pattern. The configuration in many 
series is disturbed – expansion and bifur-
cation of the P100 complex. The laten-
cy is slightly increased, the amplitude is 
reduced. Signs of the conducting along 
the visual pathways disturbance.

2

OU: MZ – фовеальное углубление выра-
жено; рефлективность сетчатки не на-
рушена, в фовеа снижение плотности 
наружных сегментов фоторецепторов; 
двуслойность на уровне пигментного 
эпителия и мембраны Бруха.
OU: MZ – the foveal excavation is ex-
pressed; the retinal reflexivity is not 
disturbed, the external segments of the 
photoreceptors density in the fovea is re-
duced; two layers at the level of the pig-
ment epithelium and Bruch’s membrane 
are present.

Амплитуда максимального отве-
та значительно снижена, увели-
чена латентность. Колбочковый 
ответ регистрируется нестабиль-
но, увеличено время генерации 
β-волны, снижена амплитуда. 
Снижена ритмическая ЭРГ.
The maximum response ampli-
tude is considerably reduced, the 
latency is increased. The cone re-
sponse registration is unstable, the 
period of a β-wave generation is in-
creased, the amplitude is reduced. 
The rhythmic ERG is reduced.

ЗВП не выделяются из фоновой рит-
мики на структурированный стимул.
The EOP do not stand out of the back-
ground rhythmics at the structured 
stimuli.

3 

OU: MZ – фовеальное углубление выра-
жено; рефлективность сетчатки не на-
рушена; интерфейс между наружным 
и внутренним сегментами фоторецеп-
торов сохранен, расширен; толщина 
сетчатки в фовеа в норме, парафове-
ально – снижена.
OU: MZ – the foveal excavation is ex-
pressed; the retinal reflexivity is not 
disturbed; the interface between the in-
ternal and external segments of the pho-
toreceptors is preserved, enhanced; the 
retinal thickness is normal in the fovea 
and reduced parafoveolarly.

Снижение амплитуды β-волны 
в 3 раза. Колбочковая и ритми-
ческая ЭРГ практически не реги-
стрируются.
The β-wave’s amplitude is reduced 
by three times; cone and rhythmic 
ERG is hardly registered.

ЗВП не выделяются из фоновой рит-
мики на структурированный стимул. 
Данных о патологии зрительного 
нерва и проводящих путей не обна-
ружено.
The EOP do not stand out of the back-
ground rhythmics at the structured 
stimuli. No pathology of the optic nerve 
and pathways is detected.

4 

OU: MZ – фовеальное углубление вы-
ражено; интерфейс между наружными 
и внутренними сегментами фоторе-
цепторов не выражен; не выражена 
двуслойность на уровне комплекса 
пигментного эпителия и мембраны 
Бруха.
OU: MZ – the foveal excavation is ex-
pressed; the internal and external seg-
ments of the photoreceptors is not ex-
pressed; two layers at the level of the 
pigment epithelium and Bruch’s mem-
brane complex are not expressed.

Амплитуда максимального отве-
та снижена в 4 раза. Колбочковая 
ЭРГ не регистрируется.
The maximum response ampli-
tude is reduced by four times. The 
cone ERG is not registered.

ЗВП не выделяются из фоновой рит-
мики на структурированные стиму-
лы, плохо выделяются из фоновой 
ритмики на гомогенное поле, нару-
шены по конфигурации, резко сни-
жены по амплитуде, симметричны. 
Латентность увеличена до 20 мс. При-
знаки органической патологии про-
водящих путей.
The EOP do not stand out of the back-
ground rhythmics at the structured sti
muli, poorly stand out of the background 
rhythmics at the homogeneous field, are 
symmetric, with disturbed configura-
tion and reduced amplitude. The laten-
cy is increased up to 20 ms. Signs of or-
ganic pathology of the pathways.
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Рис. 1. Пример ОКТ (Copernicus HR) пациента № 2 с ахроматопсией
Fig. 1. Example of OCT (Copernicus HR) of patient No. 2 with achromatopsia

№ 
ОКТ
ОСТ 

ЭРГ
ERG

ЗВП
EOP

5 

OU: MZ – фовеальное углубление выра-
жено, толщина сетчатки снижена пара-
фовеолярно за счет снижения слоя фо-
торецепторов; двуслойность на уровне 
комплекса пигментного эпителия 
и мембраны Бруха не выражена.
OU: MZ – the foveal excavation is ex-
pressed, the retinal thickness is reduced 
parafoveolarly because of the photore-
ceptors layer reduction; two layers at 
the level of the pigment epithelium and 
Bruch’s membrane complex are not ex-
pressed.

Амплитуда максимального от-
вета снижена, увеличена ла-
тентность. Колбочковый ответ 
регистрируется нестабильно, 
увеличено время генерации 
β-волны, снижена амплитуда. 
Ритмическая ЭРГ снижена.
Reduction of the maximum re-
sponse amplitude, increase of the 
latency. The cone response regis-
tration is unstable, the period of 
a β-wave generation is increased, 
the amplitude is reduced. The 
rhythmic ERG is reduced.

Не выделяются из фоновой ритмики 
на структурированный стимул. Пло-
хо выделяются из фоновой ритми-
ки на гомогенное поле. Нарушены 
по конфигурации, снижены по ам-
плитуде. Увеличена латентность. 
Признаки органической патологии 
проводящих путей.
The EOP do not stand out of the back-
ground rhythmics at the structured 
stimuli, poorly stand out of the back-
ground rhythmics at the homogeneous 
field, have disturbed configuration and 
reduced amplitude. The latency is in-
creased. Signs of organic pathology of 
the pathways.

ста, нами были созданы изображения, позволяющие 
провести сравнение воспринимаемой пациентами 
с ахроматопсией яркости хроматических и ахрома-
тических цветов. Тест представляет собой шесть изо-
бражений, каждое из которых содержит один хрома-
тический центральный кружок (1,5  см в  диаметре) 
с яркостью 50 % и шесть окружающих его ахромати-
ческих кружков (также 1,5  см в  диаметре), яркость 
которых варьирует от  0  до  90 % (рис.  5). Тестовые 
изображения предъявляли на  экране монитора по-
сле предварительного юстировки цветопередачи ди-
сплея при помощи спектрофотометра  i1Pro (Rev. E) 
фирмы X‑Rite и программы DisplayCal.

Цветовой тон центральных хроматических круж-
ков соответствует основным (красному, зеленому, 
синему) и дополнительным (желтому, голубому, ли-
ловому) цветам. Насыщенность всех хроматических 

кружков максимальна (100 %). Их цветовые характе-
ристики по системе RGB (Red, Green, Blue) представ-
лены в табл. 3.

Задачей пациента с  ахроматопсией было ука-
зать, какому из  окружающих кружков больше все-
го соответствует по яркости центральный в каждом 
тестовом изображении.

Результаты
Результаты исследования цветового зрения 
в контрольной группе
В контрольной группе при исследовании с поли

хроматическими таблицами Е. Б. Рабкина у трех де-
тей в возрасте 10 лет (одного мальчика и двух дево-
чек) возникли затруднения с  определением формы 
тестовой фигуры в  таблицах №  XIV, XV и  XX. При 

Продолжение табл. 2
Continuation of the table 2
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Рис. 2. Пример ЭРГ пациентки № 1 с ахроматопсией
Fig. 2. Example of ERG of patient No. 1 with achromatopsia

Рис. 3. Neitz-тест
Fig. 3. Neitz Test
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этом цвета отдельных кружков, составляющих эти 
изображения, дети называли правильно. Во  всех 
остальных случаях дети успешно справлялись с зада-
нием.

По Neitz Test только одна девочка 11 лет не раз-
личала форму фигур коричневого и  зеленого тона 
минимальной насыщенности. Остальные дети 
без затруднений назвали цветные фигуры во  всех 
тестовых изображениях.

При выполнении дихотомического теста 
Фарнсворта  – Манселла D‑15  у  6  детей 10–12  лет 
были небольшие погрешности ранжирования цве-
товых оттенков. При этом разница между номера-
ми тестовых фишек составляла не  более 2–3  еди-
ниц. Во всех остальных случаях дети данной группы 
расставляли фишки в правильном порядке.

Результаты, полученные при исследовании по-
лей зрения с белым и цветовыми стимулами, соот-
ветствовали норме (табл. 4).

Результаты исследования цветового зрения 
в группе детей с ахроматопсией
В полихроматических таблицах Е. Б. Рабкина все 

дети данной группы не различали цветовой тон от-
дельных кружков, но, ориентируясь по светлоте, мо-
гли назвать правильно форму в некоторых тестовых 
таблицах (II, III, VII, VIII, XIII, XVII, XXII, XXIII, XXV) 
(рис. 6). При этом все дети ошибались с формой те-
стовых фигур, предназначенных для выявления 
дихромазии (IV, V, IX, XIV).

В Neitz Test двое детей с ахроматопсией (пациен-
ты № 1 и 3) могли различить красную фигуру как бо-
лее темную относительно фона, а синюю – как более 
светлую. Во всех остальных случаях дети с ахрома-
топсией не различали тестовые фигуры.

При выполнении дихотомического теста 
Фарнсворта – Манселла D‑15 все дети с ахроматоп-
сией располагали цвета с большим разбросом между 
номерами. Результаты при повторных тестировани-

Рис. 4. Дихотомический тест Фарнсворта – Манселла D‑15
Fig. 4. Farnsworth–Munsell Dichotomodus D‑15 Test

Рис. 5. Тестовые изображения для сравнения воспринимаемой пациентами с ахроматопсией яркости хроматических 
и ахроматических цветов
Fig. 5. Test images for comparing the brightness of chromatic and achromatic colors perceived by patients with achromatopsia
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ях могли значительно варьировать, но характерной 
особенностью оставалась разница между некоторы-
ми номерами 5–6 единиц и больше (рис. 7).

Результаты исследования полей зрения с белым 
и цветовыми стимулами у пациентов с ахроматоп-
сией представлены в табл. 5.

Анализ результатов исследования границ поля 
зрения показал, что средние значения на белый и си-
ний стимулы у пациентов с ахроматопсией практиче-
ски совпадают по всем меридианам (р > 0,05). В то же 
время на  красный стимул границы поля зрения 
по всем меридианам существенно уже, а на зеленый 
шире, чем у детей контрольной группы (р < 0,001).

Результаты количественной оценки яркости 
цветового стимула в сравнении с яркостью ахрома-
тических стимулов у  пациентов с  ахроматопсией 
представлены на рис. 8.

Наиболее ярким (90–100 %) для пациентов с ахро
матопсией являлся голубой кружок и  практически 
сливался с  белым фоном экрана. Самым темным 
(минимальной яркости) воспринимался красный 
кружок. Для пациентки № 1 он соответствовал чер-
ному (яркость 0 %). Пациентами № 3–5 красный цвет 
воспринимался как очень темный серый или чер-
ный (яркость 10 %), и только пациент № 2 восприни-
мал его как серый средней яркости (яркость 40 %).

На основе этих наблюдений были созданы цвет-
ные изображения и  их ахроматичные аналоги, 
предъявляемые для сравнения на экране монитора 
пациентам с  ахроматопсией. Наиболее похожими 
на цветные изображения для всех пациентов были те 
ахроматичные аналоги, в которых уровень яркости 
деталей соответствовал воспринимаемой яркости 
таких же деталей цветных изображений. Типичным 

Таблица 3. Цветовые характеристики хроматических кружков по системе RGB
Table 3. Color characteristics of chromatic circles according to the RGB system

Цветовой тон кружка
The color tone of a circle

Характеристики по системе RGB (усл. ед.)
Characteristics according to the RGB system (st. unit)
R (red) G (green) B (blue)

Красный
Red

255 0 0

Зеленый
Green

0 255 0

Синий
Dark Blue

0 0 255

Лиловый
Lilac

255 0 255

Желтый
Yellow

255 255 0

Голубой
Blue

0 255 255

Таблица 4. Результаты исследования полей зрения с белым и цветовыми стимулами у школьников контрольной 
группы
Table 4. Results of the study of visual fields with white and color stimuli in schoolchildren of the control group

Меридианы
Meridians

Границы поля зрения на стимулы, градусы (M ± m), n = 62 глаза
The borders of the visual field at stimuli, degrees (M ± m), n = 62 eyes
Белый
White

Синий
Blue

Красный
Red

Зеленый
Green

Верхний
Upper

53,5 ± 2,5 39,8 ± 3,6 28,6 ± 3,3 22,3 ± 2,7

Верхне-наружный
Upper-outer

68 ± 5,1 41,7 ± 3,3 35,3 ± 2,7 29,3 ± 1,9

Наружный
Outer

88,5 ± 2,0 74,3 ± 2,9 58,6 ± 3,4 49,4 ± 2,6

Нижне-наружный
Lower-outer

87,4 ± 2,5 72,4 ± 2,7 61,6 ± 3,6 52,2 ± 1,8

Нижний
Lower

67 ± 1,5 45,5 ± 2,1 39,7 ± 2,9 29,5 ± 1,5

Нижне-внутренний
Lower-inner

51,5 ± 2,2 40,2 ± 3,5 28,9 ± 3,1 26,4 ± 1,3

Внутренний
Inner

64 ± 1,8 47,6 ± 3,2 32,6 ± 2,3 26,9 ± 1,4

Верхне-внутренний
Upper-inner

56,3 ± 2,1 32,5 ± 3,6 25,2 ± 2,5 23,2 ± 1,2
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для всех пациентов было то, что голубые детали 
были не видны или почти не видны, красные дета-
ли пациенты воспринимали на белом фоне как чер-
ные или темно-серые, желтые детали – как светло-
серые, остальные цвета – как серые с небольшими 
градациями средней яркости. При этом, рассматри-
вая ахроматичный рисунок, все пациенты отмеча-
ли, что могут назвать, например, солнце желтым, 
а  дерево зеленым, ассоциируя знакомую форму 
изображенного объекта с  правильно подобранной 
яркостью серого. На  рис.  9  представлен типичный 
пример восприятия цветного рисунка пациентами 
с ахроматопсией.

Обсуждение
В норме восприятие цветового тона зависит 

от правильной работы трех типов колбочек: «крас-
ных» (L), содержащих пигмент эритролаб, макси-
мально поглощающий спектральные лучи с длиной 
волны ≈ 570  нм; «зеленых» (М), содержащих пиг-
мент хлоролаб, максимально адсорбирующий спек-
тральные лучи с  длиной волны ≈ 530  нм; «синих» 
(S), содержащих пигмент цианолаб, максимально 
поглощающий спектральные лучи с длиной волны 
≈ 450 нм [6, 9].

Согласно классической трехкомпонентной тео-
рии цветового зрения в трех различных типах кол-
бочек («синих», «зеленых» и «красных») содержится 
зрительный пигмент йодопсин с различными пока-
зателями поглощения света. В  отличие от  колбочек 
палочки содержат фотопигмент родопсин с  макси-
мальным поглощением световых лучей в сине-зеле-
ной части спектра (505–510 нм) электромагнитного 
светового излучения. Кроме того, в  сетчатке были 
обнаружены особые ганглиозные клетки, содержа-
щие светочувствительный пигмент меланопсин. 

Cчитают, что эти клетки возбуждаются непосредст-
венно под действием света даже без участия пало-
чек и колбочек. Пик их спектральной чувствительно-
сти составляет от 460 до 484 нм, т. е. имеет наиболее 
близкие значения к максимальной чувствительности 
палочек [29, 30]. Нервные импульсы идут от этих ган-
глиозных клеток к гипоталамусу тремя разными пу-
тями, участвуя в управлении циркадными ритмами, 
а также в обеспечении реакции зрачка на свет [29, 30].

При отсутствии или значительно сниженном ко-
личестве нормально функционирующих колбочек 
ведущую роль в  работе зрительной системы берут 
на  себя палочки, патологически измененные кол-
бочки, содержащие родопсин, а также в некоторой 
степени светочувствительные ганглионарные клет-
ки. В результате этого рецепторы сетчатки у паци-
ентов с ахроматопсией имеют наибольшую чувстви-
тельность к белому свету и к сине-зеленой (голубой) 
части спектра [3, 28] (рис. 10).

Рис. 6. Таблица Рабкина № VIII: 1) тестовое изображение, 
2) его восприятие пациентами с ахроматопсией
Fig. 6. Rabkin’s Table No. VIII: 1) test image, 2) its perception 
by patients with achromatopsia

Рис. 7. Пример выполнения дихотомического теста Фарнсворта – Манселла D‑15 пациентом № 5 при первом тестиро-
вании (1) и при повторном (2)
Fig. 7. An example of the Farnsworth–Mansell D‑15 dichotomy test performed by patient No. 5 during the first test (1) and 
retest (2)
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Полученные нами данные согласуются с  опи-
саниями клинических проявлений ахроматопсии 
в  повседневной жизни жителей Индонезийского 
острова Пингелап в книге американского невроло-
га и нейропсихолога Оливера Сакса «Остров даль-
тоников» [31]. Уникальность этого острова состоит 
в том, что после тайфуна, обрушившегося на атолл 
в  1775  году, погибло 90 % населения, численность 
которого до катаклизма составляла около 1000 че-

ловек. Многие умерли от голода в первые месяцы 
после тайфуна, и в результате уцелело около 20 че-
ловек, включая короля пингелапцев и  его семью. 
В связи с резко уменьшившейся численностью на-
селения в следующих поколениях все больше стали 
проявляться генетические заболевания, имеющие 
рецессивный тип наследования. Благодаря изуче-
нию генеалогии семей пациентов с ахроматопсией 
было сделано предположение, что первым носите-

Таблица 5. Результаты исследования полей зрения с белым и цветовыми стимулами у пациентов с ахроматопсией
Table 5. Results of the study of visual fields with white and with color stimuli in patients with achromatopsia

Меридианы
Meridians

Границы поля зрения на стимулы, градусы (M ± m), n = 10 глаз
The borders of the visual field at stimuli, degrees (M ± m), n = 10 eyes
Белый
White

Синий
Blue

Красный
Red

Зеленый
Green

Верхний
Upper

54,2 ± 1,5 53,1 ± 1,4 13,2 ± 1,3 35,7 ± 1,3

Верхне-наружный
Upper-outer

67,2 ± 2,1 66,3 ± 1,9 17,3 ± 1,5 42,3 ± 1,7

Наружный
Outer

89,1 ± 1,1 89 ± 1,2 19,4 ± 1,6 69,7 ± 2,4

Нижне-наружный
Lower-outer

88,3 ± 2,2 87,2 ± 2,1 27,5 ± 1,7 66,5 ± 2,6

Нижний
Lower

67,3 ± 1,7 66,8 ± 1,6 19,1 ± 1,2 44,6 ± 2,9

Нижне-внутренний
Lower-inner

52,4 ± 2,1 51,9 ± 2,1 13,4 ± 1,1 39,2 ± 2,8

Внутренний
Inner

63,4 ± 1,3 62,5 ± 1,2 16,8 ± 1,3 48,9 ± 2,1

Верхне-внутренний
Upper-inner

55,4 ± 1,8 55,1 ± 1,8 13,2 ± 1,1 34,2 ± 2,1

Рис. 8. Результаты сравнения воспринимаемой яркости хроматического и  ахроматических стимулов у  пациентов 
№ 1–5
Fig. 8. Results of comparison of the perceived brightness of a chromatic and achromatic stimuli in patients No. 1–5
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лем дефектного гена был сам король пингелапцев. 
Количество пациентов с манифестацией заболева-
ния и  носителей мутантного гена увеличивалось 
в каждом следующем поколении и к началу XXI в. 
составляло около 5 % населения с  клиническими 
проявлениями заболевания и  около 30 % носи
телей.

Наряду с  классическими признаками заболева-
ния (низкая острота зрения, улучшающаяся в мезо-
пических уловиях; светобоязнь; нистагм; отсутст-
вие цветового зрения) О. Сакс с коллегами отмечали 
более высокую чувствительность к градациям ярко-
сти воспринимаемых объектов у пациентов с ахро-
матопсией, чем у  людей с  нормальным цветовым 

зрением. Так, например, О. Сакс писал, что для его 
коллеги, страдающего ахроматопсией, вся расти-
тельность острова «была полифонией яркости, то-
нальностей, форм и  текстуры, которые он легко 
различал» [31]. Также хорошо ориентировались 
в  градациях воспринимаемой яркости зеленой ра-
стительности коренные жители острова, однако мо-
гли не заметить в листве красный фрукт или цветок. 
Любопытным наблюдением являлась способность 
жительниц острова, страдающих ахроматопсией, 
хорошо различать рисунки и узоры на одежде, свя-
занной из ниток коричневых и фиолетовых тонов, 
практически невидимых для людей с нормальным 
цветовым зрением.

Рис. 9. Пример восприятия цветного рисунка пациентами с ахроматопсией. Правая (цветная) и левая (ахроматичная) 
части рисунка воспринимались пациентами № 1–5 как одинаковые. Пациент № 2 в левой части рисунка различал 
голубые детали (фигуры облаков и крайней правой машины) как светло-серые
Fig. 9. An example of the perception of a color drawing by patients with achromatopsia. The right (colored) and left (achromat-
ic) parts of the drawing were perceived by patients No. 1–5 as identical. Patient No. 2 in the left (colored) part of the drawing 
distinguished blue details (figures of clouds and the extreme right car) like light gray

Рис. 10. Нормализованные графики светочувствительности трех видов колбочек и палочек к излучениям разных ча-
стей спектра. По вертикальной оси – поглощение световых волн фоторецепторами, по горизонтальной оси – длины 
световых волн
Fig. 10. Normalized graphs of photosensitivity of three types of cones and rods to radiation from different parts of the spec-
trum. On the vertical axis – the absorption of light waves by photoreceptors, on the horizontal axis – the lengths of light waves
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Выводы
1.  Сравнение результатов исследования цвето-

вого зрения у  пациентов с  ахроматопсией разны-
ми способами демонстрирует наибольшую вероят-
ность диагностических ошибок при использовании 
полихроматических таблиц Е. Б. Рабкина, что мо-
жет быть связано со способностью этих пациентов 
различать тестовые фигуры в  некоторых таблицах 
на основе контраста яркости, а не контраста цвето-
вых тонов.

2.  Повышенная чувствительность фоторецепто-
ров к излучению синей части спектра и значительно 
сниженная к красной его части у пациентов с ахро-
матопсией может обусловливать расширение гра-
ниц поля зрения на зеленый и синий стимулы (при 
этом границы поля зрения на  синий стимул пра-
ктически достигают значений для белого стимула), 
а также значительное сужение на  красный стимул 
по сравнению с показателями в контрольной груп-
пе (р < 0,001).

3.  Разработанные собственные тестовые изобра-
жения позволяют количественно оценивать воспри-
нимаемую пациентами с  ахроматопсией яркость 
хроматических стимулов в  сравнении с  яркостью 
ахроматических и  на  основе полученных данных 

моделировать восприятие цветных изображений 
при ахроматопсии.

4.  Полученные данные дополняют существую-
щие представления об  особенностях восприятия 
цветных изображений пациентами с  ахроматоп-
сией и  могут быть использованы для разработок 
новых и  совершенствования имеющихся методов 
диагностики данного заболевания, а также для со-
здания рекомендаций по дизайну иллюстративно-
го, учебного и рекламного материала.
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