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ÃÓ Èíñòèòóò ãëàçíûõ áîëåçíåé è òêàíåâîé òåðàïèè èì. Â. Ï. Ôèëàòîâà ÀÌÍ Óêðàèíû 

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ãëàóêîìà ñ ñîïóòñòâóþùåé ìåñòíîé è îáùåé ïàòîëîãèåé, Ñèíäðîì Ñòåðäæà-
Âåáåðà-Êðàááå, âèñêîõèðóðãèÿ. 

Ââåäåíèå. Ñèíäðîì Ñòåðäæ-Âåáåð-Êðàááå 
(ýíöåôàëîîêóëîôàñöèàëüíûé ãåìàíãèîìàòîç, 
ýíöåôàëîòðèãåìèíàëüíûé àíãèîìàòîç) — âðîæ-
ä¸ííîå, ñïîðàäè÷åñêè âîçíèêàþùåå çàáîëåâàíèå, 
õàðàêòåðèçóþùååñÿ àíãèîìàòîçîì ñîñóäîâ ìîçãî-
âûõ îáîëî÷åê, êàïèëëÿðîâ ëèöà è ãëàç. ×àñòîòà áî-
ëåçíè — 1 ñëó÷àé íà 100 000 íàñåëåíèÿ. Ñèíäðîì 
Ñòåðäæ-Âåáåð-Êðàááå îòíîñèòñÿ ê ãðóïïå íàñëåä-
ñòâåííî äåãåíåðàòèâíûõ çàáîëåâàíèé — ôàêîìàòî-
çàì, èëè íåéðîêîæíûì ñèíäðîìàì [3]. 

Ãëàóêîìà ðàçâèâàåòñÿ ó 33 % áîëüíûõ ñ ñèí-
äðîìîì Ñòåðäæà-Âåáåðà. Íåáëàãîïðèÿòíûì ïðî-
ãíîñòè÷åñêèì ñèìïòîìîì â îòíîøåíèè ðàçâèòèÿ 
ãëàóêîìû ó ýòèõ áîëüíûõ òðàäèöèîííî ñ÷èòàþò 
ðàñïðîñòðàíåíèå àíãèîìû íà âåðõíåå âåêî [6, 8]. 

ÌÀÒÅÐÈÀË È ÌÅÒÎÄÛ. Ðåá¸íîê Ð., 6 ëåò ïîñòó-
ïèë â äåòñêîå îòäåëåíèå ÃÓ ÈÃÁ è ÒÒ èì. Â. Ï. Ôèëàòîâà 
ÀÌÍ Óêðàèíû 11.10.04 ã. ñ æàëîáàìè íà ñíèæåíèå çðåíèÿ 
ïðàâîãî ãëàçà, ïåðèîäè÷åñêèå áîëè â îáëàñòè ëåâîãî ãëàçà è 
ëåâîé íàäáðîâíîé îáëàñòè, ñë¸çîòå÷åíèå è âèçóàëüíîå óâå-
ëè÷åíèå ëåâîãî ãëàçà â ðàçìåðå. 

Íà ëèöå (áîëüøå ñëåâà) — îáøèðíîå áàãðîâîå ïÿòíî, çà-
õâàòûâàþùåå âåðõíåå âåêî ëåâîãî ãëàçà — ïëàìåííûé íåâóñ. 

Ãëàçíîé ñòàòóñ ïðè ïîñòóïëåíèè: 
Ïðàâûé ãëàç — Îñòðîòà çðåíèÿ — 0,02 í/ê. Ãëàç 

ñïîêîåí, îòêëîí¸í êíàðóæè, óãîë äåâèàöèè îêîëî 10°. Ðî-
ãîâèöà ïðîçðà÷íàÿ, áëåñòÿùàÿ, 11ìì â äèàìåòðå. Ïåðåä-
íÿÿ êàìåðà ñðåäíåé ãëóáèíû, âëàãà ïðîçðà÷íàÿ. Ðàäóæêà 
ñåðî-çåëåíîâàòîãî öâåòà. Çðà÷îê êðóãëûé, äèàìåòð =3 ìì, 
â öåíòðå, ïîäâèæíûé. Â ñòåêëîâèäíîì òåëå — ôèáðîç-
íûé êîíãëîìåðàò ñ îòõîäÿùèì îò íåãî òÿæåì. Íà ãëàçíîì 
äíå — ÄÇÍ áëåäíûé, êîíòóðû ÷¸òêèå, âîêðóã äèñêà ãëûáêè 
ïèãìåíòà, ìàêóëÿðíûé ðåôëåêñ ñãëàæåí, â öåíòðå äèñòðî-
ôè÷åñêèå èçìåíåíèÿ, íà ïåðèôåðèè ñíèçó-ñíàðóæè — àòðî-
ôè÷åñêèé î÷àã. 

Ëåâûé ãëàç — Îñòðîòà çðåíèÿ — 0,6 í/ê. Óìåðåííîå 
ñë¸çîòå÷åíèå. Âèçóàëüíî ãëàç óâåëè÷åí â ðàçìåðå. Ðîãîâèöà 
ïðîçðà÷íàÿ, áëåñòÿùàÿ, 13 ìì â äèàìåòðå. Ïåðåäíÿÿ êàìåðà 
ãëóáæå ñðåäíåé, âëàãà ïðîçðà÷íàÿ. Ðàäóæêà ãîëóáîãî öâåòà. 
Çðà÷îê êðóãëûé, äèàìåòð = 3 ìì, â öåíòðå, ïîäâèæíûé. Íà 
ãëàçíîì äíå — ÄÇÍ áëåäíî-ðîçîâûé, ñìåùåíèå ñîñóäèñòîãî 
ïó÷êà, âûðàæåííàÿ ýêñêàâàöèÿ ÄÇÍ (Ý/Ä=0,3–0,4). 

Ðåçóëüòàòû äîïîëíèòåëüíûõ ìåòîäîâ èññëåäîâàíèÿ: 
• Òîíîãðàôèÿ: ÎÄ: Ðî — 17,0; Ñ — 0,16; Ðî/Ñ — 128; 

F — 1,17. 
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 ÎS: Ðî — 21,0; Ñ — 0,13; Ðî/Ñ — 158; F — 1,37. 
• Òîíîìåòðèÿ ïî Ìàêëàêîâó: 
 ÎÄ=17,0 ìì ðò.ñò. 
 ÎS= 28,0 ìì ðò.ñò. 
• ÓÇ-áèîìåòðèÿ: 
 ÎÄ: ãëóáèíà ïåðåäíåé êàìåðû — 3,3 ìì; 
 òîëùèíà õðóñòàëèêà — 3,9 ìì; 
 ïåðåäíåå-çàäíèé ðàçìåð ãëàçà — 23,2 ìì. 
 ÎS: ãëóáèíà ïåðåäíåé êàìåðû — 4,3 ìì; 
 òîëùèíà õðóñòàëèêà — 3,7 ìì; 
 ïåðåäíå-çàäíèé ðàçìåð ãëàçà — 24,1 ìì. 
• Ãîíèîñêîïèÿ: ÎÄ — óãîë ñðåäíåé øèðèíû, âèçóàëè-

çèðóåòñÿ öèëèàðíîå òåëî, îñòàëüíûå çîíû íå äèôôå-
ðåíöèðîâàíû, ïèãìåíòàöèÿ — 0. ÎS — óãîë ñðåäíåé 
øèðèíû, ÷àñòè÷íî ïðèêðûò ìåçîäåðìàëüíîé òêàíüþ 
(êîðè÷íåâàÿ ðûõëàÿ ìåìáðàíà Áàðêàíà), öèëèàðíîå 
òåëî ìåñòàìè òàêæå ïðèêðûòî, îñòàëüíûå çîíû ñëàáî 
äèôôåðåíöèðîâàíû, ïèãìåíòàöèÿ — 0. 
Êëèíè÷åñêè è ïî ðåçóëüòàòàì äîïîëíèòåëüíûõ ìåòîäîâ 

èññëåäîâàíèÿ áûë ïîñòàâëåí äèàãíîç: 
Ñèíäðîì Ñòåðäæ-Âåáåðà. Äâóñòîðîííèé ïëàìåííûé 

íåâóñ ëèöà. Ãåòåðîõðîìèÿ ðàäóæêè. 
Ïðàâûé ãëàç — Ôèáðîç ñòåêëîâèäíîãî òåëà. Äåãåíåðà-

öèÿ ñåò÷àòêè. Âòîðè÷íîå ðàñõîäÿùååñÿ êîñîãëàçèå. 
Ëåâûé ãëàç — Âðîæä¸ííàÿ ñóáêîìïåíñèðîâàííàÿ ãëàó-

êîìà. 
18.10.04ã. íà ëåâîì ãëàçó áûëî ïðîâåäåíî îïåðàòèâíîå 

âìåøàòåëüñòâî ïî ðàçðàáîòàííîé â îòäåëåíèè îðèãèíàëüíîé 
ìåòîäèêå — êîçûðüêîâîé âèñêîñèíóñîòðàáåêóëîòîìèè (ïà-
òåíò Óêðàèíû ¹ 45099). 

Îïåðàöèÿ âûïîëíåíà ñëåäóþùèì îáðàçîì: 
Ïîñëå îáðàáîòêè è ïîäãîòîâêè îïåðàöèîííîãî ïîëÿ 

âûïîëíåí ðàçðåç êîíúþíêòèâû â âåðõíåì ñâîäå ñ îòñåïà-
ðîâêîé ê ëèìáó ñîîòâåòñòâåííî 12 ÷àñàì. Ãåìîñòàç. Ïî-
ñëîéíûé ðàçðåç ñêëåðû ñ ôîðìèðîâàíèåì ëîñêóòà èç ïî-
âåðõíîñòíûõ ñëîåâ òðàïåöèåâèäíîé ôîðìû îñíîâàíèåì ê 
ëèìáó (ðèñ. 1) íà êîòîðûé íàëîæåí øîâ-äåðæàëêà. Ïàðà-
öåíòåç ëèìáà ñîîòâåòñòâåííî 10 ÷àñàì, â ïåðåäíþþ êàìå-
ðó — ïðåèìóùåñòâåííî â çîíó îïåðàöèè, ââåäåí âèñêîý-
ëàñòèê Viscoat (ðèñ. 2). Äâà ïîïåðå÷íûõ íàäðåçà ãëóáîêèõ 
ñëîåâ ñêëåðû äî âñêðûòèÿ ïåðåäíåé êàìåðû, êîòîðûå çà-
òåì ñîåäèíåíû îäíèì ðàçðåçîì ìèêðîíîæíèöàìè â êîñîì 
íàïðàâëåíèè (ðèñ. 3), ïðè ýòîì âèñêîýëàñòèê ñâîáîäíî 
âûòåêàë èç ïåðåäíåé êàìåðû â çîíó âìåøàòåëüñòâà. Ïî-
âåðõíîñòíûé ñêëåðàëüíûé ëîñêóò ôèêñèðîâàí íà ïðåæíåå 
ìåñòî óçëîâûìè øâàìè, ìåæäó íèì è ãëóáîêèìè ñëîÿìè 
ñêëåðû äîïîëíèòåëüíî ââåä¸í âèñêîýëàñòèê. Íåïðåðûâ-
íûé øîâ íà êîíúþíêòèâàëüíûé ðàçðåç ñ ââåäåíèåì âèñêîý-
ëàñòèêà ìåæäó ñêëåðîé è òåíîíîâîé êàïñóëîé â çîíå âìå-
øàòåëüñòâà. Â ïåðåäíþþ êàìåðó ÷åðåç ïàðàöåíòåç ââåä¸í 
ñòåðèëüíûé âîçäóõ ñ ïîñëåäóþùåé èíúåêöèåé äèïðîñïàíà 
è çèíàöåôà ïîä êîíüþíêòèâó. 

ÐÅÇÓËÜÒÀÒÛ È ÈÕ ÎÁÑÓÆÄÅÍÈÅ. Îïå-
ðàöèÿ è ïîñëåîïåðàöèîííûé ïåðèîä ïðîòåêàëè 
ãëàäêî. Â ïåðâûå äíè ñôîðìèðîâàëàñü âûñîêàÿ 
ôèëüòðàöèîííàÿ ïîäóøå÷êà, êîòîðàÿ íåñêîëüêî 
óïëîñòèëàñü ê ìîìåíòó âûïèñêè. 

Ñîñòîÿíèå ãëàç ïðè âûïèñêå: 
Ëåâûé ãëàç — êîíúþíêòèâà â âåðõíåé ïîëîâè-

íå (â çîíå îïåðàòèâíîãî âìåøàòåëüñòâà) óìåðåí-
íî ãèïåðåìèðîâàíà, ôèëüòðàöèîííàÿ ïîäóøå÷êà 
âûðàæåíà, ôóíêöèîíèðóåò. Ðîãîâèöà ïðîçðà÷íàÿ, 

Ðèñ. 1. Ôîðìèðîâàíèå ëîñêóòà èç ïîâåðõíîñòíûõ ñëîåâ 
ñêëåðû òðàïåöèåâèäíîé ôîðìû îñíîâàíèåì ê ëèìáó. 

Ðèñ. 2. Ââåäåíèå äèñïåðñèîííîãî âèñêîýëàñòèêà â ïåðåä-
íþþ êàìåðó ÷åðåç áîêîâîé ïàðàöåíòåç. 

Ðèñ. 3. Ôîðìèðîâàíèå ãëóáîêîãî ñêëåðàëüíîãî ëîñêóòà 
ìèêðîíîæíèöàìè ñ ñâîáîäíûì âûõîäîì âèñêîýëàñòèêà èç 

ïåðåäíåé êàìåðû â çîíó âìåøàòåëüñòâà. 
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áëåñòÿùàÿ. Ïåðåäíÿÿ êàìåðà — ñðåäíåé ãëóáèíû, 
âëàãà ïðîçðà÷íàÿ. Ðàäóæêà ãîëóáîãî öâåòà. Çðà÷îê 
êðóãëûé, 3 ìì â äèàìåòðå, â öåíòðå. Õðóñòàëèê ïðî-
çðà÷íûé. Ñòåêëîâèäíîå òåëî ïðîçðà÷íîå. Ðåôëåêñ 
ñ ãëàçíîãî äíà — ðîçîâûé. Îñòðîòà çðåíèÿ ïîâû-
ñèëàñü äî 0,8 í/ê. ÂÃÄ ñíèçèëîñü ïàëüïàòîðíî äî 
íîðìû. 

Ïðè êîíòðîëüíîì îñìîòðå ÷åðåç 3 ìåñÿöà ïî-
ñëå îïåðàòèâíîãî ëå÷åíèÿ: 
•  Òîíîãðàôèÿ ÎS: Ðî — 17,2; Ñ — 0,22; Ðî/Ñ — 

79; F — 1,61. 
•  Òîíîìåòðèÿ ïî Ìàêëàêîâó (ÂÃÄ): ÎS=19,0 ìì 

ðò.ñò. 
•  ÓÇ-áèîìåòðèÿ ïî ñðàâíåíèþ ñ èñõîäíûìè ïà-

ðàìåòðàìè: 
 ÎS: ãëóáèíà ïåðåäíåé êàìåðû óìåíüøèëàñü äî 

3,7 ìì; 
 òîëùèíà õðóñòàëèêà íåñêîëüêî óâåëè÷èëàñü — 

3,9 ìì; 
 ïåðåäíåå-çàäíèé ðàçìåð ãëàçà óìåíüøèëñÿ äî 

23,6 ìì. 
Â äàëüíåéøåì ðåá¸íîê ðåãóëÿðíî íàáëþäàë-

ñÿ â äåòñêîì îòäåëåíèè èíñòèòóòà, êîíòðîëüíûå 
îñìîòðû áûëè ïðîâåäåíû ÷åðåç 6, 9 ìåñÿöåâ, 1 ãîä, 
à çàòåì êîíòðîëü îñóùåñòâëÿëñÿ ðàç â ïîëãîäà. ÂÃÄ 
ñîõðàíÿëîñü â ïðåäåëàõ íîðìû, îñòðîòà çðåíèÿ ïî-
âûñèëàñü ñ 0,8 äî 1,0. Â îòäàë¸ííûõ ñðîêàõ íàáëþ-
äåíèÿ ãèïîòåíçèâíûé ýôôåêò îñòàâàëñÿ äîñòàòî÷-
íûì (ÂÃÄ îáîèõ ãëàç — â ïðåäåëàõ íîðìû). Îñòðîòà 
çðåíèÿ ïðàâîãî ãëàçà â ïðîöåññå ëå÷åíèÿ âàðüèðî-
âàëà îò 0,02 äî 0,08 í/ê, îñòðîòà çðåíèÿ ëåâîãî ãëàçà 
îñòàâàëàñü ñòàáèëüíîé ðàâíîé 1,0. 

Ïîñëåäíèé ðàç ðåá¸íîê íàõîäèëñÿ íà îáñëåäî-
âàíèè â îòäåëå îôòàëüìîïàòîëîãèè äåòñêîãî âîç-
ðàñòà â ñåíòÿáðå 2009 ãîäà (÷åðåç 5 ëåò ïîñëå îïåðà-
òèâíîãî ëå÷åíèÿ) (ðèñ. 4). Ïëàìåííûé íåâóñ ëèöà â 
ïðåæíåì ñîñòîÿíèè. Ïðè îñìîòðå: 

Ïðàâûé ãëàç — îñòðîòà çðåíèÿ — 0,02 í/ê. Ãëàç 
îòêëîí¸í êíàðóæè, óãîë äåâèàöèè îêîëî 15°. Ðà-
äóæêà ñåðî-çåëåíîâàòîãî öâåòà. Íà ãëàçíîì äíå èç-
ìåíåíèÿ ïðåæíèå. 

Ëåâûé ãëàç — Ñïîêîåí. Ñâåðõó — ïëîñêàÿ 
ôèëüòðàöèîííàÿ ôóíêöèîíèðóþùàÿ ïîäóøå÷êà. 
Ðîãîâèöà ïðîçðà÷íàÿ, áëåñòÿùàÿ. Ïåðåäíÿÿ êàìåðà 
ñðåäíåé ãëóáèíû, âëàãà ïðîçðà÷íàÿ. Ðàäóæêà ãîëó-
áîãî öâåòà. Çðà÷îê êðóãëûé, äèàìåòð = 3 ìì, â öåí-
òðå, ïîäâèæíûé. Íà ãëàçíîì äíå — ÄÇÍ áëåäíî-
ðîçîâûé, ñìåùåíèå ñîñóäèñòîãî ïó÷êà, ýêñêàâàöèÿ 
ÄÇÍ (Ý/Ä äî 0,3). Îñòðîòà çðåíèÿ — 1,0. 

Ðåçóëüòàòû äîïîëíèòåëüíûõ ìåòîäîâ èññëåäî-
âàíèÿ: 
• Òîíîãðàôèÿ: ÎÄ: Ðî — 16,7; Ñ — 0,22; Ðî/Ñ — 

79; F — 1,61. 
 ÎS: Ðî — 18,3; Ñ — 0,17; Ðî/Ñ — 111; F — 1,51. 
• Òîíîìåòðèÿ ïî Ìàêëàêîâó (ÂÃÄ): ÎÄ=16,0 ìì 

ðò.ñò. 
 ÎS=18,0 ìì ðò.ñò. 

Ðèñ. 4. Ðåá¸íîê Ð., 11 ëåò, ñ ñèíäðîìîì Ñòåðäæ-Âåáåð-
Êðàááå, ïëàìåííûé íåâóñ ëèöà (áîëüøå âûðàæåííûé ñëå-
âà), ãåòåðîõðîìèÿ ðàäóæêè, âòîðè÷íîå ðàñõîäÿùååñÿ êîñî-
ãëàçèå. Ñîñòîÿíèå ÷åðåç 5 ëåò ïîñëå îïåðàòèâíîãî ëå÷åíèÿ 

íà ëåâîì ãëàçó (îñòðîòà çðåíèÿ ÎÄ = 0,02; OS = 1,0). 

• Ïîëå çðåíèÿ OU — â ïðåäåëàõ íîðìû. 
• Ñêàíèðîâàíèå ïåðåäíåãî îòäåëà: 
 ÎÄ: ãëóáèíà ïåðåäíåé êàìåðû — 3,3 ìì; 
 òîëùèíà õðóñòàëèêà — 3,9 ìì; 
 ïåðåäíå-çàäíèé ðàçìåð ãëàçà — 23,6 ìì. 
 ÎS: ãëóáèíà ïåðåäíåé êàìåðû — 3,5 ìì; 
 òîëùèíà õðóñòàëèêà — 3,7 ìì; 
 ïåðåäíå-çàäíèé ðàçìåð ãëàçà — 24,6 ìì. 
• Óëüòðàçâóêîâàÿ áèîìèêðîñêîïèÿ ãëàçà (ÓÁÌ) 

ïîçâîëèëà èçó÷èòü îñîáåííîñòè àêóñòè÷åñêîé 
ìîðôîëîãèè äðåíàæíîãî ïóòè ïîñëå àíòèãëàó-
êîìàòîçíîé îïåðàöèè. ÓÁÌ-èññëåäîâàíèå â 
çîíå ôèëüòðàöèîííîé ïîäóøå÷êè ïîêàçàëî íà-
ëè÷èå äîñòàòî÷íîãî ïðîñòðàíñòâà (ñôîðìèðî-
âàííîãî â ðåçóëüòàòå õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ) 
äëÿ îòòîêà âíóòðèãëàçíîé æèäêîñòè (ðèñ. 5). 
Ñèíäðîì Ñòåðäæ-Âåáåð-Êðàááå îòíîñèòñÿ ê 

ãðóïïå ôàêîìàòîçîâ –íàñëåäñòâåííûõ çàáîëåâà-
íèé, ïðè êîòîðûõ íàáëþäàåòñÿ ñî÷åòàíèå ïîðàæå-
íèé íåðâíîé ñèñòåìû, êîæíûõ ïîêðîâîâ, ãëàç è 
âíóòðåííèõ îðãàíîâ. 

Íàèáîëåå õàðàêòåðíûé âíåøíèé ïðèçíàê 
ýòîãî ñèñòåìíîãî çàáîëåâàíèÿ — îáøèðíîå áà-
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ãðîâîå ïÿòíî íà ëèöå — ïëàìåííûé íåâóñ. Ñî-
ñóäèñòûé íåâóñ ðàñïîëàãàåòñÿ â çîíå èííåðâàöèè 
I, II âåòâåé òðîéíè÷íîãî íåðâà, â 70 % ñëó÷àåâ 
îäíîñòîðîííèé, â 30 % — äâóñòîðîííèé; â 40 % 
îí íàõîäèòñÿ íà òóëîâèùå è êîíå÷íîñòÿõ è â 5 % 
íå âûÿâëÿåòñÿ. Âîçìîæíû äðóãèå ïðîÿâëåíèÿ ïî-
ðàæåíèÿ êîæíûõ ïîêðîâîâ: ãåìàíãèîìû, âðîæ-
ä¸ííûå èëè ïîÿâëÿþùèåñÿ â ïåðâûå ìåñÿöû æèç-
íè ðåá¸íêà ãèïåðòðîôèè è îò¸ê ìÿãêèõ òêàíåé è 
ñëèçèñòûõ îáîëî÷åê, ïÿòíà «êîôåéíîãî» öâåòà è 
ó÷àñòêè ãèïîïèãìåíòàöèè íà êîæå òóëîâèùà è 
êîíå÷íîñòåé [1, 5]. 

Ðèñ. 5. Óëüòðàçâóêîâàÿ áèîìèêðîñêîïèÿ (ÓÁÌ) ñ âèçóà-
ëèçàöèåé çîíû àêóñòè÷åñêè íåãàòèâíîãî ïðîñòðàíñòâà, çà-
ïîëíåííîãî âíóòðèãëàçíîé æèäêîñòüþ (ôóíêöèîíèðóþùàÿ 

ôèëüòðàöèîííàÿ ïîäóøå÷êà). 

Êëèíè÷åñêè ñèíäðîì ïðîÿâëÿåòñÿ êàïèëëÿð-
íîé ãåìàíãèîìîé íà ëèöå âäîëü êîæíûõ è êîíú-
þíêòèâàëüíûõ ðàçâåòâëåíèé òðîéíè÷íîãî íåðâà, 
âêëþ÷àÿ âåêè, ãëàçíèöó, âîëîñèñòóþ ÷àñòü ãîëîâû, à 
òàêæå âîçìîæíû èïñèëàòåðàëüíàÿ ìåíèíãåàëüíàÿ è 
õîðèîèäàëüíàÿ ãåìàíãèîìà, î÷àãîâûå ïåòðèôèêàòû 
â ãîëîâíîì ìîçãå. Èçðåäêà âñòðå÷àþòñÿ è áîëåå îá-
øèðíûå ïîðàæåíèÿ, âêëþ÷àþùèå êîæó òóëîâèùà, 
êîíå÷íîñòåé, ñëèçèñòûå îáîëî÷êè íîñà, ãóá, ä¸ñåí, 
ãëîòêè. Òàê, ó íàáëþäàåìîãî íàìè ðåá¸íêà èìåëîñü 
ãåìàíãèîìàòîçíîå ïîðàæåíèå îáåèõ ðóê (áîëüøå 
âûðàæåííîå ñïðàâà) (ðèñ. 6). [6, 7, 8, 9]. 

Íåâðîëîãè÷åñêèìè ïðîÿâëåíèÿìè äàííîé ïà-
òîëîãèè ÿâëÿþòñÿ â 75–90 % ñëó÷àåâ ýïèëåïòè÷å-
ñêèå ïðèñòóïû, â 50–60 % — óìñòâåííàÿ îòñòàëîñòü, 
â 30 % — ãåìèïàðåçû, íàðóøåíèå ÷óâñòâèòåëüíîñòè 
ïî ãåìèòèïó, ãåìèàíîïñèè. Îò ñòåïåíè èíòðàêðà-
íèàëüíîé ïàòîëîãèè çàâèñèò è âûðàæåííîñòü íå-
âðîëîãè÷åñêîé ñèìïòîìàòèêè [1, 2]. 

Ïîðàæåíèå ãëàç âñòðå÷àåòñÿ â 30–60 % ñëó÷àåâ 
è ïðîÿâëÿåòñÿ àíãèîìàòîçíûì ïåðåðîæäåíèåì ñî-
ñóäèñòîé îáîëî÷êè (ðàäóæêà, ðåñíè÷íîå òåëî, ñîá-
ñòâåííî ñîñóäèñòàÿ îáîëî÷êà). Èçìåíåíèÿ ñî ñòîðî-
íû ãëàç âêëþ÷àþò àíãèîìàòîç âåê, ïðîìèíèðóþùèå 
èçâèòûå êîíúþíêòèâàëüíûå è ýïèñêëåðàëüíûå ñî-
ñóäèñòûå ñïëåòåíèÿ, èïñèëàòåðàëüíóþ ãåòåðîõðî-

ìèþ ðàäóæêè, õîðèîèäàëüíóþ ãåìàíãèîìó è ãëàó-
êîìó [1, 4, 5, 6, 8]. Â íàøåì ñëó÷àå èïñèëàòåðàëüíàÿ 
ãåòåðîõðîìèÿ ðàäóæêè áûëà âûðàæåííîé. 

Ðèñ. 6. Êàïèëëÿðíàÿ ãåìàíãèîìà íà êîæå âåðõíèõ êîíå÷íî-
ñòåé (áîëüøå âûðàæåííàÿ ñïðàâà). 

Õîðèîèäàëüíàÿ àíãèîìà íàáëþäàåòñÿ ïðè-
áëèçèòåëüíî ó 40 % áîëüíûõ ñ ñèíäðîìîì Ñòåðäæ-
Âåáåðà-Êðàááå. Ó íåêîòîðûõ èç íèõ õîðèîèäàëü-
íàÿ àíãèîìà áûâàåò ëîêàëüíîé (îãðàíè÷íåííîé), 
ïðåäñòàâëÿÿ ñîáîé êðàñíî-îðàíæåâîå íîâîîáðà-
çîâàíèå â çàäíåì ïîëå. Ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ 
îòìå÷àåòñÿ äèôôóçíàÿ àíãèîìà õîðîèäåè, ðàñïî-
ñòðàíÿþùàÿñÿ íà âñå îòäåëû ñîñóäèñòîé îáîëî÷êè 
ãëàçà, îáóñëàâëèâàÿ îôòàëüìîñêîïè÷åñêèé ôåíî-
ìåí, íàçûâàåìûé ðåôëåêñîì «òîìàòíîãî êåò÷óïà». 
Äèôôóçíàÿ àíãèîìà ÷àùå áûâàåò âðîæä¸ííîé è 
íåêîòîðîå âðåìÿ ðàçâèâàåòñÿ áåññèìïòîìíî. Êàê 
ïðàâèëî, ïîðàæàþòñÿ îáà ãëàçà. Îáû÷íî çðèòåëü-
íûå ðàññòðîéñòâà ïîÿâëÿþòñÿ â âîçðàñòå 6–12 ëåò. 
Ïðè îôòàëüìîñêîïèè â ýòèõ ñëó÷àÿõ âûÿâëÿþò 
êèñòîçíóþ ìàêóëîïàòèþ, äèôôóçíûå îòëîæåíèÿ 
òâ¸ðäîãî ýêññóäàòà â çàäíåì ïîëþñå, èçâèòîñòü ñî-
ñóäîâ ñåò÷àòêè, ìíîæåñòâåííûå àðòåðèîâåíîçíûå 
êîììóíèêàöèè. ×àñòî ðàçâèâàåòñÿ ýêññóäàòèâíàÿ 
îòñëîéêà ñåò÷àòêè [8]. Â ïðèâåäåííîì íàìè ñëó÷àå 
íà ïàðíîì ïðàâîì ãëàçó òàêæå íàáëþäàëèñü âû-
ðàæåííûå äèñòðîôè÷åñêèå èçìåíåíèÿ íà ãëàçíîì 
äíå, ÷òî ïðîÿâëÿëîñü çíà÷èòåëüíûì ñíèæåíèåì 
çðèòåëüíûõ ôóíêöèé. 

Ïàòîãåíåç îñëîæí¸ííîé ãëàóêîìû ïðè ñèíäðî-
ìå Ñòåðäæà-Âåáåðà ïðåäñòàâëÿåòñÿ áîëåå ñëîæíûì, 
÷åì ïðè ïðîñòîì ãèäðîôòàëüìå: 

1. Èìååòñÿ íàðóøåíèå ðàçâèòèÿ ðàäóæíî-
ðîãîâè÷íîãî óãëà (óòîëùåíèå óâåàëüíîé ÷àñòè òðà-
áåêóëû, ïëîõîå ðàçâèòèå øïîðû, âîçìîæíî ïåðåä-
íåå ïðèêðåïëåíèå ðàäóæêè); 

2. Ìîæåò èìåòü çíà÷åíèå ïîâûøåííîå äàâëå-
íèå â ýïèñêëåðàëüíûõ ñîñóäàõ, ñâÿçàííîå ñ íàëè÷è-
åì àðòåðèîâåíîçíûõ øóíòîâ â ýïèñêëåðå; 

3. Îïðåäåë¸ííóþ ðîëü â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ 
èãðàåò áëîêàäà óãëà àíãèîìàòîçíûìè ðàçðàñòà-
íèÿìè; 
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4. Îäíîé èç äîïîëíèòåëüíûõ ïðè÷èí ïîâûøå-
íèÿ îôòàëüìîòîíóñà ìîæåò áûòü ãèïåðñåêðåöèÿ èç 
õîðèîèäàëüíîé ãåìàíãèîìû, ëîêàëèçîâàííîé â öè-
ëèàðíîì òåëå. 

Ó÷èòûâàÿ îïèñàííûå îñîáåííîñòè, î÷åâèäíî, 
÷òî õèðóðãè÷åñêîå ëå÷åíèå âðîæä¸ííîé ãëàóêîìû 
â ñî÷åòàíèè ñ ñèíäðîìîì Ñòåðäæ-Âåáåðà ïðåäñòàâ-
ëÿåò äîïîëíèòåëüíûå ñëîæíîñòè äëÿ îôòàëüìîõè-
ðóðãà. Îñîáåííî îïàñíûì ÿâëÿåòñÿ ìîìåíò ðàññå÷å-
íèÿ ìåçîäåðìàëüíîé è òðàáåêóëÿðíîé òêàíè — ïðè 
ýòîì ìîãóò ðàçâèòüñÿ âûðàæåííûå ãåìîððàãè÷å-
ñêèå îñëîæíåíèÿ, êàê ïðè íåïîñðåäñòâåííîì ðàñ-
ñå÷åíèè ñîñóäèñòûõ îáðàçîâàíèé, òàê è âñëåäñòâèå 
ðåçêîãî ïåðåïàäà âíóòðèãëàçíîãî äàâëåíèÿ. Ïðåä-
âàðèòåëüíîå ââåäåíèå âèñêîýëàñòèêà â ïåðåäíþþ 
êàìåðó ïîìîãàåò ïîääåðæèâàòü ñòàáèëüíîå âíó-
òðèãëàçíîå äàâëåíèå ïðè ïðîíèêàþùåé àíòèãëàó-
êîìàòîçíîé îïåðàöèè, äåéñòâóåò ãåìîñòàòè÷åñêè. 
Äîïîëíèòåëüíîå ââåäåíèå âèñêîýëàñòèêà ìåæäó 
ñëîÿìè ñêëåðû è ñóáòåíîíîâî ïðîñòðàíñòâî ïîäà-
âëÿþùèì îáðàçîì âîçäåéñòâóåò íà ïðîöåññû ðåãå-
íåðàöèè, ñïîñîáñòâóÿ òåì ñàìûì ôîðìèðîâàíèþ 
ïóòåé îòòîêà [10, 11, 12]. 

Îïèñàííûé êëèíè÷åñêèé ñëó÷àé èíòåðåñåí 
òåì, ÷òî îïåðèðîâàííûé ïî ïîâîäó âðîæä¸ííîé 
ãëàóêîìû ãëàç áûë è îñòà¸òñÿ âåäóùèì è ïðàêòè÷å-
ñêè åäèíñòâåííî âèäÿùèì, òàê êàê íà ïðàâîì ãëà-
çó âðîæä¸ííûå èçìåíåíèÿ ïðè ñèíäðîìå Ñòåðäæ-
Âåáåð-Êðàááå ñîïðîâîæäàëèñü ðåçêèì ñíèæåíèåì 
îñòðîòû çðåíèÿ äî 0,02 í/ê. 

Âûâîä. Ïðèìåíåíèå ðàçðàáîòàííîé îðèãè-
íàëüíîé ìåòîäèêè — âèñêîòðàáåêóëîòîìèè â ñëó-
÷àå âðîæä¸ííîé îñëîæí¸ííîé ãëàóêîìû ïðè ñèí-
äðîìå Ñòåðäæ-Âåáåð-Êðàááå, ïîìîãëî âûïîëíèòü 
îïåðàòèâíîå âìåøàòåëüñòâî áåç îñëîæíåíèé, ÷òî â 
ïîñëåîïåðàöèîííîì ïåðèîäå è â îòäàë¸ííûõ ñðî-
êàõ íàáëþäåíèÿ ïîçâîëèëî äîáèòüñÿ ñòîéêîé êîì-
ïåíñàöèè ÂÃÄ è ñîõðàíåíèÿ âûñîêèõ çðèòåëüíûõ 
ôóíêöèé íà âåäóùåì ãëàçó ïðè ñëîæíîé ñèíäðî-
ìàëüíîé ñî÷åòàííîé ïàòîëîãèè íà îáîèõ ãëàçàõ. 
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