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Факоматози (від грец. pha-
kos — пляма) — це умовно
виділена група спадкових за-
хворювань, в якій об’єдную-
чим фактором є ураження
шкіри та нервової системи,
рідше — кісткової системи,
очей, інколи внутрішніх ор-
ганів. Як синоніми факома-
тозів, враховуючи домінуюче
ураження шкіри та нервової
системи при цьому захворю-
ванні, використовують такі
терміни, як нейрошкірні, нейро-
кутанні синдроми. Характер-
ними симптомами факома-
тозів є пігментовані чи депіг-
ментовані плями на шкірі, пух-
лини, папіломи, ангіоми, шаг-
реневі бляшки шкіри, які по-
єднуються із різноманітними
неврологічними, нейроендо-
кринними, очними, кістковими
та іншими розладами.

У відомому каталозі спад-
кових захворювань McKusik
[1] зареєстровано 54 факома-
този. Найбільш розповсюдже-
ним і відомим факоматозом є
нейрофіброматоз, а однією із
провідних клінічних ознак —
множинність пухлинного ура-
ження не тільки шкіри, але і го-
ловного та спинного мозку.
Нейрофіброматоз за клінічни-
ми та генетичними ознаками
[14] поділяється на нейро-
фіброматоз 1-го типу (НФ1) та
нейрофіброматоз 2-го типу
(НФ2). Виявлено ген НФ1, що
розміщується на 17-й хромо-
сомі. Білок нейрофібромін —
похідний гена НФ1 — є інгібіто-
ром пухлин. При мутаціях НФ1
гена, функцію супресора пух-
лин цей білок втрачає, що
призводить до росту пухлин.

Центральний нейрофібро-
матоз спричинюється точко-
вою мутацією НФ2 гена, що

знаходиться на 22-й хромо-
сомі. Продукт гена дістав на-
зву мерлін, або шваномін. Не-
зважаючи на вражаючі досяг-
нення з верифікації генів НФ1
і НФ2 та їх мутацій, діагноз ней-
рофіброматозу та його типів
все ще базується на клінічних
ознаках, не тільки через гро-
міздкість, високу вартість, а
часто і недоступність ДНК-
технологій, але і внаслідок
різноманіття мутацій цих генів
та відсутності кореляцій між
типом мутації та клінічною кар-
тиною захворювання. Класич-
ний периферичний нейрофіб-
роматоз (нейрофіброматоз
1-го типу) виявляється близь-
ко у 95 % усіх хворих на ней-
рофіброматоз [15]. Розповсю-
дженість нейрофіброматозу
1-го типу становить 1 захво-
рювання на 5 тис. населення.

Виділяються також енце-
фалотригемінальний ангіома-
тоз Стерджа — Вебера (го-
ловні клінічні прояви: судинні
плями на одній половині лиця
в зоні іннервації гілок трій-
частого нерва, епілепсія, іноді
— глаукома), цереброретино-
вісцеральний ангіоматоз Гіп-
пеля — Ліндау (ангіоми сіт-
ківки, головного мозку; полі-
кістоз внутрішніх органів), ту-
берозний склероз, чи хвороба
Бурневілля (епілепсія, розумо-
ва відсталість, ураження шкі-
ри), синдром множинних га-
мартом Коудена (множинне
ураження фібромами шкіри,
слизових і молочних залоз),
атаксія-телеангіектазія Луї-
Бар (мозочкова атаксія, теле-
ангіектазії).

Туберозний склероз — ге-
терогенне захворювання, яке
спричинюється мутацією ге-
нів, що розташовані на 9, 11,

16-й хромосомах. Популяцій-
на частота: 1 хворий на 100 000
населення. У клінічній картині
захворювання переважають
судоми, розумова відсталість,
порушення поведінки. Ці зміни
з’являються у ранньому ди-
тинстві і можуть випереджати
шкірні стигми захворювання.
Найбільш типовими змінами у
головному мозку є кортикальні
туберси і субепендимарні вуз-
ли. Ці горбики складаються із
гігантських клітин з аномаль-
ним астроцитарним та нейро-
нальним компонентом. З віком
мають тенденцію до кальцифі-
кації та добре візуалізуються
при комп’ютерній томографії.

Синдром Гіппеля — Ліндау,
популяційна частота якого не-
відома, належить до гомоген-
них спадкових захворювань
(генний локус знаходиться на
3-й хромосомі) та характери-
зується гемангіобластомами
головного та спинного мозку,
ретинальною ангіомою, ангіо-
матозом і кістами нирок, печін-
ки, підшлункової залози, фео-
хромоцитомою. Під час радіо-
логічних досліджень гемангіо-
бластоми виявляються у виг-
ляді кістозно-солідних пухлин
із превалюванням кістозного
компонента.

Синдром Стерджа — Вебе-
ра із популяційною частотою 1
хворий на 100 000 населення
характеризується капілярною
васкулярною мальформацією
лиця за ходом першої гілки
трійчастого нерва і лептоме-
нінгеальною судинною анома-
лією з атрофією кори.

Як видно із вищенаведено-
го, нейрохірургічного спостере-
ження та лікування потребу-
ють переважно хворі на ней-
рофіброматоз — одне з най-
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більш розповсюджених авто-
сомно-домінантних захворю-
вань із високою здатністю ура-
жати нервову систему та шкі-
ру. Полісистемність та поліор-
ганність ураження при нейро-
фіброматозі, його генетична
детермінованість, множин-
ність пухлинного ураження,
відносна рідкісність цього за-
хворювання, спотворюючі ви-
димі зовнішні ознаки хвороби
створили у громадськості, на-
віть і в лікарському середо-
вищі, неадекватне ставлення
до цього захворювання.

Поліфакторність у його роз-
витку та мультиполярність
проявів помітні вже у різно-
манітті визначень цієї хворо-
би: генетичне захворювання,
факоматоз, гамартомне за-
хворювання, нейрошкірний син-
дром, нейрокристопатія, пара-
кринопатія. Факоматози, у то-
му числі й нейрофіброматоз,
складно класифікуються і,
незважаючи на яскраві, мані-
фестні клінічні прояви, зва-
жаючи на поліорганність і по-
лісистемність ураження, ви-
кликають певні діагностичні
труднощі. Такого різноманіття
термінів, понять, класифі-
кацій та підходів, які нагрома-
дилися при вивченні нейро-
фіброматозу, мабуть, не зу-
стрічається при будь-якій ін-
шій патології.

Так, В. А. Савицький, А. Н.
Черепанов (1972) [2] наводять
такі синоніми нейрофіброма-
тозу: невриноматоз, приро-
джений нейрофіброматозний
елефантіаз Брунса, петляс-
тий нейрофіброматоз, воло-
книстий молюск, невромезо-
дерматодистрофія. В. А. Ба-
лязин  і співавтори (2001) [3]
додають інші терміни як сино-
німи нейрофіброматозу Рек-
лінгаузена: синдром Реклін-
гаузена; універсальний, цент-
ральний нейриноматоз; пери-
феричний нейрофіброматоз;
онтогенна дистрофія; нейро-
фіброліпоматоз; гліофіброма-
тоз; нейрогліоматоз; приро-
джена нейроектодермальна
дисплазія Ван-Богарта.

На думку Б. А. Архипова,
Л. О. Карпухиной [4], морфо-
логічним субстратом генетич-
но детермінованого порушення
росту та диференціювання клі-
тин різних тканинних зачатків
на ранніх стадіях ембріогене-
зу при цих захворюваннях є
гамартоми — утворення, що
складаються з клітин, які за-
тримались у своєму диферен-
ціюванні та перебувають у
стані «перманентної ембріоні-
зації». Ці клітини відрізняють-
ся від нормальних клітин тка-
нини за кількістю, розподілом
всередині органа, структурою
і морфологією. Вони мають
дещо більшу, ніж нормальні
клітини, схильність до про-
ліферації та неопластичної
трансформації, що інколи при-
зводить до утворення добро-
якісних і злоякісних пухлин
[5].

На основі цих властивос-
тей гамартому розглядають як
пухлиноподібну природжену
ваду розвитку (чи ембріональ-
ну пухлину) з бластоматозни-
ми тенденціями [6]. Гамартоми
локалізуються переважно в
нервовій тканині та шкірі й
складаються з елементів цих
тканин, тобто мають ектодер-
мальне походження. Звідси
ще одна назва факоматозів —
нейроектодермальні дисплазії,
хоча можливі й інші комбінації
дисплазій: ектомезодермаль-
ні, мезодермальні, ентодер-
мальні. Не завжди можна точ-
но визначити, з якого тканин-
ного зачатка походить гамар-
тома, і часто в її утворенні бе-
руть участь кілька тканинних
зачатків [7].

Морфологічно ділянки ура-
ження розглядаються не тіль-
ки як зони диспластичної тка-
нини (гамартоми [8; 9]), а й вра-
ховуються роль порушень про-
цесів мієлінізації [10] і на-
явність злоякісного потенціа-
лу [11].

Незважаючи на довготрива-
лу історію вивчення нейро-
фіброматозу, багато питань
не тільки лікування, але навіть
клініки та діагностики залиша-

ються невирішеними, що по-
в’язано із широким полімор-
фізмом клінічних проявів, який
зумовлений високою пенет-
рантністю і варіабельною екс-
пресивністю нейрофібромато-
зу. Зважаючи на високу пенет-
рантність і варіабельну екс-
пресивність нейрофібромато-
зу, залишаються невирішени-
ми питання класифікації цьо-
го захворювання, що, в свою
чергу, також утруднює підходи
до тактики та методів його лі-
кування. Отже, серед невирі-
шених наукових і практичних
питань, які потребують спеці-
ального вивчення й узагаль-
нення, найважливішими є ана-
ліз нових підходів до стратегії
діагностики та лікування ней-
рофіброматозу.

Матеріали та методи
дослідження

Дане дослідження грунту-
ється на спостереженні 216
хворих на нейрофіброматоз
віком від кількох місяців до 62
років. У 174 осіб виявлено
нейрофіброматоз 1-го типу
(НФ1), у 42 — 2-го типу (НФ2).
Клініко-інструментальна діа-
гностика включала соматичне,
неврологічне, нейроофтальмо-
логічне, нейропсихологічне,
отоневрологічне обстеження,
що доповнювалися рентгено-
графією черепа (41 спостере-
ження); аксіальною комп’ютер-
ною томографією (54 спосте-
реження) і магніто-резонанс-
ною томографією (47 спосте-
режень), електроенцефало-
графією (32 спостереження),
електронейроміографією (23
спостереження), проведенням
слухових викликаних потен-
ціалів (12 спостережень). Оцін-
ку гістологічного типу та сту-
пеня злоякісності проведено
згідно з критеріями останньої
офіційної класифікації пухлин
нервової системи, затвердже-
ної ВООЗ (1993) [13]. Місце
первинного росту пухлини та
напрямок її переважного роз-
повсюдження оцінювали за
результатами КТ, МРТ, інтра-
операційними й автопсійними



# 1 (81) 2004 73

спостереженнями. Імунологіч-
не дослідження проведено у
41 хворого. За допомогою мо-
ноклональних антитіл проти
основних субпопуляцій лімфо-
цитів визначено імуноглобулі-
ни крові, а рівень сироватково-
го α- і γ-інтерферону як показ-
ників протипухлинного імуніте-
ту визначали за допомогою
ІФА наборів.

Результати дослідження
та їх обговорення

За відсутності статистич-
них даних розповсюдженості
нейрофіброматозу в Україні
шуканий показник розповсю-
дженості цього захворювання
в Україні (виходячи із розра-
хунку 1 захворювання на 5
тис. населення) може набли-
жатися до 10 тис.

Середній вік хворих на ней-
рофіброматоз у нашому дослі-
дженні становив 24 роки. Зміни
на шкірі — візитна картка ней-
рофіброматозу. До них нале-
жать пігментні плями та пухли-
ни шкіри — нейрофіброми.
Пігментні плями проявлялися
двома формами: найбільш ти-
пові у вигляді пігментних плям
характерного кольору «кави з
молоком» та дрібних пігмент-
них плям типу ластовиння, які
найчастіше розташовувались
у пахвинних ділянках і були
більш насиченого кольору.
Пухлинні утворення шкіри —
нейрофіброми — мали вигляд
підшкірних, шкірних і нашкір-
них пухлин, різноманітних за
формою, розмірами та конси-
стенцією. Пухлини шкіри вияв-
лено у 64 % пацієнтів, причо-
му в групі хворих із пухлинами
мозку та периферичних нервів
— в 92 % випадків, що може
розглядатися як один із не-
сприятливих прогностичних
критеріїв для розвитку пухлин
мозку та нервових стовбурів.
Із 216 досліджуваних хворих
із нейрофіброматозом, про-
оперованих з приводу пухлин
нервової системи, було 85
пацієнтів, яким проведено 152
оперативних втручання. Як
видно, майже кожний третій

пацієнт із нейрофіброматозом
був оперований з приводу пух-
лини нервової системи, у се-
редньому на одного оперова-
ного хворого припадало май-
же два оперативних втручан-
ня, а в окремих випадках —
десятки.

Матеріалом для морфоло-
гічного дослідження стала
інтраопераційно вилучена тка-
нина 90 пухлин від 48 хворих
на НФ1. У зв’язку з множин-
ним ураженням, в деяких хво-
рих проводили по два і більше
оперативних втручання, а в
одному випадку їх було понад
десять. У деяких хворих про-
водили повторні операції у
зв’язку з рецидивами пухлин.
У результаті проведеного до-
слідження виявлено такий
морфологічний розподіл роз-
глянутих нами пухлин: нейро-
фібром — 23, плексиформних
нейрофібром — 11, неврином
— 35 (у тому числі в 1 випад-
ку злоякісна невринома), гліом
зорових нервів — 9 (у тому
числі в 1 випадку анапластич-
на гліома зорового нерва),
фібром — 6, анапластичних
атроцитом — 1, нейрофібро-
сарком — 2, фіброзних дис-
плазій — 3. У хворих на НФ2
виявлено переважання неври-
ном (36 досліджень) та менін-
гіом (16). Останні за будовою
переважно були фіброблас-
тичні (10 з 16) або змішаної
структури — фібробластичні
та ангіоматозні компоненти (4
з 16). Невриноми становили
70 % від усіх морфологічно ве-
рифікованих випадків, із них
акустичні невриноми — 76 %.

Отже, за гістологічною бу-
довою переважали невриноми
та менінгіоми у хворих на НФ2
та нейрофіброми, плексиформ-
ні нейрофіброми, невриноми,
фіброми та гліоми зорових
нервів — у хворих на НФ1. Та-
ким чином, характерним про-
явом нейрофіброматозу є мно-
жинність пухлинного ураження.
У хворих на НФ1 найчастіше
діагностуються нейрофібро-
ми, плексиформні нейрофіб-
роми, невриноми, гліоми зоро-

вих нервів, фіброми. У хворих
на нейрофіброматоз 2-го типу
переважно розвиваються не-
вриноми, зокрема двобічні не-
вриноми слухових нервів (як
визначальна характеристика
НФ2), фібробластичні менін-
гіоми, іноді нейрофіброми.

Традиційний діагностично-
лікувальний комплекс пухлин-
ного процесу, в тому числі і
множинного, складається з про-
ведення оперативного втручан-
ня з подальшими гістологіч-
ними дослідженнями, що ви-
являють рівень проліфера-
тивної активності клітин і сту-
пінь їх диференціювання. Для
полісистемного пухлинного
процесу характерними є спільні,
генетично детерміновані пус-
кові механізми, що зумовлює
типовість гістобіологічних, то-
бто морфологічних і проліфе-
ративних змін на рівні пухлин-
них утворень, незалежно від
їхньої локалізації.

У наших дослідженнях ви-
явлені певні морфологічні та
проліферативні кореляції між
підшкірними пухлинами та
внутрішньочерепними і спі-
нальними пухлинами у хворих
на нейрофіброматоз. Рівні
проліферації в підшкірних пух-
линах (поверхневих) і глибин-
них (внутрішньомозкові пухли-
ни та пухлини черепних і спі-
нальних нервів) у кожного хво-
рого мають однакові показни-
ки (P<0,05). Виявлені коре-
ляції лягли в основу проведен-
ня системного кореляційно-
структурного аналізу як спосо-
бу діагностики морфології пух-
лин «на відстані»: матеріал
для біопсійного дослідження
беруть з поверхнево розташо-
ваного пухлинного утворення.
Завдання морфологічної діаг-
ностики «на відстані» розв’я-
зується шляхом зміни об’єкта
морфологічного дослідження,
що має на меті обмеження
травматичного впливу, і пошу-
ку оптимальної лікувальної
тактики з досягненням при
цьому клінічної ефективності.

Запропонований метод діаг-
ностики пухлин мозку дозво-
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ляє покращити якість життя
хворих із системними захво-
рюваннями за рахунок вибору
адекватної тактики лікування,
не вдаючись до травматичних
оперативних втручань. В ос-
нові запропонованого способу
діагностики структури внутріш-
ньочерепних і внутрішньоспі-
нальних пухлин при нейро-
фіброматозі «на відстані» ле-
жить спільність генетично де-
термінованих пускових ме-
ханізмів у розвитку пухлин:
трансформація фібробластів
та лаброцитів зі змінами їх
тинкторіальних властивостей
та перерозподілу міжклітинних
взаємодій, а також загально-
біологічних ефектів, що зумов-
люють характерні, типові для
певного хворого, гістобіоло-
гічні особливості пухлинно-
трансформованих тканин не-
залежно від їх локалізації.

Однотипність та універ-
сальність гістобіологічних змін
пухлинної тканини, незалежно
від локалізації патологічного
процесу, дозволяє у разі то-
пографічно складної, важкодо-
ступної локалізації пухлин, на-
приклад головного та спинно-
го мозку, застосувати дослі-
дження поверхнево розташо-
ваних пухлинних вузлів і з ура-
хуванням отриманих структур-
них даних (визначення ступе-
ня диференціювання та рівнів
проліферації пухлинних клі-
тин) виробити адекватну ліку-
вальну тактику в кожному кон-
кретному випадку. Проліфера-
тивна активність пухлин коре-
лює зі ступенем їх гістологічної
й біологічної злоякісності [12].

Особливості гістоархітекто-
ніки тканини, структури клітин
та продуктів їх діяльності,
рівні проліферативної актив-
ності клітин дозволяють скла-
сти комплексне вірогідне уяв-
лення про ступінь злоякісності
пухлинно-трансформованої
тканини та «агресивність» пе-
ребігу пухлинного процесу.

При зіставленні отриманих
результатів з особливостями
клінічного перебігу захворю-
вання приймається рішення

щодо адекватної лікувальної
тактики і прогнозування пере-
бігу захворювання. При визна-
ченні рівня проліферативної
активності, з якого починаєть-
ся оперативне втручання, не-
обхідно враховувати два фак-
ти: у злоякісних шванномах і
нейрофібромах рівні пролі-
ферації коливаються від 5 до
65 %, а рівень проліфератив-
ної активності до 1–3 %, що
вважається межею безпеч-
ності [13]. Так, якщо рівень
проліферативної активності
низький (не більше 1–3 %) і
тканина пухлини має типову
гістоархітектоніку та високий
ступінь диференціювання (зрі-
лості), про що свідчать фібри-
лоутворення та характерні
особливості метаболізму, то
до таких хворих необхідно за-
стосовувати тактику спостере-
ження, а не активну хірургічну
позицію. І навпаки, при знач-
них рівнях проліферації (понад
3–5 %) та при низькому дифе-
ренціюванні, що є доказом ри-
зику злоякісного перероджен-
ня пухлини, необхідне опера-
тивне втручання для видален-
ня пухлин нервової тканини.
Отримані результати гістобіо-
логічних особливостей пухлин
при нейрофіброматозі, з одно-
го боку, дають теоретичну
підставу для спостереження
за такими пацієнтами, а з дру-
гого — обов’язково слід по-
рівнювати клінічні прояви за-
хворювання з перебігом пух-
линного процесу. Скажімо,
якщо, незважаючи на низьку
проліферативну активність
пухлини, помітне значне зрос-
тання функціонального дефі-
циту, то приймається рішення
на користь оперативного втру-
чання.

Окрім зазначеного (низька
проліферативна активність і
високий ступінь диференцію-
вання (зрілості) пухлинної тка-
нини), важливо відмітити і
зміни в імунному статусі при
нейрофіброматозі. Обстежено
41 хворого на нейрофіброма-
тоз обох типів, серед яких 11
неоперованих пацієнтів, 16 —

оперованих один раз і 14 хво-
рих, оперованих два і більше
разів. Нейрофіброматозні пух-
лини спричинюють певні зміни
в клітинному, гуморальному й
інтерфероновому статусі, при-
зводячи до зниження рівня
NK-клітин та ІgG у сироватці
крові, підвищення рівня гамма-
інтерферону в крові, збіль-
шення кількості Т-супресорів і
В-лімфоцитів. Гамма-інтерфе-
рон підвищується втричі при
розвитку цього типу пухлин,
що опосередковано свідчить
про активацію протипухлинно-
го імунітету при нейрофібро-
матозі.

Імунні зміни при нейрофіб-
роматозі стабільні, не зале-
жать від кількості оперативних
втручань. Проведені дослі-
дження показують, що нейро-
фіброматоз спричинює спе-
цифічні порушення в імунній
системі, які є стабільними і не
залежать від кількості опера-
тивних втручань, а також від
тяжкості клінічних проявів ней-
рофіброматозу. Ймовірно, ці
своєрідні взаємовідношення
між пухлиною та імунною сис-
темою зумовлені тими гене-
тично зміненими білками, які
продукують змінені мутаціями
гени НФ, що дає можливість
розвиватися цим пухлинам як
доброякісним і не викликати
інтенсивних протипухлинних
імунних реакцій, незалежно
від розповсюдженості та мно-
жинності локалізації цих ново-
утворень.

Абстрагуючись від клініч-
них проявів пухлинного проце-
су при нейрофіброматозі і
грунтуючись тільки на стані
імунного статусу, приходимо,
на перший погляд, до двох
взаємовиключних рекомен-
дацій відносно хірургії цих пух-
лин. З одного боку, стабіль-
ність і незалежність імунного
статусу від кількості оператив-
них втручань дають вагому
підставу пропонувати опера-
тивні втручання, не обмежую-
чись їх кількістю. З другого
боку, чітка активація протипух-
линного імунітету (суттєве
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підвищення рівня гамма-інтер-
ферону) дає підставу для спо-
стереження за такими хвори-
ми. Отже, імунологічне дзерка-
ло пацієнтів з нейрофіброма-
тозом дозволяє як спостеріга-
ти за такими хворими, так і
неодноразово їх оперувати,
пропонуючи диференційова-
ний підхід до тактики лікуван-
ня.

Таким чином, гістобіологічні
особливості пухлин і характер
імунних зрушень при нейро-
фіброматозі та особливості
його клінічних проявів і пере-
бігу дають вагому підставу
для клінічного спостереження
за такими пацієнтами, не вда-
ючись до тактики активних
хірургічних дій, але при цьому
є необхідність періодичної
візуалізації пухлин головного
та спинного мозку.

Показаннями до хірургічно-
го лікування пацієнтів із НФ2
повинні бути: наявність у них
візуалізованих ознак стійкого
та швидкого росту пухлин, що
супроводжуються наростан-
ням симптоматики, можли-
вість збереження ефективно-
го слуху. Тим же часом ре-
тельне довготривале спосте-
реження у хворих на НФ2 до-
зволяє максимально довго
зберігати ефективний слух
молодих людей і залишає зав-
жди резерв часу, з погляду на
їх вік, для оперативного втру-
чання з аналогічним ризиком.
Це дає можливість макси-
мальної соціальної адаптації
та сурдологічної підготовки
хворих до оперативного втру-
чання, враховуючи високу
ймовірність ушкодження не
тільки слухового, але і лицьо-
вого нерва, виходячи із мор-
фологічних особливостей ней-
рофіброматозних слухових
неврином.

Таким чином, показаннями
до спостереження пацієнтів із
двобічними невриномами слу-
хових нервів повинні стати:
довготривалий анамнез по-
мірних слухових розладів, не-
залежно від розмірів пухлини,
нові пухлини слухових нервів

на випадково чи цілеспрямо-
вано проведеній томографії го-
ловного мозку, наявність су-
провідних захворювань, що
суттєво підвищують ризик опе-
ративних втручань. І для спо-
стереження, і для хірургії таких
пухлин показанням може бути
рішення пацієнта, якщо воно
не суперечить медичним пока-
занням.

У 3 випадках спостерігали-
ся збільшені шлуночки без
симптомів гіпертензії, що не
потребувало ніякого спеціаль-
ного лікування. У разі вста-
новлення показань до опера-
тивного втручання метою опе-
рації є повне видалення пух-
лини. Причинами для вико-
нання субтотальної резекції
можуть бути зрощення пухли-
ни із лицьовим нервом чи
стовбуром мозку, наявність
супровідних патологій, пухли-
на на боці єдиного здорового
вуха, вимога пацієнта. Після
детального обговорення усіх
можливостей лікування деякі
пацієнти просять зменшити
ризик парезу лицьового нер-
ва і неврологічного дефіциту,
маючи на увазі можливу по-
требу повторної операції в
майбутньому. Однак мета по-
вного видалення пухлини об-
межується вибором лікаря
між збереженням та покра-
щанням функцій і тривалим
прогнозом. Збереження слуху
було можливим у тих випад-
ках, коли розміри пухлин — у
межах 2 см. Досвід, який грун-
тується на довготривалому
спостереженні, показує, що
субтотальне видалення ней-
рофіброматозних неврином є
обгрунтованим, бо і рівень ви-
никнення повторних пухлин, і
рівень неврологічного дефі-
циту низький. Субтотальне
видалення — це видалення
значної частини пухлини із за-
лишенням частини її капсули,
що прилягає до нервів чи сто-
вбура мозку.

Із 37 пацієнтів з двобічними
невриномами 19 хворих пере-
несли субтотальне видалення
і не мали повторного росту,

який би потребував лікування
(спостереження від 1 до 5
років). Тільки в одному випад-
ку у пацієнта, що зазнав суб-
тотального видалення, був по-
вторний ріст, який потребував
хірургічного лікування. Повтор-
ний ріст може також статися
після повного видалення пух-
лини, що спостерігалось у од-
ного хворого. Але хірургічного
лікування він не потребував.
Низький ризик повторного ро-
сту нейрофіброматозних кох-
леарних пухлин і можливість
ефективного лікування, якщо
це трапилося, доводить, що
необхідно використовувати
субтотальне видалення пух-
лин у деяких пацієнтів із дво-
бічними невриномами слухо-
вих нервів згідно із запропоно-
ваними показаннями.

Успішне лікування пацієнтів
із двобічними невриномами —
це низка послідовних виваже-
них рішень щодо тактики ліку-
вання, а у разі прийняття рі-
шення про оперативне ліку-
вання — щодо хірургічної так-
тики. У першу чергу це сто-
сується вибору боку опера-
тивного втручання і конкрет-
ного хірургічного підходу: вра-
ховується розмір пухлини, на-
прям її росту та клінічні про-
яви. Особливостей хірургічних
доступів при двобічних неври-
номах слухових нервів немає,
вони аналогічні таким при спо-
радичних невриномах і пов’я-
зані з розмірами пухлини, функ-
ціональними розладами (при-
глухуватість, дефіцит лицьо-
вого нерва, іноді V, ІХ, Х че-
репних нервів), розташуван-
ням пухлини в ділянці внутрі-
шнього слухового проходу.
Особливості лікування хворих
при двобічних невриномах по-
лягають у тактиці ведення, а
при рішенні про оперативне
втручання — у виборі боку
оперативного втручання, і тільки
після цих рішень із урахуван-
ням розмірів пухлини, функ-
ціональних розладів, розташу-
вання пухлини і напряму пере-
важного її росту приймається
рішення про адекватний хірур-
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гічний доступ. Для успішного
видалення неврином кохлеар-
ного нерва необхідне знання
мікрохірургічної анатомії ос-
новних цистерн мостомозоч-
кового кута і розташованих в
них невральних (черепні нер-
ви від IV до ХII) та судинних
структур.

Головним показанням для
оперативного втручання у хво-
рих на НФ1 був больовий син-
дром (у 41 випадку), причому
в 86 % випадків різко вираже-
ний. Наявність неврологічного
дефіциту стала мотивом для
оперативного втручання у 9
хворих, загроза для життя —
у 1 пацієнта, а швидкий ріст
пухлини з підозрою на її зло-
якісне переродження — у 11
пацієнтів. Косметичний де-
фект був причиною оператив-
ного втручання у 28 випадках.

Враховуючи той факт, що
на одного хворого у середньо-
му припадало 1,9 оператив-
них втручань, то в одного і того
ж пацієнта показання могли
комбінуватися, хоча іноді ней-
рофіброми, особливо на шкірі,
видаляли з «профілактичною»
метою. При такому спорадич-
ному підході до виконання
різноманітних оперативних
втручань у 11 пацієнтів був
спровокований прискорений
ріст пухлин як за кількістю,
так і за розмірами. Особливо
це чітко простежувалося у хво-
рих підліткового віку (у 9 ви-
падках із 11).

Окрім зазначеного, при ви-
конанні оперативних втручань
з приводу пухлин периферич-
них нервів у хворих на НФ1
слід також враховувати харак-
тер розміщення пухлин відносно
нервових стовбурів. По відно-
шенню до нервового стовбура
пухлинний вузол розташо-
вується медіанно, латераль-
но, муфтоподібно та за типом
виноградного грона. Якщо пух-
линний вузол росте медіанно,
тобто із середини нервового
стовбура, то по мірі росту він
розсуває нервові волокна, ут-
ворюючи веретеноподібне по-
товщення. У разі латерально-

го росту пухлинний вузол роз-
ташовується ніби збоку від
нервового стовбура, зміщую-
чи його в протилежний бік.
Обидва типи росту пухлин
характерні для неврином, а
для нейрофібром — муфто-
подібний ріст. Варіант росту
пухлин за типом виноградно-
го грона (петлястий варіант)
характерний для плексиформ-
них нейрофібром. Пухлинні
вузли горбкуваті або гладкі з
неоднорідною щільною кон-
систенцією.

Характерною особливістю
НФ1 є невідповідність між
кількістю оперативних втру-
чань і загальною кількістю
хворих. Як видно з наведеної
вище статистики, у 48 хворих
на НФ1 виконано 90 операцій.
Наприклад, у хворої М., 35
років, що страждає на пери-
феричний нейрофіброматоз,
протягом двадцяти років було
проведено 21 оперативне втру-
чання з видалення нейрофіб-
ром і неврином, враховуючи
операції на спінальних, пери-
феричних та вісцеральних не-
рвах у різних медичних уста-
новах країни. При такому різ-
номанітті локалізацій і місць
проведення операцій, звичай-
но, не враховували комплекс-
ний підхід до цієї проблеми,
послідовність оперативних
втручань, їх методику, а поде-
куди їхню доцільність.

Як бачимо, навіть на при-
кладі одного хворого постає
проблема комплексного, муль-
тидисциплінарного підходу до
лікування нейрофіброматозу.
Отже, сама наявність пухлин
(периферичних, спінальних,
черепних, вісцеральних) будь-
якої локалізації у хворих на
нейрофіброматоз, особливо в
підлітковому віці, не є показан-
ням до оперативного втручан-
ня. Методом вибору як такти-
ки ведення хворих на НФ1 і
НФ2 є мультидисциплінарне
спостереження, незалежно від
гістології пухлини (крім зло-
якісних) та її локалізації, якщо
така тактика не входить у про-
тиріччя із клінічними проявами

захворювання. Найбільш ви-
правданими показаннями до
оперативного втручання в та-
ких хворих (за порядком зна-
чущості) є: больовий синд-
ром, функціональний дефі-
цит, підозра  на злоякісне
переродження  пухлини та
косметичний дефект. Рішен-
ня про оперативне втручання,
включаючи діагностичні мані-
пуляції, приймає мультидис-
циплінарна команда. За від-
сутності зазначених показань
необхідно спостерігати за
хворим у динаміці з періодич-
ними клінічними оглядами та
візуалізацією патологічних
змін.

Висновки

1. Велика група хворих на
факоматози і, в першу чергу,
на нейрофіброматоз, потре-
бує нейрохірургічного спосте-
реження та лікування.

2. Характерним проявом
нейрофіброматозу є множин-
ність ураження як за структур-
ними та функціональними про-
явами, так і за локалізацією.

3. Нейрофіброматоз 1-го
типу характеризується наяв-
ністю пухлин шкіри у вигляді
нейрофібром, фібром та плек-
сиформних нейрофібром, а
також неврином великих пери-
феричних нервів, гліом зоро-
вих нервів.

4. Нейрофіброматоз 2-го
типу характеризується наяв-
ністю множинних пухлин як го-
ловного, так і спинного мозку
і, в першу чергу, як умови його
існування — двобічних неври-
ном слухових нервів.

5. Методом вибору як так-
тики ведення хворих на ней-
рофіброматоз є мультидис-
циплінарне спостереження.
Власне наявність пухлин будь-
якої локалізації у хворих на
нейрофіброматозом як 1-го,
так і 2-го типів не є показанням
до оперативного втручання.
Рішення про оперативне втру-
чання, включаючи діагнос-
тичні маніпуляції, приймає
мультидисциплінарна коман-
да.
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Вступ

Сьогодні лапароскопічна
холецистектомія (ЛХЕ) є тра-
диційною операцією, яка вико-
нується в багатьох хірургічних
центрах [1]. Поряд з перевага-
ми перед лапаротомією  ЛХЕ
має недоліки, які пов’язані з
депремуючою дією на цент-
ральну гемодинаміку [2; 3].
Підвищення внутрішньоче-
ревного тиску спричинює ком-
пресію нижньої порожнистої
вени і підвищення тиску в ве-
нах нижніх кінцівок. Компре-
сія артеріальних судин су-
проводжується погіршанням
кровообігу в нирках і кишеч-
нику. Тиск газу на діафрагму
збільшує внутрішьогрудний
тиск і знижує об’єми легень.
Усі ці зміни, які виникають
внаслідок карбперитонеуму,

спричинюють розвиток синд-
рому малого серцевого вики-
ду, порушення регіонарного
кровообігу та підвищують ри-
зик тромбоемболічних  ус-
кладнень [4; 5]. Особливо це
притаманно хворим зі зни-
женням резервних можливос-
тей міокарда.

У зв’язку з цим виникають
специфічні особливості анес-
тезіологічного забезпечення
ЛХЕ. Розуміння патологічної
фізіології карбперитонеуму,
передопераційне дослідження
та інтраопераційний моніто-
ринг центральної гемодинамі-
ки збільшують безпеку хворо-
го під час ЛХЕ [6].

Мета роботи — оптимізація
анестезіологічного забезпе-
чення під час ЛХЕ на основі
дослідження гемодинамічного
статусу хворих.

Матеріали та методи
дослідження

З 1999 по 2003 рр. обстеже-
но 86 хворих (96 % жінок і 4 %
чоловіків), яким виконано ЛХЕ.
Вік пацієнтів був у межах 30–
67 років. Першу групу (n=30)
становили хворі без супровід-
ної патології серцево-судинної
системи. Другу групу (n=26) —
хворі зі зниженими резервни-
ми можливостями міокарда
(миготлива аритмія, міокар-
дит, ішемічна хвороба серця).
До третьої групи (n=30) увійш-
ли хворі з супровідною гіпер-
тонічною хворобою. Всі опе-
рації було виконано під внут-
рішньовенною анестезією зі
штучною вентиляцією легень
(ШВЛ) із постійним моніторин-
гом центральної гемодинамі-
ки.
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