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Вступ. Хвороба Гіппель-Ліндау – це аутосом-
но-домінантне захворювання, яке виникає внаслідок 
мутацій у гені-супресорі пухлин, розташованому на 
короткому плечі третьої хромосоми. Для цього захво-
рювання характерно утворення доброякісних судин-
них і кістозних пухлин в різних органах, найчастіше 
в сітківці, мозочку, спинному мозку, нирках, наднир-
кових залозах, підшлунковій залозі [1-2]. Захворюван-
ня зазвичай виявляють у пацієнтів у віці від 20 до 30 
років. Класична офтальмологічна картина при хворобі 
Гіппель-Ліндау включає такі ключові ознаки: ангіома 
сітківки (ретинальна гемангіобластома або гемангіома 
[РГБ]), розширені живильні судини та субретинальний 
ексудат [3]. 

В літературі повідомляється про різні підходи в 
лікуванні РГБ при хворобі Гіппель-Ліндау, до яких 
відносять спостереження в динаміці, лазерну фото-
коагуляцію, фотодинамічну терапію, кріотерапію, 
променеву терапію та вітреоретинальну хірургію. На 
ефективність і застосовність цих методів значною мі-
рою впливає локалізація, розмір пухлини та наявність 
ускладнень (субретинальна рідина, ексудати, ознаки 
тракції) [4-8]. Одним із серйозних ускладнень РГБ є 
набряк макули, який виникає внаслідок порушення су-
динної проникності [9]. 

Вітректомія (ВЕ) є одним із найбільш ефективних 
методів лікування синдрома Гіппель-Ліндау, проте не-
доліком є високий ризик виникнення інтраопераційної 
кровотечі з живлячих судин під час резекції РГБ. Не-
зважаючи на застосування діатермо- та лазерної коагу-
ляції, підвищений тиск інфузійної рідини, накладання 
шовної лігатури на привідні судини, деякі автори від-

мічають високий ризик геморагічних ускладнень [10-
12]. За нашими даними, використання методу висо-
кочастотного електрозварювання біологічних тканин  
(ВЕБТ) під час ендорезекції РГБ дозволяє уникнути 
кровотечі з живлячих пухлину судин, про що свідчать 
результати попередніх експериментальних та клініч-
них досліджень [13-15].

Опис випадку
Пацієнт Н., 34 років, перебував на лікуванні у від-

діленні вітреоретинальної мікрохірургії ДУ «Інститут 
очних хвороб і тканинної терапії ім. В. П. Філатова 
НАМН України» з діагнозом «Праве око – синдром 
Гіппель-Ліндау, локальне ексудативне відшарування 
сітківки, набряк макули». При загальному обстеженні 
хворого ураження паренхіматозних органів та голов-
ного мозку не було виявлено. За місцем проживання 
пацієнт знаходився на терапії препаратами інгібіторів 
фактору росту ендотелію судин (ФРЕС) без позитив-
ної динаміки.

Пацієнт підписав  інформовану згоду на обробку 
персональних даних і використання їх у наукових ці-
лях.

Максимально коригована гострота зору (МКГЗ) 
на момент звернення – 20/100 за таблицею Снеллена. 
Внутрішньоочний тиск (ВОТ) в межах норми. При 
офтальмоскопії в назальній половині визначалося 
новоутворення сітківки розміром два діаметри диску 
зорового нерва (ДЗН). Характерними були наявність 
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розширених звивистих судин (живляча РГБ артерія та 
відвідна вена), вторинне локальне відшарування сіт-
ківки, в макулі явища набряку із масивними субрети-
нальними ексудатами (рис. 1А, рис. 1Б – див. 3 стор. 
обкладинки).

З додаткових методів обстеження було виконано 
флуоресцентну ангіографію (ФАГ), оптичну коге-
рентну томографію (ОКТ), ультразвукове досліджен-
ня (УЗД). На ФАГ відмічаються гіперфлуоресценція 
новоутворення та накопичення контрастної рідини з 
візуалізацією живлячих судин в артеріовенозній фазі. 
В пізніх стадіях визначається накопичення рідини в 
макулі (рис. 1В – див. 3 стор. обкладинки). За дани-
ми ОКТ, в макулі виявлено набряк; товщина сітківки в 
центральній зоні становить 340 мкм (рис. 1Г – див. 3 
стор. обкладинки).

Згідно з даними УЗД, у вітреальній порожнині ви-
являються фіброзні зміни скловидного тіла; на трьох 
годинах від ДЗН визначається локальне відшарування 
акустично ущільненої сітківки протяжністю до 10,44 
мм. Висота відшарування до 2 мм. В 6 мм від ДЗН су-
бретинально визначається пристінковий субстрат се-
редньої щільності товщиною 1,54 мм, протяжністю 3,4 
х 3,5 мм (рис. 2).

Зважаючи на відсутність позитивної динаміки піс-
ля неодноразових інтравітреальних введень інгібіторів 
ФРЕС, а також на наявність вторинного відшаруван-
ня сітківки, пацієнту було запропоновано ВЕ з ендо-
резекцією РГБ. Перед процедурою пацієнт підписав 
добровільну інформовану згоду та отримав повну 
інформацію про хід операції і можливі ускладнення. 
Було виконано трансциліарну трипортову субтоталь-
ну вітректомію інструментами калібру 25Ga. З метою 
гемостазу виконувалось електрозварювання живлячих 
гемангіобластому судин та сітківки навколо новоут-
ворення з використанням модифікованого генератора 

ЕK-300M1 та оригінального зварювального зонду ка-
лібру 23 Ga (параметри ВЕБТ – напруга 24–30 В, сила 
струму – до 0,3 А, частота – 66,0 кГц, експозиція – до 
1,0 с) [14]. Зварювальні аплікації наносили у два ряди 
навколо РГБ,  вони мали округлу форму і характери-
зувалися побілінням сітківки внаслідок коагуляцій-
них змін, а також облітерацією живлячої і відвідної 
судин. Як наслідок – ретинотомія навколо РГБ та ре-
зекція новоутворення відбувалися без геморагічних 
ускладнень. Після ендорезекції пухлини, виконували 
пневмогідравлічне розправлення сітківки з наступною 
ендолазерною коагуляцією. Операцію завершували 
тампонадою вітреальної порожнини газоповітряною 
сумішшю 16% C3F8.

У ранньому післяопераційному періоді об'єм га-
зового міхура становив 95%, відмічалося прилягання 
сітківки, геморагічних ускладнень не спостерігалося. 
ВОТ в межах норми. Пацієнт був виписаний додому 
на п'яту добу після операції, МКГЗ – світловідчуття з 
правильною світлопроєкцією за рахунок газоповітря-
ної тампонади. Через один місяць після операції було 
виконано додатковий сеанс лазерної коагуляції. 

Через шість місяців після операції при контрольно-
му огляді МКГЗ – 20/25 за таблицею Снеллена. ВОТ в 
межах норми. Об’єктивно: око спокійне, рогівка про-
зора, дифузні помутніння задньої капсули криштали-
ка, випадіння пігменту по краю ретинотомії, облітера-
ція живлячих РГБ судин, резорбція твердих ексудатів 
в ділянці макули, сітківка прилягає (рис. 3А – див. 3 
стор. обкладинки). За даними ОКТ, визначається від-
новлення профілю макули. Товщина сітківки в макулі 
знизилася до 239 мкм за рахунок розсмоктування су-
бретинальної рідини (рис. 3Б).

Обговорення
Підходи до лікування набряку макули та ексуда-

тивного відшарування сітківки при великих РГБ за-
лишаються предметом дискусій. У деяких наукових 
джерелах наведено успішні приклади використання 
інгібіторів ФРЕС при набряку макули у пацієнтів з 
синдромом Гіппель-Ліндау.

Otero-Marquez зі співавторами вивчали ефектив-
ність бевацизумабу в лікуванні даної патології. По-
рівняння даних ОКТ-ангіографії до та після лікуван-
ня показало зменшення кістозного набряку макули та 
часткову регресію РГБ. Проте автори наголошують, 
що це лише поодинокий клінічний випадок і підкрес-
люють, що висновки щодо дієвості лікування потребу-
ють подальших досліджень [16].

S. Dahr із співавторами використовували інтраві-
треальне введення пегаптаніба натрію для лікування 
РГБ. У двох з п’яти пацієнтів після шести інтравітре-
альних ін’єкцій пегаптаніба відмічалося зменшення 
кістозного набряку макули та часткова резорбція твер-
дих ексудатів. У інших трьох пацієнтів, які не завер-
шили повний курс лікування, спостерігалося прогре-
сування уражень; у одного з них виникло тракційне 

Рис. 2. Ультразвукове дослідження заднього відділу ока. 
1 – пристінковий субстрат середньої щільності; 2 – ло-
кальне відшарування сітківки.
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відшарування сітківки. В цьому дослідженні автори 
припускають, що для ефективного лікування може 
бути необхідним руйнування самої пухлини, хоча ін-
травітреальна терапія інгібіторами ФРЕС може мати 
позитивний ефект у деяких пацієнтів [17].

Wong зі співавторами вивчали ефективність ліку-
вання РГБ інтравітреальним введенням ранібізумаба 
0,5 мг у п'яти пацієнтів. У дослідженні вони дійшли 
висновку, що ранібізумаб мав мінімальний вплив в 
більшості випадків.  Однак у пацієнта з найменшою 
пухлиною (пацієнт №5, розміром 1 діаметр ДЗН) спо-
стерігались анатомічні покращення, зменшення екс-
удатів та покращення зору. У ще одного пацієнта (№4) 
також відзначалося зменшення товщини сітківки в ма-
кулярній  ділянці, хоча пухлини були обширними [18].

У ретроспективному дослідженні з трьох пацієнтів 
[11], в результаті ВЕ з ендорезекцією пухлини, авто-
ри отримали позитивні анатомічні результати. У двох 
пацієнтів із попереднім відшаруванням сітківки вдало-
ся досягти її прилягання. У двох пацієнтів з тверди-
ми ексудатами в макулі після операції спостерігалась 
їх резорбція. На підставі цих результатів Schlesinger 
зі співавторами припускають, що хірургічне видален-
ня пухлини – можливий метод лікування пацієнтів з 
синдромом Гіппель-Ліндау з великими РГБ. Дані про 
рецидиви або тривалий період спостереження в роботі 
не наведено.

Gaudric зі співавторами описали серію клінічних 
випадків хірургічного лікування ускладнених випад-
ків Гіппель-Ліндау з резекцією ангіоми. Через шість 
місяців після операції у 8 з 9 очей, де виконували ре-
зекцію спостерігали стабільне прилягання сітківки,  та 
резорбцію твердих ексудатів (1 з 9 очей) [12]. 

Враховуючи вищезазначене, а також відсутність 
позитивної динаміки на фоні терапії інгібіторів ФРЕС, 
в нашому випадку пацієнту була рекомендована ВЕ з 
резекцією РГБ за допомогою методу ВЕБТ за розро-
бленою нами методикою. Слід зазначити, що резекція 
гемангіоми проходила без геморагічних ускладнень, 
так як ми застосували для гемостазу метод ВЕБТ, який 
довів свою ефективність в наших попередніх клініч-
них дослідженнях [13-15]. Після резекції ангіоми на-
бряк макули зменшився через шість місяців до 239 
мкм. 

На підставі представленого клінічного випадку і 
даних попередніх досліджень, можна вважати, що ВЕ 
з ендорезекцією РГБ є оптимальним методом лікуван-
ня пацієнтів з синдромом Гіппель-Ліндау та набряком 
макули. Цей метод дозволяє радикально видалити РГБ 
великих розмірів та сприяє відновленню профілю ма-
кули, зменшенню ексудації та резорбції твердих екс-
удатів, а використання методу ВЕБТ є ефективним ме-
тодом інтраопераційного гемостазу.
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Рис. 1. Кольорове фото очного дна пра-
вого ока. А – візуалізуються тверді ек-
судати в макулі (позначено стрілкою). 
Б – візуалізується ретинальна геман-
гіобластома з живильними судинами в 
назальній половині (позначено стріл-
кою). В – флуоресцентна ангіографія 
(ФАГ) правого ока. Відмічаються гіпер-
флуоресценція новоутворення та нако-
пичення контрастної рідини з візуаліза-
цією живлячих судин. В пізніх стадіях 
ФАГ визначається накопичення рідини 
в макулі. Г – оптична когерентна томо-
графія правого ока пацієнта до хірургіч-
ного втручання. Визначається набряк 
макули (позначено стрілкою). Товщина 
сітківки – 340 мкм. 

Фото до статті Канцер К. С., Уманця М. М. «Випадок хірургічного лікування пацієнта з набряком макули, 
асоційованого з синдромом Гіппель-Ліндау» 

Рис. 3. А – кольорове фото очного дна 
правого ока пацієнта, шість місяців піс-
ля вітректомії. Визначається резорбція 
твердих ексудатів в макулі, облітеровані 
живлячі судини (позначено білою стріл-
кою), зона резекції ангіоми (позначено 
чорною стрілкою). Б – оптична коге-
рентна томографія правого ока пацієн-
та через шість місяців після вітректомії. 
Визначається регрес набряку макули з 
відновленням профілю макули

Фото до статті Гріжимальської К. Ю., Комаровської І. В. 
«Клінічний випадок лікування алергічного блефариту, спричиненого косметичною процедурою»

Рис. 1. Зовнішній вигляд пацієнтки при первинному зверненні Рис. 2. Зовнішній вигляд пацієнтки при повторному огляді 
через 2 дні


