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РЕФЕРАТ

Актуальность. Болезнь Гиппеля-Линдау – редкое аутосомно-до-
минантное мультисистемное заболевание, характеризующееся на-
личием сосудистых образований (ангиом) различной локализации. 
Лечение тяжелых форм глазных проявлений данного заболевания 
предполагает выполнение трехпортовой витрэктомии с целью устра-
нения отслойки сетчатки, однако методы воздействия на ангиома-
тозные узлы в ходе витрэктомии могут быть различны. Эндотермо-
терапия (ЭндоТТ) может быть подходящим методом для «девитали-
зации» узлов в ходе витрэктомии при лечении тяжелых форм болез-
ни Гиппеля-Линдау.

Цель. Изучить эффективность ЭндоТТ ангиом и питающих сосу-
дов в ходе витрэктомии в лечении отслойки сетчатки, осложненной 
пролиферативной витреоретинопатией (ПВР) при синдроме Гиппе-
ля-Линдау.

Материал и методы. Проведена витрэктомия в сочетании с Эн-
доТТ на 5 глазах (5 пациентов) с отслойкой сетчатки и ПВР при син-
дроме Гиппеля-Линдау. 

Результаты. В 4 случаях наблюдалось полное прилегание сетчат-
ки в раннем и позднем послеоперационном периоде. В одном случае 
произошел рецидив нижней отслойки сетчатки на фоне силиконо-
вой тампонады. Учитывая стабилизацию внутриглазного давления, 
спокойное состояние глаза, отсутствие перспектив улучшения зре-
ния ввиду исходно тяжелого состояния от дальнейшего хирургиче-
ского лечения было решено отказаться. Второй глаз этого пациен-
та удалось сохранить зрячим, с высокими зрительными функциями 
благодаря своевременной диагностике и проведению транспупил-
лярной термотерапии.

Выводы. Витрэктомия в сочетании с ЭндоТТ является эффектив-
ным методом для лечения отслойки сетчатки и ПВР при синдроме Гип-
пеля-Линдау в далеко зашедших формах. Необходимы раннее выяв-
ление и лечение легких форм данного заболевания для сохранения 
высоких зрительных функций и высокого качества жизни.
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отслойка сетчатки, ПВР, ангиома. 
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Vitrectomy in combination with endo-thermotherapy of angiomas and feeding vessels in the surgical 
treatment of retinal detachment with proliferative vitreoretinopathy in von Hippel-Lindau desease
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Actuality. Von Hippel-Lindau disease is a rare autosomal dominant 
multi-systemic disease, characterized by the presence of vascular formations 
(angiomas) of different localization. Treatment of severe forms of ophthalmic 
manifestations of this disease involves the implementation of a pars plana 

vitrectomy to eliminate retinal detachment, however, the methods of impact on 
angiomatous nodes during vitrectomy may be different. Endo-thermotherapy 
(Endo-TT) can be a suitable method for «devitalizing» the nodes during 
vitrectomy in the treatment of severe forms of von Hippel-Lindau disease.
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АКТУАЛЬНОСТЬ

Болезнь Гиппеля-Линдау – ред-
кое аутосомно-доминантное 
мультисистемное заболева-

ние, характеризующееся наличи-
ем сосудистых образований (анги-
ом) различной локализации. Часто-
та встречаемости 1:36000. Характе-
ризуется мутацией в гене VHL, пе-
нетрантность к 60 годам составля-
ет 90% [5, 15].

В 49-85% случаев заболевание на-
чинается с глазных проявлений. Ре-
тинальные ангиомы, которые суще-
ствуют с рождения, увеличиваются 
в размерах, происходит утолщение 
их питающих сосудов. Появляется 
транссудат в зоне ангиомы, который 
вызывает отслойку нейроэпителия 
сетчатки. При отсутствии своевре-
менного лечения развивается витре-
оретинальная пролиферация, фор-
мирование тракций, шварт и рети-
нальных разрывов. Заболевание пе-
реходит в терминальную фазу, что 
грозит развитием неоваскулярной 
глаукомы или субатрофией глазно-
го яблока.

Лечение: при отсутствии выра-
женной витреоретинальной проли-
ферации лазерное и криолечение 
остаются эффективными методами 
[1, 2, 7, 11, 14, 16]. При этом для ла-
зерного лечения наиболее предпоч-
тительно использовать низкие мощ-
ности с длительной экспозицией ла-
зеров красного и ближнего инфра-
красного диапазона, так как их из-
лучение глубоко и равномерно про-
никает в сосудистые структуры, что 
очень важно для работы с объем-

Purpose. To study the efficacy of Endo-TT with angiomas and 
feeding vessels during vitrectomy in the treatment of retinal detachment 
complicated by proliferative vitreoretinopathy (PVR) in von Hippel-Lindau 
desease.

Material and methods. Vitrectomy was performed in combination 
with Endo-TT in 5 eyes (5 patients) with retinal detachment and PVR in 
Hippel-Lindau desease.

Results. A complete retinal attachment was observed in 4 cases in 
the early and late postoperative period. A relapse of the lower retinal 
detachment occurred during of a silicone tamponade in one case. 
Considering the stabilization of intraocular pressure, the calm state of 
the eye, the lack of prospects for improving vision due to the initially 
severe condition of the eye, it was decided to refuse a further surgical 

treatment. The second eye of this patient was preserved sighted, with high 
visual functions due to timely diagnosis and conduct of transpupillary 
thermotherapy.

Conclusion. Vitrectomy in combination with Endo-TT is an effective 
method for treatment of retinal detachment and PVR in von Hippel-Lindau 
desease in severe forms. Early detection and treatment of mild forms of 
the disease is necessary to maintain high visual functions and a high 
quality of life.

Key words: Hippel-Lindau syndrome, endo-thermotherapy, retinal 
detachment, PVR, angioma. 
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ными образованиями. Кроме этого, 
данный вид излучения наиболее эф-
фективен при недостаточной про-
зрачности оптических сред [1, 13].

Брахитерапия, транспупиллярная 
термотерапия, фотодинамическая 
терапия эффективны в лечении бо-
лее крупных ангиом [7, 13]. Однако 
при развитии отслойки сетчатки и 
ПВР данные методы малоэффектив-
ны и не могут привести к прилега-
нию сетчатки. В таких случаях тре-
буется интраокулярная хирургия. 

Витрэктомия является наиболее 
эффективным методом борьбы с 
ПВР при отслойке сетчатки [10, 12], 
однако если техника витрэктомии 
и тампонады стекловидной камеры 
хорошо известны, то вопросы пода-
вления ангиоматозных узлов явля-
ются в меньшей степени изученны-
ми. При синдроме Гиппеля-Линдау 
и наличии внутриглазных образо-
ваний техника витрэктомии услож-
няется: необходимо устранить осно-
ву для рецидивов путем «девитали-
зации» сосудов и сосудистых ново-
образований [3, 4, 8, 9, 10, 17]. 

Johnson M.W et al. показали эф-
фективность диатермии ангиом при 
витрэктомии [10]. Gaudric A. et al. во 
время витрэктомии применяли как 
эндорезекцию ангиом на 9 глазах, 
так и лазеркоагуляцию, в том чис-
ле в сочетании с криопексией на 14 
глазах [9]. Лечение пациентов обеих 
групп имело успех. 

Farah M.E. применил интраопе-
рационное наложение лигатуры на 
питающий сосуд в ходе витрэкто-
мии у одного пациента. Ангиомато-
зный узел уменьшился в размерах, 
однако вскоре появилось два новых 

питающих сосуда, что потребовало 
дополнительного лазерного лече-
ния [8]. Сидорова Ю.А., Белый Ю.А., 
Терещенко А.В. успешно примени-
ли интраокулярную фотодинамиче-
скую терапию на одном пациенте [3]. 
При этом возобновления активно-
сти ангиоматозного узла не наблю-
далось. Интраоперационная эндо-
резекция больших ангиом является 
радикальным и эффективным мето-
дом как лечения, так и дифференци-
альной диагностики с вазопролифе-
ративными опухолями [17]. Уманец 
Н.Н. с соавт. предложил высокоча-
стотную электросварку биологиче-
ских тканей для обеспечения гемо-
стаза в ходе эндорезекции внутри-
глазных новообразований [4].

ЭндоТТ может быть наиболее 
подходящим методом борьбы с ан-
гиоматозными узлами в ходе ви-
трэктомии, так как объединяет в 
себе малую травматичность, спо-
собность вызвать бескровный объ-
емный некроз узлов и крупных сосу-
дов, отсутствие необходимости ре-
тинотомии, техника ее является не-
сложной.

ЦЕЛЬ

Изучить эффективность витрэкто-
мии в сочетании с эндотермотерапи-
ей (ЭндоТТ) ангиом и питающих сосу-
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дов в ходе витрэктомии в лечении от-
слойки сетчатки, осложненной про-
лиферативной витреоретинопатией 
(ПВР) при синдроме Гиппеля-Линдау.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ

Было пролечено 5 глаз (5 пациен-
тов) в возрасте от 17 до 35 лет. Срок 
наблюдения составил 2-12 лет. Хи-
рургическое лечение производили 
на базе Санкт-Петербургского фи-
лиала МНТК «Микрохирургия гла-
за» и клиники офтальмологии Воен-
но-медицинской академии им. С.М. 
Кирова. Всем было выполнено стан-
дартное офтальмологические обсле-
дование, включающее визометрию, 
тонометрию, периметрию, осмотр 
врача-офтальмолога, а также до-
полнительные обследования: В-ска-
нирование, фотоконтроль глазно-
го дна. Состояние пораженных глаз 
всех пациентов было тяжелым: име-
ла место тотальная отслойка сетчат-
ки, а также ангиомы большого раз-
мера (3 мм и более) (рис. 1а, 2а-в). 
Всем пациентам был выставлен ди-
агноз: «Тотальная отслойка сетчат-
ки. ПВР С тип 2-4. Синдром Гиппе-
ля-Линдау», произведена витрэкто-
мия в сочетании с ЭндоТТ.

Лечение производили в услови-
ях стационара по следующей тех-
нологии: выполняли тотальную ви-
трэктомию с обязательным отделе-
нием и удалением задней гиалоид-
ной мембраны. Производили заме-
ну жидкости на ПФОС, дренировали 
субретинальную жидкость и выпол-
няли максимальное расправление 
сетчатки. На одном глазу, ввиду вы-
раженных пролиферативных изме-
нений (С-аnt. тип 4), выполнили кру-
говое вдавление склеры. После это-
го выполняли термотерапию анги-
ом, а также питающих сосудов диод-
ным лазером ближнего инфракрас-
ного диапазона (λ=810 мкм). Мощ-
ность излучения составляла 0,5-0,75 
Вт., экспозиция до 60 с. на поле. Диа-
метр пятна излучения регулировал-
ся путем изменения расстояния от 
эндозонда до обрабатываемой тка-
ни от 1,0 до 2,0 мм. Расчетная плот-
ность мощности составила от 0,2 до 
0,35 Вт. Критерием достаточности 
экспозиции на одно поле воздей-
ствия служило достижение серо-бе-
лого цвета поверхности сосудистого 
образования и окружающих тканей 
глазного дна шириной до 1 мм в те-
чение 10-15 с. При значительном по-
белении участков глазного дна, со-
седствующих с сосудистыми образо-

ваниями, лазерное воздействие пре-
кращали, чтобы не допустить разры-
ва тканей вследствие парообразова-
ния. Таким образом не допускали пе-
редозировки мощности и появления 
«эффекта щелчка». При обработке 
питающих сосудов добивались пре-
кращения кровотока и запустевания 
дистальных отделов артерий. После 
воздействия на них проводили ги-
потонический тест путем снижения 
ирригационного потока BSS в вит-
реальную полость для оценки каче-
ства термообтурации. Для обработ-
ки труднодоступных участков анги-
ом и питающих сосудов производи-
ли склеропрессию в необходимой 
проекции. После завершения тер-
мотерапии выполняли замену ПФОС 
на силиконовое масло или газо-воз-
душную смесь, удаление портов и 
ушивание ран.

РЕЗУЛЬТАТЫ

Во время проведения ЭндоТТ во 
всех наблюдениях удалось добить-
ся побледнения ангиом и питаю-
щих сосудов в пределах здоровых 
тканей. В двух случаях имело место 
появление микрогеморрагий вбли-
зи патологической сосудистой тка-

Таблица 1

Ранние и отдаленные результаты хирургического лечения
Table 1

 Early and long-term results of surgical treatment

Пол, возраст

Gender, age

Vis  
до лечения

Vis pre-op.

Vis после 
лечения

Vis post-op.

Срок наблюдения,  
лет

Follow-up period,  
years

Осложнения  
и повторные вмешательства

Complications  
and reoperations 

Отдаленные  
результаты

Long term results

Пол, возраст

Gender, age

Ж, Female, 

17 лет/years

 Pr. l. 

incerta
0,04 10

Нет

No

Сохранение функций

Functions preservations 

Ж, Female, 

17 лет/years

М, Male, 

35 лет/years
0,01 0,1 5

Нижняя отслойка сетчатки  
в раннем послеоперационном 

периоде

Lower retinal detachment in the 
early postoperative period

Pr. L.

 incertae

М, Male, 

35 лет/years

Ж, Female,

24 года/years
0,08 0,5 7

Нет 

No 

Сохранение функций

Functions preservations 

Ж, Female,

24 года/years

Ж, Female, 

36 лет/years
0,01 0,08 1

Нет 

No

Сохранение функций

Functions preservations 

Ж, Female, 

36 лет/years

Ж, Female, 

27 лет/years
0,01 0,2 2

Нет 

No

Сохранение функций

Functions preservations

Ж, Female, 

27 лет/years
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ни без видимых механических раз-
рывов. У остальных пациентов, кро-
ме побледнения, дополнительных 
повреждений не было. В результа-
те хирургического лечения у всех 5 
пациентов удалось добиться полно-
го прилегания сетчатки и улучшения 
зрительных функций (табл.). 

После хирургического лечения 
наблюдали полное запустение пи-
тающих сосудов начиная с места ла-
зерного воздействия. Ангиоматозные 
узлы постепенно уменьшались в раз-
мерах, атрофировались, что в ито-
ге приводило к формированию пре-
склеральной фиброзной ткани. У че-
тырех пациентов не наблюдали воз-
обновления активности ангиом, си-
ликоновое масло было удалено через 
2-6 мес. (рис. 1б, 2г). У одного паци-
ента произошел рецидив нижней от-
слойки сетчатки на фоне нейропатии 
вследствие прогрессирования витре-
оретинальной пролиферации. Учи-
тывая стабилизацию внутриглазно-
го давления, спокойное состояние 
глаза, силиконовую тампонаду, отсут-
ствие перспектив улучшения зрения 
ввиду исходно тяжелого состояния 
от дальнейшего хирургического ле-
чения было решено отказаться. Вто-
рой глаз этого пациента удалось со-
хранить зрячим с высокими зритель-
ными функциями благодаря своевре-
менной диагностике и проведению 
транспупиллярной термотерапии.

ОБСУЖДЕНИЕ

Хирургическое лечение отслойки 
сетчатки и ПВР при синдроме Гиппе-
ля-Линдау показывает неплохие ре-
зультаты и позволяет сохранить глаз 
и восстановить предметное зрение, 
однако, прежде всего, необходимо 
помнить о том, что ранняя диагно-
стика и своевременное адекватное 
лечение позволяют вовремя остано-
вить рост ангиоматозных узлов, из-
бежать развития отслойки сетчат-
ки, тяжелого хирургического вмеша-
тельства и сохранить высокие зри-
тельные функции.

Остается дискутабельным вопрос 
об объеме планируемого витреоре-
тинального вмешательства. При вы-
полнении поверхностной эндола-
зеркоагуляции удается добиться ре-
гресса новообразований небольшо-
го размера, однако чаще такой объ-

ем оказывается недостаточным, и 
это может привести к росту этого 
узла и рецидиву отслойки [11]. Эн-
дорезекция ангиомы является наи-
более радикальным, хотя и травма-
тичным методом. Этот метод может 
применяться при больших размерах 
ангиоматозного узла, но он предпо-

лагает ретинотомию, что повышает 
риски развития рецидивов отслой-
ки сетчатки и требует обязательной 
тампонады силиконовым маслом. 
Кроме этого ход операции может 
осложниться неконтролируемым 
кровотечением и требует от хирур-
га большой квалификации [4]. 

Рис. 2. Глазное дно пациента № 1: а-в) до лечения, г) через 1 год после лечения 

Fig. 2. The fundus of the patient No.1: a-c) before treatment, d) 1 year after treatment

Рис. 1. Глазное дно пациента № 3: а) до лече-
ния, б) на следующий день после лечения 

Fig. 1. The fundus of the patient No.3: a) pre-
treatment, b) next day after treatmentа

б

а б

в г
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ЭндоТТ эффективна там, где вы-
полнение траспупиллярной термо-
терапии уже невозможно с хоро-
шей эффективностью из-за следую-
щих проблем: 1. Значительных раз-
меров новообразования. 2. Помут-
нений оптических сред (катаракты, 
помутнений стекловидного тела). 
3. Субретинальной транссудации. В 
ходе хирургии возможно устранить 
помутнения в хрусталике и стекло-
видном теле, предварительно при-
ложить и расправить сетчатку с по-
мощью ПФОС, выбрать оптимальное 
расстояние от эндозонда до новоо-
бразования. Кроме этого, метод по-
зволяет работать на крайней пери-
ферии, в том числе с применением 
методов склеропрессии.

При достаточном объеме витре-
оретинального вмешательства про-
исходит стабилизация процесса, од-
нако возможны рецидивы отслой-
ки сетчатки как при возобновлении 
транссудативной активности ста-
рых узлов, так и при появлении но-
вых, что требует наблюдения. Кро-
ме этого причиной рецидива может 
быть новый ретинальный разрыв. 

При Болезни Гиппеля-Линдау, ос-
ложненной отслойкой сетчатки, ча-
сто на первый план выходит пробле-
ма качества жизни пациента – ведь 
нередко пациент приходит для спа-
сения единственного глаза. В наших 
наблюдениях это имело место в двух 

случаях, и предметное зрение было 
восстановлено у обоих пациентов. В 
этом случае на хирурга возлагается 
двойная ответственность.

ВЫВОД

Витрэктомия в сочетании с Эн-
доТТ является эффективным мето-
дом для лечения отслойки сетчатки 
и ПВР при синдроме Гиппеля-Лин-
дау в далеко зашедших формах. Не-
обходимы раннее выявление и ле-
чение легких форм данного заболе-
вания для сохранения высоких зри-
тельных функций и высокого каче-
ства жизни.
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