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Â è ç í à ÷ å í í ÿ . Ïðîãðåñèâíå ³íâàë³äèçóþ÷å
ìîíîãåííå àóòîñîìíî-äîì³íàíòíå çàõâîðþâàííÿ,
ùî õàðàêòåðèçóºòüñÿ óòâîðåííÿì äâîá³÷íèõ âå-
ñòèáóëÿðíèõ øâàííîì, à òàêîæ ìíîæèííèõ ïóõ-
ëèí öåíòðàëüíî¿ ³ ïåðèôåðè÷íî¿ íåðâîâî¿ ñèñ-
òåìè, ðàííüîþ êàòàðàêòîþ [31, 35, 54].

Còàòòÿ º ëîã³÷íèì ïðîäîâæåííÿì îãëÿäó
ë³òåðàòóðè ç ïðîáëåìè íåéðîô³áðîìàòîçó 1 â
ïîïåðåäíüîìó íîìåð³ æóðíàëó.

²ñòîðè÷íèé ðàêóðñ. Íåéðîô³áðîìàòîç 2 (ÍÔ2)
éìîâ³ðíî áóâ îïèñàíèé âïåðøå Wishart ó
1820 ð.[13]. Â îäíîìó ç ïåðøèõ ïîâ³äîìëåíü ïðî
³çîëüîâàíó äâîá³÷íó ñëóõîâó íåâðèíîìó H. Cu-
shing [9], ðîçãëÿäàâ öþ ïàòîëîã³þ ÿê ôîðìó íåé-
ðîô³áðîìàòîçó (ÍÔ), îñê³ëüêè ïàòîëîã³÷í³ çì³íè
ïðè öüîìó áóëè ïîä³áí³ äî òàêèõ ïðè õâîðîá³
Ðåêë³íãàóçåíà. D.F.Young òà ñï³âàâòîðè [64] ïî-
â³äîìèëè ïðî äîêóìåíòàëüíî ï³äòâåðäæåíèé
äâîá³÷íèé çàâèòêîâèé ÍÔ, ÿêèé, çâàæàþ÷è íà
íàÿâí³ñòü íåéðîô³áðîì ³ ïëÿì òèïó «êàâè ç ìî-
ëîêîì», òàêîæ ðîçãëÿäàëè ÿê ôîðìó ÍÔ ó ïî-
íàä 100 ÷ëåí³â îäí³º¿ ðîäèíè ç øòàòó Ïåíñ³ëü-
âàí³ÿ. R.Eldridge [11] âïåðøå çàïðîïîíóâàâ ââà-
æàòè äâîá³÷íó íåâðèíîìó ñëóõîâèõ íåðâ³â ñà-
ìîñò³éíîþ ôîðìîþ ÍÔ. Îñòàòî÷íèé ðîçïîä³ë ÍÔ
íà ÍÔ1 ³ ÍÔ2 ïðîâåäåíèé ó 1987 ð. ï³ñëÿ ëîêà-
ë³çàö³¿ ÍÔ1 ãåíà â 17 õðîìîñîì³ [4, 55] ³ ÍÔ2
ãåíà â 22 õðîìîñîì³ [50, 62]. Çàâäÿêè ïðîãðåñó â
ìîëåêóëÿðí³é á³îëîã³¿ âñòàíîâëåíî, ùî õâîðî-
áè, ÿê³ ðàí³øå âèçíà÷àëè ÿê ÍÔ, ôàêòè÷íî ñïàä-
êîâî â³äì³íí³ ³ êë³í³÷íî íåîäíîð³äí³, ùî ³ çóìî-
âèëî âèä³ëåííÿ äâîõ îêðåìèõ çàõâîðþâàíü —
ÍÔ 1 ³ ÍÔ 2 [22, 38, 48].

Ãåíåòèêà. ÍÔ2 óñïàäêîâóºòüñÿ çà àóòîñîì-
íî-äîì³íàíòíèì òèïîì [16, 45]. Ìàéæå ó 50%
ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2 ó áàòüê³â ä³àãíîñòóâàëè öå çàõ-
âîðþâàííÿ, ó 50% — ÍÔ2 º íàñë³äêîì íîâî¿
ìóòàö³¿[51]. Ïðè÷îìó, á³ëüø òÿæêèé ïåðåá³ã çàõ-
âîðþâàííÿ ³ ðàíí³é éîãî ïî÷àòîê ó ïàö³ºíò³â,
ùî óñïàäêóâàëè ïàòîëîã³÷íèé ãåí ÍÔ2 â³ä ìà-

òåð³ [14]. Öåíòðàëüíèé ÍÔ âèíèêàº âíàñë³äîê
òî÷êîâî¿ ìóòàö³¿ ÍÔ2 ãåíà, ùî ì³ñòèòüñÿ â 22
õðîìîñîì³ (22q12) [50,62]. ÍÔ2 ãåí îõîïëþº 110
ê³ëîáàç ³ âêëþ÷àº 16 ñòàëèõ ³ 1 àëüòåðíàòèâ-
íèé åêçîíè [49]. ÍÔ2 ãåí ìîæå ïðîäóêóâàòè ÐÍÊ
òðüîõ ðîçì³ð³â — 7, 4,4 ³ 2,6 ê³ëîáàç [19]. Ïðî-
äóêò ãåíà íàçâàíèé ìåðë³í ÷åðåç âèñîêó
ïîä³áí³ñòü ç á³ëêàìè öèòîñêåëåòó ñ³ìåéñòâà 4,1
[60]. Âñå ñ³ìåéñòâî á³ëê³â ìàº ãîìîëîã³÷íó ä³ëÿíêó
(äîìåí), ÿêà ñêëàäàºòüñÿ ç 270 àì³íîêèñëîò íà
N-ê³íö³ á³ëêà. Çàïðîïîíîâàíà é ³íøà íàçâà öüî-
ãî á³ëêó — øâàíîì³í — ó çâ’ÿçêó ç âèçíàííÿì
éîãî ðîë³ â ïîïåðåäæåíí³ âèíèêíåííÿ øâàííî-
ìè. Ìåðë³í, àáî øâàíîì³í, á³ëîê — ñóïðåñîð
ïóõëèí [49].

Åï³äåì³îëîã³ÿ. ÍÔ2 âèÿâëÿþòü ó 5 — 10%
âñ³õ õâîðèõ ç ÍÔ [51]. Ïîøèðåí³ñòü ÍÔ2 ñòàíî-
âèòü 1 íà 37 000 íàñåëåííÿ, íåìàº í³ÿêèõ åòí³-
÷íèõ ÷è ðàñîâèõ â³äì³ííîñòåé [60]. Ôàêòè÷íà ä³àã-
íîñòè÷íà ïîøèðåí³ñòü ÍÔ2 ò³ëüêè 1 íà 200 000
ïðè ùîð³÷í³é çàõâîðþâàíîñò³ 1 íà 2 355 000
íàñåëåííÿ [13]. Çàõâîðþâàííÿ ïî÷èíàºòüñÿ ó ñå-
ðåäíüîìó ó â³ö³ â³ä 18 äî 24 ðîê³â, â³êîâèé
ä³àïàçîí â³ä 2 äî 70 ðîê³â [45]. Ò³ëüêè ïðèáëèç-
íî ó 5% ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2 ï³ä ÷àñ ïðîâåäåííÿ
êîìï’þòåðíî¿ (ÊÒ) ÷è ìàãí³òîðåçîíàíñíî¿ (ÌÐÒ)
òîìîãðàô³¿ ãîëîâíîãî ³ ñïèííîãî ìîçêó íå áóëî
îçíàê ïóõëèíè äî 35 ðîê³â [51]. Õî÷à ïóõëèíè
ïðè ÍÔ2 äîáðîÿê³ñí³, ¿õ àíàòîì³÷íå ðîçòàøó-
âàííÿ ³ ÷èñëåíí³ñòü ñïðè÷èíÿþòü ðàííþ
ñìåðòí³ñòü, òðèâàë³ñòü æèòòÿ ñòàíîâèòü ó ñå-
ðåäíüîìó 36 ðîê³â, òðèâàë³ñòü âèæèâàííÿ ï³ñëÿ
âñòàíîâëåííÿ ä³àãíîçó — 15 ðîê³â [15].

Â å ð è ô ³ ê à ö ³ ÿ .  Äâîá³÷í³ âåñòèáóëÿðí³ øâàí-
íîìè ïàòîãíîìîí³÷í³ äëÿ ÍÔ2 [41], ¿õ âèÿâëÿ-
þòü á³ëüøå í³æ ó 90% äîðîñëèõ ïàö³ºíò³â [45].
Ñòàíäàðò îáñòåæåííÿ äëÿ ³äåíòèô³êàö³¿ âåñòè-
áóëÿðíèõ øâàííîì: ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçêó ç
çð³çàìè 3 ìì ÷åðåç âíóòð³øí³ ñëóõîâ³ êàíàëè â
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ñàã³òàëüí³é òà àêñ³àëüí³é ïðîåêö³ÿõ ç êîíòðàñ-
òóâàííÿì ³ áåç òàêîãî. Ïðè÷îìó ÌÐÒ íå ìîæíà
çàì³íèòè ÊÒ [8, 13]. Âñ³ì ïàö³ºíòàì ç âïåðøå
âñòàíîâëåíèì ä³àãíîçîì ÍÔ2 ïîòð³áíå ïîâíå
îáñòåæåííÿ ñïèííîãî ìîçêó ç âèêîðèñòàííÿì
ÌÐÒ, ùî íåîáõ³äíî äëÿ âèáîðó òàêòèêè ë³êó-
âàííÿ òà ïðîãíîçó [18]. Âàæëèâå ï³äñèëåííÿ ãà-
äîë³íîì (ìàãíåâ³ñò) çîáðàæåííÿ ÌÐÒ [17, 18].
Ïàö³ºíòàì ç ïóõëèíîþ ñïèííîãî ìîçêó (íàñàì-
ïåðåä ç åïåíäèìîìîþ òà àñòðîöèòîìîþ) ïðî-
âîäèòè ÌÐÒ ùîð³÷íî [20]. Â ñ³ì’ÿõ, äå â³äçíà÷å-
íèé ðàíí³é ïî÷àòîê ÍÔ2, â³çóàë³çóþ÷³ äîñë³ä-
æåííÿ ñë³ä ïî÷èíàòè â ðàííüîìó äèòèíñòâ³. Â
òàêèõ ñ³ì’ÿõ çà â³äñóòíîñò³ çì³í ÌÐÒ ó â³ö³ 16—
18 ðîê³â çìåíøóºòüñÿ ðèçèê óñïàäêóâàííÿ ÍÔ2
³, òàêèì ÷èíîì, ïîëåãøóºòüñÿ ïðèéíÿòòÿ ð³øåí-
íÿ ïðî ðåïðîäóêö³þ. Â³äñóòí³ñòü çì³í ÌÐÒ ó
â³ö³ 30 ðîê³â ðîáèòü óñïàäêóâàííÿ ìóòàíòíîãî
ÍÔ2 ãåíà ìàëîéìîâ³ðíèì, öå âèïðàâäîâóº ïðè-
ïèíåííÿ ôîðìàëüíîãî îáñòåæåííÿ.

Ï à ò î ì î ð ô î ë î ã ³ ÿ .  Ïóõëèíè ïðè ÍÔ2 ïîõî-
äÿòü ç øâàí³âñüêèõ, ìåí³íãåàëüíèõ ³ ãë³àëüíèõ
êë³òèí [57]. ÍÔ2-àñîö³éîâàí³ âåñòèáóëÿðí³ øâàí-
îìè, à òàêîæ ìåí³íã³îìè ìàþòü á³ëüø âèñîêèé
ñòóï³íü ä³ëåííÿ êë³òèí, í³æ íå ïîâ’ÿçàí³ ç ÍÔ2
[1]. Â òîé æå ÷àñ V.Kasantikul òà ñï³âàâòîðè
[24] ñòâåðäæóþòü, ùî ã³ñòîëîã³÷í³ â³äì³ííîñò³
ì³æ àêóñòè÷íèìè íåâðèíîìàìè ïðè ÍÔ2 ³ îä-
íîá³÷íèìè àêóñòè÷íèìè íåâðèíîìàìè íå âèÿâ-
ëåí³; â³äì³íí³ âîíè ëèøå çà õ³ðóðã³÷íîþ àíàòî-
ì³ºþ [28]. Íåìàº ã³ñòîëîã³÷íèõ â³äì³ííîñòåé ì³æ
ãë³àëüíèìè ïóõëèíàìè ó ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2 ³ ñïî-
ðàäè÷íèìè [1]. Ïðèáëèçíî 40% ÍÔ2 âåñòèáó-
ëÿðíèõ ïóõëèí ìàþòü ÷àñòêîâó ñòðóêòóðó, ùî
íåõàðàêòåðíå äëÿ ñïîðàäè÷íèõ ïóõëèí [57]. ÍÔ2
ïóõëèíè ðîñòóòü, ÿê ïðàâèëî, ç ïðèñ³íêîâî¿
ïîðö³¿ ïðèñ³íêîâî-çàâèòêîâîãî íåðâà, ñõèëüí³
âðîñòàòè â çàâèòêîâèé íåðâ [3].

Äàí³ ã³ñòîëîã³÷íîãî äîñë³äæåííÿ ÍÔ2 ïóõ-
ëèí ñóïåðå÷ëèâ³. ² òèïîâ³ øê³ðí³ íåéðîô³áðî-
ìè, ³ ïóõëèíè â ïîºäíàí³ íåéðîô³áðîì òà øâà-
íîì îïèñàí³ ó ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2 [59, 63]. Òàê, çà
äàíèìè äåÿêèõ äîñë³äíèê³â [31], ã³ñòîëîã³÷íà
áóäîâà á³ëüøîñò³ ïóõëèí îáîëîíîê íåðâ³â òà
ïàðàñïèíàëüíèõ ïóõëèí áóëà òèïîâîþ äëÿ øâàí-
íîì, ³ ò³ëüêè â ï’ÿòè ïóõëèíàõ ó 46 ïàö³ºíò³â
áóëè ã³ñòîëîã³÷í³ îñîáëèâîñò³ íåéðîô³áðîì. Õî÷à
ä³àãíîñòè÷í³ êðèòåð³¿ äëÿ ÍÔ2 ïåðâ³ñíî âêëþ-
÷àþòü íåéðîô³áðîìó, ïåðèôåðè÷í³ ïóõëèíè, ÿê
ïðàâèëî, øâàííîìè, à íå íåéðîô³áðîìè [7]. Çîê-
ðåìà, ò³ëüêè 5 ç 29 ïóõëèí øê³ðè ïðè ÍÔ2
áóëè íåéðîô³áðîìè, ðåøòà — øâàííîìè,

â³äçíà÷åíà íåîáõ³äí³ñòü ðåòåëüíî¿ ã³ñòîëîã³÷íî¿
åêñïåðòèçè.

Ä³àãíîñòè÷í³ êðèòåð³¿. Êë³í³÷í³ ïðîÿâè. ×³òê³
ä³àãíîñòè÷í³ êðèòåð³¿ äëÿ ÍÔ2 âïåðøå ñôîð-
ìóëüîâàí³ ó 1987 ð. íà êîíôåðåíö³¿ ç íåéðîô³áðî-
ìàòîçó Íàö³îíàëüíîãî ³íñòèòóòó çäîðîâ’ÿ (NIH)
ÑØÀ [38, 40], âíàñë³äîê ÷îãî îòðèìàëè íàçâó
NIH-ä³àãíîñòè÷íèõ êðèòåð³¿â.

Çà NIH-ä³àãíîñòè÷íèìè êðèòåð³ÿìè, ïðî íà-
ÿâí³ñòü ÍÔ2 ñâ³ä÷èòü:

1. âèÿâëåííÿ äâîá³÷íèõ âåñòèáóëÿðíèõ øâàí-
íîì çà äàíèìè ÌÐÒ

àáî
2. íàÿâí³ñòü ÍÔ2 ó ðîäè÷³â ïî ïðÿì³é ë³í³¿ ³
÷è à) îäíîá³÷íî¿ âåñòèáóëÿðíî¿ øâàííîìè,
÷è á) äâ³ îçíàêè ³ç íàñòóïíèõ: íåéðîô³áðî-

ìà, ìåí³íã³îìà, ãë³îìà, øâàííîìà, þâåí³ëüíå
çàäíº ï³äêàïñóëÿðíå ÷å÷åâèöåïîä³áíå ïîìóòí³-
ííÿ êðèøòàëèêà.

V.F.Mautner òà ñï³âàâòîðè [32] ïîâ³äîìèëè
ïðî 3 ñïîñòåðåæåííÿ ÍÔ2 áåç äâîá³÷íèõ âåñòè-
áóëÿðíèõ øâàííîì, çàçíàþ÷è îáìåæåí³ñòü NIH-
êðèòåð³¿â. D.H.Gutmann òà ñï³âàâòîðè [20] çàï-
ðîïîíóâàëè äåùî óòî÷íåí³ êðèòåð³¿ ÍÔ2 ïðè
éîãî ïîä³ë³ íà ï³äòâåðäæåíèé ÍÔ2 ³ ïåðåäáà-
÷óâàíèé ÍÔ2.

À. Ä³àãíîñòè÷í³ êðèòåð³¿ äëÿ ïàö³ºíò³â, ó
ÿêèõ ÍÔ2 ï³äòâåðäæåíèé

1. Äâîá³÷í³ âåñòèáóëÿðí³ øâàííîìè
àáî
2. Íàÿâí³ñòü ÍÔ2 ó ðîäè÷³â ïî ïðÿì³é ë³í³¿ ³
à) îäíîá³÷íà âåñòèáóëÿðíà øâàííîìà ó â³ö³

äî 30 ðîê³â
÷è
á) äâ³ îçíàêè ç íàñòóïíèõ: ìåí³íã³îìà, ãë³î-

ìà, øâàííîìà, þâåí³ëüíå çàäíº ï³äêàïñóëÿðíå
÷å÷åâèöåïîä³áíå ïîìóòí³ííÿ êðèøòàëèêà (þâå-
í³ëüíà êîðêîâà êàòàðàêòà)

Á. Ä³àãíîñòè÷í³ êðèòåð³¿ äëÿ îñ³á ç ïåðåäáà-
÷óâàíèì ÍÔ2

1.Îäíîá³÷íà âåñòèáóëÿðíà øâàííîìà ó â³ö³
äî 30 ðîê³â, à òàêîæ îäíà îçíàêà ³ç íàñòóïíèõ:
ìåí³íã³îìà, ãë³îìà, øâàííîìà, þâåí³ëüíå çàäíº
ï³äêàïñóëÿðíå ÷å÷åâèöåïîä³áíå ïîìóòí³ííÿ
êðèøòàëèêà (þâåí³ëüíà êîðêîâà êàòàðàêòà)

÷è
2.×èñëåíí³ ìåí³íã³îìè (2 ³ á³ëüøå), à òàêîæ

îäíîá³÷íà âåñòèáóëÿðíà øâàííîìà ó â³ö³ äî 30
ðîê³â ÷è îäíà îçíàêà ç íàñòóïíèõ: ãë³îìà, øâàí-
íîìà, þâåí³ëüíå çàäíº ï³äêàïñóëÿðíå ÷å÷åâè-
öåïîä³áíå ïîìóòí³ííÿ êðèøòàëèêà (þâåí³ëüíà
êîðêîâà êàòàðàêòà)

Ïåðøîþ ñêàðãîþ ïàö³ºíòà, ïîâ’ÿçàíîþ ç àêó-
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ñòè÷íîþ íåâðèíîìîþ, ÿê ïðàâèëî,º îäíî- àáî
äâîá³÷íà âòðàòà ñëóõó. ßêùî ñïî÷àòêó âèíèêàº
óðàæåííÿ îäíîãî íåðâà, òî äî óðàæåííÿ äðóãî-
ãî íåðâà ìîæå ìèíóòè 10 ðîê³â ³ á³ëüøå [62].
Ïðè äåòàëüíîìó îïèòóâàíí³ õâîðèõ âèÿâëÿþòü,
ùî âòðàò³ ñëóõó ïåðåäóâàâ íåïîñò³éíèé äçâ³í
àáî øóì â îäíîìó ÷è îáîõ âóõàõ, ïîõèòóâàííÿ
ï³ä ÷àñ õîäüáè. ²íøèìè ñêàðãàìè áóëè ïîðó-
øåííÿ çîðó, àñèìåòð³ÿ îáëè÷÷ÿ, ãîëîâíèé á³ëü,
ó äåÿêèõ õâîðèõ íàéá³ëüø ðàííüîþ îçíàêîþ
áóëè øê³ðí³ íåéðîô³áðîìè [51]. Ïóõëèíè øê³ðè
áóëè ïåðøèìè ïðîÿâàìè ó 25 — 27% ïàö³ºíò³â
ç ÍÔ2 ³ º ïåðøèì ä³àãíîñòè÷íèì äîïîâíåííÿì â
äèòÿ÷³é ³ ï³äë³òêîâ³é â³êîâèõ ãðóïàõ [20, 31]. Ó
òîé æå ÷àñ á³ëüø³ñòü àâòîð³â ï³äêðåñëþþòü ìàëó
ê³ëüê³ñòü ïóõëèí øê³ðè ³ ïëÿì òèïó «êàâè ç
ìîëîêîì» íà øê³ð³ ó ïàö³ºíò³â â ñ³ì’ÿõ ³ç äâîá³-
÷íèìè âåñòèáóëÿðíèìè øâàííîìàìè [13]. Ò³ëüêè
â 1 — 2% õâîðèõ ÍÔ2 â³äïîâ³äàþòü ä³àãíîñ-
òè÷íèì êðèòåð³ÿì äëÿ ÍÔ1[15, 45], à ïëåêñè-
ôîðìí³ íåéðîô³áðîìè ïðè ÍÔ2 âçàãàë³ îïèñàí³
â îäíîìó ïîñèëàíí³ [61]. Ïðè îáñòåæåíí³ 50
÷ëåí³â ðîäèí ç ÍÔ2 íå âèÿâëåí³ çíà÷í³ çì³íè íà
øê³ð³ ÷è âóçëèêè Ë³øà (ï³ãìåíòí³ ïëÿìè íà ðàé-
äóæö³) [51]. ²íø³ àâòîðè [31] âèÿâëÿëè ïóõëèíè
øê³ðè ó 25% ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2, ïëÿìè òèïó
«êàâè ç ìîëîêîì» — ó 50%, àëå ò³ëüêè ó 4%
ïëÿì áóëî á³ëüøå 6, âòðàòó ñëóõó ÷è äçâ³í ó
âóõàõ — ó 31%, î÷í³ çì³íè — ó 13% ïðè ñå-
ðåäíüîìó â³ö³ ìàí³ôåñòàö³¿ õâîðîáè 17 ðîê³â ³
âñòàíîâëåíîìó ä³àãíîç³ — 22 ðîêè. D.G.Evans ³
ñï³âàâòîðè [15] íà îáøèðíîìó êë³í³÷íîìó ìà-
òåð³àë³ (120 ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2) âèÿâèëè íàñòóïí³
êë³í³÷í³ îçíàêè: îäíîá³÷íà ãëóõîòà (ó 35%), öåí-
òðàëüíèé ïàðåç îáëè÷÷ÿ (ó 12%), äçâ³í ó âóõàõ
(ó 10%), äâîá³÷íà ãëóõîòà (ó 9%), ïîõèòóâàííÿ
(ó 8%), ïðèñòóïè çàïàìîðî÷åííÿ (ó 8%), ðîç-
ëàäè ÷óòëèâîñò³ (ó 6%), ñë³ïîòà (â 1%),
â³äñóòí³ñòü êë³í³÷íèõ îçíàê (â 11%), ïðîâåäåíà
òîìîãðàô³ÿ, îñê³ëüêè ó áàòüê³â ïàö³ºíò³â ä³àã-
íîñòóâàëè ÍÔ2. Îòæå, îòîëîã³÷í³ îçíàêè (ãëó-
õîòà, äçâ³í ó âóõàõ, ïîõèòóâàííÿ, çàïàìîðî-
÷åííÿ) ó á³ëüøîñò³ ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2 (äî 75%) º
äåáþòíèìè, ïðè÷îìó öåé äåáþò, ÿê ïðàâèëî,
îäíîá³÷íèé. ² ò³ëüêè ó 20% ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2 â
äåáþò³ çàõâîðþâàííÿ áóëè îçíàêè êðàí³àëüíî¿
ìåí³íã³îìè ÷è ñïèííîìîçêîâî¿ ïóõëèíè [13]. ÍÔ2-
àñîö³éîâàí³ âåñòèáóëÿðí³ øâàííîìè ìàþòü òåí-
äåíö³þ áóòè á³ëüø àãðåñèâíèìè, í³æ íå ïîâ’ÿ-
çàí³ ç ÍÔ2 [23].

Ó 33% ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2 â³äçíà÷åíî çìåí-
øåííÿ ãîñòðîòè çîðó îäíî- ÷è äâîá³÷íå [47].
Çàäíº ï³äêàïñóëÿðíå ïîìóòí³ííÿ êðèøòàëèêà

ïðîãðåñóº äî â³çóàëüíî ñóòòºâî¿ êàòàðàêòè, ùî
³ º íàéá³ëüø ÷àñòîþ çíàõ³äêîþ ó òàêèõ õâîðèõ.
Ïðè÷îìó ïîìóòí³ííÿ êðèøòàëèêà ìîæå âèíè-
êàòè äî ïîÿâè îçíàê óðàæåííÿ VIII ïàðè ÷å-
ðåïíèõ íåðâ³â ³ ìîæå áóòè ïîì³÷åíèì ó ä³òåé
[33]. ×àñòîòà âèíèêíåííÿ þâåí³ëüíî¿ çàäíüî¿
ï³äêàïñóëÿðíî¿ êàòàðàêòè, êîðêîâî¿ ³ çì³øàíî¿
êàòàðàêòè ó ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2 ñòàíîâèòü â³äïîâ-
³äíî 72,4, 41,4 ³ 32,8% [45]; 26,5, 26,5 ³ 14,2%
[31]; 27,1, 12,5 ³ 22,9% [47]. Âèÿâëåííÿ âðîäæå-
íî¿ ÷è þâåí³ëüíî¿ êàòàðàêòè ó ëþäèíè, ó ðî-
äè÷³â ÿêî¿ ïî ïðÿì³é ë³í³¿ ä³àãíîñòîâàíèé ÍÔ2,
ïîòðåáóº äåòàëüíî¿ îö³íêè äëÿ âèÿâëåííÿ ÍÔ2
[20]. Ïðè åêñïåðòèç³ î÷åé ç âèêîðèñòàííÿì
ù³ëèííî¿ ëàìïè ó ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2 âóçëèêè
Ë³øà, õàðàêòåðí³ äëÿ ÍÔ1, íå çíàéäåí³. Â òîé
æå ÷àñ ïðèáëèçíî ó 50% ïàö³ºíò³â çíàéäåí³
îçíàêè êàòàðàêòè íà çàäí³é ïîâåðõí³ êðèøòà-
ëèêà [46]. V.F.Mautner òà ñï³âàâòîðè [33] âêàçó-
þòü íà íàéá³ëüø ÷àñòó ëîêàë³çàö³þ êàòàðàêòè
â êàïñóë³ êðèøòàëèêà, â³äçíà÷àþ÷è ïåðåâàæ-
íî äâîá³÷íå óðàæåííÿ. Íàéðàí³øíÿ êàòàðàêòà ó
öüîìó äîñë³äæåíí³ — ó â³ö³ 10 ðîê³â. ²íêîëè
êàòàðàêòà íàñò³ëüêè çíèæóº ç³ð, ùî ïîòðåáóº
îïåðàòèâíîãî âòðó÷àííÿ [51]. Äèòÿ÷à êàòàðàê-
òà, çâè÷íèé ïðîÿâ ÍÔ2, âèÿâëåíà á³ëüø í³æ ó
20% ïàö³ºíò³â, ðàí³øå, í³æ ïðèñóòí³ñòü áóäü-
ÿêî¿ ïóõëèíè [13]. Ïðè äåòàëüí³é åêñïåðòèç³ ç
âèêîðèñòàííÿì ù³ëèííî¿ ëàìïè çàäíº ÷å÷åâè-
öåïîä³áíå ïîìóòí³ííÿ êðèøòàëèêà âèÿâëåíå ó
85% ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2 [37], çàäíÿ ï³äêàïñóëÿðíà
êàòàðàêòà — ó 63% õâîðèõ [19]. Ò³ëüêè ó 6%
ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2 íå áóëî î÷íèõ çì³í [31].

Ïðèíàéìí³ ó 67% ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2 óòâîðþ-
þòüñÿ ñïèííîìîçêîâ³ ïóõëèíè, ÿê³ ÷àñòî º
íàéá³ëüø òÿæêèì ³ ðóéí³âíèì ïðîÿâîì ö³º¿ õâî-
ðîáè, ïðè÷îìó ÷àñòî ïóõëèíè áóâàþòü ìíî-
æèííèìè [34]. Ïåðåâàæíî öå øâàííîìè, ÿê³
ì³ñòÿòüñÿ â ìåæàõ ì³æõðåáöåâîãî îòâîðó ³
ïðèéìàþòü ôîðìó ãàíòåë³. V.F Mautner ³ ñï³âàâ-
òîðè [31] âèÿâèëè ñïèííîìîçêîâ³ ïóõëèíè ó
90% õâîðèõ ç ÍÔ2, ìåí³íã³îìè — ó 58%, øâàí-
íîìè òð³é÷àñòîãî íåðâà — ó 29%. Àâòîðè â³äçíà-
÷àþòü, ùî ÷åðåïí³ ³ ñïèííîìîçêîâ³ ïóõëèíè
ìàéæå òàê ñàìî çâè÷í³, ÿê ³ âåñòèáóëÿðí³ øâàí-
íîìè, à ñïèííîìîçêîâ³ ïóõëèíè — îñíîâíà ïðè-
÷èíà ñìåðò³ ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2. D.G Evans òà
ñï³âàâòîðè [15] âèÿâèëè ñïèííîìîçêîâ³ ïóõëè-
íè ó 26%, à D.M. Parry òà ñï³âàâòîðè [45] — ó
67% ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2. Âíóòð³øíüîìîçêîâ³ ïóõ-
ëèíè òèïó àñòðîöèòîì, åïåíäèìîì ñïîñòåð³ãà-
ëè ó 5% ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2 [45], ìàéæå ó 50% —
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ìåí³íã³îìè [15,45]. Á³ëüø³ñòü ç íèõ âíóòð³øíüî-
÷åðåïí³, õî÷à âèÿâëÿþòü ³ ñïèííîìîçêîâ³.

Êë³í³÷íà ãåòåðîãåíí³ñòü ÍÔ2 çóìîâèëà ðîç-
ïîä³ë íà ïîì³ðíèé òà òÿæêèé ôåíîòèïè, ÿê³
â³äð³çíÿþòüñÿ çà êë³í³÷íèì ïåðåá³ãîì, â³êîì ìà-
í³ôåñòàö³¿ çàõâîðþâàííÿ ³ íàÿâí³ñòþ, êð³ì âåñ-
òèáóëÿðíèõ øâàííîì, ³íøèõ ÷åðåïíèõ ³ ñïèí-
íîìîçêîâèõ ïóõëèí. Òàê, çà ïîì³ðíîãî ôåíîòè-
ïó ïî÷àòîê çàõâîðþâàííÿ ó 20 ðîê³â ³ ñòàðøå,
íàÿâí³ñòü îäí³º¿ (àáî ¿¿ â³äñóòí³ñòü) äîäàòêîâî¿
ìîçêîâî¿ ïóõëèíè ³ äâîõ ÷è ìåíøå åêñòðàìåäó-
ëÿðíèõ ïóõëèí; çà òÿæêîãî ôåíîòèïó ïî÷àòîê
çàõâîðþâàííÿ äî 20 ðîê³â, íàÿâí³ñòü á³ëüøå
îäí³º¿ äîäàòêîâî¿ ìîçêîâî¿ ïóõëèíè ³ á³ëüøå
äâîõ åêñòðàìåäóëÿðíèõ ïóõëèí ÷è îäí³º¿ ê³ñòêî-
âîìîçêîâî¿ ïóõëèíè [31].

Âàã³òí³ñòü ÷àñòî ïðîâîêóº ïî÷àòîê çàõâîðþ-
âàííÿ ÷è ïîã³ðøåííÿ ³ñíóþ÷èõ êë³í³÷íèõ ïðî-
ÿâ³â [2] âíàñë³äîê âïëèâó ãîðìîí³â ³ ôàêòîð³â
ðîñòó íà ³í³ö³þâàííÿ ³ ïðîãðåñóâàííÿ àêóñòè÷-
íî¿ íåâðèíîìè. Ïóõëèíè, ùî ðîçâèâàþòüñÿ â
öåíòðàëüí³é íåðâîâ³é ñèñòåì³, ÿê ïðàâèëî, âòÿ-
ãóþòü â ïðîöåñ ÷óòëèâ³ íåðâè, ÿê³ ìàþòü âèñî-
êó êîíöåíòðàö³þ ðåöåïòîð³â äî æ³íî÷îãî ãîð-
ìîíó åñòðîãåíó [30].

Íà â³äì³íó â³ä ÍÔ1, ÍÔ2 íå ïîâ’ÿçàíèé ç
çëîÿê³ñíèì ïåðåðîäæåííÿì ïóõëèí, à òàêîæ ç
çì³íàìè â ê³ñòêàõ ³ äåÿêèì çíèæåííÿì ³íòåëåê-
òó, õàðàêòåðíèìè äëÿ ÍÔ1 [51]. Íàâåäåíå îäíå
ñïîñòåðåæåííÿ çëîÿê³ñíèõ ïóõëèí îáîëîíîê ïå-
ðèôåðè÷íèõ íåðâ³â ó æ³íêè â³êîì 45 ðîê³â [21].
Òàêèì ÷èíîì, ÍÔ2 ÷³òêî â³äð³çíÿºòüñÿ â³ä ÍÔ1
íå ò³ëüêè ãåíåòè÷íèìè îñîáëèâîñòÿìè, à é
êë³í³÷íèìè. Òàê, äåÿê³ àâòîðè [51], îáñòåæèâ-
øè ïîíàä 100 ñ³ìåé ç ÍÔ1, íå âèÿâèëè àêóñ-
òè÷íó íåâðèíîìó. Ïðè îáñòåæåíí³ 50 ïàö³ºíò³â
ç ÍÔ2 íå çíàéäåí³ ïîøèðåí³ çì³íè øê³ðè ÷è
âóçëèêè Ë³øà.

Ë ³ ê ó â à í í ÿ .  Òàêòèêà ë³êóâàííÿ ÍÔ2 ïåðåä-
áà÷àº: ñïîñòåðåæåííÿ, ðåêîìåíäàö³¿, ïðîìåíåâó
òåðàï³þ, îïåðàòèâíå âòðó÷àííÿ [3]. Ïðè âè-
áîð³ öèõ çàñîá³â êë³í³öèñò ïîâèíåí êåðóâàòèñÿ
òàêèìè ö³ëÿìè:

1. Ìàêñèìàëüíà îõîðîíà æèòòÿ ç ì³í³ìàëü-
íèì íåâðîëîã³÷íèì ïîøêîäæåííÿì.

2. Çáåðåæåííÿ êîðèñíîãî ñëóõó.
3. Çáåðåæåííÿ ôóíêö³¿ ëèöåâîãî íåðâà.
Õ³ðóðã³÷íå ë³êóâàííÿ ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2 ïî-

âèííî áóòè êîìïëåêñíèì, éîãî çä³éñíþþòü ó
âèñîêîñïåö³àë³çîâàíèõ öåíòðàõ. Íåéðîõ³ðóðãè,
îòîëàðèíãîëîãè ³ êë³í³÷í³ ãåíåòèêè, ïðàöþþ÷è
ðàçîì, êîîðäèíóþòü ëiêóâàííÿ ³ ñïîñòåðåæåí-
íÿ çà õâîðèìè òà ¿õ ðîäè÷àìè [31]. Íåîáõ³äíèé

ìóëüòèäèñöèïë³íàðíèé ï³äõ³ä äî ë³êóâàííÿ ç
îãëÿäó íà ïîë³ñèñòåìíèé õàðàêòåð ÍÔ2 [54]. Â
êîìàíäó ïîâèíí³ áóòè âêëþ÷åí³ òàêîæ îôòàëü-
ìîëîãè, àóä³îëîãè, ðåàá³ë³òîëîãè, ô³ç³îëîãè,
ñóðäîëîãè, àäâîêàòè ³ ïñèõ³àòðè [3]. Äóæå âàæ-
ëèâèì º ð³øåííÿ ïðî ñòðîêè âèêîíàííÿ îïå-
ðàö³¿ ç ïðèâîäó âåñòèáóëÿðíî¿ øâàííîìè [39,
58]. Ñåðåäí³é â³ê îïåðîâàíèõ õâîðèõ ç ÍÔ2 —
27,5 ðîêó, áåç ÍÔ — 46,9 ðîêó [53]. ßêùî ó
ïàö³ºíòà âèÿâëÿþòü îçíàêè øâèäêîãî ðîñòó ïóõ-
ëèí ³ ÿêùî öå çàâàæàº ðîáîò³ ³ ïîâñÿêäåííîìó
æèòòþ, íåîáõ³äíå âèêîíàííÿ îïåðàòèâíîãî âòðó-
÷àííÿ. Àëå ÿêùî ïóõëèíà íåâåëèêà, êë³í³÷íèõ
ïðîÿâ³â íåìàº àáî âîíè íåçíà÷í³, ïîñòàº äèëå-
ìà. Äåÿê³ õ³ðóðãè çàõèùàþòü òî÷êó çîðó ïðî
ðàííþ ä³àãíîñòèêó òà îïåðàòèâíå ë³êóâàííÿ ÿê
ºäèíó ìîæëèâ³ñòü çáåðåæåííÿ ñëóõó ìàêñè-
ìàëüíî äîâãî [6]. Çà NIH-ðåêîìåíäàö³ÿìè, íà-
ÿâí³ñòü àêóñòè÷íèõ íåâðèíîì ó ïàö³ºíò³â ç
ÍÔ2 — íå îçíàêà äëÿ ¿õ õ³ðóðã³÷íîãî âèäàëåí-
íÿ. Îáåðåæíå î÷³êóâàííÿ ðîçñóäëèâå äëÿ íå-
âðîëîã³÷íî ñò³éêèõ ñïîñòåðåæåíü, îñîáëèâî ïðè
çáåðåæåíí³ ñëóõó [7, 53]. Ìàë³ âåñòèáóëÿðí³ ïóõ-
ëèíè (ä³àìåòðîì 1,5 ñì), ÿê³ íå âèõîäÿòü çà ìåæ³
âíóòð³øíüîãî ñëóõîâîãî êàíàëó, ìîæóòü áóòè
âèäàëåí³ ç çáåðåæåííÿì ñëóõó ³ ôóíêö³¿ ëèöå-
âîãî íåðâà [8, 44]. Äåùî ³íøà ñèòóàö³ÿ ç âåëè-
êèìè ïóõëèíàìè. Íåîáõ³äíî áðàòè äî óâàãè, ïî-
ïåðøå, ùî àêóñòè÷íà íåâðèíîìà, ïîâ’ÿçàíà ç
ÍÔ2, á³ëüø ³íâàçèâíà, í³æ ³çîëüîâàíà ñëóõîâà
ïóõëèíà (ñïîëó÷åííÿ ì³æ àêóñòè÷íîþ íåâðèíî-
ìîþ ³ ëèöåâèì íåðâîì êîëèâàºòüñÿ â³ä ïðèëè-
ïàííÿ äî ù³ëüíî¿ ³íô³ëüòðàö³¿, ùî á³ëüø õà-
ðàêòåðíå äëÿ ÍÔ2-ïîºäíàíèõ ïóõëèí [23]), çà
òàêî¿ ñèòóàö³¿ íàâ³òü ìàë³ ïóõëèíè ìîæóòü
âðîñòàòè â ñëóõîâèé íåðâ, ÷åðåç öå éîãî çáå-
ðåæåííÿ íåìîæëèâå; ïî-äðóãå, ïóõëèíà ðîñòå
ïîâ³ëüíî, íàâ³òü íå çá³ëüøóþ÷èñü ïðîòÿãîì
ðîê³â, ùî äàº ìîæëèâ³ñòü ïàö³ºíòó ïðàöþâàòè
ïðîòÿãîì äåñÿòèë³òü. Ïóõëèíè ÷åðåïíèõ òà
ñïèííîìîçêîâèõ íåðâ³â õàðàêòåðèçóþòüñÿ ïî-
â³ëüíèì ðîñòîì, òîìó õ³ðóðã³÷íå âòðó÷àííÿ ç
ïðèâîäó ïóõëèí, ùî çóìîâëþþòü íåçíà÷íå ïî-
ã³ðøåííÿ ñòàíó, ìîæå ñïðè÷èíèòè äåôåêò çíà÷íî
ðàí³øå, í³æ öå áóëî á ïðè ïðèðîäíüîìó ¿õ ðîñò³
[12, 36]. Îòæå, ð³øåííÿ ùîäî âèêîíàííÿ îïåðà-
òèâíîãî âòðó÷àííÿ ïîâèííà ïðèéìàòè êîìàíäà
ë³êàð³â, çíàéîìèõ ç öèìè çàêîíîì³ðíîñòÿìè [51].
Çà íàÿâíîñò³ âåëèêèõ ïóõëèí [31, 44] íàéá³ëüø
äîö³ëüíîþ òàêòèêîþ ë³êóâàííÿ º ÷àñòêîâå âè-
äàëåííÿ ïóõëèíè àáî ò³ëüêè äåêîìïðåñ³ÿ ñòî-
âáóðà ìîçêó çà éîãî ñòèñêàííÿ, ïîã³ðøåííÿ ñëó-
õó ÷è äèñôóíêö³¿ ëèöåâîãî íåðâà. T.Nitta, K
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Sato [42] ââàæàþòü, ùî ñëóõîâ³ íåâðèíîìè,
ïîâ’ÿçàí³ ç ÍÔ2, íåñïðèÿòëèâ³ äî õ³ðóðã³÷íîãî
âòðó÷àííÿ: ç 20 îïåðîâàíèõ íèìè ò³ëüêè ó 3
õâîðèõ çáåðåæåíèé ñëóõ, ó 2 — ôóíêö³¿ ëè-
öåâîãî íåðâà, ïðè÷îìó ò³ëüêè ó 5 õâîðèõ
çä³éñíåíå òîòàëüíå âèäàëåííÿ, ó 13 — ñóáòî-
òàëüíå, ó 2 — ÷àñòêîâå. Çà äàíèìè Ì.Samii òà
ñï³âàâòîð³â [53], íà âåëèêîìó êë³í³÷íîìó ìàòå-
ð³àë³ (120 îïåðàö³é ó 82 ïàö³ºíò³â) â³äçíà÷åíå,
ùî àíàòîì³÷íå çáåðåæåííÿ ëèöåâîãî íåðâà äî-
ñÿãíóòå ó 85% (ôóíêö³îíàëüíå — ó 75%), çáå-
ðåæåííÿ ñëóõó — â 36% ïàö³ºíò³â, ïðè÷îìó
÷àñòîòà çáåðåæåííÿ ñëóõó óäâ³÷³ á³ëüøà ó
ïàö³ºíò³â ç ìàëèìè ïóõëèíàìè. W.H.Slattery òà
ñï³âàâòîðè [56] ââàæàþòü, ùî ðåçóëüòàòè ùîäî
çáåðåæåííÿ ñëóõó ³ ôóíêö³¿ ëèöåâîãî íåðâà ó
õâîðèõ ç ÍÔ2 ïîä³áí³ äî òàêèõ ó ïàö³ºíò³â, ÿêèì
çä³éñíåí³ îïåðàö³¿ ç ïðèâîäó ñïîðàäè÷íî¿ îäíî-
á³÷íî¿ àêóñòè÷íî¿ íåâðèíîìè, â³äçíà÷àþ÷è êëþ-
÷îâó ðîëü ó òàêèõ ðåçóëüòàòàõ ðàííüîãî îïå-
ðàòèâíîãî âòðó÷àííÿ. Ïðîòå, á³ëüø³ñòü àâòîð³â
çâåðòàþòü óâàãó íà òå, ùî ìîæëèâîñò³ àíàòî-
ì³÷íîãî ³ ôóíêö³îíàëüíîãî çáåðåæåííÿ ñëóõî-
âîãî íåðâà îáìåæåí³, ïðè÷îìó ðåçóëüòàòè
êðàù³, ÿêùî îïåðàö³ÿ âèêîíàíà â ðàíí³ ñòðî-
êè, ³ äî îïåðàö³¿ ôóíêö³ÿ ñëóõó áóëà çáåðåæå-
íà [53, 56], ùî çóìîâëåíå îñîáëèâîñòÿìè áóäî-
âè ÍÔ2-ïîâ’ÿçàíèõ ïóõëèí, ùî ñòâîðþº ³ëþ-
ç³þ ïðîõîäæåííÿ ñëóõîâîãî íåðâà ÷åðåç òîâùó
ïóõëèíè («íåðâ â êîíâåðò³») [3, 28]. Çáåðåæåí-
íÿ êîðèñíèõ çàëèøê³â ñëóõó — îäíà ç íàéá³ëüø
âàæëèâèõ óìîâ ï³ä ÷àñ ë³êóâàííÿ ÍÔ2. ²äåàë,
äî ÿêîãî ïîòð³áíî íàáëèæàòèñÿ, ïîâíå ì³êðîõ³-
ðóðã³÷íå âèäàëåííÿ îáîõ ïóõëèí ç çáåðåæåí-
íÿì ñëóõó â îäíîìó àáî îáîõ âóõàõ, ³, ÿê ïðèé-
íÿòíèé êîìïðîì³ñ, ñóáòîòàëüía ì³êðîõ³ðóðã³÷-
íà ðåçåêö³ÿ [52]. Äèëåìà â ñòðàòåã³¿ ë³êóâàííÿ
ÍÔ2 ïîëÿãàº â çáåðåæåíí³ êîðèñíîãî ñëóõó ³
ÿêîñò³ æèòòÿ ïðîòÿãîì ìàêñèìàëüíîãî ïåð³î-
äó, óíèêàþ÷è áåçï³äñòàâíîãî ðèçèêó âèíèêíåí-
íÿ óñêëàäíåíü ç áîêó ëèöåâîãî íåðâà ÷è íåâðî-
ëîã³÷íîãî ñòàòóñó ïàö³ºíòà [3]. ßêùî ïóõëèíà
ëåãêî íå â³ää³ëÿºòüñÿ â³ä ëèöåâîãî íåðâà ó õâî-
ðèõ ç ÍÔ2, êðàùå çàëèøèòè ôðàãìåíò ïóõëè-
íè [10], ùî á³ëüø îáà÷ëèâå, í³æ â ïîäàëüøîìó
íàêëàäàííÿ øâà ëèöåâîãî íåðâà [29]. Õî÷à â³äíîâ-
ëåííÿ ³íòðàîïåðàòèâíîãî ïîøêîäæåííÿ ëèöå-
âîãî íåðâà ÷àñòî óñï³øíå, â³äì³ííîãî ðåçóëü-
òàòó íå äîñÿãàþòü [25], íàä³éíó ðåãåíåðàö³þ
çàáåçïå÷óº «hypoglossal-facial» ïîºäíàííÿ.
Á³ëüø³ñòü îïåðàòèâíèõ âòðó÷àíü âèêîíóþòü ç
âèêîðèñòàííÿì ðåòðîñèãìî¿äàëüíîãî ï³äõîäó â
ïîëîæåíí³ õâîðîãî ñèäÿ÷è [7]. Íàñòóïíèé åòàï

õ³ðóðã³÷íîãî ë³êóâàííÿ ÍÔ2 — öå íåâðèíîìè
ñïèííîìîçêîâèõ íåðâ³â, ò³ëüêè ó 33% ñïîñòå-
ðåæåíü ñïèíàëüíà ïóõëèíà ìàº êë³í³÷í³ ïðîÿâè
[31], õî÷à íåâðîëîã³÷íèé äåô³öèò á³ëüø âèðà-
æåíèé ó ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2, í³æ áåç òàêîãî. Ñèì-
ïòîìàòè÷í³ íåâðèíîìè, ùî âèÿâëÿþòü ó õâî-
ðèõ ç ÍÔ2, ìàþòü äóæå âèñîêó ñòóï³íü ïî-
âòîðíîãî ðîñòó ï³ñëÿ õ³ðóðã³÷íîãî âòðó÷àííÿ.
Òàê, äåÿê³ àâòîðè âèÿâèëè ïîâòîðíèé ð³ñò öèõ
ïóõëèí ÷åðåç 5 ðîê³â ó 39,2% õâîðèõ ³ âñ³ ïóõ-
ëèíè ïîâòîðèëèñü ÷åðåç 9 ðîê³â. Òîìó çà íàÿâ-
íîñò³ ïîì³ðíî âèðàæåíèõ íåâðîëîã³÷íèõ îçíàê
ðåêîìåíäóþòü êë³í³÷íå ñïîñòåðåæåííÿ ç â³çóà-
ë³çàö³ºþ ïóõëèíè ùîï³âðîêó.

Ñòåðåîòàêñè÷íà ðàä³îõ³ðóðã³ÿ çàïðîïîíîâàíà
ÿê àëüòåðíàòèâà ì³êðîõ³ðóðã³÷íîìó âèäàëåííþ
âåñòèáóëÿðíèõ øâàííîì [29] ³ ïîâèííà ðîçãëÿ-
äàòèñÿ ÿê ïåðøî÷åðãîâèé ìåòîä ó ïàö³ºíò³â ç
ÍÔ2 [27]. Ïåðåâàãè ìåòîäó î÷åâèäí³: óíèêíåííÿ
â³äêðèòî¿ îïåðàö³¿, íåòðèâàëå ñòàö³îíàðíå
ë³êóâàííÿ. Ôóíêö³îíàëüíà çáåðåæåí³ñòü ëèöå-
âîãî íåðâà äîñÿãíóòà ó 80% ïàö³ºíò³â, çàâèò-
êîâîãî — ó 50% [43]. Íåäîë³êàìè ìåòîäó º, â
êðàùîìó âèïàäêó, çóïèíêà ðîñòó ïóõëèíè, à
íå ¿¿ çíåøêîäæåííÿ, à òàêîæ ìîæëèâ³ñòü ñòè-
ìóëþâàííÿ çëîÿê³ñíèõ çì³í [3]. Ñòåðåîòàêñè÷íà
ðàä³îõ³ðóðã³ÿ äîçâîëÿº êîíòðîëþâàòè ð³ñò ïóõ-
ëèíè ó 90% õâîðèõ [27, 43]. Íîâîþ ìåòîäèêîþ
â ë³êóâàíí³ øâàííîì VIII ïàðè ÷åðåïíèõ íåðâ³â
º çàâèòêîâèé ³ìïëàíòàíò ñòîâáóðà ìîçêó, ÿêèé
âèêîðèñòîâóþòü ïðè àíàòîì³÷íî çáåðåæåíîìó
ñëóõîâîìó íåðâ³ ï³ñëÿ îïåðàòèâíîãî âòðó÷àííÿ.
Ç ðîçâèòêîì íîâèõ ìåòîäèê ë³êóâàííÿ òèïó
ãàìà-íîæà ³ ñëóõîâèõ ³ìïëàíòàò³â ñòîâáóðà
ìîçêó áàëàíñ ì³æ êîíêóðóþ÷èìè ôàêòîðàìè,
ùî ñï³âñòàâëÿþòüñÿ ï³ä ÷àñ âèáîðó îïòèìàëü-
íî¿ ñòðàòåã³¿ ë³êóâàííÿ, ïðîäîâæóº ì³íÿòèñÿ [3].

Ïðîìåíåâà òåðàï³ÿ ïóõëèí, ïîâ’ÿçàíèõ ç
ÍÔ2, ïîâèííà áóòè äåòàëüíî îáãðóíòîâàíà,
îñê³ëüêè ïðè ¿¿ çàñòîñóâàíí³ ìîæëèâå ³íäóêó-
âàííÿ, ïðèñêîðåííÿ ðîñòó ÷è òðàíñôîðìàö³ÿ
ïóõëèíè ó ïàö³ºíò³â ç íåàêòèâíèì ãåíîì-ñóï-
ðåñîðîì ïóõëèí [5, 20].

Õî÷à íà ñüîãîäí³ ÍÔ2 íå ìîæå áóòè ïî-
âí³ñòþ âèë³êóâàíèé, º íàä³¿, ùî çàâäÿêè ìîëå-
êóëÿðíî-á³îëîã³÷íèì ìàí³ïóëÿö³ÿì ç äåôåêòîì
íà 22 õðîìîñîì³ (òåðàï³ÿ ãåíà) ìîæíà äîñÿãòè
ïîçèòèâíîãî ðåçóëüòàòó [3].
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Êâàñíèöêèé Í.Â.

Ðàññìîòðåíî íàñëåäñòâåííîå çàáîëåâàíèå íåéðîôèá-
ðîìàòîç 2. Ïðèâåäåíû åãî ýïèäåìèîëîãèÿ, ãåíåòèêà, äè-
àãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè, êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ, ìå-
òîäû îáúåêòèâèçàöèè. Ïðîàíàëèçèðîâàíû òàêòèêà ëå÷å-
íèÿ, õèðóðãè÷åñêèå àñïåêòû.

Neurofibromatosis 2

Kvasnitsky M.V.

A hereditary disease neurofibromatosis 2 is discussed
in the review. The genetics and epidemiology are pre-
sented. The author represents diagnostic criteria, clinical
signs, and methods of verification of the disease. Strat-
egy of treatment is shown. Surgical aspects of treatment
are detailed.

ÊÎÌÅÍÒÀÐ

äî ñòàòò³ Ì.Â.Êâàñí³öüêîãî «Íåéðîô³áðîìàòîç 2»

Ðîáîòà º çàêîíîì³ðíèì ïðîäîâæåííÿì îãëÿäó ë³òåðàòóðè ùîäî ïðîáëåì Íåéðîô³áðîìàòîçó 1, îïóáë³êîâàíî¿
ó ïîïåðåäíüîìó íîìåð³ æóðíàëó.

Àíàë³ç äæåðåë ë³òåðàòóðè ïðîâåäåíèé ç îãëÿäó íà îñíîâí³ çàêîíè ³íôîðìàòèêè. Òàê, íàâåäåí³ ïåðøîäæåðåëà
ïåðåâàæíî îñòàíí³õ øåñòè — ñåìè ðîê³â. Âçÿò³ äî óâàãè íàéá³ëüø âàæëèâ³ ðîáîòè çà çàçíà÷åíîþ òåìàòèêîþ ³
³íøèõ ðîê³â, à òàêîæ òèõ, ùî â³äîáðàæàþòü îêðåì³ ³ñòîðè÷í³ ìîìåíòè. Äåòàëüíî ðîçãëÿíóò³ åï³äåì³îëîã³÷í³ îñîá-
ëèâîñò³ äâîá³÷íèõ ïóõëèí ñëóõîâèõ íåðâ³â.

Ïîäàí³ ð³çí³ ïîãëÿäè ùîäî âèð³øåííÿ ïèòàíü ë³êóâàëüíî¿ òàêòèêè, ñïðÿìîâàíî¿ íà çáåðåæåííÿ ñëóõó, äîñÿãíåí-
íÿ ìàêñèìàëüíî¿ ðàäèêàëüíîñò³ âèäàëåííÿ ïóõëèí òà ïîë³ïøåííÿ ÿêîñò³ æèòòÿ ïàö³ºíò³â ç äâîá³÷íèìè íåâðèíîìà-
ìè ïðîòÿãîì ìàêñèìàëüíîãî ïåð³îäó.

Äàí³ ë³òåðàòóðè ïðî ä³àãíîñòè÷í³ ìîæëèâîñò³ ñó÷àñíèõ ìåòîä³â äîñë³äæåííÿ ëîã³÷íî áóëî á ïîäàâàòè îêðåìî,
à íå â ïîºäíàíí³ ç ðåçóëüòàòàìè ë³êóâàííÿ.

Ç ñëàáêèõ ìîìåíò³â ðîáîòè òàêîæ ñë³ä â³äçíà÷èòè, ùî îãëÿä ïîáóäîâàíèé íà ïîñèëàííÿõ â ³íîçåìíèõ æóðíà-
ëàõ ³ íå ì³ñòèòü ðîá³ò â³ò÷èçíÿíèõ íàóêîâö³â.

Êàíäèäàò ìåäè÷íèõ íàóê Òðåòÿê ².Á.
²íñòèòóò íåéðîõ³ðóðã³¿
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