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ОЧНІ ПРОЯВИ НЕЙРОФІБРОМАТОЗУ – Детальній офтальмоло ічній
е спертизі б ло піддано 39 пацієнтів, хворих на нейрофіброматоз, серед
я их б ло 30 хворих на нейрофіброматоз 1- о тип (НФ1) та 9 хворих на
нейрофіброматоз 2- о тип (НФ2).Врез льтаті проведено одослідження
виявлені хара терні очні прояви: хворих з НФ1 – ви ляді пі ментних
амартом райд жної оболон и о а, я і б ли виявлені 60% обстежених,
та хворих з НФ2 – ранні атара ти, том числі дитячі, я і б ли
виявлені 44%обстежених.Офтальмоло ічнае спертизаобов’яз ова вже
тіль и при підозрі на нейрофіброматоз і може роз лядатися, я
ефе тивний і простийметод первинно о виявлення цьо о захворювання.

ГЛАЗНЫЕПРОЯВЛЕНИЯНЕЙРОФИБРОМАТОЗА – Детальной офталь-
моло ичес ойэ спертизе подвер лось 39пациентов,больных нейрофиб-
роматозом, среди оторых было 30 больных нейрофиброматозом 1- о
типа (НФ1) и 9 больных нейрофиброматозом 2- о типа (НФ2). В рез ль-
тате проведенных исследований выявлены хара терные лазные прояв-
ления: больных с НФ1 – в виде пи ментных амартом рад жной обо-
лоч и лаза, оторые были выявлены 60% исслед емых, и больных с
НФ2 – ранние атара ты, в том числе детс ие, оторые были выявлены

44% исслед емых. Офтальмоло ичес ая е спертиза обязательна же
толь о при подозрении на нейрофиброматоз и может рассматриваться,
а эфе тивныйипростойметодпервично овыявленияэто озаболевания.

OPHTHALMIC MANIFESTATIONS OF NEUROFIBROMATOSIS – 39 patients with
neurofibromatosis were examined ophtalmologically, among them 30 patients
with NF1 and 9 patients with NF2. Typical ocular features of neurofibromatosis

were revealed: for NF1 they were pigment hamartomas of iris (observed in 60%
patients). and for NF2 it was early cataract (revealed in 44% patients).
Ophtalmological examination is obvious for patients with neurofibromatosis,
besides it is easy and effective way to reveal neurofibromatosis.
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Нейрофіброматоз, я ий за лінічними [5] та енетич-
ними [6, 7] озна ами поділяється на нейрофіброматоз 1- о
тип (НФ1) та нейрофіброматоз 2- о тип (НФ2), відноситься
до найбільш розповсюджених спад ових захворювань лю-
дини. Ці захворювання відносяться до автосомно-домі-
нантних захворювань з поліморфним, полісистемним та
поліор анним раженням. Серед цих захворювань ласич-
ний периферичний нейрофіброматоз, або НФ1, с ладає до
95% [8]. Чіт і діа ностичні ритерії для НФ1 та НФ2 вперше
б ли сформ льовані 1987 році на онференції з оди по
нейрофіброматоз Національним інстит том здоров’я (NIH)
США [5], внаслідо чо о і отримали назв NIH-діа ностич-
них ритеріїв НФ1 та НФ2.

NIH-діа ностичні ритерії НФ1
З ідно із NIH-діа ностичними ритеріями, НФ1 може б ти встановлений при наявності двох чи більше озна із нижчепере-

раховано о:
· шість і більше плям ольор “ ави з моло ом” понад 5 мм в діаметрі дітей доп бертатно о ві і понад 15 мм в

найбільшом діаметрі в постп бертатном періоді;
· дві чи більше нейрофіброми б дь-я о о тип або одна (та більше) пле сиформні нейрофіброми;
· ба оточисельні дрібні плями тип ластовиння (весняно ) в пахвових та пахвинних ділян ах;
· оптична ліома;
· два чи більше в зли и Ліша на райд жній оболонці ( амартома райд жної оболон и), діа ностованих за допомо ою

щілинної лампи;
· дисплазія рила линоподібної іст и чи стоншання орти ально о шар дов астих істо із псевдоартрозом чи без

ньо о;
· наявність родичів по прямій лінії (бать и, діти, брат, сестра) НФ1 з ідно із вищенаведеними ритеріями.

Ос іль и жодна о рема озна а не є пато номонічною для НФ1, том принаймні дві особливості з цьо о спис повинні
б ти прис тні, щоб встановити діа ноз нейрофіброматоз .

NIH-діа ностичні ритерії НФ2
З ідно із NIH-діа ностичними ритеріями, НФ2 наявний при наст пном :
1. Двобічні вестиб лярні шваноми, віз алізовані на МРТ
або
2. Наявність родичів по прямій лінії з НФ2 і/чи

а) однобічна вестиб лярна шванома,
б) два із наст пно о: нейрофіброма, менін іома, ліома, шванома, ювенільне заднє під апс лярне чечевицеподібне

пом тніння (рання атара та).

Поряд із відміченими лінічними озна ами нейрофібро-
матоз важливе місце посідають очні розлади, он ретні
прояви я их та їх частота вивчені недостатньо. Вперше вия-
вив ольорові в зли и на райд жці хворих з нейрофіб-
роматозом Lisch К., 1937 [2], але висо а розповсюдженість
цих в зли ів б ла встановлена пізніше [1]. Приблизно в
половині випад ів хворих з НФ2 знайдені атара ти по
задній поверхні риштали а [3]. Де оли ці атара ти на-
стіль и зниж ють зір, що потреб ють оперативно о втр чан-
ня [4]. У зв’яз із відносною рід істю нейрофіброматоз ,
малодослідженістю йо о др орядних лінічних проявів,
широ ом лі арсь ом за ал , та навіть і о лістам очні
прояви цієї хвороби відомі мало. Наявність ш ірних проявів
при нейрофіброматозі є за альновідомим і добре

дослідженим проявом хвороби. Разом з тим, очні прояви
нейрофіброматоз маловідомі і потреб ють точнення.

МАТЕРІАЛ ТА МЕТОДИ Нами детально о лян то 39 па-
цієнтів, з я их на нейрофіброматоз 1- о тип страждало 30,
а 9 хворих – на нейрофіброматоз 2- о тип . Хворих о лядали
за допомо ою щілинної лампи, визначали острот зор .

РЕЗУЛЬТАТИ ДОСЛІДЖЕННЯ ТА ЇХ ОБГОВОРЕН-
НЯ Важливе місце в діа ностиці нейрофіброматоз займає
офтальмоло ічна е спертиза. В наших спостереженнях в з-
ли и Ліша – пі ментні амартоми райд жної оболон и –
б ли діа ностовані 60% дослідж ваних, причом частота
їх виявлення зростала із ві ом. У дош ільном віці ці в з-
ли и знаходились лише 13% обстежених дітей. Після
25 ро ів серед пацієнтів в зли и Ліша вже б ли виявлені
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80% обстежених. Гамартоми райд жної оболон и проявля-
ються я вип лі поверхневі с пчення пі ментних літин

іль ості від 1 до 20 (від ледь помітних до 5 мм в діаметрі)
на райд жній оболонці о а при дослідженні щілинною лам-
пою. В зли и Ліша частіше розташов вались білатерально,
на світло забарвлених райд ж ах в зли и ви лядали тем-
нішими (на світлом фоні), а на темних – світлішими (на
темном фоні). У 20% хворих виявлено бла итні с лери.

Отже, хара терними очними проявами НФ 1 є пі ментні
амартоми, я і б ли виявлені більше ніж половини дослі-
дж ваних пацієнтів. Пі ментні амартоми райд жної обо-
лон и б ло діа ностовано 60% досліджених, причом час-
тота їх виявлення наростала із ві ом, частіше із підліт ово о
ві . Гамартоми райд жної оболон и найчастіше з’являють-
ся підліт овом віці. Жодно о випад амартом райд жної
оболон и до 5-річно о ві нами виявлено не б ло. Повний
і цілеспрямований о ляд о ліста – найбільш ранній і до-
ст пний спосіб діа ности и НФ після о ляд ш ірних по ри-
вів. Врахов ючи наявність специфічних змін при очном
дослідженні, офтальмоло при первинній віз алізації озна
нейрофіброматоз повинен призначити повний об’єм діа -
ностично о омпле с з метою верифі ації тих чи інших
патоло ічних змін.

У третини пацієнтів з НФ2 відмічено зменшення остро-
ти зор на одне чи обидва о а, причом зменшення остроти
зор б ло в межах помірно о (частіше в межах 0,7-0,8, але
не нижче 0,5). Офтальмоло ічне дослідження пацієнтів із
НФ2 виявило них в 44% випад ів наявність ранніх ата-
ра т. Заднє під апс лярне пом тніння риштали а про ре-
с є до віз ально с ттєвої атара ти, що і є найбільш звичною
знахід ою та их хворих. Причом пом тніння риштали а
може з’являтися до появи озна раження VIII пари і може
б ти помітне дітей. Та им чином, прис тність вроджених
чи ювенільних атара т людини, що має родичів по прямій
лінії з НФ2, потреб є детальної оцін и для НФ2. При е спер-
тизі очей щілинною лампою пацієнтів з НФ2 в зли и Ліша
( амартоми) райд жної оболон и, я і хара терні для НФ1
не знайдені. Разом з тим, приблизно половини випад ів
знайдені атара ти по задній поверхні риштали а. Най-
більш часта ло алізація атара т – апс лі риштали а,
помітно переважно двобічний їх хара тер. Наймолодша
дитина, я ої б ло діа ностовано ранню атара т , б ла
дев’ятирічно о ві . У нашом дослідженні не б ло виявлено
атара т, що потреб ють оперативно о втр чання. Дитячі

атара ти – звичний прояв НФ2 – мож ть б ти знайдені,
перш ніж б де виявлено прис тність б дь-я ої п хлини,
що д же важливо для ранньої діа ности и виявлення
п хлин.

Та им чином, хара терними очними проявами НФ2 є
наявність ранніх атара т, том числі дитячих, я і б ли
виявлені 44% обстежених. Повний і цілеспрямований
о ляд о ліста – найбільш важливий і дост пний спосіб
первинної діа ности и нейрофіброматоз після о ляд
ш ірних по ривів. Врахов ючи наявність специфічних змін
при очном дослідженні, офтальмоло при первинном
виявленні ранніх атара т повинен віді равати основн
роль ранньом діа нозі нейрофіброматоз та с ер вати
хворо о на подальше обстеження.

ВИСНОВКИ 1. Хара терними очними проявами хво-
рих з НФ 1 є пі ментні амартоми райд жної оболон и о а,
я і б ли виявлені 60% обстежених.

2. Хара терними очними проявами хворих з НФ2 є
ранні атара ти, том числі дитячі, я і б ли виявлені
44% обстежених.

3. Повний і цілеспрямований о ляд о ліста – найбільш
важливий і дост пний спосіб первинної діа ности и нейро-
фіброматоз після о ляд ш ірних по ривів.
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