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Íåéðîô³áðîìàòîç — ìîíîãåííå ñïàäêîâå
çàõâîðþâàííÿ, ùî ðîçâèâàºòüñÿ çà àóòîñîìíî-
äîì³íàòíèì òèïîì ³ õàðàêòåðèçóºòüñÿ ìóëüòè-
ñèñòåìí³ñòþ òà ïîë³îðãàíí³ñòþ óðàæåííÿ. Íåé-
ðîô³áðîìàòîç íàëåæèòü äî ãðóïè ôàêîìàòîç³â
³ ïðîÿâëÿºòüñÿ ìíîæèííèìè íåéðîåêäîòåðìàëü-
íèìè ïóõëèíàìè íàéð³çíîìàí³òí³øî¿ ëîêàë³çàö³¿.
Ðîçð³çíÿþòü ïåðèôåðè÷íèé òà öåíòðàëüíèé
íåéðîô³áðîìàòîç, àáî íåéðîô³áðîìàòîç 1-ãî
òèïó (ÍÔ1) ³ íåéðîô³áðîìàòîç 2-ãî òèïó (ÍÔ2).
Òàêèé ïîä³ë ãðóíòóºòüñÿ íà êë³í³÷íèõ òà ãåíå-
òè÷íèõ îçíàêàõ çàõâîðþâàííÿ. Íàéá³ëüø ïîøè-
ðåíèìè âèäèìèìè îçíàêàìè ÍÔ1 º øê³ðí³ íåé-
ðîô³áðîìè òà ïàòîëîã³÷íà ï³ãìåíòàö³ÿ øê³ðè çà
òèïîì ïëÿì êîëüîðó êàâè ç ìîëîêîì. Ïðè÷è-
íîþ ðîçâèòêó ïåðèôåðè÷íîãî íåéðîô³áðîìàòî-
çó º ìóòàö³¿ ãåíà ÍÔ1, ÿêèé çíàõîäèòüñÿ â 17-
é õðîìîñîì³ ³ â íîðì³ º ñóïðåñîðîì ïóõëèíè.
ÍÔ2 õàðàêòåðèçóºòüñÿ íàÿâí³ñòþ â ïåðøó ÷åð-
ãó äâîá³÷íèõ íåâðèíîì ñëóõîâèõ íåðâ³â, à òà-
êîæ íåâðèíîì ³íøèõ ÷åðåïíèõ òà ñï³íàëüíèõ
íåðâ³â. Äî âèíèêíåííÿ öåíòðàëüíîãî íåéðîô³áðî-
ìàòîçó ïðèçâîäÿòü ìóòàö³¿ ãåíà ÍÔ2, ùî
ì³ñòèòüñÿ â 22-é õðîìîñîì³ ³ òàêîæ º ñóïðåñî-
ðîì ïóõëèíè.

Â ²íñòèòóò³ íåéðîõ³ðóðã³¿ ïðîòÿãîì îñòàíí³õ
30 ðîê³â ìè ñïîñòåð³ãàëè çà 97 õâîðèìè íà íåé-
ðîô³áðîìàòîç (59 — íà ÍÔ1 òà 38 — íà ÍÔ2).

Ñåðåä îïåðîâàíèõ ç ïðèâîäó ÍÔ1 ïåðåâà-
æàëè ïàö³ºíòè, ÿê³ ìàëè ï³äøê³ðí³ ïóõëèíè
(íåéðîô³áðîìè äð³áíèõ ã³ëîê ïåðèôåðè÷íèõ
íåðâ³â) — 46 ÷îëîâ³ê. Òèõ, õòî ìàâ íåâðèíîìè
÷è íåéðîô³áðîìè ïåðèôåðè÷íèõ òà ñï³íàëüíèõ
íåðâ³â, áóëî 37 îñ³á, ç ãë³îìàìè çîðîâèõ íåðâ³â
— 11, ìåí³íã³îìàìè ãîëîâíîãî ìîçêó — 2, ç
àñòðîöèòîìàìè ãîëîâíîãî ìîçêó — 2, ðåòðî-
áóëüáàðíîþ íåéðîô³áðîìîþ —, êðàí³îîðá³òàëü-
íîþ ïóõëèíîþ — 1 òà êðàí³îñòåíîçîì — 1.

Ãîëîâíèì ïîêàçíèêîì äî õ³ðóðã³÷íîãî âòðó-
÷àííÿ â òàêèõ õâîðèõ áóâ áîëüîâèé ñèíäðîì (ó
42 îñ³á, ïðè÷îìó, â 86% âèïàäê³â ãðóáîâèðà-
æåíèé. Íàÿâí³ñòü íåâðîëîã³÷íîãî äåô³öèòó ñòà-
ëà ìîòèâîì äëÿ îïåðàö³¿ ó 17 õâîðèõ, ³ñíóâàí-
íÿ çàãðîçè äëÿ æèòòÿ — ó 4 ïàö³ºíò³â, à øâèä-

êèé ð³ñò ïóõëèíè ç ï³äîçðîþ íà ¿¿ çëîÿê³ñíå
ïåðåðîäæåííÿ — ó 11 ïàö³ºíò³â. Êîñìåòè÷íèé
äåôåêò áóâ ïðè÷èíîþ îïåðàòèâíîãî âòðó÷àííÿ
ó 16 ïàö³ºíò³â. Õî÷à íåð³äêî íåéðîô³áðîìè,
îñîáëèâî íà øê³ð³, âèäàëÿëèñü ç “ïðîô³ëàê-
òè÷íîþ”) ìåòîþ. Ïðè òàêîìó ñïîðàäè÷íîìó
ï³äõîä³ äî âèêîíàííÿ ð³çíîìàí³òíèõ õ³ðóðã³÷íèõ
âòðó÷àíü â 11 ïàö³ºíò³â ìàâ ì³ñöå ñïðîâîêîâà-
íèé ïðèñêîðåíèé ð³ñò ïóõëèí, ÿê çà ê³ëüê³ñòþ,
òàê ³ çà ðîçì³ðàìè. Îñîáëèâî öå ÷³òêî ñïîñòåð-
³ãàëîñü ó õâîðèõ ï³äë³òêîâîãî â³êó (³ç 11 âè-
ïàäê³â ó 9). Õàðàêòåðíîþ îñîáëèâ³ñòþ ö³º¿ êà-
òåãîð³¿ õâîðèõ º íåâ³äïîâ³äí³ñòü ì³æ ê³ëüê³ñòþ
ïðîâåäåíèõ îïåðàö³é ³ çàãàëüíîþ ê³ëüê³ñòþ õâî-
ðèõ. Òàê, ó 59 õâðîõ ç ÍÔ1 âèêîíàíî 101 îïå-
ðàö³þ. Íàïðèêëàä, ïàö³ºíòêà, 35 ðîê³â, ÿêà õâî-
ð³ëà íà ïåðèôåðè÷íèé íåéðîô³áðîìàòîç, ïðî-
òÿãîì 20 ðîê³â, ïðîâåäåíî 21 õ³ðóðã³÷íå âòðó-
÷àííÿ ç ïðèâîäó âèäàëåííÿ íåéðîô³áðîì òà íå-
âðèíîì, âêëþ÷àþ÷è îïåðàö³¿ íà ñï³íàëüíèõ, ïå-
ðèôåðè÷íèõ òà â³ñöåðàëüíèõ íåðâàõ â ð³çíèõ
ìåäè÷íèõ çàêëàäàõ. Ïðè òàêîìó ðîçìà¿òò³ ëî-
êàë³çàö³é ³ ì³ñöü ïðîâåäåííÿ îïåðàö³é (³ öå ó
îäí³º¿ õâîðî¿!), çâè÷àéíî íå âðàõîâóâàëèñü íå-
îáõ³äí³ñòü êîìïëåêñíîãî ï³äõîäó äî âèð³øåííÿ
ïðîáëåìè ³ äîòðèìàííÿ ïîñë³äîâíîñò³ òàêèõ
îïåðàòèâíèõ âòðó÷àíü, îïòèìàëüíà ìåòîäèêà
¿õ âèêîíàííÿ, à ïîäåêóäè ³ íàâ³òü ¿õíÿ
äîö³ëüí³ñòü. ßê áà÷èìî, ò³ëüêè íà ïðèêëàä³ îäí³º¿
õâîðî¿ ïîñòàº ïèòàííÿ ðîçðîáêè êîìïëåêñíîãî,
ìóëüòèäèñöèïë³íàðíîãî ï³äõîäó äî ë³êóâàííÿ
íåéðîô³áðîìàòîçó.

Ç 38 õâîðèõ íà ÍÔ2, ó 28 áóëè äâîá³÷í³
íåâðèíîìè ñëóõîâèõ íåðâ³â, à ó 10 îäíîá³÷í³,
ïðè÷îìó, ó á³ëüøîñò³ ç íèõ, îñîáëèâî ñåðåä
ïàö³ºíò³â ç îäíîá³÷íèìè íåâðèíîìàìè, ñïîñòå-
ð³ãàëèñü ³ òàê³ âíóòð³øíüî÷åðåïí³ ïóõëèíè, ÿê
ìåí³íã³îìè òà íåâðèíîìè ³íøî¿ ëîêàë³çàö³¿. Âñüî-
ãî â ö³é ãðóï³ õâîðèõ ïðîâåäåíî 81 õ³ðóðã³÷íå
âòðó÷àííÿ. ßê áà÷èìî â ãðóï³ ïàö³ºíò³â ç ÍÔ2
ïðîñòåæóºòüñÿ ùå á³ëüøà íåâ³äïîâ³äí³ñòü ì³æ
ê³ëüê³ñòþ îïåðàö³é òà îïåðîâàíèõ õâîðèõ: íà
îäíîãî ïàö³ºíòà ïðèïàäàº ïîíàä äâ³ îïåðàö³¿.
Ïîêàçàííÿìè äî õ³ðóðã³÷íîãî âòðó÷àííÿ â òàêèõ

Êîðîòê³ ïîâ³äîìëåííÿ



81

õâîðèõ íàé÷àñò³øå áóëè íåâðîëîã³÷íèé äåô³öèò,
âèðàæåí³ñòü çàãàëüíîìîçêîâèõ ðîçëàä³â, çíà÷íî
ð³äøå — íàÿâí³ñòü çàãðîçè äëÿ æèòòÿ, âêëþ÷íî
³ç ñòîâáóðîâèìè ðîçëàäàìè, ³íîä³ îïåðàö³¿ âè-
êîíóâàëèñü ç ìåòîþ çàïîá³ãàííÿ ãëóõîò³ òà ðîç-
âèòêîâ³ æèòòºâîíåáåçïå÷íèõ ïîðóøåíü. Ðàçîì ç
òèì, ó 10 ïàö³ºíò³â ç äâîá³÷íèìè íåâðèíîìàìè
ñëóõîâèõ íåðâ³â, îïåðîâàíèõ ç îäíîãî áîêó, ãëó-
õîòà íà íåîïåðîâàíå âóõî íå ðîçâèâàëàñü, ùî º
ñâ³ä÷åííÿì “ì’ÿêîãî” ðîçâèòêó ïóõëèí ó öèõ õâî-
ðèõ. Òàêèì ÷èíîì, ïðèéíÿòòÿ ð³øåííÿ ïðî ïðî-
âåäåííÿ îïåðàòèâíîãî âòðó÷àííÿ äî âèíèêíåííÿ
ãëóõîòè ÷è ï³ñëÿ ¿¿ ðîçâèòêó ñêëàäíå ³ íåîäíîç-
íà÷íå. Öå ïèòàííÿ âèð³øóºòüñÿ çà äîïîìîãîþ ðå-
ãóëÿðíîãî (íå ð³äøå îäíîãî ðàçó íà ð³ê) ïðîâå-
äåííÿ ìàãí³òíî-ðåçîíàíñíî¿ òîìîãðàô³¿ ³ç ñêðó-
ïóëüîçíèìè çàì³ðàìè ïóõëèí, äîñë³äæåííÿì

ñëóõîâèõ âèêëèêàíèõ ïîòåíö³àë³â òà â³äïîâ³ä-
íèì äåòàëüíèì àíàë³çîì êë³í³÷íèõ ïðîÿâ³â çàõ-
âîðþâàííÿ.

Îòæå, ñàìà íàÿâí³ñòü ïóõëèí (ïåðèôåðè÷-
íèõ, ñï³íàëüíèõ, ÷åðåïíèõ, â³ñöåðàëüíèõ) áóäü-
ÿêî¿ ëîêàë³çàö³¿ ó õâîðèõ íà íåéðîô³áðîìàò-
ëîç, îñîáëèâî â ï³äë³òêîâîìó â³ö³, íå ìîæå áóòè
ïîêàçàííÿì äî õ³ðóðã³÷íîãî âòðó÷àííÿ. Íàéá³ëüø
îáãðóíòîâàíèìè ïîêàçàííÿìè äî îïåðàö³¿ â òà-
êèõ õâîðèõ (çà ïîðÿäêîì çíà÷óùîñò³) º áîëüî-
âèé ñèíäðîì, ôóíêö³îíàëüíèé äåô³öèò, ï³äîç-
ðà íà îçëîÿê³ñíåííÿ ïóõëèíè òà êîñìåòè÷íèé
äåôåêò. Ïðè â³äñóòíîñò³ öèõ îçíàê íåîáõ³äíî
ñïîñòåð³ãàòè çà ïåðåá³ãîì õâîðîáè â äèíàì³ö³,
ïåð³îäè÷íî ïðîâîäèòè àíàë³ç êë³í³÷íèõ äàíèõ
òà êîíòðîëü çà â³çóàë³çàö³ºþ ïàòîëîã³÷íèõ çì³í.
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Ìåòàñòàçû â ãîëîâíîì ìîçãå âñòðå÷àþòñÿ ó
20—40% âñåõ áîëüíûõ ðàêîì. Â ñòðóêòóðå íåé-
ðîîíêîëîãè÷åñêîé ïàòîëîãèè ìåòàñòàçû ñîñòàâ-
ëÿþò îêîëî ïîëîâèíû âñåõ èíòðàêðàíèàëüíûõ
íîâîîáðàçîâàíèé, à 30—40% èç íèõ — ýòî ìíî-
æåñòâåííûå ìåòàñòàçû. Äî íåäàâíåãî âðåìåíè
áîëüíûõ ñ ìíîæåñòâåííûìè ìåòàñòàçàìè ñ÷è-
òàëè èíêóðàáåëüíûìè, è ëèøü â ïîñëåäíåå äå-
ñÿòèëåòèå ïðèçíàíà íåîáõîäèìîñòü áîëåå àê-
òèâíîé òàêòèêè â èõ ëå÷åíèè.

Íà îñíîâå îïûòà ëå÷åíèÿ 30 áîëüíûõ ñ ìíî-
æåñòâåííûìè ìåòàñòàçàìè â ãîëîâíîì ìîçãå,
íàõîäèâøèõñÿ íà ëå÷åíèè â ÐÍÕÈ èì. ïðîô.
À.Ë. Ïîëåíîâà çà ïåðèîä ñ 1995 ïî 2001 ã., ìû
ïðåäëàãàåì òàêòèêó ëå÷åíèÿ äàííîé ãðóïïû
ïàöèåíòîâ. Ñðåäíèé âîçðàñò áîëüíûõ ñîñòàâèë
51 ãîä±3,5 ãîäà. ×èñëî ëèö ìóæñêîãî è æåíñêî-
ãî ïîëà áûëî ðàâíûì. Ó 20% áîëüíûõ ìåòàñòà-
çû âûÿâëåíû îäíîâðåìåííî ñ îñíîâíûì î÷àãîì.

Ïî ëîêàëèçàöèè ïåðâè÷íîãî î÷àãà áîëüíûõ
ðàñïðåäåëèëè ñëåäóþùèì îáðàçîì: ðàê ëåãêèõ
— 17 áîëüíûõ, ðàê ãðóäîé æåëåçû — 3, ðàê
ïî÷êè — 3, ìåëàíîìà êîæè — 3, ðàê ïèùåâà-
ðèòåëüíîãî òðàêòà — 1, ÿè÷íèêè — 1, íåèçâå-
ñòíàÿ ëîêàëèçàöèÿ — 2.

Ó 23 áîëüíûõ âûïîëíèëè îïåðàöèþ ïî ïî-
âîäó îñíîâíîãî çàáîëåâàíèÿ, ó 17 èç íèõ ïðî-
âåëè êóðñ ëó÷åâîé è (èëè) õèìèîòåðàïèè.

Â íåâðîëîãè÷åñêîé êàðòèíå çàáîëåâàíèÿ âå-
äóùèìè ÿâëÿëèñü ñëåäóþùèå îñíîâíûå ñèíä-
ðîìû: ãèïåðòåíçèîííûé ñèíäðîì — ó 29 áîëü-
íûõ, äâèãàòåëüíûå è ÷óâñòâèòåëüíûå íàðóøå-
íèÿ — ó 20, ýïèëåïòè÷åñêèé ñèíäðîì — ó 3,
èíòåëëåêòóàëüíî-ìíåñòè÷åñêèå ðàññòðîéñòâà —
ó 6. Ñîñòîÿíèå áîëüíûõ ïî øêàëå Êàðíîâñêîãî
áûëî âûøå 60 áàëëîâ.

Ó 19 áîëüíûõ âûÿâèëè 2 ìåòàñòàòè÷åñêèõ
î÷àãà, ó 4 — òðè, ó 7 — áîëåå 3. Ó 27 áîëüíûõ
áûëè ïîðàæåíû îáà ïîëóøàðèÿ ìîçãà. Ó 3 áîëü-
íûõ ìåòàñòàçû ðàñïîëàãàëèñü ñóáòåíòîðèàëü-
íî. Â ãîëîâíîì ìîçãå ìåòàñòàòè÷åñêèå î÷àãè íà-
õîäèëèñü â ñëåäóþùèõ äîëÿõ: â ëîáíîé äîëå —
ó 34 áîëüíûõ, â òåìåííîé äîëå — ó 23, â âè-
ñî÷íîé äîëå — ó 10, â çàòûëî÷íîé äîëå — ó 6,
â æåëóäî÷êàõ ìîçãà — ó 1, â ìîçæå÷êå — ó 2 è
â ïîäêîðêîâûõ ãàíãëèÿõ — ó 2.

Âñåì áîëüíûì âûïîëíèëè îïåðàöèè â ýêñò-
ðåííîì ïîðÿäêå â 1-å—3-è ñóòêè ïîñëå ãîñïè-
òàëèçàöèè. Èñïîëüçîâàëè ýêîíîìíûå òðàíñêîð-
òèêàëüíûå äîñòóïû ÷åðåç ôóíêöèîíàëüíî ìà-
ëîçíà÷èìûå ó÷àñòêè êîðû ñ ïðèìåíåíèåì ìèê-
ðîõèðóðãè÷åñêîé òåõíèêè è èíòðîîïåðàöèîí-
íîãî íåéðîñîíîãðàôè÷åñêîãî êîíòðîëÿ. Ïðè ìå-
òàñòàçàõ â îáà ïîëóøàðèÿ ìîçãà (èëè îäíîâðå-
ìåííî â ìîçæå÷îê) òàêòèêà õèðóðãè÷åñêîãî ëå-
÷åíèÿ ïðåäóñìàòðèâàëà ïåðâîíà÷àëüíîå óäà-
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