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ОСОБЕННОСТИ ВЕДЕНИЯ ДЕТЕЙ   С  ПЕРВИЧНОЙ ВРОЖДЕННОЙ 
ГЛАУКОМОЙ, АССОЦИИРОВАННОЙ    С  СИНДРОМОМ  СТЕРДЖА-ВЕБЕРА 

 
AННОТAЦИЯ 

В статье представлен ретро - и проспективный анализ результатов обследования и лечения 21 
ребёнка с первичной врождённой глаукомой на фоне синдрома Стерджа–Вебера. Рассмотрены 
клинико-инструментальные особенности течения заболевания, включая характер сосудистых 
изменений угла передней камеры и эписклерального русла, а также их влияние на уровень 
внутриглазного давления. Оценена эффективность применения комбинированного 
хирургического метода, направленного на одновременное воздействие на основные пути 
оттока водянистой влаги, с использованием предоперационной гемостатической подготовки. 
Показано, что предложенная тактика позволяет достичь стойкого снижения внутриглазного 
давления у большинства пациентов, однако сопровождается высоким риском развития 
пролонгированной послеоперационной гипотонии и хориоидальных осложнений. Сделан 
вывод о необходимости индивидуализированного подхода к хирургическому лечению 
глаукомы при синдроме Стерджа–Вебера с обязательным тщательным динамическим 
наблюдением в раннем послеоперационном периоде. 
Ключевые слова: синдром Стерджа-Вебера, пламенеющий невус, этамзилат, тонометрия по 
Маклакову, тонометрия на iCare 100. 
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STERJ-VEBER SINDROMI BILAN BOG‘LIQ BIRLAMCHI TUG‘MA GLAUKOMA 
BO‘LGAN BOLALARNI BOSHQARISH XUSUSIYATLARI 

 
ANNOTATSIYA 

Maqolada Sterj–Veber sindromi fonida rivojlangan birlamchi tug‘ma glaukoma bilan og‘rigan 21 
nafar bolada tekshiruv va davolash natijalarining retro- va prospektiv tahlili keltirilgan. Kasallik 
kechishining klinik va instrumental xususiyatlari, jumladan, old kamera burchagi va epis skleral 
tomirlarining vaskulyar o‘zgarishlari hamda ularning ko‘z ichki bosimiga ta’siri tahlil qilingan. Suvli 
namning asosiy oqim yo‘llariga bir vaqtda ta’sir ko‘rsatishga qaratilgan kombinatsiyalangan jarrohlik 
usulining, shuningdek, operatsiyadan oldingi gemostatik tayyorgarlikning samaradorligi baholangan. 
Tadqiqot natijalari ushbu yondashuv ko‘pchilik bemorlarda ko‘z ichki bosimini samarali nazorat 
qilish imkonini berishini, biroq operatsiyadan keyingi davrda uzoq davom etuvchi gipotoniyа va 
xorioidal asoratlar rivojlanish xavfi yuqori ekanligini ko‘rsatdi. Xulosa qilib, Steryuj–Veber sindromi 
bilan og‘rigan bolalarda glaukoma davosi individual yondashuvni va erta operatsiyadan keyingi 
davrda sinchkov dinamik kuzatuvni talab qiladi. 
Kalit so‘zlar: Steryuj–Veber sindromi, alangali tug‘ma nevus, etamzilat, Maklakov usulida 
tonometriya, iCare 100 tonometriyasi. 
 

Актуальность. Синдром Стерджа-Вебера — редкое врождённое заболевание, 
встречающееся приблизительно в 1 случае на 20 000–50 000 новорожденных. Глаукома 
наблюдается у значительной части пациентов с этим синдромом — по данным литературы, в 
30–70 % случаев [1,3,6,7]. 

Глаукома при данном синдроме отличается ранним началом, прогрессирующим 
течением и высокой вероятностью необратимого снижения зрения уже в детском возрасте. По 
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данным клинических наблюдений, глаукома при синдроме Стерджа–Вебера выявляется у 
значительной части пациентов и нередко имеет резистентность к стандартным методам 
лечения. [4,5,8,10,16]. 

Особенностью глаукомы при синдроме Стерджа–Вебера является сложный патогенез, 
связанный с аномалиями развития угла передней камеры, повышением эписклерального 
венозного давления и сосудистыми мальформациями. Это обусловливает низкую 
эффективность консервативной терапии и высокую частоту осложнений после хирургических 
вмешательств. Кроме того, у детей раннего возраста диагностика и контроль внутриглазного 
давления затруднены, что приводит к позднему выявлению заболевания и ухудшению 
прогноза  [9, 11,12,15]. 

Несмотря на существование различных медикаментозных и хирургических подходов к 
лечению глаукомы при синдроме Стерджа–Вебера, до настоящего времени отсутствуют 
единые стандарты ведения таких пациентов, а результаты лечения остаются вариабельными. 
Высокий риск прогрессирования глаукомной оптической нейропатии, необходимость 
повторных операций и длительного диспансерного наблюдения подчёркивают социальную и 
медицинскую значимость данной проблемы [13,14,15,17]. 

В связи с этим анализ современных методов лечения глаукомы у детей с синдромом 
Стерджа–Вебера является актуальным и необходимым. Он позволит оценить эффективность 
различных терапевтических стратегий, определить оптимальную тактику ведения пациентов 
и улучшить функциональные результаты, способствуя сохранению зрительных функций и 
повышению качества жизни детей [2,16]. 

Цeлью исслeдовaния является изучение   современных подходов  к лечению глаукомы 
у детей с синдромом Стерджа - Вебера, оценить их эффективность и определить оптимальную 
тактику ведения.  

Мaтeриaл и мeтоды исследования. В глазном отделении клиники Ташкентского 
государственного медицинского института нами был проведен ретро и проспективный анализ 
историй болезни 21 детей с Синдромом Стержа – Вебера за период 2018-2025 гг. Мальчиков 
было 12 (55%), девочек 9 (45%).   

 В возрастном аспекте дети грудного возраста составили 16 (76%) пациентов, ранний 
детский возраст - 4 (19%) пациента и дошкольного возраста -1 (5%) пациент.  

Обязательным этапом обследования пациентов с ССВ является проведение магнитно- 
резонансной томографии (МРТ) головного мозга для оценки локализации и 
распространённости сосудистых изменений. 

Все пациенты прошли комплексное общеклиническое и офтальмологическое 
обследование, включающее визометрию, биомикроскопию, офтальмоскопию, гониоскопию, 
эхобиометрию, тонометрию по Маклакову, тонометрию с помощью  iCare 100 (Icare Finland 
Oy, Финляндия), тонографию.   

Тонометрия проводилась по методу Маклакова через 3-5 минут после введения в 
наркоз. Для премедикации использовались димедрол 1 % и атропина сульфат 0,1 %; при 
индукции применяли сочетание сибазона 0,5 %, натрия оксибутират (ГОМК) 40% и фентанила 
0,005 %.  

Всем детям проводилась антиглаукоматозная операция, разработанная на нашей 
кафедре комбинированным методом, который включает одномоментное воздействие на пути 
оттока в 3 направлениях: синусотрабекулотомия по Буриану в склеральный синус, 
циклодиализ-циклоретракция с аутосклеральной ножкой в супрахориоидальное пространство, 
базальная иридоэктомия со склерэктомией под склеральный лоскут в эписклеральную 
венозную систему (Патент на изобретение “Способ хирургического лечения врожденной 
глаукомы” № IAP 04890 от 12.05.2014). 

Результаты. У всех пациентов отмечается врождённая капиллярная мальформация 
кожи лица (пламенеющий невус, nevus flammeus), локализованная преимущественно в 
области одной половины лица. Очаг представлен плоским пятном розово-красного цвета, с 
нечёткими границами, без признаков инфильтрации и возвышения над уровнем кожи.  
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Окраска относительно равномерная, с тенденцией к усилению интенсивности в 
центральных отделах. 

Поражение распространяется на зону иннервации I (офтальмической) и частично II 
(верхнечелюстной) ветвей тройничного нерва, включая периорбитальную область и щёчную 
поверхность. Кожные покровы в зоне поражения гладкие, без шелушения и изъязвлений.   

 

 
 
Рисунок 1. Врождённая капиллярная мальформация кожи лица (пламенеющий невус, 
nevus flammeus), локализованная преимущественно в области одной половины лица. 

 
Описанная сосудистая мальформация соответствует классическому кожному 

проявлению синдрома Стерджа–Вебера, ассоциированного с возможным наличием 
лептоменингеальной ангиоматозной мальформации.  

Распределение глаз по стадиям заболевания показало, что начальная стадия не 
встречалась, развитая составила 7 (32,9%), далекозашедшая - 11 (55,2%), и терминальная – 3 
(11,9%) глаз соответственно.  

Данные предоперационного обследования были следующими: среднее 
предоперационное ВГД составило 32,75 ± 1,1 мм рт. ст. с диапазоном (24–40 мм рт. ст.): при 
развитой стадии заболевания ВГД составило 29,5 ± 1,2 мм рт.ст., при далекозашедшей 36,8 ± 
1,5 мм рт.ст. и при терминальной 40,2 ± 1,33 мм рт.ст. 

Переднезадняя ось (ПЗО) глазного яблока, по данным эхобиометрии, была увеличена в 
100% случаев: при развитой стадии на 1–2 мм от возрастной нормы (в среднем 21,5 ± 0,3 мм) 
– 7 глаз, при далекозашедшей на 2–4 мм (24,8 ± 0,5 мм) - 11глаз и при терминальной на 5 мм 
и более (29,2 ± 0,5 мм) - 3 глаза.  

Средний предоперационный диаметр роговицы составил 12,5 ± 0,76 мм (диапазон 12–
15 мм).  В ходе исследования предоперационный отек роговицы был зарегистрирован в 7 
глазах (36,6%) и носил поверхностный характер, проявляясь отеком эпителия. В остальных 
случаях роговица оставалась прозрачной- 14 глаз (63,7 %).  

При проведении гониоскопии у всех пациентов с синдромом Стерджа–Вебера выявлен 
преимущественно широко открытый угол передней камеры. Визуализируются структуры угла 
передней камеры: трабекулярная сеть, склеральная шпора и корень радужки, однако 
отмечаются выраженные сосудистые изменения. 

Характерным признаком является патологическая васкуляризация угла передней 
камеры, представленная множественными расширенными, извитыми кровеносными 
сосудами, проходящими по трабекулярной сети и в области шлеммова канала. Сосуды имеют 
ангиоматозный характер, часто располагаются в виде сетчатых или радиально 
ориентированных сплетений. 
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Трабекулярная сеть выглядит гиперемированной, местами с просвечиванием сосудов, 
без признаков истинного гониодисгенеза. У части пациентов определятся утолщение и 
повышенная пигментация трабекулы, а также отсутствие нормальной дифференциации 
структур угла. 

Выраженность сосудистых изменений коррелирует с повышением эписклерального 
венозного давления, что приводит к функциональному нарушению оттока водянистой влаги, 
несмотря на анатомически открытый угол передней камеры.  

При офтальмоскопии экскавация зрительного нерва была 0,3–0,4 на 7 глазах (33,3%) 
при развитой стадии. При далекозашедшей стадии экскавация зрительного нерва была 0,5–0,7 
на 11 глазах (52,2%) и 0,7–0,8 на 3 (14,2%) глазах соответственно.  

Всем пациентам было проведено хирургическое вмешательство по предложенному 
нами методу. В предоперационном периоде на этапе подготовки к хирургическому 
вмешательству всем детям назначали гемостатический препарат этамзилат в возрастной 
дозировке, с целью профилактики интраоперационных кровоизлияний в глазное яблоко. 
 

 
 

Рисунок 2. Интраоперационная картина поверхности склеры у пациента с синдромом 
Стержа - Вебера. 

 
Интраоперационная характеристика склеры и эписклеральных сосудов. После разреза 

конъюнктивы у ребёнка с синдромом Стерджа–Вебера выявляются выраженные изменения 
эписклерального сосудистого русла, представленные диффузной ангиоматозной 
трансформацией. Эписклеральные сосуды резко расширены, извитые, полнокровные, 
формируют плотные сосудистые сплетения с сетчатым рисунком, распространяющиеся по 
значительной площади склеры. 

Сосудистые образования располагаются непосредственно на поверхности склеры, 
имеют нечёткую архитектонику, отсутствует привычная сегментарность сосудистого рисунка. 
Отмечается повышенная васкуляризация и застойный характер кровенаполнения, что 
свидетельствует о врождённой сосудистой мальформации эписклерального слоя. 

Визуализируется истончение подлежащей склеры, местами определяется 
просвечивание сосудистой оболочки. Признаки воспалительной инфильтрации отсутствуют. 
Выраженность ангиоматоза обусловливает повышенную кровоточивость тканей при 
хирургических манипуляциях. 

Описанные изменения соответствуют эписклеральной ангиоматозной мальформации, 
характерной для синдрома Стерджа–Вебера, и рассматриваются как один из патогенетических 
факторов повышения эписклерального венозного давления, приводящего к развитию 
вторичной глаукомы. 
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В послеоперационном периоде наблюдались осложнения. К наиболее частым 
осложнениям в раннем послеоперационном периоде (до 7 дней) мы отнесли ЦХО, гифему, 
повышение уровня ВГД, синдром мелкой передней камеры и гипотонию.  

В первый день после операции гипотония – (-) 0,5 – 1,0 и незначительный отек 
хориоидеи диагностированы на 14 (65,2%) глазах с типичной для такого осложнения 
клинической картиной. Таким пациентам были назначены инстилляции атропина сульфат в 
возрастных дозировках 2 раза в день.  Нормальное внутриглазное давление было выявлено на 
7 (34,8%) глазах. 

На третий день в послеоперационном периоде количество пациентов с гипотонией 
увеличилось и составило 18 (85,7%) глаз. При В-сканировании отмечался выраженный отёк 
хориоидеи, в связи с чем пациентам было назначено консервативное лечение (атропина 
сульфат — глазные капли в возрастных дозировках 2 раза в день, кофеина-бензоат натрия 3% 
— инстилляции в конъюнктивальный мешок 4–5 раз в день). На пятые сутки выраженная 
гипотония более (–) 1,0 и отслойка ЦХО наблюдались у 7(25,9%) глаз. Этим пациентам были 
назначены инстилляции кофеина-бензоата натрия 3% в конъюнктивальный мешок 4–5 раз в 
день, дексаметазон 0,4% лимфотропно по 0,5 мл 1 раз в день, а также давящая повязка 1 раз в 
день. В 3 (14,3%) глазах внутриглазное давление было в пределах нормы. На седьмой день в 
послеоперационном периоде на 4 (19,3%) глазах гипотония сохранилась и отмечалась 
отслойка ЦХО. Она развилась на фоне синдрома мелкой передней камеры и безуспешного 
консервативного лечения. Таким пациентам рекомендовано продолжить консервативное 
лечение в стационаре (инстилляция дексаметазона по 2 капли 6 раз в день и продолжить 
дексаметазон лимфотропно). После проведенного консервативного лечения ВГД 
нормализовалось и пациенты были выписаны домой под наблюдением врача-офтальмолога по 
месту жительства.  

На фоне продолжения консервативной терапии, у двоих пациентов внутриглазное 
давление нормализовалось, тогда как у двоих больных гипотония сохранилась. Все четверо 
пациентов были выписаны под наблюдение врача-офтальмолога по месту жительства. 

У двоих пациентов с сохраняющейся гипотонией консервативное лечение было 
продолжено и включало инстилляции дексаметазона, атропина и кофеина. При этом 
признаков отслойки хориоидеи не выявлялось, однако передняя камера оставалась мелкой, а 
уровень внутриглазного давления сохранялся на уровне минус 0,5.  

Вывод. У детей с синдромом Стерджа–Вебера кератопатия, как правило, имеет слабую 
степень выраженности. Вероятно, это обусловлено сохранённым и развитым сосудистым 
руслом, обеспечивающим адекватную микроциркуляцию и трофику роговицы, в результате 
чего питание роговичных структур остаётся удовлетворительным. Вместе с тем после 
антиглаукоматозных хирургических вмешательств у данной категории пациентов нередко 
наблюдается выраженная и пролонгированная послеоперационная гипотония, требующая 
тщательного динамического наблюдения и коррекции. 
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