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хирургического лечения семейной экссудативной 
витреоретинопатии у детей
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АННОТАЦИЯ
Семейная экссудативная витреоретинопатия (СЭВР) — редкое наследственное заболевание, характеризующееся 

аномальным ангиогенезом, наличием аваскулярных зон на периферии сетчатки и вариабельными клиническими про-
явлениями: от бессимптомного течения до развития тотальной отслойки сетчатки (ОС). Хирургические вмешательства 
проводят для устранения витреоретинальных тракций, эпиретинальных мембран и ОС. Однако исследования резуль-
татов оперативного лечения пациентов с СЭВР немногочисленны и неоднозначны. 

Цель. Анализ результатов хирургического лечения разных стадий семейной экссудативной витреоретинопатии 
у детей. 

Материал и методы. С января 2012 по октябрь 2021 г. в НМИЦ глазных болезней им. Гельмгольца проведено 
хирургическое лечение 33 пациентам в возрасте 11 месяцев–15 лет (в среднем 7 лет) в 35 глазах. Оценка эффективно-
сти лечения проводилась через 1–2 месяца после вмешательства, затем пациенты осматривались в динамике каждые 
3–6 месяцев в течение 1–5 лет (в среднем 2 года). 

Результаты. В результате первичной операции во всех случаях достигнуто снижение тракции в центральном 
отделе и на периферии с полным прилеганием сетчатки в 3-й стадии в 30%, неполным — в 70% глаз, в 4-й стадии — 
в 12,5 и 87,5%, соответственно. Отдалённая эффективность вмешательства во 2-й стадии составила 100%, в 3-й ста-
дии, включая случаи полного и неполного прилегания сетчатки — 87,5%, в 4-й стадии — 73,3%. При успешном хи-
рургическом лечении повышение максимальной корригированной остроты зрения (МКОЗ) во 2-й стадии заболевания 
достигнуто в 83% случаев, в 3-й стадии — в 50%, а в 4-й стадии — в 28,6% глаз, в остальных случаях МКОЗ не из-
менилась. При этом МКОЗ 0,1 и выше наблюдалась во 2-й стадии в 100% случаев, в 3-й и 4-й стадиях — в 85,7 и 36% 
случаев, соответственно. 

Заключение. Анатомические и функциональные результаты вмешательства коррелируют со стадией заболевания: 
наибольшая эффективность наблюдается во 2-й стадии, в 5-й стадии операции носят преимущественно органосох-
ранный характер. Для повышения эффективности лечения необходима ранняя диагностика СЭВР, проведение лазер-
коагуляции аваскулярных зон и активных сосудов, что позволяет остановить прогрессирование ранних стадий СЭВР 
в 70–100% случаев, а также регулярное наблюдение пациентов для своевременного выявления показаний к дополни-
тельной лазеркоагуляции или хирургическому вмешательству. 

Ключевые слова: семейная экссудативная витреоретинопатия; дети; отслойка сетчатки; витректомия; 
витреоретинальная хирургия.
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Anatomical and functional results of surgical 
treatment of familial exudative vitreoretinopathy 
in children
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ABSTRACT
Familial exudative vitreoretinopathy (FEVR) is a rare hereditary disease characterized by abnormal angiogenesis, presence 

of avascular zones on the periphery of the retina, and clinical manifestations ranging from an asymptomatic course to total 
retinal detachment. Surgical interventions are performed to eliminate vitreoretinal traction, epiretinal membranes, and retinal 
detachment. Studies of the surgical treatment outcomes of patients with FEVR are limited and findings are ambiguous

AIM: To analyze surgical treatment outcomes of different stages of FEVR in childhood. 
MATERIAL AND METHODS: From January 2012 to October 2021 at the Helmholtz National Medical Research Center of 

Eye Diseases, surgical treatment was performed in 35 eyes of 33 patients aged 11 months–15 years (average, 7 years). The 
effectiveness of treatment was evaluated 1–2 months after the treatment, and patients were examined every 3–6 months for 
1–5 years (average 2 years). 

RESULTS: Аfter the primary surgery, a decrease in retinal traction in the posterior pole and periphery was achieved in all 
cases. Complete and incomplete reattachment was achieved in 30% and 70% of the eyes at stage 3 and in 12.5% and 87.5% of 
the eyes at stage 4, respectively. The long-term effectiveness rates of the intervention in stages 2, 3 (including complete and 
incomplete reattachment), and 4 were 100%, 87.5%, and 73.3%, respectively. 

Increases in the best-corrected visual acuity (BCVA) were observed in 83%, 50%, and 28.6% of the eyes in stages 2, 3, and 4, 
respectively. In other cases, successful surgical treatment allowed the preservation of visual functions. During the follow-up, 
visual acuity of 0.1 or more was maintained in 100%, 85.7%, and 36% of the eyes at stages 2, 3, and 4 of FEVR, respectively. 

CONCLUSION: Аnatomical and functional results of surgical treatment of FEVR correlate with the disease stage: the 
efficiency is greater in stage 2, and it was organ-preserving surgery in stage 5. To increase the effectiveness of treatment, 
early diagnosis of FEVR, laser coagulation of avascular zones, and active vessels are necessary, which makes it possible to 
stop the progression of the early stages of FEVR in 70%–100% of cases and enables regular monitoring of patients for the 
timely detection of indications for additional laser coagulation or surgical intervention.

Keywords: familial exudative vitreoretinopathy; children; retinal detachment; vitrectomy; vitreoretinal surgery.
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ВВЕДЕНИЕ
Семейная экссудативная витреоретинопатия (СЭВР) — 

редкое наследственное заболевание, характеризующееся 
аномальным ангиогенезом, наличием аваскулярных зон 
(АЗ) на периферии сетчатки и вариабельными клиниче-
скими проявлениями от бессимптомного течения до раз-
вития тотальной тракционной и (или) экссудативной от-
слойки сетчатки [1, 2].

В настоящее время патогенез СЭВР изучен недоста-
точно, а лечение является симптоматическим и направ-
лено на стабилизацию заболевания. Основными видами 
лечения СЭВР в зависимости от клинических проявлений 
являются лазеркоагуляция сетчатки (ЛК) и хирургиче-
ское [2].

Оперативные вмешательства проводят для устранения 
витреоретинальных тракций, эпиретинальных мембран 
и отслойки сетчатки (ОС). Исследования результатов хи-
рургического лечения СЭВР немногочисленны и неодно-
значны. Так, эффективность операций при ОС, по данным 
разных авторов, колеблется от 62 до 86% [2–7]. В России 
не проводилось изучение ближайших и отдалённых ре-
зультатов хирургического лечения СЭВР в большой группе 
пациентов.

Цель. Анализ результатов хирургического лечения 
разных стадий семейной экссудативной витреоретинопа-
тии у детей.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ
С января 2012 по октябрь 2021 г. в НМИЦ глазных 

болезней им. Гельмгольца обследованы 88 пациентов 
(163 глаза) в возрасте 1 месяц–17 лет с диагнозом СЭВР. 
Диагноз СЭВР ставился на основании типичных клини-
ческих проявлений и в ряде случаев был подтверждён 
данными семейного анамнеза, результатами обследова-
ния родственников пациентов и молекулярно-генетиче-
ского исследования. Стадии заболевания определялись 
согласно классификации, предложенной S.D. Pendergast, 
M.T. Trese с дополнением A.H. Kashani и соавт. [6, 8].

Всем пациентам проводилось стандартное офталь-
мологическое обследование (визометрия, авторефракто-
метрия, тонометрия, биомикроскопия, офтальмоскопия), 
фоторегистрация глазного дна, ультразвуковое иссле-
дование, оптическая когерентная томография (ОКТ). Де-
тальное обследование части пациентов (младше 7 лет) 
проводили под наркозом.

Показаниями к хирургическому лечению являлись 
выраженные эпиретинальные мембраны (ЭРМ) с тракци-
ей заднего полюса глаза в сочетании с распространён-
ной отслойкой сетчатки (ОС) или без неё, рефрактерный 
к терапии гемофтальм. При выявлении АЗ и «активных» 
сосудистых мальформаций (телеангиэктазии, микроанев-
ризмы, новообразованные сосуды сетчатки) до операции, 
как правило, проводилась их ЛК для сокращения времени 

наркоза, а также избежания интра- и послеоперацион-
ных кровоизлияний. Оперативное лечение не выполняли 
при наличии «сухой» складки сетчатки без значительного 
мембранообразования в стекловидном теле и эпирети-
нально, локальной периферической тракционной и (или) 
экссудативной ОС, длительно существующей воронко-
образной ОС, не осложнённой иридоленскорнеальным  
контактом и вторичной глаукомой. 

Хирургическое вмешательство во всех случаях прово-
дилось под наркозом. Витрэктомия выполнялась по стан-
дартной трёхпортовой методике с использованием ин-
струментов калибра 23 G (гейдж).

Оценка эффективности лечения проводилась 
через 1–2 месяца после вмешательства, затем пациенты 
осматривались в динамике каждые 3–6 месяцев в тече-
ние 1–5 лет (в среднем 2 года). Эффективной считали 
операцию при ликвидации витреоретинальной тракции 
в центральном отделе, её устранении или уменьшении 
на периферии, частичном или полном прилегании сет-
чатки.

РЕЗУЛЬТАТЫ
Показания к хирургическому лечению выявлены 

у 33 (37,5%) пациентов в возрасте 11 месяцев–15 лет 
(в среднем 7 лет) в 35 глазах (21,5%), начиная со 2-й ста-
дии СЭВР, при которой помимо изменений на периферии 
сетчатки в 48% случаев (28 из 59) наблюдались ЭРМ раз-
личной выраженности в области заднего полюса. Учиты-
вая необходимость удаления протяжённых витреальных 
и эпиретинальных мембран, операцией выбора в боль-
шинстве случаев была микроинвазивная витректомия 
при показаниях с эндотампонадой силиконовым маслом 
или газо-воздушной смесью (табл. 1). Интраоперационно 
проводилось механическое разделение и максимальное 
удаление пре- и эпиретинального фиброза, задней гиа-
лоидной мембраны, при необходимости осуществлялась 
эндолазеркоагуяция сетчатки и (или) «активных» сосудов.

В стадии 2А витрэктомия проведена в 5 глазах 
из 39 (12,8%). Во всех случаях выявлена ЭРМ в централь-
ном отделе, из них в одном случае обнаружен частичный 
фиброз стекловидного тела в исходе гемофтальма. 

У всех пациентов достигнуто уменьшение тракции сет-
чатки в макуле, у четырёх детей наблюдалось повышение 
максимальной корригированной остроты зрения (МКОЗ), 
у одного ребенка — острота зрения не изменилась. У че-
тырёх детей, наблюдавшихся в динамике, через 6–7 ме-
сяцев состояние глаз оставалось стабильным (рис. 1).

В стадии 2Б витрэктомия с эндотампонадой сили-
коновым маслом выполнена в одном глазу из 20 (5%) 
в связи с организацией рецидивирующего гемофтальма. 
В результате достигнуто повышение МКОЗ и стабилиза-
ция состояния глаза при наблюдении в течение 4 лет.

Отслойка сетчатки, характерная для 3-й и более 
тяжёлых стадий СЭВР, в большинстве случаев была 
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Рис. 1. Пациент Г., семейная экссудативная витреоретинопатия стадии 2А, эпиретинальная мембрана в области заднего полюса: 
a–c — до операции, центральная толщина сетчатки (ЦТС) 733 мкм, максимальная корригированная острота зрения (МКОЗ) 0,1; 
d–f — после операции: ЦТС 354 мкм, МКОЗ 0,8; a, d — фотография глазного дна; b, e — оптическая когерентная томография (ОКТ) 
диска зрительноно нерва; c, f — ОКТ макулярной зоны.
Fig. 1. Patient G., familial exudative vitreoretinopathy 2A, epiretinal membrane in the posterior pole: а–с — before threatment, macular 
thickness 733 microns, best corrected visual acuity (BCVA) 0,1; d–f — after threatment: macular thickness 354 microns, BCVA 0,8; a, d — 
photo of the fundus; b, e — optical coherence tomography (OCT) of the optic disc; c, f — OCT of the macula.

Таблица 1. Виды первичных операций у детей с семейной экссудативной витреоретинопатией
Table 1. Types of primary operations in children with familial exudative vitreoretinopathy

Вид вмешательства
Тype of surgery

Количество глаз
Number of eyes

Стадия СЭВР
FEVR stage

Микроинвазивная витрэктомия
Microinvasive vitrectomy

Без эндотампонады
Without endotamponade 15

2А - 4
3Б - 5
4А - 2
4Б – 4

Эндотампонада силиконовым маслом
Silicone oil tamponade 12

2Б - 1
3А - 2
3Б - 2
4А - 3
4Б - 3
5А – 1

Эндотампонада газо-воздушной смесью
Gas-air endotamponade 3

2А - 1
3Б - 1
4Б – 1

Витрэктомия с ленсэктомией
Vitrectomy with lensectomy 4

4А - 1
4Б - 1
5Б – 2

Эписклеральное пломбирование
Scleral buckling 1 4А – 1

a

d

b

e

c

f
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тракционной или тракционно-экссудативной и только 
в двух глазах — регматогенной вследствие формирова-
ния вторичного разрыва сетчатки.

В стадии 3А витрэктомия с эндотампонадой силико-
новым маслом проведена в 2 глазах из 13 (15,4%). В од-
ном глазу операцию провели в связи с прогрессирующей 
тракционной ОС, в другом — в связи с выраженной трак-
ционной деформацией заднего полюса, осложнившейся 
макулярным разрывом.

В результате вмешательства достигнуто снижение 
тракции и полное прилегание сетчатки в одном глазу, за-
крытие макулярного разрыва — в другом, в обоих случа-
ях отмечено увеличение МКОЗ. 

При осмотре через 2 месяца диагностирован рецидив 
макулярного разрыва, в связи с чем выполнена микроин-
вазивная ревизия витреальной полости с удалением си-
ликонового масла, дополнительным мембранопилингом 
и введением газо-воздушной смеси. Достигнуто закрытие 
разрыва со стабильным состоянием при наблюдении в те-
чение 2,5 лет (рис. 2).

В другом случае через 11 месяцев в связи с развитием 
осложнённой катаракты выполнена экстракция катаракты 
с имплантацией интраокулярной линзы (ИОЛ), состояние 

глазного дна оставалось стабильным при наблюдении 
в течение 3,5 лет. 

В стадии 3Б витрэктомия проведена в 8 глазах 
из 16 (50%), из них в одном — с эндотампонадой га-
зо-воздушной смесью, в двух — силиконовым маслом. 
Показаниями к операции явились: нарастание прере-
тинального фиброза и экссудата в центральном отделе 
и на периферии с увеличением высоты ОС в 5 глазах, 
ЭРМ с тракционной деформацией центрального отдела 
глазного дна в 3 глазах, из них в одном глазу — с фор-
мированием макулярного разрыва.

В результате первичного вмешательства во всех 
случаях достигнуто снижение тракции сетчатки в цен-
тральном отделе (рис. 3), закрытие макулярного раз-
рыва, неполное прилегание сетчатки в 6 глазах, пол-
ное — в 2 глазах. Повышение МКОЗ после операции 
наблюдалось в 3 случаях, в 5 случаях острота зрения 
не изменилась. 

Под наблюдением в динамике в течение 3,5–4 лет 
находились 6 глаз. В одном глазу через 4 года выявле-
на репролиферация с развитием тракции в макулярной 
зоне, после ревизии витреальной полости с мембранопи-
лингом тракционный синдром в области заднего полюса 

Рис. 2. Пациентка М., семейная экссудативная витреоретинопатия стадии 3А: а, b — до операции, показана эпиретинальная 
мембрана в области заднего полюса, макулярный разрыв диаметром 2274 мкм, длительность существования 3 года, максимальная 
корригированная острота зрения (МКОЗ) 0,3; c, d — после операции, показано закрытие разрыва, МКОЗ 0,15; а, c — фотография 
глазного дна; b, d — оптическая когерентная томография макулярной зоны. 
Fig. 2. Patient М., familial exudative vitreoretinopathy 3A: а–b — epiretinal membrane in the posterior pole, macular hole with a diameter 
of 2274 microns, existing for 3 years before threatment, best corrected visual acuity (BCVA) 0,3; c, d — after threatment: the hole is closed, 
BCVA 0,15; a, c — photo of the fundus; b, d — optical coherence tomography of the macular zone.

a
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ликвидирован со стабильным состоянием в течение года 
наблюдения. В одном глазу через один год произошло 
формирование вторичного разрыва c тотальной неопера-
бельной отслойкой сетчатки. В двух глазах с эндотампо-
надой силиконовым маслом через 9–10 месяцев после 
операции выполнена экстракция катаракты с импланта-
цией интраокулярной линзы (ИОЛ). Таким образом, отда-
лённый анатомический эффект наблюдался в 5 из 6 глаз 
(83,3%) (рис. 4).

В стадии 4А хирургическое лечение проведено 
в 7 глазах из 15 (46,7%): витрэктомия — в 6 (из них 
в 3 — с эндотампонадой силиконовым маслом, в од-
ном глазу — с ленсэктомией), эписклеральное плом-
бирование — в одном глазу. Показаниями к операции 
явились: складка сетчатки с выраженной преретиналь-
ной пролиферацией в 5 случаях, тракционная ОС — 
в 2 случаях.

В результате вмешательства в одном случае достигну-
то полное прилегание сетчатки, в 6 глазах отмечено сни-
жение тракции с уменьшением высоты складки/отслойки 
(рис. 5). МКОЗ повысилась в одном глазу и не изменилась 
в 6 глазах.

При наблюдении в сроки от 3 до 5 лет (в среднем 
3,5 года) рецидив ОС выявлен в 4 глазах. В одном глазу 
рецидив произошёл через 3 месяца после эписклераль-
ного пломбирования в результате нарастания тракции, 
проведена витрэктомия, достигнуто неполное прилегание 
сетчатки. В трёх случаях через 8 месяцев–1,5 года в связи 
с репролиферацией (из них в двух случаях с формиро-
ванием вторичного разрыва) развилась тотальная неопе-
рабельная ОС. Осложнённая катаракта диагностирована 
в двух глазах с эндотампонадой силиконовым маслом 
через 3 месяца и 1 год после первичного вмешательства, 
выполнена экстракция катаракты с имплантацией ИОЛ. 

Рис. 3. Пациентка А., семейная экссудативная витреоретинопатия стадии 3Б, фотография глазного дна: а — до операции, эпирети-
нальные мембраны в области заднего полюса с тракцией; b, c — после операции, уменьшение тракции в области заднего полюса, 
максимальная корригированная острота зрения 0,3–0,4 (не изменилась).
Fig. 3. Patient A., familial exudative vitreoretinopathy 3B, original fundus photo: a — before threatment, epiretinal membrane in the 
posterior pole with traction; b, c — after threatment, decrease of traction of the posterior pole, best corrected visual acuity 0,3–0,4 (has 
not changed).

Рис. 4. Пациентка Л., семейная экссудативная витреоретинопатия стадии 3Б, фотографии глазного дна: а — сразу после операции: 
уменьшение тракции в заднем полюсе, высоты и площади отслойки сетчатки, увеличение максимальная корригированная острота 
зрения (МКОЗ) с 0,01 до 0,05; b — через год, рассасывание субретинального экссудата, МКОЗ 0,03. 
Fig. 4. Patient L., familial exudative vitreoretinopathy 3B, original fundus photo: a — after threatment, decrease of traction of the posterior 
pole, height and area of retinal detachment, increase of best corrected visual acuity (BCVA) from 0,01 to 0,05; b — after 1 year, resorption 
of subretinal exudate, BCVA 0,03.
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Таким образом, отдалённый анатомический эффект на-
блюдался в 4 глазах из 7 (57,1%). 

В стадии 4Б витрэктомия проведена в 9 глазах 
из 19 (47,4%), из них с эндотампонадой силиконовым 
маслом — в трёх глазах, газо-воздушной смесью — 
в одном глазу. В одном случае выполнена витрэктомия 
с ленсэктомией. Показаниями к операции явились: от-
слойка или складка сетчатки в 8 глазах, рефрактерный 
терапии гемофтальм — в одном глазу.

В результате вмешательства во всех случаях достиг-
нуто снижение тракции сетчатки с полным прилеганием 
в одном глазу, неполным — в 8 глазах. МКОЗ повысилась 
в 3 глазах и не изменилась в 6 глазах.

Под наблюдением в сроки от 6 месяцев до 5 лет (ме-
диана 2,5 года) находились 8 пациентов. В двух глазах 
через 3–4 месяца выявлен рецидив ОС, обусловленный 
нарастанием субретинальной экссудации в одном гла-
зу и формированием вторичного разрыва — в другом. 

В первом случае проведено дренирование субретиналь-
ной жидкости без значительного эффекта. Во втором 
случае после локального эписклерального пломбиро-
вания и двухкратной ревизии витреальной полости до-
стигнуто неполное прилегание сетчатки. В одном глазу 
через 3 года выявлена репролиферация с нарастанием 
тракции сетчатки, была выполнена повторная витрек-
томия с устранением тракции и стабилизацией в те-
чение одного года наблюдения (рис. 6). В трёх глазах 
с эндотампонадой силиконовым маслом через 2 меся-
ца–2 года 9 месяцев после вмешательства проведена 
микроинвазивная экстракция катаракты с имплантаци-
ей ИОЛ. 

Таким образом, в отдалённые сроки анатомический 
эффект наблюдался в 7 из 8 глаз (87,5%).

В 5-й стадии хирургическое лечение проведено 
в 3 глазах из 8 (37,5%). В двух случаях в связи с раз-
витием синдрома мелкой передней камеры выполнена 

Рис. 5. Пациентка К., семейная экссудативная витреоретинопатия стадии 4А. фотография глазного дна: а, b — до операции, 
эпиретинальный фиброз, складка сетчатки от диска зрительного нерва к височной периферии, максимальная корригированная 
острота зрения (МКОЗ) 0,02; c — после операции, уменьшение тракции в области заднего полюса, высоты складки, МКОЗ 0,01.
Fig. 5. Patient К., familial exudative vitreoretinopathy 4А, original fundus photo: a, b — before threatment: epiretinal fibrosis, retinal fold 
from optic disc to temporal perifery, best corrected visual acuity (BCVA) 0,02; c — after threatment: decrease of traction of the posterior 
pole and height of fold, BCVA 0,01.

Рис. 6. Пациент Р., семейная экссудативная витреоретинопатия стадии 4Б, фотография глазного дна: a — до операции. эпирети-
нальный фиброз и субретинальный экссудат; b — через 3 года после операции, эпиретинальная репролиферация; максимальная 
корригированная острота зрения (МКОЗ) 0,05; c — после повторного вмешательства, снижение тракции, МКОЗ 0,05.
Fig. 6. Patient R., familial exudative vitreoretinopathy 4B, original fundus photo: a — before threatment, epiretinal fibrosis and subretinal 
exudation; b — 3 years after threatment: epiretinal reproliferation, best corrected visual acuity (BCVA) 0,05; c — after second surgery, 
epiretinal reproliferation, BCVA 0,05.

a b c

a b c
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ленсвитрэктомия с устранением иридокорнеального кон-
такта и органосохранным эффектом. В одном глазу с от-
крытой воронкообразной ОС выполнена микроинвазивная 
витрэктомия с эндотампонадой силиконовым маслом. От-
мечалось повышение остроты зрения со светопроекции 
до 0,05, однако, через 1,5 года диагностирован рецидив 
ОС со вторичным разрывом. Повторное хирургическое 
вмешательство было неэффективно.

Интраоперационный и ранний послеоперационный 
период во всех случаях протекали без серьёзных ослож-
нений. 

Анализ отдалённых функциональных результатов 
успешного хирургического лечение показал, что повы-
шение МКОЗ во 2-й стадии наблюдалось в 83% глаз, в 3-й 
стадии — в 50%, в 4-й стадии — в 28,6%. В остальных 
случаях вмешательство позволило сохранить имеющиеся 
зрительные функции. При этом острота зрения 0,1 и бо-
лее достигнута во 2-й стадии в 100% случаев, в 3-й и 4-й 
стадиях — в 85,7 и 36% случаев, соответственно (рис. 7). 
Низкая острота зрения была обусловлена тракционной 
деформацией макулы и ДЗН, отложением интраретиналь-
ного экссудата в макуле, в пяти глазах — наличием ин-
траретинального фиброзного очага в центральном отделе.

ОБСУЖДЕНИЕ
 Предоперационная клиническая картина, подходы 

и результаты хирургического лечения СЭВР, по дан-
ным литературы, значительно варьируют. Хирургические 
вмешательства, как правило, проводят для устранения 

витреоретинальных тракций, эпиретинальных мембран 
и ОС. Однако ведущие механизмы формирования ОС, 
по данным разных исследователей, отличаются. Боль-
шинство авторов, как и в нашем исследовании, отмечают 
преобладание тракционной и тракционно-экссудативной 
ОС [3, 6, 7]. Однако T. Ikeda с соавт, наблюдали регмато-
генную ОС в 89,3% (25 из 28) случаев, D. Shukla с соавт. — 
в 57,1% (20 из 35) [2, 4].

Варьирует также спектр проводимых операций. 
В большинстве случаев операцией выбора является ви-
трэктомия или комбинированное вмешательство (ленс-
витрэктомия, витрэктомия в сочетании с эписклеральным 
пломбированием). Реже (0–38,7%) проводят изолиро-
ванное эписклеральное пломбирование. В нашей группе 
во всех случаях наблюдался выраженный пре- и эпире-
тинальный фиброз на периферии и в центральном отделе, 
что явилось показанием для витректомии. 

По данным литературы, у пациентов с СЭВР полное 
или частичное прилегание сетчатки после хирургическо-
го лечения наблюдается в 62–86% случаев, что, веро-
ятно, обусловлено различием клинических проявлений 
(стадий) заболевания и возраста пациентов, критериев 
эффективности вмешательства, длительности наблю-
дения. При этом у детей, особенно младшего возраста, 
как правило, наблюдаются более тяжёлые стадии СЭВР, 
а результаты операции хуже, чем у детей старшего воз-
раста и у взрослых пациентов [3–5]. В нашем исследо-
вании в результате первичной операции во всех случаях 
достигнуто снижение тракции в центральном отделе 
и на периферии, с полным (30 и 12,5%) или неполным 

Рис. 7. Максимальная корригированная острота зрения при различных стадиях семейной экссудативной витреоретинопатии 
до и после успешного хирургического лечения (на столбцах указано число глаз).
Fig. 7. Best corrected visual acuityof eyes with familial exudative vitreoretinopathy before and after surgery threatment (in the columns 
the number of eyes are indicated..
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(70 и 87,5%) прилеганием сетчатки в 3-й и 4-й стадиях, 
соответственно. Отдалённая эффективность вмешатель-
ства, включая случаи полного и неполного прилегания 
сетчатки, коррелировала со стадией заболевания и со-
ставила во 2-й стадии заболевания 100%, в 3-й и 4-й 
стадиях — 87,5 и 73,3%, соответственно, что согласуется 
c полученными ранее результатами. 

Сложности хирургии СЭВР связаны с наличием плот-
ных сращений эпиретинальных и задней гиалоидной 
мембраны с сетчаткой, особенно на периферии, в связи 
с чем их полное удаление зачастую невозможно и сопря-
жено с риском ятрогенных разрывов. Наличие новообра-
зованных и расширенных собственных сосудов сетчатки 
ассоциировано с риском интра- и постоперационных 
кровоизлияний, экссудации и репролиферации. В связи 
с длительным существованием ОС отмечается её ригид-
ность, интраретинальный фиброз, ретино-ретинальные 
сращения, что в целом негативно сказывается на резуль-
татах операции.

Даже при успешном хирургическом лечении СЭВР 
острота зрения, как правило, остаётся низкой. Повы-
шение МКОЗ после операции наблюдается в 49–71,4% 
глаз [3–7], однако, средняя острота зрения составляет 
от 0,06–0,08 [3, 4] до 0,2 [6, 7]. В нашем исследовании 
при успешном вмешательстве повышение МКОЗ на-
блюдалось в 60% случаев (во 2-й стадии — 83% глаз, 
в 3-й — в 50%, в 4-й — в 28,6%). При этом острота 
зрения 0,1 и более достигнута во 2-й стадии в 100% 
случаев, в 3-й и 4-й стадиях — в 85,7 и 36% случаев, 
соответственно. 

Полученные результаты обосновывают целесообраз-
ность проведения оперативного вмешательства при на-
личии тракции сетчатки во 2-й и 3-й стадиях СЭВР.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Показания к хирургическому лечению выявлены 

у 37,5% детей с СЭВР, обратившихся в НМИЦ глазных бо-
лезней им. Гельмгольца.

Анатомические и функциональные результаты вмеша-
тельства коррелируют со стадией заболевания: наиболь-
шая эффективность наблюдается во 2-й стадии, в 5-й ста-
дии операции носят преимущественно органосохранный 
характер.

Для повышения эффективности лечения необходима 
ранняя диагностика СЭВР, проведение лазеркоагуляции 
аваскулярных зон и активных сосудов, что позволя-
ет остановить прогрессирование ранних стадий СЭВР 
в 70–100% случаев, а также регулярное наблюдение 
пациентов для своевременного выявления показаний 
к дополнительной лазеркоагуляции или хирургическому 
вмешательству. 
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