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К наиболее значимым изменениям в по-

следней классификации системных васкули-

тов (СВ), согласованным в 2012 г. на конфе-

ренции в Чэпел Хилл (США), можно отнести

внесение новой категории «вариабельный ва-

скулит», которая включила синдром Когана

(СК) [1, 2] – заболевание, ранее не принадле-

жавшее к номенклатуре СВ. В связи с высо-

кой частотой сосудистого повреждения СК

был классифицирован как вариабельный вас-

кулит, а не вторичный васкулит при систем-

ных заболеваниях. 

Вариабельный васкулит рассматривает-

ся как воспалительная патология сосудистой

стенки без преобладающего типа сосудистого

вовлечения, при котором могут поражаться

сосуды любого размера (мелкие, средние

и большие), как артерии, капилляры, так и ве-

ны. Помимо СК, к этой категории СВ относят

болезнь Бехчета.

СК характеризуется воспалительным

поражением глаз (интерстициальный кера-

тит – ИК, – увеит, эписклерит) и заболевани-

ем органа слуха (нейросенсорная тугоухость,

вестибулярные нарушения), при котором воз-

можно развитие васкулита любой другой ло-

кализации (с поражением мелких, средних

или крупных сосудов), аортита, аневризмы

аорты, а также поражения аортального и мит-

рального клапанов. 

Впервые это заболевание описал

в 1945 г. американский офтальмолог David

Cogan [3] как сочетание неспецифического

(несифилитического) ИК и аудио-вестибу-

лярных симптомов, напоминающих болезнь

Меньера. В 1960 г. D. Cody и H. Williams [4]

обратили внимание на высокую частоту сис-

темных проявлений при СК.

Этиология и патогенез СК не установ-

лены, обсуждается участие аутоиммунных
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The paper describes a clinical case of the typical variant of Cogan's syndrome (CS), a new nosological entity in the

current classification of systemic vasculitides (SV), which belongs to a group of variable vasculitides. The literature

review highlights in detail the problems of the diagnosis and treatment of this rare disease.

CS is characterized by inflammatory eye involvement (interstitial keratitis, uveitis, and episcleritis) and hearing prob-
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cardiologists in order to improve the diagnosis and treatment of this form of SV.
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реакций, механизмы которых не уточнены. В пользу

аутоиммунного генеза СК свидетельствуют присутствие

лимфоплазмоцитарной инфильтрации в улитке и рого-

вице, обнаружение антител против антигенов внутрен-

него уха и роговицы [5–9], эффективность глюкокорти-

коидов (ГК) и цитостатиков, возможность развития аор-

тита или васкулита артерий среднего калибра, что сбли-

жает СК с артериитом Такаясу или узелковым полиарте-

риитом.

Поражение глаз при СК в первую очередь обусловле-

но васкулитом мелких сосудов переднего отдела глазного

яблока: конъюнктивы (конъюнктивит), склеры (эпискле-

рит, склерит), сосудистого тракта (увеит). Распростране-

ние воспаления на мелкие сосуды глубоких слоев рогови-

цы вызывает типичный для СК неспецифический ИК

с хронической инфильтрацией глубоких слоев роговицы

без изъязвления. 

Выделяют типичный и атипичный варианты СК.

Критерии типичного СК, предложенные D. Cogan [3],

включают: поражение глаз в виде неспецифического ИК;

аудиовестибулярные симптомы, сходные с синдромом

Меньера (внезапное появление шума в ушах и головокру-

жения, постепенное снижение слуха); интервал между ма-

нифестацией поражения глаз и органа слуха <2 лет.

При типичном СК полная картина заболевания разворачи-

вается, как правило, в течение 3 мес [10], но может варьи-

ровать от нескольких дней до 2 лет [3, 10–13]. 

Клинические критерии для диагностики «атипично-

го» варианта СК были разработаны в 1980 г. В. Haynes и со-

авт. [14], они включают: интервал >2 лет между манифеста-

цией классических признаков поражения глаз и аудиовес-

тибулярных расстройств, или присутствие в течение этого

двухлетнего периода воспалительного поражения глаз

(эписклерит, склерит, ирит, увеит, хориоретинит) в сочета-

нии с ИК или в отсутствие ИК, или сочетание ИК с нети-

пичным поражением органа слуха. Предполагают, что ати-

пичный вариант СК чаще сопровождается системными

проявлениями и ассоциируется с плохим прогнозом [11,

13–17]. 

Вариабельность клинического течения заболевания

в сочетании с отсутствием специфических диагностиче-

ских тестов обусловливают существенные трудности диаг-

ностики СК и, возможно, недооценку распространенности

этой патологии. 

СК является редким заболеванием: за 70 лет, прошед-

ших с момента первого сообщения, опубликовано описа-

ние около 200 клинических случаев, как правило, единич-

ных наблюдений или небольших групп. Наиболее крупная

когорта, включившая 60 пациентов с СК, была описана со-

трудниками американской клиники Mayo в 2006 г. [11].

В недавно опубликованном ретроспективном исследова-

нии продолжительностью 22 года оториноларингологи из

Лиссабона S. Agostinho и соавт. [18] диагностировали СК

у 6 пациентов: в двух случаях – с классическим, в четы-

рех – с атипичным течением.

Представляем собственное клиническое наблюдение

типичного варианта СК.

Пациентка 22 лет, страдающая ожирением 1-й сте-

пени, заболела в феврале 2015 г., когда после острой респи-

раторной вирусной инфекции остро появились головокру-

жение, быстро прогрессирующее двустороннее снижение

слуха до полной глухоты, покраснение глаз, приступообраз-

ные боли в глазах, светобоязнь, снижение остроты зрения,

что сопровождалось лихорадкой до 39 °С. Отоларингологом

диагностирована двусторонняя нейросенсорная туго-

ухость, по данным тональной аудиометрии – двусторонняя

глухота (см. рисунок, а). При осмотре окулистом выявлены

двусторонний панувеит, двусторонний отек диска зри-

тельного нерва, через 2 мес присоединились явления поверх-

ностного кератита. По данным лабораторного обследова-

ния отмечалась высокая воспалительная активность: уро-

вень С-реактивного белка (СРБ) – 109 мг/л, СОЭ – 74 мм/ч,

тромбоцитоз 442 • 109/л, в биохимических анализах крови,

анализах мочи изменения отсутствовали, ревматоидный

фактор (РФ) не выявлен. Рентгенограммы грудной клетки

без патологических изменений. Исключены туберкулез, си-

филис, инфекции вируса гепатита В и С, вируса иммуноде-

фицита человека, Эпштейна–Барр, цитомегаловируса.

Выявлено носительство антигена HLA-B27. При магнит-

но-резонансной томографии (МРТ) отмечены очаговые из-

менения головного мозга, возможно, сосудистого генеза.

Состояние классифицировано как СВ, высказано предполо-

жение о локальной форме гранулематоза с полиангиитом

(ГПА).

С конца июня назначено лечение метипредом (МП)

внутрь по 40 мг/сут и повторными внутривенными пульсо-

выми введениями циклофосфана (ЦФ) 0,8–1 г в сочетании

с МП 0,5 г внутривенно. На фоне лечения наблюдались ис-

чезновение вестибулярных симптомов, обратное развитие

проявлений поражения глаз, восстановление остроты зре-

ния, но сохранялась глубокая глухота, отсутствовала по-

ложительная динамика при исследовании коротколатент-

ных слуховых вызванных потенциалов (КСВП). После 2 мес

лечения по данным лабораторного исследования воспали-

тельная активность отсутствовала (СРБ – не выявлен,

СОЭ – 7 мм/ч, тромбоциты 255 • 109/л). Быстро прогрес-

сировали явления медикаментозного синдрома Иценко–Ку-

шинга (выраженное кушингоидное ожирение, акне, артери-

альная гипертензия). 

С августа 2015 г. наблюдается в ФГБНУ НИИР

им. В.А. Насоновой. При обследовании на фоне лечения ЦФ

(суммарная доза 1,8 г) и МП 36 мг/сут отсутствовали ла-

бораторные признаки воспалительной активности.

СОЭ – 5 мм/ч, содержание СРБ, антинейтрофильных ци-

топлазматических антител (АНЦА), антинуклеарных

антител (АНА), антител к фосфолипидам, антител к са-

харомицетам, РФ, криоглобулинов – в пределах нормаль-

ных значений. При эхокардиографии (ЭхоКГ) патологиче-

ских изменений не выявлено. При компьютерной томогра-

фии (КТ) органов грудной клетки, придаточных пазух но-

са и сосцевидного отростка патологических изменений не

отмечено. 

Таким образом, отсутствовали признаки, харак-

терные для ГПА (поражение придаточных пазух носа, лег-

ких, почек, гиперпродукция АНЦА), других нозологических

форм СВ, системных болезней соединительной ткани, дру-

гих хронических воспалительных заболеваний, что в соче-

тании с присутствием характерного симптомокомплек-

са, включающего поражение глаз в виде панувеита, дву-

стороннего отека диска зрительного нерва и патологии

органа слуха с явлениями нейросенсорной тугоухости, вес-

тибулярными нарушениями, давало основания предпола-

гать диагноз СК. Дальнейшее ведение пациентки включа-

ло регулярный осмотр окулистом, в том числе для целена-

правленного поиска ИК.

О б з о р ы
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На фоне лечения МП и ЦФ наблюдались респираторные

инфекции, сдвиг лейкоцитарной формулы до 15% палочко-

ядерных нейтрофилов (лейкоциты 14,8 • 109/л), сохранялся

выраженный медикаментозный синдром Иценко–Кушинга.

Лечение ЦФ продолжалось до октября 2015 г. (суммарная до-

за ЦФ – 4,8 г), затем был присоединен метотрексат (МТ)

подкожно 15 мг/нед с удовлетворительной переносимостью.

Доза МП постепенно была снижена до 20 мг/сут в декабре

2015 г. Наблюдалось улучшение самочувствия пациентки, об-

ратное развитие проявлений медикаментозного синдрома

Иценко–Кушинга.

В январе 2016 г. на фоне самостоятельного быстрого

снижения дозы МП до 11 мг/сут при плановом осмотре оку-

листом отмечено появление помутнения по периферии ро-

говицы и диагностирован левосторонний ИК, присоедине-

ние которого дополнительно свидетельствовало в пользу

диагноза СК, который приобрел типичное течение. Лабора-

торные признаки воспалительной активности отсутство-

вали (СОЭ – 5 мм/ч, уровень СРБ – в пределах нормальных

значений). При исследовании КСВП зарегистрирована не-

большая положительная динамика, больше слева (см. рису-

нок, б). Продолжено лечение МТ с увеличением его дозы до

20 мг/нед, МП 12 мг/сут, локально ГК (глазные капли Ком-

бинил-Дуо). В дальнейшем планируется кохлеарная имплан-

тация.

Таким образом, в представленном наблюдении

у пациентки 22 лет на фоне воспалительной активности

параллельно развивается типичное для СК поражение

органа слуха, с вестибулярными расстройствами, глу-

бокой глухотой, и васкулит сосудистого тракта глаза

(панувеит с двусторонним отеком диска зрительного

нерва). После назначения МП и ЦФ наблюдалось посте-

пенное разрешение офтальмологических проявлений,

быстрое исчезновение вестибулярных симптомов, но от-

сутствовала существенная динамика при исследовании

КСВП. Через 11 мес после дебюта заболевания, на фоне

нарушения схемы лечения МП, присоединилось патог-

номоничное для СК поражение глаз в виде односторон-

него ИК, который был диагностирован благодаря целе-

направленному динамическому наблюдению окулистом,

клиническое течение заболевания стало соответствовать

типичному варианту СК. Поскольку были выражены не-

благоприятные реакции лечения ГК, после диагностики

рецидива с присоединением ИК лечебная тактика вклю-

чала небольшую эскалацию ГК (локально и внутрь) в со-

четании с увеличением дозы МТ. 

СК развивается одинаково часто у мужчин и женщин

[10–13], пик заболеваемости приходится на третье десяти-

летие жизни [10, 12, 15–18]; по данным исследования наи-

более крупной когорты, средний возраст начала заболева-

ния составляет 22 года (от 5 до 63 лет) [11].

У 40–50% пациентов началу заболевания непо-

средственно предшествует инфекция верхних дыхатель-

ных путей, что присутствовало и в представленном нами

наблюдении; наиболее часто к провоцирующим факто-

рам относят Chlamydia pneumoniae, реовирусы [5, 11, 19].

Отмечено, что обострения патологии органа слуха

у больных СК могут быть также связаны с инфекциями

верхних дыхательных путей [18]. Обсуждается роль куре-

ния в развитии СК [11, 17]. Участие вирусной инфекции

в качестве пускового фактора может быть опосредовано

рядом механизмов, в частности антигенной мимикрией,

продукцией провоспалительных цитокинов, высвобож-

дением скрытых эпитопов. 

Неспецифический ИК представляет собой типич-

ную воспалительную патологию глаз с поражением стро-

мы роговицы [20–22]; в сочетании с аудиовестибулярны-

ми нарушениями ИК является патогномоничным при-

знаком СК [3, 10, 11–17]. ИК сопровождается покрасне-

нием глаз, болью, светобоязнью, ухудшением зрения.

В острую стадию ИК отмечаются локальный перифери-

ческий отек роговицы, умеренная васкуляризация, рас-

пространяющаяся от края роговицы, при исследовании

через щелевую лампу в заднем отделе роговицы, вблизи

лимба, наблюдается очаговая гранулярная инфильтра-

ция. В хронической стадии развиваются помутнение,

рубцовая трансформация роговицы, в строме роговицы

присутствуют опустошенные кровеносные сосуды («тени

сосудов»), наблюдается истончение стромы, может выяв-

ляться отек центральной части роговицы. ИК может при-

сутствовать в дебюте заболевания или развиваться при

рецидиве, в том числе с присоединением двустороннего
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Результаты аудиометрических исследований у пациентки в дина-
мике: а – тональная аудиограмма в дебюте заболевания, до на-
чала лечения; б – исследование КСВП после 12 мес лечения

а
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поражения [11, 13, 14, 17]. При отсутствии ИК в манифе-

стную фазу СК возникают диагностические затруднения;

его обнаружение на более позднем этапе заболевания мо-

жет помочь в установлении диагноза, как в представлен-

ном нами наблюдении.

Другие проявления воспалительной патологии

глаз при СК включают конъюнктивит, увеит, склерит,

эписклерит, ирит, васкулит сетчатки глаза и редко

встречающиеся закрытоугольную глаукому, папилляр-

ный отек, центральную венозную окклюзию, невропа-

тию зрительного нерва и отек диска зрительного нерва,

которые в отсутствие ИК относят к атипичному вариан-

ту СК [13, 17]. 

В 90% случаев СК манифестирует с острого разви-

тия аудиовестибулярных расстройств, включая голово-

кружение, тошноту и рвоту, с последующим присоедине-

нием шума в ушах и прогрессирующей нейросенсорной

тугоухости, могут развиваться атаксия и осциллопсия [3,

10–15]. 

Морфологические изменения в височной кости мо-

гут быть различны и включают эндолимфатическую во-

дянку, атрофию кортиева органа, лимфоплазмоцитарную

инфильтрацию спиральной связки, изменения в области

мембраны круглого окна, дегенерацию клеток спираль-

ного ганглия и сосудистой полоски, демиелинизацию че-

репных нервов, васкулит внутренней слуховой артерии

[10, 11].

В дебюте заболевания патология органа слуха может

быть односторонней, но, как правило, в дальнейшем раз-

вивается двустороннее поражение. При аудиометрии вы-

являют нейросенсорную тугоухость. Отмечено, что после

присоединения тугоухости острые вестибулярные симпто-

мы, как правило, стихают [10, 18], что наблюдалось и в на-

шем случае. Расстройство слуха постепенно неуклонно

прогрессирует [10, 11, 13, 15, 23], у 37–60% больных с СК

развивается полная глухота [10–14, 18, 23], чаще при ти-

пичном СК (54%), чем при атипичном варианте (37%) [23].

Через 5 лет наблюдения у 95% пациентов имеются наруше-

ния слуха различной степени выраженности. В некоторых

случаях отмечается рецидивирующее течение с колебани-

ем остроты слуха и обострениями вестибулярных рас-

стройств [23]. 

Различные системные проявления наблюдаются

в 60–70% случаев классического СК и у 90% больных

с атипичным вариантом заболевания [13, 17], однако

в манифестную фазу заболевания системные проявления

представлены менее чем у 5% больных [11]. Наиболее ча-

сто наблюдаются общие симптомы (лихорадка – 27%,

снижение массы тела), головная боль (40%), миалгии,

артралгии (35%) или артрит, признаки поражения сердеч-

но-сосудистой системы (аортит – 12%, недостаточность

клапана аорты) [11], нервной системы (менингеальный

синдром, периферическая нейропатия), могут присутст-

вовать абдоминалгии, спленомегалия, лимфаденопатия

[10–13, 15, 17, 24]. Редко наблюдается нефропатия, кото-

рая может быть обусловлена гломерулонефритом, тубуло-

интерстициальным нефритом, васкулитом почечных со-

судов [25, 26]. 

Поражение периферических сосудов различного

калибра и локализации встречается примерно у каждого

десятого пациента [27–29] и может развиваться как

в дебюте СК, так и через несколько лет после начала за-

болевания. Сердечно-сосудистые осложнения, обуслов-

ленные аортитом, вовлечением коронарных артерий,

недостаточностью аортального клапана с последующим

прогрессированием левожелудочковой недостаточно-

сти, являются основной причиной смерти 10% больных

СК [13]. 

Возможна ассоциация СК с болезнью Крона, неспе-

цифическим язвенным колитом, саркоидозом, гипотирео-

зом [17]. 

В активную фазу болезни часто выражены лабора-

торные проявления воспалительной активности, отмечает-

ся повышение СОЭ [15, 17]. У 15% больных СК в сыворот-

ке крови могут присутствовать в низких титрах РФ, АНА,

криоглобулины.

Имеются противоречивые данные относительно цен-

ности определения антител к 68 кДа (hsp-70) антигену вну-

треннего уха, уровень которых в сыворотке пациентов

с нейросенсорной тугоухостью может коррелировать с ак-

тивностью аутоиммунного воспаления внутреннего уха

и рассматриваться как прогностический маркер СК [6, 7].

Антитела к hsp-70 выявляют в 50% случаев СК [8], отмече-

на более частая их гиперпродукция при типичном СК

(93%), в сравнении с атипичным вариантом (17%) [9]; та-

ким образом, антитела к hsp-70 могут быть отнесены

к маркерам типичного варианта СК. 

При СК обнаруживают антитела и к другим антиге-

нам внутреннего уха, коннексину 26 и пептиду Когана [5,

30]. Пептид Когана DEP-1/CD148 экспрессируется на эпи-

телии внутреннего уха, эндотелиальных клетках и лимфо-

цитах. Коннексин 26 экспрессируется в некоторых струк-

турах улитки и формирует межклеточные ионные каналы,

которые обеспечивают передачу сигналов между клетками,

участвующими в восприятии звука. Мутация гена коннек-

сина 26 ассоциируется с большинством случаев врожден-

ной глухоты. Интересно, что протеины, аналогичные кон-

нексину, обнаруживают в фибробластах и эпителии рого-

вицы [31].

Присутствует описание носительства антигена HLA-

В27 при СК [32], как и у представленной нами пациентки.

При МРТ головного мозга могут быть обнаружены

неспецифичные изменения в виде повышения погло-

щения гадолиния в области полукружных каналов, вес-

тибулярного нерва или улитки; в хронической стадии

отмечается сужение полукружных каналов и улитки без

поглощения контраста [33]. КТ или МРТ головного

мозга и височной кости рекомендуют использовать для

исключения других причин аудиовестибулярных нару-

шений. 

Позитронно-эмиссионная томография может играть

решающую роль в диагностике васкулита крупных артерий

при СК и оценке эффективности лечения [11, 18, 34].

Таким образом, до настоящего времени не найдены

лабораторные диагностические маркеры этого заболева-

ния [5, 10, 33] и диагноз СК основывается исключитель-

но на анализе клинических проявлений [15], для уточне-

ния характера которых необходимо участие широкого

круга специалистов: ревматологов, оториноларинголо-

гов, аудиологов, офтальмологов, кардиологов. СК, явля-

ясь диагнозом исключения, требует дифференциальной

диагностики с широким спектром заболеваний, включая

АНЦА-СВ (прежде всего ГПА), узелковый полиартери-

ит, артериит Такаясу, болезнь Бехчета, саркоидоз, син-

дром Фогта–Коянаги–Харада (идиопатический двусто-

ронний гранулематозный панувеит с системными про-
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явлениями), КИД-синдром (кератит, ихтиоз, глухота),

язвенный колит, болезнь Крона, болезнь Уиппла, син-

дром Шегрена, ревматоидный артрит, системную крас-

ную волчанку, антифосфолипидный синдром, демиели-

низирующие заболевания (рассеянный склероз), лим-

фомы центральной нервной системы, опухоли мосто-

мозжечкового угла, врожденный сифилис, другие ин-

фекции (туберкулез, хламидии, вирусы, включая Herpes

simplex, Varicella-herpes zoster).

Лечение СК недостаточно разработано, препарата-

ми первого ряда являются ГК [10, 12]. Способ введения,

дозы и длительность лечения ГК, по данным разных ав-

торов, варьируют [6, 11, 12, 14, 15, 17, 18]; до настоящего

времени отсутствуют протоколы терапии с доказанной

эффективностью. Как правило, назначают МП или пред-

низолон внутрь в дозе 1–1,5 мг/кг/сут в течение 2–4 нед

с последующим постепенным снижением дозы до под-

держивающей [10, 13]. При отсутствии клинического

улучшения через 2 нед полагают, что лечение должно

быть прекращено [10]. 

Решающее значение имеют ранняя диагностика за-

болевания и быстрое назначение ГК, что позволяет пре-

дотвратить необратимое поражение глаз. ГК, назначае-

мые локально или системно, способны хорошо контро-

лировать воспаление роговицы у больных с СК [15, 22];

вместе с тем у пациентов с глухотой прогноз в отноше-

нии восстановления слуха неблагоприятен [23]. В неко-

торых случаях после первоначальной положительной ди-

намики нарушений слуха наблюдается последующее его

ухудшение, несмотря на продолжающееся лечение [11,

18]. Для СК характерно рецидивирующее течение, не-

смотря на проводимое лечение, у 62% пациентов наблю-

даются многократные обострения [11]. Поскольку созда-

ется впечатление, что системные и офтальмологические

проявления, включая ИК, лучше отвечают на лечение

ГК, чем аудиовестибулярные симптомы [17, 18], предло-

жено не применять длительные агрессивные схемы лече-

ния ГК в случаях с отсутствием системных проявлений

или тяжелого поражения глаз и при слабой положитель-

ной динамике нарушений слуха [35].

Важной проблемой являются осложнения, связан-

ные с длительной системной терапией ГК (30%), вынужда-

ющие ограничивать их применение у больных СК [11].

При высокой активности СК и необходимости длительно-

го назначения высоких доз ГК к терапии присоединяют

цитостатики, в первую очередь МТ, который позволяет ре-

дуцировать дозу ГК при отсутствии сообщений о неблаго-

приятных реакциях [13, 18, 36, 37]. Среди других цитоста-

тиков, с переменным успехом используемых при СК, сле-

дует отметить ЦФ, широко применяемый при воспали-

тельной патологии глаз, азатиоприн, микофенолата мофе-

тил, циклоспорин [10, 13, 15, 38–40]. 

В последние годы накапливаются сообщения об эф-

фективности при СК ингибиторов фактора некроза опухо-

ли α (этанерцепт, инфликсимаб), анти-В-клеточной тера-

пии (ритуксимаб), тоцилизумаба [13, 37, 41–44].

Перспективной стратегией реабилитации пациентов

с СК является кохлеарная имплантация, демонстрирую-

щая хорошие результаты [11, 18, 45–47]. При вестибуляр-

ных жалобах применяют симптоматическое лечение.

Таким образом, СК является редким и трудным для

диагностики заболеванием, лечение которого в первую

очередь должны осуществлять ревматологи. Представлен-

ные данные подчеркивают необходимость междисципли-

нарного сотрудничества ревматологов, отоларингологов,

аудиологов, офтальмологов, кардиологов для совершенст-

вования диагностики и лечения этой редкой формы СВ.
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