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В 1934 г. Р. Морган и С. Баумгартнер со-

общили о связи несифилитического интерсти-

циального кератита и аудиовестибулярного

расстройства [1]. В 1945 г. американский оф-

тальмолог Д. Коган описал четыре случая со-

четания двустороннего кератита с аудиовести-

булярными расстройствами [2]. Синдром во-

шел в литературу под его именем. Под этим же

названием заболевание фигурирует в класси-

фикации системных васкулитов в разделе «Ва-

скулиты с вариантным поражением сосудов». 

Для «типичного» синдрома Когана (СК)

характерно сочетание интерстициального ке-

ратита и аудиовестибулярных расстройств,

проявляющихся симптомами, сходными с бо-

лезнью Меньера, и прогрессирующим сниже-

нием слуха с глухотой, развивающейся в тече-

ние 1–3 мес.

В последующем появились описания

случаев, при которых наблюдались другие

зрительные и аудиовестибулярные расстрой-

ства, отличающиеся от описанных Д. Кога-

ном. В связи с этим в 1980 г. Б. Хайнс и соавт.

[3] предложили подобные сочетания называть

атипичным СК. Диагноз атипичной формы

СК может быть выставлен, когда выявляются

другие варианты глазных нарушений, а также

в тех случаях, когда типичные глазные изме-

нения наблюдаются в сочетании с аудиовес-

тибулярными симптомами, не характерными

для болезни Меньера, либо возникают более

чем за два года до появления глазных симпто-

мов или через два года после этого.

Распространенность СК не известна.

Неполнота статистического учета может быть

связана с низкой осведомленностью врачей

об этом заболевании. СК чаще поражает мо-

лодых людей (20–30 лет). Мужчины и женщи-

ны болеют одинаково часто. В исследовании

A. Grasland и соавт. [4] из 32 пациентов жен-

щин было 13, среди 18 больных T. McDonald

и соавт. [5] также было 13 женщин.

Описаны случаи СК с развитием слепоты

и стойкой тугоухости в детском возрасте [6].

Этиология СК не известна, но приблизи-

тельно в 20% случаев дебюту болезни предше-

ствует инфекция верхних дыхательных путей.

Генез нарушений при СК – аутоиммунный вас-
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Успех иммуносупрессивной терапии
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Синдром Когана – редкое заболевание из группы системных васкулитов с вариабельным поражением сосу-

дов. Представляет собой сочетание офтальмологических симптомов и аудиовестибулярных расстройств

(синдром Меньера и сенсоневральная тугоухость). Часто наблюдаются лихорадка, артралгии или артрит,

встречаются неврологические нарушения, аортит с развитием аневризмы аорты. Потеря слуха часто бывает

необратимой. Изменения со стороны органа зрения обычно протекают благоприятно. 

В статье представлено описание случая синдрома Когана у пациента 33 лет. Заболевание проявилось отеком

соска зрительного нерва, конъюнктивитом, острой сенсоневральной тугоухостью с быстрой потерей слуха

и микроочаговыми изменениями головного мозга, обнаруженными при компьютерной томографии. Пульс-

терапия глюкокортикоидами и циклофосфамидом привела к быстрому и отчетливому регрессу всех симпто-

мов. Случай представляет интерес из-за редкой встречаемости заболевания, а также в связи с успехом прове-

денной терапии. Описание подчеркивает важность консультации ревматолога и необходимость коллегиаль-

ного ведения больных молодого возраста с клинической картиной острой сенсоневральной тугоухости.
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Cogan's syndrome is a rare disease from a group of systemic vasculitides with variable vascular involvement. It is a con-

currence of ophthalmic symptoms and audiovestibular disorders (Meniere's disease and sensorineural hearing loss).

There is often fever, arthralgia or arthritis; neurological disorders and aortitis with the development of aortic aneurysms

are encountered. Hearing loss is frequently irreversible. Changes in the organ of vision usually occur favorably.

The paper describes a case of Cogan's syndrome in a 33-year-old patient. The disease is manifested by papilledema,

conjunctivitis, acute sensorineural deafness with rapid loss of hearing, and microfocal changes in the brain, as detect-

ed by computed tomography. Pulse therapy with glucocorticoids and cyclophosphamide led to a rapid and obvious

regression of all symptoms. The case is of interest due to the rare occurrence of the disease and to the success of per-

formed therapy. The description stresses the importance of a rheumatologist's consultation and the need for the collec-

tive management of young patients with clinical presentations of acute sensorineural hearing loss.
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кулит наиболее васкуляризованных слоев глазного яблока,

внутреннего уха и других органов с обильной васкуляриза-

цией [7]. В последние годы появились сообщения об обнару-

жении в некоторых случаях СК антител к антигенам внут-

реннего уха и роговицы, антиэндотелиальных антител [8, 9].

У большинства пациентов в дебюте заболевания на-

блюдаются либо глазные, либо аудиовестибулярные сим-

птомы [4]. Интервал, разделяющий глазные и аудиовести-

булярные симптомы, в наблюдениях Д. Когана составлял

от 1 до 6 мес. По мнению Б. Хайнса, он может достигать

двух лет. Реже симптомы появляются в одно и то же время.

Клинические проявления интерстициального кератита

имеют различную степень тяжести, иногда проходят бес-

симптомно и обнаруживаются при офтальмологическом

исследовании у пациента с аудиовестибулярными наруше-

ниями. Процесс чаще имеет двусторонний характер.

При атипичном СК описаны склерит, эписклерит, окклю-

зия артерии сетчатки, хориоидит, ретинальные геморра-

гии, экзофтальм, отек соска зрительного нерва [10]. 

Вестибулярные проявления при СК дебютируют ост-

ро и обычно регрессируют, когда наступает слуховой дефи-

цит. Сенсоневральная тугоухость имеет прогрессирующий

характер, потеря слуха обычно необратима. Полное исчез-

новение слуховых нарушений наблюдается крайне редко. 

Кроме глазных и аудиовестибулярных симптомов,

при СК наблюдаются и другие изменения, причем в боль-

шей степени они выражены в случаях атипичного течения.

У многих больных присутствуют лихорадка, прогрессиру-

ющая потеря массы тела. В 15% случаев развивается аортит

с формированием аортальной недостаточности. Возможно

поражение стенок крупных артерий с развитием ишемиче-

ских нарушений. Со стороны суставов чаще наблюдаются

артралгии, реже встречается моноартрит, олигоартрит или

истинный полиартрит. Часто отмечаются миалгии.

При биопсии пораженных мышц выявляют васкулит, нек-

розы и атрофию мышц, признаки миозита. Очень редко

наблюдается поражение легких по типу пневмонита, кро-

вохарканье, лимфаденопатия. Неврологические проявле-

ния встречаются у четверти пациентов. Описаны гемипа-

рез или гемиплегия, афазия, мозжечковые и пирамидные

нарушения, эпилепсия, менингеальный синдром, энцефа-

лит, снижение внимания. При магнитно-резонансной то-

мографии (МРТ) обнаруживали повреждения белого ве-

щества, характерные для церебрального васкулита. Пора-

жение периферической нервной системы возникает редко.

В исследовании M. Gluth и соавт. [11], в котором были

проанализированы клинические особенности и результаты

лечения 60 пациентов с СК, наблюдавшихся в клинике

Мейо с 1940 по 2002 г., показано, что наиболее часто из си-

стемных проявлений встречались головная боль (40%), ли-

хорадка (27%) и артралгии (35%). Признаки аортита обна-

ружены у 12% пациентов. 

Течение СК вариабельно. Первый острый эпизод мо-

жет смениться длительной малосимптомной фазой. В дру-

гих случаях глазные и/или вестибулярные приступы по-

вторяются с различными интервалами, между которыми

наблюдается очевидная полная ремиссия. Когда развива-

ется глухота, она чаще бывает необратимой; описаны слу-

чаи выздоровления в результате лечения, редко – спонтан-

но. Напротив, глазные симптомы периодически рециди-

вируют, но купируются на фоне лечения. Системные пора-

жения встречаются часто, иногда развиваются нескольки-

ми годами позже. Типичны отклонения лабораторных по-

казателей – лейкоцитоз, повышение СОЭ, гиперфибрино-

генемия, увеличение содержания фракций γ-глобулинов

и α2-глобулинов, снижение уровня альбумина. 

Рекомендации по лечению не разработаны. Имеются

сообщения о назначении с различной эффективностью

глюкокортикоидов, метотрексата, инфликсимаба [12].

При этом авторы, проанализировавшие большое число

случаев СК [11], особенности течения заболевания и его

исходы, призывают к осторожности при назначении дли-

тельной терапии высокими дозами глюкокортикоидов

у пациентов без выраженных системных проявлений.

Приводим описание случая.

Больной А., 33 лет. При поступлении в отделение рев-

матологии предъявлял жалобы на повышение температуры

тела до 38,5 °С, потерю слуха на оба уха, шум и звон в ушах,

боль в коленных, голеностопных суставах, в поясничном от-

деле позвоночника. Сбор анамнеза крайне затруднен из-за по-

тери слуха у пациента. Заболел остро 3 нед назад, первым

симптомом заболевания было повышение температуры тела

до 38,5 °С. Через несколько дней появились боли в суставах

и поясничном отделе позвоночника, отметил снижение слуха

на оба уха. Получал амбулаторно противовирусные, антиба-

ктериальные препараты. Эффекта не было – сохранялись ли-

хорадка, боли в суставах. Прогрессировало двустороннее сни-

жение слуха. Появилось покраснение обоих глаз. Стал быстро

терять массу (за время болезни похудел на 12 кг). В связи

с наличием болей в нижней части спины, артралгий, конъюн-

ктивита ревматологом высказано подозрение о наличии ан-

килозирующего спондилита и дано направление в стационар. 

Объективно: общее состояние средней тяжести.

Сознание ясное. Кожные покровы обычной окраски. Лимфа-

тические узлы не увеличены. Щитовидная железа не измене-

на. Перкуторно над легкими – ясный легочный звук. В легких

дыхание везикулярное, хрипов нет. Границы сердца не расши-

рены. Тоны сердца ясные, ритмичные, число сердечных сокра-

щений 100 в 1 мин, артериальное давление 150/95 мм рт. ст.

Живот обычных размеров, при пальпации мягкий безболезнен-

ный. Печень – по краю реберной дуги. Отеков нет. При обсле-

довании суставов экссудативных изменений не выявлено.

Пальпация суставов безболезненна, объем движений не сни-

жен. Болезненности при пальпации позвоночника нет. Рас-

стояние затылок–стена – 0 см, подбородок–грудина – 0 см,

проба Шобера – 4 см, проба Томайера – 10 см. Симптомов

сакроилиита не выявлено. 

Проводилась дифференциальная диагностика между

энцефалитом, менингитом, острым отитом, невритом слу-

хового нерва, инфекционным эндокардитом, гранулематозом

Вегенера и другими васкулитами, системными заболевания-

ми соединительной ткани, острыми инфекционными заболе-

ваниями, опухолью мозга.

Общий анализ крови: Hb 117 г/л, л. 30,4 • 109/л, эр. 3,9 •

1012/л, СОЭ 63 мм/ч, лейкоцитарная формула: э. – 1%, п. –

8%, с. – 83%, лимф. – 5%, мон. – 3%. Анализ мочи – без осо-

бенностей. Уровень С-реактивного белка (СРБ) – 59,91 мг/л,

ревматоидный фактор – 8 МЕ/мл, антинуклеартный фак-

тор – 0,3 ед/л, антитела к миелопероксидазе – 0,9 ед/л,

к протеиназе 3 – 0,7 ед/л. При обследовании на сифилис, кле-

щевой энцефалит, боррелиоз получен отрицательный резуль-

тат. Посевы крови на стерильность многократно – роста

микрофлоры нет. Мультиспиральная томография органов

грудной клетки – патологических изменений не выявлено.

Ультразвуковое исследование (УЗИ) органов брюшной полос-
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ти: диффузные изменения в печени с уплотнением внутрипече-

ночных трактов, диффузные изменения в поджелудочной же-

лезе, спленомегалия (площадь селезенки 53 см2). Эхокардиогра-

фия: восходящая аорта – 3,4 см, трансаортальный гради-

ент – 11 мм рт. ст., левое предсердие – 3,5 см, левый желу-

дочек в диастолу – 5,4 см, в систолу – 3,4 см, фракция выбро-

са – 66%, толщина стенок левого желудочка – 1,0 см, правый

желудочек – 2,6 см, правое предсердие – 4,7×3,5 см. Дополни-

тельные образования на клапанах сердца не определяются.

УЗИ коленных суставов – без структурных изменений. МРТ

поясничного отдела позвоночника, крестцово-подвздошных

сочленений – патологических изменений не выявлено. 

Осмотр глазного дна: соски зрительных нервов розового

цвета, границы завуалированы за счет отека по всей окруж-

ности, парапапиллярная сетчатка пастозна, проминенция

отсутствует, сосуды сужены. Заключение: признаки отека

зрительного нерва обоих глаз.

Обследован оториноларингологом. Шепотная речь –

0/0. Речевая речь – крик у ушной раковины. Тональная аудио-

метрия: признаки острой двусторонней сенсоневральной ту-

гоухости 4-й степени. 

МРТ головного мозга: картина многочисленных очагов

головного мозга, более вероятно – сосудистого генеза на фоне

микроангиопатии. 

Люмбальная пункция – прозрачный ликвор без приме-

сей, частыми каплями (80 в 1 мин). Состав ликвора: глюко-

за – 2,77 ммоль/л, хлор – 109 ммоль/л, белок – 0,4, реакция

Панди +, цитоз – 22. 

Терапия сосудистыми и антибактериальными препара-

тами эффекта не дала. На основании исключения других за-

болеваний и наличия сочетания симптомов – патологии ор-

гана зрения (конъюнктивит, отек сосков зрительных нер-

вов), слуха (острая быстропрогрессирующая двусторонняя

сенсоневральная тугоухость), системных проявлений (лихо-

радка, потеря массы тела, артралгии, миалгии, спленомега-

лия, энцефалопатия на фоне микроангиопатии, воспалитель-

ные сдвиги в лабораторных анализах) – был выставлен диаг-

ноз СК. В данном случае правомерен, как нам кажется, диаг-

ноз атипичного СК, поскольку на момент госпитализации

у пациента не было симптомов болезни Меньера и интерсти-

циального кератита. Не исключено, что при отсутствии ле-

чения они могли бы появиться позднее. Возможно также, что

другие изменения со стороны органа зрения прошли спонтан-

но до госпитализации пациента в наш стационар. Выражен-

ные системные воспалительные проявления также более ха-

рактерны для атипичного СК. 

Проведена программная пульс-терапия метилпреднизо-

лоном по 500 мг внутривенно трижды + циклофосфамид 500 мг

внутривенно капельно 1 раз в месяц. Между инфузиями при-

нимал метилпреднизолон по 16 мг/сут. Эту терапию получал

в течение 6 мес. На фоне лечения температура тела быстро

нормализовалась, исчезли артралгии и миалгии, уже после

первого курса пульс-терапии отмечено улучшение слуха, СОЭ

снизилась до 4 мм/ч, СРБ – до 7,6 мг/л. Осмотр оторинола-

рингологом через 5 мес. AD: шепотная речь – у раковины, ре-

чевая речь – 4–5 м. AS: шепотная речь – 2,5 м, речевая речь –

6 м. Хроническая двусторонняя сенсоневральная тугоухость,

справа – 2-й степени, слева – 1-й степени. На глазном дне

через 5 мес – практически полный регресс симптомов отека

зрительных нервов. В настоящее время получает азатио-

прин, метилпреднизолон с постепенным снижением доз.

Эффект от лечения иммуносупрессивными препара-

тами подтверждает правильность установленного диагно-

за. Согласно данным литературы, назначение высоких доз

глюкокортикоидов приводит к улучшению слуха в течение

первой недели у половины пациентов, когда глухоты еще

нет, и почти никогда, если глухота наступила до начала те-

рапии. В нашем случае пациент уже утратил слух, но лече-

ние оказалось эффективным. 

Это доказывает возможность обратного развития сим-

птомов при своевременно начатом лечении. В случаях ост-

рой сенсоневральной тугоухости при наличии системных

проявлений и/или воспалительных изменений в лаборатор-

ных анализах пациента необходимо направить на консульта-

цию к ревматологу. Целесообразно это сделать также во всех

случаях сочетания острой патологии органа зрения и слуха.
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