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Несмотря на характерную клиническую картину, 

синдром Парри – Ромберга остается малоизвест-

ным заболеванием для специалистов. Необходимо 

обширное ознакомление с современными сведени-

ями по диагностике, ведению и прогнозированию 

характера течения редкого заболевания.   

Приведенный в статье клинический случай под-

черкивает сложность ранней диагностики син-

дрома Парри – Ромберга и верификации взаимо-

связанных с ним нозологических форм.  

Parry – Romberg syndrome remains a little-known 

disease among specialists despite the characteristic 

clinical picture. It is necessary the detailed studying 

of modern information on the diagnosis, management 

and prognosis of the course of a rare disease. 

The clinical case presented emphasizes the 

complexity of early diagnosis of Parry-Romberg 

syndrome and verification of nosological forms 

associated with it. 
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ВВЕДЕНИЕ 

Синдром Парри – Ромберга (СПР), известный как прогрессирующая 

гемиатрофия лица, впервые описан С. H. Parry в 1825 г. и повторно –  

H. M. Romberg в 1846 г. [1, 2]. Это редкое приобретенное заболевание со-

провождается атрофией кожи и подкожных структур лица (подкожной жи-

ровой клетчатки, иногда мышц и костей) [3]. Редким является сочетание 

СПР с очаговой склеродермией, а именно – линейной формой по типу «удар 

саблей».  

В представленном клиническом случае дискуссионным остается во-

прос изолированного СПР или сочетания его с линейной склеродермией. 

Однако коллегиальным решением на основании жалоб, анамнеза болезни, 

результатов объективного осмотра, проведенных лабораторных и инстру-

ментальных исследований был установлен диагноз: Синдром Парри – Ром-

берга в сочетании с линейной склеродермией по типу «удар саблей».    

Уровень распространенности СПР составляет около 1 на 250 000 чел., 

поэтому его причисляют к числу редких заболеваний. Этиология и патофи-

зиология заболевания неизвестны [6, 37]. Рассматриваются аутоиммунные 

и воспалительные механизмы развития СПР, в том числе васкулопатия, 

нарушение эмбриогенеза, а также дисфункция шейного симпатического 

ганглия [11]. В ряде случаев развитие синдрома относили к редким формам 

боррелиозной инфекции. Описано возникновение СПР при бульбарной 

форме полиомиелита [6, 18].  

Синдром Парри – Ромберга, как правило, развивается в первое деся-

тилетие жизни, реже в более старшем возрасте. Оно медленно прогресси-

рует в течение 2–20 лет, пока не наступает стабилизация, характеризующа-

яся обезображивающими изменениями [8]. Наиболее раннее наступление 

СПР описано у детей с года [9]. В отдельных сообщениях встречаются се-

мейные случаи синдрома [10]. 
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Прогрессирующая гемиатрофия лица наблюдается преимущественно 

у женщин [11, 12]. У больных с СПР неврологические нарушения происхо-

дят в 15–45 % случаев [3–5, 11]. Наиболее распространенные неврологиче-

ские проявления заболевания – судорожные припадки (61 % случаев) [13], 

в меньшей степени – болевые синдромы различной этиологии: односторон-

ние головные боли (44 %), в том числе мигрень (52 %), орофациальные боли 

и тригеминальная невралгия (9 %), некоторые из них резистентны к прово-

димой терапии [3]. Сообщается о возникновении гемипареза и когнитивных 

нарушений при СПР [10, 14, 15]. Поражение глаз и периорбитальной обла-

сти возникает до 35 % случаев [11, 16] и представляет энофтальмит, обу-

словленный атрофией ретробульбарной клетчатки, увеит, нейроретинит и 

синдром Горнера [3, 17]. 

Исследования проводимости периферических нервов и игольчатой 

электронейромиографии мышц лица при СПР были начаты отечественными 

исследователями в 60-х гг. XX в. [27]. Однако вследствие незначительной 

распространенности синдрома известны отдельные сообщения их описаний 

[28, 29]. Нарушения проводимости по лицевому нерву описаны в части от-

клонения со стороны мышц лица (признаки, по мнению авторов, первично-

мышечного поражения) у всех пациентов [25, 28], по сведениям других ав-

торов, мышечные нарушения не описаны [30, 31]. Приведены сведения об 

увеличении латентности поздних ответов R2 мигательного рефлекса [30, 

32]. Другие авторы сообщают об отсутствии таковых [33] и снижении ам-

плитуды пиков акустических стволовых вызванных потенциалов на ипсила-

теральной стороне при отсутствии отклонений по данным соматосенсорных 

вызванных потенциалов с рук и ног [34].  

По данным тригеминальных и болевых вызванных потенциалов от-

клонения от нормы не описываются [32]. 
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Таким образом, нейрофизиологические и клинические находки при 

СПР отличаются разнообразием и, вероятно, отражают различную этиоло-

гию и длительность синдрома в исследованных случаях. 

Лабораторные и гистологические исследования обнаруживают при-

знаки аутоиммунных воспалительных нарушений с признаками васкулопа-

тии или без таковых [10, 13]. На магнитно-резонансной томографии (МРТ) 

головного мозга в 75 % случаев выявляют изменения (иногда очень умерен-

ные, например, неспецифические очаги небольшого размера), причем у 2/3 

пациентов билатеральные [5]. 

Особые затруднения для исследователей представляют то, что еди-

ного представления о СПР нет. Существует ряд нозологических взаимосвя-

занных форм, по данным литературных источников, часто воспринимаемых 

как единое целое, однако некоторыми авторами четко разграничиваемых. 

Обсуждается взаимосвязь морфеа (редкое заболевание, характеризующееся 

отвердением, утолщением кожи с изменением ее цвета и формированием 

вытянутых бляшек) и СПР, линейной склеродермии и СПР, так как симптом 

«удар саблей» наблюдается при обоих состояниях [19–22]. Симптом «удар 

саблей» наблюдается вне структуры СПР, как самостоятельная клиническая 

находка [23]. Известны случаи СПР, при которых «удар саблей» отмечается 

на шее, а не на лице [24]. В настоящее время не существует единого мнения 

по поводу взаимосвязи этих клинических форм с СПР. 

Линейная форма склеродермии характеризуется доброкачественным 

течением и отсутствием поражения внутренних органов. Однако изменения 

со стороны нервной системы встречаются и описываются в 45 % случаев [3–

5]. Этот процесс унилатеральный, но иногда поражаются обе стороны лица, 

реже конечности [6], возможно поражение глаз и волос (алопеция) [3, 7].  

Линейная склеродермия по типу «удар саблей» проходит три стадии 

развития (отек, индурация и атрофия), степень выраженности атрофии мо-
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жет быть значительной, до захвата подлежащей подкожно-жировой клет-

чатки с последующим развитием изъязвлений и мутиляций. На первой ста-

дии очаг поражения представлен отечным пятном розового цвета, распола-

гающимся в области лба, в ряде случаев спускающимся на кожу щеки, но-

согубной складки, подбородка, шеи, вызывая выпадение бровей, ресниц. На 

второй стадии очаг имеет склонность к периферическому росту, а его цен-

тральная часть уплотняется, кожа становится гладкой, блестящей, не соби-

рается в складку и имеет цвет слоновой кости. На стадии атрофии кожа в 

центральной части очага истончается и западает вплоть до формирования 

глубоких косметических дефектов в зависимости от степени поражения под-

лежащих тканей. Часто очаг переходит на волосистую часть головы с фор-

мированием линейной зоны атрофической алопеции. 

В настоящее время стандартный алгоритм лечения СПР отсутствует, а 

эффект проводимой терапии, как правило, сложно оценить. Лечение этого за-

болевания включает средства из групп кортикостероидов и цитостатиков, в 

частности метотрексат, циклофосфамид и азатиоприн, а также предусматри-

вает применение плазмафереза [17]. В ряде случаев наблюдается клиниче-

ское улучшение. Рандомизированные контролируемые исследования эффек-

тивности иммуносупрессивных препаратов при СПР не проводились [10, 11, 

15]. Антиконвульсанты рекомендованы при наличии судорожных приступов. 

Описано успешное применение витамина D3, пеницилламина, антибактери-

альных, антималярийных средств для больных с СПР [10]. При стабильном 

течении СПР показана пластическая коррекция, в том числе с использова-

нием аутологичной жировой и мышечной ткани пациента [25, 26]. 

Несмотря на характерную клиническую картину, синдром Парри – 

Ромберга остается малоизвестным заболеванием для специалистов. Необхо-

димо более широкое ознакомление с современными сведениями по диагно-

стике, ведению и прогнозированию характера течения своеобразного забо-

левания. 
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ОПИСАНИЕ КЛИНИЧЕСКОГО СЛУЧАЯ 

Пациентка Г. Г. К., 34 года, была направлена в ревматологический 

центр поликлиники специализированного курсового амбулаторного лечения 

(РЦ СКАЛ) ГБУЗ «Краевая клиническая больница № 2» (ККБ № 2) г. Крас-

нодара в августе 2023 г. с жалобами на сухость кожных покровов, ощущение 

стягивания кожи лица, шеи, туловища слева, левой верхней конечности, 

уплотнение кожи лица, отсутствие волос на левой половине кожи головы, 

слепоту на левый глаз, ухудшение зрения на правый глаз.  

Дебют заболевания произошел в 12-летнем возрасте на фоне полного 

благополучия, когда отметила стягивающие ощущения в левой половине 

тела, выпадали волосы с левой половины волосистой части головы, левой 

брови. На протяжении нескольких лет пациентка наблюдала постепенное 

прогрессирование клинической картины с формированием стойких струк-

турных изменений. Со ее слов неоднократно обращалась за медицинской 

помощью по месту жительства, однако диагноз установлен не был.  

В 2022 г. пациентка консультирована неврологом, по назначению ко-

торого выполнена МРТ головы: картина множественных очаговых измене-

ний головного мозга (не исключен демиелинизирующий процесс) без нали-

чия активных очагов. Киста полюса височной доли слева, структурные из-

менения левой слезной железы. Консультирована офтальмологом: ангиопа-

тия сетчатки правого единственного глаза, начальная субатрофия, лейкома 

роговицы левого глаза, а также ревматологом: очаговая склеродермия, атро-

фический синдром в области лица, волосистой части головы, шеи, грудной 

клетки. Из лабораторных обследований: криоглобулины, иммуноглобулины 

A, M, G, компоненты С3, С4 системы комплемента в норме; от 26.01.2023 

антинуклеарный иммуноблот отрицательный. 

При осмотре пациентки визуализируются участки гиперпигментации 

кожи живота, грудной клетки, плеча, шеи слева, ее уплотнение. Отмечены 
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асимметрия лица, атрофия кожи левой половины лица: участки неправиль-

ной формы, с вовлечением подкожно-жировой клетчатки и мимических 

мышц. Кожа в пораженных участках натянута, сухая, спаяна с подлежа-

щими тканями, функция мимических мышц нарушена, с частичной потерей 

чувствительности. На волосистой части головы слева участки очаговой ало-

пеции с формированием линейного рубца протяженностью до 20 см с пере-

ходом на область лобного бугра, надбровную дугу и супраорбитальную об-

ласть слева. 

В условиях РЦ СКАЛ было выполнено дообследование пациентки ла-

бораторно – от 31.08.2023 ОАК: мочевая кислота, мочевина, креатинин, об-

щий билирубин, глюкоза, ЛДГ, АЛТ, АСТ, КФК, ГГТ, щелочная фосфатаза, 

ревматоидный фактор, общие белок, белковые фракции, фибриноген, вол-

чаночный антикоагулянт; ОАМ – в пределах референсных значений; СРБ – 

5,8; СОЭ – 34; ЭКГ, ЭХО-КГ от 14.09.2023: без патологии; на КТ органов 

грудной клетки (ОГК) от 14.09.2023: КТ-признаков объемного и/или воспа-

лительного поражения органов грудной клетки не выявлено, поствоспали-

тельные изменения левого легкого.  

На основе жалоб пациентки, анамнеза болезни, объективных данных 

и результатов инструментально-лабораторных методов исследования счи-

таем обоснованным установление диагноза синдрома Парри – Ромберга в 

сочетании с линейной склеродермией по типу «удар саблей». С учетом ста-

бильных поражений, отсутствия прогрессирования процесса более одного 

года, признаков системности процесса на момент наблюдения пациентки в 

ревматологическом центре СКАЛ было принято решение продолжить ан-

гиотропную терапию без иммуносупрессивного противоревматического ле-

чения. 

Несмотря на типичную клиническую картину и неуклонно прогресси-

рующий характер развития симптомов, правильный диагноз пациентке был 
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поставлен через 22 года после дебюта заболевания. Она проходила обследо-

вание у ревматологов, дерматологов, хирургов, неврологов, офтальмологов, 

и диапазон выставляемых диагнозов был широк. 

Рассмотренный клинический случай подчеркивает сложность ранней 

диагностики синдрома Парри – Ромберга и верификации нозологических 

форм, взаимосвязанных с прогрессирующей гемиатрофией лица.  
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