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РЕФЕРАТ

Cиндром Гренблада-Страндберга – наследственное заболевание, 
характеризующееся поражением эластических волокон кожи, крове-
носных сосудов и глаз. Тип наследования – аутосомно-рецессивный. 
Представленный в статье клинический случай свидетельствует о том, 
что даже классическое течение заболевания с наличием всех клини-
ческих признаков не было своевременно диагностировано в связи с 

недостаточной настороженностью офтальмологов в отношении ред-
ко встречающейся офтальмопатологии. Показатели оптической коге-
рентной томографии, проведенной после интравитреального введе-
ния ингибиторов ангиогенеза, указывают на возможность и эффек-
тивность их применения в лечении синдрома Гренблада- Страндберга.
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ABSTRACT

The Granblad-Strandberg Sindrome is an inherited disease 
characterized by damage to elastic fibers of the skin, blood vessels and 
eyes. The type of inheritance is autosomal-recessive. The clinical case 
presented in the article shows that even the classical course of the 
disease with the presence of all clinical signs was not diagnosed in a 

timely manner, due to the lack of caution of ophthalmologists in relation 
to rarely occurring ophthalmopathology. The values of optical coherent 
tomography carried out after intravitreal administration of angiogenesis 
inhibitors indicate the possibility and effectiveness of their use in the 
treatment of Grenblad- Strandberg syndrome.

Key words: Grenblada-Strandberg syndrome, angioid bands, 
subretinal neovascular membrane, angiogenesis inhibitors. 
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Cиндром Гренблада-Странд-
берга – наследственное забо-
левание, характеризующее-

ся поражением эластических воло-
кон кожи, кровеносных сосудов и 
глаз. Тип наследования  – аутосом-
но-рецессивный. Женщины страда-
ют почти вдвое чаще, чем мужчины. 
Встречается в популяции с частотой 
от 1:40 000 до 1:100000 [1].

В 1884 г. F. Balzer впервые описал 
кожные проявления данного заболе-
вания, назвав их «эластическая ксан-
тома». В 1896 г. после гистологиче-
ского анализа кожных изменений, 
проведенных J. Darier, данное забо-
левание получило название «псев-
доксантома эластическая». В 1929 г. 
шведский офтальмолог E. Groenblad и 
норвежский дерматолог J. Strandberg 

сообщили о случаях сочетания псев-
доксантомы с ангиоидными полоса-
ми сетчатки. Впоследствии такое со-
четание стали называть синдромом 
Гренблада-Страндберга. 

По данным ряда авторов, в осно-
ве заболевания лежит мутация гена 
АВСС6, кодирующего АТФ-зависи-
мый белок-переносчик МRЗ6. Этот 
мембранный белок отвечает за ак-
тивное выделение из клеток низко-
молекулярных метаболитов, конъ-
югированных с глутатионом, что и 
приводит к обызвествлению эласти-
ческих волокон [2-4].

Изменения на коже при синдроме 
Гренблада-Страндберга представле-
ны плоскими округлыми или оваль-
ными ксантоматозными узелками 
желтоватого цвета, размером с зерно 

от проса до чечевицы, которые рас-
полагаются линейно или сливаются в 
ограниченные и диффузные бляшки. 
Тесно расположенные элементы соз-
дают впечатление сетчатого рисунка 
и чаще всего локализуются на шее, 
крупных кожных складках (подмы-
шечные впадины, локтевые сгибы), 
реже  – на других участках тулови-
ща. Пораженная кожа лимонно-жел-
того цвета, несколько утолщена и од-
новременно с этим дряблая, легко со-
бирается в складки. Узелковые высы-
пания могут наблюдаться и на слизи-
стых, поверхность языка может иметь 
вид географической карты. Субъек-
тивные явления отсутствуют. Гисто-
логические изменения кожи выявля-
ются преимущественно в средней и 
нижней частях дермы, где эластиче-
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ские волокна неравномерно распре-
делены, утолщены, фрагментирова-
ны в виде комков, глыбок, своеобраз-
но закручивающихся пучков или зер-
нистых структур [3, 4].

Течение процесса на глазном дне 
подразделяют по Vivaldi на 3 ста-
дии. В первой стадии формируются 
ангиоидные полосы, расходящиеся 
от диска зрительного нерва и пред-
ставляющие собой линейные разры-
вы мембраны Бруха вследствие раз-
рушения ее эластичного слоя. Цвет 
полос  – от сероватого до коричне-
во-красного. Полосы локализуются 
перипапиллярно, радиально к дис-
ку зрительного нерва (ДЗН) в цен-
тральной зоне и на средней перифе-
рии глазного дна. Во второй стадии в 
субфовеолярной области образует-
ся субретинальная неоваскулярная 
мембрана (СНМ), что сопровожда-
ется снижением зрения. Третья ста-
дия характеризуется рубцовыми из-
менениями с развитием скотомы и 
необратимой потерей зрения. Забо-
левание билатеральное, имеет хро-
ническое прогрессирующее тече-

ние. Может развиваться в течение 
нескольких десятков лет [2, 3, 5].

Больной с синдромом Гренбла-
да-Страндберга должен находиться 
на диспансерном учете у врача об-
щей практики (или терапевта) и оф-
тальмолога. Обследование (офталь-
молога, дерматолога) и медико-ге-
нетическую консультацию жела-
тельно провести всем членам семьи.

 Офтальмологическое лечение 
пациентов с синдромом Гренбла-
да-Страндберга проводится в зависи-
мости от стадии заболевания. При на-
личии изменений на глазном дне, со-
ответствующих первой стадии, воз-
можно назначение антиоксидантов 
и ангиопротекторов [6]. При нали-
чии субретинальной неоваскулярной 
мембраны у пациентов со второй ста-
дией заболевания применяется ком-
бинированная терапия, включающая 
интравитреальное введение ингиби-
торов ангиогенеза и фокальную ла-
зеркоагуляцию. При третьей стадии 
заболевания лечение не проводится, 
так как это неэффективно [2, 5, 6].

В качестве иллюстрации выше-

сказанного приводим клинический 
случай из практики.

 Больная Ш., 62 года, впервые об-
ратилась к офтальмологу с жалоба-
ми на снижение зрения в июне 2016 
г. На момент обращения острота зре-
ния правого глаза 0,9 н/к, левого – 0,5 
н/к. После проведенного обследова-
ния был выставлен диагноз: возраст-
ная макулярная дегенерация обо-
их глаз, сухая форма правого глаза, 
влажная форма – левого. Рекомендо-
вано интравитреальное введение ин-
гибиторов ангиогенеза (ИВВИА). Вы-
полнено 4 интравитреальные инъек-
ции (препарат Эйлеа) с интервалом 
в 1 месяц на левом глазу. 29.01.2017 
года пациентка проконсультирована 
в одной из клиник ОАЭ, где (со слов 
пациентки) проведена однократная 
интравитреальная инъекция препа-
рата Авастин в левый глаз.

В КазНИИГБ обратилась в мае 
2017 г. с жалобами на значительное 
снижение зрения левого глаза. При 
обследовании острота зрения пра-
вого глаза 0,9 н/кор., левого – 0,005 
н/кор. Внутриглазное давление (Ро) 

Рис. 1. Фотография глазного дна левого глаза больной с синдромом Гренблада-Страндберга
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на правом глазу 15 мм рт. ст., на ле-
вом  – 17 мм рт. ст. При биомикро-
скопии конъюнктива розовая, бле-
стящая. Роговица прозрачная, сфе-
ричная, блестящая. Передняя каме-
ра средней глубины, влага прозрач-
ная. Рельеф радужки сохранен. Зра-
чок круглый, в центре, реакция на 
свет живая. Неинтенсивные помут-
нения в кортикальных слоях хруста-
лика. Умеренно выраженная зерни-
стая деструкция стекловидного тела. 

При офтальмоскопии правого 
глаза: ДЗН бледно-розовый, конту-
ры его четкие, артерии и вены скле-
розированы. Перипапилярно, ради-
ально к диску, наблюдаются поло-
сы сероватого цвета, а в централь-
ной зоне  – множественные мелкие 
и средние беловато-желтые очаги 
с четкими контурами. При офталь-
москопии левого глаза: ДЗН моно-
тонный, контуры четкие, артерии и 
вены склерозированы. В макулярной 
зоне (субретинально) очаг белова-
то-сероватого цвета с четкими кон-

турами, округлой формы, размером 
в один размер диска. Перипапилляр-
но, концентрично ДЗН определяют-
ся полосы сероватого цвета, расхо-
дящиеся радиально в сторону эква-
тора. С височной стороны очага  – 
зона фиброза, вытянутая по верти-
кали. Вокруг очага кровоизлияние в 
виде полукольца. От верхней сосуди-
стой аркады, расширяясь в виде вее-
ра, к нижней сосудистой аркаде че-
рез парамакулярную зону располага-
ется кровоизлияние (рис. 1).

Данные статической периметрии 
свидетельствовали о значительном 
снижении функций сетчатки на ле-
вом глазу.

По данным ультразвуковых иссле-
дований (УЗИ): правый глаз: ПЗР  – 
23,33 мм, ПК  – 3,09 мм, ХР  – 4,28 
мм, сетчатка прилежит; левый глаз: 
ПЗР  – 23,39 мм, ПК  – 3,06 мм ХР  – 
4,36 мм, сетчатка прилежит, присте-
ночно – очаг (рис. 2).

Проведенные электрофизио-
логические исследования показа-

ли, что максимальная ЭРГ на белый 
стимул функция фоторецепторов и 
внутренних слоев сетчатки нерезко 
снижена на оба глаза, больше слева. 
Ответ колбочкового аппарата (ЭРГ 
на 30 Гц) снижен на левом глазу на 
30-35%. ЗВП на вспышку  – выделя-
ются сглаженные корковые ответы 
с уменьшенными амплитудами, про-
ведение информации в кору ухудше-
но с обеих сторон, больше слева. 

Результаты оптической когерент-
ной томографии (ОСТ) свидетель-
ствовали о наличии отека (631 ми-
крон) в центральной зоне сетчатки 
на левом глазу (рис. 3).

На основании клинико-инстру-
ментальных исследований было 
предположено наличие у пациент-
ки синдрома Гренблада-Страндбер-
га. При дальнейшем подробном сбо-
ре анамнеза установлено, что у боль-
ной имеются определенные измене-
ния на кожных покровах шеи, живо-
та, подмышечной области: узелки, 
стрии (появились после первых ро-
дов). Изменения прогрессировали, 
пациентка неоднократно обраща-
лась к дерматологу, однако диагноз 
установлен не был.

При дополнительном осмотре 
кожных покровов в области шеи, 
живота, подмышечных впадин  – 
множественные ксантоматозные 
узелки желтоватого цвета, распола-
гающиеся линейно, а также сливаю-
щиеся в диффузные бляшки. Пора-
женная кожа желтого и бурого цве-
та, утолщенная, дряблая, легко соби-
рается в складки (рис. 4). 

Учитывая анамнез, изменения 
кожных покровов и картину глаз-
ного дна с целью подтверждения 
диагноза рекомендовано проведе-
ние флюоресцентной ангиографии 
(ФАГ), результаты которой представ-
лены на рисунке 5.

На флюоресцентной ангиограм-
ме обоих глаз отмечается гиперф-
люоресценция (в виде перипапил-
лярных линий), которая появляется 
в раннюю артериальную фазу, до-
стигает максимума в артерио-вено-
зную фазу с последующим угасани-
ем флюоресценции. На левом гла-
зу в центральной зоне выявляется 
очаг гиперфлюоресценции окру-
глой формы, диаметром в 1 размер 
диска, раполагающийся под сетчат-
кой (субретинальная неоваскуляр-
ная мембрана).

Рис. 2. Данные ульразвукового исследования: а – правый глаз, б – левый глаз

Рис. 3. Оптическая когерентная томография левого глаза 

ба
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Рис. 6. Показатели оптической когерентной томографии левого глаза больной Ш. после одно-
кратного ИВВИА

Рис. 5. Фото глазного дна и флюоресцентная ангиограмма

На основании полученных дан-
ных выставлен диагноз: синдром 
Гренблада-Страндберга. Учитывая 
наличие на левом глазу субрети-
нальной неоваскулярной мембраны 
и отека в фовеолярной зоне, реко-
мендовано интравитреальное введе-
ние ингибитора ангиогенеза – пре-
парата Луцентис. Данные ОСТ после 
применения препарата представле-
ны на рисунке 6.

Как видно из рисунка, после 
ИВВИА отмечается уменьшение оте-
ка сетчатки во всех сегментах на 12-
45 микрон, а в фовеолярной зоне – 
на 39 микрон.

Всего пациентка получила 4 инъ-
екции препарата люцентис с интер-
валом в 1 месяц. На момент послед-
него осмотра острота зрения право-
го глаза – 0,9 н/кор., левого – 0,05 н/
кор. ВГД на правом глазу 14 мм рт. ст., 

Рис. 4. Поражение кожи у больной Ш. при синдроме Гренблада–Страндберга: а, б – зона шеи, в – зона подмышечной области

ба в
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на левом – 16 мм рт. ст. На рисунке 7 
представлены данные ОСТ-ангиогра-
фии после четырех интравитреаль-
ных введений препарата люцентис. 

По данным ОСТ-ангиографии на 
левом глазу в фовеа визуализируют-
ся новообразованные сосуды (су-
бретинальная неоваскулярная мем-

Рис. 7. Показатели ОСТ-ангиографии левого глаза больной Ш. после 4 интравитреальных инъекций препарата люцентис

Рис. 8. Показатели ОСТ левого глаза больной Ш. после 4 интравитреальных инъекций препарата 
люцентис и в динамике через месяц

брана), имеются зоны ишемии в фо-
веа и парафовеа.

Таким образом, представленный 
случай синдрома Гренблада-Странд-
берга свидетельствует о том, что 
даже классическое течение данного 
заболевания с наличием всех кли-
нических признаков не было своев-

ременно диагностировано в связи с 
недостаточной настороженностью 
офтальмологов в отношении этой 
редко встречающейся офтальмопа-
тологии. Уменьшение отека сетчат-
ки после применения ингибиторов 
ангиогенеза подтверждает их эф-
фективность в лечении синдрома 
Гренблада-Страндберга.
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