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СИНДРОМ ПАРРИ–РОМБЕРГА. КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ 
 

 

 И.В. Иволгина  
 

 
Описано редкое заболевание – прогрессирующая гемиатрофия лица или синдром Парри–Ромберга у пациентки 
21 года. Приведены данные этиологии, обследования, клинического течения данного заболевания. Описана ха-

рактерная офтальмологическая и клиническая симптоматика, на основании которой возможно поставить диаг-

ноз данного редкого заболевания. Приведены факторы, определяющие тяжесть течения заболевания и возмож-
ное лечение данного синдрома. Определена этапность консервативного лечения, целесообразность и сроки хи-

рургического лечения, прогноз течения заболевания для жизни пациента и выздоровления.  
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АКТУАЛЬНОСТЬ 

 

Болезнь Парри–Ромберга – прогрессирующая геми-

атрофия лица, или нейро-стоматологический синдром. 

Редкое заболевание – 1 больной на 2000 человек. Со-

гласно информации, представленной Национальной 

организацией редких заболеваний (NORD), около 

1000000 людей во всем мире страдает от данной болез-

ни [1–3]. Первое упоминание об этом состоянии встре-

чается в работе английского врача Калеба Хиллиера 

Парри, опубликованной в 1825 г. [4]. Позже заболева-

ние было подробно описано немецким неврологом 

Морицем Генрихом Ромбергом [5]. Термин «прогрес-

сирующая гемиатрофия лица» был введен немецким 

неврологом Альбертом Эйленбургом в 1871 г. [6–8]. 

До настоящего времени этиология заболевания не 

выяснена, но существует предположение о полиэтио-

логичном генезе. Началу заболевания иногда предше-

ствуют травмы лица и черепа, инфекционные заболе-

вания. В ряде случаев болезнь оказывается синдромом 

склеродермии, сирингомиелии, сифилиса, опухоли 

мозга, эхиноккоза мозга, повреждений верхнего шей-

ного симпатического узла. Также может иметь значе-

ние поражение гипоталамуса, симпатического ствола. 

Существует предположение, что у больных имеется 

врожденные функциональные изменения вегетативной 

нервной системы на уровне сверх – сегментарных 

стволовых – диэнцефальных отрезков, а перечислен-

ные факторы играют роль «пускового» механизма [2]. 

Синдром возникает в детском и юношеском возрас-

те, чаще до 20 лет и очень редко у лиц старше 30 лет. 

Распространенность больше у женщин, чем у мужчин в 

соотношении примерно 3:0,2 [3; 8]. Поражается чаще 

левая сторона, чем правая. Болезнь начинается с нев-

ралгии тройничного нерва, затем появляется атрофия 

на каком – либо ограниченном участке, чаще на верх-

не-челюстной и скуловой костях, а вскоре и на других 

частях той же половины лица, в т. ч. и в области орби-

ты. Кожа становится тонкой. Исчезает подкожный жи-

ровой слой, мышцы уменьшаются в объеме, становится 

заметной асимметрия лица. Атрофический процесс 

может переходить на соответствующую половину шеи 

и туловища, поражать голосовую связку и половину 

гортани. При тяжелых формах заболевания отмечается 

истончение и западение скуловой кости, уменьшение 

челюсти, выпадение зубов [3]. 

Офтальмологические симптомы встречаются у  

15 % больных. Характерны: выпадение ресниц, бровей, 

энофтальм, офтальмоплегия (из-за атрофии орбиталь-

ной клетчатки и экстраокулярных мышц на поражен-

ной стороне), сужение глазной щели. Также могут раз-

виться изменения со стороны роговицы: ксероз, нейро-

паралитический кератит [7]. 

Из общей симптоматики могут быть парезы конеч-

ностей, судороги, отмечаются эпилептические припад-

ки [8–10]. 

Цель работы: описание клинического случая редко-

го заболевания прогрессирующей гемиатрофии лица, 

синдрома Парри–Ромберга.  

 

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ 

 

В данной статье представлен клинический случай 

прогрессирующей гемиатрофии лица, наблюдаемый в 

Тамбовском филиале МНТК «Микрохирургия глаза». 

Среди методов исследования использованы визомет-

рия, биомикроскопия, офтальмоскопия, тонометрия, 

экзофтальмометрия, ультразвуковое и магнитно-резо- 

нансное исследование орбиты, магнитно-резонансное 

исследование головного мозга. 

 

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ 

 

Пациентка З., 21 года обратилась в Тамбовский фи-

лиал МНТК «Микрохирургия глаза» с жалобами на 

косметический дефект правой стороны лица, прогрес-

сирующие очаговые изменения и истончение кожи 

лица, изменение и атрофию костей лицевого скелета, 

покраснение, западение и ограничение подвижности 

правого глазного яблока в течение года.  

Из анамнеза: год назад, после появления жалоб на 

дефекты зубного ряда справа и обращения к стомато-

логу, установлены брекет-системы. Через 6 месяцев 

после установки брекет-систем появились ограничен-
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ные участки атрофии в области верхней челюсти и 

скуловой кости, которые постепенно распространились 

на всю половину лица. Появилось истончение кожи, 

уменьшение мышц и подкожного жирового слоя в объ-

еме – это привело к выраженной асимметрии лица. 

Также беспокоило западение глазного яблока, перио-

дическое его покраснение, которое самопроизвольно 

проходило и появлялось. Пациентка обратилась к оф-

тальмологу. Брекет-системы были уже удалены. 

При осмотре – асимметрия правой стороны лица: 

больная сторона меньше здоровой, уменьшен размер 

костей лицевого скелета. Рот и нос отклонены к пора-

женной стороне лица. Кожа лица и шеи на стороне 

поражения истончена, сморщена, испещрена борозда-

ми, с полосовидными очагами депигментации (перга-

ментная с коричневыми линиями). Истончены мягкие 

ткани лица: подкожная клетчатка и мышцы значитель-

но уменьшены в объеме, двигательная функция мышц 

снижена, амимия, расстройств чувствительности не 

отмечается. Вертикально через midface, разделяя лицо 

пополам располагается линейная склеродермия по типу 

«удара сабли», напоминает шрам от раны, сделанной 

саблей. На пораженной стороне отмечалась деформа-

ция и уменьшение уха в размерах. 

Общая симптоматика: парезы и судороги конечно-

стей, сильные (мигренеподобные) головные боли. 

Офтальмологические симптомы. Энофтальм – за-

падение глазного яблока. Офтальмоплегия – ограниче-

ние подвижности глазного яблока вверх, в остальных 

направлениях в полном объеме. Репозиция глазного 

яблока не затруднена. Положение верхнего века на 

уровне верхнего лимба (симметрично верхнему веку 

левого глаза). Нижнее веко частично вывернуто, отсто-

ит от глазного яблока во внутренней половине на 4 мм. 

Глазная щель не смыкается, лагофтальм – 2 мм. Конъ-

юнктива гипертрофирована и инъецирована, сосуды 

склеры гиперемированы и извиты. Роговица прозрач-

ная, передняя камера средней глубины, влага прозрач-

ная, зрачок круглый, 3 мм, реакция на свет вялая, хру-

сталик прозрачный. Глазное дно: ДЗН бледно-розового 

цвета, контуры четкие, в макуле и на периферии сет-

чатки изменений не выявлено. 

При объективном обследовании:  

Vis OD = 1,0; Vis OS = 0,2 sph – 1,75 = 0,9  

Автокератометрия: OD – 43.50; OS – 43.00 

                                            44.50          43.75 

Рефрактометрия: OD: sph 0 cyl -1,0 ax 160; OS:  

sph – 1,75 cyl -0,75 ax 35 

Пневмотонометрия: OD = 7,6 мм рт. ст.; OS = 11 мм 

рт. ст. 

Экзофтальмометрия: OD – 8,5 мм. L – 90 мм; OS – 

11 мм. 

Биометрия: OD – 22,39 мм, OS – 23,39 мм. 

Электрофизиология: порог (МКА) OD = 80; OS = 80. 

Лабильность (Гц) OD = 36; OS = 35 

Компьютерная перимиетрия MD: OD = –10,06;  

OS = –0,37. 

Ультразвуковое исследование. OU изменений не 

выявлено, незначительные помутнения в стекловидном 

теле, оболочки глазного яблока прилежат. 

Компьютерная томография орбит. Энофтальм 

справа, обусловлен уменьшением жировой клетчатки в 

орбите, ретробульбарная клетчатка однородной струк-

туры. Кости орбиты не изменены. Толщина прямых 

экстраокулярных мышц в пределах нормы: 

 

верхняя прямая мышца – OD 3,32 мм; OS 3,75 мм, 

внутренняя прямая мышца – OD 2,69 мм; OS 2,77 мм, 

наружная прямая мышца – OD 2,62 мм; OS 3,05 мм, 

нижняя прямая мышца – OD 3,37 мм; OS 3,45 мм. 

Диаметр и положение зрительного нерва не изме-

нены.  

Магниторезонансная томография. Выраженных из-

менений не выявлено, отмечается Т2 гиперинтенсив-

ность белого вещества левого полушария. 

Взята биопсия кожи правого уха. Гистологически 

выявлены изменения, характерные для очаговой скле-

родермии. 

На основании проведенного обследования и клини-

ческой картины пациентке был установлен диагноз:  

OD: Прогрессирующая лицевая гемиатрофия (син-

дром Парри–Ромберга). Линейная склеродермия. 

Энофтальм. Частичная офтальмоплегия. Выворот ниж-

него века. Лагофтальм;  

OS: Миопия слабой степени. 

Из данных литературы известно, что склеродермия 

проявляется фиброзно-склеротическими и сосудисты-

ми изменениями соединительной ткани [9]. Статисти-

ческих данных о склеродермии мало (синдром Парри–

Ромберга как вариант ее течения).  

Выделяют факторы, способствующие переходу 

очагового процесса в системный и определяющие тя-

желое и агрессивное течение заболевания: 

1) начало манифестации заболевания до 20 лет 

или после 50 лет; 

2) линейная форма болезни или множественная 

бляшечная; 

3) выраженный дефицит клеточного иммунитета, 

повышение циркуляции иммунных комплексов, анти-

лимфоцитарных антител; 

4) в поражение вовлекается кожа лица, над суста-

вами [9]. 

В нашем случае присутствовали 2 фактора, предпо-

лагающие тяжелое, агрессивное течение заболевания. 

Пациентка была направлена в стационар для проведе-

ния комплексного лечения, включающего в себя не-

сколько курсов (обычно 6 курсов при активной форме 

заболевания) с перерывами в 1–2 месяца. 

 

ЛЕЧЕНИЕ 

 

 Трофоптопные средства (лидаза); 

 сосудистые средства – никотиновая кислота, 

трентал, милдронат, пирацетам, расширение сосудов и 

улучшение кровоснабжения; 

 стероидные гормоны – ультрафонофорез с гид-

рокортизоном, противовоспалительное действие; 

 препараты калия – стабилизируют общий мета-

болизм, регулируют осмотический баланс, насыщение 

тканей кислородом; 

 элькарнитин, левокарнитин – природные веще-

ства, родственные витаминам группы В, корригируют 

метаболические процессы, активируют жировой про-

цесс, стимулируют регенерацию, обладают антиокси-

дантным действием, замедляют фиброобразование, 

подавляют биосинтез коллагена; 

 вобэнзим – комплекс протеолитических фер-

ментов животного и растительного происхождения, 

оказывает противовоспалительное и иммуномодули-

рующее воздействие, применяется внутрь и местно. 
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Местно: 

 гепариновая мазь – антикоагулянт прямого дей-

ствия, оказывает противовоспалительное действие, 

антитромботическое действие; 

 троксовазиновая мазь – венопротекторное, про-

тивовоспалительное действие. 

Местно для лечения роговицы рекомендовано ис-

пользование слезозаменителей и корнеопротекторов. 

В дальнейшем, для профилактики возможного про-

грессирования, лечение необходимо повторять 2 или 3 

раза в год. 

Хирургические методы лечения могут быть приме-

нены для улучшения косметического вида пациента и с 

целью профилактики возможных осложнений со сто-

роны роговицы, учитывая наличие лагофтальма. При-

менение хирургических методов лечения возможно 

только при регрессировании или стабилизации атрофи-

ческих изменений, не менее 1 года наблюдения [6–7]. 

 

ВЫВОД 

 

Такое заболевание, как синдром Парри–Ромберга, 

хотя очень редко встречается, но о нем следует пом-

нить для более ранней диагностики и лечения.  

В отношении жизни пациента, страдающего геми-

атрофией лица, прогноз благоприятный, в отношении 

выздоровления – неблагоприятен, но ранняя диагно-

стика, регулярное комбинированное лечение необхо-

димы для достижения положительного (регрессирова-

ние, или стабилизация процесса) и продолжительного 

эффекта. 
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A rare disease – progressive hemifacial atrophy or Parry–Romberg syndrome in a female patient aged 21 

years old is described. The data of etiology, examination and clinical course of the disease are presented. The 

typical ophthalmological and clinical symptoms are described, on the basis of which it is possible to make the 

diagnosis. We listed the factors determining the severity of the disease and possible treatment of this syn-

drome. The stages of conservative treatment, expediency and surgical treatment terms, the prognosis of the 

disease for a patient’s life and recovery are determined. 
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