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G Cиндром Гренблада-Страндберга — наследственное заболевание, характеризующееся пораже-
нием эластических волокон кожи, кровеносных сосудов и глаз. Изменения на коже представлены 
плоскими ксантоматозными узелками желтоватого цвета. Поражение глаз характеризуется стадий-
ностью. В первой стадии формируются ангиоидные полосы, во второй стадии образуется субрети-
нальная неоваскулярная мембрана, что при её субфовеолярной локализации вызывает снижение 
зрения, третья стадия характеризуется рубцовыми изменениями.
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Синдром  Гренблада–Страндберга  (псев-
доксантома  эластическая  (ПЭ)) — наслед-
ственное заболевание, характеризующееся пора-
жением эластических волокон кожи, кровеносных 
сосудов и глаз. Тип наследования — аутосомно-
рецесивный. Встречается в популяции с частотой 
от 1 : 40 000 до 1 : 100 000. В 1884 г. F. Balzer впервые 
описал кожные проявления данного заболевания и  
назвал их «эластическая ксантома». В 1896 г. J. Darier 
после гистлогического анализа кожных изменений на-
звал данное заболевание «псевдоксантома эластиче-
ская». В 1929 г. шведский офтальмолог E. Groenblad 
и норвежский дерматолог J. Strandberg сообщили 
о случаях со четания псевдоксантомы с ангиоидными 
полосами сетчатки. Впоследствии такое сочетание 
офтальмологи стали называть синдромом Гренбла-
да–Страндберга. По данным современных авторов, 
причиной заболевания служит мутация гена АВСС6, 
кодирующего АТФ-зависимый белок-переносчик 
МRЗ6. Этот мембранный белок отвечает за активное 
выделение из клеток низкомолекулярных метаболи-
тов, конъюгированных с глутатионом, что и приво-
дит к обызвествлению эластических волокон [1, 4].

патОмОрфОлОгиЯ
Изменения кожи выявляются преимущественно 

в средней и нижней частях дермы, где эластические 
волокна неравномерно распределены, утолщены, 
фрагментированы в виде комков, глыбок, своеобраз-
но закручивающихся пучков или зернистых струк-
тур. Изменения глаз проявляются расходящимися 
от диска зрительного нерва ангиоидными полосами, 
которые представляют собой линейные разрывы 
мембраны Бруха вследствие разрушения её эласти-
ческого слоя.

клиническаЯ картина
Изменения на коже представлены плоскими ксан-

томатозными узелками желтоватого цвета, округлых 
или овальных очертаний, размером от проса до чече-
вицы, располагающихся линейно или сливающихся 
в ограниченные и диффузные бляшки. Тесно распо-
ложенные элементы создают впечатление сетчатого 
рисунка. Излюбленная локализация — шея, круп-
ные кожные складки, реже — другие участки туло-
вища. Пораженная кожа лимонно-желтого цвета, 
несколько утолщена и одновременно с этим дряблая, 
легко собирается в складки. Аналогичные узелковые 
высыпания могут наблюдаться и на слизистых. По-
верхность языка иногда имеет вид географической 
карты. Субъективные явления отсутствуют [1, 2].

пОражениЯ глаз
В течении процесса отмечается 3 стадии 

по Vivaldi:
• I стадия — бессимптомная, при которой на глаз-

ном дне в области эластической мембраны сет-
чатки (мембрана Бруха) обнаруживаются ан-
гиоидные полосы. Цвет полос от сероватого 
до коричнево-красного. Они локализуются пе-
рипапиллярно, радиально к диску зрительного 
нерва, в центральной зоне и на средней перифе-
рии глазного дна, глубже сетчатки.

• II стадия характеризуется резким снижением зре-
ния, вследствие формирования субретинальной 
неоваскулярной мембраны в макулярной области 
[3];

• III стадия — рубцовое перерождение очага, раз-
витие скотомы и необратимая потеря зрения. Те-
чение заболевания хроническое, на протяжении 
десятков лет.



G ОфтальмОлОгические ведОмОсти   Том VII  № 4  2014 ISSN 1998-7102

70 Случай из практики

лечение
Медико-генетическое консультирование. Обследо-

вание всех членов семьи. Больной должен находиться 
на диспансерном учете у врача общей практики и оф-
тальмолога. В первой стадии офтальмологического 
поражения — наблюдение, рекомендации избегать 
малейшего травмирования глаз и ношение защитных 
очков во время работы и занятий спортом. Суще-
ственные трудности представляет лечение II стдаии. 
Имеются работы о применении лазеркоагуляции ан-
гиоидных полос, стремящихся к макулярной зоне [2]. 
Однако достоверных данных об эффективности данно-
го метода лечения не получено. При появлении субре-
тинальной неоваскулярной мембраны наиболее целе-
сообразным считается применение комбинированной 
терапии, включающей интравитреальное введение 
ингибиторов VEGF и фокальную лазеркоагуляцию 
СНМ. В третьей стадии лечение не эффективно [5, 6].

привОдим наше наБлЮдение
Больная К., 50 лет, заболела около 7 лет назад, 

когда без видимой причины стала отмечать появле-
ние мелких узелков желтоватого цвета на коже шеи. 
Данные высыпания сливались между собой с об-
разованием диффузных бляшек (рис. 1). К врачам 
не обращалась, лечения не получала.

В марте 2013 г. обратила внимание на сниже-
ние остроты зрения. В МНТК Микрохирургия глаза 
им. С. Н. Фёдорова обратилась в августе 2014 года. 
При офтальмологическом обследовании: острота 
зрения ОД — 0,4, ОС — 0,1. Оптические среды 
прозрачны. На глазном дне обоих глаз — ангиоид-
ные полосы (рис. 2). В центральной зоне атрофи-
ческие изменения (рис. 3, 4). Учитывая отсутствие 
признаков активной СНМ в макулярной зоне, при-

Рис. 1. Кожные проявления

Рис. 2. Панорамное фото глазного дна. А — ангиоидные по-
лосы (дефект мембраны Бруха); Б — атрофические 
измения макулярной зоны
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Рис. 3. Флюоресцентная ангиография. А — ангиоидные полосы (дефект мембраны Бруха); Б — атрофические измения маку-
лярной зоны

Рис. 4. Флюоресцентная ангиография и ОКТ макулярной зоны (зоны атрофии нейроэпителия). А — правый глаз; Б — левый 
глаз

а Б
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нято решение о динамическом наблюдении данной 
пациентки.
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grönblad-strandberg syndrome

Timokhov V. L., Rusanovskaya A. V.

 Summary. The Grönblad-Strandberg syndrome is 
an inherited disease characterized by mineralization 
of elastic fibers in the skin, blood vessels, and the eye. 
Skin lesions are represented by flat xanthomatous ivo-

ry-white nodules. Eye lesions are divided into stages. 
In the first stage, there is angioid streak formation. In 
the second stage, subretinal neovascular membranes 
may form. If this occurs in the subfoveal area, the pa-
tient may lose central vision. The third stage is char-
acterized by scarring.

 Key words: Grönblad-Strandberg syndrome; pseu-
doxanthoma elasticum; angioid streaks; xanthoma-
tous nodules; subretinal neovascular membrane.
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