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АННОТАЦИЯ
Острый ретинальный пигментный эпителиит (болезнь Крилля) — редкое идиопатическое самокупирующееся вос-
палительное заболевание макулы. В статье представлены результаты мультимодальной визуализации в динамике 
у двух пациентов с острым ретинальным пигментным эпителиитом, в том числе впервые приведены результаты 
оптической когерентной томографии-ангиографии, позволяющие предположить патогенетическое значение изме-
нения перфузии в хориокапиллярисе для развития данного заболевания.
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ABSTRACT
Acute retinal pigment epitheliitis (Krill’s disease) is a rare idiopathic self-limiting inflammatory macular disease. The ar-
ticle presents the results of multimodal dynamic imaging in 2 patients with acute retinal pigment epitheliitis, including, 
for the first time ever, the results of optical coherence tomography-angiography, suggesting the pathogenetic significance 
of changes in perfusion in the choriocapillaris for the development of this disease.
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ВВЕДЕНИЕ
В рутинной практике врача-офтальмолога диагности-

ка некоторых заболеваний сетчатки и хориоидеи может 
вызывать затруднения в виду не только их редкости, 
но и возможной скудной офтальмоскопической картины 
в условиях обычного осмотра. Появление новых методов 
диагностики, в первую очередь оптической когерентной 
томографии (ОКТ), и использование мультимодального 
подхода позволило описать новые формы ретинальной 
патологии, изучить особенности структурных и функцио-
нальных нарушений при них. Одним из таких заболева-
ний является острый ретинальный пигментный эпители-
ит (ОРПЭ), или болезнь Крилля, который был впервые 
описан в 1972 г., но его морфологическая картина изучена 
только спустя более 20 лет благодаря появлению ОКТ [1, 2]. 
В то же время данные об этиопатогенезе и возможном 
долгосрочном влиянии ОРПЭ на структуры глазного дна, 
а также лечении ограничены отдельными сообщениями 
о клинических случаях.

Цель работы — описать серию случаев ОРПЭ (бо-
лезни Крилля) с использованием мультимодального 
подхода.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ № 1
Пациентка А, 27 лет, в январе 2023 г. направлена 

из поликлиники в Санкт-Петербургский филиал ФГАУ 
НМИЦ «МНТК «Микрохирургия глаза» им. акад. С.Н. Фё-
дорова» Минздрава России в связи с появлением непод-
вижного «пятна» в центре поля зрения правого глаза. 
Из анамнеза известно, что жалобы появились внезапно 
за 5 дней до поступления в МНТК, что пациентка связыва-
ет с перенесённой накануне ОРВИ с повышением темпе-
ратуры тела до 39 °C, по поводу которой в течение 2 нед. 
получала консервативное лечение.

При осмотре острота зрения правого глаза состави-
ла 0,06 sph (–) 4,0 D = 0,8; левого глаза — 0,1 sph (–) 
2,5 D = 1,0. Внутриглазное давление (ВГД) при измерении 
по Маклакову на правом и левом глазу соответственно 
17/18 мм рт. ст. При биометрии переднезадний размер 
правого/левого глазного яблока составил 25,49/25,40 мм 
соответственно.

Правый глаз. Из особенностей — при офтальмоскопии 
на глазном дне зона фовеа имела более светло-жёлтый 
оттенок в сравнении с парным глазом, при этом была 
окружена ещё более светлой каймой («ореол», зона ги-
попигментации).

Левый глаз. Без особенностей, структуры в пределах 
нормы.

При ОКТ-исследовании на правом глазу в зоне фо-
веа выявлен локальный гиперрефлективный дефект 
на уровне наружных слоёв сетчатки, вовлекающий мио-
идную и эллипсоидную зоны фоторецепторов, наружные 
сегменты фоторецепторов, зону сочленения сегментов 

фоторецепторов с клетками ПЭС, а также частично на-
ружную пограничную мембрану (рис. 1). На структурных 
ОКТ-срезах назальнее фовеа выявлен дополнительный 
дефект меньшей протяжённости. При анализе данных ОКТ 
в режиме анфас при сегментации на уровне эллипсоид-
ной зоны площадь повреждения составила до 1 диаметра 
диска зрительного нерва. При ОКТ-ангиографии отмечено 
незначительное снижение рефлективности на уровне хо-
риокапилляриса в проекции очага.

При микропериметрии по программе 10-2 (Compass, 
CenterVue) в проекции зоны повреждения в отдельных 
тестируемых точках было выявлено снижение световой 
чувствительности, включая точку фиксации (рис. 1).

С учётом имеющихся данных пациентке выставлен 
диагноз: «Правый глаз — острый ретинальный пигмент-
ный эпителиит. Миопия средней степени. Левый глаз — 
миопия слабой степени».

Тактика ведения — динамическое наблюдение.
При контрольном осмотре через 2 нед. отметили поло-

жительную динамику: уменьшение выраженности жалоб, 
при проведении ОКТ-исследования в режиме анфас пло-
щадь повреждения на уровне эллипсоидного слоя зна-
чимо сократилась, на структурных срезах появились при-
знаки восстановления структуры фоторецепторного слоя 
(рис. 1). Кроме того, на структурных ОКТ-срезах отмечено 
уменьшение толщины хориоидеи в проекции изменений. 
По данным микропериметрии световая чувствительность 
сетчатки в зоне повреждения увеличилась.

При контрольных осмотрах через 1 и 3 мес. у пациента 
жалобы отсутствовали, на ОКТ-срезах выявили дальней-
шее полное восстановление структуры слоя фоторецепто-
ров, в режиме анфас фиксировали разрешение участков 
дефектов на уровне эллипсоидного слоя, а при микропе-
риметрии наблюдали увеличение световой чувствитель-
ности сетчатки во всех тестируемых в макуле точках.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ № 2
Пациентка Б, 51 год, в январе 2023 г. поступи-

ла в Санкт-Петербургский филиал ФГАУ НМИЦ «МНТК 
«Микрохирургия глаза» им. акад. С.Н. Фёдорова» Мин-
здрава России с жалобами на появление неподвижного по-
лупрозрачного «пятна» в центре поля зрения правого глаза. 
Из анамнеза известно, что симптомы появились за 3 дня 
до обращения на фоне ОРВИ среднетяжёлого течения.

При осмотре острота зрения правого глаза составила 
0,6 sph (–) 0,5 D = 0,7; левого глаза — 0,8 sph (+) 0,25 D = 1,0. 
ВГД при измерении по Маклакову на правом и левом 
глазу соответственно 19/20 мм рт. ст. При биометрии 
переднезадний размер правого/левого глазного яблока 
23,11/22,98 мм соответственно.

Правый глаз. Из особенностей — при офтальмоско-
пии на глазном дне в области фовеа очаговая гипопиг-
ментация преимущественно в нижней половине фовеа, 
при этом иных изменений в сетчатке не выявлено.
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Рис. 1. Результаты мультимодальной диагностики пациентки А (пояснения в тексте)
Fig. 1. Results of multimodal diagnostic approach in patient A (explanations in the text)

Левый глаз. Без особенностей, структуры в пределах 
нормы.

При проведении ОКТ-исследования на правом глазу 
в зоне фовеа выявлен локальный дефект на уровне на-
ружных слоёв сетчатки, вовлекающий миоидную и эллип-
соидную зоны фоторецепторов, наружные сегменты фото-
рецепторов, зону сочленения сегментов фоторецепторов 
с клетками пигментного эпителия сетчатки — ПЭС (рис. 2). 
При этом в очаге на уровне слоя ПЭС наблюдали скопление 
гиперрефлективного материала, а над очагом — дефор-
мацию наружной пограничной мембраны без нарушения её 
непрерывности. При анализе данных ОКТ в режиме анфас 
при сегментации на уровне эллипсоидного слоя поврежде-
ние вовлекало всю область фовеа, а площадь поврежде-
ния составила до 2/3 диаметра диска зрительного нерва. 

При проведении ОКТ в режиме ангиографии отметили сни-
жение сосудистого сигнала на уровне хориокапилляриса 
в проекции очага повреждения. В то же время, у паци-
ентки при структурной ОКТ были выявлены признаки пахи-
хороидного фенотипа, из-за чего точная оценка толщины 
сосудистой оболочки в динамике была затруднена.

При проведении микропериметрии по программе 
10-2 (Compass, CenterVue) в проекции зоны повреждения, 
как и в первом случае, в отдельных тестируемых точках 
выявлено снижение световой чувствительности, включая 
точку фиксации (рис. 2).

С учётом имеющихся данных пациентке выставлен 
диагноз: «Правый глаз — острый ретинальный пигмент-
ный эпителиит. Миопия слабой степени. Левый глаз — 
гиперметропия слабой степени».
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Тактика ведения — динамическое наблюдение.
При контрольном осмотре через 2 нед. состояние без 

положительной динамики: жалобы сохранялись, площадь 
повреждения по данным ОКТ в режиме анфас на уровне 
эллипсоидной зоны не изменилась, на структурных срезах 
очаговые изменения сохранились, гиперрефлективный 
материал на уровне слоя ПЭ стал более оформленным 
и компактным, при этом не было признаков отслойки или 
формирования кистозных изменений в сетчатке нейроре-
тине (рис. 2).

При последующем наблюдении через 1, 3 и 6 мес. 
жалобы оставались прежними, хотя интенсивность пят-
на в поле зрения уменьшилась, максимально корри-
гированная острота зрения восстановилась до 1,0 уже 
через 1 мес., а при ОКТ на структурных срезах дефект 

сохранился, частично осталась нарушенной эллипсоидная 
зона — площадь её повреждения на анфас-изображени-
ях не изменилась (рис. 2).

ОБСУЖДЕНИЕ
Острый ретинальный пигментный эпителиит (ОРПЭ) — 

это редкое транзиторное идиопатическое заболевание 
макулярной области, встречающееся преимущественно 
у молодых людей без связи с какой-либо сопутствующей 
соматической патологией [3]. Первое описание 6 случаев 
ОРПЭ сделали в 1972 г. Alex E. Krill и August F. Deutman. 
Авторы отметили общие закономерности заболевания: 
достаточно молодой возраст всех пациентов, острое на-
чало с резким снижением остроты зрения и появлением 

Рис. 2. Результаты мультимодальной диагностики пациентки Б. (пояснения в тексте) 
Fig. 2. Results of multimodal diagnostic approach in patient B (explanations in the text) 
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относительной центральной скотомы, офтальмоскопи-
чески видимые проявления в форме округлых одного 
или нескольких более тёмных в сравнении с остальной 
сетчаткой пятен, окружённых более светлым «ореолом», 
а также полное или практически полное восстановление 
зрения в течение 6–12 нед. [1].

Распространённость ОРПЭ, в том числе в отдельных 
этнических группах, достоверно неизвестна. Возраст па-
циентов в большей части описанных случаев составил 
от 20 до 50 лет. Так, в первом сообщении об ОРПЭ воз-
раст пациентов был от 16 до 46 лет [1]. В наибольшей 
из описанных в литературе серии из 18 случаев ОРПЭ воз-
раст варьировал от 22 до 51 года, составляя в среднем 
38 лет [4]. О случаях ОРПЭ одинаково часто сообщается 
у мужчин и женщин, хотя отдельные работы свидетель-
ствуют о преобладании пациентов-мужчин [4].

Пациенты с ОРПЭ, как правило, отмечают резкое 
безболезненное снижение зрения, появление «пятна» 
различной степени прозрачности в центре поля зре-
ния, метаморфопсий. Заболевание чаще односторон-
нее, но описаны случаи билатерального вовлечения [5]. 
За 1–2 нед. до манифестации ОРПЭ пациенты могут от-
мечать продромальные гриппоподобные симптомы.

При функциональном обследовании, помимо сни-
жения максимально корригированной остроты зрения, 
в проекции зоны повреждения сетчатки, определяемой 
на анфас-изображениях при ОКТ-исследовании, выяв-
ляется снижение световой чувствительности при про-
ведении статической периметрии, снижение амплитуды 
компонента P1 при проведении мультифокальной элек-
троретинографии и уменьшение коэффициента Ардена 
при выполнении электроокулографии [6, 7].

При биомикроофтальмоскопии типичными признаками 
ОРПЭ на глазном дне являются небольшие тёмные пятна, 
окружённые более светлым «ореолом», которые чаще ло-
кализуются в фовеа, но могут находиться и в других зонах 
макулярной области [4].

Основной метод для постановки диагноза и наблю-
дения — ОКТ, при этом характерными изменениями яв-
ляются приподнятые очаги с аномальным увеличением 
рефлективности на уровне наружных сегментов фоторе-
цепторов, нарушением целостности миоидной и эллипсо-
идной зоны фоторецепторов, а также зоны сочленения 
сегментов фоторецепторов с клетками ПЭС [4, 7, 8]. В ран-
ней фазе заболевания (в течение 2 дней после появления 
симптомов) можно наблюдать смещение вверх наружной 
пограничной мембраны и лёгкое транзиторное утолще-
ние комплекса ПЭC/мембрана Бруха. В зоне изменений 
отсутствует интра- и субретинальная жидкость, а также 
не наблюдается жидкости под слоём ПЭС [2]. На анфас-
ОКТ зона повреждения описывается в форме «кокарды» 
с гипорефлективным центром и гиперрефлективной кай-
мой на уровне эллипсоидной зоны, а также гиперрефлек-
тивное точечное поражение на уровне наружного ядерно-
го слоя в фовеа [9].

При ОКТ-контроле разрешения ОРПЭ можно наблю-
дать определённую последовательность восстановления 
структуры сетчатки [10]. Сначала уменьшается высота ги-
перрефлективного очага, и смещённая вверх наружная 
пограничная мембрана восстанавливает свой профиль. 
Затем исчезает аномальная гиперрефлективность в зоне 
поражения, и далее происходит восстановление струк-
туры наружной пограничной мембраны (4,3 ± 5,2 нед. 
заболевания), эллипсоидной зоны (7,3 ± 7,2 нед.) и зоны 
сочленения сегментов фоторецепторов с клетками 
ПЭС (12,5 ± 12,4 нед). Тем не менее после разрешения 
острой фазы ОРПЭ могут сохраняться дефекты наруж-
ных слоёв сетчатки и ПЭС [11–13], что также проде-
монстрировано в представленном втором клиническом 
случае.

В литературе практически нет данных о роли 
ОКТ-ангиографии в диагностике и наблюдении ОРПЭ, 
за исключением единичных клинических случаев [14, 15], 
в которых авторы привели данные о состоянии рети-
нальных сосудистых сплетений, но не описали измене-
ния на уровне хориоидеи. В представленных клиниче-
ских случаях в острой фазе были выявлены признаки 
ишемических изменений на уровне хориокапилляриса 
в проекции очаговых изменений наружных слоёв сет-
чатки: в первом — в острую фазу просматриваются из-
менения перфузии хориокапилляриса с неравномерным 
снижением ангиосигнала, во втором случае — дефекты 
на уровне хориокапилляриса в виде неперфузии. В то же 
время, нельзя исключить возможность артефактов, свя-
занных с эффектом экранирования изменённого выше-
лежащего ПЭС. При этом на структурных срезах наблю-
далось локальное транзиторное утолщение сосудистой 
оболочки.

В качестве дополнительных методов исследования 
могут быть использованы флуоресцентная ангиография 
сетчатки (ФАГ), ангиография с индоцианином зелёным 
и аутофлуоресценция глазного дна (АФ).

При проведении ФАГ наблюдается очаговая гипер-
флюоресценция в зонах офтальмоскопически видимой 
гипопигментации, при этом во всех фазах отсутствует 
просачивание красителя в окружающие ткани, а в 17 % 
случаев ОРПЭ выполнение ФАГ не выявляет каких-либо 
изменений [4]. Кроме того, в разные стадии течения ОРПЭ 
картина флуоресценции может отличаться [16].

Ангиография с индоцианином зелёным демон-
стрирует пятнистую гиперфлуоресценцию в ран-
нюю и среднюю фазы исследования, а в позднюю 
фазу — гиперфлуоресцентный ореол кокардоподобной 
формы [16].

Картина АФ может меняться в зависимости от ста-
дии процесса: в начале заболевания может наблюдаться 
незначительное неоднородное усиление аутофлуорес-
ценции, а позже, при разрешении офтальмоскопически 
видимых изменений, проведение АФ позволяет выявить 
усиление аутофлуоресценции с появлением очагов 
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гипоаутофлуоресценции в местах скопления пигмен-
та [11]. Суммарно, при проведении АФ возможна де-
тальная оценка оставшихся в исходе ОРПЭ дефектов 
ПЭС, в том числе плохо различимых офтальмоскопи-
чески.

Несмотря на наличие в литературе подробного описа-
ния клинической картины с использованием инструментов 
мультимодальной визуализации, этиология и патогенез 
ОРПЭ остаются малоизученными. Так, продромальные 
гриппоподобные симптомы накануне манифестации ОРПЭ 
позволили предположить влияние вирусных инфекций 
на развитие заболевания. В отдельных публикациях со-
общается о развитии ОРПЭ после клинической манифе-
стации вирусного гепатита С, пикорнавирусной инфекции, 
но при этом повреждение сетчатки реализуется не вслед-
ствие непосредственного заражения вирусами, а за счёт 
отсроченных иммунных реакций [15, 17, 18]. В семейство 
пикорнавирусов входят энтеровирусы и коксаки-вирусы, 
для которых установлена возможность вызывать острый 
хориоретинит, одностороннюю острую идиопатическую 
макулопатию и другие формы фокального поражения 
сетчатки, морфологически сходные с ОРПЭ [8]. В то же 
время, по данным J. Cho и соавт. [4], наличие предше-
ствующих гриппоподобных симптомов было отмечено 
только у 17 % пациентов. Описаны также случаи разви-
тия ОРПЭ после внутривенного введения бифосфоната 
[19] и после введения вакцины против вируса COVID-19 
[15, 20].

Предполагается, что клиническая картина ОРПЭ 
обусловлена транзиторной дисфункцией клеток ПЭС или 
воспалительным процессом, локализованным преимуще-
ственно на уровне зоны сочленения наружных сегментов 
фоторецепторов с клетками ПЭС, но также возможно 
вовлечение и внутренних сегментов, и тел клеток фото-
рецепторов с развитием в них отёка [4]. Поскольку при 
ОРПЭ повреждение локализуется в макуле, было выдви-
нуто предположение, что патогенез заболевания тесно 
связан с колбочками и особенностями их метаболизма: 
в области фовеа фагоцитоз клетками ПЭС наружных сег-
ментов колбочек достигает 20–30 мкм в сутки, что де-
лает эту зону очень уязвимой при дисфункции клеток 
ПЭС [8]. О дисфункции клеток ПЭС свидетельствует так-
же последующее спонтанное полное обратное развитие 
с функциональным восстановлением сетчатки в течение 
1,5–3 мес.

В представленных нами клинических случаях в острой 
фазе ОРПЭ выявлены транзиторное утолщение хориоидеи 
и ишемические изменения на уровне хориокапилляриса, 
по данным ОКТ-ангиографии, в проекции очаговых изме-
нений наружных слоёв сетчатки. Таким образом, в работе 
впервые описаны признаки не только вовлечения сосуди-
стой оболочки в патологический процесс, но и возмож-
ного первичного поражения хориокапилляров сосудистой 
оболочки со вторичным вовлечением клеток ПЭС и фото-
рецепторного слоя.

Дифференциальный диагноз ОРПЭ проводится 
с острой макулярной нейроретинопатией, острой идио-
патической макулопатией, синдромом множественных 
преходящих белых точек, солнечной ретинопатией, поп-
перс-ретинопатией, которые также проявляются острым 
безболезненным снижением центрального зрения пре-
имущественно монокулярно у людей молодого возраста, 
но имеют свои отличительные клинические проявления 
[16, 21–24].

Для лечения ОРПЭ описано применение пероральных 
стероидов, что не ускорило выздоровления при сравнении 
с пациентами без лечения, а также случай внутривенно-
го введения метипреднизолона в острой стадии с пол-
ным разрешением дефектов наружных слоёв сетчатки 
на 5-й день наблюдения [10, 23, 25]. Тем не менее на се-
годняшний день нет консенсуса о необходимости лечения 
ОРПЭ, поскольку процесс является саморазрешающимся 
и для него характерно спонтанное разрешение с восста-
новлением зрения без каких-либо вмешательств [12].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
ОРПЭ является редким идиопатическим самопроиз-

вольно разрешающимся воспалительным заболеванием 
макулярной зоны сетчатки с характерной картиной при 
проведении мультимодальной визуализации. Вопросы 
этиологии и патогенеза, особенности клинического тече-
ния в разные периоды заболевания, а также возможности 
терапии остаются малоизученными.

Наиболее информативным для постановки диагноза 
ОРПЭ является метод ОКТ, позволяющий в острую стадию 
заболевания визуализировать специфические изменения 
наружных слоёв сетчатки. ОКТ-ангиография может позво-
лить получить новые данные об особенностях перфузии 
хориокапилляриса при ОРПЭ, тем самым расширить име-
ющиеся на сегодняшний день представления о патогене-
зе заболевания.
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