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Резюме
Болезнь Дегоса (БД) — редкое заболевание, проявляющееся мультифокальной васкулопатией, следствием ко-
торой является поражение многих систем, в том числе нервной. Это заболевание затруднительно в диагно-
стике, на сегодняшний день не имеет стандартизированного подхода к лечению.
Представлено клиническое наблюдение пациентки 66 лет, дебютом заболевания у которой стало пораже-
ние кожных покровов. Причиной госпитализации больной явилось поражение центральной нервной системы. 
В ходе дообследования пациентки был установлен диагноз — ишемический инсульт в бассейне левых сред-
ней мозговой, задней мозговой артерий, правой средней мозговой артерии другой установленной этиологии 
по TOAST, асептический лептоменингит, пахименингит, возникшие на фоне основного заболевания. Течение 
БД осложнилось поражением желудочно-кишечного тракта, сердечно-сосудистой системы, а также при-
соединением коронавирусной инфекции, что привело к летальному исходу.
К л ю ч е в ы е  с л о в а :   болезнь Дегоса; злокачественный атрофический папулез; летальный кожно-кишеч-

ный синдром.
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Abstract
Degos disease is a rare disease that manifests itself as multifocal vasculopathy, the consequence of which is the defeat 
of many systems, including the nervous system. This disease is diffi  cult to diagnose, today it does not have a standard-
ized approach to treatment, and it is deadly.
In the presented clinical case, the course of BD is described in a 66-year-old patient, whose debut of the disease was a 
lesion of the skin. The cause of hospitalization of the patient was the defeat of the central nervous system. During the 
additional examination, the patient was diagnosed with ischemic stroke in the basin of the left middle cerebral artery, 
posterior cerebral artery, right middle cerebral artery of another established etiology according to TOAST, aseptic 
leptomeningitis, pachymeningitis. The course of the disease was complicated by damage to the gastrointestinal tract, 
the cardiovascular system, as well as the addition of a coronavirus infection, which led to death.
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Cокращения: БД — болезнь Дегоса; ВВИГ — 
внутривенные иммуноглобулины; ВСА — внутрен-
няя сонная артерия; ГКС — глюкокортикостероиды; 
ПЦР — полимеразная цепная реакция; ЦАГ — цере-
бральная ангиография.

Введение. Болезнь Дегоса (БД), известная так-
же как «злокачественный атрофический папулез, 
летальный кожно-кишечный синдром, диссемини-
рованный кожно-кишечный тромбангиит Кельмей-
ера», это редкое заболевание, проявляющееся муль-
тифокальной васкулопатией (эндотромбоваскулит 
сосудов малого калибра). Оно впервые было описа-
но Degos и соавт. в 1942 г. [1]. В настоящий момент 
в литературе имеются сообщения об около 200 слу-
чаях заболевания [2].

Причина болезни неизвестна. Патогенетические 
механизмы развития папулеза включают первичную 
дисфункцию эндотелиальных клеток (возможно по-
вреждение мононуклеарами), коагулопатию (дефект 
фибринолиза), облитерирующий тромбангиит, ве-
роятно, аутоиммунного генеза (депозиты IgM, G, А, 
связанные с С3-компонентом комплемента в стенках 
и вокруг сосудов). Влияние парамиксовирусов сом-
нительно, а роль генетических факторов изучается 
[3].

Болеют преимущественно люди молодого воз-
раста. Выделяют 2 фазы заболевания: 1-я фаза (от 
нескольких месяцев до нескольких лет, казуистиче-
ский срок — 14 лет) представлена ограниченным 
кожным поражением в виде округлых папул с мра-
морным западающим изъязвляющимся центром, 
покрывающимся серозно-геморрагической, плотно 
прилегающей корочкой и периферическим фиоле-
тово-красным ободком, разрешающихся в оспен-
ноподобные рубчики; 2-я фаза (системное пораже-
ние) наступает при появлении генерализованного 
ишемического тромбангиита в виде поражения ки-
шечника (у 75% пациентов — ишемические язвы 
с перфорацией, кровотечением, перитонитом), вну-
тренних органов (ишемические инфаркты сердца, 
легких, почек) и нервной системы (у 69% пациентов 
обнаруживается поражение центральной нервной 
системы — ишемические инфаркты мозга и пора-
жения зрительного нерва) [4]. Описаны единичные 
случаи поражения ЖКТ, предшествующие измене-
ниям на коже. Хроническая обтурация сосудов ки-
шечника может быть причиной мальабсорбции [5]. 
Причиной летального исхода чаще является перито-
нит вследствие перфорации кишечника, реже — ин-
фаркт головного мозга [6]. Диагноз подтверждается 
гистологически: конусообразный некробиоз (клино-
видный некроз) ткани вследствие тромботической 
окклюзии артериол кожи [7]. Именно результаты 
биопсии играют решающую роль в дифференциаль-
ной диагностике БД, системной красной волчанки, 
гранулематоза с полиангиитом и другими заболева-
ниями соединительной ткани [7].

Чаще (у 64% больных) заболевание диагности-
руют во второй фазе. Средняя продолжительность 
жизни больных со злокачественным атрофическим 

папулезом с момента появления первых кожных 
проявлений составляет 2 года [4]. Случаи, когда 
первая фаза относительно растянута во времени (от 
2 до 7 лет) немногочисленны, условно рассматри-
ваются некоторыми специалистами как доброкаче-
ственный подтип БД [1, 4]. Заболевание смертельно 
опасно, не имеет на сегодняшний день стандартизи-
рованного подхода к лечению [4]. Терапевтические 
методики включали применение дипиридамола, 
дезагрегантов, иммуносупрессоров (ГКС), внутри-
венных иммуноглобулинов (ВВИГ) без значимо-
го эффекта. Некоторую эффективность показали 
экулизумаб и трепростинил, назначение которых 
при данном заболевании не регламентировано (of 
lable). Половина больных БД (47%) не получает 
никакого лечения [4]. Своевременная диагностика 
и раннее назначение генно-инженерной биологиче-
ской терапии и дезагрегантов способны увеличить 
продолжительность и улучшить качество жизни па-
циентов.
Клиническое наблюдение. Пациентка З., 66 лет, 

доставлена бригадой скорой медицинской помощи 
(СМП). Из анамнеза и предоставленной медицин-
ской документации выяснилось, что 5 дней назад 
больная потеряла сознание приблизительно на 2 мин. 
В связи с этим самостоятельно амбулаторно выпол-
нила МРТ-исследование головного мозга, по резуль-
татам которого возникла необходимость проведения 
дифференциальной диагностики между инфарктом 
головного мозга с геморрагическим пропитывани-
ем, крупной сосудистой мальформацией с кровоиз-
лиянием и объемным образованием левой гемисфе-
ры головного мозга. Больная жаловалась на общую 
слабость, замедленность мышления, снижение ап-
петита, учащенное мочеиспускание. В неврологи-
ческом статусе при поступлении были выявлены 
следующие отклонения: мелкоразмашистый гори-
зонтальный нистагм, пальценосовая проба с легкой 
интенцией с двух сторон. Снижения когнитивных 
функций не зафиксировано. При осмотре кожных 
покровов выявлены диссеминированные папулы. 
Учитывая данные нейровизуализации, необходимо-
сти дифференциальной диагностики выявленного 
очагового поражения ЦНС между артериовенозной 
мальформацией и объемным образованием, принято 
решение о госпитализации больной в нейрохирурги-
ческое отделение для дообследования в объеме МРТ 
головного мозга с контрастным усилением и цере-
бральной ангиографии (ЦАГ).

Пациенткой было сообщено, что впервые папу-
лы появились 11 мес. назад на левом, затем правом 
предплечье. Обращалась к дерматологу, которым 
была рекомендована биопсия папул для уточнения 
диагноза. По данным дообследования установлен 
диагноз атрофического папулеза Дегоса. Получала 
дипиридамол, пентоксифиллин, плаквенил, кото-
рые самостоятельно отменила через 3 мес. от начала 
приема. Отмечала постепенное распространение па-
пул по телу (рис. 1, см. 3-ю стр. обложки). Ухудше-
ние состояния наступило около 2 мес. назад, когда 
стали беспокоить общая слабость, замедленность 
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мышления. В то же время стала появляться эпизоди-
ческая боль в животе.

Пациентке была выполнена ЦАГ и выявлена ме-
шотчатая аневризма шейного отдела правой вну-
тренней сонной артерии (ВСА) с широкой шейкой 
размерами 2,7 × 1,5 мм. Данных за артериовенозную 
мальформацию получено не было.

На КТ органов грудной клетки: фиброзные изме-
нения в легких с паравертебральными кальцинатами 
с двух сторон. Также пациентке выполнена диагно-
стическая люмбальная пункция, по результатам ко-
торой было отмечено повышенное содержание бел-
ка — 1,590 г/л.

На МРТ головного мозга с контрастным уси-
лением были выявлены признаки ишемических 
изменений по типу псевдоламинарного некроза 
в левой теменной и затылочной долях, пахиме-
нингиальное и лептоменингиальное накопление 

контрастного препарата, единичные лакунарные 
очаги ишемии в правом полушарии головного моз-
га (рис. 2, 3).

Больная была консультирована неврологом, дер-
матологом. Неврологом был поставлен диагноз: 
«Основной: ишемический инсульт в бассейне левых 
средней мозговой, задней мозговой артерий, правой 
средней мозговой артерии другой установленной 
этиологии по TOAST. Асептический лептоменингит, 
пахименингит. Фоновый: болезнь Дегоса. Сопут-
ствующий: мешотчатая аневризма шейного отдела 
правой ВСА без разрыва».

Дерматологом на основании клинического ос-
мотра, дерматоскопии, данных иммуногистохими-
ческого исследования биоптатов кожи подтвержден 
диагноз БД, рекомендовано лечение препаратами 
экулизумаб, трепростинил, а также обследование же-
лудочно-кишечного тракта. Комиссией из главных 

Рис. 2. МРТ головного мозга в режиме DWI, T2 Flair. Ишемические изменения правой, левых затылочных долей головного 
мозга (отмечены стрелками)
Fig. 2. MRI of the brain in DWI, T2 Flair mode. Ischemic changes of the right and left occipital lobes of the brain (marked by arrows)

Рис. 3. МРТ головного мозга в режиме Т1 с контрастным усилением. Активное накопление контрастного препарата твердой 
мозговой оболочкой левого полушария головного мозга. Лептоменингеальное накопление контрастного препарата в левой 
теменной и затылочной доле с частичным распространением на височную долю головного мозга (отмечено стрелками)
Fig. 3. Contrast-enhanced T1 brain MRI. Active accumulation of contrast agent by the dura mater of the left cerebral hemisphere. 
Leptomeningeal accumulation of contrast agent in the left parietal and occipital lobes with partial spread to the temporal lobe of the 
brain (marked by arrows)
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внештатных специалистов одобрено проведение 
данной терапии off  lable.

На протяжении госпитализации у пациентки 
постепенно усиливались диспептические явления. 
При дообследовании была выявлена обширная ге-
моррагическая инфильтрация стенок желудка, а так-
же признаки воспалительных изменений толстой 
кишки, жидкостного пропитывания параколон слева. 
Больная наблюдалась хирургами, клиническим фар-
макологом, проводилось консервативное лечение.

На 5-е сутки госпитализации был диагностирован 
тромбоз глубоких вен нижних конечностей. Транс-
фузиолог с учетом гиперкоагуляционного синдрома 
по данным ультразвуковых и лабораторных методов 
исследований, но геморрагическим характером по-
ражения стенок желудка, рекомендовал лечение ан-
тикоагулянтами.

На 6-е сутки госпитализации у пациентки раз-
вилась задержка мочеиспускания, установлен уре-
тральный катетер. Был зафиксирован подъем тем-
пературы тела пациентки. При выяснении причины 
лихорадки установлены двусторонние инфильтра-
тивные изменения легочной паренхимы по типу «ма-
тового стекла» по результатам КТ органов грудной 
клетки, положительный результат ПЦР на COVID. 
Было принято решение о переводе пациентки в ин-
фекционный корпус. Однако после перевода была 
подтверждена перфорация кишечника, перитонит, 
в связи с чем инициация терапии экулизумабом 
и трепростинилом признана нецелесообразной, 
больная была госпитализирована в другое лечеб-
ное учреждение для хирургического лечения абдо-
минальной патологии у больных с коронавирусной 
инфекцией. Пациентка была оперирована, получала 
антибактериальную терапию, однако на 4-е сутки 
после операции наступил летальный исход в связи 
с кардиологическими осложнениями.

Обсуждение. В настоящее время в литературе 
описаны немногочисленные, но крайне разнообраз-
ные клинические проявления поражения нервной 
системы у пациентов с БД. Их первым признаком 
может быть головная боль [8]. Однако гораздо чаще 
поражение нервной системы при БД проявляется 
в форме очаговых двигательных, чувствительных 
нарушений, фокальных эпилептических приступов, 
гиперкинезов, изменений высших мозговых функ-
ций, снижения слуха, нарушения функций тазовых 
органов [9, 10]. При нейровизуализационном обсле-
довании наиболее часто выявляются двусторонние 
асимметричные очаги ишемии головного мозга, суб-
дуральные гигромы [8–11]. Гораздо реже встречает-
ся поражение мягкой мозговой оболочки, которое 
проявляется накоплением ею контрастного вещества 
при отсутствии признаков активного воспалительно-
го процесса по данным клинического анализа ликво-
ра, крови [8, 10]. В двух работах описано повышение 
уровня белка ликвора у пациентов с БД с поражени-
ем ЦНС [11, 12].

При анализе литературы были найдены случаи 
поражения вещества спинного мозга, которое мо-
жет быть симптомным, проявляться нарушениями 

движений, чувствительности, функций тазовых 
органов [10, 12]. Упоминаются случаи и бессим-
птомного поражения спинного мозга, выявляемого 
при МРТ [9, 13]. Из клиники Мэйо представлены 
данные о развитии полирадикулоневропатии у паци-
ентов с БД. Среди них у 1 больного были отмечены 
симптомы полиневропатии, подтвержденные харак-
терными изменениями при электронейромиографии, 
а еще у 4 пациентов при нейрофизиологическом об-
следовании отклонений не было выявлено [11].

Поражение зрительного нерва также может яв-
ляться симптомом БД. В одном из представленных 
клинических случаев у больной в возрасте 58 лет 
развился дефект поля зрения, который был тракто-
ван как проявление дебюта рассеянного склероза 
в виде левостороннего ретробульбарного неврита. 
После курса пульс-терапии в течение 2 мес. развился 
левосторониий амавроз. При дообследовании была 
установлен диагноз БД [12]. Описан также случай 
поочередного развития амавроза обоих глаз у девоч-
ки 5 лет [9].

В описанном нами случае зафиксировано позднее 
начало заболевания — 65 лет. Обращает на себя вни-
мание факт фиброзных обызвествленных изменений 
в легких, сформированных, как предполагалось, 
на фоне саркоидоза, по поводу которого пациентка 
наблюдалась в 46-летнем возрасте. Однако, возмож-
но, что имело место поражение легких при БД [5]. 
По данным литературы, не было найдено данных 
о взаимосвязи таких заболеваний, как БД и саркои-
доз.

В представленном случае заболевание развива-
лось скоротечно: от его дебюта до летального исхо-
да прошло 11 мес. Гистологическое подтверждение 
проведено на 10-й месяц болезни. Экулизумаб и тре-
простинил не были назначены вовремя. Необходи-
мость госпитализации в стационар возникла из-за 
поражения головного мозга и его оболочек. Пер-
вые неврологические симптомы развились за 2 мес. 
до госпитализации, они проявились в форме субъ-
ективного ощущения «замедленности мышления». 
Причиной поступления в стационар стало однократ-
ное синкопально подобное состояние неустановлен-
ной этиологии.

По результатам МРТ головного мозга с контраст-
ным усилением были выявлены лакунарные очаги 
ишемии, типичные для БД. По данным ЦАГ наруше-
ний проходимости интракраниального сосудистого 
русла не было выявлено. Однако обнаружено леп-
томенингиальное и пахименингиальное накопление 
контраста. В общем анализе крови, ликвора данных 
за активный воспалительный процесс не было, но 
отмечено повышенное содержание белка в церебро-
спинальной жидкости — 1,590 г/л.

Особенностью случая является выявление у па-
циентки милиарной мешотчатой аневризмы шейного 
отдела правой ВСА. Учитывая, что такая локализа-
ция аневризмы встречаются крайне редко, ее возник-
новение может быть объяснено как проявлением си-
стемной васкулопатии Дегоса, так и сопутствующим 
заболеванием.
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ИССЛЕДОВАНИЯ И КЛИНИЧЕСКИЕ НАБЛЮДЕНИЯ

В первой фазе заболевания проводилась терапия 
антиагрегантными препаратами, которые пациент-
ка отменила самостоятельно в связи с отсутствием 
ощутимого положительного эффекта. В течение го-
спитализации в НИИ СП больная получала ангикоа-
гулянты, а экулизумаб был назначен пациентке лишь 
после окончательной верификации диагноза, однако 
получить его она не успела в связи с развитием пер-
форации кишечника и перитонита.

Скоротечность наступления летального исхода 
может объясняться тем, что присоединившаяся ин-
фекция COVID-19 могла усугубить течение ангиита, 
спровоцировав быстрое развитие тромбозов сосудов 
малого и среднего калибра, вен нижних конечностей, 
острых ишемических язв кишечника и перитонита.
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