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Резюме. Представлено описание клинического случая синдрома Толосы–Ханта (СТХ) и краткий обзор лите-
ратуры. Для описанного клинического случая характерны три особенности, которым не уделялось доста-
точного внимания в литературе: 1) наличие за несколько лет до развития типичного эпизода СТХ рецидиви-
рующих болей вне орбиты в сочетании с птозом без диплопии; 2) недостаточный и нестойкий клинический 
ответ на стандартные дозы глюкокортикоидов при высокой эффективности пульс-терапии метилпредни-
золоном с последующим пероральным приемом преднизолона; 3) более длительный, чем требуется, согласно 
Международной классификации головных болей (ICHD-3), временной промежуток между развитием цефа-
лалгии и появлением глазодвигательных нарушений. Данное клиническое наблюдение расширяет представле-
ния о клинической картине и лечении СТХ.
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Abstract. A description of a clinical case of Tolosa–Hunt syndrome (THS) and a brief review of the literature are pre-
sented. The described clinical case is characterized by three features that have not received suffi  cient attention in the 
literature: 1) the presence of recurrent pain outside the orbit in combination with ptosis without diplopia several years 
before the development of a typical episode of THS; 2) insuffi  cient and unstable clinical response to standard doses 
of glucocorticoids with high effi  ciency of pulse therapy with methylprednisolone followed by oral administration of 
prednisolone; 3) a longer than required according to the international classifi cation of headaches (ICHD-3) time in-
terval between the development of cephalalgia and the appearance of oculomotor disorders. This clinical observation 
expands the understanding of the clinical picture and treatment of THS.
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Сокращения: КТ — компьютерная томогра-
фия; МРТ — магнитно-резонансная томография; 
НПВП — нестероидные противовоспалительные 
препараты; СТХ — синдром Толосы–Ханта.

Введение. Синдром Толосы–Ханта (СТХ) — ред-
ко встречающееся заболевание, которое характери-
зуется односторонней орбитальной болью в сочета-
нии с поражением одного или нескольких черепных 
нервов (обычно глазодвигательных и первой ветви 
тройничного нерва). Это состояние вызывается гра-
нулематозным воспалением стенки кавернозного 
синуса, иногда в комбинации с поражением верхней 
глазничной щели и орбиты [1–4].
Представляем клиническое наблюдение. Мужчи-

на, 51 год, поступил с жалобами на давящую боль 
в левой теменно-височной и орбитальной областях. 
Пациент оценивал интенсивность боли на 6–7 бал-
лов по 10-балльной визуальной аналоговой шкале 
боли. Также пациента беспокоило двоение.

При сборе анамнеза стало известно, что пациент 
считал себя здоровым. Около 3 лет назад впервые 
появились кратковременные эпизоды болевых при-
ступов частотой несколько раз в день по типу «удара 
током» в левой височной области. Позже боль при-
обрела давящий характер, а также появился легкий 
птоз. Проходил неспецифическое лечение (нестеро-
идные противовоспалительные препараты (НПВП), 
нейропротекторы) с положительной динамикой в от-
ношении боли и птоза. В марте 2023 г. возникла да-
вящая боль в левой височно-теменной области с во-
влечением левой глазницы. Выполнена МРТ головы, 
выявлены признаки нейроваскулярного конфликта 
между тройничным нервом и верхней мозжечковой 
артерией, которые не подтвердились при повторной 
оценке снимков более опытным специалистом. Про-
ходил амбулаторное лечение по месту жительства. 
Получал карбамазепин (400 мг в сутки 2 нед.), дек-
саметазон (8 мг в сутки 7 дней) и НПВП. На фоне 
лечения отмечал регресс болевого синдрома. Через 
несколько дней после завершения амбулаторного 

лечения вновь возникли описанные выше боли, про-
должил прием карбамазепина в дозе 400 мг в сутки, 
однако уже без эффекта. Неоднократно вызывал бри-
гаду скорой медицинской помощи для купирования 
болевого синдрома. Отмечал уменьшение боли по-
сле введения дексаметазона в дозе 8–12 мг. 15 апреля 
возникло двоение при взгляде влево, ощущение голо-
вокружения и неустойчивости при ходьбе. В течение 
недели ежедневно принимал НПВП и дексаметазон 
в дозе 16 мг, на фоне чего отмечалось кратковремен-
ное уменьшение боли при сохранении остальных 
симптомов. 17 апреля госпитализирован в невроло-
гическое отделение. При осмотре выявлена недоста-
точность отводящего нерва слева (рис. 1А).

В остальном неврологический статус без измене-
ний.

Лабораторные методы исследования (общий кли-
нический и биохимический анализ крови, общий 
анализ мочи), рентгенография легких, электрокар-
диография без особенностей. Нарушений остроты 
зрения и полей зрения не выявлено, глазное дно без 
патологии.

22 апреля выполнена МРТ головного мозга с кон-
трастным усилением. Вещество головного мозга 
было без патологических изменений, однако в про-
екции передних отделов левого кавернозного сину-
са визуализировано включение, интенсивно нака-
пливающее контрастное вещество. По сигнальным 
характеристикам данное включение могло соответ-
ствовать неспецифическому гранулематозному вос-
палению стенки синуса (рис. 2А). МРТ-ангиография 
не выявила каких-либо отклонений.

На основании клинической картины (болевая оф-
тальмоплегия) и данных МРТ (воспаление стенки 
кавернозного синуса) установлен диагноз «синдром 
Толосы–Ханта». Проведена дифференциальная диа-
гностика с опухолевыми процессами (МРТ), сосуди-
стыми (ангиография) и воспалительными (лабора-
торные анализы) заболеваниями (табл. 2).

Назначена терапия дексаметазоном в дозе 16 мг 
и габапентином в дозе 900 мг в сутки. На третий 

Рис. 1. Объем движения горизонтальных движений глаз пациента: верхний ряд — пациент смотрит прямо; средний ряд — 
пациент смотрит вправо; нижний ряд — пациент смотрит влево; А — регистрация при поступлении; Б — через 5 дней; В — 
через 3 мес.
Fig. 1. Horizontal eye movements: top row — the patient is looking straight; middle row — the patient is looking to the right; bottom 
row — the patient is looking to the left; A — registration upon admission; Б — after 5 days; В — after 3 months



58

РОССИЙСКИЙ НЕВРОЛОГИЧЕСКИЙ ЖУРНАЛ, № 6, 2023
DOI 10.30629/2658-7947-2023-28-6-56-61

ИССЛЕДОВАНИЯ И КЛИНИЧЕСКИЕ НАБЛЮДЕНИЯ

день терапии у пациента присоединились призна-
ки недостаточности глазодвигательного нерва слева 
(умеренно выраженный птоз, нарушение движения 
глазного яблока по вертикали и кнутри (рис. 1Б). 
Выраженность болевого синдрома не изменилась. 
Ввиду отрицательной динамики принято решение 
о проведении курса пульс-терапии метилпреднизо-
лоном в дозе 1000 мг в течение пяти дней. На второй 
день болевой синдром полностью регрессировал. 
По завершении курса глазодвигательные нарушения 
оставались на прежнем уровне. Пациент выписан 
на амбулаторное лечение с рекомендацией приема 
преднизолона в дозе 100 мг в день в течение меся-
ца с постепенным снижением дозы в течение еще 
2 мес. Повторная консультация пациента состоялась 
8 июня. На момент осмотра глазные щели равные, 
сохранялось небольшое ограничение движения ле-
вого глаза кнутри (рис. 1В).

Через 3 мес. после выписки из стационара выпол-
нена контрольная МРТ головного мозга (рис. 2Б), 
которая продемонстрировала в сравнении с иссле-
дованием от 22 апреля положительную динамику 
в виде уменьшения узелкового включения в объеме 
в проекции передних отделов левого кавернозного 
синуса.

Обсуждение. Развитие клинических проявлений 
СТХ связано с компрессией глазодвигательного и/
или блокового и/или отводящего нервов и часто 
первой ветви тройничного нерва вследствие грану-
лематозного воспаления стенки кавернозного сину-
са [1–4]. Обычно при СТХ невропатическая боль 
в верхней части лица и глазнице, связанная с пора-
жением первой ветви тройничного нерва, является 

первым симптомом, к которому через несколько 
дней или недель присоединяются глазодвигатель-
ные нарушения. Боль интенсивная (до 8–9 баллов 
по ВАШ) и не купируется НПВП, что наглядно пред-
ставлено в клиническом случае. Глазодвигательная 
дисфункция может манифестировать диплопией, 
птозом (проптозом) и страбизмом в зависимости 
от вовлечения соответствующих нервов. Fateen Ata 
и соавт. проанализировали госпитальную когорту 
из 31 пациента с СТХ, проживающих в Катаре. Сред-
ний возраст пациентов составил 40 (32–48,5) лет, 
71% были мужчинами. Недостаточность глазодви-
гательного нерва отмечалась в 71% случаев (полная 
недостаточность у 16% пациентов, частичная — 
у 55%). Нарушение иннервации зрачка имело место 
у трети пациентов. Дисфункция отводящего нерва 
наблюдалась 55% пациентов, поражение блоково-
го нерва — в 26% случаев [5]. В когорте Hyun-Jae 
Kim и соавт. (2023, Южная Корея), включавшей 91 
пациента с СТХ, глазодвигательный нерв вовлекал-
ся у 52% пациентов [6]. В нашем случае глазодвига-
тельные нарушения манифестировали дисфункцией 
отводящего нерва с последующим присоединением 
недостаточности глазодвигательного нерва без во-
влечения его автономных волокон.

Средний интервал между развитием боли и гла-
зодвигательной дисфункции составляет 8 дней [7]. 
В представленном случае болевой синдром (по типу 
«удара током» в левой височной области), сопрово-
ждаемый проптозом, возник за 3 года до основного 
эпизода СТХ. Данный эпизод не соответствует меж-
дународным критериям СТХ, однако, по нашему 
мнению, может иметь непосредственное отношение 

Рис. 2. МРТ головного мозга с контрастированием: А — при поступлении; Б — через 3 мес.
Fig. 2. MRI of the brain with contrast: A — upon admission; B — after 3 months
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к заболеванию. В рамках настоящего эпизода имел 
место типичный болевой синдром, но он предше-
ствовал развитию глазодвигательных нарушений 
более чем за 2 нед., что также противоречит диа-
гностическим критериям СТХ [8] (табл. 1). Следует 
отметить, в исследовании X. Zhang и соавт., посвя-
щенном валидации данных критериев, показано, что 
у каждого десятого пациента временной интервал 
между развитием болевого синдрома и глазодви-
гательных нарушений составляет 16–30 дней [9]. 
Использование диагностических критериев ICHD-3 
сопряжено с 40% вероятностью как ложноотрица-
тельного, так и ложноположительного результата, 
что необходимо учитывать в клинической практике 
[10].

Для верификации диагноза используется МРТ 
головного мозга, которая является альтернативой 
биопсии. Характерно увеличение и выпуклость 
твердой мозговой оболочки, в том числе с наличием 
патологической ткани, интенсивно накапливающей 
контрастное вещество. Также может наблюдаться ло-
кальное сужение кавернозного сегмента сонной ар-
терии. Возможно распространение процесса на ип-
силатеральную верхушку орбиты, клиновидный 
синус или среднюю черепную ямку. Так, в когорте 
Fateen Ata и соавт. МРТ-признаки гранулематозного 
воспаления наблюдались у 65% пациентов. Во всех 
случаях обнаружено поражение кавернозного сину-
са, у трети пациентов вовлекался зрительный нерв, 
у четверти — верхушка орбиты или верхняя глазнич-
ная щель [5]. В когорте Hyun-Jae Kim и соавт. экстра-
кавернозные очаги наблюдались у трети пациентов 
с типичным поражением кавернозного синуса. При-
мечательно, что у пяти пациентов имелось только 
экстракавернозное поражение [11]. В более раннем 
исследовании Rui Hao и соавт., включавшем 22 слу-
чая СТХ, установленного в соответствии с критери-
ями ICHD-3-бета, гранулематозное воспаление визу-
ализировано у 9 из 10 пациентов [7].

Ранее для описания случаев синдрома без изме-
нений на МРТ использовался термин «доброкаче-
ственный СТХ», однако такая формулировка про-
тиворечит актуальным диагностическим критериям 
ICHD-3. За МРТ-негативной болевой офтальмопле-
гией может скрываться диабетическая краниальная 
невропатия или рецидивирующая болевая офталь-
моплегическая невропатия (прежде известная как 
офтальмоплегическая мигрень и проявляющаяся 
приступами односторонней головной боли в соче-
тании с дисфункцией глазодвигательных нервов) 
[7, 12]. Следует отметить, что МРТ у ряда пациен-
тов может иметь ложноотрицательный результат 
при ее выполнении в ранние сроки. В таких случаях 
повторное исследование способствует постановке 
диагноза, однако рекомендуемый срок его выпол-
нения варьирует от нескольких дней до нескольких 
недель и должен определяться индивидуальным 
течением заболевания. Повторная визуализация по-
казана пациентам с персистирующей головной бо-
лью в сочетании с глазодвигательной дисфункцией, 
а также при вовлечении в процесс ранее интактных 

глазодвигательных нервов [13]. Для исключения 
сосудистых причин синдрома кавернозного синуса 
(аневризма, каротидно-кавернозное соустье, геман-
гиома, гигантоклеточный артериит) целесообразно 
выполнение ангиовизуализации в виде КТ-, МРТ- 
или селективной церебральной ангиографии [1].

Дифференциальную диагностику СТХ следует 
проводить в рамках синдрома кавернозного синуса 
(табл. 2) [14].

«Красными флажками» в отношении заболева-
ний, схожих с СТХ, но имеющих более опасный 
характер, являются наличие симптомов системных 
заболеваний, другой помимо глазодвигательной дис-
функции неврологический дефицит, иммуносупрес-
сия или злокачественное новообразование в анам-
незе, нетипичная МРТ-картина, вовлечение второй 
или третьей ветви тройничного нерва, отсутствие 
клинического и МРТ-улучшения, а также выражен-
ное снижение зрения [1].

Основой лечения СТХ является использова-
ние глюкокортикостероидов, однако оптималь-
ный режим дозирования и длительность терапии 
окончательно не установлены. Наиболее часто ис-
пользуется преднизолон в дозе > 0,5–1 мг/кг с по-
степенным снижением дозы в течение 3–4 мес. [1]. 
В когорте Rui Hao и соавт. регресс болевого син-
дрома наблюдался у 9 из 10 пациентов в течение 72 
ч от начала лечения, однако ни у одного пациента 
не регрессировали глазодвигательные нарушения 

Т а б л и ц а  1
Диагностические критерии синдрома Толосы–Ханта (Междуна-
родная классификация головной боли, 3-е издание, 2018)

А.  Односторонняя орбитальная или периорбитальная головная 
боль, отвечающая критерию С

В. Выполняются оба следующих условия:
1.  Данные МРТ или биопсии, подтверждающие гранулематозное 

воспаление в области кавернозного синуса, верхней 
орбитальной щели или орбиты

2.  Поражение одного или нескольких ипсилатеральных черепных 
нервов (III, IV и/или VI)

С.  Доказательство причинно-следственной связи должно быть 
подтверждено двумя признаками:

1.  Головная боль располагается на стороне гранулематозного 
воспаления

2.  Головная боль появилась менее чем за две недели 
до поражения III, IV и/или VI черепного нерва или развивалась 
параллельно их поражению

D. Не соответствует другому диагнозу МКГБ-3

T a b l e  1
Diagnostic criteria for Tholosa–Hunt syndrome (International 
Classifi cation of Headache Disorders, 3rd edition, 2018)

А. Unilateral orbital or periorbital headache fulfi lling criterion C
В. Both of the following:
1.  Granulomatous infl ammation of the cavernous sinus, superior 

orbital fi ssure or orbit, demonstrated by MRI or biopsy
2.  Paresis of one or more of the ipsilateral III, IV and/or VI cranial 

nerves
С. Evidence of causation demonstrated by both of the following:
1.  Headache is ipsilateral to the granulomatous infl ammation
2.  Headache has preceded paresis of the III, IV and/or VI nerves 

by ≤ 2 weeks, or developed with it
D. Not better accounted for by another ICHD-3 diagnosis
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[7]. В когорте Fateen Ata и соавт. в большинстве 
случаев стартовая доза преднизолона составляла 60 
мг, а длительность терапии варьировала от 6 до 10 
нед. Полное восстановление достигнуто у 65% па-
циентов [5]. В работах последних лет обсуждается 
целесообразность проведения пульс-терапии кор-
тикостероидами. Так, Samwel Msigwa и соавт. счи-
тают, что данная схема лечения позволяет быстрее 
достичь восстановления [15]. В когорте H. Kim 
и соавт. все 11 пациентов получили терапию ме-
тилпреднизолоном, из них пятеро — внутривенно 
в дозе 1000 мг в течение 3 дней. В результате у 10 
из 11 пациентов симптомы полностью регрессиро-
вали [16]. В исследовании Hyun-Jae Kim и соавт. 
показано, что лечение высокими дозами кортико-
стероидов ассоциировано со снижением длитель-
ности симптомов и продолжительности всего курса 
терапии [11].

Клиническое улучшение (регресс боли с последу-
ющим восстановлением функции черепных нервов) 
в ответ на терапию кортикостероидами, как в слу-
чае нашего пациента, чрезвычайно характерно для 
СТХ, и его отсутствие должно вызывать сомнения 
в диагнозе и инициировать поиск других причин. 
Динамика МРТ-картины в ответ на терапию корти-
костероидами выступает важнейшим подтверждени-
ем диагноза. Однако нейровизуализационное улуч-
шение отстает от клинического, и патологические 
изменения могут сохраняться несколько месяцев 
[1]. По данным F. Ata и соавт., рецидив заболевания 
наблюдается у каждого десятого пациента и более 
характерен для женщин [5]. В исследовании Hyun-
Jae Kim и соавт. частота рецидивов оказалась более 
высокой — 27,5% [11]. М.Ю. Максимовой и соавт. 

описан клинический случай рецидивирующего тече-
ния СТХ у мужчины 47 лет. При МРТ обнаружен не-
специфический воспалительный процесс в стенках 
левого кавернозного синуса c переходом на левую 
верхнюю глазничную щель, а также накопление кон-
трастного вещества утолщенной твердой мозговой 
оболочкой [4].

Заключение. Можно выделить три ключевые 
особенности синдрома у описанного пациента, кото-
рым не уделялось достаточного внимания в литера-
туре:

1)  развитие за несколько лет до классического 
эпизода рецидивирующих болей вне орбиты 
в сочетании с птозом без диплопии;

2)  временной промежуток между развитием це-
фалгии и появлением глазодвигательных рас-
стройств у пациента превышал требуемые 
ICHD-3 2 нед.;

3)  недостаточный и нестойкий клинический от-
вет на стандартные дозы глюкокортикоидов 
при высокой эффективности пульс-терапии 
метилпреднизолоном с последующим прие-
мом преднизолона.

Данные особенности указывают на существен-
ную индивидуальную вариабельность течения гра-
нулематозного воспаления кавернозного синуса 
и его чувствительности к иммуносупрессивной те-
рапии, что должно стать предметом дальнейших на-
блюдений и исследований.
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сутствии конфликтов интересов, связанных с насто-
ящим исследованием.
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имело спонсорской поддержки.

Т а б л и ц а  2
Дифференциальная диагностика синдрома Толосы–Ханта

Группа заболеваний Заболевание
Опухоли Исходят из кавернозного синуса (шваннома, нейрофиброма, менингиома, гемангиома, 

гемангиоперицитома, липома, меланома)
Прорастают из близлежащих структур (аденома гипофиза, хондросаркома, ювенильная 
назофарингеальная ангиофиброма, назофарингеальная карцинома, рабдомиосаркома и др.)
Системные опухоли (лимфома, множественная миелома, гистиоцитоз)
Метастазы

Сосудистые заболевания Аневризма внутренней сонной артерии, каротидно-кавернозное соустье, тромбоз кавернозного синуса
Воспалительные заболевания Инфекционные (синусит, туберкулез, актиномикоз)

Неинфекционные (саркоидоз, IgG4-заболевания, гигантоклеточный артериит, гранулематоз 
с полиангиитом)

T a b l e  2
Diff erential diagnosis of Tolosa–Hunt syndrome

Group of diseases Disease
Tumors Originate from the cavernous sinus (schwannoma, neurofi broma, meningioma, hemangioma, 

hemangiopericytoma, lipoma, melanoma)
Grow from nearby structures (pituitary adenoma, chondrosarcoma, juvenile nasopharyngeal angiofi broma, 
nasopharyngeal carcinoma, rhabdomyosarcoma, etc.)
Systemic tumors (lymphoma, multiple myeloma, histiocytosis)
Metastases

Vascular diseases Internal carotid artery aneurysm, carotid-cavernous junction, cavernous sinus thrombosis
Infl ammatory diseases Infectious (sinusitis, tuberculosis, actinomycosis)

Non-infectious (sarcoidosis, IgG4 diseases, giant cell arteritis, granulomatosis with polyangiitis)
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