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Синдром Когана как междисциплинарная проблема 
(обзор литературы)
Т. Р. Дудов, П. В. Корой, Н. Н. Гладких, А. В. Ягода, С. А. Козакова

ФГБОУ ВО «Ставропольский государственный медицинский университет» Минздрава России, 
Ставрополь, Россия

РЕЗЮМЕ
Синдром Когана – системный васкулит, принадлежащий к группе вариабельных васкулитов. Он характеризуется поражением глаз 
(интерстициальный кератит) и аудиовестибулярной системы (нейросенсорная тугоухость, вестибулярные нарушения), реже – развитием 
системных проявлений (аортит, неврологическая патология). Системное поражение с вовлечением глаз и аудиовестибулярного аппарата 
требует дифференциальной диагностики с широким спектром болезней, в том числе гранулематозома Вегенера. В обзоре подробно 
освещены данные об этиопатогенезе, клинической картине, диагностике, принципах терапии и прогнозе этого редкого заболевания. 
Сложность диагностики и лечения синдрома Когана подчеркивает необходимость междисциплинарного подхода к ведению таких пациентов.
КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: синдром Когана, интерстициальный кератит, нейросенсорная тугоухость, вестибулярные нарушения, аортит, 
иммуносупрессивная терапия.
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Синдром Когана – системный васкулит с вариабельным 
вовлечением сосудов любого калибра (мелкого, среднего, 

крупного) и типа (вен, артерий, капилляров), характеризу-
ющийся поражением глаз и аудиовестибулярной системы, 
реже – сердечно-сосудистой, нервной систем, опорно-дви-
гательного аппарата и желудочно-кишечного тракта [1–3].

Эпидемиология
В 1934 г. R. F. Morgan и C. J. Baumgartner впервые опи-

сали сочетание несифилитического интерстициального 
кератита с вестибулярной дисфункцией. В 1945 г. амери-
канский офтальмолог D. Cogan охарактеризовал 4 случая 
двустороннего кератита в комбинации с аудиовестибуляр-
ными расстройствами и выделил их в отдельный синдром, 
позже названный его именем [1, 4, 5].

Синдром Когана относится к редким заболеваниям: 
на сегодняшний день имеется информация о 300–450 
случаях, однако реальный уровень заболеваемости может 
быть выше из-за сложностей в диагностике [5].

Заболевание чаще встречается у молодых людей евро-
пеоидной расы, реже регистрируется в арабских странах 
и странах Ближнего Востока. Дебют приходится на третью 
декаду жизни (средний возраст заболевших – 22–29 лет), 
охватывая, однако, широкий возрастной диапазон (от 3 
до 63 лет) без гендерных различий или наследственной 
предрасположенности [1, 4, 6–9].

Этиология и патогенез
Этиология неизвестна. Триггерами васкулита являются 

инфекции, вакцинация, курение, запускающие аутоиммун-
ный процесс с образованием антител к антигенам внут-
реннего уха, роговицы и эндотелия, антинейтрофильных 
цитоплазматических антител (АНЦА) [1, 10]. В качестве 
причины предполагалось инфицирование Chlamydia psittaci 
или trachomatis ввиду выявления у пациентов повышенных 
титров соответствующих антител, однако в связи с неэф-
фективностью антибактериальной терапии этиологическая 
роль хламидий была исключена [11].

В патогенезе важную роль играет феномен «моле-
кулярной мимикрии», при котором чужеродные агенты 
и собственные клетки организма имеют схожие анти-

генные детерминанты. Состоящий из 12 аминокислот 
пептид Когана имеет сходство с белками реовирусов 3-го 
типа, кинезинами жгутиковых микроорганизмов и дру-
гими белками, которые, попадая в организм человека, 
вызывают выработку антител, перекрестно реагирующих 
с аутоантигенами, экспрессирующимися на эндотелио-
цитах, фибробластах, лимфоцитах, клетках нейроглии, 
внутреннего уха, улиткового и вестибулярного аппарата, 
роговицы, сетчатки [1, 3, 11].

В результате происходит активация клеточного и гу-
морального иммунитета, гиперпродукция цитокинов 
(интерлейкина‑1β), адгезинов (молекулы межклеточной ад-
гезии‑1), сосудистого эндотелиального фактора, повреждение 
эндотелия сосудов. Наблюдаются лимфоплазмоцитарная 
инфильтрация тканей внутреннего уха, роговицы, потеря 
кохлеарных нейронов, развиваются дегенеративные изменения 
в кортиевом органе, атрофия и демиелинизация вестибуло-
кохлеарного черепного нерва. Кроме того, могут регистриро-
ваться лимфоидная инфильтрация, миксоматозные изменения, 
фибриноидный некроз стенок и клапана аорты [1, 4].

Классификация
Общепринятая классификация васкулита не разра-

ботана.
Выделяют типичный синдром Когана, который про-

является интерстициальным кератитом, вестибулярной 
дисфункцией (сходной с болезнью Меньера) и постепенной 
потерей слуха; интервал между глазными и вестибуляр-
ными симптомами составляет менее двух лет (от 1 до 3–6 
мес) [1, 4, 5, 8, 12].

При атипичном синдроме Когана отмечаются пора-
жения глаз, отличные от кератита, в сочетании с харак-
терными аудиовестибулярными проявлениями или ин-
терстициальный кератит в сочетании с вестибулярными 
симптомами, не напоминающими болезнь Меньера. Также 
могут развиваться системные проявления, а интервал 
между глазными и аудиовестибулярными симптомами со-
ставляет более 2 (2–11) лет. Этот вариант характеризуется 
худшим прогнозом [1, 3–5, 8].

V. D’Aguanno и соавт. были предложены диагностиче-
ские критерии синдрома Когана (табл.) [1].

Cogan’s syndrome as an interdisciplinary problem  
(literature review)
T. R. Dudov, P. V. Koroy, N. N. Gladkikh, A. V. Yagoda, S. A. Kozakova

Stavropol State Medical University, Stavropol, Russia
SUMMARY
Cogan’s syndrome is a systemic vasculitis belonging to the group of variable vasculitis. It is characterized by damage to the eyes (interstitial 
keratitis) and the audiovisual system (sensorineural hearing loss, vestibular disorders), less often by the development of systemic manifestations 
(aortitis, neurological disorders). Systemic damage involving the eyes and audiovestibular apparatus requires differential diagnosis of a wide range 
of diseases, including Wegener's granulomatosis. The review provides detailed information on the etiopathogenesis, clinical picture, diagnosis, 
principles of therapy, and prognosis of this rare disease. The complexity of the diagnosis and treatment of Cogan’s syndrome highlights the need 
for an interdisciplinary approach to the management of such patients.
KEYWORDS: Cogan’s syndrome, interstitial keratitis, sensorineural hearing loss, vestibular disorders, aortitis, immunosuppressive therapy.
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Таблица
Диагностические критерии синдрома Когана [1]

Обязательные:
–  нейросенсорная тугоухость;
–  воспалительное заболевание глаз;
–  исключение альтернативных причин воспаления и инфекции 
(например, туберкулеза и сифилиса)
Преимущественные дополнительные:

–  головокружение, атаксия;
–  шум в ушах;
–  неспецифические симптомы: потеря веса, лихорадка, 
лимфаденопатия, головная боль
Возможные дополнительные:

–  васкулит;
–  положительные маркеры системного воспаления

Клиническая картина
В 20–50 % случаев болезни предшествует инфекция 

верхних дыхательных путей (ринит, фарингит и др.), реже – 
кишечная или стоматологическая инфекция, вакцинация 
[1, 10]. В 43–90 % случаев заболевание манифестирует 
появлением аудиовестибулярных расстройств, в 41 % – 
поражением глаз, в 16 % – поражением глаз и слухового 
аппарата, в 5 % случаев начинается с системных проявлений. 
Глазные симптомы, как правило, возникают через несколько 
месяцев или лет после вестибулярных расстройств.

Поражение вестибулокохлеарной системы
Связано с васкулитом внутренней слуховой артерии, 

лимфоплазмоцитарной инфильтрацией улитки, потерей 
слуховых нейронов, с дегенерацией Кортиева органа 
и атрофией вестибулокохлеарного нерва [5].

В первую очередь поражается вестибулярный аппа-
рат (90 %), затем через несколько дней или недель во-
влекается кохлеарная система. При типичном варианте 
имеется сходство с болезнью Меньера: внезапное на-
чало, системное головокружение, тошнота, рвота, шум 
в ушах, осциллопсия, атаксия [1, 5, 9]. Нарушение слуха 
проявляется повторяющимися эпизодами потери слуха 
по типу односторонней (20 %) или двусторонней (50 %) 
нейросенсорной тугоухости, которая быстро прогресси-
рует, приводя через 1–3 месяца к глухоте (20–43 %), чаще 
необратимой [1, 3, 9]. При развитии слухового дефицита 
вестибулярный синдром, как правило, регрессирует [11, 
12]. У 20 % больных наблюдается спонтанный нистагм [1].

Поражение глаз
Обусловлено васкулитом мелких сосудов соединительно-

тканной, наружной фиброзной и сосудистой оболочек глаза.
Интерстициальный кератит (77–80 %) – неязвенное 

воспаление средних слоев стромы роговицы, которое 
является патогномоничным признаком болезни, возникает 
через несколько месяцев или лет после вестибулярной 
симптоматики, чаще носит двусторонний характер [1, 3, 9]. 
Проявляется кератит покраснением глаз, светобоязнью, 
слезотечением, болью и ощущением инородного тела 
в глазах, временным снижением остроты зрения, помут-
нением роговицы, мутностью изображения, особенно 
при центральной локализации инфильтрата [1, 13–15]. 
Редко протекает бессимптомно. У большинства пациен-
тов сохраняется нормальное зрение, реже (в 8 % случаев) 
наблюдается снижение зрения вплоть до слепоты [1, 9].

При атипичной форме болезни встречаются конъюнкти-
вит, склерит/эписклерит, увеит [3, 9, 16–18], значительно 
реже – острая закрытоугольная глаукома, васкулит сетчат-
ки, кровоизлияния, тромбозы артерии или центральной 
вены сетчатки, экзофтальм, невропатия зрительного нерва, 
папиллит или отек диска зрительного нерва. В некоторых 
случаях развиваются амавроз или слепота [3, 14, 19].

Системные проявления
Чаще наблюдаются при атипичном варианте (80–90 %), 

несколько реже – при типичном (50–70 %), обусловлены 
васкулитом крупных, средних и мелких сосудов. Дебют 
возможен до поражения глаз и вестибулокохлеарного 
аппарата, что затрудняет постановку диагноза [8, 11, 20].

Поражение сердца и сосудов (10–15 %) включает аортит 
(наиболее типичное проявление) с возможным развитием 
аневризмы, расслоения аорты и аортальной недостаточ-
ности, а также миокардит, инфаркт миокарда, коронариит, 
митральную недостаточность, перикардит [1, 8, 9, 20, 21]. 
Гистологически при этом отмечается поражение стенки 
аорты, локализованное аневризматическое расширение 
с вовлечением коронарных устьев; обнаруживаются ги-
гантские и эпителиоидные клетки, очаги фибриноидного 
некроза. Створки аортального клапана нормальные или 
имеют изменения, аналогичные таковым в аорте [11].

Поражение артерий (ветвей аорты) характеризуется фор-
мированием аневризм селезеночной, верхней брыжеечной 
артерий, стеноза почечных, коронарных, церебральных арте-
рий. Протекает бессимптомно или наблюдаются исчезнове-
ние пульса, перемежающаяся хромота верхних или нижних 
конечностей, боли в животе, ишемический некроз кистей 
и стоп, эмболии или феномен Рейно. По данным артерио-
графии, выявляется стеноз или тромбоз сосуда [9, 22, 23].

Поражение нервной системы (25 %) варьирует в ши-
роких пределах – от головных болей до развития коматоз-
ного состояния. Чаще всего встречаются гемипарез или 
гемиплегия после церебральных сосудистых катастроф, 
афазия вследствие транзиторных ишемических событий, 
менингеальный синдром, мозжечковые и пирамидные на-
рушения, эпилептический синдром, заболевания спинного 
мозга, периферическая невропатия, паралич лицевого 
нерва, энцефалит [1, 11, 12, 24].

Поражение желудочно-кишечного тракта (10–24 %) об-
условлено васкулитом брыжеечных артерий, проявляющим-
ся болями в животе, ректальным кровотечением, меленой, 
диареей. Редко наблюдается гепатоспленомегалия [1, 11].

Другие проявления: в единичных случаях развиваются 
гломерулонефрит или тубулоинтерстициальный нефрит, со-
провождающиеся протеинурией, гематурией; поражение лег-
ких в виде пневмонита, плеврита, которые характеризуются 
болью в грудной клетке, одышкой, кровохарканьем, кашлем. 
Кожные проявления включают крапивницу, эритематозную 
или геморрагическую сыпь, узелки, изъязвления, сосуди-
стую пурпуру. Могут выявляться миалгии (22 %), миозиты, 
артралгии (35 %), моно- или полиартриты (23 %) крупных, 
средних, реже – мелких суставов кистей и крестцово-под-
вздошных сочленений [1, 2, 8, 9, 12]. Встречаются лихорадка 
(27 %), лимфаденопатия, снижение массы тела [11].
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Диагностика
Диагностика синдрома затруднена в связи с полимор-

физмом клинических проявлений и отсутствием специфи-
ческих лабораторных маркеров.

В анализах крови регистрируются повышение СОЭ, 
лейкоцитоз, нормохромная нормоцитарная анемия (анемия 
хронического заболевания), гипертромбоцитоз [1, 9, 12, 25], 
определяется повышение острофазовых маркеров воспале-
ния (С-реактивного белка, фибриногена и др.) [11, 12, 26]. 
Могут выявляться антитела к пептиду Когана, антигенам 
внутреннего уха, к белку теплового шока (HSP)-70 (в 17–93 % 
случаев), которые коррелируют с активностью воспаления 
во внутреннем ухе. Обнаруживаются также ревматоидный 
фактор в низких титрах, антинуклеарные антитела, АНЦА 
(в 15 % случаев), антитела к коннексину 26, CD 148, крио-
глобулин, волчаночный антикоагулянт [1–3, 8, 9].

Аудиометрия демонстрирует нейросенсорную тугоу-
хость; потеря слуха более выражена на крайних частотах, 
в среднем диапазоне слух относительно сохранен [11]. 
При проведении координаторных проб обнаруживается 
нарушение вестибулярной функции.

По данным визометрии может определяться снижение 
остроты зрения вплоть до слепоты. При биомикроскопии 
глаз в острой стадии выявляются отделяемое в конъюнкти-
вальной полости, отек, очаговая гранулярная инфильтрация 
роговицы вблизи лимба, неоваскуляризация. В хрониче-
ской стадии могут быть обнаружены помутнение, рубцо-
вая трансформация, опустошенные кровеносные сосуды 
(«тени сосудов») в строме роговицы, истончение стромы 
или отек центральной части роговицы [4].

Компьютерная или магнитно-резонансная томография 
головного мозга с гадолинием в ряде случаев регистрирует 
увеличение поглощения контраста в области полукружных 
каналов, вестибулярного нерва, преддверия или улитки; 
в хронической стадии происходит обструкция или обызвест-
вление полукружных каналов, преддверия и улитки [1, 11].

Для диагностики васкулита крупных сосудов (анев-
ризмы аорты, стеноза почечных, брыжеечных артерий, 
артерий нижних конечностей) используются ультразвуко-
вое допплерографическое исследование, артериография, 
позитронно-эмиссионная томография сосудов.

Общие принципы лечения
Целью терапии является подавление иммунопато-

логических реакций, являющихся основой заболевания. 
Лечение проводится совместно различными специалиста-
ми (оториноларинголог, офтальмолог, сурдолог, невролог, 
ревматолог, кардиолог).

Клинические рекомендации и протоколы, определяю-
щие требования к оказанию медицинской помощи больным 
синдромом Когана, в настоящее время отсутствуют. По дан-
ным литературы, применяются глюкокортикостероиды, 
иммуносупрессивные и генно-инженерные биологические 
препараты [7, 8].

Глюкокортикостероиды являются терапией первой 
линии, особенно при наличии системных проявлений. 
Глазные и системные симптомы более чувствительны 
к стероидной терапии, чем аудиовестибулярные (фиброз 

и остеонеогенез Кортиева органа резистентны к их дей-
ствию) [13, 14, 27, 28]. Рекомендуются преднизолон внутрь 
по 1–2 мг/кг в сутки в течение 2–4 недель или пульс-терапия 
метилпреднизолоном по 500 мг внутривенно трижды. За-
тем проводится оценка слуха: при положительной дина-
мике доза препарата снижается до поддерживающей под 
контролем симптомов и лабораторных параметров. Дли-
тельность лечения индивидуальна (от нескольких недель 
до нескольких месяцев), более продолжительный прием 
не рекомендуется из-за риска развития токсичности (остео-
пороза, асептического некроза суставов, недостаточности 
надпочечников, гиперлипидемии, желудочно-кишечных, 
печеночных и офтальмологических нарушений) [3, 29]. 
При отсутствии эффекта в течение 2 недель глюкокорти-
костероиды отменяют [1, 11].

При неполном ответе или необходимости более дли-
тельного курса лечения глюкокортикостероиды комбини-
руют с иммуносупрессивными или генно-инженерными 
биологическими препаратами [1, 7, 12].

Иммуносупрессивные препараты применяются при не-
достаточной эффективности глюкокортикостероидов или 
при тяжелом течении болезни. Используется циклофосфа-
мид по 2–3 мг/кг в сутки перорально или по 500 мг внутри-
венно 1 раз в месяц в течение 4–6 месяцев. В качестве 
альтернативы рекомендуются циклоспорин А по 4 мг/кг 
в сутки [1, 7, 12], азатиоприн, метотрексат (15 мг в неделю) 
[2, 3, 11, 29] или ингибиторы янус-киназ (тофацитиниб 
по 10 мг в сутки перорально) [9, 30].

Генно-инженерные биологические препараты назна-
чаются при резистентных вариантах болезни (отсутствии 
ответа в течение 2–3 недель или противопоказаниях к глю-
кокортикостероидам), особенно при двустороннем пора-
жении внутреннего уха, тяжелых поражениях глаз, нали-
чии системных проявлений. Используются инфликсимаб, 
этанерцепт, адалимумаб, голимумаб, цертолизумаб пегол 
(предпочтителен во время беременности), тоцилизумаб, 
ритуксимаб [1, 2, 8, 9, 13, 25, 31].

Дополнительно при интерстициальном кератите при-
меняются глюкокортикостероиды местно в форме глазных 
капель (дексаметазон), циклоплегические средства (глаз-
ные капли с атропином) [3].

Хирургическое лечение проводится только после ку-
пирования активного воспаления. Эффективным методом 
реабилитации слуха является кохлеарная имплантация, 
которая выполняется при тяжелой нейросенсорной тугоу-
хости, невосприимчивой к терапии [1, 8, 9]. Неудовлетво-
рительные результаты операции обусловлены частичной 
окклюзией или полной оссификацией кохлеарного тракта 
из-за воспалительной реакции эндоста либо связаны с на-
рушенным заживлением ран из-за атрофии кожи в резуль-
тате длительной иммуносупрессивной терапии [8, 9, 32]. 
Процедура безопасна в долгосрочной перспективе, обес-
печивает отличные и стабильные результаты [8, 33].

Прогноз
Прогноз для жизни относительно благоприятен, осо-

бенно при изолированном поражении глаз и ушей, однако 
ухудшается при возникновении системных осложнений [8]. 
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Патология роговицы регрессирует без терапии, долгосроч-
ный прогноз в отношении слуха неблагоприятен в связи 
с частым развитием необратимой глухоты [8, 11]. Пациен-
там с потерей слуха и/или зрения рекомендуется хирурги-
ческая коррекция. Смертность составляет 10 % и обычно 
связана с сердечно-сосудистыми, инфекционными, по-
чечными, желудочно-кишечными осложнениями [3, 20]. 
У пациентов с атипичным вариантом и системными про-
явлениями прогноз хуже, чем при типичном синдроме 
Когана. Своевременная терапия улучшает прогноз и по-
вышает пятилетнюю выживаемость больных.

Заключение
Таким образом, синдром Когана – системный васкулит, 

характеризующийся поражением глаз (интерстициальный 
кератит) и аудиовестибулярной системы (нейросенсорная 
тугоухость, вестибулярные нарушения), реже – развитием 
системных проявлений (в том числе аортита). Заболевание 
является редким и трудным для диагностики. Сложность 
диагностики и лечения подчеркивает необходимость 
междисциплинарного сотрудничества офтальмологов, 
оториноларингологов, ревматологов, кардиологов для 
улучшения тактики ведения таких пациентов.
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