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АННОТАЦИЯ
Болезнь Морбигана — редкое хроническое заболевание кожи с прогрессирующим течением, проявляющееся зудом, 
отеком средней трети лица и стойкой эритемой. В статье приводится описание клинического случая 19-летнего паци-
ента с данной патологией. Лечение изотретиноином привело к длительной клинической ремиссии.  
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ABSTRACT
Morbihan's disease is a rare chronic disease with a progressive course, manifested by edema of the middle third of the face and 
persistent erythema.  Ke article describes a clinical case of a 19-year-old patient with this pathology. Isotretinoin treatment 
led to clinical recovery.
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АКТУАЛЬНОСТЬ 
Розацеа (син.: розовые угри, красные угри, acne 

rosacea, gutta rosacea, cuperose) —  хроническое воспали-
тельное заболевание, в основе развития которого лежит 
конституциональная ангиопатия, характеризуется фор-
мированием эритемы, телеангиэктазий, папул, пустул, 
а в ряде случаев —  образованием фимы и поражением 
глаз [1, 2]. 

Характерные высыпания обычно локализуются 
на коже лица, преимущественно на коже щек, носа, лба 
и подбородка над неактивной мускулатурой, что приво-
дит к формированию отека ткани [3]. 

Генетически обусловленное расположение терми-
нальных сосудов, характерное для лиц с I и II фототипом 
кожи по Фицпатрику, способствует возникновению ро-
зацеа [4]. 

В настоящее время отмечается «омоложение» дер-
матоза и встречается у лиц в возрасте второго и третьего 
десятилетия. Считается, что основной причиной роза-
цеа является ангионевроз с  преимущественным пора-
жением сосудов лица. Повреждение капилляров кожи 
лица является первичным. За  повреждающее действие 
ответственно в основном УФ-изучение, что проявляет-
ся как актиническая лимфатическая васкулопатия [5].  
У пациентов со светлым фототипом кожи или при уга-
сании пигментообразования инсоляция еще более пред-
располагает к  фотодинамическому повреждению кожи 
лица и сально-волосяного комплекса [6, 7].

Neumann E. и  Frithz A. (1998) при иммунноги-
стологическом исследовании обнаружили ослаблен-
ные эндотелиальные клетки в рассеянном и агломери-
рованном виде за пределами сосудов и сделали вывод, 
что эти клетки являются источником неоваскуляри-
зации [5]. 

У пациентов с розацеа обычно наблюдается акти-
вация калликреин-кининовой системы в  плазме крови, 
причем, ее интенсивность связана с выраженностью кли-
нических проявлений этого дерматоза. Под воздействием 
брадикининов происходит расширение мелких артери-
альных сосудов и прекапиллярных сфинктеров, в то вре-
мя как венулы и посткапиллярные сфинктеры остаются 
недеформированными или расширяются [8, 9, 10].

При дальнейшем развитии заболевания боль-
шая роль отводится микробиому кожи и активизации 
резидентного Demodex folliculorum, нарушениям пи-
щеварительной системы, дислипидемии, ишемической 
болезни, гипертонии, гормонального фона у  женщин, 
а  также нейроэндокринным расстройствам и  иммун-
ным нарушениям. Однако инфекции, инвазии, клеточ-
ная инфильтрация и  гранулематозные реакции, веро-
ятно, не играют первостепенной роли в возникновении 
розацеа [5]. 

За последнее десятилетие важная роль отводится 
стрессу и нейрогенному воспалению при розацеа [10]. 

Согласно данным литературы эффективность 
лечения розацеа зависит от тяжести заболевания и на-
личия сопутствующей патологии. Системное лечение 

розацеа включает в  себя применение антибактериаль-
ных препаратов и  ретиноидов. Несмотря на  характер-
ные клинические проявления дерматоза, при атипичных 
формах розацеа нередко требуется проведение диффе-
ренциальной диагностики с  другими заболеваниями 
[11, 12]. 

Розацеа имеет полиморфную клиническую кар-
тину, нередко характеризуется стадийностью, и  успех 
лечения зависит от совместных усилий и создания дове-
рительных отношений между врачом и пациентом. Вы-
деляют 4 основных подтипа (субтипа) розацеа.

Подтипы розацеа:
1. подтип I — эритемато-телеангиэктатический;
2. подтип II — папуло-пустулезный;
3. подтип III — фиматозный;
4. подтип IV — глазной (окулярный).
Номенклатура по МКБ-10 
L71. Розацеа
L71.1 — Ринофима;
L71.8 — Другой вид розацеа;
L71.9 — Розацеа неуточненного вида.
Клиника. 
Эритематозно-телеангиэктатический I подтип 

розацеа характеризуется поражением центральной ча-
сти лица в виде преходящей, а затем стойкой эритемы, 
возможно наличие телеангиэктазий. Стойкое покрасне-
ние лица встречается при стрессовых ситуациях, физи-
ческих нагрузках, повышении температуры окружаю-
щей среды, приеме алкогольных напитков. 

Папуло-пустулезный II  подтип розацеа харак-
теризуется стойкой эритемой центральной части лица, 
на фоне которой располагаются папулы и пустулы [10]. 

Фиматозный подтип III сопровождается гипер-
плазей подкожно-жировой клетчатки и сальных желез, 
что приводит к  утолщению кожи, которая становит-
ся толстой, бугристой, жирной, и  напоминает апель-
синовую корку. Характерно для этой формы наличие 
плотных, красно-коричневых папул, преимущественно 
располагающихся на носу, лбу, щеках, и которые по раз-
решении могут оставлять рубцы. Визуально наблюда-
ется разрастание крыльев носа отдельных частей лба 
(метафима), нередко ушных раковин (отофима) с  по-
следующим формированием шишковидного носа ( ри-
нофима). У  женщин развивается гиперплазия сальных 
желез, избыточная сальность и  пористость кожи, что, 
по-видимому, связано с периодами пери- или менопаузы 
и дисбалансом гормонов [10, 13]. 

Окулярный IY  подтип. Патологический процесс 
поражает глаза от 3 до 50% по различным данным. Та-
кой диагноз ставят при наличии одного или более сим-
птомов: гиперемия конъюктивы, ощущение инородного 
тела, сухость, жжение, зуд, болезненность при морга-
нии, эритема вокруг глаз. Чаще окулярный подтип роза-
цеа сочетается с поражением кожи лица [10, 14]. 

Описанные выше подтипы встречаются в  90% 
случаях у  пациентов с  розацеа. К  атипичным или осо-
бым видам розацеа относятся стероидная (стероидин-
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дуцированная) розацеа, фульминантная и конглобатная 
розацеа, гранулематозная или люпоидная форма, роза-
цеа — лимфоэдема, которая является сложным диагно-
стическим вариантом. Это болезнь Морбигана — солид-
ный персистирующий отек лица, при котором на фоне 
эритемы лица наблюдается плотный, не  оставляющий 
ямки при надавливании отек на лбу, веках, переносице, 
носу, щеках, подбородке [15].

Болезнь Морбигана характеризуется стойкой ре-
цидивирующей эритемой и симметричным отеком лица, 
преимущественно в  средней и  верхней трети. Начало 
болезни обычно медленное, с  периодическим обрати-
мым отеком, который в конечном итоге переходит в по-
стоянный отек и приводит к уплотнению тканей. Могут 
присутствовать и  другие признаки розацеа, такие как 
телеангиэктазии, папулы и  пустулы. Этот процесс мо-
жет привести к искажению контура лица и ухудшению 
зрения из-за сужения поля зрения, а также стать причи-
ной психосоциального стресса. Мужчины и  женщины 
болеют одинаково часто. Субъективная симптоматика, 
как правило, отсутствует [16].

Гистологическая картина заболевания не  имеет 
специфических особенностей и обычно характеризует-
ся отеком дермы, расширением капилляров и лимфати-
ческих сосудов, периваскулярными и перифолликуляр-
ными инфильтратами, преимущественно состоящими 
из  лимфоцитов, гистиоцитов, единичных плазматиче-
ских клеток и нейтрофилов, значительными изменени-
ями эластических волокон, с большим количеством туч-
ных клеток [17, 18]. 

Считается, что тучные клетки способствуют про-
лиферации фибробластов, что, в свою очередь, приводит 
к  фиброзным изменениям, которые и  обусловливают 
характерные черты болезни Морбигана. В ряде случаев 
выявляются атрофия эпидермиса, гиперкератоз, в неко-
торых волосяных фолликулах — клещи Demodex [19].

Дифференциальный диагноз проводят с  систем-
ной красной волчанкой, саркоидозом, болезнью Хансена,  
гранулемой инородного тела, с некоторыми врожденны-
ми состояниями (гемиатрофия лица, синдром Аперта), 
склеромикседемой, амилоидозом, инфекционными за-
болеваниями (рожистое воспаление, опоясывающий 
лишай, кожный лейшманиоз), неопластическими про-
цессами (ангиосаркома, хроническая лимфатическая 
лейкемия и  т. п.), с   синдромом верхней полой вены, 
склеродермой Бушке и синдромом  Мелкерссона-Розен-
таля [20].

Согласно литературным данным лечение болезни 
Морбигана представляет собой длительный, сложный 
и  недостаточно эффективный процесс. Применение 
глюкокортикостероидных гормонов, лучевой терапии, 
противовоспалительных средств, антибиотиков и  гам-
ма-интерферона, а  также давящих повязок и  ручного 
лимфодренажа часто дают неудовлетворительные ре-
зультаты лечения. На  ранних этапах заболевания эф-
фективен изотретиноин в дозировке от 0,2 до 0,4 мг/кг 
массы в течение нескольких месяцев [21, 22]. 

ОПИСАНИЕ СЛУЧАЯ
Больной А., 2005 года рождения, обратился к дер-

матовенерологу с жалобами на выраженную отечность 
и  покраснение кожи лица, сопровождающиеся зудом, 
отечность периорбитальной области. 

Считает себя больным с  декабря 2020 г., когда 
впервые отметил отечность и  покраснение кожи лица. 
Обострения носили временный характер, появлялись 
после интенсивной физической нагрузки, психоэмоци-
онального напряжения, самостоятельно разрешались. 
К врачу не обращался. 

В  апреле 2021 г. отметил очередное обостре-
ние кожного процесса, на фоне пребывания на солнце. 
Обострение носило стойкий характер, самостоятельно 
не разрешалось (рис. 1).

В  связи с  появлением эритемы в  области щек, 
лбу и  переносице обратился к  дерматологу, по  поводу 
чего получал антибиотики, наружную терапию — мази 
с содержанием антибиотиков и кортикостероидов в со-
четании с  препаратами цинка и  витамины группы В. 
Одновременно проходил обследование у  ревматолога, 
терапевта с подозрением на красную волчанку (диагноз 
не подтвердился).

В октябре 2021 г. стал беспокоить зуд, появились 
плотность кожи лица и стойкая эритема, отечность пе-
риорбитальной области, в связи с чем обратился на ка-
федру кожных и венерических болезней с курсом косме-
тологии МИНО «РОСБИОТЕХ» (рис. 2).

Рис. 1. Пациент А, октябрь 2021 г.

Рис. 2. Пациент А, октябрь 2022 г.
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по 2 месяца, а также ежедневный уход за кожей лица на-
ружными средствами для чувствительной кожи. 

Даны рекомендации по ограничению пребывания 
на солнце и избеганию эндо- и экзогенных триггерных 
факторов. 

ОБСУЖДЕНИЕ
В  результате проводимой терапии на  протяже-

нии двухлетнего наблюдения за  пациентом по  дан-
ным ближайших результатов лечения плотность, отек 
и  гиперемия кожи лица полностью разрешились через  
12 месяцев. По данным отдаленных результатов лечения 
в течение 1,5 лет отмечается длительная клиническая ре-
миссия (рис 3).

Локальный статус: патологический кожный про-
цесс подостровоспалительный, ограниченный, симме-
тричный. Локализуется на  коже лица, преимуществен-
но в  области средней трети: в  периорбитальной зоне, 
в  области переносицы, носа и  щек. Характеризуется 
выраженной, стойкой застойно-розоватого цвета ги-
перемией. При пальпации определяется плотный отек, 
не оставляющий углублений. Выражен отек верхних век. 
Ногтевые пластинки кистей и стоп не изменены. Види-
мые слизистые чистые. Периферические лимфоузлы 
не увеличены.

Субъективно: беспокоит зуд. 
Данные диагностического скрининга: Клиниче-

ские и биохимические анализы крови, показатели обще-
го анализа мочи в пределах нормы. При ультразвуковом 
исследовании органов брюшной полости и рентгеногра-
фическом исследовании органов грудной клетки при-
знаков патологических изменений не  выявлено. При 
транскраниальном сканировании сосудов мозга патоло-
гий не выявлено. 

На основании жалоб, данных анамнеза клиниче-
ский картины был вы-ставлен диагноз: L71.8 — Другой 
вид розацеа. Болезнь Морбигана. 

РЕЗУЛЬТАТЫ ЛЕЧЕНИЯ
Лечение. Курс лечения составил 12 месяцев.  

Пациент получал препарат изотретиноина из  расчета  
0, 4 мг/сут в  течение 8 месяцев, ежедневно во  время 
ужина, далее — по 0,2 мг/сут 3 раза в неделю в течение  
2-х месяцев, и 2 раза в неделю в течение 2-х месяцев.

Проводился контроль биохимического анализа 
крови, общих анализов крови и мочи до  и после  лечения.

Местное лечение: Глазные капли тобрамицин, 
дексаметазон 2 р/д — 10 дней, средства для ухода за чув-
ствительной кожей, крем с содержанием 1% пимекроли-
муса 1–2 раза в день — 2 месяца. 

В настоящее время для профилактики обострения 
использует проактивную поддерживающую терапию 
с  применением крема с  содержанием 15% азелаиновой 
кислоты и  крема с  содержанием 0,03% пимекролимуса 

Рис. 3. Пациент А, ноябрь 2023 г.
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