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Резюме
Синдром Снеддона -  редкое проявление антифосфолипидного синдрома (АФС) и некоторых других тромбофилических 
состояний, проявляющееся распространенным сетчатым ливедо (livedo reticularis) и цереброваскулярной патологией 
(острые нарушения мозгового кровообращения (ОНМК), транзиторные ишемические атаки).[1;2] Характерный симпто- 
мокомплекс позволяет заподозрить патологию свертывающей системы крови, и в первую очередь АФС у пациентов 
с инсультом в молодом возрасте. Течение синдрома Снеддона предполагает развитие рецидивирующих тромбозов 
артериальных или венозных бассейнов головного мозга с прогредиентно нарастающим неврологическим дефицитом 
и мультиинфарктной деменцией [3;4]. Важным является своевременная диагностика и назначение адекватной терапии, 
направленной на предотвращение гиперкоагуляции.
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Summary
The Sneddon syndrome is a rare manifestation of the antiphospholipid syndrome and some other disorders of coagulation 
system with high risk of thrombosis. Specific skin sign, which is named livedo reticularis, and cerebrovascular diseases such as 
strokes and transitory ischemic accidents are included in the Sneddon syndrome. A lot of cases are connected with a circulation 
of antiphospholipid antibodies in blood. The course of this disorder is characterized by repeated cerebrovascular accidents in 
arterial and venous system with the progressively rising neurological deficits and the multi-infarct dementia dementia [3; 4]. The 
timely diagnosis and the appointment of suitable therapy, which is aimed at the prevention of hypercoagulation, are important. 
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Введение
Представлено клиническое наблюдение пациента 

К., мужчины, 48 лет, (электрик по профессии, на данный 
момент находится на III группе инвалидности, не рабо
тает), который поступил в клинику неврологии ПККБ с 
жалобами на слабость в правой руке, периодические не
произвольные движения больше в дистальных отделах 
правой руки по типу дрожания с постепенным распро
странением на всю конечность, ощущение покалывания 
и «ползания мурашек» в правой руке, асимметрию лица, 
нарушение речи, периодические головные боли без чет
кой локализации больше в затылочной области без пуль
сирующего компонента, общую слабость.

Из анамнеза заболевания известно, что заболевание 
дебютировало остро, в возрасте 45 лет, когда на фоне 
физического перенапряжения резко возникла слабость в 
правой половине тела, в правой половине лица, наруши
лась речь, зрение. Экстренно госпитализирован в пала
ту интенсивной терапии неврологического отделения по

месту жительства с диагнозом: ОНМК по ишемическому 
типу в бассейне левой средней мозговой артерии. В не
врологическом статусе на тот момент присутствовали: 
правосторонняя гемианопсия, парез взора вправо, ни
стагм при взгляде в обе стороны, центральный право
сторонний прозопарез, центральный гемипарез справа 
до плегии в руке, патологические стопные и кистевые 
знаки справа, моторная афазия. В рамках терапевтическо
го окна проведен системный тромболизис с частичным 
регрессированием симптоматики. Через 10 дней после 
поступления в стационар возник судорожный вторич
но-генерализованный пароксизм. Проведены следую
щие исследования: общий анализ крови -  тромбоциты 
171* 1012/л, показатели липидного спектра, коагулограм- 
мы в пределах референсных значений. Ревмопробы: ан
титела к нативной ДНК -  отрицательно, ревматоидный 
фактор -  отрицательно. Косвенных признаков наличия 
волчаночного антикоагулянта нет. На МРТ головного 
мозга картина ОНМК по типу ишемии в бассейне левой



средней мозговой артерии, последствия перенесенного 
ОНМК в вертебро-базиллярном бассейне, очаговые из
менения головного мозга дистрофического характера. 
Наружная заместительная гидроцефалия. Признаки 
выраженного обеднения кровотока в сосудах головного 
мозга. После проведения лечения выписан с улучшением 
и рекомендациями по вторичной профилактике инсуль
та. В течение последних трех лет наблюдается в центре 
эпилептологии с диагнозом: Симптоматическая фокаль
ная эпилепсия с фокальными моторными, сенсорными 
и вторично-генерализованными тонико-клоническими 
приступами. Постоянно получал препараты вальпроевой 
кислоты в дозе 1500 мг/сутки с удовлетворительным от
ветом в виде отсутствия вторичной генерализации судо
рожных пароксизмов.

При объективном исследовании сетчатое ливедо на 
кожных покровах, более выраженное в дистальных отде
лах конечностей и на животе, признаки гинекомастии. В 
неврологическом статусе: крупноамплитудный нистагм 
при отведении глазных яблок в обе стороны, центральный 
правосторонний прозопарез, периодическое поперхива- 
ние при приеме жидкой и твердой пищи, глоточный реф
лекс отсутствует, небо фонирует, выраженная дизартрия, 
девиация языка вправо без признаков атрофии, рефлек
сы орального автоматизма отрицательные, объем актив
ных движений ограничен в правой верхней конечности 
в связи с парезом, мышечный тонус во всех мышечных 
группах снижен, мышечная сила в левых конечностях и 
правой ноге - 5 баллов, в правой руке снижена до 3 бал
лов, глубокие рефлексы не вызываются, поверхностные 
рефлексы отсутствуют, патологические стопные и кисте
вые знаки отсутствуют, походка умеренно изменена по 
типу атактической, в позе Ромберга устойчив, признаки 
нарушения глубокой и поверхностной чувствительности 
в дистальном отделе правой руки.

Проведены исследования показателей общего ана
лиза крови -  тромбоциты 151*1012/л, липидного спектра 
-  общий холестерин 6,52 ммоль/л, биохимия крови, коа- 
гулограмма -  в пердел ах референсных значений. Опре
деление титра антител к кардиолипину, |3-2 гликопро
теину I -  в пределах нормы. Качественно волчаночный 
антикоагулянт не обнаружен.

Повторно проведена магнитно-резонансная томо
графия головного мозга: картина последствий ОНМК в 
бассейне левой средней мозговой артерии, правой задней 
мозговой артерии, вертебро-базиллярном бассейне (верх
няя мозжечковая артерия слева). Очаговые изменения 
вещества мозга дистрофического характера. Перивентри- 
кулярная лейкоэнцефалопатия, смешанная заместитель
ная гидроцефалия. Умеренно выраженная церебеллярная 
атрофия. Синусопатия

В результате выделены следующие синдромы:
1. Правосторонний верхний центральный монопа

рез (снижение мышечной силы,)
2. Чувствительные расстройства по корковому 

типу в дистальных отделах правой верхней конечности 
(поверхностная гипестезия, периодические парестезии, 
снижение глубокой чувствительности)

3. Умеренно выраженный бульбарный синдром 
(поперхивание при приеме жидкой и твердой пищи, от
сутствие глоточного рефлекса, выраженная дизартрия, 
девиация языка вправо)

4. Судорожный синдром (парциальные сенсо-мо- 
торные припадки с дистальных отделов правой руки и 
постепенным вовлечением проксимальной мускулатуры 
по типу Джексоновского марша и генерализацией судо
рожного пароксизма).

5. Синдром кожных проявлений по типу Livedo 
reticularis

6. Артериальная гипертензия
Дифференциальная диагностика в первую очередь

проводилась среди причин развития ишемического ин
сульта у лиц молодого возраста, к которым относятся 
диссекция магистральной артерии головы или мозговой 
артерии, эритремия, гипергомоцистеинемия, мигреноз- 
ный инсульт, наследственные сосудистые заболевания, 
АФС. Наличие головных болей до возникновения кли
нической картины инсульта в сочетании с физическим 
перенапряжением, о котором пациент упоминал при 
опросе, настораживает в плане развития артериальной 
диссекции. Однако головные боли беспокоили пациента 
в течение длительного времени до ОНМК, так же по ре
зультатам нейровизуализации не получено характерных 
признаков расслоения артериальной стенки с формиро
ванием интрамуральной гематомы.

Заболевания системы крови, при которых создаются 
условия для усиленного тромбообразования (эритремия, 
наследственные тромбофилии), сопровождаются харак
терными изменениями показателей общего анализа кро
ви или коагулограммы, что не наблюдалось у пациента в 
течение всего периода заболевания.

По зарубежным данным от 20 до 30% случаев 
ишемических инсультов в молодом возрасте являются 
проявлением синдрома Снеддона. АФС характеризу
ется широким спектром клинических проявлений со 
стороны нервной системы, что имеет место в данном 
клиническом наблюдении: склонность к тромбоцитопе- 
нии, сетчатое ливедо, рецидивирующие инсульты, эпи
лептический синдром. Нейровизуализационная картина 
подтверждает заинтересованность нескольких артери
альных бассейнов и свидетельствует о значительном 
прогрессировании заболевания в сравнении с резуль
татами в момент дебюта заболевания. Отрицательные 
анализы на определение волчаночного антикоагулянта, 
антител к кардиолипину и р-2 гликопротеину I встре
чаются более чем в 40% случаев в сочетании с клини
ческой картиной. [5] В соответствии с актуальными на 
данный момент Сиднейскими критериями АФС 2006 
года, для установки диагноза требуется один клиниче
ский критерий (рецидивирующие венозные и/или арте
риальные тромбозы, тромбоцитопения, невынашивание 
беременности, сетчатое ливедо) и один лабораторный 
критерий. Отсутствие лабораторного критерия и нали
чие нескольких клинических критериев дает возмож
ность поставить диагноз серонегативного антифосфо- 
липидного синдрома с синдромом Снеддона.[6]



Пациенту рекомендован прием Варфарина по схе
ме, начиная с 5 мг в сутки (2 таблетки в день) в течение 
первых четырех дней. На 5 день рекомендован контроль 
МНО с коррекцией дозировки и поддержанием МНО в 
пределах 2-3 с контролем через каждые 4 недели, повтор
ное определение волчаночного антикоагулянта и антител 
к кардиолипину и £-2 гликопротеину I с интервалом в 6 
месяцев. [7]

Заключение
Актуальность своевременной диагностики АФС 

поддерживается социальными и экономическими аспек
тами данной патологии, так как рецидивирующие ОНМК 
без адекватной терапии приводят к быстрой инвалидиза- 
ции пациентов, что продемонстрировано в представлен
ном клиническом случае.!
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