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Аннотация
В статье представлен клинический случай вторичной эритромелалгии у коморбидной пациентки с антифосфолипидным синдромом, 
сопровождающейся жгучей болью, гиперемией и отеком нижних конечностей. Представлено комплексное обследование пациентки с 
привлечением невролога, дерматолога и ревматолога для установки диагноза и подбора оптимальной терапии. Продемонстрировано 
значимое клиническое улучшение состояния пациентки на фоне терапии прегабалином. Подчеркивается важность мультидисциплинар-
ного подхода и трудность диагностики, обусловленные отсутствием специфических методов обследования и недостаточной осведом-
ленностью врачей о таком заболевании. Описанный случай демонстрирует необходимость персонализированного подхода к ведению 
пациентов с эритромелалгией для улучшения качества их жизни.
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A clinical case of erythromelalgia in a patient comorbid with antiphospholipid syndrome
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Abstract
The article presents a clinical case of secondary erythromelalgia in a comorbid patient with antiphospholipid syndrome, accompanied by 
burning pain, hyperemia and swelling of the lower extremities. A comprehensive examination involving a neurologist, dermatologist, and 
rheumatologist was conducted to establish the diagnosis and select the optimal therapy. Significant clinical improvement in the patient's 
condition is demonstrated against the background of pregabalin therapy. The importance of a multidisciplinary approach and the difficulty 
of diagnosis due to the lack of specific examination methods and insufficient awareness of doctors about this disease are emphasized. The 
described case demonstrates the need for a personalized approach to managing patients with erythromelalgia to improve their quality of life.
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Введение
Эритромелалгия (ЭМ) [синдром Митчелла]  – редкое 

микрососудистое заболевание (1:100 000 человек), которое 
характеризуется триадой симптомов: рецидивирующей ги-
перемией, повышением температуры кожи и жгучей болью 
преимущественно в ногах (реже – в руках, крайне редко – с 
поражением головы и шеи). Нередко пациентов также бес-
покоит отек заинтересованной области [1–3]. Несмотря на 
то что ЭМ может быть диагностирована в детстве, пик ее 
заболеваемости приходится на средний возраст [1, 4]. Пер-
вичные формы болезни имеют наследственную природу и 
часто ассоциированы с мутацией в гене SCN9A, ответствен-
ном за кодирование натриевых каналов Nav1.7, что ведет 
к повышенной возбудимости периферических нервов, 
локальной вазодилатации с увеличением притока крови 
к пораженным участкам и появлению нейропатической 
боли [1, 4–9]. Существуют также вторичные формы ЭМ, ко-
торые развиваются как симптомы аутоиммунных или ге-
матологических заболеваний [10]. В таких случаях прогноз 
зависит от тяжести течения основного заболевания [6, 7]. 
Пациенты с первичной формой ЭМ, как правило, испыты-
вают более выраженные симптомы и требуют более дли-
тельной терапии для их коррекции [1, 11].

Факторы, провоцирующие приступ заболевания, у каж-
дого пациента индивидуальны: повышение температуры 
окружающей среды, физическая нагрузка, длительная опо-
ра на нижние конечности, ношение тесной обуви и перча-
ток  [12]. Изначально приступы возникают эпизодически, 
длятся от нескольких минут до нескольких часов, однако 
со временем могут учащаться или беспокоить постоянно. 
В межприступные периоды у некоторых пациентов может 
наблюдаться синдром Рейно [13]. Нет достоверной инфор-
мации о том, влияет ли ЭМ на продолжительность жизни, 
однако она значительно снижает ее качество и повышает 
риск развития тревожных и депрессивных расстройств [14].

В представленной статье описан случай вторичной ЭМ 
у коморбидной пациентки, обсуждаются сложности ди-
агностики и подбора терапии, что подчеркивает необхо-
димость большей осведомленности клиницистов о такой 
патологии.

Клинический случай
Пациентка, 56 лет, обратилась в УКБ №1 ФГАОУ ВО 

«Первый МГМУ им. И.М. Сеченова» (Сеченовский Уни-
верситет) в июне 2023 г. с жалобами на постоянное ощуще-
ние жжения в стопах, преимущественно в области пальцев 
ног, акроцианоз стоп, более выраженные слева. Симптомы 
чаще проявлялись после длительного сидения и проходили 
при физической активности. Болевые ощущения усилива-

лись в закрытой обуви, что вынуждало пациентку носить 
открытую обувь даже зимой. Перед сном для облегчения 
состояния ей приходилось погружать ноги в холодную 
воду со льдом. Симптоматика отмечалась на протяжении 
5 лет с постепенным нарастанием длительности и частоты 
приступов (рис. 1).

Из анамнеза заболевания (табл. 1) известно, что в 2010 г. 
пациентка перенесла тромбоз левой и правой подколен-
ных вен, после лечения антикоагулянтными препаратами 
перешла на прием ацетилсалициловой кислоты. В 2013 г. 
выявлены рак почки и щитовидной железы, проведена то-
тальная тиреоидэктомия, частичная резекция левой поч-
ки. Пациентке назначена гормонозаместительная терапия 
левотироксином натрия в дозе 150 мкг/сут. При первич-
ном осмотре терапевтом в УКБ №1 выявлен акроцианоз и 
отечность стоп, при пальпации стопы теплые с сохранен-
ной поверхностной чувствительностью, отмечались также 
покраснение и отечность век. В общем и биохимическом 
анализах крови и общем анализе мочи клинически значи-
мых изменений не выявлено. В коагулограмме обращало на 
себя внимание значительное удлинение активированного 
частичного тромбопластинового времени до 67 с (при нор-
ме до 37 с), а также отмечено снижение уровня тиреотроп-
ного гормона до 0,02 мМЕ/мл, повышение уровня Т3 и Т4. 
Пациентка проконсультирована неврологом: выявлено 
снижение вибрационной чувствительности ступней, что 
соответствовало клинике тонковолоконной полиневропа-
тии. По данным электронейромиографии выявлено сни-
жение амплитуд моторных и сенсорных ответов с нервов 
на ногах. Вызванные кожные симпатические потенциалы 
указывали на поражение кожно-симпатических волокон 

Рис. 1. Внешний вид нижних конечностей пациентки  
на момент обращения.
Fig. 1. Appearance of the patient's lower limbs  
at presentation.

Таблица 1. Анамнез заболевания
Table 1. History of disease

2010 г. 2013 г. 2018 г. 2023 г.

Тромбоз глубоких вен

Антикоагулянтная 
терапия → 

Ацетилсалициловая 
кислота

Рак левой почки  
и щитовидной железы

Тотальная тиреоидэктомия, 
частичная резекция левой 

почки → левотироксин 
натрия в дозе 150 мкг/сут 

Жжение и боль в стопах
Отек стоп
Акроцианоз стоп

Вторичная ЭМ, первичный АФС 
Апиксабан 5 мг 2 раза в сутки off-label, 

ацетилсалициловая кислота 75 мг
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рук и ног. При капилляроскопии изменений не выявлено. 
Ультразвуковое ангиосканирование нижних конечностей: 
посттромбофлебитический синдром с двух сторон. Уста-
новлен диагноз ЭМ и назначена терапия габапентином в 
начальной дозировке 300 мг 1 раз в сутки с постепенным 
увеличением дозы. Однако на фоне лечения развилась вы-
раженная отечность стоп, что потребовало замены пре-
парата на прегабалин 75 мг 2 раза в сутки. В связи с раз-
витием медикаментозного тиреотоксикоза эндокринолог 
уменьшил дозу левотироксина натрия до 125 мкг/сут.

Дерматолог расценил имеющиеся симптомы на лице 
как проявления купероза, по поводу чего назначена мест-
ная терапия с положительным эффектом. Кроме того, па-
циентка консультирована ревматологом, что позволило 
подтвердить наличие первичного антифосфолипидного 
синдрома (АФС)  – повышение антител к кардиолипи-
ну IgМ и IgG, антител к ß2-гликопротеину IgМ, волчаноч-
ного антикоагулянта с промежутком более 12 нед. По ре-
шению консилиума назначена терапия апиксабаном 5 мг 
2  раза в сутки и ацетилсалициловой кислотой 75 мг/сут, 
поскольку от терапии варфарином пациентка категориче-
ски отказалась из-за сложностей в организации контроля 
международного нормализованного отношения.

Спустя год после начала терапии пациентка отметила 
значительное улучшение: уменьшились интенсивность 
болевого синдрома, отечность и акроцианоз стоп. Также 
наблюдается улучшение течения купероза и нормализация 
функции щитовидной железы (рис. 2).

Таким образом, комплексное лечение привело к значи-
тельной регрессии симптомов, что позволило улучшить 
качество жизни пациентки.

Обсуждение
Представленный клинический случай демонстрирует 

сложности первичной диагностики ЭМ у коморбидной 
пациентки, а также необходимость сотрудничества врачей 
различных специализаций для установки окончательного 
диагноза и подбора оптимальной терапии (рис. 3).

Интересно, что в начале лечения небольшой дозой га-
бапентина 300 мг/сут у пациентки усилился отек стоп и 
нижних конечностей, что усугубило клинические прояв-
ления ЭМ. По данным литературы, это отнюдь не редкий 
побочный эффект габапентина, который является дозоза-
висимым и, скорее всего, связан с блокадой кальциевых ка-
налов, что приводит к расширению сосудов и уменьшению 
венозного возврата [15–21].

Также нами впервые описан случай сочетания первич-
ного АФС и ЭМ. Хорошо известно, что вторичная ЭМ ча-
сто сочетается с такими ревматологическими заболевания-
ми, как системная красная волчанка, ревматоидный артрит 
или синдром Шегрена. В некоторых случаях она может 
быть связана с такими миелопролиферативными заболе-
ваниями, как эссенциальная тромбоцитемия или истинная 
полицитемия  [12, 22]. У нашей пациентки таких патоло-
гий не выявлено, а ранее развившиеся венозные тромбозы 
можно расценить как проявление первичного АФС.

Сложность диагностики заключается в отсутствии об-
щепринятых диагностических критериев и специфических 
инструментальных методов обследования. Диагноз ставят 
на основании клинической картины и осмотра, выявления 
провоцирующих факторов заболевания. Иногда проводят-
ся генетические исследования для обнаружения мутаций в 
гене SCN9A, кодирующем α-субъединицу потенциал-зави-
симого натриевого канала, которые коррелируют с разви-
тием этого синдрома [23, 24]. Биопсия кожи и исследование 

нервных волокон в биоптатах имеют малую клиническую 
значимость  [25, 26]. Неврологический осмотр и электро-
миография необходимы для исключения периферических 
невропатий другой этиологии. В круг диагностического по-
иска также входят заболевания периферических артерий, 
синдром Рейно, болезнь Фабри, комплексный регионарный 
болевой синдром, анализируются также принимаемые па-
циентом лекарственные препараты [13, 27, 28].

Данные о лечении ЭМ ограничены. В основном это 
симптоматическая терапия, направленная на улучшение 
качества жизни пациента. К немедикаментозным методам 
относят снижение воздействия провоцирующих факторов, 
приподнятое положение и мягкое охлаждение поражен-
ных участков (прохладная вода, вентилятор). Чрезмерное 
охлаждение (холодная вода, лед) не рекомендуется, так 
как может приводить к дополнительному повреждению 
кожных покровов и развитию мацерации, изъязвлений и 

Рис. 2. Состояние ног пациентки спустя год лечения.
Fig. 2. The condition of the patient's legs after a year  
of treatment.

• Феномен Рейно
• Рефлекторная 
     симпатическая дистрофия
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• АФС
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• Хроническая сердечная 
    недостаточность
• Гипотиреоз
• Гипопротеинемия
• Беременность
• Нефротический синдром
• Цирроз печени
• Прием блокаторов 
    кальциевых каналов
• Сдавление нижней 
    полой вены
• ЭМ
• Тромбоз глубоких вен
• Хроническая венозная 
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Рис. 3. Диагностический поиск при отечном синдроме и ЭМ.
Fig. 3. Differential diagnostics of edema and 
erythromelalgiа.
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отеков  [29]. В качестве местной терапии для облегчения 
боли используются лидокаин, амитриптилин, кетамин, 
капсаицин [30–34]. К препаратам, действующим системно, 
относят ацетилсалициловую кислоту  – она эффективна 
для пациентов с миелопролиферативными заболеваниями, 
так как в этом случае развитие ЭМ связано с внутрисосу-
дистой активацией, агрегацией тромбоцитов и закупоркой 
артериол  [22, 35, 36]. Успешно применяются габапентин, 
прегабалин, венлафаксин и амитриптилин, эффективные 
при нейропатических болях  [37–42]. В исследовании, где 
изучалось влияние глюкокортикостероидов на 31 паци-
енте, у 55% наблюдался положительный терапевтический 
эффект  [43]. Пациентам с рефрактерной изнуряющей 
болью помогали программы реабилитации от боли, в ко-
торой постепенно снижали дозы принимаемых препара-
тов и применяли когнитивно-поведенческую психотера-
пию  [44]. Несмотря на обилие возможных эффективных 
методов лечения, полученных данных недостаточно для 
формулирования полноценных выводов об универсаль-
ном терапевтическом подходе. Необходима персонализи-
рованная стратегия для каждого конкретного пациента с 
целью улучшения его состояния и минимизации побочных 
эффектов лечения.

В связи с низкой информированностью клиницистов 
о данном заболевании замедляется время постановки ди-
агноза, и тем самым снижается эффективность лечения. 
Таким образом, крайне актуально повышение осведомлен-
ности о различных сосудистых и неврологических заболе-
ваниях, которые могут иметь схожие проявления и иные 
терапевтические подходы [1, 4–9, 11].

Заключение
Представленный клинический случай демонстрирует 

редкую патологию  – вторичную ЭМ на фоне первичного 
АФС, требующую комплексного мультидисциплинарного 

диагностического подхода. Осведомленность практику-
ющих врачей о симптоматике ЭМ позволит улучшить ее 
своевременную диагностику и реализацию эффективного 
лечения.
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