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бенка вследствии острого отравления фукорцином. 
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Abstract. The paper presents a clinical description of the development of the dissociative shock in a newborn infant 

due to acute poisoning with fucorcin. 
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Резюме. Стаття присвячена проблематиці гострих 
порушень мозкового кровообігу у хворих на синдром 
Марфана. Проведено узагальнення даних літератури і 
результатів власних спостережень хвороби Марфана з 
наявністю порушень мозкового кровообігу.  
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Вступ. Однією з найпоширеніших причин 
інвалідності та смертності населення країни є 
гостре порушення мозкового кровообігу (ГПМК). 
Третина мозкових катастроф відбувається в осіб 
працездатного віку. Саме тому своєчасне вияв-
лення чинників ризику дозволить запобігти роз-
витку ГПМК [1, 4].  

Серед всіх спадкових захворювань сполуч-
ної тканини найбільший інтерес для терапевтів і 
лікарів загальної практики представляє синдром 
Марфана (вперше описаний французьким педіат-
ром A.Marfan у 1896 році), що характеризується 
змінами опорно-рухового апарату (доліхостено-
мелія, арахнодактилія), очей (підвивих кришта-
лика) і серцево-судинної системи (ердхеймів-
ський некроз, аневризма аорти), реєструється в 
молодому віці, з однаковою частотою в чоловіків 
і жінок, веде до ранньої інвалідизації і ранньої 
смерті, трапляється в популяції з частотою 0,4 на 
10000 населення [3, 5]. 

Мета дослідження. Проаналізувати особли-
вості клініки за результатами власних спостере-
жень хвороби Марфана з урахуванням можливос-
ті розвитку порушень мозкового кровообігу. 

Матеріал і методи. Спостереження за трьо-
ма пацієнтами з синдромом Марфана проведено 
на базі неврологічного відділення Львівської об-
ласної клінічної лікарні. 

Результати дослідження та їх обговорення. 
У діагностиці синдрому Марфана використано 
наступні клінічні ознаки, серед яких оцінювали 
зовнішній вигляд хворих: довгі й тонкі кінцівки з 
такими ж пальцями, «пташина особа» (великий 
ніс і маловиражене підборіддя), кіфосколіоз, пе-
рерозгинання в суглобах, патологія опорно-рухо-
вого апарату, надмірна розтяжність шкіри, пору-
шення зору (підвивих кришталика, міопія й збіж-
на косоокість) [3, 5]. Прояви патології серцево-
судинної системи при синдромі Марфана реалізу-
ються великими критеріями – дилатацією кореня 
аорти, розширенням синусу Вальсальви, розша-
ровуючою аневризмою аорти та/або малими кри-
теріями – пролапсом мітрального клапана, дила-
тацією легеневої артерії, кальцифікація мітраль-
ного кільця [2]. Аневризма аорти без лікування 
призводить до недостатності аортального клапа-
на або до розшарування аорти. Найнебезпечні-
шим ускладненням при синдромі Марфана є саме 
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розшарування аневризми висхідної аорти, що 
веде до смерті 80 % нелікованих пацієнтів впро-
довж двох тижнів [2]. Дані літератури вказують 
на те, що аневризма аорти може розвиватися у 
хворих на синдром Марфана після 40 років, дані 
клінічних спостережень вносять певні корективи. 

Наводимо клінічні випадки синдрому Марфана: 
1. У хворої М., 24 роки ,із синдромом Марфа-

на на фоні артеріального тиску 160/90 мм 
рт.ст. розвинувся розлад свідомості. При обсте-
женні виявлено аневризму висхідного відділу і 
дуги аорти. На електроенцефалограмі виявлені 
помірні дифузні зміни біопотенціалів мозку. На 
комп’ютерній томографії патології не виявлено. 
Проведено лікування зі спостереженням кардіо-
лога та кардіохірурга. 

2. Хворий Г., 26 років, із синдромом Марфа-
на поступив з діагнозом ГПМК та артеріальної 
гіпертензії. За даними анамнезу у 2006 р. відкри-
та черепно-мозкова травма, забій головного моз-
ку, гематома в лобно-скроневій частці зліва. У 
2007 р. проведено операцію з приводу аневризми 
висхідної аорти. Неврологічний статус: хворий у 
свідомості, контактний; визначається асимет-
рія очних щілин, екзофтальм справа, девіація 
язика вправо, гемігіпестезія і рефлекторний гемі-
парез справа, патологія мозочка відсутня, менін-
геальні знаки відсутні. Проведено лікування. 

3. У грудні 2007 р. у неврологічне відділення 
Львівської обласної клінічної лікарні поступив хво-
рий Ф., 27 років, із синдромом Марфана та вогни-
щевою симптоматикою. Визначено діагноз – 
ГПМК за типом транзиторної ішемічної атаки 
в системі каротидних артерій, з проявами психо-
моторного збудження. За даними анамнезу, у 
2001 р. проведено операцію з приводу розшарову-
ючої аневризми висхідної аорти. Пацієнт при-
ймав антикоагулянти (феніндіон (фенілін) – по 1 
табл. 2 рази/добу). У 2004 р. проведена операція 
з приводу розшаровуючої аневризми черевної аор-
ти на рівні біфуркації і клубових артерій; при-
ймав еноксапарин (клексан) 0,6 мл підшкірно 
впродовж 3 міс., далі переведений на феніндіон 
(фенілін) – по 1 табл. 2 рази/добу. В об’єктивно-
му статусі зазначається, що хворий у свідомос-
ті, у контакт вступає неохоче, персеверації, 
психомоторне збудження, асиметрія очних щі-
лин, зіниці D=S, фотореакції живі, асиметрія 
носо-губної складки – згладженість справа, деві-
ація язика вправо, горловий рефлекс живий, реф-
лекси зліва підвищені, м’язовий тонус, сила збере-
жені D=S; інтенційний тремор зліва, менінгеаль-
ні знаки відсутні. Протромбіновий індекс на по-
чатку лікування – 94 %, наприкінці стаціонарно-
го етапу лікування – 45 %. За даними комп’ютер-
ної томографії патологічних вогнищ не виявлено. 
Проведено лікування, в подальшому рекомендовано 
аценокумарол (синкумар) по 1,5 табл. 1 раз/добу. 

Отже, лікування хворих на синдром Марфана 
в основному симптоматичне. Оперативне лікуван-
ня є обмеженим за обережного ставлення за слаб-
ких автоімунних можливостей пацієнтів. Прогноз 
залежить від тяжкості уражень серцево-судинної 
системи [2]. Частіше смерть настає від розшарову-
ючої аневризми аорти. Своєчасне хірургічне втру-
чання дозволили знизити смертність при синдромі 
Марфана (70 % у 1972 р. до 48 % у 1995 р.) і збіль-
шити середню тривалість життя (32 роки в 1972 р. 
і до 45 років у 1998 р.) [5].  

Аневризма аорти, яка розвивається при син-
дромі Марфана, небезпечна не лише можливістю 
розриву чи стенозом коронарних артерій, але й 
розвитком порушень мозкового кровообігу, що у 
свою чергу, може призвести до інвалідизації і 
смерті. Особи з підозрою на синдром Марфана 
підлягають диспансерному динамічному спосте-
реженню з оглядом кардіолога через кожні 6 мі-
сяців та іншими фахівцями, а також в подальшо-
му медико-генетичному консультуванню для осіб 
репродуктивного віку. 

Висновок 
Правильна діагностика й інтерпретація кліні-

чних даних дозволяють у ряді випадків об’єктиві-
зувати діагноз синдрому Марфана, оцінити функ-
ціональний стан органів і систем, визначити ри-
зик можливих ускладнень, відіграють істотну 
роль у розпізнаванні захворювання в молодому 
віці й розробці профілактичних заходів, а отже і 
подовжують життя пацієнтів.  

Перспективи подальших досліджень. 
Спектр патології при синдромі Марфана є поліо-
рганним і до того ж пов’язаним із розвитком по-
рушень мозкового кровообігу, що потребує ви-
значення подальшої антитромбоцитарної тактики 
в умовах зіставлення з хірургічними втручаннями 
з розшарування аорти. 
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