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В последние десятилетия все более пристальное 

внимание специалистов привлекают заболевания, 

которые составили группу аутовоспалительных за-

болеваний или синдромов (АВС) (Human autoin-

flammatory diseases or syndromes — HAIDS). Согласно 

определению P. Fietta (2004), ABC/HAIDS — это ге-

терогенная группа генетически детерминированных 

состояний, характеризующаяся не связанными с 

инфекционной контаминацией приступами воспа-

ления и манифестирующая лихорадкой и клиниче-

ской симптоматикой, типичной для ревматических 

или аутоиммунных заболеваний, при отсутствии 

аутоиммунных или инфекционных причин. Чаще 

всего эти заболевания дебютируют в детском воз-

расте, поэтому врачи-педиатры, детские ревматоло-

ги будут первыми сталкиваться с этими достаточно 

сложными для диагностики случаями [7]. 

Концепция АВС созрела сравнительно недавно, 

в конце 1990-х, вследствие накопившихся данных о 

различных гетерогенных заболеваниях, протекаю-

щих с разными клиническими симптомами, харак-

теризующимися прогрессирующим или интермит-

тирующим течением с проявлениями системного 

воспаления, связанного с генетически детермини-

рованной гиперпродукцией интерлейкинов и про-

воспалительных факторов.

В настоящее время уже создана классификация 

болезней и синдромов HAIDS, однако она посто-

янно расширяется и пополняется новыми забо-

леваниями с учетом новых полученных данных. В 

2002 году был создан проект EUROFEVER в рамках 

педиатрического европейского ревматологического 

сообщества (PRES). В рамках этого проекта создан 

регистр больных, в котором уже зарегистрированы 

1880 пациентов из 31 страны, у 95 % из них диагнозы 

были подтверждены генетически. Составлен пере-

чень заболеваний согласно проекту EUROFEVER, 

которые отнесены к группе аутовоспалительных 

синдромов [25].

Перечень заболеваний согласно регистру 

 EUROFEVER:

— синдром Бехчета;

— синдром Блау, или раннее начало саркоидоза;

— криопирин-ассоциированные периодические 

синдромы;

— хронический рецидивирующий мультифо-

кальный остеомиелит;

— болезни, обусловленные недостаточностью 

антагониста рецептора IL-1; 

— семейная средиземноморская лихорадка;

— недостаточность мевалонат-киназы (гипер-

IgD-синдром);

— NRLP-12 ассоциированный периодический 

синдром;

— пиогенный стерильный артрит, пиодермия 

гангренозная и акне (PAPA-синдром);
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— периодический синдром, ассоциированный с 

рецепторами TNF- (TRAPS);

— периодическая лихорадка, афтозный стома-

тит, фарингит и шейный аденит (PFAPA);

— недифференцированная периодическая лихо-

радка;

— DIRA/DITRA синдром;

— синдром Шницлера;

— Маджед-синдром.

Большая часть перечисленных синдромов и бо-

лезней относятся к редким заболеваниям с первыми 

проявлениями в раннем детском возрасте и доста-

точно трудны для диагностики. Общий и ведущий 

симптом этих заболеваний — это длительная или 

периодическая лихорадка, которая требует мульти-

дисциплинарного дифференциально-диагностиче-

ского подхода с исключением хронических или ре-

цидивирующих инфекций, ревматических болезней 

и аутоиммунных состояний. Из других наиболее ча-

сто встречающихся симптомов можно назвать:

— мышечно-артикулярный;

— кожный синдром (разнообразные кожные 

сыпи);

— воспаление серозных оболочек;

— возможное развитие амилоидоза;

— высокие лабораторные острофазовые марке-

ры воспаления (СРБ, СОЭ, лейкоцитоз);

— отсутствие аутоантител или активации ауто-

специфических клеток.

Основное звено патогенеза всех групп и синдро-

мов АВС — это гиперактивация антигенспецифиче-

ского иммунитета и гиперпродукция острофазовых 

реактантов — СРБ, серомукоидов, СОЭ, сывороточ-

ного амилоида А, лейкоцитоз и др. Основные меди-

аторы воспаления — IL-1, TNF- и др. Причиной 

большинства синдромов является мутация одного 

гена или генов-модификаторов, вследствие чего мо-

жет изменяться течение заболевания (табл. 1). 

Впервые описание пациентов со средиземномор-

ской лихорадкой было сделано в 1908 году Janeway 

and Mosenthal. Однако активное изучение этого забо-

левания началось только в 1948 г., когда Reiman опу-

бликовал описание нескольких пациентов с периоди-

ческой лихорадкой с дебютом заболевания в детском 

возрасте и персистированием на протяжении не-

скольких лет или десятилетий и назвал это заболева-

ние периодической болезнью. Углубленное изучение 

этих заболеваний началось в конце ХХ века с появ-

лением возможности проведения генетических ис-

следований и расшифровкой генетических мутаций. 

Так, в 1982 г. был описан TRAPS-синдром, в 1984 г. — 

гипер-IgD-синдром — HIDS, синдром периодиче-

ской лихорадки, ассоциированный с рецепторами 

к фактору некроза опухоли, — TRAPS-синдром, 

синдром Макла — Уэльса — MWS и многие другие. 

Список заболеваний постоянно пополняется, а кро-

ме всего прочего, пересматривается патогенез многих 

из них, и сейчас такие болезни, как субсепсис Вис-

слера — Фанкони, системная форма ЮРА, подагра, 

семейный хондрокальциноз (псевдоподагра), сарко-

идоз, генерализованные формы псориаза, болезнь 

Гоше, идиопатический фиброзирующий альвео лит, 

болезнь Бехчета и др., также рассматриваются как си-

стемные аутовоспалительные заболевания.

Ñåìåéíàÿ ñðåäèçåìíîìîðñêàÿ 
ëèõîðàäêà 
(Familial Mediterranian Fever — FMF)

FMF — первый из описанных и наиболее часто 

встречающихся АВС. Этому заболеванию подвер-

жены в основном 4 этнические группы: евреи, ара-

бы, турки, армяне [6, 18, 32, 33]. Дебют заболева-

ния у большинства пациентов относится к возрасту 

до 20 лет. Его основные клинические проявления: 

эпизоды лихорадки до 40 °С и выше, которые про-

должаются от 6 ч до3–4 суток; атаки гипертермии с 

периодичностью в 3–4 недели; часто сопровожда-

ется полисерозитом — абдоминальным синдромом 

вследствие асептического перитонита, асептиче-

ским плевритом, перикардитом; может наблюдаться 

артрит, чаще моноартрит (гонит) с большим коли-

чеством выпота; возможны эризипелоид-подобная 

сыпь на голенях и стопах, отек и болезненность мо-

шонки, гепатоспленомегалия, разно образные не-

врологические и психоневрологические синдромы. 

Во время атаки обычно повышены СОЭ, СРБ, сы-

вороточный амилоид А (SAA), лейкоцитоз с нейтро-

филезом. Осложнение данного заболевания — часто 

развивающийся амилоидоз почек или ЖКТ, неред-

ко приводящий к гибели больных. Для диагности-

ки этого заболевания используют критерии Тель-

Хашомера. Проводится молекулярно-генетическое 

типирование гена MEFV. В базисном лечении это-

го заболевания с 1972 г. используют колхицин, что 

коренным образом изменило прогноз у пациентов 

с FMF. Максимальная доза колхицина для пациен-

тов — 2 мг/сут. Даже если колхицин не предотвра-

щает рецидив заболевания, он значительно снижает 

риск развития амилоидоза. К базисному препарату 

можно добавить симптоматическое лечение несте-

роидными противовоспалительными препаратами 

(НПВП). В настоящее время при резистентности 

к колхицину можно усилить терапию генно-инже-

нерными биологическими препаратами (ГИБП): 

блокаторами IL-1 (анакинра) и блокаторами TNF- 

(инфликсимаб).

Ãèïåð-IgD-ñèíäðîì — ñèíäðîì 
äåôèöèòà ìåâàëîíàò êèíàçû 
(Hyper IgD-syndrome — Mevolonate-
Kinase Deficiency-syndrome — HIDS/
MVKD)

Данный синдром был описан как самостоятель-

ное заболевание в 1984 г. J.W.M. van der Meer. Тип 

наследования — аутосомно-рецессивный, обуслов-

лен мутацией гена MVK, расположенного на длин-

ном плече 12-й хромосомы. Чаще встречается у дат-

чан, голландцев, французов.

Заболевание обычно начинается в раннем дет-

ском возрасте, возможно на первом году жизни. 
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Таблица 1. Современная классификация АВС с учетом генетических и патогенетических данных

Группа Заболевание Ген Белок
Наследова-

ние
Клиника

Периодиче-
ская возврат-
ная лихорадка

Семейная среди-
земноморская 
лихорадка

MEVF 16p13.3 Пирин АР Кратковременная эпизодическая 
лихорадка (24–48 ч); боли в живо-
те, груди; эритема; часто — ами-
лоидоз почек. Хороший ответ на 
лечение колхицином, чувствитель-
ность к блокаторам IL-1 

Дефицит мевало-
нат киназы

MVK 12q24 Мевалонат 
киназа

АР Раннее начало (с первых месяцев 
жизни), средняя длительность 
лихорадки 4–5 дней, тяжело про-
текающий лихорадочный период. 
Абдоминальные боли, рвота и 
диарея. Спленомегалия. Хороший 
ответ на лечение ГКС. Частое са-
моизлечение. Исход в амилоидоз 
редкий

Периодический 
синдром, ассоции-
рованный с ТНФ-

TNFRSF1A 
12p13

P55TNF 
receptor

АД Эпизоды длительной лихорадки: 
1–3 нед. Периорбитальный отек, 
моноцитарный фасциит. Амило-
идоз почек с частотой до 25 %. 
Чувствителен к терапии анти-TNF 
и IL-1 блокаторами

NRLP-
связанные 
синдромы

FCAS, MWS, CINCA CIAS/NALP3/
NLRP3

Криопирин АД FCAS: сыпи, лихорадка, артралгия 
после холодовой экспозиции. 
MWS: повторная подострая урти-
карноподобная сыпь/поврежде-
ние, сенсоневральная тугоухость, 
амилоидоз. CINCA: все названные 
проявления + задержка мен-
тального развития, хронический 
асептический менингит и дефор-
мация костей. Хороший ответ на 
блокаторы IL-1 

NLRP12-
ассоцииро ванная 
лихорадка

NALP 12/NLRP 
12 19p13

NLRP АД Периодическая лихорадка после 
холодовой экспозиции, потеря 
слуха

Гранулематоз-
ные заболе-
вания

Синдром Блау CARD15/
NOD2 16q12

CARD 15 АД Раннее начало (< 5 лет). По-
лиартикулярный гранулематоз-
ный артрит, увеит, экзантема. 
Хороший ответ на анти-TNF-
моноклональные АТ

Пиогенные за-
болевания

Maджед-синдром LPIN2 18p LPIN2 АР Мультифокальный остеомиелит, 
врожденная анемия, дерматоз

PAPA-синдром PSTPIP1 
15q24-q25.1

PSTPIP1 АР Пиогенный стерильный артрит, 
пиогенная гангрена, акне. Хоро-
ший ответ на блокаду IL-1 

DIRA-синдром IL1RN 2q IL1-антаго-
нисты ре-
цепторов

АР Начало до 1 года, мультифокаль-
ный остеомиелит, периостит, 
пустулез. Быстрое выздоровление 
от анакинры

Первый приступ может быть спровоцирован трав-

мой, хирургическим вмешательством, вакцинацией 

и т.д. Клинические проявления заболевания: реци-

дивирующая лихорадка с ознобами, с длительно-

стью пирексии от 2 до 7 дней и периодичностью в 

2–8 недель; пятнисто-папулезная, уртикарная или 

петехиальная сыпь; шейная лимфаденопатия с бо-

лезненными лимфоузлами; абдоминальный син-

дром (боль, рвота, диарея), гепатоспленомегалия; 

артралгии или артриты крупных суставов (неде-

структивные); оральные и/или генитальные язвы, 

офтальмологические симптомы. В периоде обостре-

ния повышены острофазовые показатели (лейкоци-

тоз, СРБ, SAA). Диагностические критерии заболе-

вания — IgD выше 100 МЕ/мл, а также возможное 

повышение уровня IgA. Подтверждает диагноз вы-
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явление мутации гена MVK. Лечение данного син-

дрома остается проблематичным. Такие препараты, 

как колхицин и иммуносупрессоры, оказались ма-

лоэффективными. Более обнадеживающие резуль-

таты получены от использования ГИБП — анакин-

ры или этанерцепта. В качестве симптоматических 

препаратов используют НПВП. Однако, несмотря 

на остроту приступов, прогноз заболевания благо-

приятный, так как амилоидоз развивается редко. 

Полное выздоровление маловероятно [2, 3, 6, 10]. 

NRLP, èëè êðèîïèðèí-
àññîöèèðîâàííûå ñèíäðîìû

Общей генетической основой этих синдромов 

является мутация гена CIAS1, расположенного на 

длинном плече 1-й пары хромосом. Данный белок 

является основой супермолекулярного комплекса, 

обеспечивающего активную форму ИЛ-1, а также 

выполняющего программу апоптоза.

Клиника семейного холодового аутовоспалитель-
ного синдрома/семейной холодовой крапивницы (Fa-
milial Cold Autoinflammatory Syndrome/Familial Cold 
Urticaria — FCAS/FCU): лихорадка, артралгии/ар-

трит, миалгии, уртикарная сыпь, конъюнктивит, 

эписклерит, иридоциклит, высокая активность 

острофазовых показателей, чаще инициированные 

экспозицией холода. Симптомы возникают через 

1 час после воздействия холода, пик симптомов — 

через 6–8 часов, исчезают симптомы через 24 часа. 

Амилоидоз развивается редко. Лечение: необходимо 

избегать воздействия холода; симптоматически на-

значаются НПВП; базис-терапия — высокие дозы 

глюкокортикостероидов (ГКС); терапия ингибито-

рами ИЛ-1 — анакинрой, риланосептом продемон-

стрировала высокую эффективность [5, 9, 11, 12].

Синдром Макла — Уэльса (Muckle — Wells syn-
drome — MWS) по тяжести занимает промежуточ-

ное положение среди криопирин-ассоциированных 

синдромов. Он характеризуется повторными эпи-

зодами лихорадки и сыпи, длящимися 24–48 часов, 

артритами крупных суставов, поражением глаз, 

в 50–70 % случаев — развитием нейросенсорной 

глухоты, обычно у подростков или взрослых. Ами-

лоидоз — частое осложнение синдрома Макла — 

Уэльса. Лечение: ГКС в высоких дозах, ГИБП — 

этанерцепт, анакинра [13, 14, 16, 17].

Синдром CINCA-NOMID (Сhronic Infantile 
Neurological Cutaneus Arthicular). Путь наследова-

ния — аутосомно-доминантный, ген CIAS1, ко-

дирующий белок криопирин. Среди криопирин-

ассоциированных заболеваний синдром 

CINCA-NOMID протекает клинически наиболее 

тяжело, с ранним дебютом и плохим прогнозом для 

пациентов. Клинические проявления начинаются 

на первом году жизни с эпизодов лихорадки или 

непрерывной лихорадки, с персистирующей урти-

карной сыпью, симметричной артропатией крупных 

суставов, с эпифизарными и метафизарными 

изменениями, развитием контрактур, частыми 

глазными симптомами: прогрессирующими увеи-

тами, отеком, атрофией зрительного нерва, вплоть 

до развития слепоты. Обычно развивается задерж-

ка умственного развития, возможны асептический 

менингит, гидроцефалия, атрофия коры головного 

мозга, развитие нейросенсорной глухоты. Эти кли-

нические проявления сопровождаются высокой ак-

тивностью острофазовых показателей. Амилоидоз 

возможен в 20 % случаев. Смертность высокая. Ле-

чение: ГКС в высоких дозах + ГИБП (анакинра п/к 

1 мг/кг) [13, 16, 33].

Ñèíäðîì Ìàðøàëëà (Periodic Fever, 
Aphthous Stomatitis, Pharingitis, 
Cervical Adenitis — PFAPA)

Это заболевание редкое, с неизвестным типом 

наследования, неизвестен также конкретный му-

тантный ген. Цитокиновый профиль свидетель-

ствует о повышении сывороточных уровней ИЛ-1, 

ТНФ-, ИЛ-6, ИЛ12р70 в периоды как обострения, 

так и ремиссии, что свидетельствует о постоянном 

субклиническом воспалении [3, 17, 31, 33].

Среди заболевших преобладают мальчики. Де-

бют заболевания чаще всего с 2 до 5 лет. Синдром 

PFAPA характеризуется периодичностью фебриль-

ных приступов. Интервалы между атаками состав-

ляют от 2 до 8 недель и со временем удлиняются. 

Клинические критерии диагностики были разрабо-

таны Маршаллом: приступы лихорадки без призна-

ков инфицирования, афтозный стоматит, шейный 

лимфаденит, тонзиллит/фарингит, лейкоцитоз, 

повышенная СОЭ. Отмечаются полное отсутствие 

симптомов между фебрильными приступами, нор-

мальный рост и развитие ребенка. Лечение: НПВС 

и ГКС в высоких дозах; ГКС в дозе 1–2 мг/кг массы 

тела полностью прерывает приступ. Было отмечено, 

что тонзиллэктомия или аденотонзиллотомия часто 

приводит к полному выздоровлению ребенка [17].

Õðîíè÷åñêèé ðåöèäèâèðóþùèé 
ìóëüòèôîêàëüíûé îñòåîìèåëèò 
(CRMO, Maäæåä-ñèíäðîì, PAPA-, 
DIRA-ñèíäðîìû)

Синдром CRMO (Maджед-синдром) впервые был 

описан A. Gideon et al. в 1972 г. и K.H. Gustavson и 

H.F. Wilbrand в 1974 г. Причинный ген — LPIN2, 

кодирует липин-2 протеин. Клинические прояв-

ления: множественные очаги костной деструкции, 

при этом из очага деструкции невозможно выделить 

инфекционный фактор. Это заболевание детского 

возраста. Начало варьирует от 2 до 17 лет, возможен 

дебют и в более старшем возрасте. Cиндром СRMO 

может протекать как моноочаговое и многоочаговое 

заболевание, как с одним эпизодом обострения, так 

и с рецидивирующим течением. Кроме поражения 

костей, могут вовлекаться суставы и кожа. Сопро-

вождается симптомами интоксикации, субфебри-

литетом или фебрильной температурой, болями в 

пораженных сегментах скелета, часто достигаю-

щими высокой интенсивности. Чаще поражаются 

медиальный конец ключицы, лопатка, грудина, по-
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ясничный или грудной отдел позвоночника. Сустав-

ной синдром встречается в 80 % случаев, часто со-

провождается энтезитами, но имеет транзиторный 

характер. Часто при CRMO наблюдается пустулез 

кожи с наиболее характерной локализацией на коже 

стоп и кистей (правило 3 «П»: пальмарно-плантар-

ный пустулез). Как правило, при этом синдроме от-

мечается умеренное повышение активности остро-

фазовых показателей (СРБ, СОЭ, лейкоцитоз). 

Часто ассоциировано с антигеном HLA-В27 и -В40. 

Окончательный диагноз ставится на основании 

биопсии костного очага и исключения бактери-

ального остеомиелита. Лечение: симптоматически 

НПВС, могут назначаться ГКС, бисфосфонаты, 

реже — препараты интерферона  или . Также под-

твердили свою эффективность ингибиторы ТNF — 

инфликсимаб, этанерцепт [31, 33].

PAPA-синдром (Pyogenic Arthritis, Pyoderma gan-
grenosum and Acne) — это семейная наследственная 

патология, передающаяся аутосомно-доминант-

ным путем. Недавно был идентифицирован ген на 

15-й хромосоме и выявлены 2 возможные мутации 

гена CD2BP1.

Клинические проявления РАРА-синдрома сле-

дующие. Заболевание дебютирует в детском или 

юношеском возрасте и стартует с поражения суста-

вов. Течение артрита неблагоприятное, с развити-

ем деструкции. Пиодермия не всегда сопровождает 

артрит или может развиться позже. Практически 

всегда у пациентов развивается акне, и если не про-

водится лечение, вызывает рубцовые поражения 

кожи. Лечение: наибольший эффект получен при 

назначении антагонистов ТНФ — этанерцепта, ин-

фликсимаба или антагонистов ИЛ-1 — анакинры. 

Для лечения акне необходимы оральные тетраци-

клины.

DIRA-синдром (Deficiancy of the Il-1 receptor an-
tagonist) — редкое генетически детерминированное 

заболевание, развивающееся у новорожденных. 

Описанные случаи выявлены у пуэрториканцев, 

ливанцев, голландцев. Путь передачи аутосомно-

рецессивный, в гене IL1RN (2q14.2), находящемся 

во 2-й хромосоме. Клинические проявления на-

блюдаются в первые дни жизни новорожденного и 

представлены дистресс-синдромом, пустулезным 

поражением кожи, эрозиями на слизистой полости 

рта, отеком суставов и болезненностью их движе-

ний, гепатоспленомегалией. Из дополнительных 

признаков следует отметить генерализованный их-

тиоз кожи, изменения ногтей по типу псориатиче-

ского поражения, конъюнктивит, церебральный 

васкулит, гипотонию и прогрессирующую гипотро-

фию. Как правило, заболевание не сопровождается 

повышением температуры. При отсутствии адек-

ватной терапии развивается полиорганная недо-

статочность, приводящая к летальному исходу. Для 

подтверждения диагноза необходимо исключить 

инфицирование, провести биопсию кожи (обнару-

живают нейтрофильную инфильтрацию и тромбозы 

кожи), рентгенографию костей (для подтверждения 

баллоновидной деформации ребер, периостальной 

реакции длинных трубчатых костей, мультифокаль-

ных остеолитических повреждений костей), по по-

казаниям — МРТ головного мозга для подтвержде-

ния васкулита. Лечение: при назначении анакинры 

достаточно быстро удается добиться регрессии за-

болевания и сохранить жизнь пациентам.

Áîëåçíü Áåõ÷åòà ó äåòåé
Болезнь Бехчета (ББ) в настоящее время рас-

сматривается как системный васкулит неизвестной 

этиологии, характеризующийся язвенно-некроти-

ческими поражениями ротовой полости, гениталий, 

с частым поражением глаз, артритом, поражением 

ЖКТ, нервной системы и сосудов [8, 15, 19, 29, 30].

Чаще данная патология регистрировалась в 

Японии и странах Среднего Востока, а семейный 

характер поражений свидетельствует о возможных 

генетических мутациях. В настоящее время антиген 

HLA b5101 может рассматриваться как антиген ри-

ска развития ББ. Заболевание дебютирует в детском 

возрасте. Клиническая картина следующая. Заболе-

вание чаще всего начинается с развития афт в поло-

сти рта, одиночных или множественных, имеющих 

рецидивирующее течение. Язвы гениталий появля-

ются позже — в пубертатном возрасте. Поражения 

глаз развиваются у 60 % детей, преимущественно 

у мальчиков; часто выявляют двусторонний увеит, 

который при тяжелом течении способен привести к 

потере зрения. Может развиваться катаракта, глау-

кома. Поражения кожи наблюдаются у 90 % пациен-

тов: узловатая эритема, пустулез, акне, фолликулит, 

пурпура, редко — язвы. У 15 % детей отмечаются не-

врологические поражения: церебральный васкулит, 

менингоэнцефалит, энцефалит. У 75 % детей имеет 

место артрит с вовлечением крупных суставов. Эро-

зивный и деструктивный процессы не характерны. 

Среди сосудистых проявлений чаще отмечаются 

артериальные или венозные тромбозы и аневризмы 

или окклюзии артерий в различных местах. Возмо-

жен амилоидоз внутренних органов.

Одним из критериев является тест развития 

патергии, характеризующийся образованием ма-

леньких пустул или узелков в месте укола через 

сутки после инъекции. В стадии обострения имеет 

место нарастание острофазовых показателей, по-

вышение уровня гаммаглобулинов. Терапия ББ: 

НПВС, ГКС, колхицин, иммуносупрессивная те-

рапия — метатрексат, циклоспорин А. В послед-

ние годы была продемонстрирована эффектив-

ность использования ГИБП — инфликсимаба и 

этанерцепта [8, 15].

Íåäèôôåðåíöèðîâàííûé 
àóòîâîñïàëèòåëüíûé ñèíäðîì

Среди детей с АВС встречаются пациенты с дли-

тельно сохраняющейся или периодически рециди-

вирующей лихорадкой, артритами, повышением 

острофазовых показателей и другими признаками 

системного заболевания. Безусловно, эти больные 
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требуют очень тщательного проведения дифферен-

циально-диагностического анализа, исключения 

ряда инфекционных заболеваний (боррелиозов, 

ВИЧ, малярии, тифо-паратифозных заболеваний, 

лейшманиоза, туберкулеза и др.), онкогематоло-

гических заболеваний, ревматической патологии. 

Часто в начале заболевания отсутствует полный 

симптомокомплекс, что значительно затрудняет 

диагностику. Это всегда трудные в диагностическом 

плане пациенты, требующие мультидисциплинар-

ного подхода и длительного катамнестического на-

блюдения. Поэтому было предложено введение тер-

мина «недифференцированный АВС» (кодируется 

по МКБ-10 как ЛНГ — лихорадка неясного генеза 

(780-6)) [33].

Вопрос о выборе терапии таким больным также 

должен решаться индивидуально. В ряде случаев 

при благоприятном течении заболевания вполне 

уместно не назначать терапию, проводя наблюде-

ние за состоянием ребенка. В других случаях воз-

можно проведение терапии ex juvantibus, при пре-

обладании тех или иных синдромов и симптомов. 

АВС — это достаточно редкие заболевания, но зна-

ние этих синдромов клиницистам просто необхо-

димо для своевременной диагностики. В последние 

годы стала возможна терапия генно-инженерными 

биологическими препаратами. Поэтому корректная 

и своевременная диагностика является залогом из-

лечения, а иногда и спасения жизни пациента. Изу-

чение данной патологии во всем мире набирает обо-

роты, значительно вырос интерес к данной группе 

заболеваний. В связи с этим ежегодно описывают-

ся новые синдромы с генетической расшифровкой 

причин возникновения заболеваний, а также рас-

ширяются наши знания, углубляется понимание 

известных ранее заболеваний с новыми дополнени-

ями к механизму их развития, а соответственно, и с 

новыми методами лечения.
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Резюме. В оглядовій статті надані інформація, харак-

теристика, визначення та класифікація захворювань, що 

були віднесені в окрему нозологічну групу та названі ав-

тозапальними захворюваннями або синдромами (АЗС). 

Концепцію АЗС сформовано наприкінці 1990-х рр.; ви-

вчення та накопичення даних активно триває і зараз, і з 

цією метою був створений міжнародний регістр АЗС у 

рамках програми EUROFEVER. Подано коротку характе-

ристику як окремих груп захворювань із типовими гене-

тичними мутаціями, так і деяких нозологічних форм. Пе-

рераховано препарати з доведеною терапевтичною ефек-

тивністю, у тому числі НПЗП, ГКС та генно-інженерні 

біологічні препарати.

Ключові слова: автозапальні синдроми, сімейна серед-

земноморська лихоманка, кріопірин-асоційовані синдро-

ми, гіпер-IgD-синдром.

Nedelskaya S.N., Zhilenko I.A., Merezhko A.S., Shapran A.V.
Zaporizhya State Medical University, Zaporizhya, Ukraine 

AUTOINFLAMMATORY SYNDROMES IN THE PRACTICE 
OF PEDIATRICIAN

Summary. This review article provides information, charac-

terization, identification and classification of diseases that have 

been attributed to a separate nosological group and called auto-

inflammatory diseases or syndromes (ABC). ABC concept was 

formed in the late 1990s; study and data accumulation are still 

actively pursued at the moment, and for this purpose there has 

been created international ABC register as a part of EUROFE-

VER program. Brief characteristics of both individual groups 

of diseases with typical genetic mutations and some clinical 

entities are provided. Drugs with proven therapeutic efficacy, 

including NSAIDs, GCs and genetically engineered biological 

agents, are listed.

Key words: autoinflammatory syndromes, familial Mediter-

ranean fever, cryopyrin-associated syndromes, hyper-IgD-

syndrome.
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