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НАСЛЕДСТВЕННЫЕ СИНДРОМЫ ПЕРИОДИЧЕСКОЙ ЛИХОРАДКИ У ДЕТЕЙ: 
ОБЗОР ЛИТЕРАТУРЫ И СОБСТВЕННЫЕ НАБЛЮДЕНИЯ

«Болезнь не может приспосабливаться к знаниям врача»
Парацельс

Низкая диагностика ряда заболеваний часто 
обусловлена недостаточным уровнем знаний о 
них педиатров, семейных врачей, терапевтов, 
врачей других специальностей. Указанное от-
носится и к редким формам гипертермии у де-
тей, в частности, к синдрому периодической ли-
хорадки. Для него характерны эпизоды повыше-
ния температуры, рецидивирующие через пра-
вильные или неправильные промежутки време-
ни [18]. После каждого эпизода следует период 
нормальной температуры, длящийся от одного 
до нескольких дней, недель или месяцев [20]. В 
последние годы идентифицированы генетиче-
ски обусловленные синдромы периодической 
лихорадки (табл. 1, 2), к которым относят пери-
одическую болезнь (ПБ), циклическую нейтро-
пению, периодический синдром, ассоцииро-
ванный с рецептором фактора некроза опухоли 
(ФНО), синдром гипер-IgD и периодической ли-
хорадки (HIDS), синдром периодической лихо-
радки, афтозного стоматита, фарингита и шей-
ного лимфаденита (PFAPA, синдром Маршал-
ла), семейную холодовую крапивницу (синдром 
Майкла-Уэлса) [1, 4, 7, 8, 15]. Актуальность на-
следственных синдромов периодической лихо-
радки для педиатра и семейного врача связана с 
тем, что в большинстве случаев они дебютируют 
в детском возрасте [5, 7, 16]. Так, первые прояв-
ления синдрома Маршалла в 90% случаев возни-
кают до 5-летнего возраста, а периодической бо-
лезни – до 12-14 лет [9, 17]. Владение семиотикой 
указанных синдромов позволяет своевременно 
поставить диагноз и избежать необоснованных 
лечебно-диагностических мероприятий, таких, 
как назначение антибиотиков в связи с ангиной 
при синдроме Маршалла или лапаротомии ре-
бенку с периодической болезнью при клиниче-
ской картине «острого живота» [9, 11, 15].

Как следует из таблицы 1, указанные синдро-
мы объединяют выявленные мутации в белке 
пирине или молекулах суперсемейства рецеп-
торов фактора некроза опухолей (ФНО). Основ-
ным звеном патогенеза является гиперактива-
ция естественного (антигеннеспецифическо-
го) иммунитета и гиперпродукция острофазо-
вых показателей – С-реактивного белка, сыво-
роточного амилоида А и др. Общими клинико-
лабораторными проявлениями наследственных 
синдромов периодической лихорадки являются 
мышечно-суставной синдром, серозит, высокие 
лабораторные показатели активности воспале-
ния (повышенные СОЭ, уровень фибриногена, 
лейкоцитоз), возможное развитие амилоидоза, 
отсутствие аутоантител или активации аутоспе-
цифических клеток (табл. 1, 2). В группе наслед-
ственных синдромов периодической лихорад-
ки чаще других встречаются периодическая бо-
лезнь и синдром Маршалла [9].

Периодическая болезнь (синонимы: се-
мейная средиземноморская лихорадка, до-
брокачественный пароксизмальный пери-
тонит, рецидивирующий полисерозит, ев-
рейская болезнь, армянская болезнь) – на-
следственное аутосомно-рецессивное заболева-
ние, проявляющееся периодически рецидиви-
рующим серозитом и относительно частым раз-
витием амилоидоза [8].

В основе заболевания – точечная мутация в 
гене белка пирина, расположенного в коротком 
плече 16-й хромосомы (16q) [7].

Заболевание распространено преимуще-
ственно среди населения Средиземноморья и 
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Ближнего Востока – евреев (преимущественно 
сефардов), турок, арабов и армян [6].

Выделяют 4 варианта клинической картины 
[8]: 

абдоминальный, протекающий с признаками  -
острого живота, по поводу чего оперируется 
почти половина больных;

торакальный с картиной сухого или экссуда- -
тивного плеврита с выпотом в пределах си-
нусов;

суставной -  в виде артралгий, артрита, поража-

ющего один или несколько суставов;

псевдомалярийный. -

Клинически ПБ проявляется возникающими 

через определенные интервалы (дни – недели – 

месяцы) стереотипными приступами лихорад-

ки. Вне приступа самочувствие и состояние па-

циента удовлетворительное [14].

Лихорадка – наиболее частый и постоянный 

Таблица 1.
Наследственные синдромы периодической лихорадки: тип наследования, 

клинико-анамнестические особенности (А. Саиб Эль-Радхи и др., 2013)

Заболевание
Тип насле-

дования
Длительность 

лихорадки
Перио-

дичность
Клинические особенности

Семейная средиземномор-
ская лихорадка (периодиче-
ская болезнь)

АР 1-3 дня 3-6 нед.
Полисерозит (боль в животе, груд-
ной клетке), синовиит, миалгия

Циклическая нейтропения АД 5-7 дней 21 день
Фарингит, гингивит, изъязвление 
слизистой оболочки полости рта, 
лимфаденопатия, целлюлит

Периодический синдром, ас-
социированный с рецепто-
ром ФНО (TRAPS)

АД Недели Нет
«Летучая» боль в суставах, мигри-
рующая эритематозная сыпь

Синдром гипер-IgD и перио-
дической лихорадки (HIDS)

АР 4-6 дней 4-8 недель
Боль в животе, головная боль, ар-
тралгия, лимфаденопатия, диа-
рея

PFAPA
Спора-

дический
3-5 дней 3-6 недель

Афтозный стоматит, фарингит, 
лимфаденит

Синдром Майкла-Уэлса АД
Колеблет-

ся в широком 
диапазоне

Нет
Крапивница, прогрессирующая 
ту гоухость, артрит, хронический 
менингит, боль в животе

Примечание: АР – аутосомно-рецессивный, АД – аутосомно-доминантный.

Таблица 2.
Наследственные синдромы периодической лихорадки: лабораторные показатели, 

подходы к лечению (А. Саиб Эль-Радхи и др., 2013)

Заболевание Лабораторные показатели
Наличие 

амилоидоза
Лечение

Семейная средиземномор-
ская лихорадка (периоди-
ческая болезнь)

­ маркеры воспаления; мутации в гене 
MEFV на 16 хромосоме, проявляющи-

еся экспрессией дефектного белка
+ Колхицин

Циклическая нейтропения
Нейтропения; мутации в гене эласта-

зы нейтрофилов ELA2 на 19 хромосоме
–

Гранулоцитарный 
колониестимули-
рующий фактор

Периодический синдром, 
ассоциирован-ный с ре-
цептором ФНО (TRAPS)

­ маркеры воспаления; мутации в 
гене TNFRSFIA на 12 хромосоме

Наблюда-
ется редко

НПВС, 
глюкокортико иды

Синдром гипер-IgD и пе-
риодической лихорадки 
(HIDS)

­ IgD, IgА; низкая активность ФНО вслед-
ствие мутации в гене мевалонаткина-
зы, локализованном на 12 хромосоме

– Симвастатин

PFAPA ­ маркеры воспаления –
Глюкокортикоиды, 
циметидин

Синдром Майкла-Уэлса
Мутации в гене CIASI на участ-

ке хромосомы 1q44
+ Анакинра, НПВС

Примечание: НПВС – нестероидные противовоспалительные средства.
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симптом при ПБ, встречается в 96-100% случаев. 
Особенностью лихорадки при ПБ является от-
сутствие эффекта при применении антибиоти-
ков и антипиретиков. Изолированная лихорадка 
при ПБ, как правило, приводит к диагностиче-
ским ошибкам и расценивается как проявление 
острой респираторной инфекции [1, 2, 8].

Вторым по частоте симптомом ПБ являет-
ся абдоминальный болевой синдром (асепти-
ческий перитонит), который встречается в 91% 
случаев, а изолированно – в 55%. Клинически 
асептический перитонит мало отличается от 
септического со всем характерным симптомо-
комплексом: температура до 40°, резчайшая аб-
доминалгия, тошнота, рвота, угнетение пери-
стальтики кишечника. Через несколько дней 
симптоматика самостоятельно регрессирует. 
Подобная клиническая картина часто является 
причиной диагностических ошибок, оператив-
ного лечения [8].

Суставной синдром характеризуется артрал-
гией, воспалением крупных суставов. Артриты 
и артралгии по данным различных исследовате-
лей наблюдаются в 35-80% случаев, при этом у 
17-30% пациентов они являются первыми при-
знаками заболевания [1, 17]. В момент приступа 
появляется внезапная боль в одном или несколь-
ких суставах, которая может сопровождаться от-
еком, гиперемией и гипертермией кожи над об-
ластью сустава. Продолжительность суставного 
варианта приступа ПБ составляет 4-7 дней, ино-
гда удлиняясь до 1 месяца. В отличие от изоли-
рованной лихорадки или пароксизмального пе-
ритонита при этом варианте ПБ артралгия часто 
сохраняется и после приступа, постепенно сти-
хая в течение нескольких месяцев. Неспецифич-
ность клинической картины при суставном ва-
рианте ПБ приводит к тому, что у больных диа-
гностируют ревматоидный артрит, острую рев-
матическую лихорадку, системную красную вол-
чанку и др. [7, 8].

Кожные изменения во время приступа ПБ на-
блюдаются в 20-30% случаев. Наиболее типич-
ной является рожеподобная сыпь, но могут быть 
пурпурные высыпания, везикулы, узелки, ан-
гионевротический отек. Иногда клинически ПБ 
протекает в виде крапивницы или отека Квин-
ке [4, 6].

Другими проявлениями ПБ могут быть голов-
ная боль, асептический менингит, перикардит, 
миалгия, гепатолиенальный синдром, острый 
орхит [7].

Диагноз ПБ устанавливают на основании сле-
дующих критериев:

периодически возникающие короткие стере-1. 

отипные атаки заболевания (лихорадочные, 

абдоминальные, торакальные, суставные), не 

связанные с определенным провоцирующим 

фактором; 

начало болезни в детском или юношеском 2. 

возрасте, преимущественно среди опреде-

ленных этнических групп; 

нередкое обнаружение болезни у родствен-3. 

ников; 

развитие амилоидоза почек. 4. 
Лабораторные показатели в основном не-

специфичны и отражают остроту воспалитель-
ной реакции или степень почечной недостаточ-
ности [1, 7, 8]. При первых проявлениях ПБ диф-
ференциальная диагностика бывает трудной и 
основывается на тщательном исключении за-
болеваний со сходной симптоматикой. При по-
вторных рецидивах учитывают вышеперечис-
ленные критерии и то, что для ПБ характерно 
хорошее самочувствие больных в межприступ-
ный период и резистентность к любому меди-
каментозному лечению, в т.ч. антибиотиками и 
глюкокортикоидами [6, 14].

Лечение до 70-х гг. XX века было только сим-
птоматическим. В 1972 г. появились сведения о 
возможности предупредить приступы ПБ прие-
мом внутрь колхицина в суточной дозе от 1 до 2 
мг [10]. В дальнейшем подтвердилась профилак-
тическая эффективность колхицина, а также его 
хорошая переносимость при длительном (прак-
тически всю жизнь) приеме указанных доз как у 
взрослых, так и у детей. В малых дозах он оказы-
вает противовоспалительное действие, умень-
шает сосудистую проницаемость, ингибирует 
выделение простагландинов, а также тормозит 
развитие амилоидоза, действуя на внутрикле-
точный синтез и экзоцитоз предшественников 
амилоида [7, 8].

Синдром Маршалла – периодической ли-
хорадки, афтозного стоматита, фарингита и 
шейного лимфаденита (PFAPA)

В 1987 г. французский врач G.S. Marshall опи-
сал 12 наблюдений своеобразного синдрома – 
периодической лихорадки, сопровождающейся 
афтозным стоматитом, фарингитом и шейным 
лимфаденитом. По первым буквам симптомо-
комплекса (periodic fever, aphthous stomatitis, 
pharingitis andcervical adenitis) он был назван 
PFAPA-синдромом. В последующем заболевание 
получило название «Синдром Маршалла» [9].

Ретроспективный анализ, проведенный во 
Франции, выявил 22 подобных больных. Наи-
большая серия наблюдений (94 случая) опубли-
кована автором синдрома [4].

Этиология не известна, при этом некоторые 
авторы предполагают участие герпес-вирусов 
в возникновении заболевания. Рассматривает-
ся аутоиммунный механизм развития PFAPA-
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синдрома. Национальных или расовых особен-
ностей заболевание не имеет. Синдром Маршал-
ла чаще всего дебютирует в возрасте 3-5 лет. Он 
отличается четкой периодичностью возникно-
вения приступов высокой лихорадки, которые 
повторяются с большой регулярностью – чаще 
всего каждые 3-7 недель [9, 12].

Лихорадка во время приступа обычно пре-
вышает 39,5°С, достигая иногда 40,5°С. Приме-
нение антипиретиков оказывает кратковремен-
ный эффект. Повышению температуры часто 
предшествует короткий период недомогания: 
озноб, головная боль, артралгия, боль в животе, 
рвота [3, 9]. Лихорадочный эпизод обычно длит-
ся 3-5 дней.

Катаральный синдром (ринорея, кашель, 
конъюнктивит) наблюдается редко. Не отмече-
но развитие дизурических симптомов, невро-
логических расстройств. В целом, как отмечает 
большинство авторов, дети переносят присту-
пы без выраженного нарушения общего состо-
яния [5, 10].

Следует отметить, что набор признаков, дав-
ший название синдрому, наблюдается не у всех 
больных. В большой серии наблюдений авторы 
синдрома выявляли чаще всего (у 88% больных) 
увеличение шейных лимфатических узлов [3, 7, 
8, 10]. При этом шейные узлы пальпировались до 
4-5 см в диаметре, при пальпации имели тесто-
ватую консистенцию, были умеренно чувстви-
тельными. Увеличенные лимфатические узлы 
становились видимыми, что беспокоило роди-
телей и являлось основной жалобой. По окон-
чании эпизода они за несколько дней умень-
шались в размере и становились невидимыми. 
Другие группы лимфоузлов не изменялись [9].

Менее постоянным является развитие аф-
тозного стоматита – у 33-70% больных. Эти раз-
личия могут быть связаны с тем, что афты чаще 
всего бывают единичными, не сгруппирован-
ными, что затрудняет их выявление, особенно у 
маленьких детей [11].

Фарингит, сопровождающий температурный 
эпизод, наблюдается с большим постоянством 
(70-77% пациентов), при этом некоторые иссле-
дователи описывают преобладание нетяжелых 
катаральных форм, другие подчеркивают нали-
чие выпота и наложений. Повторные эпизоды 
тонзиллита с увеличением шейных лимфоуз-
лов, по-видимому, еще до описания синдрома, 
являлись поводом для тонзиллэктомии [9, 11]. 
Так, греческие авторы среди 40 детей, подвер-
гнутых тонзиллэктомии, выявили 15 пациентов 
с типичной картиной синдрома Маршалла [13].

Не существует специфичных лабораторных 
критериев диагностики синдрома Маршалла. 
Во время эпизода лихорадки может наблюдать-

ся умеренный лейкоцитоз (11-15 Г/л), повыше-
ние СОЭ (до 30-40 мм/час), повышение уровня 
С-реактивного белка (до 100 мг/л), однако пока-
затели возвращаются к физиологическим зна-
чениям в течение нескольких суток. Некоторые 
авторы отмечают умеренное повышение уров-
ня IgA (до 300 мг/л) [11]. Следует отметить, что 
заболевание никогда не приводит к формирова-
нию амилоидоза почек или печени [9].

Важным является факт нестойкости положи-
тельного эффекта при назначении антибиоти-
ков, жаропонижающих средств, колхицина [13]. 
Все исследователи указывают, что к быстрой 
нормализации температуры приводит приме-
нение стероидов (преднизолон 1-2 мг/кг) одно-
кратно или в течение 2-3 дней в уменьшающей-
ся дозе. Указанное воздействие не предотвра-
щает рецидивы заболевания [7, 8, 10, 12]. Вместе 
с тем сообщается, что преднизолон может нару-
шить внутренний ритм заболевания и участить 
эпизоды лихорадки [9, 10].

На сегодняшний день в качестве метода ле-
чения заболевания рассматривается тонзил-
лэктомия, однако, данные по ее эффективности 
значительно отличаются. Так, авторы синдрома 
показали, что тонзиллэктомия прекращает его 
рецидивирование в 77% случаев [9, 13]. В то же 
время, ретроспективный анализ, проведенный 
во Франции, выявил, что тонзиллэктомия дает 
эффект лишь в 17% случаях [10].

Предложение использовать блокатор гиста-
миновых Н

2
-рецепторов циметидин для ле-

чения синдрома Маршалла основывается на 
его способности блокировать Н

2
-рецепторы на 

Т-супрессорах, стимулировать продукцию Th
0
 

и подавлять – Th
2
, что способствует восстанов-

лению балланса между Т-хелперами 1-го и 2-го 
типа. Это лечение способствовало удлинению 
ремиссий у 75% больных в небольшой серии на-
блюдений, но на большом материале эти дан-
ные не подтвердились [9].

Прогноз синдрома Маршалла благоприят-
ный. Несмотря на хроническое течение, по окон-
чании эпизодов какие-либо патологические из-
менения отсутствуют, рост и развитие детей не 
нарушается. Заболевание разрешается спонтан-
но, лишь у 3% больных по достижению совер-
шеннолетия сохраняются приступы лихорадки 
[3, 8, 9].

Приводим результаты собственного наблю-
дения двух детей с синдромом Маршалла.

Ребенок Павел З., 13 лет, поступил в отделение 

детской кардиологии и кардиохирургии Института 

неотложной и восстановительной хирургии (ИНВХ) 

им. В.К. Гусака с жалобами на периодически возни-

кающие на фоне полного благополучия приступы фе-

брильной лихорадки (до 39,4°С), длительность кото-
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рых составляла 3-5 дней. Применение антипиретиков 

оказывало кратковременный эффект. Повышению 

температуры предшествовал короткий период недо-

могания: озноб, цефалгия, боль в горле. Приступы по-

вторялись каждые 5-7 недель.

Из анамнеза заболевания известно, что впервые 

приступы фебрильной лихорадки появились в 2010 

году. В ходе обследования, проведенного в 2010 году, 

был диагностирован хронический компенсирован-

ный тонзиллит, исключена внутриклеточная инфек-

ция, патология щитовидной железы, гематологиче-

ские заболевания, паразитарная инвазия, туберку-

лёз, диффузные заболевания соединительной ткани. 

До сентября 2013 года мальчик наблюдался с диагно-

зом «термоневроз», при возникновении фебрильной 

лихорадки симптоматически получал антипиретики, 

периодически – антибиотики. Последнее ухудшение 

состояния в сентябре 2013 года, когда после перене-

сенной острой респираторной инфекции у ребенка 

на протяжении 5 дней сохранялась фебрильная лихо-

радка, эффект от приема антипиретиков был незна-

чительный.

Анамнез жизни: ребенок от I беременности, про-

текавшей на фоне кольпита. Роды I, в срок, нормаль-

ные. Масса при рождении – 3450 г, длина тела – 52 см, 

оценка по шкале Апгар – 7-8 баллов. Привит по ка-

лендарю. Инфекционными заболеваниями не болел. 

Аллергоанамнез не отягощен. Семейный анамнез не 

отягощен. Гемотрансфузий не проводилось.

Самочувствие при поступлении нарушено. Общее 

состояние средней степени тяжести. Астеническо-

го телосложения, пониженного питания. Кожные по-

кровы обычного цвета. Видимые слизистые бледно-

розовой окраски. Небные миндалины рыхлые. Задняя 

стенка глотки по типу «булыжной мостовой». Подче-

люстные лимфатические узлы увеличены до 1,3 см, 

мягко-эластической консистенции. Обращает вни-

мание диспластический рост зубов, сколиоз грудно-

го отдела позвоночника, гипермобильность суставов. 

Перкуторно над лёгкими ясный легочный звук. В лег-

ких – дыхание везикулярное, ЧД – 20 в мин. Деятель-

ность сердца ритмичная. Тоны ясные, короткий си-

столический шум в I и V точках. ЧСС – 92 уд/мин, АД 

– 120/80 мм рт. ст. Живот при пальпации мягкий, без-

болезненный. Печень у края реберной дуги, селезен-

ка не пальпируется. Стул регулярный, мочеиспуска-

ние не нарушено.

Для уточнения генеза синдрома периодической 

лихорадки мальчик был обследован.

Клинический анализ крови от 09.10.2013 г.: эри-

троциты – 4,0 Т/л, Hb – 150 г/л, ЦП – 1,1, лейкоциты – 

4,5 Г/л, п-3, с-55, л-37, м-4, э-1, СОЭ – 2 мм/час.

Клинический анализ крови от 15.10.2013 г. на фоне 

лихорадки до 39,4°С: эритроциты – 4,4 Т/л, Hb – 156 

г/л, ЦП – 1,0, лейкоциты – 5,9 Г/л, п-3, с-46, л-44, м-6, 

э-1, СОЭ – 7 мм/час.

Анализ мочи общий: удельный вес – 1010, реакция 

кислая, белка, сахара нет, лейкоциты – 1-2 в поле зре-

ния, эпителий – единичный в поле зрения.

Глюкоза крови – 4,87 ммоль/л, билирубин общий – 

14,8 мкмоль/л, билирубин прямой – 3,5 мкмоль/л, би-

лирубин непрямой – 11,3 мкмоль/л, АсАТ – 0,3, АлАТ 

– 0,26, остаточный азот – 1,7 ммоль/л, мочевина – 3,6 

ммоль/л, креатинин – 0,058 мкмоль/л, С-реактивный 

белок – 2 мг/кг, серомукоид – 0,14 у.е.

Яйца гельминтов, простейшие не обнаружены.

Анализ температурной кривой – термоасимме-

трия.

МРТ головного мозга: очаговых и объемных из-

менений на момент исследования не выявлено. МР-

признаки снижения кровотока по левой позвоночной 

артерии.

МРТ шейного отдела позвоночника: без патоло-

гии.

Консультирован отоларингологом: хронический 

компенсированный тонзиллит, рекомендована тон-

зиллэктомия.

Диагноз: синдром Маршалла.

В отделении для купирования фебрильной лихо-

радки (39,4°С) мальчик получил преднизолон в дозе 2 

мг/кг, отмечался положительный эффект в виде стой-

кой нормализации температуры тела. Мальчику вы-

полнена плановая тонзиллэктомия. В течение 5 лет 

эпизодов лихорадки не отмечалось.

Ребенок Лев Р., 3 года 9 месяцев, обратился с жало-

бами мамы на частые ОРИ у мальчика, сопровождаю-

щиеся фебрилитетом, который длится до 5-7 дней.

Из анамнеза заболевания известно, что ребенок 

в возрасте 11 месяцев впервые перенес ОРИ с ги-

пертермией до 39°С, синдромом бронхиальной об-

струкции, который был купирован ингаляцией b2-

агонистов (сальбутамол). В последующем отмечались 

частые ОРИ с фебрилитетом до 5-7 дней, повторный 

эпизод бронхиальной обструкции на фоне ОРИ, ре-

цидивирующие бактериальные инфекции: острый 

этмоидит, острый двусторонний средний гнойный 

отит, по поводу которых мальчик получал лечение со-

гласно протоколам МЗ Украины с кратковременным 

положительным эффектом. В возрасте 1 года 11 мес. 

на фоне ОРИ, фарингоконъюктивита отмечено увели-

чение передне- и заднешейных лимфатических узлов 

до 3,5-4 см в диаметре, при пальпации они имели те-

стоватую консистенцию, были умеренно чувстви-

тельными, имел место гепатолиенальный синдром. 

Было высказано предположение об инфекционном 

мононуклеозе. При обследовании в периферической 

крови обнаружены атипичные мононуклеары, выяв-

лены антитела IgG к вирусу Эпштейна-Барр (ранний 

белок), ДНК Эпштейна-Барр вируса в крови. Мальчи-

ку был выставлен диагноз «инфекционный монону-

клеоз». Проведено противовирусное лечение с поло-

жительным клинико-лабораторным эффектом: само-

чувствие и состояние удовлетворительное, клиниче-

ский анализ крови в пределах нормы, ДНК Эпштейна-

Барр вируса в крови не определялся. В 2-летнем воз-
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расте на фоне переносимой острой кишечной инфек-

ции у мальчика наблюдалось повышение температу-

ры до 40°С. Действие жаропонижающих средств со-

хранялось 2-3 часа с недостаточным эффектом (от-

мечалось снижение температуры до 38,0-38,5°С). По-

лучил бетаметазон в дозе 1 мг/кг с выраженным по-

ложительным эффектом в виде нормализации тем-

пературы тела. При проведении УЗИ органов брюш-

ной полости и забрюшинного пространства обраща-

ло внимание увеличение лимфоузлов вдоль брыжей-

ки тонкого кишечника до 10-12 мм. Через 1 месяц 

мальчик перенес лакунарную ангину, сопровождав-

шуюся стойким фебрилитетом в течение 3 дней, не-

смотря на проводимое антибактериальное лечение, 

применение антипиретиков. Температура нормали-

зовалась после приема бетаметазона в дозе 1 мг/кг. 

В ходе проведенного обследования была исключе-

на гематологическая и эндокринная патология, па-

разитарная инвазия, туберкулёз. Впервые высказано 

предположение о наличии у ребенка синдрома Мар-

шалла. В 5-летнем возрасте мальчику проведена тон-

зиллэктомия. В течение 5 лет последующего динами-

ческого наблюдения повторных эпизодов лихорадки 

не отмечается, мальчик переносит ОРИ 1-2 раза в год 

в легкой форме.

Таким образом, знания о характерных про-
явлениях наследственных синдромов периоди-
ческой лихорадки важны в практической дея-
тельности педиатра и семейного врача для сво-
евременного установления диагноза и опреде-
ления тактики дальнейшего ведения. Приве-
денные клинические примеры демонстрируют 
возможность диагностики синдрома Маршалла, 
основанную, в первую очередь, на тщательном 
сборе анамнеза и анализе клинической картины 
заболевания.
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НАСЛЕДСТВЕННЫЕ СИНДРОМЫ ПЕРИОДИЧЕСКОЙ ЛИХОРАДКИ У ДЕТЕЙ: 
ОБЗОР ЛИТЕРАТУРЫ И СОБСТВЕННЫЕ НАБЛЮДЕНИЯ

В статье представлены сведения о клинических 
проявлениях, современных подходах к диагностике 
и лечению наследственных синдромов периодиче-
ской лихорадки у детей. Приведены результаты соб-

ственного наблюдения двух детей с синдромом Мар-
шалла.

Ключевые слова: периодическая болезнь, син-
дром Маршалла, дети.
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HEREDITARY SYNDROMES OF PERIODIC FEVER IN CHILDREN: A RE-

VIEW OF THE LITERATURE AND OUR OWN OBSERVATIONS

The information of clinical manifestations, modern 
approaches to the diagnosis and treatment of hereditary 
syndromes of periodic fever in children are described. The 

results of our own observation of two children with Mar-
shall's syndrome are presented.

Key words: Periodic fever, Marshall's syndrome, chil-
dren.
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