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АННОТАЦИЯ 

Ревматические заболевания у детей относятся к ряду заболеваний опорно-двигательного аппарата, артритов и 
соединительной ткани, которые могут развиться в детстве. Эти заболевания могут поражать глаза, суставы, кожу, мышцы 
и желудочно-кишечный тракт ребенка. Хотя эти аутоиммунные и воспалительные состояния имеют некоторые общие 
симптомы, такие как боль, жар и отек, у каждого из них есть и свои специфические симптомы. Ревматические заболевания 
могут поражать детей любого возраста и любой этнической принадлежности. За последние 25 лет детская ревматология 
пережила множество примечательных событий, включая введение концепции аутовоспаления и более глубокое понимание 
генетики и патогенеза воспалительных заболеваний. За последние 25 лет в области детской ревматологии произошли 
крупные новые разработки. Концепция аутовоспаления была введена в эту область и в медицину в целом с исследованиями 
семейной средиземноморской лихорадки, наиболее распространенного аутовоспалительного заболевания в мире. 

Ключевые слова: мышечно-скелетные заболевания, токсический синовит тазобедренных суставов, болезнь Легга-
Кальве-Пертеса, системная красная волчанка,  ювенильный дерматомиозит. 
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BOLALAR ORASIDAGI KARDIOREVMATOLOGIK KASALLIKLARNING RIVOJLANISH XUSUSIYATLARI 
(SHARHI) 

ANNOTATSIYA 
  Bolalardagi revmatik kasalliklar bolalik davrida rivojlanishi mumkin bo'lgan tayanch-harakat tizimi, artrit va biriktiruvchi 

to'qimalarning bir qator kasalliklarini nazarda tutadi. Bu kasalliklar bolaning ko'zlari, bo'g'imlari, terisi, mushaklari va oshqozon-
ichak traktiga ta'sir qilishi mumkin. Ushbu autoimmun va yallig'lanish holatlarida og'riq, isitma va shishish kabi umumiy simptomlar 
mavjud bo'lsa-da, ularning har biri o'ziga xos belgilarga ega. Revmatik kasalliklar har qanday yoshdagi va har qanday millatdagi 
bolalarga ta'sir qilishi mumkin. O'tgan 25 yil ichida bolalar revmatologiyasi ko'plab ajoyib o'zgarishlarni boshdan kechirdi, jumladan, 
autoinflamasyon tushunchasini joriy etish va yallig'lanish kasalliklarining genetikasi va patogenezini chuqurroq tushunish. O'tgan 25 
yil ichida bolalar revmatologiyasi sohasida katta yangi o'zgarishlar ro'y berdi.  

  Kalit so'zlar: mushak-skelet tizimi kasalliklari, son bo'g'imlarining toksik sinoviti, Legg-Kalve-Perthes kasalligi, tizimli qizil 
yuguruk, balog'atga etmagan dermatomiyozit. 
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CHARACTERISTICS OF MANIFESTATIONS OF CARDIORHEUMATOLOGICAL DISEASES AMONG 
CHILDREN (REVIEW) 

ANNOTATION  
Children's rheumatic diseases refer to a range of musculoskeletal, arthritic, and connective tissue disorders that can develop during 

childhood. These diseases can affect a child's eyes, joints, skin, muscles, and gastrointestinal tract. Although these autoimmune and 
inflammatory conditions share some common symptoms, such as pain, fever, and swelling, each has its own specific symptoms. 
Rheumatic diseases can affect children of any age and ethnicity. Over the past 25 years, pediatric rheumatology has experienced 
many notable developments, including the introduction of the concept of autoinflammation and a better understanding of the genetics 
and pathogenesis of inflammatory diseases. Over the past 25 years, the field of pediatric rheumatology has seen major new 
developments. The concept of autoinflammation was introduced to the field and to medicine in general with studies of familial 
Mediterranean fever, the most common autoinflammatory disease in the world.  

Key words: musculoskeletal diseases, toxic synovitis of the hip joints, Legg-Calve-Perthes disease, systemic lupus 
erythematosus, juvenile dermatomyositis. 

  
Жалобы на мышечно-скелетные заболевания (MСЗ) у 

детей встречаются часто. Однако не все жалобы на MСЗ 
вызваны ревматическими заболеваниями. Этиология 
варьируется от доброкачественных состояний до серьезных 
состояний, требующих немедленного внимания. Поэтому 
для дифференциации ревматических состояний от других 
заболеваний необходимы полный анамнез и физическое 
обследование, а также основные исследования и 
визуализация.  

Дифференциальная диагностика ювенильного артрита 
Токсический синовит тазобедренных суставов — 

распространенная самокупирующаяся форма реактивного 
артрита, обычно возникающая после инфекции верхних 
дыхательных путей, часто поражающей мальчиков младше 
8 лет. Ребенок жалуется на безболезненную хромоту или 
боль в паху, передней поверхности бедра или колене 
(отраженная боль). В отличие от пациентов с септическим 
артритом, ребенок выглядит хорошо, а пораженная 
конечность удерживается в положении внешней ротации и 
сгибания. Исследования в норме или показывают 
небольшое повышение маркеров воспаления. Лечение, 
поддерживающее с отдыхом и анальгезией. 

Боль роста — это доброкачественная кратковременная 
неопределенная боль, ограниченная икрой, бедром и 
голенью, которая обычно поражает детей в возрасте от 3 до 
10 лет. Боль сильная по интенсивности, часто возникает 
поздно днем или будит ребенка ночью. В остальном ребенок 
чувствует себя хорошо и бессимптомно в течение дня, не 
имея функциональных ограничений. Боль носит 
прерывистый характер, с интервалами без симптомов, 
длящимися от нескольких дней до нескольких месяцев. 
Часто имеется семейный анамнез болей роста. Важно, что 
физикальное обследование, лабораторные данные и 
рентгенологические исследования в норме. Лечение 
заключается в успокоении и поддерживающей анальгезии. 

Детские злокачественные новообразования, такие как 
лейкемия, лимфома и нейробластома, могут проявляться 
дневной и ночной болью в суставах. Клинические 
характеристики включают сильную боль, которая 
несоразмерна клиническим данным, отсутствие утренней 
скованности и способность локализовать боль в кости при 
пальпации. У пациента могут быть конституциональные 
симптомы, включая лихорадку, потерю веса и ночную 
потливость. Аналогично, наличие тромбоцитопении и 
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высокого уровня ЛДГ может указывать на наличие 
злокачественного новообразования. 

Эпифизеолиз головки бедренной кости — это 
состояние, при котором головка бедренной кости смещается 
относительно шейки бедренной кости. Обычно это 
заболевание поражает мальчиков с избыточным весом в 
возрасте от 10 до 14 лет или детей с эндокринными 
проблемами, такими как гипотиреоз или дефицит гормона 
роста. Жалоба на боль в бедре может быть острой или 
скрытой и часто может сопровождаться болью в колене. При 
обследовании выявляется согнутое и ротированное наружу 
бедро с болезненным и ограниченным пассивным 
внутренним вращением. Диагноз ставится 
рентгенологически, и пациенты должны находиться на 
костылях без опоры на вес тела до тех пор, пока не будет 
проведена срочная ортопедическая консультация для 
хирургического вмешательства. 

Болезнь Легга-Кальве-Пертеса — это 
самоограничивающийся асептический некроз эпифиза 
головки бедренной кости, которым обычно страдают 
мальчики в возрасте от 4 до 10 лет. У детей наблюдается 
болезненная хромота и ограниченный диапазон движений в 
тазобедренном суставе. Первоначальные рентгенограммы 
могут быть нормальными; поэтому МРТ более 
чувствительна для выявления раннего заболевания. 
Пациентам следует воздержаться от нагрузки до срочного 
направления к ортопеду. Лечение направлено на удержание 
головки бедренной кости в вертлужной впадине, чего можно 
добиться консервативно с помощью отводящих шин или 
гипсовых повязок или хирургически с помощью остеотомии 
проксимального отдела бедренной кости. 

Ревматические заболевания у детей 
Дети — это не маленькие взрослые. Признавая сходства 

и различия между взрослыми и детскими типами 
ревматических заболеваний, будет легче определить те 
черты, которые характерны или специфичны для детей. 
Многие детские ревматические заболевания имеют 
различные фенотипы заболеваний, показатели исходов, 
исследования и лечение, которые отличаются от взрослых 
ревматических заболеваний. В следующих разделах будут 
освещены клинические черты, характерные для детских 
ревматических заболеваний. 

Перейти к: 
СКВ с дебютом в детском возрасте 
Диагностика и лечение детской СКВ (ДСКВ) во многих 

аспектах схожи с СКВ у взрослых (ВСКВ). Однако 
существуют различия в демографии заболевания, 
клинической картине, течении заболевания и исходе между 
ДСКВ и ВСКВ. 

Начало СКВ в детском возрасте наблюдается в 10–20% 
случаев СКВ. При СКВ женский прогноз ниже, поскольку 
соотношение женщин и мужчин при детской СКВ меняется 
с 4:3 с началом заболевания в течение первого десятилетия 
жизни до 4:1 во втором десятилетии и до 9:1 при вСКВ [1]. 
При СКВ часто наблюдаются более острые и тяжелые 
проявления заболевания на момент постановки диагноза с 
более высокой частотой почечных, неврологических и 
гематологических поражений, в то время как кожные и 
костно-мышечные проявления чаще встречаются при 
начале заболевания при вСКВ [2]. Индекс активности 
заболевания СКВ при постановке диагноза и в течение 
заболевания имеет тенденцию быть намного выше при 
вСКВ. Сравнительные исследования подтверждают, что при 

вСКВ чаще назначают высокие дозы кортикостероидов и 
иммунодепрессантов, чем при вСКВ. Несмотря на 
улучшение показателей выживаемости у пациентов с СКВ, 
сохраняется значительная заболеваемость из-за 
повреждений, вызванных заболеванием. ДСКВ связана с 
более быстрым накоплением повреждений, чем СКВ у 
взрослых, и в основном затрагивает глаза, почки и опорно-
двигательный аппарат [2,5,8]. 

Ювенильный дерматомиозит 
Дерматомиозит у взрослых и подростков имеет общие 

клинические проявления в виде патогномоничной кожной 
сыпи и мышечной слабости, однако каждый из них имеет 
различные демографические характеристики, клинические 
особенности и связанные с ними исходы [5]. 

ЮДМ встречается редко, заболеваемость составляет 2–4 
на миллион детей [6]. Средний возраст начала ЮДМ 
составляет 7 лет, при этом 25% пациентов обращаются в 
возрасте до 4 лет [7]. Сыпь при ЮДМ может быть 
атипичной, возникать в любой части тела и чаще связана с 
язвенными изменениями, чем у взрослых. Аутоантитела 
анти-p155/140 являются наиболее распространенными 
специфичными для миозита антителами, обнаруживаемыми 
у 30% пациентов с ЮДМ, и связаны с кожной сыпью с 
изъязвлением кожи, генерализованной липодистрофией, 
низким уровнем креатининкиназы и хроническим течением 
заболевания [8]. 

Клиническое течение ЮДМ бывает монофазным (40–
60%), хроническим (40–60%) и полифазным (>5%). 

Предикторы хронического течения включают задержку 
лечения, более высокую активность кожного заболевания на 
исходном уровне, продолжающиеся папулы Готтрона и 
изменения капилляров околоногтевого валика после 3 
месяцев лечения [9]. Кроме того, наличие подкожного отека 
на МРТ при постановке диагноза и обширные 
миопатические и тяжелые артеропатические изменения при 
первоначальной биопсии мышц являются предикторами 
хронического течения заболевания. Примерно у 20–47% 
пациентов с ЮДМ развивается кальциноз при постановке 
диагноза или после многих лет болезни [10]. ЮДМ не был 
четко связан с развитием злокачественных 
новообразований, которые являются значительной 
причиной смертности у взрослых с СД. 

Лечение ЮДМ состоит из комбинации 
кортикостероидов (2 мг/кг) с медленным снижением и 
метотрексата 15 мг/м 2 подкожно. Другие методы лечения 
включают циклофосфамид при интерстициальном 
заболевании легких или васкулите. В рефрактерных случаях 
используются внутривенный иммуноглобулин, 
циклоспорин, микофенолата мофетил и ритуксимаб. 

Ювенильный идиопатический артрит 
Ювенильный идиопатический артрит (ЮИА) состоит из 

гетерогенной группы из нескольких подтипов заболеваний, 
которые характеризуются началом артрита до 16 лет с 
симптомами, которые сохраняются в течение более 6 недель 
после исключения других причин ювенильного артрита. 
Артрит диагностируется при наличии выпота в сустав или 
двух или более из следующих признаков: ограниченный 
диапазон движений, болезненность суставной линии или 
болезненный диапазон движений и тепло. Текущая система 
классификации Международной лиги ассоциаций 
ревматологии (ILAR) признает семь различных подтипов 
ЮИА на основе их проявления в течение первых 6 месяцев. 
Существует очевидная гетерогенность в отношении 
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демографических, генетических и клинических 
характеристик среди подтипов ЮИА, что приводит к 
гетерогенности в ответах на лечение. 

Классификация ЮИА Международной лиги 
ревматологических ассоциаций 

Олигоартикулярный ЮИА является наиболее 
распространенным подтипом с относительной частотой 30–
60% в кавказской популяции с пиковым возрастом 1–3 года 
[11]. Он делится на два дополнительных подтипа: 
персистирующий, если артрит остается ограниченным 
четырьмя или менее суставами в течение всего течения 
болезни, и распространенный, если артрит 
распространяется на более чем четыре сустава после первых 
6 месяцев болезни. Артрит поражает суставы среднего и 
крупного размера, причем колено является наиболее часто 
поражаемым суставом, за которым следуют голеностопный 
и запястный. Артрит запястья и голеностопного сустава в 
дополнение к повышенным воспалительным маркерам 
(СОЭ) в начале заболевания были признаны предикторами 
длительного течения [12]. Классический фенотип 
заболевания включает асимметричный артрит, раннее 
начало заболевания, женскую предрасположенность, 
высокую частоту положительных АНА и высокий риск 
увеита [13]. Положительный АНА представляет собой 
фактор высокого риска развития хронического увеита, 
который встречается в 20–30% случаев олигоартикулярного 
ЮИА [14]. Хронический увеит может протекать 
бессимптомно вплоть до потери зрения, поэтому крайне 
важно проходить регулярные офтальмологические 
обследования [15]. 

Измененные рекомендации по офтальмологическому 
скринингу при ЮИА 

Полиартикулярный ЮИА, подразделяемый на 
положительный по ревматоидному фактору и 
отрицательный по ревматоидному фактору, составляет 10–
30% случаев ЮИА, чаще всего встречаясь у девочек 
младшего возраста с ранним пиком в возрасте от 1 до 4 лет 
и более поздним пиком в возрасте от 6 до 12 лет [11]. 
Вероятно, что старшая группа с положительным по 
ревматоидному фактору представляет собой заболевание, 
похожее на ревматоидный артрит у взрослых. Артрит имеет 
тенденцию быть симметричным и затрагивает крупные и 
мелкие суставы [16]. В отличие от олигоартикулярного 
ЮИА, могут присутствовать системные проявления, 
включая субфебрильную температуру, анорексию, 
недомогание и задержку роста. Хронический 
бессимптомный увеит развивается реже и чаще встречается 
при РФ-отрицательном полиартикулярном ЮИА [11]. У 
детей с РФ-положительным полиартритом могут развиться 
осложнения, аналогичные взрослым, включая 
ревматоидные узелки, синдром Фелти, ревматоидный 
васкулит и в редких случаях заболевание легких [17]. 

Системный ЮИА составляет 10% случаев ЮИА с 
широким пиком начала между 1 и 5 годами, а также 
встречается в подростковом и взрослом возрасте [11]. Дети 
обоих полов страдают в равной степени. [18] Системные 
симптомы лихорадки, усталости и анемии могут затмевать 
или опережать артрит на 6 недель или 6 месяцев. Артрит 
обычно симметричный и полиартикулярный и может быть 
обширным и устойчивым к лечению. Системные 
проявления включают всплески температуры > 38,5 °C, 
происходящие один или два раза в день, которые 
возвращаются к исходному уровню или ниже температуры. 

Это воспаление сопровождается лососевой нестойкой 
макулярной сыпью, сопровождающей всплески 
температуры. Внесуставные проявления включают серозит, 
гепатоспленомегалию и лимфаденопатию. Перед началом 
лечения настоятельно рекомендуется провести 
инфекционное обследование и аспирацию костного мозга. 
Системный ЮИА связан с синдромом активации 
макрофагов (МАС), потенциально опасным для жизни 
осложнением, которое может проявляться в виде изменения 
характера лихорадки с прерывистого на постоянный и 
улучшения при артрите [19]. Недавно были предложены 
критерии классификации для МАС [20]. 

Новые критерии классификации для диагностики 
синдрома активации макрофагов 

Псориатический ЮИА (ПсА) поражает 5% пациентов с 
ЮИА и имеет бимодальное возрастное распределение в 
дошкольном возрасте и в позднем детстве [11]. Псориаз 
часто начинается после начала артрита у детей и может быть 
неочевидным [21]. Картина воспаления суставов 
клинически разнообразна [22, 23]. Заболевание в более 
молодом возрасте начала, как правило, имеет 
асимметричное поражение крупных и мелких суставов рук 
и ног, что отличает его от олигоартикулярного ЮИА [14]. 
Дактилит, клинический признак заболевания, также 
является распространенным проявлением у детей младшего 
возраста. Дети с началом в более старшем возрасте, которые 
часто являются положительными по HLA B27, склонны к 
развитию энтезита, спинального и крестцово-подвздошного 
заболевания [22, 23]. Бессимптомный хронический 
передний увеит встречается у 15–20% детей с ПсА и связан 
с наличием АНА [25]. Острый симптоматический передний 
увеит, наблюдаемый у взрослых пациентов, у детей 
встречается редко [25]. 

Энтезит-ассоциированный артрит (ERA) поражает 
<5% пациентов с ЮИА, характеризуется наличием артрита 
и энтезита, обычно встречается у мальчиков старше 6 лет с 
положительным HLA B27 [11]. В отличие от взрослого 
анкилозирующего спондилита при постановке диагноза, 
аксиальное поражение встречается нечасто, в то время как 
сакроилеит может быть бессимптомным [26]. Однако 
аксиальное заболевание с симптоматическим сакроилеитом 
становится распространенным в течение 5 лет после 
постановки диагноза [27, 28]. Часто наблюдается 
периферический артрит нижних конечностей и 
преимущественно бедер [29]. Отличительной чертой ERA 
является энтезит с возникающей в результате болью и 
отеком в энтезиальных участках. Другим отличительным 
проявлением является тарсит. Симптоматический передний 
увеит может развиться у детей с ERA, и это обычно 
проявляется значительной болью в глазах и покраснением, 
которое может быть односторонним [20]. Хотя поражение 
сердечно-легочной системы встречается редко, сообщалось 
о случаях аортальной недостаточности. 

Недифференцированный артрит не представляет 
собой отдельную подгруппу, а включает пациентов, 
которые не соответствуют критериям ни одной категории 
или соответствуют критериям более чем одного подтипа 
ЮИА [30]. 

Лабораторные и визуализирующие исследования: у 
большинства детей с ЮИА нет никаких лабораторных 
отклонений. Предварительные исследования должны быть 
направлены на исключение дифференциальной 
диагностики. У детей с системным ЮИА и 
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полиартикулярным ЮИА обычно наблюдаются признаки 
воспаления с повышенными воспалительными маркерами и 
анемией хронического заболевания. Следует провести 
общий анализ крови и периферической крови, чтобы 
исключить лейкемию, которая может проявляться низким 
количеством лейкоцитов и тромбоцитов. Следует провести 
ANA для выявления пациентов с более высоким риском 
развития увеита, в то время как RF следует провести при 
полиартикулярном ЮИА для выявления пациентов с 
худшим прогнозом. 

Предварительное исследование, которое будет 
рассмотрено для оценки ювенильного идиопатического 
артрита 

Простые рентгенограммы имеют ограниченную 
способность определять ранние эрозивные изменения и 
слабую чувствительность для определения активного 
синовита. Ультразвук хорошо подходит для оценки 
синовита, захвата эрозий и направления местных инъекций. 
МРТ способна определять ранние изменения и является 
наиболее чувствительным индикатором воспаления 
суставов. 

Лечение: Основной упор в лечении ЮИА направлен на 
контроль воспаления, поддержание функции и 
предотвращение повреждения суставов и слепоты. Это 
может быть достигнуто с помощью многопрофильной 
команды, состоящей из детского ревматолога, 
офтальмолога, ортопеда, специализированной медсестры, 
физиотерапевта, трудотерапевта и психолога.  

Лечение системного ювенильного идиопатического 
артрита 

Терапия первой линии при ЮИА состоит из 
нестероидных противовоспалительных препаратов (НПВП). 
Только несколько НПВП одобрены для использования у 
детей: наиболее распространенными являются напроксен 
(15–20 мг/кг), ибупрофен (30–50 мг/кг) и индометацин (1–4 
мг/кг). Имеются ограниченные данные о безопасности и 
эффективности ингибиторов ЦОГ-2 [31]. Внутрисуставные 
кортикостероиды (ВСГ) также могут использоваться в 
качестве первой линии при лечении олигоартикулярного 
ЮИА [32]. Триамцинолона гексацетонид (ТГ) является 
препаратом выбора при ВСГ. Благодаря своей меньшей 
растворимости он имеет более длительную 
продолжительность действия, чем другие препараты [33]. 
Вводимая доза ТГ составляет 1 мг/кг (макс. 40 мг) для 
коленного сустава или половина этой дозы для 
голеностопного сустава и запястья [24]. Роль системных 
кортикостероидов ограничивается внесуставными 
проявлениями системного артрита и в качестве 
промежуточной терапии при тяжелом полиартрите в 
ожидании терапевтического эффекта препаратов второй 
линии или биологических препаратов. 

Терапия второй линии включает обычные 
противоревматические препараты, модифицирующие 
течение заболевания (БПВП). Метотрексат остается 
наиболее широко используемым в дозе 10–15 мг/м2 в 
неделю перорально или подкожно. При более высоких дозах 
наблюдается повышенная биодоступность препарата при 
подкожном введении, а также сообщается о повышенной 
эффективности после переключения с перорального на 
подкожное введение [34, 35]. Метотрексат следует 
продолжать в течение как минимум 6–12 месяцев после 
достижения ремиссии заболевания. Не было обнаружено 
разницы в частоте рецидивов между пациентами, у которых 

метотрексат был прекращен через 12 месяцев, и 
пациентами, у которых ремиссии заболевания наступило 6 
месяцев [36]. Опыт применения лефлуномида при ЮИА 
ограничен, но он является альтернативным вариантом в 
случае непереносимости [37]. 

Васкулит у детей 
Детский васкулит часто является сложным и 

запутанным, поскольку диагноз может быть первичным или 
вторичным по отношению к инфекциям, лекарствам и 
другим ревматическим заболеваниям. Если подозревается 
васкулит, то подход к анамнезу, физическому осмотру, 
обследованию и классификации аналогичен подходу, 
используемому при васкулите у взрослых. 

Консенсусные критерии EULAR/Европейского 
общества детской ревматологии (PReS) для васкулита, 
возникающего в детском возрасте [46]. Из первичных 
васкулитов пурпура Шенлейна-Геноха (ПШГ) и болезнь 
Кавасаки (БК) являются наиболее распространенными, в то 
время как другие васкулиты наблюдаются редко в детском 
возрасте [46]. Поскольку другие типы васкулитов были 
ранее описаны в главе 19 , в этом разделе основное 
внимание будет уделено БК, которая представляет особый 
интерес для детской возрастной группы. 

Критерии консенсуса EULAR/PRES для детского 
васкулита 

Болезнь Кавасаки 
Болезнь Кавасаки — это острый, 

самоограничивающийся системный васкулит, поражающий 
преимущественно коронарные артерии, вызывающий 
аневризмы коронарных артерий (AКA) у 15–25% 
нелеченных пациентов [47]. Заболевание имеет 
разнообразное распространение по всему миру с 
этническим уклоном в сторону азиатов. 

КД преимущественно поражает детей младше 5 лет с 
пиком заболеваемости в возрасте 2 лет. Пациенты в крайнем 
конце возраста, младше 3 месяцев или старше 5 лет, болеют 
реже, но имеют повышенный риск формирования CAA. 
Патогенез КД, как полагают, обусловлен генетическими 
факторами и инфекционными триггерами из-за 
характеристик заболевания, которые включают зимние и 
весенние сезонные колебания, вспышки в обществе, 
повышенный риск у братьев и сестер и более высокий риск 
у азиатов, даже если они мигрируют в западные страны 
[48, 49]. 

КД проявляется у детей как необъяснимая лихорадка в 
течение ≥5 дней с дополнительными четырьмя из пяти 
характерных клинических признаков. Диагноз неполной КД 
может быть поставлен у детей при наличии двух-трех 
основных клинических признаков, часто встречающихся у 
маленьких детей. Алгоритм оценки неполной КД требует 
наличия подтверждающих лабораторных доказательств и 
результатов эхокардиографии [50]. Дополнительные 
подтверждающие лабораторные критерии включают три из 
следующих: гипоальбуминемия <30 мг/дл, анемия для 
возраста, повышение аланинаминотрансферазы, 
тромбоцитоз через 7 дней, лейкоцитоз >15 000/мм 3 и 
стерильная пиурия ≥10 WBC/HPF. Диагностическая 
проблема часто возникает из-за значительного совпадения 
клинических признаков с другими детскими заболеваниями. 
Лечение КД в соответствии с рекомендациями 
Американской кардиологической ассоциации (AHA) 
включает внутривенное введение иммуноглобулина (ВВИГ) 
2 г/кг в виде однократной инфузии и аспирин (30–50 мг/кг) 
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[50]. Затем прием аспирина продолжается до исчезновения 
лихорадки в течение 48–72 часов, после чего переходят на 
низкие дозы АСК (5 мг/кг) в течение 6 недель и до 
нормализации воспалительных параметров. Однако 
примерно 20% пациентов с КД не реагируют на 
первоначальное лечение ВВИГ. [50 – 52] Исследование 
RAISE продемонстрировало, что лечение отдельных 
пациентов с КД с высоким риском с помощью 
ВВИГ/аспирина было связано с развитием ЦАА у 23% [53]. 
Система оценки Кобаяши была разработана в Японии для 
прогнозирования резистентности к ВВИГ и выявления 
детей с самым высоким риском развития ЦАА [54]. Лечение 
пациентов с тяжелой формой КД высокого риска с помощью 
ВВИГ/аспирина и кортикостероидов в первичной терапии 
значительно снизило развитие КА [53, 55]. В Соединенном 
Королевстве были разработаны последние руководящие 
принципы для лечения КД, включая пациентов с 
признаками высокого риска, предполагающие роль анти-
ФНО-α, если системное воспаление сохраняется, несмотря 
на ВВИГ, аспирин и кортикостероиды. [56] Живые вакцины 
следует отложить как минимум на 3 месяца после лечения 
ВВИГ, в основном из-за потенциальной неэффективности и 
потенциальной пагубной активации иммунной системы [7]. 

Аутовоспалительные синдромы 
Аутовоспалительные синдромы (АВС) представляют 

собой растущий кластер гетерогенных расстройств, 
характеризующихся повторяющимися приступами 
неспровоцированной самокупирующейся лихорадки и 
системного воспаления, затрагивающего различные 
участки, такие как кожа, суставы, желудочно-кишечный 
тракт или центральная нервная система. АА-амилоидоз 
является наиболее серьезным долгосрочным осложнением. 
АВС является вторичным по отношению к аномальной 

активации врожденной иммунной системы, приводящей к 
перепроизводству провоспалительных цитокинов, таких как 
интерлейкин (ИЛ)-1β и фактор некроза опухоли (ФНО)-β, 
что приводит к патологической задержке инактивации 
воспалительной реакции [57]. Эти синдромы следует 
подозревать у пациентов, особенно маленьких детей, 
обычно с рецидивирующей лихорадкой и с эпизодическим 
мультисистемным воспалением при отсутствии инфекции. 
Однако иногда некоторые AВС проявляются как воспаление 
без лихорадки, и воспаление может быть постоянным, а не 
эпизодическим. Интервал между приступами различен, и 
ребенок остается полностью здоровым между эпизодами 
лихорадки. Во время приступов лабораторные анализы 
характеризуются лейкоцитозом и повышением 
острофазовых реагентов, которые нормализуются в 
периоды между эпизодами лихорадки. Семейный анамнез 
этих синдромов часто, но не всегда, собирается, включая 
анамнез необъяснимой глухоты, почечной недостаточности 
или амилоидоза. Первоначальное обследование пациентов с 
АВС должно быть сосредоточено на исключении серьезных 
состояний, таких как инфекция, злокачественные 
новообразования или иммунодефицитные расстройства. 
Однако повторные приступы, как правило, от четырех до 
шести приступов в течение периода наблюдения 9–12 
месяцев, потребуют дальнейшего генетического 
тестирования на АВС. Диагностика АВС может быть 
сложной из-за перекрывающихся клинических признаков; 
Однако АВС можно дифференцировать по возрасту начала, 
этнической принадлежности, факторам, провоцирующим 
приступы, продолжительности приступов, интервалам без 
признаков заболевания между приступами, клиническим 
проявлениям и реакции на терапию[59, 60].
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