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Неотложные состояния у детей. Комментарий

Р.Ф. Тепаев

Научный центр здоровья детей РАМН, Москва

Уважаемые коллеги! Вашему вниманию представлена статья, посвященная 

важной проблеме педиатрии — диагностике и лечению гемофагоцитарного 

синдрома (ГФС) у детей. В 1952 г. шотландские педиатры из университетской 

клиники в Эдинбурге J. Farquhar и A. Claireaux впервые опубликовали клини-

ческий случай семейного гемофагоцитарного ретикулеза у двух детей-сибсов 

(мальчика и девочки) 2-месячного возраста. Дебют заболевания характери-

зовался лихорадкой, цитопенией, гепатоспленомегалией, за которыми после-

довала смерть спустя 3 нед от момента возникновения первых симптомов 

заболевания. В последующие годы классификаторы, используемые для описа-

ния гистиоцитарных расстройств, неоднократно претерпевали модификацию, 

что обусловлено, с одной стороны, полиморфизмом клинических проявлений, 

с другой — накоплением знаний о патогенезе данного синдрома. В настоя-

щее время понимание природы развития гемофагоцитарного синдрома как 

механизма нарушения клеточной цитотоксичности позволяет рассматривать 

подобные иммунологические сдвиги как универсальные при различных 

болезнях: таких как инфекционные, включая сепсис, онкологические и ауто-

иммунные. ГФС является трудно диагностируемым и потенциально фатальным 

заболеванием, что и определяет актуальность публикации. Современное 

представление о патогенезе и классифицировании заболевания, диагности-

ческий алгоритм, рациональная иммуносупрессивная и сопроводительная 

терапия ГФС, собственно, и является темой представленной ниже работы.
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