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Резюме

В статье на основании литературных данных представлено описание первичного (идиопатического) 
синдрома Висслера-Фанкони (СВФ) у детей, а также дан анализ собственных наблюдений пациентов с 
СВФ, находившихся на стационарном лечении в детском отделении Института ревматологии РАМН 
с 1988 по 2002 гг.
Цель. Представить клинико-лабораторную характеристику, лечение и эволюцию заболевания у больных 
с первичным СВФ.
Материал и методы. 48 б-ных с СВФ в возрасте от 1,5 до 15 лет (ср. 8,3±3,8 лет), 22 девочки, 26 мальчи
ков, с давностью заболевания от 3 нед. до 5,5 лет. Длительность наблюдения составила от 1 г до 15 лет. 
Результаты. Клиническая картина включала лихорадку у 100% пациентов, полиморфную сыпь - у 
95,8%, артралгии у 87,5% детей, артриты - 64,6%, миалгии - у 33,3%. У 40 пациентов были увеличены 
лимфоузлы, у 39 - печень (от 1 до 9 см), у 18 б-ных отмечалась транзиторная гиперферментемия. Разме
ры селезенки превышали норму у 21 ребенка. 8 б-ных жаловались на боли в животе, 6 - на боль в горле. 
Серозиты (перикардит, плеврит, стерильный перитонит) определялись у 31,3%. Изменения в крови бы
ли представлены лейкоцитозом у 93,8%, п/я сдвигом - у 79,2%. Повторные посевы крови на стериль
ность были отрицательными у всех 43 обследованных больных. 79,2% детей имели моноциклическое те
чение СВФ, полициклическое - 20,8%. Большинство получали антибиотики и НПВП без эффекта. ГК 
были назначены 89,6% больных и привели к полному регрессу клинических проявлений и нормализа
ции лабораторных показателей. БПВП использовались у 26 пациентов (16-метотрексат, 8- хинолиновые 
препараты, 2- азатиоприн). Длительность катамнестического наблюдения у 35 больных составила от 1 
до 15 лет (половина из них наблюдались более 5 лет). На момент последнего визита ни у одного паци
ента не выявлялись какие-либо признаки заболевания. 19 чел. не получали лечения в течение длитель
ного времени.
Вывод. Данный вариант СВФ у детей может рассматриваться как самостоятельное (идиопатическое) 
заболевание с благоприятным прогнозом, заканчивающееся полным выздоровлением.
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В 1943 г швейцарский педиатр H.Wissler охарактеризовал 
"subsepsis hyperergica" как хроническое септически-гиперерги- 
ческое общее заболевание детей с кожными аллергическими из
менениями, проявляющееся интермиттирующей лихорадкой с 
ознобами, летучими болями в суставах нередко с их припух
лостью, кожными сыпями, подкожными узлами и припух
лостью мягких тканей, миокардитом, перикардитом, увеличени
ем лимфоузлов, иногда селезенки, лейкоцитозом со сдвигом 
влево. Болезнь наблюдалась преимущественно у детей раннего 
возраста [1,2,3]. Имеющиеся ранее в литературе описания дан
ного состояния были единичными и не представляли его полной 
характеристики (Fykow, 1929; Nowak, 1942; E.Uhse, 1943).

В 1946 г G.Fanconi наблюдал детей, имеющих длительную 
интермиттирующую лихорадку и постоянно рецидивирующие 
сыпи различного характера, нейтрофильный лейкоцитоз со 
сдвигом влево, иногда - вовлечение сердца, увеличение лимфо
узлов. Автор предполагал, что "...в основе заболевания лежит 
сравнительно легкая бактериальная диссеминация, которая не 
улавливается при посеве крови, но вызывает определенную ал
лергическую реакцию..." G.Fanconi назвал это состояние "подо- 
стрый аллергический сепсис" и представил его описание в меди
цинской литературе [4,5]. Действительно, картина заболевания

ние, исходы, ювенильный идиопатический артрит

Синдром Висслера -Фанкони (СВФ) представляет собой 
симптомокомплекс, включающий лихорадку, сыпь, артралгии 
или нестойкий артрит, гепатоспленомегалию, лимфаденопатию, 
сопровождающийся лейкоцитозом со сдвигом влево, увеличе
нием СОЭ и анемией. Иногда имеют место серозиты (плеврит, 
перикардит, асептический перитонит). Это острое воспалитель
ное состояние у детей, мало знакомое не только врачам общего 
профиля, но и педиатрам-ревматологам, к которым, в конечном 
итоге, обычно попадает пациент с такими симптомами. Нередко 
данное состояние трактуется как лихорадка неясного генеза, од
нако выходит за рамки последней. К ревматологу такой пациент 
попадает иногда лишь спустя недели, месяцы и более от дебюта 
болезни, пройдя нелегкий путь диагностики в отделениях раз
личного профиля (инфекционных, соматических, неврологи
ческих и т.д.)

Термин СВФ был обозначен в литературе после того, как 
сначала H.Wissler, а затем G. Fanconi впервые представили 
соответствующие описания.
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по всем проявлениям напоминала септическое состояние, одна
ко при этом не удавалось выделить из различных сред организма 
какого-либо возбудителя, и при этом полностью отсутствовал 
эффект от применения антибактериальных препаратов. В даль
нейшем другими авторами данный феномен трактовался также 
как аллергический субсепсис, который "...является типичным 
для детского возраста ранним и не вполне дифференцирован
ным коллагенозом, при котором на передний план выступают 
функциональные иммуно-аллергические нарушения. Аллерги
ческий характер не подлежит сомнению, однако реактивность 
выражена своеобразно и отличается от банальных аллергичес
ких феноменов..." (Б.Ц.Братанов, 1965). Другие ученые отмеча
ли, что "у некоторых детей наряду с типичными формами (РА, 
СКВ и др.) наблюдаются недостаточно дифференцированные 
коллагенозы, при которых нет совокупности всех характерных 
симптомов" (А.И.Нестеров, Е.М.Тареев и др.). Некоторые авто
ры считали СВФ переходной эволютивной формой коллагеноза, 
дифференциальная диагностика которого представляет значи
тельные трудности (РЛ. Гамбург, 1963).

Учитывая заслуги Висслера и Фанкони в описании 
своеобразного симптомокомплекса у детей, данное заболевание 
получило название СВФ. В иностранной литературе употребля
ются также следующие термины: subsepsis hyperergica, subsepsis 
allergica, pseudosepsis allergica, Wissler's allergic subsepsis.

Публикаций, посвященных СВФ, немного. В ряде из них 
представление этого редкого синдрома сводится к описанию 
единичных наблюдений или к характеристике небольшого чис
ла пациентов [6,7,8,9,10,11,12,13]. Согласно литературным дан
ным, в 40-50е гг прошлого столетия СВФ диагносцировался 
крайне редко. Так, например, за 20 лет в клинике Цюриха наб
людалось всего 18 детей. Однако по мере знакомства с данной 
патологией уже к 1958 г H.Wissler имел в своем арсенале 57 слу
чаев. Динамическое наблюдение за больными показало, что у 48 
из них наступило полное выздоровление и лишь у 5 сформиро
вался хронический полиартрит. 4 пациента умерли. Гистологи
ческое исследование, проводимое при летальных исходах, выяв
ляло аденопатию, пролиферацию ретикулоэндотелия с выра
женной макрофагальной реакцией, свидетельствующую об им
мунологической перестройке организма, картину генерализо
ванного васкулита. Не удавалось обнаружить признаков какого- 
либо системного заболевания, гранулематозных изменений, а 
также септического процесса.

Единичные наблюдения СВФ были описаны в странах Ев
ропы - Чехословакии, ГДР, Франции, Италии, Болгарии, Герма
нии, Польше и др. В англо-американской литературе СВФ не 
выделяли в самостоятельную форму, его до настоящего времени 
относят к хроническому ювенильному артриту.

Некоторые авторы утверждают, что для постановки диагно
за СВФ достаточно 4х типичных признаков: полиморфная сыпь, 
возвратная высокая лихорадка, лейкоцитоз и артралгии [14].

В прежние годы считалось, что СВФ является прерогативой 
преимущественно раннего детского возраста, однако позднее 
было замечено, что заболевание может развиваться у детей в раз
ные возрастные периоды (от 10 мес. до 12 лет) [8,12]. Описан
ный симптомокомплекс встречается также и у взрослых пациен
тов, однако большинством авторов он расценивается как бо
лезнь Стилла у взрослых, хотя включает в себя абсолютно те же 
симптомы, которые описаны у детей при СВФ, и во многом схо
ден с ним по эволюции и прогнозу [15,16,17,18].

В настоящее время среди ревматологов широко обсуждается 
проблема нозологической принадлежности СВФ. Ряд авторов 
полагают, что СВФ является самостоятельным самоограничива- 
ющимся заболеванием с высокой вероятностью полного выздо
ровления [1,6]. Другие склонны считать данный симптомокомп
лекс лишь дебютом системной формы ювенильного идиопати- 
ческого артрита (ЮИА). Катам нести ческое наблюдение за по
добными больными позволило выработать несколько подходов 
к трактовке диагноза СВФ. Поскольку СВФ характеризуется 
различными вариантами течения и неоднозначным исходом, ус
ловно можно выделить 3 его подгруппы: 1) первичный, назван
ный нами идиопатическим, с исходом в выздоровление, 2) СВФ 
с формированием в последующем системной формы ЮИА, 3) 
вторичный, являющийся ревматической маской других заболе

ваний. Наше сообщение посвящено описанию первичного 
СВФ.

До настоящего времени этиология СВФ, как и многих рев
матических заболеваний, неизвестна. Картина болезни, как уже 
отмечалось, напоминает сепсис. Нередко СВФ рассматривается 
как особая форма последнего с трудно выявляемым возбудите
лем [1,19]. По мнению ряда исследователей, при синдроме ал
лергического субсепсиса следует думать о "...латентном и скуд
ном бактериальном рассеивании при чрезмерной аллергической 
ответной реакции со стороны макроорганизма" [8]. В пользу 
этого свидетельствует интермиттирующая лихорадка, ознобы, 
лейкоцитоз со сдвигом влево, в отдельных наблюдениях обнару
жение микроорганизмов в гемокультуре. Однако отсутствие у 
преобладающего большинства больных микробов в крови и 
других средах организма, как и пиемического очага и источника 
септицемии, резистентность к антибактериальной терапии, не
редко массивной, с чередованием нескольких видов антибиоти
ков, положительный ответ на глюкокортикоиды (ГК) позволили 
с большой долей вероятности отвергнуть роль инфекционного 
возбудителя как непосредственной причины СВФ, но, тем не 
менее, обсуждать его триггерную функцию как своеобразного 
аллергена. В пользу этого свидетельствует нередкое наличие 
предшествующего инфекционного заболевания (грипп, ОРВИ, 
кишечная инфекция, обострение хронических очагов инфек
ции) перед развитием основных симптомов СВФ. В крови у 
этих детей иногда определяются повышенные титры антител к 
различным возбудителям (йерсиниям, хламидиям, микоплазме, 
уреаплазме, вирусам Эпштейн-Барр и энтеровирусам, краснухе, 
парвовирусу В19, ЦМВ и другим). Кроме микробной, обсужда
ется также пищевая, пыльцевая, лекарственная и др. сенсибили
зация организма, приводящая к развитию СВФ [19]. Согласно 
наблюдениям ряда исследователей, при тщательном сборе анам
неза выясняется, что некоторые пациенты страдают поливале
нтной аллергией или имеют отягощенный аллергоанамнез у 
ближайших родственников. Авторы некоторых публикаций рас
сматривают эту патологию как одну из разновидностей лекар
ственной болезни [9,19], однако стандартные методы лечения 
аллергии оказываются малоэффективными. В литературе 
представлены наблюдения о нередком появлении симптомов 
СВФ без определенных причин и на фоне полного здоровья.

Что касается клинических проявлений, то, согласно литера
турным данным, одним из основных и обязательных симтомов 
заболевания является значительное повышение температуры 
тела. Лихорадка отмечается у всех детей с СВФ, носит гектичес- 
кий или интермиттирующий характер с размахами от 1 до 4°, с 
максимальным пиком в ночные и утренние часы. Иногда 
температура поднимается в другое время суток или остается пос
тоянно высокой (рис.1), может персистировать от нескольких 
недель до нескольких месяцев, а нередко эпизоды лихорадки ре
цидивируют в течение нескольких лет [16]. Лихорадочная реак
ция трудно отличима от наблюдаемой при сепсисе, часто сопро
вождается ознобами и обильным потоотделением при снижении 
температуры; как правило, не реагирует или реагирует недоста
точно и кратковременно на жаропонижающие средства, неадек
ватно отвечает на антибактериальную терапию. Состояние ре
бенка может быть тяжелым, однако у ряда детей на фоне высо
кой температурной реакции самочувствие не страдает или отме
чается лишь легкое недомогание.

Поражение кожи при СВФ является одним из кардинальных 
признаков и характеризуется выраженной полиморфностью. 
Сыпь может быть пятнистой, пятнисто-папулезной, линейной 
формы с размером элементов от точечных до крупных , слив
ной, скарлатино- или кореподобной, уртикарной, редко анну- 
лярной, эритематозной. Сыпь исчезает при надавливании, от
мечается положительный симптом Кебнера (появление или уси
ление сыпи при механическом воздействии). Как правило, кож
ная симптоматика сопровождает активный период болезни, 
максимально проявляется на высоте лихорадки, не сопровожда
ется зудом. Нередко кожные изменения напоминают аллерги
ческую крапивницу, наблюдаются даже ангионевротические 
отеки [8], иногда дети жалуются на зуд, однако эффект от при
менения противоаллергических препаратов отсутствует. Описа
ны единичные случаи появления узловатой эритемы [8]. Редко



НАУЧНО-ПРАКТИЧЕСКАЯ РЕВМАТОЛОГИЯ №  6, 2005 75

встречаются геморрагические элементы, которые имеют свои 
особенности: нет характерной стадийности процесса, высыпа
ния быстро исчезают даже при отсутствии специфически нап
равленной терапии. Тем не менее у этих детей необходимо иск
лючать гематологическую патологию. Места локализации кож
ных элементов могут быть самыми различными - туловище, ко
нечности, реже лицо и слизистые оболочки, редко обнаружива
ется энантема. Сыпь полностью исчезает по мере стихания ос
новных симптомов болезни, не оставляя следов на коже. Одна
ко, если заболевание рецидивирует, она может держаться нес
колько месяцев. Иногда наблюдается периорбитальный отек и 
гиперемия век, что в совокупности с другими симптомами зас
тавляет врачей исключать такое заболевание ревматического 
круга, как дерматомиозит. Встречаются также локальные припу
хлости мягких тканей.

Артралгии или артрит, развивающиеся у детей в острый пери
од, являются поводом для обращения к ревматологу. Артралгии 
наблюдаются у большинства детей, встречаются чаще, чем арт
риты. Боли в суставах носят мигрирующий характер, различной 
интенсивности - от слабо выраженных до сильных, требующих 
применения аналитических средств, могут быть кратковремен
ными или сохраняться в течение длительного срока. Боли уси
ливаются при подъемах температуры, локализуются в разных 
суставах - коленных, голеностопных, лучезапястных, локтевых, 
мелких суставах кистей, шейном отделе позвоночника и др. Арт
риты отмечаются реже, иногда сопровождаются выраженными 
экссудативными проявлениями, однако они кратковременны, 
быстро купируются на фоне адекватного лечения, не оставляя 
после себя каких-либо деформаций илр нарушения функции 
суставов. Число вовлеченных суставов ограничено, суставной 
синдром, как правило, не носит характера полиартикулярного. 
Могут отмечаться миалгии различной локализации, есть наблю
дения, свидетельствующие о развитии наряду с болями выра
женной мышечной слабости.

При СВФ в процесс вовлекаются органы ретикуло-эндоте- 
лиальной системы. Определяется увеличение лимфоузлов раз
личных групп: шейных, подчелюстных, подмышечных, пахо
вых, кубитальных, вплоть до внутрибрюшных, которые выявля
ются при УЗ исследовании и достигают размеров 1-4см. Лимфо
узлы безболезненны, эластичны, не спаяны с окружающими 
тканями. В ряде наблюдений значительное увеличение размеров 
лимфоузлов служило причиной для проведения биопсии с 
целью исключения лимфопролиферативного заболевания. Гепа- 
толиенальный синдром представлен увеличением печени от не
большой размеров до значительной гепатомегалии (4-6 см и бо
лее из-под края реберной дуги), иногда сопровождающейся ее
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болезненностью. Размеры селезенки увеличиваются реже (до 1-
4 см), по некоторым данным спленомегалия наблюдается в иск
лючительных случаях [4].

У ряда детей отмечается вовлечение серозных оболочек с 
развитием перикардита, плеврита, асептического перитонита, 
проявления которого умеренные или выраженные, иногда воз
никают приступообразные боли в животе.

При СВФ внутренние органы практически не поражаются. 
Описаны лишь единичные случаи развития миокардита, пнев

моний, неврологических проявлений (парестезии, тремор ко
нечностей, парез лицевого нерва и др.) и психических наруше
ний (чувство страха, ощущение приближения приступов, эйфо
рия, нарушение сна, депрессия, расстройство внимания и памя
ти) [7,8]. К другим достаточно редким симптомам, встречаю
щимся при СВФ, можно отнести конъюнктивит, склерит, боль в 
горле, боль в яичках, отек мошонки, сиаладенит, оссалгии. В 
острый период выражены общие симптомы интоксикации, мо
жет развиваться похудание.

Основными лабораторными признаками СВФ являются на
растающая анемия (ниже 100 г/л), увеличение СОЭ до 50- 
70мм/час, лейкоцитоз до 40-50тыс. с палочкоядерным сдвигом 
до 20% и более и появлением юных клеток. Отмечаются также 
общевоспалительные гематологические реакции в виде повы
шения уровня серомукоида, СРБ, ЦИК, иммуноглобулинов. 
Обнаружение АНФ и РФ нехарактерно. Могут определяться не
резко выраженные изменения в мочевом осадке, транзиторное 
повышение уровня печеночных ферментов.

Несомненный интерес представляют работы, касающиеся 
изучения генетической предрасположенности больных с СВФ. 
Так, согласно данным Е.С.Жолобовой, у пациентов с СВФ вы
является высокая частота гомозиготности по DR антигенам 
(50%), являющаяся особенностью этого заболевания. Однако 
автором обнаружены некоторые общие маркеры среди антиге
нов гистосовместимости 1 класса (HLA А10, В14, В16, В27) и II 
класса (DRB1-11) как у больных с системной формой ЮИА, 
имеющего в дебюте СВФ, так и при СВФ, который в дальней
шем не трансформировался в ЮИА. В то же время ассоциации с 
DRB1-08 и DRB1-09, характерные для ЮИА, у больных с СВФ 
не выявлены. Полученные данные дали основание автору гово
рить о родственности, но не тождественности СВФ и системно
го варианта ЮИА, дебютирующего с СВФ [20].

Как показывает опыт, истинный или первичный СВФ не от
носится к числу хронических заболеваний. В большинстве слу
чаев вся симптоматика ограничивается однократным эпизодом, 
и ребенок полностью выздоравливает. Однако течение СВФ ва
риабельно, симптомы заболевания могут периодически появ
ляться на протяжении ряда лет и даже во взрослом состоянии с 
интервалами между приступами от нескольких месяцев и даже 
лет до более значительных промежутков (10 и более лет). Описы
вают следующие варианты течения заболевания: 1) моноцик- 
личное, 2) полицикличное с повторением системных признаков 
без формирования стойкого суставного синдрома, 3) моноцик- 
личное или полицикличное с формированием хронического 
суставного синдрома в дальнейшем [21]. На наш взгляд, послед
ний вариант представляет собой не что иное, как системную

Рисунок 2

8

3 5  ( I  з 52  I1 2  I1 Н  1 1 2  i f |
I I  1 II 1  Ч I I I I
1 I  11 11 1I I I  i t  I L 1 ||
1988 1990 1992 1994 1996 1999 2001

годы

форму ЮИА. Такая вариабельность течения и прогноза заболе
вания привела к разной трактовке болезни. Одни авторы счита
ют СВФ отдельным самостоятельным заболеванием с благопри
ятным прогнозом [1,6], другие относят его к дебюту системной 
формы ЮИА, наиболее серьезного в прогностическом отноше
нии варианта артрита [22]. Отличить последнюю от СВФ на пер
вых этапах наблюдения крайне трудно. Особенностью систем
ной формы ЮИА, имеющего в дебюте СВФ, следует считать 
формирование более стойкого артрита, нередко приводящего к 
инвалидизации вследствие поражения опорно-двигательного 
аппарата, а также неуклонное прогрессирование заболевания и
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торпидность к лечению. Самым грозным осложнением этого ва
рианта ЮИА является амилоидоз внутренних органов, прежде 
всего почек.

Верификация СВФ представляет определенные трудности. 
СВФ является диагнозом исключения. Диагностический поиск 
проводится под флагом лихорадки неясного генеза и приводит к 
использованию разнообразных диагностических процедур: тес
тирование сред организма на различные инфекционные агенты, 
бактериологическое исследование крови, повторные биопсии 
костного мозга, лимфоузлов, рентгенологические исследования. 
Такая тактика оправдана, поскольку нередки случаи, когда 
СВФ оказывается лишь проявлением или ревматической мас
кой других заболеваний. К числу таких состояний следует отнес
ти: сепсис, инфекционные процессы различной этиологии (ки
шечные, вирусные, хламидийные и др.). Так, например, прояв
ления генерализованной йерсиниозной инфекции могут быть 
идентичны картине СВФ [23]. В этом случае довольно эффек
тивным является лечение антибиотиками (левомицетин, кеф- 
зол, гентамицин и др.), в то время как при СВФ последние не 
оказывают положительного воздействия. Гематоонкологичес- 
кий процесс и солидные опухоли: лейкоз, лимфогранулематоз, 
нейробластома, PNET -группа примитивных нейроэктодер
мальных опухолей, злокачественная фиброгистиоцитома и др. 
новообразования также могут сопровождаться общевоспали
тельными реакциями организма [24,25]. Необходимо также иск
лючать туберкулезную инфекцию, лекарственную аллергию. 
Нередко дифференциальную диагностику приходится прово
дить и с болезнями ревматического круга, такими как системная 
форма ЮИА, СКВ, дерматомиозит, системные васкулиты (бо
лезнь Кавасаки, геморрагический васкулит). Отдельные иссле
дователи проводят аналогию СВФ со средиземноморской лихо
радкой или периодической болезнью, учитывая периодичность 
приступов в течение длительного времени [8,16].

В литературе имеется описание ряда редких заболеваний, 
характеризующихся периодическим лихорадочным синдромом 
и напоминающих СВФ [26].

Основные принципы терапии СВФ у детей сводятся к купи
рованию острых проявлений. Опыт показывает, что применение 
нестероидных противовоспалительных препаратов (НПВП) и 
жаропонижающих средств, как правило, не приводит к купиро
ванию симптомов, а только лишь к некоторому облегчению сос
тояния и недолговременному снижению температуры. Противо
аллергические препараты, как и антибиотики, не оказывают по
ложительного воздействия, несмотря на большой спектр и дли
тельность применения последних. Самыми эффективными до 
настоящего времени остаются ГК, способы применения кото
рых различны. В последние годы широко используется проведе
ние внутривенной пульс-терапии метипредом в дозе 20-30 мг/кг 
на одно введение в виде Зх ежедневных процедур с добавлением, 
как правило, циклофосфана во вторую капельницу (0,4г/кг). В 
последующем ГК назначаются внутрь в дозе 0,5-0,7 мг/ кг обыч
но на длительный срок. Без проведения пульс-терапии доза 
назначаемых per os ГК составляет 1 мг/кг и при отсутствии эф
фекта может достигать 1,5 мг/кг/сут. В некоторых случаях про
водятся повторные сеансы "мини-пульс" терапии (250мг метип- 
реда в/в) без последующего назначения ГК внутрь. Однако эта 
тактика не всегда себя оправдывает, и возникает необходимость 
подключения системной гормональной терапии per os. Длитель
ность приема ГК определяется состоянием пациента, снижение 
дозы осуществляется постепенно на протяжении нескольких 
месяцев, иногда период отмены длится год и более. Примеча
тельно, что на фоне ГК терапии параллельно с купированием 
основных клинических проявлений отмечается медленное сни
жение титров антител к инфекциям, которые бывают повышен
ными в острый период болезни. Применяется также иммуногло- 
булинотерапия в дозе 0,3-1,0 г/кг на курс, приводящая, по неко
торым данным, к полной клинико-лабораторной ремиссии[20]. 
Необходимость назначения цитостатической терапии диктуется 
состоянием ребенка в процессе наблюдении или выражен
ностью таких симптомов, как артриты, длительно сохраняюща
яся сыпь. В качестве базисного препарата в настоящее время ча
ще всего используется метотрексат в обычных дозировках (10 
мг/м2 /  нед.).

Детское отделение Института ревматологии РАМН распола
гает многолетними наблюдениями за больными, страдающими 
СВФ. На протяжении периода с 1965 по 1988 гг СВФ, как прави
ло, являлся дебютом ЮИА. Большинство этих пациентов в 
дальнейшем имели тяжелое прогрессирующее течение патоло
гического процесса, приводящее к инвалидизации и даже ле
тальному исходу. Начиная с 80-х гг ситуация и взгляды ревмато
логов на указанное заболевание изменились. Все чаще стали 
встречаться дети с характерными проявлениями СВФ и благоп
риятным прогнозом и исходом. В данном сообщении мы приво
дим сведения о 48 пациентах с первичным (идиопатическим) 
СВФ, которые находились на стационарном лечении с 1988 по 
2002 гг. Ни у одного из них диагноз при длительном катамнес- 
тическом наблюдении изменен не был. Среди всех первичных 
больных, поступивших в отделение, эти пациенты составили
1,4%. В среднем за указанный период через стационар проходи
ло 2-4 ребенка в год с диагнозом СВФ, однако в 2002 г их число 
выросло до 8 (рис. 2). Возраст детей варьировал от 1,5 до 15 лет 
(ср. 8,3±3,8 лет), среди них 22 девочки, 26 мальчиков. Давность 
заболевания колебалась от 3 нед. до 5,5 лет. У 45,8 % выявлялась 
отягощенность аллергологического анамнеза, у 22,9% родствен
ники страдали различными ревматическими заболеваниями. В 
качестве триггерных факторов перед началом заболевания 
выступали ОРВИ, ангина, кишечные проявления, психические 
травмы, вакцинация и отдых в жарких странах. Большинство де
тей заболели в возрасте до 10 лет (79,2%). Клиническая картина 
включала лихорадку у 100% пациентов, полиморфную сыпь - у 
95,8%. Артралгии отмечались у 87,5% детей, нестойкие летучие 
артриты - 64,6%, миалгии - 33,3%. У 40 пациентов были увели
чены лимфоузлы, у 39 - печень, у 18 отмечалось транзиторное 
повышение уровня печеночных ферментов. Размеры селезенки 
превышали норму у 21 ребенка. 8 больных жаловались на боли в 
животе, 6 - на боли в горле. Глазные симптомы в виде конъюнк
тивита и склерита имелись у 8, периорбитальный отек и эритема
- у 8, стоматит- у 5, локальное припухание мягких тканей у 2, 
диффузный отек кистей - у 2. Единичные больные отмечали бо
ли в яичках, отек мошонки, сиаладенит, оссалгии, энантему, не
которые дети ощущали приближение приступов болезни. Серо
зиты (перикардит, плеврит, стерильный перитонит по данным 
специальных обследований) определялись у 31,3%. Изменения в 
крови были представлены лейкоцитозом у 93,8%, п/я сдвигом - 
у 79,2%. Повторные посевы крови на стерильность были выпол
нены у 43 больных, у всех с отрицательным результатом. В про
цессе проведения дифференциального диагноза различные ин
фекционные процессы были исключены у 89,6% больных, ос
тальные не обследовались. У половины пациентов проводились 
диагностические процедуры (биопсия лимфоузлов, стернальная 
пункция, трепанобиопсия и др.) для исключения гематоонколо- 
гических заболеваний, наличие которых не подтвердилось. 
79,2% детей имели моноциклическое течение СВФ, то есть эпи
зод болезни в последующем не повторялся, 20,8% - полицикли- 
ческое. Интервалы между приступами составляли от 3 до 5 лет. 
Большинство детей (91,7%) получали антибиотики и НПВП, ко
торые не оказывали влияния на течение болезни. У большей 
части больных (44 чел.) при проведении лечебных мероприятий 
не удалось обойтись без назначения ГК, что привело к полному 
регрессу клинических проявлений и нормализации лаборатор
ных показателей. Базисные противовоспалительные препараты 
(БПВП) использовались у 26 пациентов (16-метотрексат, 8- хи
нолиновые препараты, 2- азатиоприн), у 7 детей в лечебный 
комплекс входили внутривенные инфузии иммуноглобулина. 
Длительность катамнестического наблюдения у 35 пациентов 
составила от 1 до 15 лет (половина из них наблюдались более 5 
лет). На момент последнего визита ни у одного пациента не вы
являлись какие-либо признаки заболевания за исключением од
ной пациентки, у которой спустя 11,5 лет от начала болезни от
мечалось значительное ограничение открывания рта, обуслов
ленное выраженным артрозом височно-нижнечелюстных суста
вов. 19 человек не получали лечения, длительность наблюдения 
практически у всех составила более 5 лет, а у 9 человек - свыше 
10 лет. Оставшиеся 16 пациентов получали минимальную под
держивающую дозу ГК или БПВП, и зачастую лишь боязнь па
циента или врача повторения ранее имевшейся симптоматики
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заставляла их продолжать терапию.
Следующий пример демонстрирует течение СВФ как пер

вичного (идиопатического) заболевания с благоприятным прог
нозом и отсутствием клинической и лабораторной симптомати
ки на протяжении длительного периода времени.

Больной Б.Д. 1987 г.р. (6,5 лет), поступил в детское отделе
ние ИР 22.12.1993 г. Из анамнеза известно, что в конце ноября 
1993г после ОРВИ появились лихорадка до 39°, практически не 
реагирующая на жаропонижающие средства, сыпь, напоминаю
щая аллергическую, боли в левом тазобедренном, левом плече
вом суставах, абдоминальный синдром. Был госпитализирован 
по месту жительства, во время обследования выявлены увеличе
ние печени до 7см, селезенки до 2см, расширение границ серд
ца. В анализах крови: Нв-97 г/л, лейкоциты-19,8 тыс., п/яд - 
18%, СОЭ-61 мм/час; серомукоид-1,3 ед. (норма до 0,27), СРБ -
10 мг% (норма до 1мг%), умеренная протеинурия - 0,132 г/л в ра
зовой порции мочи. Дифференциальный диагноз проводился 
между токсикосептическим состоянием и инфекционно-аллер
гическим миокардитом. Дополнительные обследования: тести
рование крови, мочи и ликвора на стерильность, исключены 
различные инфекционные состояния (йерсиниоз, псевдотубер
кулез, сальмонеллез и др.), туберкулез; неврологическая патоло
гия. На рентгенограммах грудной клетки - наличие небольшого 
количества жидкости в плевральных синусах, плевро-перикар- 
диальные спайки Назначенная массивная антибактериальная
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Abstract

S.О. Salugina, N.N. Kuzmina
About the so-called primary (idiopathic) Vissler-Fanconi syndrome in the practice of podiatrist-rheumatologist 
IWbune of rheumatologist

Objective. To describe clinical and laboratory characteristics, treatment and evolution of primary Wissler-Fanconi 
syndrome (WFS).
Material and methods. 48 pts with WFS (22 girls, 26 boys with disease duration from 3 weeks to 5,5 years) aged
1,5 to 15 years (mean 8,3±3,8) were included. They were followed up during 1-15 years.
Results. 100% of pts had fever, 95,8 - polymorphous rush, 87,5% - arthralgia, 64,6% - arthritis, 33,3% - myalgia. 
Lymph nodes were increased in 40 pts, liver - in 39 pts (by 1-9 cm). 18 pts showed transient elevation of serum 
enzyme level. Spleen size exceeded normal value in 21 pts. 8 pts complained of stomach pain 6 - of sore throat. 
Pericarditis, pleurisy or aseptic peritonitis were revealed in 31,3%. Blood changes consisted of leucocytosis 
(93,7%) and stab neutrophils increase (79,2%). Repeated blood cultures were negative in 43 pts. 79,2% of pts had 
monocyclic, 20,8% - polycyclic course of WFS. Most children received antibiotics and NSAIDs without effect. 
GC were prescribed to 89,6% of pts and provided complete normalization of clinical and laboratory indices. 
DMARDs were used in 26 pts (methotrexate in 16, quinolines in 8, azathioprine - in 2). 35 pts were followed up 
during 1-15 years (half of them - more than 5 years). At the last visit all of them had no signs of the disease. 19 of 
them had not received treatment during long time.
Conclusion. This variant of WFS in children can be considered as essential (idiopathic) disease with favorable 
prognosis and complete recovery.

Key w ords: idiopathic Wissler-Fanconi syndrome, differential diagnosis, treatment, outcome, juvenile idiopathic 
arthritis




