
ãËıÓ‡‰Í‡ – Ó‰Ì‡ ËÁ Ì‡Ë·ÓÎÂÂ ˜‡ÒÚ˚ı ÔË˜ËÌ
Ó·‡˘ÂÌËfl Á‡ ÏÂ‰ËˆËÌÒÍÓÈ ÔÓÏÓ˘¸˛ ‚ Ô‡ÍÚËÍÂ
‚‡˜‡. ó‡˘Â ‚ÒÂ„Ó ÓÌ‡ ÌÓÒËÚ ËÌÙÂÍˆËÓÌÌ˚È „ÂÌÂÁ,
Ó‰Ì‡ÍÓ ÂÒÚ¸ ˆÂÎ˚È fl‰ ÌÂËÌÙÂÍˆËÓÌÌ˚ı Á‡·ÓÎÂ-
‚‡ÌËÈ, Ú‡ÍÊÂ ÒÓÔÓ‚ÓÊ‰‡˛˘ËıÒfl ÎËıÓ‡‰ÍÓÈ.

ãËıÓ‡‰Í‡ – ˝ÚÓ ÒËÒÚÂÏÌ‡fl Á‡˘ËÚÌ‡fl Â‡ÍˆËfl
Ó„‡ÌËÁÏ‡, ‚˚‡Ê‡˛˘‡flÒfl ‚ ÔÓ‚˚¯ÂÌËË ÚÂÏÔÂ‡-
ÚÛ˚ ÚÂÎ‡ ‚˚¯Â 38,0 °ë ‚ ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÂ ÔÂÂÒÚÓÈÍË
ˆÂÌÚ‡ ÚÂÏÓÂ„ÛÎflˆËË „ËÔÓÚ‡Î‡ÏÛÒ‡, ÔÓ‰ ‚ÓÁ‰ÂÈ-
ÒÚ‚ËÂÏ ‡ÁÎË˜Ì˚ı ‚Â˘ÂÒÚ‚, Ì‡Á˚‚‡ÂÏ˚ı ÔËÓ„ÂÌ-
Ì˚ÏË Ù‡ÍÚÓ‡ÏË. Ç Í‡˜ÂÒÚ‚Â ‚ÌÂ¯ÌËı ÔËÓ„ÂÌÌ˚ı
‡„ÂÌÚÓ‚ ÏÓ„ÛÚ ‚˚ÒÚÛÔ‡Ú¸ ·‡ÍÚÂË‡Î¸Ì˚Â ÚÓÍÒËÌ˚,
‚ËÛÒ˚, „Ë·˚, ÔÓÒÚÂÈ¯ËÂ, ‡ÁÎË˜Ì˚Â ıËÏË˜Â-
ÒÍËÂ ‚Â˘ÂÒÚ‚‡ Ë ‰Û„ËÂ Ù‡ÍÚÓ˚. èÓÔ‡‰‡fl ‚ Ó„‡-
ÌËÁÏ, ÔÂ‚Ë˜Ì˚Â ÔËÓ„ÂÌ˚ ‚˚Á˚‚‡˛Ú Ó·‡ÁÓ‚‡ÌËÂ
‚ÚÓË˜Ì˚ı ˝Ì‰Ó„ÂÌÌ˚ı ÔËÓ„ÂÌÓ‚, ‚ Ò‚flÁË Ò ˜ÂÏ
ÔÓËÒıÓ‰ËÚ ÔÂÂÒÚÓÈÍ‡ ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚË ıÓÎÓ‰Ó- Ë ÚÂÔ-
ÎÓ˜Û‚ÒÚ‚ËÚÂÎ¸Ì˚ı ÌÂÈÓÌÓ‚ ˆÂÌÚ‡ ÚÂÏÓÂ„ÛÎfl-
ˆËË, ÔÓÌËÊ‡ÂÚÒfl ÔÓÓ„ ˜Û‚ÒÚ‚ËÚÂÎ¸ÌÓÒÚË Í ıÓÎÓ-
‰Û Ë ÌÓÏ‡Î¸Ì‡fl ÚÂÏÔÂ‡ÚÛ‡ ÒÂ‰˚ ‚ÓÒÔËÌËÏ‡-
ÂÚÒfl Í‡Í ÔÓÌËÊÂÌÌ‡fl. Ç ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÂ ÔÓËÒıÓ‰ËÚ
Û‚ÂÎË˜ÂÌËÂ ÚÂÔÎÓÔÓ‰ÛÍˆËË Ë ÛÏÂÌ¸¯ÂÌËÂ ÚÂÔÎÓ-
ÓÚ‰‡˜Ë Ë Í‡Í ÒÎÂ‰ÒÚ‚ËÂ – ÔÓ‚˚¯ÂÌËÂ ÚÂÏÔÂ‡ÚÛ˚
ÚÂÎ‡ (ÒÏ. ËÒÛÌÓÍ).

Ç Á‡‚ËÒËÏÓÒÚË ÓÚ ÔË˜ËÌ˚ ‚ÓÁÌËÍÌÓ‚ÂÌËfl ‡Á-
ÎË˜‡˛Ú ËÌÙÂÍˆËÓÌÌ˚Â Ë ÌÂËÌÙÂÍˆËÓÌÌ˚Â ÎËıÓ-
‡‰Ó˜Ì˚Â ÒÓÒÚÓflÌËfl. ãËıÓ‡‰Í‡ ËÌÙÂÍˆËÓÌÌÓ„Ó
ÔÓËÒıÓÊ‰ÂÌËfl ‡Á‚Ë‚‡ÂÚÒfl, Í‡Í ÒÎÂ‰ÛÂÚ ËÁ Ì‡Á‚‡-
ÌËfl, ‚ ÓÚ‚ÂÚ Ì‡ ‚ÓÁ‰ÂÈÒÚ‚ËÂ Ô‡ÚÓ„ÂÌÌ˚ı ÏËÍÓÓ-
„‡ÌËÁÏÓ‚ Ë ÔÓ‰ÛÍÚÓ‚ Ëı ‡ÒÔ‡‰‡. çÂËÌÙÂÍˆËÓÌ-
Ì˚Â ÎËıÓ‡‰ÍË ‚ÓÁÌËÍ‡˛Ú ÔË ‚ÓÁ‰ÂÈÒÚ‚ËË ‡Á-
ÎË˜Ì˚ı Ù‡ÍÚÓÓ‚, ‚˚Á˚‚‡˛˘Ëı ÔÓ‚ÂÊ‰ÂÌËÂ ÚÍ‡-
ÌÂÈ Ë ‡ÒÂÔÚË˜ÂÒÍÓÂ ‚ÓÒÔ‡ÎÂÌËÂ, Ì‡ÔËÏÂ ÔË
ÓÊÓ„‡ı, ÏÂı‡ÌË˜ÂÒÍËı Ú‡‚Ï‡ı, Ï‡ÒÒË‚Ì˚ı ÍÓ-

‚ÓËÁÎËflÌËflı, Ó·¯ËÌ˚ı ËÌÙ‡ÍÚ‡ı, ‡ÎÎÂ„Ë˜Â-
ÒÍËı Â‡ÍˆËflı, ‡ÛÚÓËÏÏÛÌÌ˚ı ÔÓˆÂÒÒ‡ı Ë ‰. í‡-
ÍËÏ Ó·‡ÁÓÏ, ‚‡˜Û, Ì‡·Î˛‰‡˛˘ÂÏÛ Ô‡ˆËÂÌÚ‡ Ò
ÎËıÓ‡‰ÍÓÈ, ÔËıÓ‰ËÚÒfl ÔÓ‚Ó‰ËÚ¸ ‰ËÙÙÂÂÌˆË-
‡Î¸Ì˚È ‰Ë‡„ÌÓÁ ˆÂÎÓ„Ó fl‰‡ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ.

Ç Ì‡ÒÚÓfl˘ÂÂ ‚ÂÏfl ‚˚‰ÂÎfl˛Ú „ÛÔÔÛ ‚ÓÊ‰fiÌ-
Ì˚ı, Ú‡Í Ì‡Á˚‚‡ÂÏ˚ı ÔÂËÓ‰Ë˜ÂÒÍËı (ËÎË ‡ÛÚÓ‚ÓÒ-
Ô‡ÎËÚÂÎ¸Ì˚ı) ÒËÌ‰ÓÏÓ‚, ÚÂ˜ÂÌËÂ ÍÓÚÓ˚ı ı‡‡Í-
ÚÂËÁÛÂÚÒfl ÔÂËÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ ÎËıÓ‡‰ÍÓÈ ‚ ÒÓ˜ÂÚ‡ÌËË
Ò ÒËÏÔÚÓÏ‡ÏË ÒËÒÚÂÏÌÓ„Ó ‚ÓÒÔ‡ÎÂÌËfl. ç‡ ˝ÚËı Á‡-
·ÓÎÂ‚‡ÌËflı ıÓÚÂÎÓÒ¸ ·˚ ÓÒÚ‡ÌÓ‚ËÚ¸Òfl ÔÓ‰Ó·ÌÂÂ.
èÓ ÔÓÒÎÂ‰ÌÂÈ ÍÎ‡ÒÒËÙËÍ‡ˆËË Ö‚ÓÔÂÈÒÍÓ„Ó Ó·˘Â-
ÒÚ‚‡ ËÏÏÛÌÓ‰ÂÙËˆËÚÓ‚ ‡ÛÚÓ‚ÓÒÔ‡ÎËÚÂÎ¸Ì˚Â Á‡·Ó-
ÎÂ‚‡ÌËfl ÓÚÌÂÒÂÌ˚ Í ÔÂ‚Ë˜Ì˚Ï ËÏÏÛÌÓ‰ÂÙËˆËÚ-
Ì˚Ï ÒÓÒÚÓflÌËflÏ. éÌË Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌ˚ „ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÏ
Ì‡Û¯ÂÌËÂÏ ‚Á‡ËÏÓ‰ÂÈÒÚ‚Ëfl Â„ÛÎflÚÓÓ‚ ‚ÓÒÔ‡ÎÂ-
ÌËfl Ë ‚ÓÁÌËÍ‡˛Ú ÔË ÓÚÒÛÚÒÚ‚ËË Ô‡ÚÓ„ÂÌ‡. èË ÌÂ-
ÍÓÚÓ˚ı ËÁ ÌËı ‚ÓÁÏÓÊÌÓ ‡Á‚ËÚËÂ ‡ÏËÎÓË‰ÓÁ‡.
èË ˝ÚÓÏ Û Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ ÌÂ ÓÔÂ‰ÂÎfl˛ÚÒfl ÔËÁÌ‡ÍË
‡ÛÚÓËÏÏÛÌÌÓÈ ‡„ÂÒÒËË (‡ÛÚÓ‡ÌÚËÚÂÎ‡, ‡ÛÚÓÂ‡Í-
ÚË‚Ì˚Â í-ÎËÏÙÓˆËÚ˚). ä „ÛÔÔÂ ‡ÛÚÓ‚ÓÒÔ‡ÎËÚÂÎ¸-
Ì˚ı Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ ÓÚÌÓÒflÚÒfl ÒÂÏÂÈÌ‡fl ÒÂ‰ËÁÂÏÌÓ-
ÏÓÒÍ‡fl ÎËıÓ‡‰Í‡ (FMF), ÔÂËÓ‰Ë˜ÂÒÍËÈ ÒËÌ‰ÓÏ,
‡ÒÒÓˆËËÓ‚‡ÌÌ˚È Ò ÂˆÂÔÚÓÓÏ Ù‡ÍÚÓ‡ ÌÂÍÓÁ‡
ÓÔÛıÓÎË (TRAPS), „ËÔÂ-IgD-ÒËÌ‰ÓÏ, ÒËÌ‰ÓÏ
å‡ÍÎ–ÇÂÎÎÒ‡ (MWS), ıÓÌË˜ÂÒÍËÈ ÏÎ‡‰ÂÌ˜ÂÒÍËÈ
ÌÂ‚ÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍËÈ ÍÓÊÌÓ-‡ÚËÍÛÎflÌ˚È ÒËÌ‰ÓÏ
(CINCA/ NOMID), ÒÂÏÂÈÌ‡fl ıÓÎÓ‰Ó‚‡fl Í‡ÔË‚ÌË-
ˆ‡ (FCU/ FCAS).

ëÂÏÂÈÌ‡fl ÒÂ‰ËÁÂÏÌÓÏÓÒÍ‡fl ÎËıÓ‡‰Í‡ (Famil-
ial Mediterranean fever) – Ì‡Ë·ÓÎÂÂ ˜‡ÒÚÓ ‚ÒÚÂ˜‡Â-
Ï‡fl ËÁ ÓÔËÒ˚‚‡ÂÏ˚ı Ô‡ÚÓÎÓ„ËÈ, ÍÓÚÓ‡fl ÔÓ‡Ê‡-
ÂÚ ÔÂËÏÛ˘ÂÒÚ‚ÂÌÌÓ Ì‡ˆËÓÌ‡Î¸ÌÓÒÚË, ÔÓÊË‚‡˛-
˘ËÂ ‚ ÁÓÌÂ ÒÂ‰ËÁÂÏÌÓÏÓÒÍÓ„Ó ·‡ÒÒÂÈÌ‡ (Â‚ÂË-
ÒÂÙ‡‰˚, ÚÛÍË, ‡ÏflÌÂ, ÒÂ‚ÂÌ˚Â ‡ÙËÍ‡Ìˆ˚ Ë
‡‡·˚), ıÓÚfl ÏÓÊÌÓ Ì‡ÈÚË ÓÔËÒ‡ÌËÂ ÒÎÛ˜‡Â‚ Ë Û Â‚-
ÂÂ‚-‡¯ÍÂÌ‡ÁË, „ÂÍÓ‚, ÛÒÒÍËı, ·ÓÎ„‡, ËÚ‡Î¸flÌ-
ˆÂ‚. ó‡ÒÚÓÚ‡ ‚ÒÚÂ˜‡ÂÏÓÒÚË – 1:1000 – 1:100000.
Ç ÛÒÒÍÓflÁ˚˜ÌÓÈ ÎËÚÂ‡ÚÛÂ ‚ÒÚÂ˜‡ÂÚÒfl ‚ ÓÒÌÓ‚-
ÌÓÏ ÔÓ‰ Ì‡Á‚‡ÌËÂÏ «ÔÂËÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ ·ÓÎÂÁÌË».

ÉÂÌ, ‰ÂÙÂÍÚ ÍÓÚÓÓ„Ó Ó·ÛÒÎ‡‚ÎË‚‡ÂÚ ‰‡ÌÌÓÂ Á‡-
·ÓÎÂ‚‡ÌËÂ, ÎÓÍ‡ÎËÁÓ‚‡Ì Ì‡ ÍÓÓÚÍÓÏ ÔÎÂ˜Â 16 ıÓ-
ÏÓÒÓÏ˚ (16p13.3), Ó·ÓÁÌ‡˜‡ÂÚÒfl Í‡Í åEFV, ˝ÍÒ-
ÔÂÒÒËÛÂÚÒfl ÔÂËÏÛ˘ÂÒÚ‚ÂÌÌÓ ‚ „‡ÌÛÎÓˆËÚ‡ı Ë
ÍÓ‰ËÛÂÚ ÔÓÚÂËÌ, Ì‡Á˚‚‡ÂÏ˚È ÔËËÌ (ËÎË Ï‡Â-
ÌÓÒÚËÌ). ç‡ ÓÒÌÓ‚‡ÌËË ‡ÁÎË˜Ì˚ı ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÈ
ÔÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÂÚÒfl, ˜ÚÓ ÔËËÌ Ë„‡ÂÚ ÌÂ„‡ÚË‚ÌÛ˛ Â-
„ÛÎflÚÓÌÛ˛ ÓÎ¸ ‚ ‡Á‚ËÚËË ‚ÓÒÔ‡ÎËÚÂÎ¸ÌÓ„Ó ÔÓ-
ˆÂÒÒ‡. ç‡Ë·ÓÎÂÂ ‡ÒÔÓÒÚ‡ÌfiÌÌ‡fl ÏÛÚ‡ˆËfl –
å694V (Á‡ÏÂÌ‡ ÏÂÚËÓËÌ‡ Ì‡ ‚‡ÎËÌ) 1 ‚ÒÚÂ˜‡ÂÚÒfl
Û 80 % Ó·ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌÌ˚ı Ò ÔÂËÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ ·ÓÎÂÁÌ¸˛
Ë ‡ÒÒÓˆËËÛÂÚÒfl Ò ÚflÊfiÎ˚Ï ÚÂ˜ÂÌËÂÏ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl
Ë ‚˚ÒÓÍËÏ ËÒÍÓÏ ‡Á‚ËÚËfl ‡ÏËÎÓË‰ÓÁ‡.

á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÂ Ì‡˜ËÌ‡ÂÚ ÔÓfl‚ÎflÚ¸Òfl Û 90 % Ô‡-
ˆËÂÌÚÓ‚ ‚ ‰ÂÚÒÍÓÏ Ë ˛ÌÓ¯ÂÒÍÓÏ ‚ÓÁ‡ÒÚÂ Ë ı‡‡Í-
ÚÂËÁÛÂÚÒfl ÍÓÓÚÍËÏË ÔÓ ÔÓ‰ÓÎÊËÚÂÎ¸ÌÓÒÚË (ÓÚ
6 ‰Ó 96 ˜‡ÒÓ‚) ÔËÒÚÛÔ‡ÏË ÎËıÓ‡‰ÍË ‚ ÒÓ˜ÂÚ‡ÌËË
Ò ÒÂÓÁËÚ‡ÏË (ÔÂËÚÓÌËÚ, ÔÎÂ‚ËÚ, ‡ÚËÚ). ÅÓÎË ‚
ÊË‚ÓÚÂ – Ì‡Ë·ÓÎÂÂ ˜‡ÒÚÓ ‚ÒÚÂ˜‡ÂÏ˚È ÒËÏÔÚÓÏ
ÔË ‰‡ÌÌÓÈ Ô‡ÚÓÎÓ„ËË (Û 95 %), ÌÂÂ‰ÍÓ ·ÓÎÂ‚ÓÈ
ÒËÌ‰ÓÏ Ì‡ÒÚÓÎ¸ÍÓ ‚˚‡ÊÂÌ, ˜ÚÓ Ô‡ˆËÂÌÚ˚ ÔÓ‰-
‚Â„‡˛ÚÒfl ÌÂÓÔ‡‚‰‡ÌÌ˚Ï ÓÔÂ‡ÚË‚Ì˚Ï ‚ÏÂ¯‡-
ÚÂÎ¸ÒÚ‚‡Ï ‚ Ò‚flÁË Ò ‡Á‚ËÚËÂÏ Í‡ÚËÌ˚ ÓÒÚÓ„Ó
ÊË‚ÓÚ‡. ÑÎfl 75 % ·ÓÎ¸Ì˚ı ı‡‡ÍÚÂÌÓ ÔÓ‡ÊÂÌËÂ
ÍÛÔÌ˚ı ÒÛÒÚ‡‚Ó‚ (ÍÓÎÂÌÌÓ„Ó, „ÓÎÂÌÓÒÚÓÔÌÓ„Ó, ÎÛ-
˜ÂÁ‡ÔflÒÚÌÓ„Ó) ÔÓ ÚËÔÛ ÏÓÌÓ‡ÚËÚ‡. ÅÓÎË ‚ „Û‰Ë,
Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌÌ˚Â ‡Á‚ËÚËÂÏ Ó‰ÌÓÒÚÓÓÌÌÂ„Ó ÔÎÂ‚Ë-
Ú‡, ÓÔËÒ‡Ì˚ Û 30 % Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚. ùËÁËÔÂÎÓË‰Ì˚Â
ÍÓÊÌ˚Â ‚˚Ò˚Ô‡ÌËfl, ÎÓÍ‡ÎËÁÛ˛˘ËÂÒfl ‚ ÓÒÌÓ‚ÌÓÏ
Ì‡ ÌËÊÌËı ÍÓÌÂ˜ÌÓÒÚflı, ÓÚÏÂ˜‡˛Ú (ÔÓ ‡ÁÌ˚Ï
‰‡ÌÌ˚Ï) Û 7–40 % ·ÓÎ¸Ì˚ı. ó‡ÒÚÓÚ‡ ‚ÓÁÌËÍÌÓ‚Â-
ÌËfl ÔËÒÚÛÔÓ‚ ‰ÓÒÚ‡ÚÓ˜ÌÓ ‚‡Ë‡·ÂÎ¸Ì‡.

éÒÚ˚Â ÔËÒÚÛÔ˚ ÒÓÔÓ‚ÓÊ‰‡˛ÚÒfl ÔÓÎËÏÓÙ-
ÌÓfl‰ÂÌ˚Ï ÎÂÈÍÓˆËÚÓÁÓÏ, Û‚ÂÎË˜ÂÌËÂÏ ëéù, ‚Ó
‚ÂÏfl ÔËÒÚÛÔÓ‚ Ú‡ÍÊÂ ÓÚÏÂ˜‡ÂÚÒfl ‚ÓÁ‡ÒÚ‡ÌËÂ
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ÒÓ‰ÂÊ‡ÌËfl ÙË·ËÌÓ„ÂÌ‡ ÔÎ‡ÁÏ˚ ÍÓ‚Ë, „‡ÔÚÓ„-
ÎÓ·ËÌ‡, ë-Â‡ÍÚË‚ÌÓ„Ó ·ÂÎÍ‡, ‡Î¸Ù‡1-‡ÌÚËÚËÔÒË-
Ì‡, ÒË‡ÎÓ‚˚ı ÍËÒÎÓÚ Ë ˆÂÛÎÓÔÎ‡ÁÏËÌ‡, Í‡Í Ô‡-
‚ËÎÓ, ‚ÒÂ ˝ÚË ÔÓÍ‡Á‡ÚÂÎË ‚ÓÁ‚‡˘‡˛ÚÒfl Í ÌÓÏÂ ‚
ÔÂËÓ‰ ÏÂÊ‰Û ÔËÒÚÛÔ‡ÏË.

èÓ„ÌÓÁ ÔË ‰‡ÌÌÓÈ Ô‡ÚÓÎÓ„ËË ÓÔÂ‰ÂÎflÂÚÒfl
‡Á‚ËÚËÂÏ ‡ÏËÎÓË‰ÓÁ‡ Ò ÔÂËÏÛ˘ÂÒÚ‚ÂÌÌ˚Ï ÔÓ-
‡ÊÂÌËÂÏ ÔÓ˜ÂÍ. ÑÓ ‚ÌÂ‰ÂÌËfl ‚ ÎÂ˜Â·ÌÛ˛ Ô‡Í-
ÚËÍÛ ÍÓÎıËˆËÌ‡ ‡ÏËÎÓË‰ÓÁ ‡Á‚Ë‚‡ÎÒfl Û 60 % Ô‡-
ˆËÂÌÚÓ‚ ÔÓÒÎÂ 40 ÎÂÚ.

íÂ‡ÔËfl ÍÓÎıËˆËÌÓÏ ‚ ‰ÓÁÂ 0,02–0,03 Ï„/Í„/ÒÛÚ
(Ï‡ÍÒËÏÛÏ – 2 Ï„/ÒÛÚ) ÛÏÂÌ¸¯‡ÂÚ ‚˚‡ÊÂÌÌÓÒÚ¸
Ë ˜‡ÒÚÓÚÛ ÔËÒÚÛÔÓ‚ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl, ‡ Ú‡ÍÊÂ, ˜ÚÓ ·Ó-
ÎÂÂ ‚‡ÊÌÓ, ÔÂ‰ÓÚ‚‡˘‡ÂÚ ‡Á‚ËÚËÂ ÔÓ˜Â˜ÌÓÈ ÌÂ-
‰ÓÒÚ‡ÚÓ˜ÌÓÒÚË Ë ‡ÌÌÂ„Ó ÎÂÚ‡Î¸ÌÓ„Ó ËÒıÓ‰‡ ÓÚ
‡ÏËÎÓË‰ÓÁ‡. äÓÎıËˆËÌ ÌÂ ˝ÙÙÂÍÚË‚ÂÌ ÔË ÛÊÂ
‡Á‚Ë‚¯ÂÈÒfl ‡Ú‡ÍÂ, ‚ ˝ÚÓÏ ÒÎÛ˜‡Â Ì‡Ë·ÓÎÂÂ ‚˚‡-
ÊÂÌÌÓÂ ‰ÂÈÒÚ‚ËÂ ÓÍ‡Á˚‚‡ÂÚ ÔËfiÏ ÌÂÒÚÂÓË‰Ì˚ı
ÔÓÚË‚Ó‚ÓÒÔ‡ÎËÚÂÎ¸Ì˚ı ÒÂ‰ÒÚ‚.

ÉËÔÂ-IgD-ÒËÌ‰ÓÏ („ËÔÂËÏÏÛÌÓ„ÎÓ·ÛÎËÌÂÏËfl
D c ÔËÒÚÛÔ‡ÏË ÎËıÓ‡‰ÍË, HIDS) ‚ÔÂ‚˚Â ÓÔËÒ‡Ì
Van de Meer ‚ 1984 „. ÉËÔÂ-IgD-ÒËÌ‰ÓÏ – ‡ÛÚÓÒÓ-
ÏÌÓ-ÂˆËÒÒË‚ÌÓ Ì‡ÒÎÂ‰ÛÂÏÓÂ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÂ, ı‡‡ÍÚÂ-
ËÁÛ˛˘ÂÂÒfl ÔÓ‚ÚÓfl˛˘ËÏËÒfl ˝ÔËÁÓ‰‡ÏË ÎËıÓ‡‰-
ÍË ‚ ÒÓ˜ÂÚ‡ÌËË Ò „ÓÎÓ‚ÌÓÈ ·ÓÎ¸˛, ÎËÏÙ‡‰ÂÌÓÔ‡ÚË-
ÂÈ, ‡Ú‡Î„ËÂÈ, ÊÂÎÛ‰Ó˜ÌÓ-ÍË¯Â˜Ì˚ÏË ‡ÒÒÚÓÈ-
ÒÚ‚‡ÏË (·ÓÎË ‚ ÊË‚ÓÚÂ, ‰Ë‡Âfl, ÚÓ¯ÌÓÚ‡) ·ÂÁ
‚ÓÒÔ‡ÎÂÌËfl ·˛¯ËÌ˚ Ë ÍÓÊÌ˚ÏË ‚˚Ò˚Ô‡ÌËflÏË.
á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÂ ‰Â·˛ÚËÛÂÚ, Í‡Í Ô‡‚ËÎÓ, ‚ ‚ÓÁ‡ÒÚÂ ‰Ó
„Ó‰‡ Ë ˜‡˘Â ÔÓ‡Ê‡ÂÚ ÊËÚÂÎÂÈ á‡Ô‡‰ÌÓÈ Ö‚ÓÔ˚.

éÚ‚ÂÚÒÚ‚ÂÌÌ˚Ï Á‡ ‡Á‚ËÚËÂ „ËÔÂ-IgD-ÒËÌ‰ÓÏ‡
fl‚ÎflÂÚÒfl „ÂÌ, ÎÓÍ‡ÎËÁÓ‚‡ÌÌ˚È Ì‡ ‰ÎËÌÌÓÏ ÔÎÂ˜Â 12
ıÓÏÓÒÓÏ˚ (12q24), ÍÓ‰ËÛ˛˘ËÈ ÒËÌÚÂÁ ÏÂ‚‡ÎÓ-
Ì‡Ú-ÍËÌ‡Á˚. ëÎÂ‰ÒÚ‚ËÂÏ „ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓ„Ó ‰ÂÙÂÍÚ‡ fl‚-
ÎflÂÚÒfl Û‚ÂÎË˜ÂÌËÂ ÍÓÌˆÂÌÚ‡ˆËË ‚ ÏÓ˜Â ÏÂ‚‡ÎÓÌÓ-
‚ÓÈ ÍËÒÎÓÚ˚, ‰Ë‡„ÌÓÒÚËÛÂÏÓÂ ÔË Ó·ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËË
ÎËˆ Ò ‰‡ÌÌÓÈ Ô‡ÚÓÎÓ„ËÂÈ Ì‡ ÙÓÌÂ ÔËÒÚÛÔ‡. ä‡ÍËÏ
Ó·‡ÁÓÏ ‰ÂÙËˆËÚ ÏÂ‚‡ÎÓÌ‡Ú-ÍËÌ‡Á˚ ‚˚Á˚‚‡ÂÚ ‡Á-
‚ËÚËÂ ‰‡ÌÌÓÈ ÍÎËÌË˜ÂÒÍÓÈ Ô‡ÚÓÎÓ„ËË Ë ÔÓ‚˚¯Â-
ÌËÂ ÛÓ‚Ìfl IgD, ‰Ó ÒËı ÔÓ ÌÂËÁ‚ÂÒÚÌÓ.

èÓ‰ÓÎÊËÚÂÎ¸ÌÓÒÚ¸ ÔËÒÚÛÔÓ‚ ÔË ‰‡ÌÌÓÏ Á‡-
·ÓÎÂ‚‡ÌËË ÒÓÒÚ‡‚ÎflÂÚ 3–7 ‰ÌÂÈ, Ô‡ÓÍÒËÁÏ˚ Ì‡-
·Î˛‰‡˛ÚÒfl Ò ÔÂËÓ‰Ë˜ÌÓÒÚ¸˛ 4–6 ÌÂ‰ÂÎ¸. ó‡ÒÚÓ
‚ÓÁÌËÍÌÓ‚ÂÌË˛ ÔËÒÚÛÔÓ‚ ÔÂ‰¯ÂÒÚ‚ÛÂÚ Ì‡ÎË˜ËÂ
ÔÓ‚ÓˆËÛ˛˘Ëı Ù‡ÍÚÓÓ‚ ‚ ‡Ì‡ÏÌÂÁÂ – ÒÚÂÒÒ,
ÓÔÂ‡ˆËfl, Ú‡‚Ï‡, ‚‡ÍˆËÌ‡ˆËfl. íËÔË˜Ì˚Â ÔËÒÚÛ-
Ô˚ Ì‡˜ËÌ‡˛ÚÒfl ‚ÌÂÁ‡ÔÌÓ Ò ÔÓ‰˙fiÏ‡ ÚÂÏÔÂ‡ÚÛ˚.
ÅÓÎË ‚ ÊË‚ÓÚÂ, ‰Ë‡Âfl, ‚ÓÚ‡, ‡Ú‡Î„Ëfl ‚ÒÚÂ˜‡-
˛ÚÒfl ‚ 70–80 % ÒÎÛ˜‡Â‚. ó‡ÒÚ¸ Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ ÔÓ‰‚Â-
„‡ÎËÒ¸ ÔÓ‚ÚÓÌ˚Ï Î‡Ô‡ÓÚÓÏËflÏ ‚ Ò‚flÁË ‚˚‡-
ÊÂÌÌÓÒÚ¸˛ ·ÓÎÂ‚Ó„Ó ÒËÌ‰ÓÏ‡, ÔË ˝ÚÓÏ ÓÚÏÂ˜‡-
ÎËÒ¸ ÎË¯¸ ÔËÁÌ‡ÍË ÏÂÁÂÌÚÂË‡Î¸ÌÓ„Ó ÎËÏÙ‡‰Â-
ÌËÚ‡. èÓ˜ÚË Û ‚ÒÂı Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ ‚Ó ‚ÂÏfl ‡Ú‡ÍË
Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ÓÚÏÂ˜‡ÂÚÒfl „ÂÌÂ‡ÎËÁÓ‚‡ÌÌ‡fl ÎËÏ-
Ù‡‰ÂÌÓÔ‡ÚËfl Ë Û ÔÓÎÓ‚ËÌ˚ – ÒÔÎÂÌÓÏÂ„‡ÎËfl, ÔflÚ-
ÌËÒÚ‡fl ËÎË ÔflÚÌËÒÚÓÔ‡ÔÛÎfiÁÌ‡fl Ò˚Ô¸ ÎÓÍ‡Î¸ÌÓ„Ó
ı‡‡ÍÚÂ‡ – ‚ 80 % ÒÎÛ˜‡Â‚, ÔÓ˜ÚË Û 70 % ·ÓÎ¸-
Ì˚ı – ÔÓfl‚ÎÂÌËfl ‡ÚËÚ‡, Ó·˚˜ÌÓ ÒËÏÏÂÚË˜ÌÓ-
„Ó, Ò ÔÓ‡ÊÂÌËÂÏ ÍÛÔÌ˚ı ÒÛÒÚ‡‚Ó‚, ÔË ˝ÚÓÏ ÓÚ-
ÏÂ˜ÂÌÓ, ˜ÚÓ ÍÓÊÌ˚Â Ë ÒÛÒÚ‡‚Ì˚Â ÒËÏÔÚÓÏ˚ ‡Á-
Â¯‡˛ÚÒfl ÏÂ‰ÎÂÌÌÓ.

ã‡·Ó‡ÚÓÌ˚Ï ÍËÚÂËÂÏ ‰Ë‡„ÌÓÒÚËÍË fl‚ÎflÂÚ-
Òfl ÓÔÂ‰ÂÎÂÌËÂ ÔÓ‚˚¯ÂÌÌÓ„Ó ÛÓ‚Ìfl Ò˚‚ÓÓÚÓ˜-
ÌÓ„Ó IgD ‚˚¯Â 100 UI/ml, ‚ 80 % ÒÎÛ˜‡Â‚ Ú‡ÍÊÂ ÓÚ-
ÏÂ˜‡ÂÚÒfl ÔÓ‚˚¯ÂÌËÂ IgA Ë ‚ 40 % – IgG. í‡ÍÊÂ ‚Ó
‚ÂÏfl ÔËÒÚÛÔ‡ ÓÚÏÂ˜‡ÂÚÒfl ÔÓ‚˚¯ÂÌËÂ ëéù, ÎÂÈ-
ÍÓˆËÚÓÁ. èËÏÂ˜‡ÚÂÎ¸ÌÓ, ˜ÚÓ ‡Á‚ËÚËÂ ‡ÏËÎÓË‰Ó-
Á‡ ÔË ‰‡ÌÌÓÈ Ô‡ÚÓÎÓ„ËË Ô‡ÍÚË˜ÂÒÍË ÌÂ ‚ÒÚÂ˜‡-
ÂÚÒfl; Ó·˚˜ÌÓ Ò ‚ÓÁ‡ÒÚÓÏ ‚˚‡ÊÂÌÌÓÒÚ¸ ÔËÒÚÛ-
ÔÓ‚ ÛÏÂÌ¸¯‡ÂÚÒfl, fl‚ÎÂÌËfl ‡ÚËÚ‡ ÌÂ ÓÒÚ‡‚Îfl˛Ú
‰ÂÒÚÛÍÚË‚Ì˚ı ËÁÏÂÌÂÌËÈ. Ç ÎÂ˜ÂÌËË ÔËÏÂÌfl˛Ú
‚˚ÒÓÍÓ‰ÓÁÓ‚˚Â ÒÚÂÓË‰Ì˚Â „ÓÏÓÌ˚.

ëËÌ‰ÓÏ, ‡ÒÒÓˆËËÓ‚‡ÌÌ˚È Ò ÂˆÂÔÚÓÓÏ 1 Ù‡Í-
ÚÓ‡ ÌÂÍÓÁ‡ ÓÔÛıÓÎÂÈ, TRAPS-ÒËÌ‰ÓÏ (Tumor
Necrosis Factor Receptor 1 – Associated Periodic Syn-

drome, ÒÂÏÂÈÌ‡fl ËÎ‡Ì‰ÒÍ‡fl ÎËıÓ‡‰Í‡ – Familial
Hibernian fever) ÔÂ‰ÒÚ‡‚ÎflÂÚ ÒÓ·ÓÈ ÒËÌ‰ÓÏ Ò
‡ÛÚÓÒÓÏÌÓ-‰ÓÏËÌ‡ÌÚÌ˚Ï ÚËÔÓÏ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl.

ÉÂÌ, ÓÚ‚Â˜‡˛˘ËÈ Á‡ ‰‡ÌÌÛ˛ Ô‡ÚÓÎÓ„Ë˛, ÎÓÍ‡ÎË-
ÁÓ‚‡Ì ‚ ÍÓÓÚÍÓÏ ÔÎÂ˜Â 12 ıÓÏÓÒÓÏ˚ (1213),
˝ÚÓÚ „ÂÌ (TNF RSF1A) ÍÓ‰ËÛÂÚ ÂˆÂÔÚÓ Ù‡ÍÚÓ‡
ÌÂÍÓÁ‡ ÓÔÛıÓÎË 1 ÚËÔ‡ (îçé-1). ÄÚ‡ÍË ÔË ˝ÚÓÏ
Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËË Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌ˚ ÁÌ‡˜ËÚÂÎ¸Ì˚Ï ÒÌËÊÂ-
ÌËÂÏ ÛÓ‚Ìfl ‡ÒÚ‚ÓËÏÓÈ Ù‡ÍˆËË ÂˆÂÔÚÓ‡
îçé 1, ÍÓÚÓ‡fl Ë„‡ÂÚ ÓÎ¸ ÎÓ‚Û¯ÍË ‰Îfl Ù‡ÍÚÓ-
‡ ÌÂÍÓÁ‡ ÓÔÛıÓÎÂÈ.

ÇÔÂ‚˚Â ÒÎÛ˜‡È ‰‡ÌÌÓÈ Ô‡ÚÓÎÓ„ËË ·˚Î ÓÔËÒ‡Ì
‚ ÒÂÏ¸Â ËÎ‡Ì‰ˆÂ‚, ˜ÚÓ Ë ÔÂ‰ÓÔÂ‰ÂÎËÎÓ Ì‡Á‚‡-
ÌËÂ ˝ÚÓ„Ó ÒËÌ‰ÓÏ‡, ‚ ‰‡Î¸ÌÂÈ¯ÂÏ ÒıÓ‰Ì‡fl ÍÎË-
ÌË˜ÂÒÍ‡fl Í‡ÚËÌ‡ ·˚Î‡ ÓÔËÒ‡Ì‡ ‚ ÒÂÏ¸flı ‡‚ÒÚ‡-
ÎËÈˆÂ‚ – ‚˚ıÓ‰ˆÂ‚ ËÁ òÓÚÎ‡Ì‰ËË ÔÓ‰ Ì‡Á‚‡ÌËÂÏ
«ÒÂÏÂÈÌ‡fl ÔÂËÓ‰Ë˜ÂÒÍ‡fl ÎËıÓ‡‰Í‡», ÔË ÔÓÒÎÂ-
‰Û˛˘ÂÏ ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËË ·˚ÎÓ ÓÚÏÂ˜ÂÌÓ, ˜ÚÓ ˝ÚÌË-
˜ÂÒÍÓÈ ÔÂ‰‡ÒÔÓÎÓÊÂÌÌÓÒÚË Í ‰‡ÌÌÓÈ Ô‡ÚÓÎÓ„ËË
ÌÂ Ì‡·Î˛‰‡ÂÚÒfl.

ëÓÒÚÓflÌËÂ ı‡‡ÍÚÂËÁÛÂÚÒfl ÔËÒÚÛÔ‡ÏË ÎËıÓ-
‡‰ÍË, ·ÓÎflÏË ‚ ÊË‚ÓÚÂ Ë ÎÓÍ‡Î¸Ì˚ÏË ÏË‡Î„Ëfl-
ÏË. Ç ÍÎËÌËÍÂ ‰‡ÌÌÓ„Ó Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl Ú‡ÍÊÂ ÓÔËÒ‡-
Ì˚ ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍËÂ ˝ËÚÂÏ‡ÚÓÁÌ˚Â ÔÓ‡ÊÂÌËfl,
ÎËÏÙ‡‰ÂÌÓÔ‡ÚËfl, ÍÓÌ˙˛ÌÍÚË‚ËÚ, Ó‰ÌÓÒÚÓÓÌÌËÈ
ÔÂËÓ·ËÚ‡Î¸Ì˚È ÓÚfiÍ, ÒËÌ‰ÓÏ ÓÚfi˜ÌÓÈ ÏÓ¯ÓÌ-
ÍË, ÓÎË„Ó‡Ú‡Î„Ëfl. èÓ‰ÓÎÊËÚÂÎ¸ÌÓÒÚ¸ ‡Ú‡Í ‚‡-
Ë‡·ÂÎ¸Ì‡ (ÓÚ ÓÌÓ„Ó ‰Ìfl ‰Ó ÌÂÒÍÓÎ¸ÍËı ÏÂÒflˆÂ‚), ‚
ÒÂ‰ÌÂÏ – ‰‚Â-ÚË ÌÂ‰ÂÎË. ëÚÂÒÒ, ÔÓ‚˚¯ÂÌÌÓÂ ÙË-
ÁË˜ÂÒÍÓÂ Ë ˝ÏÓˆËÓÌ‡Î¸ÌÓÂ Ì‡ÔflÊÂÌËÂ ˜‡ÒÚÓ fl‚-
Îfl˛ÚÒfl ÔÓ‚ÓˆËÛ˛˘ËÏË Ù‡ÍÚÓ‡ÏË. èË Î‡·Ó‡-
ÚÓÌÓÏ Ó·ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËË ‚Ó ‚ÂÏfl ‡Ú‡ÍË ‚˚fl‚Îfl˛Ú
Û‚ÂÎË˜ÂÌËÂ ÛÓ‚Ìfl ·ÂÎÍÓ‚ ÓÚ‚ÂÚ‡ ÓÒÚÓÈ Ù‡Á˚.

èÓ„ÌÓÁ ÓÔÂ‰ÂÎflÂÚÒfl ‡Á‚ËÚËÂÏ ÒËÒÚÂÏÌÓ„Ó
ÄÄ ‡ÏËÎÓË‰ÓÁ‡, ÔË ÍÓÚÓÓÏ Ì‡Ë·ÓÎÂÂ ˜‡ÒÚÓ
‚ÒÚÂ˜‡˛ÚÒfl ÔÓ‡ÊÂÌËfl ÔÂ˜ÂÌË Ë ÔÓ˜ÂÍ.

Ç ÎÂ˜ÂÌËË ÔËÏÂÌfl˛ÚÒfl ‚˚ÒÓÍËÂ ‰ÓÁ˚ „Î˛ÍÓ-
ÍÓÚËÍÓÒÚÂÓË‰Ó‚, ‚ ÔÓÒÎÂ‰ÌËÂ „Ó‰˚ ÔÓÍ‡Á‡Ì ıÓ-
Ó¯ËÈ ˝ÙÙÂÍÚ ‡ÌÚËˆËÚÓÍËÌÓ‚˚ı ÔÂÔ‡‡ÚÓ‚. ç‡-
ÔËÏÂ, ÔËÏÂÌÂÌËÂ ˝Ú‡ÌÂˆÂÔÚ‡ ÒÔÓÒÓ·ÒÚ‚ÛÂÚ
Ó·‡ÚÌÓÏÛ ‡Á‚ËÚË˛ ËÎË Á‡ÏÂ‰ÎÂÌË˛ ÔÓ„ÂÒÒË-
Ó‚‡ÌËfl ÒËÒÚÂÏÌÓ„Ó ÄÄ ‡ÏËÎÓË‰ÓÁ‡.

éÚ‰ÂÎ¸ÌÓ ‚ „ÛÔÔÂ Ì‡ÒÎÂ‰ÛÂÏ˚ı ÔÂËÓ‰Ë˜ÂÒÍËı
ÎËıÓ‡‰Ó˜Ì˚ı ÒÓÒÚÓflÌËÈ ‚˚‰ÂÎfl˛Ú ÔÂËÓ‰Ë˜ÂÒÍËÂ
ÒËÌ‰ÓÏ˚, ‡ÒÒÓˆËËÓ‚‡ÌÌ˚Â Ò ÏÛÚ‡ˆËÂÈ „ÂÌ‡ CIAS1
(ëAPS – CIAS1 Associated Periodic Syndromes): ÒËÌ-
‰ÓÏ å‡ÍÎ–ÇÂÎÎÒ‡, ÒÂÏÂÈÌ˚È ıÓÎÓ‰Ó‚ÓÈ ‡ÛÚÓ‚ÓÒ-
Ô‡ÎËÚÂÎ¸Ì˚È ÒËÌ‰ÓÏ (FCAS), ÏÎ‡‰ÂÌ˜ÂÒÍÓÂ ÔÂËÓ-
‰Ë˜ÂÒÍÓÂ ÏÛÎ¸ÚËÒËÒÚÂÏÌÓÂ ‚ÓÒÔ‡ÎËÚÂÎ¸ÌÓÂ Á‡·ÓÎÂ-
‚‡ÌËÂ (NOMID/CINCA).

ÉÂÌ CIAS1 ÎÓÍ‡ÎËÁÓ‚‡Ì ‚ ‰ÎËÌÌÓÏ ÔÎÂ˜Â 1 ıÓ-
ÏÓÒÓÏ˚ (1q44) Ë ÍÓ‰ËÛÂÚ ·ÂÎÓÍ ÔÓ‰ Ì‡Á‚‡ÌËÂÏ
ÍËÓÔËËÌ. êÓÎ¸ ÍËÓÔËËÌ‡ ‚ ÍÎÂÚÍÂ ‰Ó ÍÓÌˆ‡
Â˘Â ÌÂËÁ‚ÂÒÚÌ‡. ç‡ ÓÒÌÓ‚‡ÌËË ËÏÂ˛˘ËıÒfl Ò‚Â‰Â-
ÌËÈ ÔÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÂÚÒfl, ˜ÚÓ ÓÌ ‚Ó‚ÎÂ˜fiÌ ‚ Â„ÛÎflˆË˛
‡ÔÓÔÚÓÁ‡ Ë ÒË„Ì‡Î¸ÌÓ„Ó ÔÛÚË ‚ÓÒÔ‡ÎËÚÂÎ¸ÌÓ„Ó ÓÚ-
‚ÂÚ‡ ˜ÂÂÁ ‡ÍÚË‚‡ˆË˛ Í‡ÒÔ‡Á.

ëËÌ‰ÓÏ å‡ÍÎ–ÇÂÎÎÒ‡ – Â‰ÍÓÂ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÂ, Ì‡-
ÒÎÂ‰ÛÂÏÓÂ ÔÓ ‡ÛÚÓÒÓÏÌÓ-‰ÓÏËÌ‡ÌÚÌÓÏÛ ÚËÔÛ.
ì ·ÓÎ¸Ì˚ı Ì‡·Î˛‰‡ÂÚÒfl ÔÓÒÚÓflÌÌÓÂ Û‚ÂÎË˜ÂÌËÂ
ÔÓ‰ÛÍˆËË àã-1β, ÌÂ Ò‚flÁ‡ÌÌÓÂ ÒÓ ÒÚËÏÛÎflˆËÂÈ
ÍÎÂÚÓÍ-ÔÓ‰ÛˆÂÌÚÓ‚ ‚ÓÁ‰ÂÈÒÚ‚ËÂÏ Ô‡ÚÓ„ÂÌÌ˚ı Ù‡Í-
ÚÓÓ‚. éÌÓ ‚ÓÁÌËÍ‡ÂÚ ‚ ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÂ ÔÓ‚˚¯ÂÌÌÓ„Ó
ÛÓ‚Ìfl ÔÓˆÂÒÒËÌ„‡ ÔÂ‰¯ÂÒÚ‚ÂÌÌËÍ‡ àã-1 b ÔÓ‰
‚ÎËflÌËÂÏ Í‡ÒÔ‡Á˚-1 (àã-1-ÍÓÌ‚ÂÚ‡Á˚), ÔÂ‚‡˘‡-
˛˘ÂÈ ÔÂ‰¯ÂÒÚ‚ÂÌÌËÍË àã-1β Ë àã-18 ‚ ·ËÓÎÓ„Ë-
˜ÂÒÍË ‡ÍÚË‚Ì˚Â ÁÂÎ˚Â ÙÓÏ˚ ˝ÚËı ˆËÚÓÍËÌÓ‚.

Ç ÍÎËÌËÍÂ ÓÚÏÂ˜‡˛ÚÒfl ‡Ú‡ÍË ÎËıÓ‡‰ÍË, ÒÓÔÓ-
‚ÓÊ‰‡˛˘ËÂÒfl ‡Ú‡Î„ËÂÈ, Í‡ÔË‚ÌËˆÂÈ, fl‚ÎÂÌËfl-
ÏË ÍÓÌ˙˛ÌÍÚË‚ËÚ‡, ÂÊÂ – ÏËÍÓ„ÂÏ‡ÚÛËfl, ÎËÏ-
Ù‡‰ÂÌÓÔ‡ÚËfl, „ÂÔ‡ÚÓÒÔÎÂÌÓÏÂ„‡ÎËfl, ·ÓÎË ‚ ÊË‚Ó-
ÚÂ. Ç ÌÂÍÓÚÓ˚ı ÓÔËÒ‡ÌËflı ‚ÒÚÂ˜‡˛ÚÒfl ‰ÓÔÓÎÌË-
ÚÂÎ¸Ì˚Â ÒËÏÔÚÓÏ˚, ı‡‡ÍÚÂÌ˚Â ‰Îfl Ó‰ÒÚ‚ÂÌÌ˚ı
ÒËÌ‰ÓÏÓ‚ CAPS: ÔÓ‚ÓÍ‡ˆËfl ıÓÎÓ‰ÓÏ, ÌÂ‚ÓÎÓ-
„Ë˜ÂÒÍËÂ ÔÓfl‚ÎÂÌËfl.

И
М

М
УН

О
Л

О
ГИ

Я
Тр

уд
н

ы
й

 п
ац

и
ен

т 
  №

 2
, Т

О
М

 5
, 2

00
7



èË Î‡·Ó‡ÚÓÌÓÏ Ó·ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËË ‚Ó ‚ÂÏfl ÔË-
ÒÚÛÔ‡ ‚˚fl‚Îfl˛Ú ÔÓ‚˚¯ÂÌËÂ ÛÓ‚Ìfl ë-Â‡ÍÚË‚ÌÓ-
„Ó ÔÓÚÂËÌ‡, ÎÂÈÍÓˆËÚÓÁ.

èÓ„ÌÓÁ ÓÔÂ‰ÂÎflÂÚÒfl „ÎÛıÓÚÓÈ, ‡Á‚Ë‚‡˛˘ÂÈ-
Òfl ‚ÒÎÂ‰ÒÚ‚ËÂ ‡ÚÓÙËË ÒÎÛıÓ‚Ó„Ó ÌÂ‚‡, ÒËÏÔÚÓ-
Ï‡ÏË ÔÓ„ÂÒÒËÛ˛˘Â„Ó ÏÛÎ¸ÚËÓ„‡ÌÌÓ„Ó ‡ÏËÎÓ-
Ë‰ÓÁ‡ ÄÄ ÚËÔ‡.

Ç ÚÂ‡ÔËË ÔËÏÂÌfl˛ÚÒfl ÒÚÂÓË‰˚ ‚ ‚˚ÒÓÍËı ‰Ó-
Á‡ı; Ò ÛÒÔÂıÓÏ Ì‡¯ÂÎ Ò‚Ófi ÔËÏÂÌÂÌËÂ ÂÍÓÏ·Ë-
Ì‡ÌÚÌ˚È ‡ÌÚ‡„ÓÌËÒÚ Il-1R (‡Ì‡ÍËÌ‡), Ì‡ÁÌ‡˜ÂÌËÂ
˝ÚÓ„Ó ÔÂÔ‡‡Ú‡ ·ÓÎ¸Ì˚Ï ÔË‚Ó‰ËÚ Í ËÒ˜ÂÁÌÓ‚Â-
ÌË˛ ‚ÓÒÔ‡ÎËÚÂÎ¸Ì˚ı ÒËÏÔÚÓÏÓ‚ ÛÊÂ ˜ÂÂÁ ‰ÂÌ¸
ÔÓÒÎÂ Ì‡˜‡Î‡ ÎÂ˜ÂÌËfl.

ïÓÌË˜ÂÒÍËÈ ÏÎ‡‰ÂÌ˜ÂÒÍËÈ ÌÂ‚ÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍËÈ
ÍÓÊÌÓ-‡ÚËÍÛÎflÌ˚È ÒËÌ‰ÓÏ (CINCA syndrome,
chronic infantile neurologic, cutaneous, articular syn-
drome, NOMID/IOMID, Neonatal/Infantile Onset
Multisystem Inflammatory Disease, ÏÎ‡‰ÂÌ˜ÂÒÍÓÂ
ÔÂËÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÂ ÒËÒÚÂÏÌÓÂ ‚ÓÒÔ‡ÎËÚÂÎ¸ÌÓÂ Á‡·ÓÎÂ‚‡-
ÌËÂ) – Â‰ÍÓÂ ÚflÊfiÎÓÂ ‚ÓÒÔ‡ÎËÚÂÎ¸ÌÓÂ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÂ,
Ú‡ÍÊÂ ‡ÒÒÓˆËËÓ‚‡ÌÌÓÂ Ò ÏÛÚ‡ˆËÂÈ „ÂÌ‡ CIAS1.

äÎËÌË˜ÂÒÍ‡fl Í‡ÚËÌ‡ ı‡‡ÍÚÂËÁÛÂÚÒfl ‡Ú‡Í‡ÏË
ÛÚËÍ‡Ì˚ı ‚˚Ò˚Ô‡ÌËÈ, ‚ÓÒÔ‡ÎËÚÂÎ¸Ì˚ÏË ÔÓ‡-
ÊÂÌËflÏË „Î‡Á, ÔÓ„ÂÒÒËÛ˛˘ËÏ ÔÓ‡ÊÂÌËÂÏ
ÒÛÒÚ‡‚Ó‚ Ë ÌÂ‚ÌÓÈ ÒËÒÚÂÏ˚. å‡ÍÛÎÓÔ‡ÔÛÎfiÁÌ˚Â,
ÛÚËÍ‡Ì˚Â ‚˚Ò˚Ô‡ÌËfl ˜‡ÒÚÓ ÔËÒÛÚÒÚ‚Û˛Ú ÛÊÂ
ÔË ÓÊ‰ÂÌËË, Ó‰Ì‡ÍÓ Ëı ÔÓfl‚ÎÂÌËfl ‚ ‰‡Î¸ÌÂÈ-
¯ÂÏ ÏÓ„ÛÚ ‚‡¸ËÓ‚‡Ú¸. èÓ‡ÊÂÌËfl ÒÛÒÚ‡‚Ó‚ ‡Á-
ÎË˜Ì˚ ÔÓ ÒÚÂÔÂÌË ‚˚‡ÊÂÌÌÓÒÚË. èÓ‡ÊÂÌËÂ
ÌÂ‚ÌÓÈ ÒËÒÚÂÏ˚ ÔÓfl‚ÎflÂÚÒfl ‚ ‚Ë‰Â ıÓÌË˜ÂÒÍÓ-
„Ó ÏÂÌËÌ„ËÚ‡, ˜ÚÓ ‚Â‰fiÚ Í ÔÓ„ÂÒÒËÛ˛˘ËÏ ÌÂ‚-
ÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍËÏ Ì‡Û¯ÂÌËflÏ (˝ÔËÎÂÔÒËfl, „Ë‰ÓˆÂ-
Ù‡ÎËfl, ‡ÚÓÙËfl ÍÓÍÓ‚Ó„Ó ‚Â˘ÂÒÚ‚‡). ë ‚ÓÁ‡ÒÚÓÏ
ÏÓ„ÛÚ Ú‡ÍÊÂ ÔÓ„ÂÒÒËÓ‚‡Ú¸ ÌÂÈÓÒÂÌÒÓÌ‡fl
„ÎÛıÓÚ‡ Ë ÓÒÎ‡·ÎÂÌËÂ ÁÂÌËfl. ÑÂÚË ˜‡˘Â ÓÊ‰‡-
˛ÚÒfl ÌÂ‰ÓÌÓ¯ÂÌÌ˚ÏË; ÔË ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËË ÔÎ‡ˆÂÌ-
Ú˚ ‚ ÌÂÍÓÚÓ˚ı ÒÎÛ˜‡flı ÓÚÏÂ˜‡˛Ú ÔËÁÌ‡ÍË ‚ÓÒ-
Ô‡ÎÂÌËfl, ‡ÌÓÏ‡ÎËË ÒÚÓÂÌËfl.

èË Î‡·Ó‡ÚÓÌÓÏ Ó·ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËË ÓÚÏÂ˜‡˛Ú ÌÂ-
ÒÔÂˆËÙË˜ÂÒÍËÂ ÔËÁÌ‡ÍË ‚ÓÒÔ‡ÎÂÌËfl: ‡ÌÂÏË˛, ÎÂÈ-
ÍÓˆËÚÓÁ, ÌÂÈÚÓÙËÎÎfiÁ, ÚÓÏ·ÓˆËÚÓÁ, Û‚ÂÎË˜ÂÌËÂ
ëéù, ÔÓ‚˚¯ÂÌËÂ ÛÓ‚Ìfl ÓÒÚÓÙ‡ÁÓ‚˚ı ·ÂÎÍÓ‚.

ÑÎfl ÎÂ˜ÂÌËfl ÔËÏÂÌfl˛Ú „Î˛ÍÓÍÓÚËÍÓÒÚÂÓË-
‰˚, ÂÍÓÏ·ËÌ‡ÌÚÌ˚È ‡ÌÚ‡„ÓÌËÒÚ àã-1ê.

ëÂÏÂÈÌ˚È ıÓÎÓ‰Ó‚ÓÈ ‡ÛÚÓ‚ÓÒÔ‡ÎËÚÂÎ¸Ì˚È ÒËÌ‰-
ÓÏ (familial cold autoinflammatory syndrome,
FCAS) – Â‰Í‡fl ‡ÛÚÓÒÓÏÌÓ-‰ÓÏËÌ‡ÌÚÌÓ Ì‡ÒÎÂ‰ÛÂ-
Ï‡fl Ô‡ÚÓÎÓ„Ëfl c ‚˚ÒÓÍÓÈ ÒÚÂÔÂÌ¸˛ ÔÂÌÂÚ‡ÌÚÌÓÒ-
ÚË, Ú‡ÍÊÂ Ò‚flÁ‡ÌÌ‡fl Ò ÏÛÚ‡ˆËÂÈ ‚ „ÂÌÂ CIAS1. ùÚÓÚ
ÒËÌ‰ÓÏ ı‡‡ÍÚÂËÁÛÂÚÒfl ÔËÒÚÛÔ‡ÏË ÎËıÓ‡‰ÍË,
ÒÓÔÓ‚ÓÊ‰‡˛˘ÂÈÒfl ÌÂ‰ÓÏÓ„‡ÌËÂÏ, ÓÁÌÓ·ÓÏ, ‡Ú-
‡Î„ËÂÈ, ÏË‡Î„ËÂÈ, ÔÓfl‚ÎÂÌËÂÏ ÛÚËÍ‡ÌÓÈ Ò˚ÔË,
ÏÓÊÂÚ ÒÓ˜ÂÚ‡Ú¸Òfl Ò fl‚ÎÂÌËflÏË ÍÓÌ˙˛ÌÍÚË‚ËÚ‡ Ë
ÔÂË‡ÚËÍÛÎflÌ˚Ï ‚ÓÒÔ‡ÎÂÌËÂÏ. Ñ‡ÌÌ˚Â ÍÎËÌË˜Â-
ÒÍËÂ ÔÓfl‚ÎÂÌËfl ‡Á‚Ë‚‡˛ÚÒfl ÔË·ÎËÁËÚÂÎ¸ÌÓ ˜Â-
ÂÁ 1,5 ˜‡Ò‡ ÔÓÒÎÂ ˝ÍÒÔÓÁËˆËË Ì‡ ıÓÎÓ‰Â, ÔË ÔÓ‚˚-
¯ÂÌÌÓÈ ‚Î‡ÊÌÓÒÚË ÎË·Ó ÔË ÂÁÍÓÈ ÒÏÂÌÂ ÚÂÏÔÂ-
‡ÚÛ˚ ÓÍÛÊ‡˛˘ÂÈ ÒÂ‰˚. èËÒÚÛÔ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl
‰ÎËÚÒfl ÓÍÓÎÓ 24 ˜‡ÒÓ‚. äÓÊÌ˚Â ‚˚Ò˚Ô‡ÌËfl ÏÓ„ÛÚ
ÒÓÔÓ‚ÓÊ‰‡Ú¸Òfl ÁÛ‰ÓÏ Ë ·ÓÎÂ‚˚Ï ÒËÌ‰ÓÏÓÏ, ä‡Í
Ë ÔË ‚ÒÂı ‡ÛÚÓ‚ÓÒÔ‡ÎËÚÂÎ¸Ì˚ı Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËflı, ‡Ú‡-
Í‡ ÒÓÔÓ‚ÓÊ‰‡ÂÚÒfl ÔÓ‚˚¯ÂÌËÂÏ ÛÓ‚Ìfl ÎÂÈÍÓˆË-
ÚÓ‚ ÔÂËÙÂË˜ÂÒÍÓÈ ÍÓ‚Ë, ëéù, Û‚ÂÎË˜ÂÌËÂÏ
ÛÓ‚Ìfl ·ÂÎÍÓ‚ ÓÒÚÓÈ Ù‡Á˚ (ëêÅ, Ò˚‚ÓÓÚÓ˜Ì˚È
‡ÏËÎÓË‰ Ä); Ó‰Ì‡ÍÓ ‚ Ò˚‚ÓÓÚÍÂ ÍÓ‚Ë ÌÂ ÓÚÏÂ˜‡-
ÂÚÒfl ıÓÎÓ‰Ó‚˚ı ‡„„Î˛ÚËÌËÌÓ‚ Ë ÍËÓ„ÎÓ·ÛÎËÌ‡.

ÑÎfl ÎÂ˜ÂÌËfl ÛÒÔÂ¯ÌÓ ÔËÏÂÌfl˛Ú ÂÍÓÏ·ËÌ‡ÌÚ-
Ì˚È ‡ÌÚ‡„ÓÌËÒÚ àã-1ê.

ëËÌ‰ÓÏ ÔÂËÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ ÎËıÓ‡‰ÍË Ò ‡ÙÚÓÁ-
Ì˚Ï ÒÚÓÏ‡ÚËÚÓÏ, Ù‡ËÌ„ËÚÓÏ Ë ÎËÏÙ‡‰ÂÌËÚÓÏ,
PFAPA (periodic fever with aphthous stomatitis,
pharyngitis and adenitis, ÒËÌ‰ÓÏ å‡¯‡ÎÎ‡) ÙÓ-
Ï‡Î¸ÌÓ ‚ „ÛÔÔÛ Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ˚ı ÔÂËÓ‰Ë˜ÂÒÍËı
ÒËÌ‰ÓÏÓ‚ ÌÂ ‚ıÓ‰ËÚ, Ú‡Í Í‡Í ÔË ˝ÚÓÈ Ô‡ÚÓÎÓ„ËË

ÌÂ Ó·Ì‡ÛÊÂÌ Ì‡ÒÎÂ‰ÛÂÏ˚È „ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÈ ‰ÂÙÂÍÚ,
ÌÓ ‚ Ò‚flÁË ÒÓ ÒıÓ‰ÒÚ‚ÓÏ ÍÎËÌË˜ÂÒÍÓÈ Í‡ÚËÌ˚ ÓÌ
Á‰ÂÒ¸ ÓÔËÒ‡Ì. ç‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌÛ˛ ÔÂ‰‡ÒÔÓÎÓÊÂÌ-
ÌÓÒÚ¸ ÏÓÊÌÓ ÔÓÒÎÂ‰ËÚ¸ Û ÌÂÍÓÚÓ˚ı Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚
‚ ‚Ë‰Â ÂˆË‰Ë‚ËÛ˛˘Â„Ó ‡ÙÚÓÁÌÓ„Ó ÒÚÓÏ‡ÚËÚ‡ ÎË-
·Ó ıÓÌË˜ÂÒÍÓ„Ó ÚÓÌÁËÎÎËÚ‡ Û Ó‰ËÚÂÎÂÈ.

Ç 1987 „. Marshall et al. ‚ÔÂ‚˚Â ÓÔËÒ‡ÎË Û 12 ‰Â-
ÚÂÈ ıÓÌË˜ÂÒÍËÈ ÒËÌ‰ÓÏ, ı‡‡ÍÚÂËÁÛ˛˘ËÈÒfl
ÔÂËÓ‰Ë˜ÂÒÍËÏË ˝ÔËÁÓ‰‡ÏË ‚˚ÒÓÍÓÈ ÎËıÓ‡‰ÍË
ÔÓ‰ÓÎÊËÚÂÎ¸ÌÓÒÚ¸˛ 3–6 ‰ÌÂÈ Ë ÔÓ‚ÚÓfl˛˘ÂÈÒfl
Í‡Ê‰˚Â 3–8 ÌÂ‰ÂÎ¸ ‚ ÒÓ˜ÂÚ‡ÌËË Ò ‡ÙÚÓÁÌ˚Ï ÒÚÓ-
Ï‡ÚËÚÓÏ, Ù‡ËÌ„ËÚÓÏ Ë ¯ÂÈÌ˚Ï ÎËÏÙ‡‰ÂÌËÚÓÏ.
ó‡˘Â ˝ÚÓÚ ÒËÌ‰ÓÏ ‚ÒÚÂ˜‡ÂÚÒfl Û Ï‡Î¸˜ËÍÓ‚.
Ç 1989 „. ·˚ÎË ÓÔÂ‰ÂÎÂÌ˚ ‰Ë‡„ÌÓÒÚË˜ÂÒÍËÂ ÍË-
ÚÂËË ÒËÌ‰ÓÏ‡, ÍÓÚÓ˚Â ·˚ÎË ÏÓ‰ËÙËˆËÓ‚‡Ì˚
ÒÔÛÒÚfl 10 ÎÂÚ.

ÑË‡„ÌÓÒÚË˜ÂÒÍËÂ ÍËÚÂËË ÒËÌ‰ÓÏ‡ å‡¯‡Î-
Î‡ (PFAPA syndrome) (Thomas et al.,1999):

• ÔÂËÓ‰Ë˜ÂÒÍ‡fl ÙÂ·ËÎ¸Ì‡fl ÎËıÓ‡‰Í‡,
• Ì‡˜‡ÎÓ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ‚ ‡ÌÌÂÏ ‚ÓÁ‡ÒÚÂ (ÏÎ‡‰-
¯Â 5 ÎÂÚ),
• ÒËÏÔÚÓÏ˚ ÔÓ‡ÊÂÌËfl ‚ÂıÌËı ÓÚ‰ÂÎÓ‚ ÂÒÔË-
‡ÚÓÌÓ„Ó Ú‡ÍÚ‡ ÔË ÓÚÒÛÚÒÚ‚ËË ËÌÙÂÍˆËË, ‡
Ú‡ÍÊÂ ÏËÌËÏÛÏ Ó‰ËÌ ËÁ ÒÎÂ‰Û˛˘Ëı ÍÎËÌË˜Â-
ÒÍËı ÒËÏÔÚÓÏÓ‚:

• ‡ÙÚÓÁÌ˚È ÒÚÓÏ‡ÚËÚ,
• ¯ÂÈÌ˚È ÎËÏÙ‡‰ÂÌËÚ,
• Ù‡ËÌ„ËÚ/ÚÓÌÁËÎÎËÚ,

• ËÒÍÎ˛˜ÂÌ‡ ˆËÍÎË˜ÂÒÍ‡fl ÌÂÈÚÓÔÂÌËfl,
• Ì‡ÎË˜ËÂ ·ÂÒÒËÏÔÚÓÏÌ˚ı ËÌÚÂ‚‡ÎÓ‚,
• ÌÓÏ‡Î¸Ì˚È ÓÒÚ Ë ‡Á‚ËÚËÂ.
ÑÎfl ÒËÌ‰ÓÏ‡ å‡¯‡ÎÎ‡ ı‡‡ÍÚÂÂÌ ÔÓ‚ÚÓfl-

˛˘ËÈÒfl ‚ ÚÓ˜ÌÓÒÚË ÔÂËÓ‰ ÏÂÊ‰Û ‡Ú‡Í‡ÏË. ä‡Í
Ô‡‚ËÎÓ, Ó‰ËÚÂÎË ·ÓÎ¸ÌÓ„Ó ÏÓ„ÛÚ ÔÂ‰ÒÍ‡Á‡Ú¸
‰ÂÌ¸ Ì‡˜‡Î‡ ÒÎÂ‰Û˛˘Â„Ó ÔËÒÚÛÔ‡. ùÚ‡ ÓÒÓ·ÂÌ-
ÌÓÒÚ¸ ÓÚÎË˜‡ÂÚ ÒËÌ‰ÓÏ å‡¯‡ÎÎ‡ ÓÚ ‚ÒÂı ‰Û„Ëı
ÔÂËÓ‰Ë˜ÂÒÍËı ÒËÌ‰ÓÏÓ‚.

Ç Ì‡˜‡ÎÂ Ó˜ÂÂ‰ÌÓÈ ‡Ú‡ÍË ·ÓÎ¸Ì˚Â ÓÚÏÂ˜‡˛Ú
ÌÂ‰ÓÏÓ„‡ÌËÂ, ÔÓ‚˚¯ÂÌÌÛ˛ ÛÚÓÏÎflÂÏÓÒÚ¸, ‡Á‰‡-
ÊËÚÂÎ¸ÌÓÒÚ¸. ÅÓÎË ‚ ÊË‚ÓÚÂ, ÒÓÔÓ‚ÓÊ‰‡˛˘ËÂ
ÎËıÓ‡‰Ó˜Ì˚È ÔÂËÓ‰, Ó·˚˜ÌÓ ÒÂ‰ÌÂÈ ËÌÚÂÌÒË‚-
ÌÓÒÚË Ë ÌÂ ÚÂ·Û˛Ú ÍÓÌÒÛÎ¸Ú‡ˆËË ıËÛ„‡. ÄÙÚ˚
ÔÓfl‚Îfl˛ÚÒfl ÌÂ Û ‚ÒÂı ·ÓÎ¸Ì˚ı, Ó·˚˜ÌÓ ˝ÚÓ ÏÂÎ-
ÍËÂ ‰Ó 5 ÏÏ ÌÂÒ„ÛÔÔËÓ‚‡ÌÌ˚Â, ‚ÓÁÏÓÊÌÓ, ÏÌÓ-
ÊÂÒÚ‚ÂÌÌ˚Â ÔÓ‡ÊÂÌËfl ÒÎËÁËÒÚÓÈ ÔÓÎÓÒÚË Ú‡,
ÍÓÚÓ˚Â ‚ÓÁÌËÍ‡˛Ú ‚ ÔÂ‚˚È ‰ÂÌ¸ ÔËÒÚÛÔ‡, Ëı
Ò‡ÏÓ‡ÁÂ¯ÂÌËÂ ÔÓËÒıÓ‰ËÚ ‚ ÚÂ˜ÂÌËÂ 5–10 ‰ÌÂÈ.
èË Î‡·Ó‡ÚÓÌÓÏ ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËË ˜‡ÒÚÓ ÓÚÏÂ˜‡ÂÚ-
Òfl ÎÂÈÍÓˆËÚÓÁ Ò ÌÂÈÚÓÙËÎ¸Ì˚Ï Ò‰‚Ë„ÓÏ, ÔÓ‚˚-
¯ÂÌËÂ ëéù.

í‡‰ËˆËÓÌÌÓÂ ËÒÔÓÎ¸ÁÓ‚‡ÌËÂ ‡ÌÚËÔËÂÚËÍÓ‚
(Ô‡‡ˆÂÚ‡ÏÓÎ, Ë·ÛÔÓÙÂÌ Ë Ú. Ô.) ‰‡fiÚ ÏËÌËÏ‡Î¸-
Ì˚È Ë ÌÂÔÓ‰ÓÎÊËÚÂÎ¸Ì˚È ˝ÙÙÂÍÚ. ãÂ˜ÂÌËÂ ‡ÌÚË-
·ËÓÚËÍ‡ÏË ÌÂ ‚ÎËflÂÚ Ì‡ ‚˚‡ÊÂÌÌÓÒÚ¸ Ë ˜‡ÒÚÓÚÛ
ÔËÒÚÛÔÓ‚ ·ÓÎÂÁÌË. èËÏÂÌÂÌËÂ ÍÓÚËÍÓÒÚÂÓË‰Ó‚
‚ ÏÓÏÂÌÚ ÔËÒÚÛÔ‡ (ÔÂ‰ÌËÁÓÎÓÌ 1–2 Ï„/Í„/ÒÛÚ) ÔÓ-
Á‚ÓÎflÂÚ ÔÂ‚‡Ú¸ ÚÂ˜ÂÌËÂ ÔËÒÚÛÔ‡, Ó‰Ì‡ÍÓ, Í‡Í
Ô‡‚ËÎÓ, ÌÂ ÔÂ‰ÓÚ‚‡˘‡ÂÚ ÔÓÒÎÂ‰Û˛˘Ëı. àÌÓ„‰‡
Ì‡ ÙÓÌÂ ÚÂ‡ÔËË ÔÂ‰ÌËÁÓÎÓÌÓÏ ËÁÏÂÌflÂÚÒfl ÔÂËÓ-
‰Ë˜ÌÓÒÚ¸ ÔËÒÚÛÔÓ‚. èÓÔ˚ÚÍË ÔËÏÂÌÂÌËfl ˆËÏÂ-
ÚË‰ËÌ‡, Û˜ËÚ˚‚‡‚¯ËÂ Â„Ó ËÏÏÛÌÓÏÓ‰ÛÎËÛ˛˘ËÂ
Ò‚ÓÈÒÚ‚‡ (ÔÓ‚˚¯ÂÌËÂ ıÂÏÓÚ‡ÍÒËÒ‡ ˝ÓÁËÌÓÙËÎÓ‚ Ë
ÌÂÈÚÓÙËÎÓ‚, ÔÓ‚˚¯ÂÌËÂ ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚË ÎËÁÓÒÓÏ‡Î¸-
Ì˚ı ÙÂÏÂÌÚÓ‚ ÌÂÈÚÓÙËÎÓ‚) Ò ˆÂÎ¸˛ ÍÓÌÚÓÎfl
‚ÓÁÌËÍÌÓ‚ÂÌËfl Ó˜ÂÂ‰Ì˚ı Ô‡ÓÍÒËÁÏÓ‚ Á‡·ÓÎÂ‚‡-
ÌËfl ÔËÌÓÒËÎË ˝ÙÙÂÍÚ ÎË¯¸ ‚ Ó„‡ÌË˜ÂÌÌÓÏ ˜ËÒ-
ÎÂ Ì‡·Î˛‰ÂÌËÈ. èÓ‚Â‰ÂÌËÂ ÚÓÌÁËÎÎ˝ÍÚÓÏËË ÔÓ-
Á‚ÓÎflÂÚ ÔÂ‚‡Ú¸ ÚÂ˜ÂÌËÂ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl Ë fl‚ÎflÂÚÒfl
Ì‡Ë·ÓÎÂÂ ÛÒÔÂ¯Ì˚Ï ÏÂÚÓ‰ÓÏ ÎÂ˜ÂÌËfl (˝ÙÙÂÍÚË‚-
ÌÓ ‚ 68–90 % ÒÎÛ˜‡Â‚). èÓ„ÌÓÁ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ‚ ˆÂ-
ÎÓÏ ·Î‡„ÓÔËflÚÌ˚È, ÌÂÒÏÓÚfl Ì‡ ÚÓ ˜ÚÓ Á‡·ÓÎÂ‚‡-
ÌËÂ ÌÓÒËÚ ıÓÌË˜ÂÒÍËÈ ı‡‡ÍÚÂ, ‚ÓÁÏÓÊÌÓ Ò‡ÏÓ-
ÔÓËÁ‚ÓÎ¸ÌÓÂ ‚˚Á‰ÓÓ‚ÎÂÌËÂ ‚ ÚÂ˜ÂÌËÂ 5–10 ÎÂÚ.

Ç Á‡ÍÎ˛˜ÂÌËÂ ıÓ˜ÂÚÒfl ÒÍ‡Á‡Ú¸, ˜ÚÓ ÓÔËÒ‡ÌÌ˚Â
Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ‚ÒÚÂ˜‡˛ÚÒfl ‚ Ó·˘ÂÈ ÔÓÔÛÎflˆËË ‰Ó-
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ÒÚ‡ÚÓ˜ÌÓ Â‰ÍÓ, Ó‰Ì‡ÍÓ ‡ÍÚÛ‡Î¸ÌÓÒÚ¸ ÚÂÏ˚ Ó·-
ÛÒÎÓ‚ÎÂÌ‡ ‡ÌÌËÏ ‰Â·˛ÚÓÏ Ô‡ÚÓÎÓ„ËË Ë ‚ ·ÓÎ¸-
¯ËÌÒÚ‚Â ÒÎÛ˜‡Â‚ – ÒÂ¸fiÁÌ˚Ï ÔÓ„ÌÓÁÓÏ ‰Îfl Á‰Ó-
Ó‚¸fl ·ÓÎ¸Ì˚ı. è‡‚ËÎ¸Ì‡fl ‰Ë‡„ÌÓÒÚËÍ‡ Ë ‚˚·Ó
‡‰ÂÍ‚‡ÚÌÓÈ ÚÂ‡ÔËË ÔÓÁ‚ÓÎflÚ ÛÎÛ˜¯ËÚ¸ Í‡˜ÂÒÚ‚Ó
ÊËÁÌË ˝ÚËı Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚.
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