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ЛИХОРАДКА НЕЯСНОГО ГЕНЕЗА: 
«ПО НАПРАВЛЕНИЮ К СТИЛЛУ»
Резюме
В статье приводятся основные критерии клинической ситуации, обозначающейся как «лихорадка неясного генеза» и представляющей со-

бой междисциплинарную клиническую проблему. Основными причинами ЛНГ являются инфекционно-воспалительные процессы, злока-

чественные опухоли, неинфекционные воспалительные (ревматические, системные) и прочие заболевания. В группе неинфекционных вос-

палительных заболеваний среди больных ЛНГ важное место занимает БСВ. Обсуждаются исторические аспекты описания заболевания, 

диагностические критерии, вопросы дифференциальной диагностики болезни Стилла и её место у больных ЛНГ. Приводится описание двух 

пациентов с ЛНГ, у которых была диагностирована болезнь Стилла, характеризующаяся рядом особенностей.
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Abstract
The article provides the basic criteria of the clinical situation known as «fever of unknown origin» which is an interdisciplinary clinical problem. The 

main reasons for fever of unknown origin are infectious-inflammatory processes, malignant tumors, non-infectious inflammatory (rheumatic fever, 

systemic disease) and other diseases. In the group of non-infectious inflammatory diseases among patients with fever of unknown origin Still’s disease 

in adults occupies an important place. The author discusses the historical aspects of the description of the disease, diagnostic criteria, differential 

diagnosis of Still’s disease and its place in patients with fever of unknown origin; describes two patients with fever of unknown origin, diagnosed with 

Still’s disease by a number of features.

Key words: fever, fever of unknown origin, Still’s disease, Still’s disease in adults.

БС — болезнь Стилла, БСВ — БС у взрослых, ЛНГ — лихорадка неясного генеза, РА — ревматоидный артрит.

Название статьи навеяно романом Марселя Пруста 
«По направлению к Свану» из цикла «В поисках утра-
ченного времени», заключавшем в себе такую же сю-
жетную интригу (сложное переплетение прошлого 
и настоящего), какую представляет для клиницистов 
ЛНГ. Данный термин прочно вошёл в клинический 
лексикон и утвердился в медицинской литературе 
после того, как Р. Петерсдорф (R. Petersdorf) и П. Би-
сон (Р. Beeson) (рис. 1, 2) опубликовали результаты об-
следования 100 больных с длительной неясной лихо-
радкой, причину которой удалось установить после 
дополнительного обследования у 85 человек [28]. 

Что скрывается под термином 
«лихорадка неясного генеза»?

В своей работе Р. Петерсдорф и П. Бисон постулиро-
вали следующие критерии ЛНГ:
• температура тела 38,30С и выше;
• длительность лихорадки не менее 3 недель (еже-

дневно или с перерывами);
• неясность диагноза после недели стационарного 

обследования (в дальнейшем допускалась возмож-
ность амбулаторного обследования).

Следует упомянуть, что сообщения о больных не-
ясными лихорадками появлялись задолго до выше-
упомянутого исследования [3, 12], однако не были 
определены критерии данного состояния, а нозоло-
гическая диагностика оказывалась расплывчатой. 
В последующем статья Р. Петерсдорф и П. Бисон 
дала старт целой серии многочисленных публикаций 
с анализом больных, отвечающим предложенным 
критериям ЛНГ и обсуждением причин лихорадки 
у данной категории пациентов. Спектр заболеваний, 
лежащих в основе ЛНГ, достаточно широк и включа-
ет болезни, относящиеся к компетенции терапевта, 
хирурга, онколога, инфекциониста и ряда других 
специалистов, что свидетельствует о междисципли-
нарности этой проблемы. Однако до расшифровки 
истинной природы ЛНГ пациенты, как правило, на-
ходятся в общетерапевтических, реже — в специали-
зированных отделениях, куда поступают в зависимо-
сти от характера имеющейся симптоматики с подо-
зрением на пневмонию, инфекции мочевыводящих 
путей, ревматические и другие заболевания (рис. 3). 

В результате проведённого диагностического поиска 
в большинстве случаев удаётся верифицировать за-
болевание, однако у определённой категории паци-
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ентов причина лихорадки так и остаётся нерасшиф-
рованной. Результаты тщательного обследования 
больных с ЛНГ показали, что в основе данного син-
дрома лежит не эксклюзивная патология, не какие-
то редко встречающиеся и малознакомые врачу бо-
лезни, а хорошо известные заболевания, характери-
зующиеся необычной манифестацией как в дебюте, 
так и на протяжении более длительного периода 
болезни. Особенностью такого необычного течения 
является наличие лихорадки, либо преобладающей в 
клинической картине, либо являющейся основным 
проявлением заболевания. Поэтому можно утверж-
дать, что в основе ЛНГ лежат обычные заболевания с не-
обычным течением. 

Анализ данных литературы и собственный клиниче-
ский опыт свидетельствуют о том, что в основе ЛНГ 
лежат заболевания, которые условно можно разде-
лить на несколько групп:
• генерализованные или локальные инфекционно-

воспалительные процессы;
• злокачественные опухоли;
• неинфекционные воспалительные заболевания 

(ревматические, системные, аутоиммунные);
• прочие заболевания, разнообразные по этиологии, 

патогенезу, течению и прогнозу.

У определённой категории больных причину лихо-
радки расшифровать не удаётся, несмотря на тща-
тельное обследование с использованием информа-
тивных методов. 

Среди причин ЛНГ неинфекционные воспалитель-
ные заболевания занимают третье по частоте место и 
диагностируются в 14,8–39% случаев. В одном из ис-
следований ревматические болезни, объединённые в 
группу «неинфекционные воспалительные заболева-
ния», фигурировали даже как основная причина ЛНГ, 
составляя 35,4%, что превышало частоту этиологиче-
ской роли инфекций и злокачественных опухолей 
[32]. Для этой группы заболеваний, лежащих в основе 
ЛНГ, предложены различные номинации (ревмати-
ческие заболевания, системные заболевания, колла-
геновые болезни, системные васкулиты, аутоиммун-
ные заболевания). Принятый большинством термин 
«неинфекционные воспалительные заболевания» 
[16] позволяет расширить данную группу нозологий, 
включающую также и гранулематозные болезни (сар-
коидоз), воспалительные заболевания кишечника 
(болезнь Крона, неспецифический язвенный колит, 
болезнь Уиппла), а также такие заболевания, как по-
дострый тиреоидит, первичный склерозирующий хо-
лангит и некоторые другие, которые обычно принято 
относить к «прочим» причинам ЛНГ. 

В группу «неинфекционные воспалительные заболе-
вания» включают главным образом такие нозологи-
ческие формы, как системная красная волчанка, РА, 
ревматическая полимиалгия, БСВ, различные формы 

системных васкулитов (узелковый артериит, височ-
ный артериит и др.), так называемые перекрёстные 
синдромы (оverlaps). Привычные диагностические 
признаки вышеуказанных заболеваний могут быть 
недостаточно выражены или отсутствовать при ли-
хорадочных дебютах системной красной волчанки и 
других системных васкулитов, когда лихорадка опе-
режает появление суставного синдрома или других 
системных проявлений. В подобных ситуациях по-
дозрение на системную патологию, определяющее 
направление диагностического поиска, может воз-
никать при динамическом наблюдении за больны-
ми после выявления других клинико-лабораторных 
признаков. 

«По направлении к Стиллу» 

Среди неинфекционных воспалительных заболе-
ваний в качестве одной из причин ЛНГ стали чаще 
(20–56%) диагностировать БС — заболевание с ме-
нее очерченными нозологическими рамками и не 
имеющее специфических лабораторных признаков 
[18, 19, 22, 24, 25]. 

Среди достаточно большой когорты больных ЛНГ, 
включающей 449 человек, ревматические заболева-
ния были выявлены у 76 (17%), причём наиболее ча-
сто (34,2%) диагностировалась БС [23].

Рисунок 1. Р. Петерс-
дорф (1926–2006)

Рисунок 2. П. Бисон 
(1908–2006)

Рисунок 3. Профиль отделений, в которые 
госпитализируются больные с ЛНГ [26]
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На протяжении длительного времени с момента 
описания первых случаев заболевания у детей диаг-
ноз БСВ вызывал значительные трудности и ста-
вился относительно редко. Поскольку основными 
проявлениями заболевания является лихорадка в со-
четании с другими признаками (суставной синдром, 
лимфоаденопатия, лейкоцитоз и др.), основные уси-
лия клиницистов была направлены на исключение 
инфекционной и опухолевой патологии, что требо-
вало не только много времени, но и значительных 
финансовых затрат. Ведь наряду с многочисленны-
ми диагностическими процедурами больным неред-
ко проводилась антибактериальная терапия в связи 
с подозрением на инфекции, как это практикуется 
у больных с ЛНГ, даже при неверифицированном 
диаг нозе. Отсутствие же эффекта от одного анти-
биотика, в свою очередь, влекло за собой назначение 
нового препарата. И хотя в наши дни БС распоз-
наётся чаще, диагноз этого заболевания у взрослых 
остаётся одним из самых трудных в ревматологии 
как из-за относительной редкости, так и в связи с 
многообразием клинических симптомов, имитиру-
ющих другие процессы, а также отсутствием патог-
номоничных клинико-лабораторных признаков.

Немного истории

История появления в клинической практике дан-
ного заболевания началась с того, как английский 
врач, считающийся отцом британской педиатрии, 
Джордж Фредерик Стилл (George Frederick Still) 
(рис. 4) описал в 1897 г. «особую форму болезни су-
ставов, встречающуюся у детей» [31]. Работа основы-
валась на личном опыте автора, наблюдавшего 22 ре-
бёнка, 19 из которых он лечил лично. Д.Ф. Стилл вы-
делил несколько вариантов заболевания: РА, артро-
патию Жаку (деформирующая артропатия суставов 
кистей у больного с повторными ревматическими 
лихорадками и пороком сердца) и системное начало 
артрита, которое до сих пор носит его имя. 

Д.Ф. Стилл описал осо-
бенности поражения 
суставов у детей, отлича-
ющиеся от РА взрослых, 
подчеркнув, что заболе-
вание начинается до по-
тери молочных зубов, с 
половым диморфизмом 
50:50 и проявляется ли-
хорадкой, лимфаденопа-
тией, спленомегалией, 
полисерозитом, ане мией, 
задержкой роста при от-
сутствии деформации 
суставов. Примечательно, 
что в первоначальном со-
общении не упоминалось 

о наличии у больных кожной сыпи — признака, яв-
ляющегося в настоящее время ключевым для диагно-
стики БС. Действительно, характерная сыпь, назван-
ная «ревматоидной сыпью», была описана не самим 
Д.Ф. Стиллом, a М.Е. Boldero, который в 1933 г. указал 
на преходящую эритематозную сыпь на разгибатель-
ных поверхностях конечностей [8]. Более подробная 
характеристика экзантемы впоследствии была приве-
дена I.S. Isdale и E.G. Bywaters, которые продемонстри-
ровали строгую связь между «ревматоидной сыпью» и 
другими симптомами болезни, в частности интермит-
тирующей лихорадкой, лимфаденопатией, спленоме-
галией, лейкоцитозом и увеличением СОЭ [20]. 

Следует отметить, что за год до сообщения Д.Ф. Стил-
ла подобная хроническая артропатия с острым нача-
лом РА, сопровождавшаяся лихорадкой, лимфадено-
патией и/или спленомегалией, была описана у взрос-
лых G.A. Bannatyne [16] и A. Chauffard [13], а описа-
ния единичных наблюдений с такой же клинической 
картиной встречались в литературе и до 1896 г.

В 1933 г O. Moltke опубликовал статью под названием 
«Болезнь Стилла у взрослых», в которой подверг со-
мнению возрастной критерий ювенильного артрита 
и БС, расширив его до 35 лет [27]. Им было описано 
четверо молодых мужчин в возрасте от 15 до 28 лет 
с острым полиартритом, лихорадкой, профузным по-
тоотделением, лимфаденопатией, воспалённым гор-
лом, мышечной атрофией, анемией и увеличением 
СОЭ. Спустя несколько лет, в 40-х гг. XX в., во фран-
цузской медицинской литературе появились тер-
мины «синдром Wissler–Fanconi» и «аллергический 
субсепсис», подразумевающие ту же клиническую 
картину, что и при БС. Ряд публикаций, где описы-
вались подобные случаи без обозначения их как БС, 
появились и в английской литературе. Это продолжа-
лось до начала 70-х гг., когда E.G. Bywaters, J.S. Bujak 
и соавт. представили две большие серии наблюдений, 
продемонстрировавших распространение «ювениль-
ности» заболевания на взрослый возраст [9]. 

В 1966 г. известный английский ревматолог E. By-
waters в докладе «Что такое болезнь Стилла?», сде-
ланном на Геберденовских чтениях [10], указал, что 
такие признаки заболевания, как лихорадка, сыпь, 
лимфоаденопатия и спленомегалия, возникшие у 
взрослых, следует обозначать как БСВ. Спустя 5 лет 
им же была опубликована статья, специально посвя-
щённая БСВ [11], с описанием 14 случаев, 4 из ко-
торых были представлены ранее. E. Bywaters пришёл 
к заключению, что БСВ — особое, отличающееся 
уникальностью, самостоятельное заболевание, а не 
просто «возрастная форма» полиартрита взрослых. 
В дальнейшем заболевание перестало быть только 
уделом педиатров и все случаи, выходящие за рамки 
детского и юношеского возраста, стали обозначаться 
как «болезнь Стилла у взрослых», что нашло отра-
жение в МКБ-10 в рубрике «Другие ревматоидные 

Рисунок 4. Джордж 
Фредерик Стилл 
(1868–1941)
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артриты» под кодом M06.1. «Болезнь Стилла у взрос-
лых». В то же время в рубрике «Ювенильные артри-
ты» занимает место «Ювенильный артрит с систем-
ными проявлениями» под кодом М08.2.

Место болезни Стилла 
у взрослых среди больных 
с лихорадкой неясного генеза

Заболеваемость БСВ составляет 1,5/100000 и имеет 
два возрастных пика: первый у лиц в возрасте 15–
25 лет, второй — 36–45 лет [6]. Среди 130 больных 
ЛНГ, наблюдавшихся на протяжении 18 лет, ревма-
тические заболевания диагностировались у 36 (28%), 
причём доля больных с БСВ составляла среди них 
56%. Возраст больных колебался от 16 до 65 лет, со-
ставляя в среднем 34 года. Наряду с лихорадкой, на-
блюдавшейся у всех пациентов, клиническая симпто-
матика характеризовалась артралгиями (90%), кож-
ной сыпью (85%), болями (першением) в горле (75%), 
артритом (65%), миалгией (60%), спленомегалией 
(40%), гепатомегалией (25%), лимфоаденопатией 
(15%). Лабораторные признаки включали анемию 
(65%), нейтрофильный лейкоцитоз (90%), увеличение 
СОЭ (100%), повышение активности печёночных 
трансаминаз (65%). Почти всем больным (90% случа-
ев) до установления диагноза назначались антибиоти-
ки в связи с подозрением на стрептококковый фарин-
гит (50% больных), инфекционный эндокардит [26], 
сепсис [12], бактериальный менингит [12]. В качестве 
предполагаемых неинфекционных заболеваний фи-
гурировали ревматическая лихорадка, серонегатив-
ный РА, полимиозит. У всех больных была получена 
ремиссия на фоне лечения индометацином и глюко-
кортикоидами. У 3 человек наступил рецидив заболе-
вания [24]. В другом клиническом исследовании [32] 
проведён анализ 22 больных с БСВ, манифестировав-
шейся главным образом лихорадкой. Ежегодная забо-
леваемость БСВ была оценена как 2 новых случая на 
100000 населения. Авторами обращено внимание на 
некоторые лабораторные показатели заболевания, в 
частности высокое содержание в сыворотке Д-димера 
у 4 пациентов, что требует дальнейшего изучения 
клинического значения данного лабораторного по-
казателя при БСВ. Другим лабораторным признаком 
при БСВ является высокий уровень ферритина в сы-
воротке, приобретающий диагностическое значение 
и позволяющий снизить затраты на многочисленные, 
не всегда обоснованные обследования у больных ЛНГ. 

Типичный для БСВ лихорадочный паттерн характе-
ризуется однократными или двукратными ежеднев-
ными пиками [32]. С началом противовоспалитель-
ной терапии и клиническим улучшением он может 
измениться в любом варианте. Приблизительно у 
2/3 больных отмечаются температурные пики до 
40°С. Фебрильные пароксизмы цикличны и имеют 
тенденцию к возврату каждые 24, иногда — 12 ч. 

Ещё в 1897 г Д.Ф. Стилл заметил, что «пирексиче-
ские атаки демонстрируют любопытную регуляр-
ность возвратов». F.G. Bywaters обратил внимание, 
что лихорадка «характеризуется высокими пиками 
к вечеру и возвращением к нормальным значениям 
утром» [10]. Хронология развития лихорадки практи-
чески одинакова у всех больных. Пароксизму пред-
шествует потрясающий озноб, затем в течение 2–4 ч 
температура возрастает до максимальных цифр и за-
канчивается падением с обильным потоотделением. 
Большинство пациентов указывают на начало лихо-
радочного пароксизма поздней ночью (22–02 часа). 
Описаны также варианты начала лихорадки поздним 
утром (11–12 часов) или поздним днём (16–18 часов). 
Однако более важным в клиническом отношении 
является тот факт, что у каждого больного лихорадка 
появляется в одно и то же время постоянно до начала 
противовоспалительной терапии. Степень выражен-
ности и частота лихорадочных пароксизмов коррели-
руют чаще всего с общими неспецифическими сим-
птомами, реже — с системными признаками и почти 
никогда — с суставным синдромом.

У многих пациентов имеется кожная сыпь, которая 
не всегда обнаруживается и требует целенаправ-
ленного поиска. Сыпь, получившая название «сыпь 
Стилла», состоит из нестойких, быстро исчезающих 
макулёзных или макуло-папулёзных элементов ро-
зового цвета (цвета лососины), не вызывающих зуда. 
Обычно она локализуется на туловище, конечностях 
или участках кожи, подвергаемых трению (феномен 
Кебнера). Следует иметь в виду, что нередко сыпь 
обнаруживается только в периоды повышения тем-
пературы и сопровождается зудом. Зачастую измене-
ния на коже не выявляются вследствие поверхност-
ного осмотра, а в случаях выявления сыпи её рассма-
тривают как проявление лекарственной аллергии на 
фоне приёма жаропонижающих препаратов и анти-
биотиков по поводу лихорадки.

Диагностические критерии 
болезни Стилла у взрослых

Несмотря на большое количество исследований, при 
БСВ до сих пор не выявлено специфического маркё-
ра, что заставляет подходить к этому диагнозу с пози-
ций исключения других заболеваний (вирусные ин-
фекции, реактивный артрит, другие ревматические 
и лимфопролиферативные заболевания). С большой 
вероятностью БСВ можно заподозрить на ранних 
стадиях процесса при наличии триады: лихорадка, 
кожные высыпания и суставный синдром [1]. Одна-
ко, как указывают многие авторы, при постановке 
диагноза необходимо наблюдение за больным в те-
чение как минимум 6 недель, а иногда и до 6 месяцев.

Диагностические критерии, разработанные различ-
ными авторами [15, 17, 34], были протестированы 
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на чувствительность и специфичность. Критерии 
J.J. Cush и M. Yamaguchi имеют специфичность 
выше 92%. В то же время чувствительность крите-
риев M. Yamaguchi и J.J. Cush составляют 96 и 80% 
соответственно. В табл. 1 представлены различные 
критерии БСВ, позволяющие опираться на них в 
диагностике заболевания.

Пример из практики
Больной У., 46 лет, поступил в стационар ГКБ № 7 
12.05.2013 с жалобами на повышение температуры до 
390С с ознобами, одышку в покое, слабость. Считает себя 
больным с 01.05.13, когда появилась боль в горле и болезнен-
ность при глотании, ломота во всем теле, суставах, повы-
шение температуры до 390С с ознобами, потами. В даль-
нейшем появилась нарастающая одышка, усиливающаяся 
в положении лежа. Лечился амбулаторно цефазолином, 
ципролетом без эффекта, в связи с чем находился на ста-
ционарном лечении с 07.05.13 по 11.05.13. Предполагался 
инфекционный эндокардит, миокардит, тромбоэмболия 
лёгочной артерии. Проводилась также антибактериаль-
ная терапия цефтриаксоном, амикацином, ванкомици-
ном, меронемом, клексаном. В связи с неэффективностью 
лечения доставлен в ГКБ № 7.

Состояние при поступлении средней тяжести. Сознание 
ясное. Положение активное. Кожные покровы землистой 
окраски, влажные, без высыпаний. Периферические лим-
фоузлы не увеличены. Суставно-мышечная система без 
особенностей. При аускультации лёгких хрипов не выслу-
шивается ЧД 20/мин. Границы сердца расширены влево. 
Тоны сердца глухие, ритмичные. Диастолический шум в 
проекции аорты. ЧСС 75/мин АД 120/70 мм рт.ст. Со 
стороны других органов и систем без патологии.

Анализ крови: Нв — 116 г/л, Эр. — 4,3 х 1012/л, Л — 25 х 
109/л, Э — 1, П — 38, С — 56, Л — 4, М — 1. Тромбо-
циты 591 х 109/л. Токсогенная зернистость нейтрофилов. 
СОЭ — 81 мм/ч. Биохимический анализ крови: мочеви-
на — 9,3 ммоль/л, креатинин — 99 мкмоль/л, КФК — 
128 ЕД/л, билирубин общий — 20,5 мкмоль/л, мочевая кис-
лота — 0,182 мкмоль/л, АСТ — 118 ЕД/л, АЛТ — 166 ЕД/л, 
ЛДГ — 497 ЕД/л, С-реактивный белок — 192 ммоль/л. 
Ревматоидный фактор и антитела к нативной ДНК 
не выявлялись. Многочисленные микробиологические ис-
следования крови: роста нет. При КТ органов грудной 
клетки выявлена жидкость в плевральных полостях и в 
проекции полости перикарда, мелкие паратрахеальные и 
параортальные лимфоузлы, выраженные застойные изме-
нения в лёгких. КТ органов брюшной полости: умеренная 
гепатоспленомегалия. ЭКГ — ритм синусовый, неполная 
блокада правой ножки пучка Гиса. ЭХО-ГК — гидропери-
кард. В связи с нарастающими признаками компрессии 
проведено дренирование полости перикарда и аспирация 
350 мл серозно-геморрагической жидкости. Проводился 
дифференциальный диагноз между септическим процес-
сом из невыявленного очага, туберкулёзом, лимфопроли-
феративным и системным заболеванием. Клиническая 
картина заболевания в виде лихорадки, устойчивой ко 
многим антибиотикам, отрицательные результаты 
микробиологических исследований крови, данные ЭХО-КГ, 
отрицательный квантифероновый тест позволяли исклю-
чить бактериальную инфекцию (эндокардит) и туберку-
лёз. Трепанобиопсия не подтверждала наличия поражения 
костного мозга. Наиболее реальной представлялось си-
стемное заболевание, а с учётом имеющихся признаков — 
БСВ, которой соответствовало наличие больших и малых 
критериев (табл. 1). На фоне назначения преднизолона в 
суточной дозе 60 мг отмечено снижение, а в дальнейшем 

Таблица 1. Диагностические критерии БСВ

Авт оры Большие критерии Малые критерии Вероятность диагноза

J.J. Cush 
и соавт.

Ежедневная лихорадка 39°С и выше.
Сыпь Стилла.
Лейкоцитоз и ускорение СОЭ. 
Отрицательные RF и ANA. 
Запястный анкилоз. 
(каждый критерий — 2 балла)

Начало в возрасте до 35 лет. 
Артриты.
Продром с воспаленным горлом.
Повышение активности печеночных 
ферментов.
Серозиты.
Шейный или тарзальный анкилоз.
(каждый критерий — 1 балл)

Определённый диагноз: более 
10 баллов при 6 месяцах 
наблюдения.
Вероятный диагноз: более 
10 баллов при 6 неделях 
наблюдения.

M. Yamaguchi 
и соавт.

Лихорадка 39°С и выше 
длительностью не менее 1 недели.
Артралгия длительностью 2 недели 
и более.
Типичная сыпь.
Лейкоцитоз (> 10х109/л), 
> 80% гранулоцитов.

Боли в горле.
Лимфаденопатия и/или 
спленомегалия.
Печёночная дисфункция.
Отсутствие ревматоидного и 
антинуклеарного факторов.

Необходимо наличие 5 и более 
критериев, включая 2 и более 
больших при исключении 
других заболеваний.

B. Fautrel 
и соавт.

Лихорадка (более 39оС).
Артралгии.
Транзиторная эритема.
Фарингит. Увеличение числа 
нейтрофильных гранулоцитов 
(более 80%).
Повышенное содержание ферритина 
в крови.

Макулопапулезная сыпь.
Лейкоцитоз (более 10 х 109/л).

4 больших критерия
или
3 больших + 2 малых критерия
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нормализация температуры тела, исчезновение болей в 
суставах и мышцах, улучшение общего состояния и боль-
ной был переведён в ревматологическое отделение. По дан-
ным катамнеза (12 недель спустя) состояние удовлетво-
рительное, лабораторные признаки активности процесса 
отсутствуют. 

По критериям J.J. Cush и соавт., диагноз БСВ у на-
блюдаемого пациента позиционировался как веро-
ятный: 6 баллов по большим критериям (ежедневная 
лихорадка 39°С и выше, лейкоцитоз и ускорение 
СОЭ, отсутствие ревматоидного фактора и антител к 
ДНК) и 4 балла по малым критериям (артриты, про-
дром с воспалённым горлом, повышение активности 
печёночных ферментов, серозиты) при наблюдении 
свыше 6 недель. Определённый диагноз БСВ соот-
ветствовал критериям B. Fautrel и соавт.: 4 больших 
критерия (лихорадка более 39оС, артралгии, фарин-
гит, увеличение числа нейтрофильных гранулоцитов 
более 80%, повышенное содержание ферритина в 
крови). В данном случае выявление повышенного 
уровня ферритина в крови явилось ключевым диаг-
ностическим признаком заболевания. Диагноз БСВ 
у наблюдаемого больного соответствовал также и 
критериям M. Yamaguchi и соавт. (5 и более крите-
риев, включая 2 и более больших при исключении 
других заболеваний). 

Ведение данного пациента до установления диагноза 
БСВ иллюстрирует столь укоренившуюся ошибоч-
ность тактики врача в подобных ситуациях. В связи 
с наличием лихорадки, артралгии, миалгии, лимфо-
аденопатии, спленомегалии, кожных высыпаний, 
общего недомогания таким пациентам проводятся 
многочисленные курсы антибактериальной терапии 
по поводу предполагаемого сепсиса, хотя в посевах 
крови возбудитель не обнаруживается. Отсутствие 
эффекта от антибактериальной терапии трактует-
ся обычно как следствие назначения неадекватного 
препарата, что влечёт назначение нового антибио-
тика, как это имело место у наблюдаемого пациента. 
Суставной синдром при БСВ может отходить на вто-
рой план вследствие выраженных системных прояв-
лений заболевания. Особенностью заболевания яв-
ляется наличие экссудативного перикардита, потре-
бовавшего перикардиоцентеза в связи с развитием 
тампонады. В литературе описаны подобные случаи 
ЛНГ при БСВ с наличием перикардита, гепатоспле-
номегалии, асептического менингита [14]. 

Пример из практики
Больной С., 48 лет, поступил в клинику с жалобами на 
повышение температуры тела до 38–390С, боли в суста-
вах и мышцах, слабость. По данным анамнеза, в 7-летнем 
возрасте наблюдался у ревматолога по поводу «инфекцион-
но-аллергического синдрома» (со слов больного). В 1982 г., 
также со слов больного, диагностирован сепсис. Однако 
документальных данных не было представлено. В 1984 г. 
обследовался в Гематологическом центре в связи с «лихо-

радкой неясного генеза», суставного синдрома, лимфоаде-
нопатии. После тщательного всестороннего обследования 
с использованием морфологических методов исследования, 
включая биопсию лимфоузла, трепанобиопсию, опухоле-
вое заболевание системы крови было исключено. На фоне 
назначения глюкокортикоидов температура тела норма-
лизовалась, и больной был выписан с диагнозом «недиф-
ференцированное заболевание соединительной ткани» с 
рекомендацией постепенного снижения дозы преднизоло-
на. До 1992 г. состояние больного оставалось удовлетвори-
тельным, он продолжал работать слесарем. В 1992 г. вновь 
отметил повышение температуры до феб рильных цифр, 
боли в горле, суставах, мышцах. Обследовался в стацио-
наре. Лечение антибиотиками было неэффективным, 
назначен преднизолон с хорошим эффектом. Выписан в 
удовлетворительном состоянии с тем же диаг нозом: не-
дифференцированное заболевание соединительной ткани. 
Очередной рецидив заболевания возник в октябре 2013 г. 
Лечился антибактериальными препаратами (амокси-
клав) без эффекта, в связи с чем госпитализирован в ГКБ 
№ 7. При поступлении состояние средней тяжести. Тем-
пература тела 39,20С. Кожные покровы обычной окраски, 
высыпаний не обнаружено. Увеличение шейных и подмы-
шечных лимфоузлов. ЧСС 88/мин, АД 120/80 мм рт. ст. 
Тоны сердца ритмичные, шумов не выслушивается. В лёг-
ких дыхание везикулярное, без хрипов. Живот мягкий, без-
болезненный. Пальпируется край селезёнки. Со стороны 
других органов и систем без особенностей.

Анализ крови: Нв — 150 г/л, Эр. — 4,5 х 1012/л, Л — 19,5 х 
109/л, Э — 2, метамиелоцит — 1, П — 10, С — 81, Л — 
8, М — 1. СОЭ — 48 мм/ч. Анализ мочи: относительная 
плотность — 1020, белок — 0,33%о, Л — 1–2, Эр. — 0–1. 
Биохимическое исследование крови: общий белок — 71 г/л, 
билирубин — 20,5 мкмоль/л, АСТ — 118 ЕД/л, АЛТ — 
166 ЕД/л, ЛДГ — 497 ЕД/л, СРБ — 192,0 ммоль/л, рев-
матоидный фактор — 56 МЕ/мл (норма ≤ 14 МЕ/мл), 
антинуклеарный фактор не выявляется, ферритин — 
984 мкг/л (норма 30–200 мкг/л). Бактериологическое 
исследование крови: роста нет. С учётом течения заболе-
вания в виде лихорадки, устойчивой к антибиотикам и 
купировавшейся глюкокортикоидами, лимфоаденопатии, 
умеренно выраженной спленомегалии, суставно-мышечно-
го синдрома (артралгии, миалгии), нейтрофильного лей-
коцитоза, повышение активности печёночных ферментов 
и высокого содержания ферритина в сыворотке, а также 
отсутствия убедительных данных за наличие инфекци-
онной и опухолевой патологи был поставлен диагноз бо-
лезнь Стилла у взрослых (М06.1., согласно МКБ-10). 

Вероятность и определённость диагноза базирова-
лась на имеющихся у больного критериях заболева-
ния (табл. 1). По критериям J.J. Cush и соавт., у боль-
ного насчитывалось 10 баллов для определённого ди-
агноза БСВ (6 баллов по большим и 4 балла по малым 
критериям с учётом срока наблюдения, превышаю-
щего 6 месяцев). Согласно критериям M. Yamaguchi 
и соавт., диагноз БСВ у наблюдаемого больного осно-
вывается на наличии 5 и более критериев, включая 
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3 и более больших критерия, и исключении других 
заболеваний. У пациента имелось 3 больших крите-
рия (лихорадка 39°С и выше длительностью не менее 
1 недели, артралгия длительностью 2 недели и более, 
лейкоцитоз выше 10 х 109/л с увеличением грануло-
цитов до 80% и более) и 3 малых (лимфаденопатия 
и/или спленомегалия, печёночная дисфункция, от-
сутствие ревматоидного и антинуклеарного факто-
ров). Набор вышеперечисленных критериев давал 
основание диагностировать БСВ. Если ориентиро-
ваться на диагностические критерии B. Fautrel и со-
авт., у больного имелось 4 больших критерия (лихо-
радка более 39°С, артралгии, фарингит, увеличение 
числа нейтрофильных гранулоцитов более 80%, по-
вышенное содержание ферритина в крови), что было 
достаточно для диагноза БСВ. Что касается кожных 
высыпаний как одного из больших критериев БСВ, 
не выявлявшихся у наблюдаемых нами больных, то 
они часто оказываются эфемерными («быстропро-
ходящая сыпь» в критериях M. Yamaguchi и соавт.), 
в связи с чем могут быть лёгко пропущены при кли-
ническом обследовании больных, особенно в случаях 
недостаточно тщательного, поверхностного осмотра. 

У каждого из наблюдаемых больных обращает вни-
мание постоянное повышение активности транс-
аминаз (АЛТ и АСТ), что в сочетании с лихорадкой, 
увеличением печени и селезёнки нередко заставляет 
подозревать патологию печени и проводить диаг-
ностический поиск в соответствующем направле-
нии. Между тем, повышение активности печёноч-
ных ферментов считается довольно характерным 
лабораторным признаком БСВ [7], включённым в 
диагностические критерии заболевания [15, 34]. 
Так, умеренные повышения активности трансами-
наз (от 2 до 5 норм) регистрировались у 65%, более 
выраженная трансаминаземия (более 5 норм) — у 
12%, повышение активности ГГТ и щелочной фос-
фатазы — у 65%, показателей ЛДГ — у 35% больных 
БСВ [4]. Аналогичные результаты приводятся китай-
скими исследователями на основании наблюдения 
за 77 больными БСВ. Различная степень повыше-
ния активности печёночных ферментов (от менее 
2 до более 5 норм) была обнаружена в 62,3% случаев, 
повышение активности щелочной фосфатазы, ГГТ 
и ЛДГ выявлено в 32,9, 48,1 и 69% соответственно. 
У всех пациентов на фоне лечения глюкокортикои-
дами отмечалась нормализация активности фермен-
тов, за исключением 1 больного, умершего от тяжё-
лого гепатита [35].

Диагноз БСВ обычно подкреплялся повышением со-
держания в крови ферритина, что является одним из 
больших диагностических критериев заболевания 
[17]. У наблюдаемых нами пациентов высокий уро-
вень ферритина в крови стал ключевым диагности-
ческим признаком заболевания. Следует отметить, 
что круг заболеваний, сопровождающихся гипер-
ферритинемией, довольно широк, однако особенно 

высокий уровень ферритина наряду с БСВ выявляет-
ся при следующих клинических ситуациях [29]: 
• синдром активации макрофагов;
• катастрофический антифосфолипидный синдром;
• септический шок.

Другой особенностью течения БСВ у данного па-
циента является продолжительность заболевания 
(почти 30 лет!) с длительными ремиссиями на фоне 
поддерживающей терапии глюкокортикоидами и 
рецидивами после отмены препарата. Более того, 
есть основание считать, что дебют заболевания мог 
иметь место ещё в 1982 г., но был «традиционно» рас-
ценен как «сепсис», что является достаточно частой 
диагностической ошибкой в подобных ситуациях. 
Случаи необычно длительного течения заболевания 
с продолжительными ремиссиями описывались в ли-
тературе и в настоящее время уже не являются кли-
ническим эксклюзивом. Обращает внимание добро-
качественное течение заболевания на протяжении 
такого длительного срока без прогрессирования су-
ставного поражения, без висцеральных поражений, 
в отличие от единичных сообщений, в которых опи-
сываются тяжёлые поражения суставов, требующие 
хирургического вмешательства, развитие амилоидо-
за почек с почечной недостаточностью и др. В связи с 
этим представляют интерес результаты длительного 
наблюдения за пациентами с БСВ. При длительном 
наблюдении (в среднем 10 лет) за 104 больными БСВ, 
получавшими глюкокортикоидную терапию, подчер-
кивается доброкачественное течение и отсутствие 
ухудшения качества жизни (ограничения в учёбе и 
работе, психологический комфорт и др.) по сравне-
нию с контрольной группой [30]. Доброкачественное 
течение заболевания, стойкие продолжительные ре-
миссии даже после отмены глюкокортикоидной те-
рапии отмечены и другими авторами, длительно (до 
13 лет) наблюдавшими пациентов с БСВ. Рецидивы 
заболевания после отмены лечения наблюдались в 
редких случаях, причём пациенты хорошо отвечали 
на возобновление терапии глюкокортикоидами [2].

В настоящее время считается общепринятым, что 
подавляющее большинство больных БСВ нужда-
ются в глюкокортикоидной терапии для контроля 
симптомов заболевания, прежде всего лихорад-
ки. При этом препараты назначаются либо внутрь 
(0,5–1 мг/кг в пересчёте на преднизолон), либо пульс-
терапия метилпреднизолоном или де-ксаметазоном 
в рефрактерных случаях [1, 21].

Таким образом, в данном сообщении мы попытались 
привлечь внимание врачей различного профиля к 
БСВ, которая является одной из причин ЛНГ. Это 
заболевание, характеризующееся многообразием 
вариантов течения, следует обязательно включать 
в круг диагностического поиска при наличии ЛНГ. 
С учётом нечётко очерченных нозологических рамок 
и отсутствия специфических лабораторных призна-
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ков БСВ диагноз должен базироваться на наличии 
предлагаемых критериев заболевания при исключе-
нии других причин ЛНГ (инфекции, злокачествен-
ные опухоли и др.). Своевременное включение БСВ 
в круг дифференциально-диагностического поиска 
у пациентов ЛНГ, имеющих соответствующие при-
знаки, увеличивает шанс на более раннюю диагно-
стику заболевания, позволяя тем самым сократить 
время и финансовые затраты на обследование боль-
ных ЛНГ, а также избавлять их от неоправданной ан-
тибактериальной терапии и более обоснованно под-
ходить к назначению глюкокортикоидной терапии.
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