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Определение ,  эпидемиология 
болезни Стилла взрослых
Болезнь Стилла взрослых (БСВ; Adult

onset Still’s disease), кодирующаяся в Меж-

дународной классификации болезней 10-го

пересмотра (МКБ-10) как М06.1 в рубрике

М06 «Другие ревматоидные артриты», –

редкое аутовоспалительное заболевание

неизвестной этиологии, характеризующее-

ся ежедневными резкими подъемами тем-

пературы тела выше 39 °C, артралгиями

или артритом, быстро исчезающей кожной

сыпью, лейкоцитозом с преобладанием

нейтрофилов.

Женщины болеют несколько чаще, чем

мужчины, и в 3/4 случаев болезнь начина-

лась в возрасте от 16 до 35 лет, однако она

может возникнуть и у людей старше 70 лет.

Европейские ретроспективные исследова-

ния показали, что ежегодная частота новых
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случаев составляет 0,1–0,4 на 100 тыс. населения. Этио-

логия неизвестна.

Клиническая картина
Для БСВ характерны резкие высокие подъемы тем-

пературы. Лихорадка преходящая, обычно ежедневная.

В типичных случаях отмечаются одно- или двукратные

резкие подъемы температуры выше 39 °C, чаще всего

возникающие поздно вечером и спонтанно проходящие

в течение нескольких часов. Примерно у 20% больных

лихорадка может быть длительной или возникать рано

утром.

Сыпь, обычно эфемерная, оранжево-розового цвета,

макулопапулезная, локализующаяся на туловище, конеч-

ностях (ладонная, подошвенная поверхности) и лице,

с феноменом Кебнера (появление свежих высыпаний на

месте раздражения кожи), может наблюдаться у 30–60%

больных (рис. 1). Морфологическое исследование биопта-

тов кожи выявляет неспецифичные слабо выраженные

воспалительные инфильтраты полиморфонуклеарных

и мононуклеарных клеток в верхних слоях дермы. Атипич-

ные кожные проявления, связанные с БСВ, включают кра-

пивницу и стойкие зудящие папулы.

Артрит вначале может быть легким, преходящим.

Через несколько месяцев у части больных развивается тя-

желый деструктивный симметричный полиартрит. Наи-

более часто поражаются коленные, лучезапястные и голе-

ностопные суставы, хотя могут вовлекаться локтевые,

плечевые, проксимальные и дистальные межфаланговые,

пястно-фаланговые, плюснефаланговые, височно-ниж-

нечелюстные суставы, наблюдается также поражение та-

зобедренных суставов с двусторонней деструкцией. Гис-

тологическая картина биоптатов синовиальной оболочки

неспецифична. Ранние рентгенологические признаки –

периартикулярная остеопения и незначительное сужение

межсуставных щелей. Вовлечение запястных суставов,

когда по отдельности поражаются запястно-пястные

и межзапястные суставы, в которых отмечается сужение

щелей и формирование эрозий с последующим анкило-

зом, может быть дифференциально-диагностическим

признаком БСВ.

Перечисленные симптомы не всегда возникают од-

новременно, что часто затягивает диагностику. 

К неспецифическим симптомам относятся миалгии,

распространенные и часто возникающие при повышении

температуры. Редко наблюдаются воспалительные миопа-

тии. Электромиография и биопсия мышц не позволяют

подтвердить диагноз миозита. Другим частым признаком

является боль в горле, возникающая у многих больных

в начале заболевания и часто рецидивирующая при обост-

рении. При обследовании выявляется негнойный фарин-

гит с отрицательными результатами посевов на бактери-

альную флору.

Лимфаденопатия отмечается у 33–77% больных,

наиболее часто вовлекаются шейные лимфатические узлы.

У 17–64% больных наблюдается спленомегалия. При гис-

тологическом исследовании лимфатического узла обнару-

живается доброкачественная реактивная гиперплазия

с инфильтрацией полиморфонуклеарными и плазматиче-

скими клетками.

Патология печени, преимущественно гепатомега-

лия или нарушение функциональных проб печени, отме-

чается часто. Отклоняющиеся от нормы показатели фер-

ментов печени (аспартатаминотрансферазы, аланинами-

нотрансферазы и гамма-глютамилтрансферазы) отмеча-

ются у 75% больных (чаще с гепатомегалией). Нарушение

функции печени может быть частью воспалительного

процесса и склонно к нормализации после достижения

ремиссии болезни. Фульминантная печеночная недоста-

точность, требующая пересадки печени, возникает край-

не редко.

Перикардит, экссудативный плеврит, транзиторные

инфильтраты в легких также наблюдаются при БСВ. Боль-

ные могут жаловаться на кашель, плевральные боли и лег-

кую одышку. Описано выраженное интерстициальное по-

ражение легких, прогрессирующее до острого дистресс-

синдрома. Менее часто встречаются миокардит, тампонада

сердца, асептический менингит и энцефалит, увеит, интер-

стициальный нефрит, амилоидоз почек и синдром актива-

ции макрофагов.

Следует отметить отсутствие патогномоничных при-

знаков БСВ. Однако изменение лабораторных показателей

(почти всегда повышены СОЭ, уровень С-реактивного

белка – СРБ – и лейкоцитов с преобладанием нейтрофи-

лов) в сочетании с клиническими симптомами может по-

мочь в постановке диагноза, причем гематологические на-

рушения иногда бывают значительными и напоминают

первичные гематологические болезни. Гистологическая

картина пунктата костного мозга характеризуется гипер-

плазией предшественников гранулоцитов и, в некоторых

случаях, гемофагоцитозом.

Уровень сывороточного ферритина повышается не

менее чем у 70% больных, коррелируя с активностью бо-

лезни. Повышение его более чем в пять раз выше верхней

границы нормы может указывать на наличие болезни (чув-

ствительность – 80%, специфичность – 46%). 
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Рис. 1. Сыпь при БСВ (собственное наблюдение)

а б
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Отсутствуют антинуклеарные антитела (АНА). Одна-

ко низкие титры могут наблюдаться менее чем у 10% боль-

ных, отражая частоту их наличия в общей популяции. Из-

менение уровня комплемента редко наблюдается; так, со-

держание С3 обычно бывает в пределах нормы или слегка

повышено при остром процессе. В целом как клиниче-

ские, так и лабораторные признаки при недавно возник-

шей БСВ сходны в разных регионах: лихорадка ≥39 °C,

длящаяся ≥1 нед, наблюдалась у 94–100%, артралгии –

у 80–100%, артрит – у 18–100%, сыпь – у 64–95%, лимф-

аденопатия – у 41–85%, гепатомегалия – у 21–57%, спле-

номегалия – у 38–64%, плеврит – у 7–22%, перикардит –

у 3–22%, боль в горле – у 56–90%, лейкоцитоз

(≥10•109/л) – у 74–100%, анемия – у 24–75%, тромбоци-

тоз – у 20–82%, увеличение уровней печеночных фермен-

тов – у 14–86%, гипербилирубинемия – у 42–72%, увели-

чение СОЭ – у 89–100%, повышение уровня СРБ –

у 91–100%, гиперферритинемия – у 86–100%, ревматоид-

ный фактор (РФ) в низких титрах определялся у 5–12%,

АНА – у 5–23% больных. 

Выделяют три клинических варианта течения БСВ

(табл. 1), каждый из которых наблюдается примерно у 1/3

больных.

Критерии ,  применяемые для диагностики
Специфические тесты, которые могут помочь в ди-

агностике БСВ, отсутствуют. Поэтому диагноз основыва-

ется на распознавании характерных для БСВ признаков

и исключении других причин, в частности: инфекций

(краснухи, цитомегаловирусной, вируса Эпштейна–Барр,

эпидемического паротита, Коксаки, аденовируса), ново-

образований (лейкемии, лимфомы, ангиобластной лимф-

аденопатии); аутоиммунных болезней (ревматоидного

артрита, реактивного артрита, спондилоартропатии, дер-

матомиозита, васкулита); периодических лихорадочных

синдромов: средиземноморской лихорадки, периодиче-

ского синдрома, связанного с рецепторами фактора нек-

роза опухоли α (ФНОα) – TRAPS. Предложен ряд крите-

риев, которые часто применяются для диагностики БСВ

(табл. 2).

Критерии М. Yamaguchi и соавт. [1] чаще других при-

меняют для диагностики БСВ, поскольку они имеют более

высокую чувствительность по сравнению с другими крите-

риями. Более специфичными являются критерии В. Fautrel

и соавт. [2], однако они требуют малодоступного в клини-

ческой практике измерения концентрации гликозилиро-

ванного ферритина.
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Таблица 1 Характеристика клинических вариантов течения БСВ

Вариант БСВ Симптомы Прогноз

Самоограничивающаяся/ Лихорадка, сыпь, Большинство больных достигают ремиссии 
моноцикличная органомегалия, серозиты в течение года после начала эпизода. 

Прогноз благоприятный

Прерывистая/ Возвратная лихорадка Полная ремиссия между эпизодами, 
полицикличная с суставным синдромом которые имеют тенденцию к урежению 

или без него и меньшей выраженности, чем начальные

Хроническая Преимущественно Может наблюдаться деструкция суставов, 
суставная суставные симптомы необходимо хирургическое вмешательство. 

Прогноз неблагоприятный

Таблица 2 Часто применяемые для диагностики БСВ критерии

Критерии Большие Малые Диагноз

М. Yamaguchi 1. Лихорадка ≥39 °C, длящаяся ≥1 нед 1. Боли в горле Исключить: 1. Инфекции 
и соавт. [1] 2. Артралгии ≥2 нед 2. Лимфаденопатия (особенно сепсис и мононуклеоз)
(чувствительность – 96,2%, 3. Типичная сыпь и/или спленомегалия 2. Злокачественные новообразования 
специфичность – 92,1%) 4. Лейкоцитоз (≥10•109/л) 3. Нарушение функции печени (особенно лимфому)

4. Отрицательные результаты тестов 3. Другие ревматические заболевания 
на РФ и АНА (особенно узелковый полиартериит 

и ревматоидный артрит 
с внесуставными проявлениями). 

Необходимы пять и более критериев, 
включая два и более больших

J.J. Cush (2 балла) (1 балл) Вероятная болезнь – 10 баллов 
и соавт. [2] 1. Ежедневная лихорадка >39 °C 1. Начало до 35 лет в течение 12 нед наблюдения
(чувствительность – 84%) 2. Стилловская (быстро 2. Артрит Определенная болезнь – 10 баллов 

исчезающая) сыпь 3. Предшествующие боли в горле в течение 6 мес
3. Лейкоцитоз >12•109/л, 4. Нарушение функции печени

СОЭ >40 мм/ч 5. Серозит
4. Отрицательные тесты на РФ, АНА 6. Анкилоз шейного отдела 
5. Анкилоз лучезапястного сустава и предплюсны

В. Fautrel 1. Кратковременная лихорадка ≥39 °C 1. Макулопапулезная сыпь Требуется четыре и более больших 
и соавт. [3] 2. Артралгии 2. Лейкоцитоз >10•109/л критериев или три больших 
(чувствительность – 80,6%, 3. Транзиторная эритема и два малых критерия
специфичность – 98,5%) 4. Фарингит

5. Гранулоцитоз ≥80%
6. Гликозилированный ферритин ≥20%
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Современные подходы к терапии
Применяют нестероидные противовоспалитель-

ные препараты (НПВП), хотя более 80% больных не до-

стигают ремиссии на фоне лечения НПВП и примерно

у 20% развиваются неблагоприятные реакции (НР). Од-

нако НПВП могут быть назначены в течение диагности-

ческого периода, при моноцикличном клиническом ва-

рианте или в случаях изолированного и слабо выражен-

ного артрита.

Препаратами первого ряда в лечении БСВ, незави-

симо от клинической картины, являются глюкокортико-

иды (ГК). ГК следует назначить сразу после подтвержде-

ния диагноза. Обычная начальная доза ГК – 0,5–1 мг/кг

в сутки, но может быть использована пульс-терапия вы-

сокими дозами метилпреднизолона, особенно в случаях

тяжелого поражения внутренних органов. Ответ на лече-

ние ГК следует ожидать в течение нескольких часов или

дней. Как правило, дозу ГК можно снижать спустя 4–6 нед,

когда исчезнут симптомы и нормализуются лаборатор-

ные показатели. ГК позволяют контролировать актив-

ность БСВ примерно у 60% больных. В случаях неэффек-

тивности ГК или развития стероидозависимости следует

назначить базисные противовоспалительные препараты

(БПВП), в первую очередь метотрексат (МТ). МТ в дозе

7,5–20 мг/нед вызывает ремиссию у 70% больных и спо-

собствует значительному уменьшению дозы ГК. Повы-

шение уровня печеночных ферментов не является проти-

вопоказанием для его назначения, но требует тщательно-

го контроля. Если МТ оказался недостаточно эффектив-

ным, назначаются другие БПВП (циклоспорин А, лефлу-

номид, азатиоприн, плаквенил).

Резистентность к лечению ГК и БПВП является от-

личительной чертой рефрактерной БСВ, чаще она проте-

кает в форме полициклического или хронического клини-

ческого варианта и требует назначения генно-инженерных

биологических препаратов (ГИБП). Ингибиторы ФНОα
(инфликсимаб, этанерцепт, адалимумаб) были первыми

ГИБП, применявшимися для лечения рефрактерной БСВ.

В серии клинических наблюдений рефрактерной БСВ то-

цилизумаб также оказался эффективным. Описаны случаи

эффективного применения ритуксимаба. На рис. 2 пред-

ставлена обобщающая схема назначения лекарственных

препаратов при БСВ.
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Рис. 2. Схема последовательного назначения лекарственных препаратов при БСВ
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Л И Т Е Р А Т У Р А

При назначении высоких
доз ГК: денситометрия 

и препараты 
для профилактики 
переломов костей

Пульс-терапия 
метилпреднизолоном 

внутривенно, 
иммуноглобулин 

внутривенно, 
циклофосфан, 
циклоспорин А, 
плазмаферез

Диагноз БСВ

НПВП; ГК: преднизолон 0,8–1 мг/кг в сутки

БПВП: МТ 7,5–20 мг/нед + ГК

Рефрактерная БСВ: ГИБП + ГК ± БПВП

Рефрактерная 
полиартикулярная БСВ

Тоцилизумаб 
или ингибиторы ФНОα

Рефрактерная 
системная БСВ

Тоцилизумаб 
или ингибиторы ФНОα,

ритуксимаб
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1. В каком возрасте может возникнуть БСВ?
А. 16 лет

Б. 30 лет

В. 50 лет

Г. 70 лет и старше

Д. Все перечисленное верно

2. Какова ежегодная частота новых случаев БСВ 
на 100 тыс. населения?
А. 0,1–0,4

Б. 1–4

В. 10–40

Г. 100–400

Д. Более 400 

3. Какие возбудители относятся к этиологическим 
агентам БСВ?
А. Цитомегаловирус

Б. Аденовирус

В. Вирус Эпштейна–Барр

Г. Вирус паротита

Д. Все перечисленное неверно

4. Специфические критерии для диагностики БСВ:
А. Высокая температура

Б. Гепатомегалия

В. Сыпь

Г. Лейкоцитоз

Д. Все перечисленное неверно

5. Какие критерии чаще всего применяют 
для диагностики БСВ?
А. Киселя–Джонса

Б. М. Yamaguchi и соавт.

В. J.J. Cush и соавт.

Г. В. Fautrel и соавт.

Д. Все перечисленное верно

6. Какие лабораторные признаки часто наблюдаются 
при БСВ?
А. Лейкоцитоз

Б. Увеличение СОЭ

В. Повышение концентрации СРБ

Г. Гиперферритинемия

Д. Все перечисленное верно

7. Какие лекарственные препараты применяют при БСВ?
А. НПВП

Б. ГК

В. БПВП

Г. ГИБП

Д. Все перечисленное верно

8. Какой БПВП считается наиболее эффективным 
при БСВ?
А. Плаквенил

Б. Лефлуномид

В. Метотрексат

Г. Азатиоприн

Д. Циклоспорин А

Ответы – на с. 323

Вопросы для самоконтроля


