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Difficult diagnosis. Fever of unknown origin, associated with development 
of Still's disease in adults 

Резюме
Болезнь Стилла, развившаяся у взрослых - редкое, но достаточно тяжёлое системное воспалительное заболевание неиз
вестной этиологии. Основными клиническими симптомами патологии являются высокая лихорадка, макулопапулёзная 
сыпь, поражение суставов, гепатоспленомегалия, лимфаденопатия и нейтрофильный лейкоцитоз. При болезни Стилла 
возможно развитие нескольких жизнеугрожающих состояний, которые встречаются крайне редко и потому плохо зна
комы реаниматологам. Зтим обусловлено большое количество диагностических и тактических ошибок ведения таких 
пациентов. В данной статье рассматриваются два клинических наблюдения. В первом случае у пациентки с верифициро
ванной болезнью Стилла развился асептический менингит. Во втором наблюдении имел место острый некроз печени на 
фоне иммуносупрессивной терапии и адекватного контроля других клинико-лабораторных симптомов болезни Стилла. 
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Summary
Adult onset Still's disease- a rare but a serious system ic inflammatory disease of unknown origin. The main clin ical symptoms of 
disease are high fever, maculopapular rash, joint disease, hepatosplenomegaly, lymphadenopathy, and neutrophilic leukocytosis. 
Still's  disease may develop several life-threatening conditions, which are extremely rare and therefore are new to critical care 
medicine. This is due to a large number of diagnostic and tactical errors of such patients. This article focuses on two clin ical 
observations. In the first case in a patient with verified S till's  disease developed. In the second observation took place an during 
immunosuppressive therapy, and adequate control of other clin ical and laboratory symptoms of S till's  disease.
Key words: Still’s disease, aseptic meningitis, acute liver necrosis

Введение
Впервые заболевание, клиническая картина которого 

соответствовала болезни Стилла, развившейся у взрослых 
(БСРВ), было описано в 1896 году [1]. В последующем 
длительное время сходные с описываемыми симптомы от
носили либо к случаям лихорадки неясного генеза, либо к 
патологии, получившей название аллергического субсепси
са (subsepsis allergic) [2,3] или синдрома Висслера (Wissler’s 
syndrome), а позже -  синдрома Висслера -  Фанкони (Wissler 
-  Fanconi syndrome) [4, 5]. И только после публикации в 
1971 г. известным английским ревматологом Е. Bywaters [6] 
описания 14 клинических случаев заболевания у взрослых, 
симптомы у которых соответствовали течению заболева
ния в педиатрической практике [7], ревматологический мир 
пришел к выводу о том, что взрослые больные, с ранее диа
гностированным аллергическим субсепсисом или синдро
мом Висслера -  Фанкони, на самом деле страдали БСРВ.

БСВР является системным воспалительным забо
леванием неизвестной этиологии, характеризующимся 
ежедневными подъемами температуры тела, макулопапу- 
лезной сыпью, вовлечением суставов, гепатоспленомега- 
лией, лимфаденопатией и нейтрофильным лейкоцитозом. 
Согласно немногочисленным данным эпидемиологиче
ских исследований частота развития БСВР составляет ог 
0,16 до 0,34 человек на 100 ООО населения с возможным 
бимодальным пиком заболеваемости, приходящимся на 
возраст 15-25 и 36-46 лет [8, 9].

Классификационные критерии для БСВР включают 
большие критерии: интермиттирующую лихорадку более 
39°С и длительностью не менее одной недели; артралгии/ 
артриты продолжительностью две и более недели; типич
ную сыпь «цвета лосося»; лейкоцитоз, превышающий 
10 000/мкл, причем гранулоциты должны составлять не 
менее 80%. К малым критериям БСВР относятся: фарин



гит, развитие лимфаденопатии, гепатомегалия или спле- 
номегалия, повышение уровня трансаминаз и лактатде- 
гидрогеназы; отрицательные результаты определения 
антинуклеарных антител и ревматоидного фактора. Диа
гноз считается достоверным при наличии не менее пяти 
критериев, из которых, по крайней мере, два относятся к 
большим критериям и при обязательном исключении ак
тивного инфекционного процесса, малигнизацни и дру
гих ревматических заболеваний [10, 11].

Несмотря на то, что БСВР может являться причиной 
лихорадки неясного генеза и, более того, в ряде случаев 
приводить к необходимости проведения неотложной те
рапии, необходимо признать, что данная нозологическая 
форма не получила должного обсуждения среди специа
листов медицины критических состояний.

Интересные результаты получены в исследовании 
Mert A. et al., 2003, которые провели ретроспективный ана
лиз историй болезни 130 пациентов с лихорадкой неясного 
генеза, rocnjn^H3npoBaHHbix за 18 лет в инфекционное от
деление университета Стамбула. Оказалось, что 20 (15,4%) 
пациентов соответствовали критериям БСВР, но все проходи
ли под маской других заболеваний, подчас получая лечение, 
не соответствовавшее клинической ситуации. Так антибакте
риальная терапия была предписана в 90% случаев, чаще все
го в связи с предполагаемым стрептококковым тонзиллитом 
(50%), инфекционным эндокардитом (20%), сепсисом (10%) 
и острым бактериальным менингитом (10%) [12].

Безусловно, важным для специалистов в области 
критической медицины является возможность развития 
при БСВР таких неотложных состояний как острый не
кроз печени [13-18], геморрагический альвеолит [19], 
синдром активации макрофагов [20-22], экссудативный 
перикардит, респираторный дистресс-синдром, невроло
гические изменения в виде асептического менингита [23- 
26], нарушений сознания различной степени, формирова
ния синдрома Гнйена-Барре [27].

Методы. На основании систематического поиска 
статей, опубликованных в период с 1987 по 2011 год, мы 
отобрали публикации, включающие описания клини
ческих наблюдений за серией случаев БСРВ. Данные о 
клинических проявлениях были суммированы и пред
ставлены в стандартизованной форме. Результаты поиска 
были дополнены данными, описывающими развитие не
отложных состояний при БСВР. Кроме того, нами пред
ставлены два собственных клинических наблюдения, ка
сающихся развития асептического менингита и острого 
некроза печени у молодых женщин, страдающих БСВР.

Результаты. При проведении литературного поиска 
мы отобрали 12 публикаций, описывающих серии кли
нических наблюдений [28-39]. В исследование оказались 
включенными 376 пациентов, среди которых 239 (63,6%) 
составили женщины. Клинические симптомы, соот
ветствующие главным классификационным критериям 
БСВР, присутствовали со следующей частотой: лихорад
ка -  у 98,1%, артралгии и артриты -  у 98,4% и 79,9%; ти
пичная сыпь -  у 76,6% пациентов. Достаточно постоян
ным симптомом являлся лейкоцитоз, присутствовавший 
у 95,4% больных.

Данные о распространенности клинико- 
лабораторных симптомов, соответствующих малым кри
териям БСВР, отсутствовали в ряде работ. Тем не менее, 
наличие фарингита зарегистрировано в 77,5%; повы
шение уровня трансаминаз -  в 66,1%, спленомегалия -  
в 35,6%, гепатомегалия -  в 36,0%, лимфаденопатия -  в 
50,4% случаев. Важным лабораторным показателем яв
ляется ферритин, высокая концентрация которого может 
быть выявлена у 64,5% из наблюдавшихся лиц. Несмотря 
на то, что наличие ревматоидного фактора и/или анти
нуклеарных антител является критерием исключения, 
данные показатели в диагностических титрах были уста
новлены соответственно у 5,0% и 7,1% пациентов с БСВР 
(табл.1).

В когортных выборках летальный исход описан 
среди 1,6% пациентов, страдавших БСВР, и был связан с 
фульминантным некрозом печени, синдромом активации 
макрофагов и тромбоэмболией легочной артерии.

Клиническое наблюдение 1. Вовлечение централь
ной нервной системы при БСВР является крайне нети
пичным: во всем мире описано всего несколько случаев 
развития нейтрофильного плейоцитоза при БСВР [23-26]. 
В отечественной литературе, насколько нам известно, о 
наблюдениях БСВР с развитием асептического менинги
та до сих пор не сообщалось.

Больная У., 26 лет заболела остро 23.12.08., когда 
на фоне предшествующего соматического благополучия 
появилось недомогание, боли в горле. При проведении 
местной антисептической терапии в течение недели 
произошел полный регресс симптомов. С 15.01.09. отме
тила появление болей в области крестца, в шейном отде
ле, впервые повышение температуры до субфебрильных 
цифр. В течение четырех дней появились сильные диф
фузные головные боли с отсутствием эффекта от аналь
гетиков, рвота, гипотония до 90/60 мм.рт.ст., нарушение 
сознания, температура приобрела фебрильный характер, 
что и послужило поводом для госпитализации в отделе
ние реанимации инфекционного отделения.

При осмотре обращало внимание: состояние тяже
лое. Сомнительная менингеальная симптоматика. Со сто
роны внутренних органов: в легких справа - ослабленное, 
слева - жесткое дыхание, частота дыханий 20 в минуту. 
Тоны сердца приглушены. Живот вздут, печень 4 см из- 
под края реберной дуги.

В общем анализе крови: л. 24,2х 109/л, (с. 75%, п. 
13%, л. 4%, м. 6%); тр. 116* 109/л, НЬ 108 г/л, СОЭ 42 
мм/ч. AJ1T 223 ед/л, ACT 211 ед/л, ГГТП 181 ед/л (норма 
до 50 ед/л), общий белок 43,9 г/л (альбумин 24,3 г/л), же
лезо сыворотки 1,4 мкмоль/л, ОЖСС 48 мкмоль/л. ЛДГ, 
КФК, концентрация натрия, калия, хлора соответствова
ли норме. Общий анализ мочи - без патологии.

Заключения рентгеноторакального исследования:
19.01.09. - картина альвеолярного отека легких, диф
ференциальный диагноз с двусторонней пневмонией;
20.01.09. - нарушение гемодинамики по малому кругу, не 
исключается пневмония справа; 23.01.09. - нарушение 
гемодинамики по малому кругу, небольшой правосторон
ний гидроторакс; учитывая динамику, данные за пневмо



Таблица 1. Частота клинико-лабораторны х проявлений при болезни С тилла, 
развивш ейся у взрослых (литературны й обзор)

Показатель Исследование Всего
Reginaio

п=23

Cush,
п=21

Ро
UC
hot

п=
62

Cagatay,
п=84

Louthrenoo,
п=16

Khalid,
п=13

Mehrpoor,
п=28

Singh,
п=14

Taarit,
п=11

Chen,
п=82

Мок, 
п= 16

AI-
Temi
mi.
n=6

п=376

Женский пол
11 (48%) 13(62%)

28
(45
%)

59 (70%) 13(81%) 5 (38%) 21 (75%) 5 (36%) 9 (82%) 59 (72%) 11 (69%) 5
(83%)

239
(63.6%)

Средний возраст нд нд 24 33.3 нд 26.5 24,9 29.9 36 нд нд 21.6
Артралгия

23
(100%)

21
(100%)

62
(Ю
0%

)

81 (96%) 16(100%)
13

(100%)
26

(92%)
14

(100%)
11

(100%)
82

(100%) 15(94%)
6

(100%
)

370
(98.4%)

Артрит
22 (96%) 21 (100%)

58
(94
%)

58 (69%) 13(81%) 2(16%) 17(60%) 14(100%) II (100%) НД 15(94%) 4
(67%)

235
(79.9%)

Лихорадка > 39°
23

(100%)
21

(100%)

62
(Ю
0%

)

80 (95%)
14

(88%)
13

(100%)
28

(100%)
14

(100%)
II

(100%)
82

(100%)
16

(100%)
5

(83%)
369

(98.1%)

Сыпь
22 (96%) 18(86%)

54
(87
%)

50 (60%) 11 (69%) 0 (0%) 24 (85%) 8 (57%) II (100%) 71 (87%) 14(85%) 5
(83%)

288
(76.6%)

Боль в горле
21 (91%) 18(86%)

57
(92
%)

55 (66%) 10(63%) 7 (54%) 26 (92%) 5 (36%) нд 69 (84%) 10(63%) 5
(83%)

283
(77.5%)

Лимфаленопатня
12(52%) 19(90%)

46
(74
%)

28 (33%) 8 (50%) 1 (8%) 16(57%) нд 2(18%) нд нд
1

(17%)
133

(50,4%)

Гспатомегалия
6 (26%) 8 (38%)

27
(44
%)

32 (38%) 3(19%) 4 (33%) IU нд нд нд нд
1

(17%)
81

(36,0%)

Спленомегалня
5 (22%) 11 (52%)

34
(55
%)

24 (29%) 3(19%) 4 (33%) 9 (32 %) нд 2(18%) нд нд
2

(33%)
94

(35,6%)

ПлевртУ
перикардит 7 (30%) 9 (43%)

34
(55
%)

10(12%) 2(13%) 1 (8%) нд нд нд нд нд
2

(33%)
65

(28,9%)

Плевр|гт
7 (30%) 9 (43%)

33
(53
%)

8 (9,5%) 2(13%) 1 (8%) нд нд нд нд нд нд
60

(27,4%)

Перикард) гт 5 (22%) 7 (33%) 23 10(12%) 1 (6%) 0 (0%) 6(21 %) нд нд нд нд нд 52
(37
%)

(21,1%)

Снижение веса
нд 14(67%)

41
(76
%)

16(19%) 11 (85%) 5(31%) нд 12(86%) нд нд нд нд
89

(42,4%)

Лешсошгтоэ > 
10000/мкл 22 (91%) нд

58
(94
%)

69 (84%) 15(94%) 13
(100%) нд нд

11
(100%) нд нд

6
(100%

)

125
(95,4%)

Повышение
АЛТ/АСТ 10(44%) 15(79%)

47
(76
%)

30 (36%) 12(75%) 8 (62%) 25 (89%) 7 (50%) 7 (64%) 75 (91%) нд
2

(33%)
238

(66,1%)
Повышение 
ферритана нд нд нд 32 (38%) нд 7 (54%) 20(71%) нд 3 (27%) 75 (91%) 14 (90%) нд

151
(64,5%)

Позитивный РФ
2 (9%) 1 (5%)

4
(6
%)

нд 0 (0%) 0 (0%) нд нд нд нд нд 0(0%) 7 (5.0%)

Позитивные
А Н А 1 (4%) 0 (0%)

7
(И
%)

нд 1 (6%) 0 (0%) нд нд нд нд нд
1

(17%)
10

(7,1%)
Смертельный
исход

ид нд

2
(3.
2%

)

0(0%) >1Д 0 (0%) 0 (0%) 1 (7%) 1 (9%) 0 (0%) 0 (0%) 1
(17%)

5(1.6%)

нию сомнительны; 30.01.09 г. - пневмонии не выявлено; 
остаточные явления двустороннего гидроторакса. При 
анализе ликвора: в нативном мазке - микробных клеток 
не обнаружено, при посеве - микрофлоры не обнаруже
но.

Проводился дифференциальный диагноз между 
сепсисом, гемобластозом и онкологической патологи
ей. Выполнены: посев мочи (19.01.09.), крови (19.01. и
27.01.09.), ликвора (19.01.09.) -  роста микрофлоры не об

наружено. Мазок из зева: роста грибов рода Candida не 
обнаружено. Антикардиолипиновые антитела, HBsAg, 
АНВе, АНВсог IgM, AHCV, ВИЧ - не выявлены. Латекс- 
тест -  отрицательный результат аутоунтител к ядерным 
антигенам (иммуноблотинг) нет. Проба Манту - 4 мм. В 
связи с развитием артрита коленного сустава выполнено 
исследование синовиальной жидкости: общее количество 
0,8 мл, бесцветная, прозрачная, цитоз 37* 109/л (с. 57%, л. 
43%), белок 4,26 г/дл, сахар 3,26 мг/л.



Рентгенография костей таза и тазобедренных суста
вов: форма и структура костей не изменены, очаговых 
теней, деструкции не выявлено. Рентгенография прида
точных пазух носа: пневматизация не нарушена. Ирриго- 
скопия: патологии не выявлено. ФГДС: зарубцевавшаяся 
язва луковицы двенадцатиперстной кишки. УЗИ орга
нов брюшной полости и забрюшинного пространства 
(21.01.09 г.): толщина стенки желчного пузыря 4,8 мм., 
размер селезенки 52 см2, диаметр воротной вены 87 мм; 
нефроптоз справа. Стернальная пункция: костный мозг 
малоклеточный, представлен всеми ростками кроветво
рения, характеризуется обилием эозинофилов всех ста
дий. Качественных изменений лейкопоэза нет. Кроветво
рение смешанное, с преобладанием нормобластнческого. 
Число плазматических клеток 6,0% (норма 0,1-1,8%). 
При осмотре эндокринолога, гинеколога, гематолога, 
фтизиатра патологии не выявлено.

В течение первого месяца получала антибактери
альную (цефтриаксон 2,0 г/сут, авелокс 400 мг/сут, мак- 
сицеф 4,0/сут, сульперацеф 4,0/суг) и антимикотическую 
(микосист 150 мг/сут, дифлюкан 40 мг/сут) терапию, на 
фоне чего сохранялась фебрильная лихорадка, лейко
цитоз, но регрессировали изменения в легких. 17.02.09. 
впервые приглашен ревматолог, который высказал мне
ние о развитии БСВР. После перевода в ревматологиче
ское отделение и назначения метилпреднизолона 24 мг/ 
сут перорально температура нормализовалась, субъек
тивные жалобы отсутствовали. При выписке (12.03.09): в 
общем анализе крови л. 20,7* 109/л (с. 72%, п. 0%, л. 25%, 
м. 3%); тр. 376* 109/л, НЬ 124 г/л, СОЭ 6 мм/ч. АЛТ 29,4 
ед/л, ACT 14,1 ед/л.

С 18.03.09 начато снижение метилпреднизолона по 
2 мг 1 раз в 2 недели. Обращало внимание развитие ре
цидива заболевания: 31.03.09. (доза метилпреднизолона 
22 мг/сут) - боли и припухлости в области коленных, го
леностопных и лучезапястных суставах, купированных 
назначением нестероидных препаратов (мелоксикам 15 
мг/сут в течение 14 дней). При снижении дозы метил
преднизолона до 12 мг отметила дважды (15.06.-22.06.09. 
и 07.07.-12.07.09.) эпизоды субфебрилитета, сопро
вождавшиеся выраженными диффузными головными 
болями и болями в области шеи. Обращалась к врачам 
инфекционисту и оториноларингологу. В общем анализе 
крови (17.06.09.): л. 14,8х 109/л, (с. 55%, п. 4%, л. 30%, м. 
11%); Hb 119 г/л, СОЭ 32 мм/ч. Гемокультура -  посев сте
рильный, тифо-паратифозная группа не обнаружена. На
значен азитромицин (0,5/сут - 6 дней). К концу периодов 
наблюдения происходила самостоятельная нормализация 
температуры.

При снижении метилпреднизолона до 3 мг/сут к
13.09.09. АЛТ 169 ед/л, ACT 53 ед/л, доза препарата не 
скорректирована. С 16.09.09. вновь рецидив выраженной 
головной боли, повышения температуры до субфебриль- 
ных цифр, рвоты, что и явилось причиной повторной го
спитализации с 22.09.09. в инфекционное отделение. В 
общем анализе крови: л. 17,9* 109/л (с. 57%, п. 21%, э. 
1%, л. 10%, м. 11%); тр. 88х 109/л, НЬ 97 г/л, СОЭ 46 
мм/ч. АЛТ 132 ед/л, ACT 72,4 ед/л, общий белок 59 г/л,

железо сыворотки 2,4 мкмоль/л, ОЖСС 46,8 мкмоль/л, 
СРВ 172 мг/л, ЦИК 82 ед. Концентрация креатинина, на
трия, калия, хлора соответствовали нормальным значе
ниям. Общий анализ мочи без патологии. Исследование 
ликвора (22.09.09.): бесцветный, опалесцирующий, глю
коза 3,2 ммоль/л, белок 55,4 г/л, цитоз 80х 106/л, нейтро- 
филы 60%, лимфоциты 4%. Посев стерильный.

В связи с высоким содержанием нейтрофильных 
лейкоцитов в ликворе проводился диагностический 
поиск источника инфицирования. КТ головного моз
га и придаточных пазух носа -  патологии не выявлено; 
прокальцитониновый тест -  результат отрицательный; 
осмотр глазного дна -  зрительные диски бледно-розовые, 
контуры четкие, ход и калибр сосудов в пределах нор
мы. Начато введение цефтриаксона 2,0/сут 10 дней; доза 
метилпреднизолона сохранялась 2 мг/сут. К 25.09.09. 
нарушение сознания до оглушения. При повторной спи
номозговой пункции ликвор сероватый, мутный, цитоз 
1280х 106/л, белок 77,2 г/л, глюкоза 2,1 ммоль/л, ней- 
трофилы 83%, лимфоциты 16%, макрофаги 1%. Посев 
стерильный, ПЦР ликвора на цитомегаловирус, вирусы 
герпеса отрицательные. При сохранении субъективных 
симптомов 02.10.09. выполнена спиномозговая пункция: 
ликвор бесцветный, прозрачный, цитоз 5х 106/л, белок
35,5 г/л, глюкоза 2,9 ммоль/л, нейтрофилы 0%, лимфоци
ты 100%; посев стерильный.

18.10.09. впервые при настоящей госпитализации 
осмотрена ревматологом, рекомендовано увеличение 
дозы метилпреднизолона, от чего пациентка отказалась.
23.10.09. выписана с диагнозом гнойный менингит, тяже
лое течение; сопутствующий диагноз: БСВР, рецидив (?). 
Только с 24.10.09. пациентку удалось убедить увеличить 
метилпреднизолон до 16 мг/сут, на фоне чего произошло 
быстрое улучшение субъективных и лабораторных пока
зателей. К 25.11.09. в общем анализе крови: л.23,8х 109/л, 
НЬ 108 г/л, СОЭ 11 мм/ч. АЛТ 41 ед/л, ACT 15 ед/л. При
нято решение о медленном темпе снижения поддержива
ющей дозы препарата. К 16.11.10. доза метилпреднизоло
на составляла 4 мг/сут, рецидивов БСВР не было.

Клинико-лабораторные симптомы, представленные 
в клиническом наблюдении, соответствуют классифика
ционным критериям БСВР. Полициклический характер 
течения заболевания, характеризующийся повторными 
рецидивами с системными симптомами и полной ремис
сией в период между обострениями, встречается в трети 
случаев данной патологии. Асептический менингит при 
БСВР является крайне редким проявлением, и в случае 
нашего клинического наблюдения, существенно повлиял 
на сроки установления диагноза и начала патогенетиче
ской терапии.

Клиническое наблюдение 2. Цитолиз гепатоцитов, 
сопровождающийся повышением трансаминаз, является 
диагностическим критерием БСВР, однако в большин
стве случаев увеличение концентрации аланин- и аспар- 
татаминсггрансферазы не превышает норму более, чем 
в пять раз [13, 14]. Однако клиническая картина может 
иметь гораздо более драматический характер: в течение 
нескольких дней может произойти развитие фульми-



нантного некроза печени. Важно отметить, что рецидив 
поражения печени на фоне иммуносупрессивной тера
пии может происходить при хорошем контроле других 
клинико-лабораторных симптомов БСВР [16]. В между
народных литературных источниках описано всего не
сколько случаев тяжелого гепатита [14, 15, 18] на фоне 
БСВР, однако о крайней серьезности ситуации свиде
тельствуют такие функциональные показатели печени 
как повышение уровня общего билирубина (4,7 мг/дл), 
ACT (4180 МЕ/л), АЛТ (2210 МЕ/л), щелочной фосфата- 
зы (1590 МЕ/л) и увеличение протромбинового времени 
(28 с, при норме до 11 с), описанное Molly М. et al., 2008. 
В представленном ими клиническом случае быстрое раз
витие печеночной энцефалопатии привело в течение 48 
часов к летальному исходу [15].

Мы представляем одно из первых отечественных 
клинических наблюдений развития острого пораже
ния печени у пациентки, страдающей БСВР. Больная Г., 
26 лет заболела остро в декабре 2009 г., когда на фоне 
предшествующего благополучия появилась боль в горле, 
макулезная сыпь по всему телу и подъем температуры 
до 39°С. В течение трех месяцев дважды госпитализи
ровалась в терапевтические отделения различных ста
ционаров. За этот период впервые выявлен лейкоцитоз 
до 20* 109/л, анемия легкой степени тяжести, повышение 
СОЭ до 52 мм/ч, АЛТ и ACT до 351 и 172 МЕ/л соот
ветственно, СРБ до 96 мг/мл. По КТ установлено уве
личение абдоминальных лимфатических узлов. Другие 
показатели: посев мочи на стерильность, обследование 
на ВИЧ, гепатит С и В, антитела к ДНК, ревматоидный 
фактор, ФГДС, рентгенография грудной клетки и прида
точных пазух носа -  без патологических изменений. Про
водилось лечение цефотаксимом, которое не изменило 
течение заболевания. 10.03.2010г. пациентка поступила 
в гастроэнтерологическое отделение МО «Новая больни
ца» с жалобами на артралгии, отек лучезапястных суста
вов, наличие мелкопятнистой сыпи в области суставов, 
субфебрильную температуру. При осмотре зафиксиро
вана розовая макулезная сыпь, наличие множественных 
увеличенных аксиллярных лимфоузлов. В общем анализе 
крови: л. 18,7* 109/л, (с. 81%, п. 6%, э. 2%, л. 8%, м. 3%); 
тр. 335* 109/л, Hb 111 г/л, СОЭ 40 мм/ч. АЛТ 44 ед/л, 
ACT 60,8 ед/л, ГГТП 31,8 ед/л (норма до 50 ед/л), общий 
билирубин 8,3 мкмоль/л, общий белок 72,4 г/, СРБ 120 
мг/л (норма до 6 мг/л). Общий анализ мочи - без патоло
гии. При бактериологическом исследовании крови, мочи 
микрофлора не выявлена. Не обнаружены IgM к вирусу 
Эпштейн-Барра, антинуклеарные антитела и антитела к 
гладкой мускулатуре. Неоднократные исследования на 
паразитозы (кал, дуоденальное содержимое, иммунофер- 
ментный анализ крови) не дали положительного резуль
тата. При ультразвуковом исследовании сердца вегетаций 
не найдено, при ультразвуковом исследовании органов 
брюшной полости обнаружено небольшое увеличение 
печени (140*40 мм) и селезенки (60 см2). В ходе данной 
госпитализации на основании наличия больших критери
ев (лихорадка, артриты, лейкоцитоз, сыпь), малых кри
териев (лимфаденопатия, гепатоспленомегалия, повы

шение уровня трансаминаз), отрицательных результатов 
обследования на антинуклеарные антитела и ревматоид
ный фактор и исключения инфекционных и онкологичек- 
сих заболеваний, пациентке был впервые установлен ди
агноз БСВР. Начата терапия метилпреднизолоном в дозе 
40 мг в сутки, рекомендовано амбулаторное наблюдение 
у ревматолога.

В дальнейшем пациентка отмечала субъективное 
улучшение в виде нормализации температуры, исчезно
вения лимфаденопатии, в связи с чем крайне редко посе
щала участкового врача и самостоятельно снижала дозу 
метилпреднизолона, которая к ноябрю 2010 г. составила 
6 мг/сут.

Внезапное развитие желтухи 16.11.2010 г. явилось 
поводом для неотложной госпитализации в отделение ре
анимации инфекционного отделения. При поступлении 
в общем анализе крови: л. 9,0* 109/л, (с. 67%, п. 10%, л. 
16%, м. 7%); НЬ 123 г/л, СОЭ 8 мм/ч. АЛТ 1055,8 ед/л, 
ACT 597,9 ед/л, билирубин 310,6 мкмоль/л, щелочная 
фосфатаза 223,4 ед/л, ГГТП 395,1 ед/л (норма до 50 ед/л), 
концентрация у-глобулинов 16,3%, СРБ 6 мг/л, ПТИ 
85%. Общий анализ мочи - без патологии. Маркеры ви
русного гепатита (HBsAg, а-НВе, a-Hbcor, a-HCV), ВИЧ, 
RW, латекс-тест -  отрицательный результат. Значительно 
ниже диагностического титра антитела к митохондриям, 
гладкой мускулатуре, печеночно-почечным микросомам, 
антиядерные антитела, церулоплазмин. Заключение КТ 
брюшной полости: печень и селезенка обычной формы; 
мелкая гемангиома в правой доли печени; одиночный 
лимфоузел в воротах печени размером 8-9 мм.

Значительное повышение концентрации печеноч
ных трансаминаз, нехарактерное для классического те
чения БСВР, привело к решению консилиума в составе 
инфекциониста, гастроэнтеролога, ревматолога, кли
нического фармаколога к пересмотру диагноза в пользу 
аутоиммунного гепатита. Проводилась терапия: предни- 
золон (240 мг в/в №6) с последующим переводом на пе- 
роральный прием метилпреднизолона в дозе 48 мг/сутки 
и медленным его снижением, азатиоприн 200 мг/сутки, 
а также плазмаферез с альбумином (№4), гепа-мерц, ур- 
содезоксихолевая кислота, верошпирон 100 мг. Лечение 
сопровождалось медленной положительной динамикой.

К 25.12.2010 г. доза метилпреднизолона составила 
24 мг/сутки, азатиоприна 200 мг/сутки. В общем анализе 
крови: л. 10,4* 109/л, (с. 66%, п. 3%, л. 24%, м. 7%); НЬ 
139 г/л, СОЭ 11 мм/ч, АЛТ 106 ед/л, ACT 43 ед/л, билиру
бин 41 мкмоль/л, ГГТП 476 ед/л.

К 10.01.2011 г. при приеме метилпреднизолона в 
дозе 22 мг/сутки, азатиоприна 200 мг/сутки - АЛТ 51 ед/л, 
ACT 39 ед/л, билирубин 24 мкмоль/л, ГГТП 215 ед/л.

К 05.02.2011 г  доза метилпреднизолона составила 
20 мг/сутки, азатиоприна 200 мг/сутки. В общем анализе 
крови: л. 8,8* 109/л, (с. 62%, п. 2%, л. 30%, м. 6%); НЬ 137 
г/л, СОЭ 14 мм/ч, АЛТ 27 ед/л, ACT 21 ед/л, билирубин 
14 мкмоль/л, ГГТП 80 ед/л.

Особенностями данного клинического наблюдения 
является развитие острого некроза печени у пациентки, 
страдающей болезнью БСВР, что является достаточно



редким клиническим проявлением, сопровождаемым вы
сокой летальностью. В качестве другой важной особен
ности течения заболевания у данной пациентки следует 
указать на наличие рецидива поражения печени на фоне 
иммуносупрессивной терапии малыми дозами метил
преднизолона (6 мг/сутки), которые позволяли хорошо 
контролировать другие клинико-лабораторные симптомы 
болезни Стилла. Данная ситуация - лишь вторая, описан
ная в истории медицины [16].

Завершая обозрение, следует упомянуть еще об 
одной ургентной ситуации при БСВР, с которой недо
статочно хорошо знакомы специалисты медицины кри
тических состояний. Приблизительно у каждого десятого 
пациента с БСВР происходит развитие синдрома актива
ции макрофагов, который характеризуется коагулопатией 
и полиорганнной дисфункцией, связанной с массивным 
высвобождением провоспалительных цитокинов, а также 
активацией Т-лимфоцитов и макрофагов. Синдром акти
вации макрофагов ассоциируется с высокими показателя
ми смертности, составляющими 8-22% [20-22].
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Заключение
Болезнь Стилла, развившаяся у взрослых, является 

редким заболеванием, однако степень диагностических и 
тактических ошибок особенно велика при данном заболе
вании, что, возможно, связано с недостаточной информи
рованностью врачей о диагностических критериях БСВР. 
Для специалистов медицины критических состояний 
информация о БСВР приобретает особую значимость в 
связи с высокой летальностью при данном, потенциально 
курабельном, состоянии.■
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