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РЕЗЮМЕ. Введение. Синдром PFAPA (Periodic Fever, Aphthous stomatitis, Pharyngitis, Adenitis) (синдром 
Маршалла) — редкое заболевание, преимущественно встречающееся у детей раннего возраста. Эта па-
тология вызывает особый интерес благодаря своеобразной клинической картине, характеризующейся 
периодической лихорадкой, афтозным стоматитом, фарингитом и аденитом. Основная особенность син-
дрома PFAPA заключается в регулярных, циклически повторяющихся приступах высокой температуры, в 
период которой дети становятся вялыми, жалуются на сильную боль в горле, у них отмечается гиперемия 
и увеличение миндалин, что часто сопровождается гнойными налетами. Еще одним заметным симптомом 
становится шейный лимфаденит — лимфатические узлы на шее заметно увеличиваются, иногда дости-
гая 4–6 см в диаметре, что вызывает тревогу у родителей. Не менее значимым проявлением считается 
афтозный стоматит — появление болезненных язвочек во рту, которые доставляют ребенку ощутимый 
дискомфорт. Несмотря на выраженность симптомов, между приступами дети чувствуют себя абсолютно 
здоровыми, развиваются нормально и не теряют массы тела. Это служит важным отличием PFAPA от 
большинства других аутоиммунных или инфекционных заболеваний, у которых течение обычно более 
тяжелое и сопровождается долговременными нарушениями общего состояния. Цель исследования — про-
анализировать особенности течения синдрома Маршалла у двух пациентов с различными клиническими 
проявлениями, обратив внимание на трудности дифференциальной диагностики и ключевые критерии 
постановки диагноза. Материалы и методы. Проведен ретроспективный анализ двух клинических случаев 
у пациентов с подтвержденным диагнозом PFAPA-синдрома (по критериям Marshall и соавт. или Gattorno 
и соавт.). Результаты. Клинические случаи показывают необходимость мультидисциплинарного подхода 
при ведении больных с синдромом Маршалла для улучшения качества жизни и минимизации осложнений 
заболевания. Правильное понимание клинической картины крайне важно для своевременной диагно-
стики, подбора эффективной терапии и улучшения качества жизни как самих детей, так и их родителей.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: синдром Маршалла, периодическая лихорадка, афтозный стоматит, фарингит, ауто-
иммунные заболевания
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ABSTRACT. Introduction. PFAPA (Periodic Fever, Aphthous stomatitis, Pharyngitis, Adenitis) syndrome (Marshall 
syndrome) is a rare disease predominantly found in young children. This pathology is of particular interest due 
to its peculiar clinical picture, characterized by periodic fever, aphthous stomatitis, pharyngitis and adenitis. The 
main feature of PFAPA syndrome is regular, cyclically recurring attacks of high fever, during which children become 
lethargic, complain of severe sore throat, they have flushing and enlarged tonsils, which is often accompanied 
by purulent plaque. Another noticeable symptom is cervical lymphadenitis�— the lymph nodes in the neck are 
noticeably enlarged, sometimes reaching 4–6 cm in diameter, which causes anxiety in parents. Aphthous stomatitis 
is considered an equally significant manifestation�— the�appearance of painful ulcers in the mouth, which cause 
significant discomfort to the child. Despite the severity of symptoms, between attacks, children feel absolutely 
healthy, develop normally and do not lose body weight. This serves as an important difference between PFAPA 
and most other autoimmune or infectious diseases, in which the course is usually more severe and accompanied 
by long-term disorders of the general condition. The�purpose of the study�— to analyze the features of the course 
of Marshall syndrome in two patients with different clinical manifestations, drawing attention to the difficulties of 
differential diagnosis and key criteria for making a diagnosis. Materials and methods. Retrospective analysis of two 
clinical cases in patients with a confirmed diagnosis of PFAPA syndrome (according to the criteria of Marshall et 
al. or Gattorno et al.). Results. Clinical cases show the need for a multidisciplinary approach in the management 
of patients with Marshall syndrome to improve quality of life and minimize complications of the disease. Proper 
understanding of the clinical picture is extremely important for timely diagnosis, selection of effective therapy 
and improvement of the quality of life of both the children themselves and their parents.
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ВВЕДЕНИЕ

Синдром Маршалла�— редкое генетическое за-
болевание, являющееся формой аутовоспалитель-
ного заболевания и характеризующееся много-
факторными проявлениями, включая иммунные 
расстройства, нарушения со стороны кожи и опор-
но-двигательной системы. Изучение этого синдро-
ма важно для ранней диагностики, лечения и мо-
ниторинга заболевания. Это позволит повысить 
уровень осведомленности среди врачей и населе-
ния, а также разработать превентивные меры для 
снижения риска возникновения синдрома у буду-
щих поколений [1–3].

Несмотря на долгие исследования, причина син-
дрома PFAPA (Periodic Fever, Aphthous stomatitis, 
Pharyngitis, Adenitis) остается неясной. Считается, 
что заболевание связано со спорадической мута-
цией гена, однако его точное происхождение требу-
ет дальнейшего изучения.

Интересно отметить, что синдром PFAPA не 
имеет определенной географической привязки 
и не наблюдается сезонных всплесков. Он чаще 
встречается у мальчиков, чем у девочек, и по-
является, как правило, в возрасте от 2 до 5 лет. 
У большинства детей симптомы могут исчезнуть 
к школьному возрасту, однако у некоторых паци-
ентов они способны продолжаться и во взрослом 
периоде.

Синдром PFAPA — актуальная тема в медицин-
ском сообществе, требующая внимания и дальней-
ших исследовательских усилий. Понимание этого 
состояния поможет в его диагностике и управле-
нии симптомами, что значительно улучшит каче-
ство жизни пациентов [4, 5].

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ

Цель исследования — оценить на примере двух 
клинических случаев диагностическую значи-
мость современных критериев синдрома Маршал-
ла в условиях полиморфизма его проявлений и 
сходства с другими периодическими лихорадками 
у детей.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Проведен ретроспективный анализ двух кли-
нических случаев у пациентов с подтвержденным 
диагнозом PFAPA-синдрома (по критериям Marshall 
и соавт. или Gattorno и соавт.) с полными медицин-
скими данными за период наблюдения.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ

История открытия

Синдром PFAPA был впервые описан в 1987�году 
английским врачом и педиатром, доктором Марти-
ном Маршаллом. Он обратил внимание на группу 
пациентов, которые демонстрировали определен-
ные сочетания симптомов, включая повторяющи-
еся инфекции, нарушения развития и проблемы с 
кожей. Врач собрал данные о своих пациентах и их 
клинических проявлениях, что позволило ему вы-
делить уникальные симптомы и объединить их в 
одно заболевание. Его работа была основана на на-
блюдениях за детьми, которые приходили на кон-
сультации с похожими проблемами.

После первоначального описания синдрома 
работа других исследователей подтвердила суще-
ствование синдрома Маршалла и его признаки. 
В� дальнейшем предметом изучения стали меха-
низмы его возникновения, генетические аспекты и 
влияние на иммунную систему [4, 6, 7].

С тех пор были проведены многочисленные ис-
следования для лучшего понимания этого синдро-
ма, его диагностики и лечения. Доктор Маршалл 
стал известной фигурой в этом направлении, и его 
вклад в медицину был признан в научных кругах. 
Таким образом, синдром Маршалла стал значимым 
открытием в педиатрии, а исследования, начатые 
доктором Маршаллом, продолжаются и по сей 
день [8–11].

Этиопатогенез синдрома

Синдром Маршалла считают гетерогенным ге-
нетически обусловленным заболеванием, но кон-
кретный мутантный ген не выявлен, что затрудняет 
генетическую диагностику и отличает заболевание 
от известных моногенных заболеваний, связанных 
с мутациями в определенных генах, в том числе 
MEFV при семейной средиземноморской лихорад-
ке или NLRP3� — при криопирин-ассоциированных 
периодических синдромах (Cryopyrin-Assotiated 
Periodic Syndromes�— CAPS).

Основным звеном патогенеза является гиперак-
тивация врожденного (антиген-независимого) им-
мунитета и гиперпродукция острофазовых белков 
(С-реактивный белок�— СРБ), а также характерная 
для острого воспаления реакция крови: лейкоци-
тоз, нейтрофилез, высокая скорость оседания эри-
троцитов (СОЭ). Основной медиатор воспаления�— 
интерлейкин 1 (IL-1)�— продуцируется без прямого 
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участия микробов или вирусов в образованных в 
нейтрофилах и макрофагах белковых комплек-
сах�— инфламмасомах. Обсуждается роль гипови-
таминоза D в качестве триггера рецидивов синдро-
ма Маршалла.

Синдром Маршалла отличается четкой перио-
дичностью приступов. В половине случаев ро-
дители больного могут предсказать день начала 
следующего приступа. Катаральный синдром не�ха-
рактерен. Интервалы между атаками составляют 
от 2 до 7 недель и со временем могут удлиняться. 
Спонтанное разрешение фебрильной атаки наблю-
дается через 3–6 дней. Полный набор признаков, 
давший название синдрому, наблюдается менее 
чем в половине случаев. Наиболее часто встреча-
ющиеся симптомы (от 70 до 90%)�— фарингит или 
тонзиллит и шейный лимфаденит. По окончании 
эпизода отмечается быстрая регрессия лимфаде-
нопатии. Афтозный стоматит наблюдается в пер-
вый день приступа у половины больных [6, 8, 12].

Во время фебрильной атаки отмечается лейко-
цитоз, увеличенная СОЭ, повышение уровня СРБ, 
прокальцитонин�— в пределах нормы. После окон-
чания приступа наблюдается быстрая нормализа-
ция лабораторных показателей. Этиологическое 
обследование пациента может не давать положи-
тельных результатов или выявлять вирусные или 
бактериальные патогены, связь с которыми у боль-
ных с PFAPA синдром не установлена.

Диагностические критерии заболевания были 
впервые сформулированы Gary Marshall (Гэри Мар-
шаллом) и модифицированы спустя 10 лет Kenneth 
Thomas (Кэннетом Томасом). К ним относятся вы-
шеперечисленные клинические симптомы, а так-
же сроки начала заболевания в раннем возрасте 
(младше 5 лет), наличие бессимптомных интер-
валов, нормальный рост и развитие ребенка. Для 
установления диагноза необходимо также исклю-
чить циклическую нейтропению. Дополнительным 
критерием диагностики является быстрый ответ 
на терапию глюкокортикостероидами. Окончатель-
ный клинический диагноз, как правило, устанавли-
вает врач-ревматолог [13, 14].

В настоящее время основные цели лечения при 
синдроме Маршалла�— это контроль фебрильных 
атак и увеличение интервалов между периодами 
обострения. Применение глюкокортикостероидов 
(преднизолон в расчете 1–2 мг/кг в сутки) позво-
ляет разрешить симптомы в течение нескольких 
часов, но не предотвращает рецидивы. На фоне 
приема преднизолона отмечают укорочение бес-
симптомных интервалов и уменьшение тяжести 

атак. При резистентности к терапии применяют 
хирургическое лечение (тонзиллэктомия или аде-
нотонзиллэктомия), что предупреждает новые 
атаки. При сохранении фебрильных атак возможно 
применение антагониста IL-1�— анакинры. Синдром 
Маршалла считается доброкачественным заболе-
ванием. Спонтанное его разрешение наблюдается 
спустя 4–8 лет. В отличие от других аутовоспали-
тельных заболеваний, данная патология не приво-
дит к формированию амилоидоза.

Механизм развития PFAPA-синдрома связан 
с высоким уровнем цитокинов (IL-1, TNFα, IL-6, 
 IL-12p70 и др.), что обусловлено дисрегуляцией, 
в� первую очередь, врожденного иммунитета. Все 
аутовоспалительные синдромы представляют со-
бой клинические расстройства, вызванные ано-
мально высоким воспалительным процессом, 
опосредованным клетками и молекулами врож-
денной иммунной системы у предрасположенных 
индивидуумов [15–17].

Отношение к роли инфекции при синдроме 
Маршалла не единообразно. Экспериментально 
установлено, что микроорганизмы могут запускать 
каскад повреждений во врожденном иммуните-
те. Простудные признаки во время лихорадочных 
эпизодов сопровождаются лимфопенией, при этом 
неясно, было ли это следствием увеличения миело-
поэза или возвращением лимфоцитов в лимфати-
ческую ткань.

Функция нейтрофилов также нарушается из-за 
ускоренного апоптоза и повышения образования 
активных радикалов кислорода во время атак 
лихорадки. Роль миндалин в развитии PFAPA до 
конца неизвестна, но наблюдается положительная 
динамика в частоте атак после тонзилэктомии. 
Можно предположить, что миндалины могут быть 
первичным центром или триггером иммунной дис-
регуляции у предрасположенных лиц. Однако точ-
ный механизм или триггеры аутовоспаления оста-
ются неясными.

Несмотря на схожесть цитокинов при инфек-
ционном воспалении и аутовоспалении, клеточные 
реакции различаются. При инфекции воспаление 
вызывается активацией иммунной системы, то-
гда как при PFAPA воспаление инициируется через 
врожденный иммунный ответ [18–23].

Диагностика

Методы диагностики синдрома
Диагностических лабораторных тестов для уста-

новления PFAPA-синдрома не существует. Диагноз 
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в первую очередь ставится при анализировании 
истории болезни и результатов осмотра.

В бактериологическом посеве из зева может 
выявляться бета-гемолитический стрептококк 
группы А (БГСА), но на лечение пенициллинами 
данные пациенты не отвечают. Это позволяет сде-
лать вывод, что они являются носителями БГСА, 
то есть имеющиеся симптомы не вызваны БГСА-
тонзиллофарингитом.

В острый период в анализах крови выявляется 
умеренный лейкоцитоз (13,6±4,5×109/л), повыше-
ние СОЭ и СРБ, нейтропения. Все показатели нор-
мализуются в межприступный период.

PFAPA-синдром� — это диагноз исключения. 
В�первую очередь исключаются другие причины ре-
цидивирующей лихорадки: инфекция, воспалитель-
ные заболевания кишечника, лихорадка при лим-
фоме Ходжкина, циклическая нейтропения и др.

Для диагностики имеют значение следующие 
критерии:

1)  более трех задокументированных стереотип-
ных эпизодов лихорадки, возникающих через 
регулярные промежутки времени; для отдель-
ных пациентов интервалы между приступами 
почти идентичны в пределах от двух до вось-
ми недель; каждый эпизод обычно длится от 
2 до 7 дней; важно, что симптомы каждого 
эпизода практически идентичны;

2)  во время обострения у пациентов часто на-
блюдается фарингит, шейная лимфаденопа-
тия или афтозный стоматит;

3)  нормальные параметры роста и развития 
у�детей;

4)  разрешение симптомов в течение нескольких 
часов после лечения преднизолоном в виде 
однократной дозы или двух доз с интервалом 
от 12 до 48 часов [24].

Необходимость раннего выявления
Диагностика PFAPA-синдрома, как и прежде, ос-

новывается на клинических критериях, предложен-
ных Маршаллом.

1.  Периодические эпизоды лихорадки начина-
ются до достижения ребенком 5 лет и возни-
кают с регулярными интервалами, обычно от 
26 до 30 дней.

2.  В стадии обострения наблюдаются общие 
симптомы, сопровождающиеся отсутствием 
признаков острого респираторного вирусного 
инфекционного заболевания (ОРВИ), а также од-
ним или несколькими из следующих симптомов:

• афтозный стоматит;

• шейный лимфаденит;
• тонзиллит (фарингит).
3.  Лабораторные маркеры острого воспаления 

показывают следующие результаты:
• лейкоцитоз;
• повышенная скорость оседания эритроцитов.
4.  Наблюдается быстрый положительный ответ 

на кортикостероиды.
5.  Отмечается полное отсутствие симптомов 

между эпизодами лихорадки.
6.  Физическое и нервно-психическое развитие 

ребенка соответствует норме.
7.  Происходит выздоровление к подростковому 

возрасту [25].
Во время эпизодов PFAPA наблюдается значи-

тельное увеличение биохимических показателей 
воспаления, таких как СРБ и сывороточный амило-
ид� (Serum amyloid A — SAA). Показатель SAA при-
знан важным для анализа состояния при аутовоспа-
лительных синдромах, так как он позволяет оценить 
тяжесть воспаления как в период обострения, так 
и в межприступное время, а�также эффективность 
противовоспалительной терапии и риск развития 
амилоидоза. В отличие от средиземноморской ли-
хорадки, где уровень SAA остается повышенным 
между атаками заболевания, при PFAPA показатели 
СРБ и SAA возвращаются к норме в межприступные 
интервалы [26].

Кальцийсвязывающие белки группы S100A8/A9 
и S100A12 также оказываются информативными в 
остром периоде PFAPA. Прокальцитонин, который 
часто используется в диагностике инфекций, не по-
казывает достоверной информации даже при фе-
брильных состояниях. Небольшое увеличение кон-
центраций IgG, IgA и IgM при нормальном уровне 
IgD также может наблюдаться. Все лабораторные 
показатели достаточно быстро нормализуются по-
сле снятия приступа.

Дифференциальный диагноз PFAPA-синдрома 
необходимо проводить в первую очередь со сре-
диземноморской лихорадкой, особенно у ма-
леньких детей в регионах с высокой распростра-
ненностью этой болезни, а также у пациентов с 
циклическим гемопоэзом, который проявляется 
аналогичными клиническими признаками. Следу-
ет также учитывать гипериммуноглобулинемию D 
и другие варианты аутовоспалительных синдро-
мов. PFAPA-синдром выделяется среди этих за-
болеваний предсказуемостью атак (родители 
могут указать точную дату обострения), высокой 
эффективностью кортикостероидов (которые пре-
кращают лихорадку в течение нескольких часов и, 
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по неизвестным причинам, уменьшают частоту эпи-
зодов), а также хорошим качеством жизни между 
приступами и благоприятным исходом.

Сравнительное гистологическое исследова-
ние миндалин пациентов с PFAPA-синдромом и 
пациента с синдромом обструктивного апноэ сна, 
проведенное К. Manthiram и соавт., показало, что 
миндалины у пациентов с PFAPA имели меньшие 
размеры герминативных центров и более широкий 
плоскоклеточный эпителий по сравнению с паци-
ентами, страдающими обструктивным апноэ сна. 
Микробиота миндалин также рассматривается как 
потенциальный триггер для развития приступов, 
хотя роль конкретных микроорганизмов не уста-
новлена. Микробиом может быть как первичным 
фактором, запускающим патологический процесс 
воспаления, так и следствием многократных эпи-
зодов воспаления и применяемой антибактериаль-
ной терапии в ходе диагностики [27–30].

В исследовании, проведенном в ФГБУ «НМИЦ 
ДГОИ им. Дмитрия Рогачева» Минздрава России с 
2012 года по декабрь 2021 года, обобщены данные 
пациентов. Работа получила одобрение независи-

мого этического комитета и была утверждена ре-
шением ученого совета НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия 
Рогачева. Первоначально в исследование были 
включены 128 пациентов с диагнозом «синдром 
PFAPA», соответствующих современным класси-
фикационным критериям регистра EUROFEVER/
PRINTO. Однако при последующем анализе данных 
число участников снизилось до 101, что связано с 
выявлением у некоторых из них других диагнозов, 
включая различные формы аутовоспалительных 
заболеваний, нейтропении, в том числе тяжелую 
врожденную нейтропению, и другие (табл. 1). 

ЛЕЧЕНИЕ

В настоящее время наиболее эффективными 
методами лечения являются глюкокортикостеро-
иды для купирования приступов и хирургические 
вмешательства (аденотонзиллэктомия или тонзил-
лэктомия).

Учитывая благоприятное естественное течение, 
лечение необязательно. Клинический опыт показы-
вает, что жаропонижающие средства, такие как 

Таблица 1. Причины исключения из исследования пациентов с синдромом PFAPA, соответствующих критериям 
регистра EUROFEVER/PRINTO [31]

Table 1. Reasons for exclusion from the study of patients with PFAPA syndrome who meet the EUROFEVER/PRINTO 
registry criteria [31]

Причина исключения
Reason for the exclusion

Моногенные формы аутоиммунных воспалительных заболеваний 
Monogenic autoinfl ammatory diseases:
• синдром дефицита мевалонаткиназы

mevalonatekinase defi ciency (MKD);
• TNF-рецептор-ассоциированный периодический синдром

TNF-receptor associated periodic syndrome

Нейтропения
Neutropenia

Старший возраст
Old age

Первичный иммунодефицит неуточненный
Unspecifi ed primary immune defi ciency

Аутоиммунное воспалительное заболевание недифференцированное
Undifferentiated autoinfl ammatory diseases

Воспалительное заболевание кишечника
Infl ammatory bowel disease

Острый лимфобластный лейкоз
Acute lymphoblastic leukemia

Пузырно-мочеточниковый рефлюкс
Vesicoureteral refl ux

Термоневроз
Thermoneurosis
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ацетаминофен (парацетамол) и нестероидные 
противовоспалительные препараты (ибупрофен), 
неэффективны в борьбе с другими симптомами 
PFAPA, кроме лихорадки.

Для лечения в острый период назначаются 
глюкокортикоиды (преднизолон) в дозе 1–2 мг/кг 
(максимальная доза 60 мг). Основным недостат-
ком такой терапии является возможное сокраще-
ние интервала между приступами. Это происходит 
у 19–50% пациентов. После прекращения терапии 
глюкокортикоидами частота эпизодов возвраща-
ется к исходному уровню.

У некоторых пациентов в качестве профилак-
тики в межприступный период могут применяться 
циметидин или колхицин.

Тонзиллэктомия также является вариантом ле-
чения для пациентов, которые не реагируют или не 
переносят медикаментозное лечение (глюкокорти-
коиды с профилактической терапией или без нее), 
или у которых тяжесть эпизодов сильно снижает 
качество жизни. Риски хирургического вмешатель-
ства и доброкачественный долгосрочный характер 
PFAPA всегда следует принимать во внимание при 
решении о тонзиллэктомии. У большинства пациен-
тов с PFAPA после тонзиллэктомии сохраняется аф-
тозный стоматит, при этом другие симптомы, вклю-
чая лихорадку, полностью регрессируют [30, 31].

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР 1

Мультидисциплинарное наблюдение 
пациента с синдромом Маршалла

Представлен клинический случай ребенка с ре-
цидивирующими лихорадками, средними отитами 

и эпизодами тонзиллита (рис. 1), у которого диа-
гностирован синдром Маршалла (PFAPA-синдром). 
Этот случай демонстрирует важность мультидис-
циплинарного подхода в диагностике и ведении 
пациента, а также вклад разных специалистов� — 
оториноларинголога, иммунолога, ревматолога, ал-
лерголога и офтальмолога.

Динамика обращения
С раннего возраста у ребенка отмечаются ре-

гулярные эпизоды лихорадки до 39–40�°C, острые 
тонзиллиты и средние отиты (до 3 раз за осенний 
период, за год 2–3 раза), требующие курсов анти-
биотиков. В периоды ремиссии состояние удовлет-
ворительное, общее самочувствие незначительно 
нарушено, организм положительно реагирует на 
терапию.

Осмотры и вклад специалистов
Оториноларинголог�— пациент неоднократно ос-

матривался на фоне рецидивирующих отитов и тон-
зиллитов, обнаруживалось увеличение аденоидов 
I–II степени, хронический аденоидит, хронический 
тонзиллит; слух сохраняется, барабанные перепон-
ки без выраженных изменений; рекомендованы 
курсы местной терапии, при отсутствии эффекта�— 
вопрос адено- и тонзиллэктомии; поддерживается 
наблюдение для динамической оценки состояния 
ЛОР-органов (назначаются регулярные осмотры, 
контроль слуха).

Иммунолог, ревматолог, аллерголог ведут па-
циента с подозрением на аутовоспалительный 
процесс, подбирают поддерживающую терапию, 
рекомендуют ведение дневника лихорадок; осу-
ществляют подбор антибактериальной и противо-
воспалительной терапии�— применение системных 
кортикостероидов (преднизолон) позволяет бы-
стро купировать лихорадку и острые проявления; 
проводятся дополнительные обследования для ис-
ключения других системных заболеваний.

Динамика с 2023 по 2025 годы
Пациент регулярно наблюдается у специали-

стов�— периоды учащения лихорадок и отитов, их 
частота варьирует; состояние стабилизируется на 
фоне комплексной терапии; последовательно обо-
значается необходимость оценки показаний к хи-
рургическому лечению (адено- и тонзиллэктомия), 
но окончательное решение откладывается до ухуд-
шения клинической картины; со стороны других си-
стем верифицируемых сопутствующих нарушений 
не выявлено.

Важность мультидисциплинарного подхода
Этот клинический пример подчеркивает, что дли-

тельный рецидивирующий процесс при синдроме 

Рис. 1. Тонзиллит у ребенка с рецидиви рующими 
лихорадками

Fig. 1. Tonsillitis in a child with recurrent fevers
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Маршалла требует обязательного наблюдения 
у ЛОР-врача, иммунолога, ревматолога и других 
специалистов. Системный мониторинг позволяет 
корректировать тактику лечения своевременно, 
снижать частоту и тяжесть обострений, контроли-
ровать осложнения, а также решать вопросы хи-
рургического вмешательства только по строгим 
показаниям. Коллегиально принимаются решения 
о смене терапии, проведении дополнительной диа-
гностики, предотвращается полипрагмазия и не-
оправданное применение антибиотиков или хирур-
гических вмешательств.

Заключение
Ведение ребенка с синдромом Маршалла воз-

можно только при координации нескольких специа-
листов. Такой подход способствует улучшению ка-
чества жизни пациента, минимизации осложнений 
и подбору наиболее эффективной терапии. Вклад 
каждого из специалистов равнозначно важен для 
раннего выявления изменений, своевременной 
коррекции лечения и предотвращения прогресси-
рования состояния.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР 2 

Мультидисциплинарное сопровождение 
и динамика анализов пациента 
с синдромом Маршалла 
и динамикой анализов

Пациент наблюдается с раннего возраста по по-
воду приступов лихорадки (до 40�°C), рецидивиру-
ющих тонзиллитов (рис. 2), частых ОРВИ. Диагноз 
«синдром Маршалла» установлен с двух лет, гене-
тическая патология исключена. За последний год 
были три эпизода отита, каждый по 8–10 дней�— ли-
хорадки с повышением СОЭ и СРБ, при нормальном 
уровне антистрептолизина-О, несколько курсов ан-
тибиотикотерапии. Эпидемиологически контактов 
с инфекционными больными не отмечает. Данные 
обследования: слизистая оболочка носа розовая, 
носовые ходы чистые, аденоиды I–II степени, уве-
личение миндалин I степени, лимфатические узлы 
шейные до 1 см, безболезненные, барабанные пере-
понки серые, слух сохранен. Диагноз�— хронический 
аденоидит, аденоиды I–II степени; синдром Мар-
шалла (PFAPA-синдром); хронический тон зиллит.

Осмотры специалистов и их вклад
Оториноларинголог�— регулярные осмотры фик-

сируют затрудненное носовое дыхание, увеличе-
ние аденоидов II–III степени, хронический деком-
пенсированный тонзиллит; барабанные перепонки 

без�изменений, слух не нарушен; в мазках из носо- и 
ротоглотки выявлена нормальная микрофлора, что 
исключает бактериальную этиологию обострений; 
проведены контрольные рекомендации и повтор-
ные рентгенологические исследования для оценки 
размеров аденоидов. Совместно с другими специа-
листами принято решение о хирургическом лече-
нии (аденотонзиллэктомия) .

Аллерголог и иммунолог оценивают клиниче-
скую выраженность аутоиммунного компонента, 
контролируют эпизоды лихорадки; подбор под-
держивающей терапии на основе динамики СРБ, 
оценки иммуноглобулинов, вирусных инфекций; в 
ходе приступов рекомендуют скорое начало глю-
кокортикоидной терапии (преднизолон/метил-
преднизолон), что быстро купирует обострение; 
корректируют дальнейшее обследование: анали-
зы на иммунные маркёры, вирусы (герпес, вирус 
Эпштейна– Барр и цитомегаловирус), иммуногло-
булины (IgA, M, G, E), панель генетических аутовос-
палительных заболеваний, параметры белкового 
обмена� — постоянный контроль лабораторных 
параметров: повышение СРБ (до 127 мг/л), пери-
одическое повышение аспартатаминотрансфера-
зы (АСТ) (до 79,2 ед/л), остальные биохимические 
показатели в пределах нормы; динамика вирусо-
логических маркёров: вирус Эпштейна–Барр�— по-
ложительный, герпес 6-го типа не выявляется, ци-
томегаловирус IgG�— отмечен в анамнезе.

Педиатр формирует общую стратегию ведения, 
контролирует течение сопутствующих заболеваний, 
рекомендует ведение температурного дневника, 
организует госпитализацию / лечебные мероприя-
тия по мере необходимости.

Рис. 2. Рецидивирующий тонзиллит у ребенка

Fig. 2. Recurrent tonsillitis in a child
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Ревматолог осуществляет дифференциальную 
диагностику PFAPA и ревматических болезней, 
определяет целесообразность применения корти-
костероидов, предотвращает гипердиагностику си-
стемных заболеваний.

Изменения в анализах при обострениях�— зна-
чительное повышение маркёров воспаления (СРБ 
более 100 мг/л, лейкоцитоз, увеличенная СОЭ); 
приступы сопровождаются повышением темпера-
туры, лабораторными признаками активного вос-
паления, что подтверждает диагноз аутовоспали-
тельного заболевания. Показатели функции печени 
(аланинаминотрансфераза (АЛТ), билирубин) в нор-
ме, иногда наблюдается транзиторное повышение 
АСТ. Иммуноглобулины�— в пределах референсных 
значений. Мазки�— без патогенной флоры, что под-
тверждает неинфекционную природу основного 
процесса. АСЛО в норме�— исключается ревмати-
ческая природа лихорадки.

Роль и значение мультидисциплинарного подхода
Ведущий вклад специалистов заключается в ре-

гулярном контроле симптомов, динамики анализов, 
предотвращении избыточного назначения антибио-
тиков, своевременном купировании аутоиммунных 
обострений и контроле показаний для оператив-
ного лечения. Объединенная работа аллерголога, 
иммунолога, ЛОР-врача и педиатра помогает персо-
нализировать терапию, профилактировать госпита-
лизации, снижать количество рецидивов и поддер-
живать социальную адаптацию ребенка.

ВЫВОДЫ

Таким образом, синдром PFAPA (синдром Мар-
шалла)�— это сложное мультидисциплинарное за-
болевание, диагностика и ведение которого требует 
совместных усилий врачей различных специаль-
ностей: педиатров, ревматологов, ЛОР-врачей, им-
мунологов и генетиков. Своевременное распозна-
вание синдрома позволяет избежать избыточных 
обследований и нерационального применения 
антибактериальных препаратов, а также подобрать 
индивидуальную стратегию лечения и наблюдения.

Несмотря на значительный прогресс в понима-
нии клинических проявлений и патогенеза этого 
синдрома, до сих пор остаются вопросы, требующие 

дальнейших научных исследований, особенно в об-
ласти генетических и иммунных механизмов. Повы-
шение осведомленности медицинского сообщества 
о синдроме PFAPA и использование комплексного 
подхода к ведению пациентов обеспечивают благо-
приятный прогноз и значительно улучшают качество 
жизни детей и их семей. В будущем междисципли-
нарное сотрудничество и внедрение современных 
диагностических и терапевтических методик дадут 
возможность совершенствовать подходы к профи-
лактике и лечению данного редкого, но клинически 
значимого заболевания.
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