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PFAPA-СИНДРОМ

•ПЕРИОДИЧЕСКАЯ ЛИХОРАДКА

•АФТОЗНЫЙ СТОМАТИТ

•ФАРИНГИТ

•ШЕЙНЫЙ ЛИМФАДЕНИТ

Синдром Маршалла

•Periodic Fever
•Aphtousis stomatitis
•Pharingitis
•cervical Adenitis



• МОЖЕТ СОПРОВОЖДАТЬСЯ ОЗНОБОМ, СЛАБОСТЬЮ, ГОЛОВНОЙ БОЛЬЮ, БОЛЬЮ 
В СУСТАВАХ, БОЛЬЮ В ЖИВОТЕ

• ДЛИТЕЛЬНОСТЬ ЭПИЗОДА 3-6 ДНЕЙ (ТЕМПЕРАТУРА СНИЖАЕТСЯ БЕЗ ПРИМЕНЕНИЯ 
МЕДИЦИНСКИХ ПРЕПАРАТОВ)

• БЕССИМПТОМНЫЕ ИНТЕРВАЛЫ

   (2-12 НЕДЕЛЬ)
• ПРЕИМУЩЕСТВЕННАЯ МАНИФЕСТАЦИЯ 
   ЗАБОЛЕВАНИЯ В ДЕТСКОМ ВОЗРАСТЕ 
   (ДО 5 ЛЕТ)



ЭТИОЛОГИЯ

• НЕИЗВЕСТНА

• АКТИВАЦИЯ ЛАТЕНТНОЙ ВИРУСНОЙ ИНФЕКЦИИ

• АУТОИММУННЫЙ МЕХАНИЗМ

• СТРЕПТОКОККОВАЯ ИНФЕКЦИЯ

• РАССМАТРИВАЕТСЯ В ГРУППЕ НАСЛЕДСТВЕННЫХ ПЕРИОДИЧЕСКИХ ЛИХОРАДОК 
  (КОНКРЕТНЫЙ ГЕН НЕ ВЫЯВЛЕН, ПРИНАДЛЕЖНОСТЬ К ЭТОЙ ГРУППЕ НЕ     
ДОКАЗАНА)



РОЛЬ МИНДАЛИН В ГЕНЕЗЕ PFAPA-
СИНДРОМА

• ПРЕДПОЛОЖЕНИЯ

1) ВЫСТУПАЮТ ПЕРВИЧНЫМИ ЦЕНТРАМИ ИММУННОЙ 
ДИСРЕГУЛЯЦИИ

2) МИКРОБИОТА МИНДАЛИН СТАНОВИТСЯ ТРИГГЕРОМ ИММУННОЙ 
ДИСРЕГУЛЯЦИИ У ПРЕДРАСПОЛОЖЕННЫХ ИНДИВИДОВ

• В БОЛЬШИНСТВЕ СЛУЧАЕВ ПОСЛЕ ПРОВЕДЕНИЯ 
ТОНЗИЛЛЭКТОМИЮ ОТМЕЧАЕТСЯ ПОЛОЖИТЕЛЬНАЯ ДИНАМИКА В 
ЧАСТОТЕ АТАК И РАННИХ СРОКАХ ВЫЗДОРОВЛЕНИЯ



ДИАГНОСТИКА
• КРИТЕРИИ ДИАГНОЗА PFAPA-СИНДРОМА  (THOMAS ET AL., 1999) [5]:

    ‒  ПЕРИОДИЧЕСКАЯ ФЕБРИЛЬНАЯ ЛИХОРАДКА;
    ‒  НАЧАЛО ЗАБОЛЕВАНИЯ В РАННЕМ ВОЗРАСТЕ (ДО 5 ЛЕТ);
    ‒  СИМПТОМЫ ПОРАЖЕНИЯ РЕСПИРАТОРНОГО ТРАКТА ПРИ ОТСУТСТВИИ ИНФЕКЦИИ;
    ‒  АФТОЗНЫЙ СТОМАТИТ;
    ‒  ШЕЙНЫЙ ЛИМФАДЕНИТ;
    ‒  ФАРИНГИТ/ТОНЗИЛЛИТ;
    ‒  ИСКЛЮЧЕНА ЦИКЛИЧЕСКАЯ НЕЙТРОПЕНИЯ;
    ‒  НАЛИЧИЕ БЕССИМПТОМНЫХ ИНТЕРВАЛОВ;
    ‒  НОРМАЛЬНЫЙ РОСТ И РАЗВИТИЕ.

• БЫСТРЫЙ ОТВЕТ НА ГЛЮКОКОРТИКОСТЕРОИДЫ

• ПОВЫШЕНИЕ CRP И SAA ПО ВРЕМЯ ЭПИЗОДОВ

• ЛЕЙКОЦИТОЗ, ПОВЫШЕНИЕ СОЭ ВО ВРЕМЯ ЭПИЗОДОВ



Синдром 
Маршалла

Семейная 
средиземном

орская 
лихорадка

Гипер IgD Системные 
проявления 

ЮРА

Циклическая 
нейтропения

Тип 
наследования

АР АР Спорадичес-
кий

Спорадичес-
кий

Начало в 
возрасте <5 л.

Часто Редко Часто Часто Любой

Продолжи-
тельность 
лихорадочного 
эпизода

4-6 дней 2 дня 4-7 дней >30 дней 4-10 дней

Интервал между 
эпизодами 
лихорадки

3-6 недель Нет периодич-
ности

Нет периодич-
ности

Гектические 
свечи

2-3 недели

Дифференциально-диагностические признаки 
синдрома PFAPA и сходных заболеваний



Ассоцииро-
ванные 
симптомы

Афтозный 
стоматит, 
фарингит, 
аденит

Плевриты, 
перитониты с 
болями

Артралгия, 
боли в животе, 
диарея, 
спленомега-
лия, сыпь

Сыпь, 
генерализо-
ванная 
лимфадено-
патия, 
гепатосплено-
мегалия, 
артрит

Фарингит, 
афтозный 
стоматит, 
иногда 
бактериальные 
системные 
инфекции

Этнические/
географические 
особенности

Нет Средиземном
орье

Голландия, 
Дания

Нет Нет

Лейкоцитоз Так Нет Иногда Иногда Нет

Нейтропения Нет Нет Нет Нет Так
IgD (МЕ/мл) Норма, 

иногда  >100
Норма >100 Норма Норма

Последствия Нет Амилоидоз Нет Симметрич-
ный 
полиартрит

Терапия ГКС Колхицин ? НПВС, ГКС G-CSF



ЛЕЧЕНИЕ

• КОНСЕРВАТИВНОЕ:
1) НПВС
2) ГКС (ПРЕДНИЗОЛОН В ДОЗИРОВКЕ 1-2 МГ/КГ 

ВО ВРЕМЯ ЭПИЗОДОВ)

• ХИРУРГИЧЕСКОЕ :  ТОНЗИЛЛЭКТОМИЯ

(ЦЕЛЕСООБРАЗНО ПРИ РЕЗИСТЕНТНОСТИ К ТЕРАПИИ 
ГЛЮКОКОРТИКОСТЕРОИДАМИ)



ТОНЗИЛЛЭКТОМИЯ
• ПОЛНОЕ УДАЛЕНИЕ НЁБНОЙ МИНДАЛИНЫ ВМЕСТЕ С КАПСУЛОЙ

• ОДНА ИЗ ДРЕВНЕЙШИХ ОПЕРАЦИЙ

• ВПЕРВЫЕ ОПИСАНА КОРНЕЛИЕМ ЦЕЛЬСОМ В НАЧАЛЕ НАШЕЙ ЭРЫ

• ВЫСОКИЙ РИСК КРОВОТЕЧЕНИЯ В СВЯЗИ С РАСПОЛАГАЮЩИМИСЯ ВБЛИЗИ 
МИНДАЛИНЫ  КРУПНЫМИ АРТЕРИЯМИ:

1) ВНУТРЕННЯЯ СОННАЯ АРТЕРИЯ ОТСТОИТ ОТ ВЕРХНЕГО ПО-
ЛЮСА МИНДАЛИНЫ НА 2,8 СМ КЗАДИ, А НАРУЖНАЯ — НА 4,1 СМ.
2) ОТ НИЖНЕГО ПОЛЮСА МИНДАЛИНЫ ВНУТРЕННЯЯ СОННАЯ АРТЕРИЯ 
НАХОДИТСЯ НА РАССТОЯНИИ 1,1– 1,7 СМ, А НАРУЖНАЯ СОННАЯ АРТЕРИЯ НА 
2,3–3,3 СМ СООТВЕТСТВЕННО. 



ВИДЫ ТОНЗИЛЛЭКТОМИИ

• ТРАДИЦИОННАЯ

• С ИСПОЛЬЗОВАНИЕМ КОАГУЛЯЦИИ
С  ПОМОЩЬЮ ЛАЗЕРА

• С ПОМОЩЬЮ УЛЬТРАЗВУКА (ГАРМОНИЧЕСКИЙ СКАЛЬПЕЛЬ)
• РОБОТОТЕХНИЧЕСКИХ

С ИСПОЛЬЗОВАНИЕМ РАДИОЧАСТОТ

• С КОБЛЯЦИЕЙ

• С ИСПОЛЬЗОВАНИЕМ ДИАМЕТРИИ МОЛЕКУЛЯРНОГО РЕЗОНАНСА



ХИРУРГИЧЕСКИЕ 
ИНСТРУМЕНТЫ ДЛЯ 
ТРАДИЦИОННОЙ 
ТОНЗИЛЛЭКТОМИИ

1. Цапки 
2. Зажим Кохера
3. Скальпель
4. Щипцы окончатые
5. Ножницы
6. Ложка для выделения 

миндалин
7. Петля Бахона
8. Изогнутый распатор
9. Роторасширитель

10. Отсос



Местная анестезия
Вначале производится орошение слизистой оболочки 10% раствором лидокаина, либо 1% 
раствором дикаина.
Обязательно необходимо нанести анестетик на корень языка, чтобы ликвидировать рвотный 
рефлекс во время операции. Затем необходимо провести инфильтрационную анестезию с 
введением анестетика в подслизистое пространство. Чаще всего применяют 1% р-р новокаина, 
2% р-р лидокаина. Иногда применяют вместе с анестетиком 0,1% р-р адреналина с целью 
сужения сосудов и уменьшения кровопотери. 

Для правильного обезболивания используют определенные места введения препарата:
1) В точку, где соединяются передние и задние небные дужки.
2) В средний отдел миндалины.
3) В основание передней небной дужки.
4) В ткань задней дужки.

При проведении инфильтрационной анестезии необходимо руководствоваться следующими 
правилами:
1) Погружение иглы должно быть на 1 см в глубину тканей.
2) Необходимо вводить 2-3 мл в каждое место инъекции.
3) Начинать операцию не ранее 5 минут от проведения анестезии.



ХОД ОПЕРАЦИИ



•ПРИ ИСПОЛЬЗОВАНИИ МЕСТНОЙ АНЕСТЕЗИИ ПАЦИЕНТ НАХОДИТСЯ 
В ПОЛОЖЕНИИ СИДЯ, ПРИ ВЫПОЛНЕНИИ ОПЕРАЦИИ ПОД ОБЩИМ 
НАРКОЗОМ БОЛЬНОЙ ЛЕЖИТ НА СТОЛЕ С ЗАПРОКИНУТОЙ НАЗАД 
ГОЛОВОЙ.

•ПРОВОДИТСЯ НАДРЕЗ ТОЛЬКО СЛИЗИСТОЙ ОБОЛОЧКИ ВДОЛЬ КРАЯ 
НЕБНОЙ ДУЖКИ. ВАЖНО КОНТРОЛИРОВАТЬ ГЛУБИНУ РАЗРЕЗА, ОН 
НЕ ДОЛЖЕН БЫТЬ ПОВЕРХНОСТНЫМ И НЕ ВЫХОДИТЬ ЗА ПРЕДЕЛЫ 
СЛИЗИСТОЙ ОБОЛОЧКИ.

•ЧЕРЕЗ ПРОВЕДЕННЫЙ РАЗРЕЗ НЕОБХОДИМО ВВЕСТИ УЗКИЙ 
РАСПАТОР МЕЖДУ МИНДАЛИНОЙ И НЕБНОЙ ДУЖКОЙ 
НЕПОСРЕДСТВЕННО ЗА КАПСУЛУ МИНДАЛИНЫ.

•ЗАТЕМ НЕОБХОДИМО ОТСЕПАРОВАТЬ (ОТДЕЛИТЬ) ВЕРХНИЙ ПОЛЮС 
МИНДАЛИНЫ.



•СЛЕДУЮЩИЙ ЭТАП — ФИКСАЦИЯ СВОБОДНОГО КРАЯ 
МИНДАЛИНЫ ЗАЖИМОМ.

•ДЛЯ ДАЛЬНЕЙШЕЙ ОТСЕПАРОВКИ СРЕДНЕГО ОТДЕЛА МИНДАЛИНЫ 
НУЖНО НЕМНОГО (БЕЗ УСИЛИЯ) ПОДТЯНУТЬ СВОБОДНЫЙ КРАЙ 
МИНДАЛИНЫ, ФИКСИРОВАННЫЙ С ПОМОЩЬЮ ЗАЖИМА, ДЛЯ 
ОБЕСПЕЧЕНИЯ УДОБНОГО ДОСТУПА И НЕОБХОДИМОЙ 
ВИЗУАЛИЗАЦИИ.

•ПРОВОДИТСЯ ОТСЕЧЕНИЕ МИНДАЛИНЫ ОТ НЕБНО-ЯЗЫЧНОЙ И 
НЕБНО-ГЛОТОЧНОЙ ДУЖЕК.

•ОТСЕПАРОВКА СРЕДНЕЙ ЧАСТИ МИНДАЛИНЫ. ВАЖНО ПОМНИТЬ, 
ЧТО ПРИ ОТДЕЛЕНИИ МИНДАЛИНЫ ОТ ПОДЛЕЖАЩИХ ТКАНЕЙ 
НЕОБХОДИМО ПОСТОЯННО ПЕРЕХВАТЫВАТЬ ЗАЖИМОМ 
СВОБОДНУЮ ТКАНЬ МИНДАЛИНЫ БЛИЖЕ К КРАЮ ОТСЕЧЕНИЯ. 



• ПРИ ОТДЕЛЕНИИ НИЖНЕГО ПОЛЮСА МИНДАЛИНЫ ВАЖНО 
ПОМНИТЬ, ЧТО ЭТА ЧАСТЬ МИНДАЛИНЫ НЕ ИМЕЕТ КАПСУЛЫ И 
ОТСЕКАЕТСЯ С ПОМОЩЬЮ ПЕТЛИ. ДЛЯ ЭТОГО НЕОБХОДИМО 
МАКСИМАЛЬНО ОТВЕСТИ ТКАНЬ МИНДАЛИНЫ, ПРОПУСТИВ ЕЕ ЧЕРЕЗ 
ПЕТЛЮ. ТАКИМ ОБРАЗОМ, ОТСЕЧЕНИЕ МИНДАЛИН ПРОВОДИТСЯ 
ЕДИНЫМ БЛОКОМ, ВМЕСТЕ С КАПСУЛОЙ.

• СЛЕДУЮЩИЙ ЭТАП ОПЕРАЦИИ — ЭТО ОСМОТР ЛОЖА НА МЕСТЕ 
УДАЛЕННЫХ МИНДАЛИН. НЕОБХОДИМО ОПРЕДЕЛИТЬ, НЕТ ЛИ 
ОСТАВШИХСЯ УЧАСТКОВ МИНДАЛИН. ОЧЕНЬ ВАЖНО УДАЛИТЬ 
ИМЕННО ВСЮ ТКАНЬ, ЧТОБЫ ИЗБЕЖАТЬ РЕЦИДИВА ЗАБОЛЕВАНИЯ. 
ТАКЖЕ НУЖНО ОПРЕДЕЛИТЬ, НЕТ ЛИ КРОВОТОЧАЩИХ, ЗИЯЮЩИХ 
СОСУДОВ. ПРИ НЕОБХОДИМОСТИ ВАЖНО ПРОВЕСТИ ТЩАТЕЛЬНЫЙ 
ГЕМОСТАЗ (ОСТАНОВКУ КРОВОТЕЧЕНИЯ).

• ЗАВЕРШЕНИЕ ОПЕРАЦИИ ВОЗМОЖНО ТОЛЬКО ПРИ ПОЛНОЙ 
ОСТАНОВКЕ КРОВОТЕЧЕНИЯ.



СПАСИБО ЗА ВНИМАНИЕ


