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БОЛЕЗНЬ СТИЛЛА И БЕРЕМЕННОСТЬ: СОВРЕМЕННОЕ 
СОСТОЯНИЕ ПРОБЛЕМЫ

Системный ювенильный идиопатический артрит и болезнь Стилла взрослых в настоящее время рассматриваются как 
единое аутовоспалительное заболевание с полигенным характером наследования – болезнь Стилла (БС). Появление 
объединенных клинических рекомендаций Европейской антиревматической лиги (European Alliance of Associations for 
Rheumatology, EULAR) и Педиатрического общества ревматологов (PediatricRheumatologyEuropeanSociety, PreS) являют-
ся принципиальным изменением существующей доктрины, призванным устранить имеющийся разрыв между 
педиатрической и взрослой службами. Данные рекомендации представляют собой первое консолидированное мнение 
по диагностике и ведению детей и взрослых с БС. Однако вопросы репродукции при БС остаются крайне слабо 
освещенными. В попытке прояснить взаимосвязь БС и беременности по ключевым словам «болезнь Стилла», 
«ювенильный идиопатический артрит» «беременность», «акушерские осложнения», «перинатальные исходы» были 
проанализированы публикации, размещенные в базах данных PubMed, eLIBRARY, за 2010-2024 годы.
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STILL’S DISEASE AND PREGNANCY: CURRENT STATE OF THE PROBLEM

Systemic juvenile idiopathic arthritis and adult Still’s disease are currently considered as a single autoinflammatory disease with 
inherited polygenic pattern – Still’s disease (SD). The emerge of joint clinical guidelines of the European Anti-Rheumatism League 
(European Alliance of Associations for Rheumatology, EULAR) and Pediatric Rheumatology European Society (PreS) outlines a 
fundamental change in the existing doctrine, designed to eliminate the existing gap between the pediatric and adult services. 
These guidelines introduce the first consolidated opinion on the diagnosis and management of children and adults with SD. 
However, issues of reproduction with SD remain extremely poorly covered. Trying to clarify the link between BS and pregnancy, 
we researched publications indexed in PubMed and eLIBRARY databases for the period of 2010-2024 using the keywords "Still’s 
disease", "juvenile idiopathic arthritis", "pregnancy", "obstetric complications" and "perinatal outcomes".
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В конце XIX века Джордж Фредерик Стилл опи­
сал 22 ребенка с заболеванием, которое сейчас 

называется системным идиопатическим ювениль­
ным артритом (cИЮА) [1]. Значительно позже, в 
1971 году, Эриком Байвотерсом в идентификации 
болезни Стилла, развивающейся у взрослых (БСВ), 
была заложена общность континуума, согласно 
которому оба заболевания рассматривались как 
последовательная смена одного другим [2]. Воз­
растной порог в 16 лет, разделяющий эти два забо­
левания, был произвольно введен в первоначальном 
описании сЮИА, соответствующим возрасту, отде­
ляющему педиатрический этап оказания медицин­
ской помощи.

Эти два заболевания исторически были объеди­
нены схожей клинической картиной, включающей 
три ключевых симптома: рецидивирующую скачко­
образную лихорадку, кожную сыпь, артралгию и/

или артрит, а также высокий воспалительный ответ 
(значительное увеличение скорости оседания эри­
троцитов (СОЭ), С-реактивного белка (СРБ), числа 
нейтрофилов). Помимо перечисленного, симптома­
тика включает воспаление серозных оболочек, по­
вышение показателей печеночных проб и ферритина 
[3]. По данным крупного итальянского ретроспек­
тивного исследования [4], за последние 10 лет доля 
симптомов при БСВ составила: лихорадка (90,2%), 
артралгии (80,4%), кожная сыпь (75,6%), боль в 
горле (53,6%), артрит (51,2%), лимфаденопатия 
(48,7%), гепатоспленомегалия (41,4%), миалгия 
(21,9%), утомляемость (12%), диарея и рвота (9,7%), 
плевральный выпот (9,7%), перикардиальный выпот 
(4,8%) и боль в животе (2,4%).

Своевременная диагностика сЮИА/БСВ всегда 
представляла сложную задачу для клиницистов. На 
сегодняшний день не существует определенных ла­
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бораторных, гистологических или визуализирую­
щих признаков для диагностики БС, в связи с чем 
ситуация всегда требует исключения других воз­
можных причин – воспалительных, инфекционных 
и злокачественных заболеваний [5, 6]. Это приводит 
к задержке постановки диагноза и менее эффектив­
ному ведению пациентов, что потенциально повы­
шает риск развития угрожающих жизни осложне­
ний – фульминантного гепатита, миокардита, син­
дрома диссеминированного внутрисосудистого свер­
тывания (ДВС), синдрома активации макрофагов 
[7-9]. Помимо перечисленного, БС может «мими­
крировать» в рамках интерлейкин-1 зависимого 
варианта серонегативного ревматоидного артрита, 
палиндромного ревматизма, «перекреста» с анкило­
зирующим спондилитом и псоратическим артритом, 
ассоциации с другими иммуно-воспалительными 
заболеваниями – болезнью Крона, саркоидозом, 
синдромом VEXAS (vacuoles, E1 enzyme, X-linked, 
autoinflammatory, somatic), синдромом Шницлера, 
нейтрофильным уртикарным дерматозом [10].

Существующие классификационные/диагности­
ческие критерии для выявления пациентов с сЮ­
ИА/БСВ приведены в таблице. Несмотря на неко­
торые различия между этими критериями, все они 
относятся к характеристикам, упомянутым выше.

Прорывом в понимании сЮИА и БСВ стало 
выявление ключевой роли интерлейкинов-1 и -6 
(ИЛ-1, ИЛ-6) и повышенной продукции интерлей­
кина-18 (ИЛ-18), которая является вторичной по 
отношению к дисрегуляции врожденного иммуните­
та и повышению активности инфламмасом. Именно 
эти обстоятельства явились основанием для включе­
ния сЮИА и БСВ в спектр полигенных системных 
аутовоспалительных заболеваний [11, 12]. Помимо 
общности патогенетических механизмов, выявлено 
поразительное сходство в профилях экспрессии ге­
нов при сЮИА и БСВ [13].

Таким образом, в Европейских рекомендациях, 
провозглашенных совместно взрослым и детским 
ревматологическими сообществами (EULAR/PReS), 
предлагается обозначать заболевание одним наиме­
нованием «болезнь Стилла» (ранее – сЮИА и БСВ) 
[14]. Единые «зонтичные» принципы, помимо уни­
кального определения БС, включают стратегические 
и тактические подходы, единую цель лечения, ак­
центировано внимание врачей на тяжелом осложне­
нии – синдроме активации макрофагов.

БОЛЕЗНЬ СТИЛЛА ВЗРОСЛЫХ  
И БЕРЕМЕННОСТЬ

До сих пор мало что известно о взаимодействии 
между БСВ и беременностью. В настоящее время 
существует настоятельная потребность в надежных 
данных о траекториях и исходах беременности у 
женщин с воспалительными ревматическими забо­
леваниями. В такой ситуации, когда необходимо 
исследовать редкие исходы или редкие заболевания, 
требуются совместные подходы. Чтобы облегчить 
будущее исследовательское сотрудничество, рабочая 
группа EULAR определила базовый набор данных 

с минимальным количеством элементов, которые 
должны быть собраны регистрами беременности в 
ревматологии у женщин с любыми воспалительными 
ревматическими заболеваниями [15].

Известно, что начало БСВ, хотя и редко, может 
впервые отмечаться во время беременности. 
Plaçais L. с соавт. (2018) было выдвинуто предпо­
ложение, что дебютирующая во время беременности 
БСВ, по-видимому, является специфическим подви­
дом заболевания с системным течением, вспышками 
в первом и втором триместрах, акушерскими ослож­
нениями, такими как недоношенность и задержка 
внутриутробного развития [16]. Одним из фактором 
риска развития БСВ во время беременности может 
являться повышенный уровень ИЛ-18 в сыворотке 
[17].

В университетской клинике внутренних болезней 
Круа-Русс (Лион, Франция) наблюдение за 10 бе­
ременностями у 8 женщин с БСВ позволило авторам 
выделить два варианта заболевания. В первом ва­
рианте дебют БСВ во время беременности происхо­
дит, в основном, в первом или втором триместрах и 
может быть причиной акушерских осложнений. 
Второй вариант наблюдается у пациенток с извест­
ной БСВ, при котором второй триместр беременно­
сти и послеродовой период являются периодами 
наибольшего риска всплеска активности заболева­
ния [18].

В 2021 году Peters A. с соавт. [19] представили 
сообщение о впервые возникшей БСВ в третьем 
триместре беременности, которая проявилась как 
синдром активации макрофагов. У ранее здоровой 
26-летней женщины на 35-й неделе беременности 
появились следующие симптомы – лихорадка, та­
хикардия и гипотензия. После родов отмечалась 
усиливающаяся гипотензия и лихорадка, несмотря 
на интенсивную терапию с применением жидкости 
и антибиотиков; развилась прогрессирующая гипок­
семия, требующая до 60% Fio2, с двусторонним 
преобладанием помутнения верхних долей, выяв­
ленным по результатам компьютерной томографии 
грудной клетки. Изменения лабораторных показа­
телей свидетельствовали об анемии, тромбоцитопе­
нии, низком уровне фибриногена, повышенном 
уровне ферритина и повышении уровня печеночных 
ферментов. В контексте проявления БСВ в третьем 
триместре беременности синдром активации макро­
фагов может имитировать или вызывать беспокой­
ство по поводу гемолиза, повышенного уровня пе­
ченочных ферментов, синдрома низкого уровня 
тромбоцитов и других критических акушерских 
осложнений, таких как HELLP-синдром, атипичный 
гемолитико-уреический синдром, тромботическая 
микроангиопатия.

Японскими специалистами был описан случай 
обострения БСВ в третьем триместре беременности, 
который потребовал проведения сложной диффе­
ренциальной диагностики с HELLP синдромом и 
острой жировой дистрофией печени у беременных. 
У 38-летней женщины с полной ремиссией БСВ без 
медикаментозного лечения были выявлены наруше­
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Таблица
Диагностические/классификационные критерии сЮИА/БСВ

Table
Diagnostic/classification criteria for sJIA/ESV

Набор 

критериев

ILAR CARRA PRINTO M. Yamaguchi с соавт. B. Fautrel с соавт.

Ссылка
RE. Petty et al., 2001  

[49]

EM. Dewitt et al., 

2012 [50]

A. Martini et al., 2019 

[51]

M. Yamaguchi et al., 1992 

[52]

B. Fautrel et al., 2002  

[53]

Подтип болезни 

Стилла
сЮИА сЮИА сЮИА БСВ БСВ

Критерии

1. Возраст 6 недель). 

3. Лихорадка  

(>2 недель). 

4. Сыпь.* 

5. Лимфаденопатия. 

6. Гепатомегалия/

спленомегалия. 

7. Серозит

1. Возраст 1 неделя). 

3. Лихорадка  

(≥ 2 недель). 

4. Сыпь.* 

5. Генерализованная 

лимфаденопатия. 

6. Гепатомегалия 

или спленомегалия. 

7. Серозит 

(перикардит, 

плеврит, и/или 

перитонит)

1. Возраст 2 недели). 

3. Сыпь.* 

4. Артрит. 

5. Лимфаденопатия/

гепатомегалия/

спленомегалия. 

6. Артралгия  

(> 2 недель). 

7. Нейтрофильный 

лейкоцитоз

«Большие» критерии: 

1. Лихорадка ≥ 39°C 

длительностью ≥ 1 недели. 

2. Артралгия > 2 недель. 

3. Типичная кожная сыпь.* 

4. Лейкоцитоз ≥ 10×109/л и 

гранулоциты ≥ 80%. 

«Малые» критерии: 

5. Фарингит или боль в 

горле. 

6. Лимфаденопатия и/или 

спленомегалия. 

7. Повышение уровня 

печеночных трансаминаз. 

8. Отсутствие аутоантител 

(АНФ, РФ). 

Критерии исключения – 

отсутствуют**

«Большие» критерии: 

1. Скачкообразная 

лихорадка ≥ 39°C. 

2. Артралгия. 

3. Преходящая эритема. 

4. Фарингит. 5. Гранулоциты 

≥ 80%. 

6. Гликозилированный 

ферритин ≤ 20%. 

«Малые» критерии: 

7. Типичная кожная  

сыпь.* 

8. Лейкоцитоз ≥ 10×109/л

Пороговое 

значение

Признаки 1-3 плюс, 

как минимум, один  

из остальных 

признаков

Признаки 1-3 плюс, 

как минимум, один 

из остальных 

признаков

Признаки 1-4 или 

Признаки 1-2 плюс 

один из 3-4 плюс  

один из 5-7

Не менее пяти критериев, 

включая не менее двух 

«больших» при отсутствии 

критериев исключения

Не менее четырех 

«больших» критериев или 

не менее трех «больших»  

и два «малых» критериев

Чувствительность 

[15]

93,1% 91,1% 98,2%

96,3%, Модифицированные 

критерии (при повышении 

ферритина выше нормы) - 

87%

87.0%

Специфичность 

[15]

- - -

98,2%, Модифицированные 

критерии (при повышении 

ферритина выше нормы) – 

97,1%

97.8%

Примечание: * – типичная кожная сыпь: макулопапулезная, незудящая, лососево-розовая сыпь; АНФ – антинуклеарный 
фактор; РФ – ревматоидный фактор; ** – отсутствие инфекции (особенно сепсиса и инфекции вируса Эпштейна-Барр); 
отсутствие злокачественных заболеваний (особенно лимфом); отсутствие воспалительных заболеваний (особенно узелкового 
полиартериита).
Note: * – typical skin rash: maculopapular, non-pruritic, salmon-pink rash; ANF – antinuclear factor; RF – rheumatoid factor; ** – no 
infection (especially sepsis and Epstein-Barr virus infection); no malignant diseases (especially lymphomas); no inflammatory diseases 
(especially polyarteritis nodosa).

ния функции печени, низкое количество тромбоци­
тов, умеренная лихорадка, боли в животе, сплено­
мегалия и повышенный уровень ферритина и ИЛ-18 
на 30-й неделе беременности. С учетом того, что 
лабораторные данные и результаты физического 
обследования предполагали наличие синдрома 
HELLP или жировой дистрофии печени при бере­
менности, рассматривалась возможность прерыва­
ния беременности. Учитывая некоторые специфиче­
ские признаки и имеющуюся в анамнезе БСВ, 
ревматологи диагностировали рецидив заболевания 
и начали системную глюкокортикоидную (ГК) тера­

пию. В клиническом течении заболевания произо­
шло три эпизода обострения, дважды в третьем 
триместре и один раз в послеродовом периоде; 
дважды потребовалась ГК пульс-терапия. В конеч­
ном итоге родился здоровый ребенок на 36-й неделе 
беременности через естественные родовые пути [20]. 
Авторы сделали вывод, что такие признаки как 
лихорадка, спленомегалия, повышенный уровень 
ферритина и ИЛ-18 могут быть полезными для 
дифференциальной диагностики с HELLP синдро­
мом и острой жировой дистрофией печени в третьем 
триместре беременности.
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В отечественной литературе имеется описание 
клинического случая беременности у женщины с 
диагностированной ранее БСВ без каких-либо аку­
шерских и неонатальных осложнений на фоне те­
рапии ГК, НПВП, антикоагулянтами [21]. Описан 
абсолютно уникальный случай успешного ведения 
беременности, сопровождавшейся дебютом БСВ в 
первом триместре, и проведением лекарственной 
десенсибилизации по поводу гиперчувствительной 
лекарственной реакции на применение блокатора 
ИЛ-1 (анакинра) [22]. Применение блокаторов 
ИЛ-1 (анакинра, канакинумаб), противопоказан­
ных во время беременности, проводится исключи­
тельно в тех случаях, когда польза лечения переве­
шивает возможный риск. Данные о применении 
блокаторов ИЛ-1 во время беременности постепен­
но накапливаются и остаются дискуссионным во­
просом. В первом систематическом обзоре, вклю­
чавшем анализ 88 случаев применения блокаторов 
ИЛ-1 во время беременности, сделан осторожный 
вывод об относительной безопасности такой страте­
гии [23].

Сосуществование тромботической микроангиопа­
тии и БСВ у взрослых встречается крайне редко. 
Появляется все больше свидетельств того, что эта 
связь может быть чем-то большим, чем просто со­
впадением [24, 25]. В литературе описаны 15 слу­
чаев сочетания БСВ с тромботической микроангио­
патией. Средний возраст начала БСВ в этих случа­
ях составлял 31,60 лет, а интервал между диагнозом 
БСВ и началом тромботической микроангиопатии 
составлял от 3  дней до 17  лет, при соотношении 
женщин и мужчин 2  :  1. Более чем у половины 
пациентов имела место тромботическая микроанги­
опатия в течение первых 6 месяцев после постанов­
ки диагноза БСВ. Одиннадцать из 15 (73%) паци­
ентов лечились плазмаферезом в дополнение к 
глюкокортикоидной терапии: у восьми из 11 (73%) 
была полная ремиссия, у трех других были посто­
янные нарушения зрения и/или ишемия пальцев. 
Из четырех пациентов, которых не лечили плазма­
ферезом, двое умерли, у одного развилась терми­
нальная стадия почечной недостаточности и у одно­
го была полная ремиссия [26].

Тромботическая тромбоцитопеническая пурпура 
является редким осложнением, возникающим в ре­
зультате БСВ. Тромботическая тромбоцитопениче­
ская пурпура представляет собой редкий и тяжелый 
геморрагический синдром, характеризующийся 
тромбоцитопенией, микроангиопатической гемоли­
тической анемией и микрососудистой окклюзией, 
обусловленной дефицитом ADAMTS-13-дезинте­
грарина и металлопротеиназы с мотивом тром­
боспондина 1-го типа, члена 13, который отвечает 
за расщепление белка фактора Виллебранда [27]. В 
литературе описано всего около 20 случаев тромбо­
тической тромбоцитопенической пурпуры, ослож­
ненной БСВ [28, 29]. Основой лечения при тромбо­
тической тромбоцитопенической пурпуре является 
проведение плазмообмена [30]. При этом с успехом 
использовались другие препараты, такие как корти­

костероиды, внутривенный иммуноглобулин, азати­
оприн, циклофосфамид и ритуксимаб.

Случаи, когда БСВ впервые возникает во время 
беременности, редки, и не было сообщений о нача­
ле лечения тоцилизумабом при БСВ во время бере­
менности. Хотя безопасность лечения тоцилизума­
бом во время беременности не установлена, оно 
может быть эффективным против тяжелого БСВ, 
который развивается во время беременности [31].

Болезнь Стилла, возникающая у взрослых, яв­
ляется редким системным воспалительным заболе­
ванием, которое характеризуется различной степе­
нью поражения печени. Adiyaman S. et al. [30] со­
общили о случае острого повреждения печени у 
23-летней пациентки с БСВ, которая поступила в 
отделение неотложной помощи с высокой темпера­
турой и болью в горле. Через несколько дней после 
лечения антибиотиками и противовирусными сред­
ствами первоначальные симптомы купировались, но 
появилась желтуха и, по данным лабораторных 
анализов, у нее диагностировали острое поврежде­
ние печени, связанное с БСВ. Пациентка ответила 
на иммуносупрессивное лечение значительным кли­
ническим улучшением.

Ott S. et al. [32] описали первый зарегистриро­
ванный случай болезни БСВ, при котором печеноч­
ная недостаточность развилась, когда другие сим­
птомы этого заболевания хорошо контролировались 
лечением кортикостероидами. 25-летняя женщина 
была госпитализирована с острой печеночной недо­
статочностью через 2 года после появления симпто­
мов заболевания (артрит, лихорадка, боль в горле). 
Перед поступлением она лечилась преднизолоном в 
течение 2 месяцев. Диагноз БСВ был поставлен в 
соответствии с общепринятыми критериями. Все 
другие причины печеночной недостаточности были 
исключены. На фоне терапии урсодезоксихолевой 
кислотой отмечено медленное улучшение.

Тяжелый гепатит и очень высокий уровень фер­
ритина могут быть единственным проявлением ак­
тивности заболевания при БСВ; поэтому рекоменду­
ется контролировать печеночные ферменты и уровни 
ферритина даже после устранения клинических сим­
птомов БСВ. Своевременное начало приема цикло­
спорина может улучшить функцию печени и предот­
вратить прогрессирование печеночной недостаточно­
сти [33]. В то же время, поражение печени в каче­
стве начального и единственного проявления может 
быть симптомом рецидива БСВ. Диагноз БСВ сле­
дует рассматривать в случае неразрешимого повреж­
дения печени после исключения общей этиологии 
заболеваний печени. Биопсия печени может быть 
полезна для дифференциальной диагностики по­
вреждения печени, связанного с БСВ [34].

БСВ может приводить к опасным для жизни 
осложнениям, а именно синдрому активации макро­
фагов, диссеминированной внутрисосудистой коагу­
лопатии, тромботической тромбоцитопенической 
пурпуре, диффузному альвеолярному кровоизлия­
нию и легочной артериальной гипертензии [35]. 
Синдром активации макрофагов (САМ) регистри­
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руется примерно у 15% пациентов с БСВ, и он 
считается наиболее тяжелым осложнением заболе­
вания, характеризующимся высоким уровнем смерт­
ности [36, 37].

Кроме того, характерные суставные симптомы 
болезни Стилла у взрослых могут быть умеренными 
и/или отсроченными, и может возникнуть пораже­
ние легких с тяжелой гипоксемией. Клиницисты 
должны учитывать этот диагноз при обследовании 
беременной пациентки с необъяснимой лихорадкой 
и полиорганной дисфункцией [38].

Даже несмотря на то, что прогноз при БСВ счи­
тается благоприятным, результаты многих исследо­
ваний и представленных случаев показывают, что 
это заболевание является тревожным состоянием, 
требующим немедленного вмешательства. Иногда 
БСВ может быстро ухудшаться с опасными для 
жизни осложнениями и последствиями.

СИСТЕМНЫЙ ЮВЕНИЛЬНЫЙ 
ИДИОПАТИЧЕСКИЙ АРТРИТ  

И БЕРЕМЕННОСТЬ
В многоцентровом проспективном исследовании, 

проведенном в Норвегии, изучали активность забо­
левания ювенильным идиопатическим артритом 
(ЮИА) во время беременности и после ее заверше­
ния. Исследование включало 135 беременностей у 
114  женщин с ЮИА. Было установлено, что у 
женщин с ЮИА активность заболевания была самой 
высокой через 6  недель после родов, но в целом 
низкой и стабильной в период от планирования 
беременности до одного года после родов [39].

В другом многоцентровом ретроспективном ис­
следовании наблюдались 16  пациенток с ЮИА (в 
клиниках Испании и Италии), у которых было 
22  беременности за период с 2010 по 2018  год. 
Активность заболевания, обострения и медикамен­
тозная терапия регистрировались до зачатия, в те­
чение каждого триместра и в послеродовом периоде. 
Девятнадцать (95%) беременностей начались в пе­
риод стабильной ремиссии заболевания. Из 22 бе­
ременностей, 20 закончились живорождением 
(90,9%). Самопроизвольных выкидышей не было, в 
двух случаях было выполнено добровольное преры­
вание беременности. Все случаи обострения заболе­
вания во время беременности и 75% случаев обо­
стрения в послеродовом периоде наблюдались у 
пациенток, которые самостоятельно отменили про­
тиворевматические и биологические препараты в 
начале беременности. Преждевременные роды про­
изошли в 20% случаев; у всех этих пациенток отме­
чено обострение заболевания во время беременности 
[40].

В ретроспективном когортном исследовании, 
проведенном итальянскими специалистами, была 
продемонстрирована модуляция активности заболе­
вания во время беременности и в течение года после 
родов, а также материнские и неонатальные исходы 
у женщин с ЮИА. Скорректированные уровни 
DAS28-СРБ оставались стабильными с момента 
зачатия в течение первого триместра, но значитель­

но увеличились во втором и незначительно снизи­
лись в третьем. В послеродовом периоде скорректи­
рованная активность заболевания достигла макси­
мума через 3  месяца после родов, стабилизирова­
лась через 6 месяцев и снизилась через один год, 
хотя и незначительно. Количество биологических 
препаратов и продолжительность гестационного воз­
действия биологических препаратов значительно 
предсказывали заболеваемость во время беременно­
сти. В частности, у женщин с ЮИА была более 
высокая вероятность преждевременных родов по 
сравнению со здоровыми и больными контрольной 
группой. С поправкой на грудное вскармливание и 
показатель DAS28-СРБ в третьем триместре воздей­
ствие биологических препаратов после зачатия было 
обратно пропорционально активности заболевания 
в послеродовой период: чем дольше пациентка про­
должала лечение, тем ниже вероятность неблагопри­
ятного исхода беременности [41].

НЕОНАТАЛЬНЫЕ ИСХОДЫ  
ПРИ БОЛЕЗНИ СТИЛЛА У МАТЕРИ

Неонатальные исходы и осложнения у новоро­
жденных от матерей с БСВ представляют несомнен­
ный интерес. Так, по данным национального реги­
стра в Новом Южном Уэльсе (Австралия) за пери­
од с 2000 по 2010  гг. у 601659 женщин родилось 
941496 детей; из этого количества родов 78 родов 
можно отнести к 50 женщинам с ЮИА. По сравне­
нию с другими младенцами, у новорожденных от 
матерей с ЮИА не было повышенного риска быть 
маловесными для своего гестационного возраста, 
повышенной потребности в интенсивной терапии, 
иметь низкий балл по шкале Апгар на 5-й минуте 
или тяжелую неонатальную заболеваемость. Таким 
образом, по данным этого исследования, у младен­
цев женщин с ЮИА не было повышенного риска 
неблагоприятных неонатальных исходов [38].

В 2022 году Watanabe Е. et al. [5] сообщили о 
случае БСВ, который развился во время беремен­
ности, а у ребенка был выявлен неонатальный ге­
мофагоцитарный лимфогистиоцитоз (ГЛГ), что при­
вело к тяжелой печеночной недостаточности. 
Неонатальный ГЛГ также является редким, но по­
тенциально смертельным заболеванием. Связь меж­
ду БСВ во время беременности и неонатальной ГЛГ 
в настоящее время остается неясной. Неонатальный 
ГЛГ является одной из причин острой печеночной 
недостаточности у новорожденных, которая часто 
требует срочной трансплантации печени. 
Клиническое течение у матери было достаточно 
тяжелым и рефрактерным, что потребовало биоло­
гической терапии в дополнение к высоким дозам 
кортикостероидов и иммунодепрессантов. Кроме 
того, тяжелое состояние новорожденного с ГЛГ и 
острой печеночной недостаточностью потребовало 
интенсивной терапии с применением ГК и внутри­
венного введения иммуноглобулина и, в конечном 
счете, трансплантации печени. Демонстрация этого 
случая свидетельствует о том, что врачи неонатоло­
ги и педиатры должны быть осведомлены о риске 
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того, что мать с БСВ может родить ребенка с нео­
натальным ГЛГ и потенциально острой печеночной 
недостаточностью.

По данным исследования J. Chen [38], проана­
лизировавшего 78  беременностей у 50  женщин с 
ЮИА, отмечена высокая частота родоразрешения с 
помощью кесарева сечения (40,5%), а также с помо­
щью инструментальных методов (17%). По сравне­
нию с другими женщинами, у беременных с ЮИА 
были значительно более высокие показатели преэ­
клампсии, послеродовых кровотечений и тяжелой 
материнской заболеваемости.

ЛЕЧЕНИЕ БС У БЕРЕМЕННЫХ ЖЕНЩИН
Лечение БСВ заключается в назначении проти­

вовоспалительных препаратов. Нестероидные про­
тивовоспалительные препараты имеют ограничен­
ную эффективность, и обычно требуется кортико­
стероидная терапия и модифицирующие заболева­
ние противоревматические препараты. Недавние 
достижения выявили ключевую роль провоспали­
тельных цитокинов, таких как фактор некроза 
опухоли-α (TNF-α), интерлейкин (IL)-1, IL-6, IL-8 
и IL-18, в патогенезе заболевания, что привело к 
разработке новых таргетных методов лечения, на­
правленных на оптимальный контроль заболевания 
[43, 44]. Биологическая терапия, включающая ин­
гибиторы IL-1, IL-6, IL-18 и IL-17, а также ингиби­
торы TNFα или Janus-киназы, назначается пациен­
там, которые не реагируют на кортикостероиды или 
достигают неадекватного ответа [45].

Из-за редкости заболевания существует очень 
ограниченное количество клинических исследова­
ний, оценивающих стратегии ведения БСВ. Текущая 
парадигма лечения БСВ включает в себя нестероид­
ные противовоспалительные препараты и глюкокор­
тикоиды на начальном этапе, обычные синтетиче­
ские противоревматические препараты, модифици­
рующие заболевание, у невосприимчивых к стерои­
дам пациентов, и биологические препараты у паци­
ентов, устойчивых к традиционному лечению. 
Опубликовано лишь несколько рекомендаций для 
конкретных стран по ведению БСВ, и по-прежнему 
отсутствует подход «лечение-цель», который ранее 
рекомендовался для системного ювенильного идио­
патического артрита. Канакинумаб является един­
ственным биологическим препаратом, одобренным 
FDA для лечения БСВ [6].

Основа терапии эволюционировала от традици­
онного применения кортикостероидов и перораль­
ных иммунодепрессантов к новым целевым методам 
лечения с использованием биологических агентов. 
Следует отметить, что данные, касающиеся профи­
лактического лечения, противоречивы и не допуска­
ют рекомендаций для беременных женщин [18]. 
Лечение манифестации БСВ во время беременности 

всегда включало преднизолон в дозе 0,5-1  мг/кг 
массы тела. Безопасность кортикостероидов была 
установлена для обычных доз, но их эффект при 
более высоких дозировках остается неясным. В тех 
ситуациях, когда возникает необходимость в корти­
костероидах, требуется многопрофильная эксперти­
за. В некоторых случаях к лечению добавляются 
внутривенные иммуноглобулины, но их влияние на 
результат не может быть четко определено. Несмотря 
на то, что в ряде случаев используются НПВП, они 
не рекомендуются во время беременности, особенно 
после 24-й недели [18, 43]. Таким образом, для 
пациенток с БСВ необходим тщательный междис­
циплинарный мониторинг со стороны ревматолога 
и акушера до, во время и после окончания беремен­
ности.

Болезнь Стилла у взрослых редко приводит к 
летальному исходу из-за поражения внутренних 
органов или диссеминированного внутрисосудистого 
свертывания (ДВС) крови [44, 45]. В то же время, 
в литературе описаны клинические случаи развития 
ДВС синдрома у больных с БСВ. Некоторые специ­
алисты полагают, что применение нестероидных 
противовоспалительных препаратов может вызвать 
ДВС синдром у пациентов с БСВ и предлагают 
врачам рассмотреть возможность развития ДВС 
синдрома как осложнения БСВ. В связи с этим, 
рекомендуется назначать терапию преднизолоном 
на ранних стадиях заболевания [45].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Практикующим врачам акушерам-гинекологам 
мало что известно о взаимодействии между болез­
нью Стилла и беременностью, а также потенциаль­
ных рисках осложнений как со стороны матери, так 
и плода. Как показали результаты проведенного 
нами обзора, у беременных с болезнью Стилла от­
мечаются более высокие показатели преждевремен­
ных родов, преэклампсии, послеродовых кровотече­
ний и тяжелой материнской заболеваемости. Мы 
считаем крайне важным предоставлять информацию 
для врачей акушеров-гинекологов о редких экстра­
генитальных заболеваниях, к которым, несомненно, 
относится болезнь Стилла. Наблюдение и курация 
пациенток с этим заболеванием во время беремен­
ности и послеродовом периоде должно осущест­
вляться совместно врачами терапевтами, ревматоло­
гами и акушерами-гинекологами.
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