
С О В P E М Е Н Н А Я  Р Е В М А Т О Л О Г И Я  № 4 ’ 2 1

О Р И Г И Н А Л Ь Н Ы Е  И С С Л Е Д О В А Н И Я  /  O R I G I N A L  I N V E S T I G A T I O N S

24Современная ревматология. 2021;15(4):24–30

Цель исследования – оценить частоту назначения, эффективность и переносимость терапии генно-инженерными биологически-

ми препаратами (ГИБП) у пациентов с основными моногенными аутовоспалительными заболеваниями (мАВЗ) по данным феде-

рального ревматологического центра.

Пациенты и методы. С 2008 по 2020 г. в исследование включено 158 пациентов с мАВЗ, 53 из которых назначены ГИБП: 12 боль-

ным с семейной средиземноморской лихорадкой (Familial Mediterranean Fever, FMF); 26 – с криопирин-ассоциированными периоди-

ческими синдромами (Сryopyrin-Аssociated Periodic Syndromes, CAPS), в том числе 21 пациенту с синдромом Макла–Уэльса

(Muckle-Wells Syndrome, MWS) и 5 – с хроническим младенческим нервно-кожно-артикулярным синдромом / хроническим младен-

ческим мультисистемным воспалительным заболеванием (Chronic Infantile Onset Neurologic Cutaneous Articular / Neonatal Onset

Multisystem Inflammatory Disease, CINCA/NOMID), а также 12 – с периодическим синдромом, ассоциированным с рецептором фа-

ктора некроза опухоли – ФНО (Tumor necrosis factor Receptor-Associated Periodic Fever Syndrome, TRAPS) и 3 – с гипер-IgD-синдро-

мом / дефицитом мевалонаткиназы (Hyper-Immunoglobulinemia D-syndrome, HIDS/MKD). Среди этих пациентов было 25 лиц

мужского и 28 лиц женского пола в возрасте от 1,5 до 44 лет, 45 детей (до 18 лет) и 8 взрослых. Ингибиторы интерлейкина 

1 (иИЛ1) назначали в соответствии со следующей схемой: канакинумаб – подкожно в дозе 2–5 мг/кг, или 150 мг на введение, ка-

ждые 4–8 нед, анакинру – подкожно 1–5 мг/кг, или 100 мг/сут, ежедневно. Этанерцепт (ЭТЦ) вводили подкожно в дозе 0,4–

0,8 мг/кг 1–2 раза в неделю, адалимумаб (АДА) – подкожно 20–40 мг 1 раз в 2 нед. Тоцилизумаб (ТЦЗ) назначали внутривенно в

дозе 8–12 мг/кг 1 раз в 2–4 нед. Длительность заболевания на момент начала лечения варьировалась от 1 года до 44 лет. Продол-

жительность терапии ГИБП у больных с мАВЗ составила от 1 мес до 12 лет. 

Результаты и обсуждение. Из 158 пациентов с мАВЗ у 53 (33,5%) в лечении использовались ГИБП: чаще – у пациентов с CAPS

(56,6%), реже – с TRAPS (26,4%), FMF (28,3%) и HIDS/MKD (5,7%). Среди биологических препаратов наиболее часто назнача-

лись иИЛ1 (90,6%): канакинумаб (у 38 пациентов) и анакинра (у 10), в основном их применяли у пациентов с CAPS, у 2/3 больных

с TRAPS, HIDS/MKD и колхицинрезистентной FMF. Уже в первые дни лечения иИЛ1 у всех пациентов с мАВЗ отмечено стати-

стически значимое клиническое улучшение: нормализация самочувствия, эмоциональный подъем, купирование лихорадки, исчезно-

вение сыпи, уменьшение выраженности лимфаденопатии и гепатоспленомегалии, купирование или значительная положительная

динамика глазных симптомов, субъективное улучшение слуха и аудиограммы (при динамическом контроле у пациентов с CAPS),

снижение уровня острофазовых маркеров (во всех наблюдениях). У 7 пациентов с CAPS, получавших анакинру, после достижения

положительного ответа проведено переключение на канакинумаб с сохранением полной эффективности терапии. Реже использо-

вались ТЦЗ (у 7 пациентов) и ингибиторы фактора некроза опухоли α (иФНОα) – АДА (у 3), ЭТЦ (у 4). Последние чаще назнача-

ли больным FMF с полным ответом на лечение. Переносимость терапии ГИБП была удовлетворительной у всех пациентов.

Заключение. В настоящее время иИЛ1 являются препаратами первой линии терапии среди биологических препаратов при мАВЗ,

особенно у пациентов с CAPS. При их неэффективности или непереносимости в определенных ситуациях также могут использо-

ваться альтернативные ГИБП (иФНОα и иИЛ6), однако этот вопрос нуждается в дальнейшем изучении.
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В основе аутовоспалительных заболеваний (АВЗ) лежит

системное асептическое воспаление, связанное с активаци-

ей врожденного иммунитета. Генетический дефект запуска-

ет процесс ускоренного (неадекватно реальным потребно-

стям защиты макроорганизма) формирования супрамоле-

кулярного белкового комплекса (инфламмасомы), приво-

дит к избыточной продукции интерлейкина (ИЛ) 1β [1, 2].

ИЛ1β относится к семейству провоспалительных цитоки-

нов и играет ключевую роль в развитии системного воспа-

лительного процесса [3, 4]. Данные патогенетические меха-

низмы и клинико-лабораторные проявления характерны

преимущественно для отдельных заболеваний из большой

группы моногенных АВЗ (мАВЗ) – инфламмасомопатий, к

которым относятся семейная средиземноморская лихорад-

ка (Familial Mediterranean Fever, FMF), криопирин-ассоци-

ированные периодические синдромы (Сryopyrin-Аssociated

Periodic Syndromes, CAPS), периодический синдром, ассо-

циированный с рецептором фактора некроза опуходи –

ФНО (Tumor necrosis factor Receptor-Associated Periodic 

Fever Syndrome, TRAPS), гипер-IgD-синдром / мевалонат-

киназы (Hyper-Immunoglobulinemia D-syndrome, HIDS/

MKD).

Подходы к лечению мАВЗ в последнее десятилетие пре-

терпели существенные изменения. Прорывом в терапии та-

ких пациентов стало применение генно-инженерных био-

логических препаратов (ГИБП), в частности ингибиторов

ИЛ1 (иИЛ1), что было продиктовано патогенетическими

механизмами болезней, в основе развития которых лежит

избыточная продукция одного из мощных провоспалитель-

ных цитокинов – ИЛ1β [5–16]. 

Несмотря на уже накопленный мировой опыт терапии

АВЗ, многие ее аспекты, особенно применение ГИБП, не

стандартизированы и требуют дальнейшего изучения. 

В ФГБНУ «Научно-исследовательский институт ревмато-

логии им. В.А. Насоновой» также проводится лечение

ГИБП пациентов с мАВЗ (CAPS, TRAPS, FMF, HIDS). 

Цель исследования – оценить частоту назначения, эф-

фективность и переносимость терапии ГИБП у пациентов с

основными мАВЗ по данным федерального ревматологиче-

ского центра.

Пациенты и методы. С 2008 по 2020 г. в исследование

было включено 158 пациентов с мАВЗ, среди которых 53

были назначены ГИБП: 12 – с FMF, 26 – с CAPS (21 – с

MWS и 5 – с CINCA/NOMID), 12 – с TRAPS и 3 – с HIDS.

Характеристика больных представлена в табл. 1. Среди

больных было 25 пациентов мужского и 28 женского пола в

возрасте от 1,5 до 44 лет, 45 детей (до 18 лет) и 8 взрослых.

Использовали следующую схему терапии иИЛ1: канакину-

маб вводили подкожно в дозе 2–5 мг/кг, или 150 мг на вве-

дение, каждые 4 или 8 нед, анакинру – подкожно 1–5 мг/кг,

или 100 мг/сут, ежедневно. Этанерцепт (ЭТЦ) вводили под-

кожно в дозе 0,4–0,8 мг/кг 1–2 раза в неделю, адалимумаб

(АДА) – подкожно 20–40 мг 1 раз в 2 нед. Тоцилизумаб

(ТЦЗ) назначали внутривенно в дозе 8–12 мг/кг 1 раз в 2–

4 нед. Длительность заболевания на момент начала лечения

варьировалась от 1 года до 44 лет. Продолжительность тера-

пии ГИБП у больных с АВЗ составила от 1 мес до 12 лет.

Результаты. Из 158 пациентов с мАВЗ 53 (33,5%) полу-

чали лечение ГИБП. До их назначения у большинства боль-

ных имелись воспалительные проявления (табл. 2), среди

которых преобладали лихорадка и кожные высыпания, сус-

тавные симптомы (артралгии или артриты – у 79,2%). Пора-

жение органов зрения выявлено почти у половины больных

в виде конъюнктивита и/или увеита, кератопатии (преиму-

С О В P E М Е Н Н А Я  Р Е В М А Т О Л О Г И Я  № 4 ’ 2 1

О Р И Г И Н А Л Ь Н Ы Е  И С С Л Е Д О В А Н И Я  /  O R I G I N A L  I N V E S T I G A T I O N S

25 Современная ревматология. 2021;15(4):24–30

Patients and methods. From 2008 to 2020 years, 158 patients with mAID were included in the study, 53 of whom were prescribed bDMARDs: 12

patients had Familial Mediterranean Fever (FMF); 26 – Cryopyrin-Associated Periodic Syndromes (CAPS), including 21 patients with Muckle-

Wells Syndrome (MWS) and 5 – with Chronic Infantile Onset Neurologic Cutaneous Articular / Neonatal Onset Multisystem Inflammatory

Disease (CINCA/NOMID), 12 patients had Tumor necrosis factor (TNF) receptor-Associated Periodic Fever Syndrome (TRAPS) and 3 –

Hyper-Immunoglobulinemia D-syndrome (HIDS/MKD). Among all these patients 25 were male and 28 female, aged 1.5 to 44 years, 45 were

children (under 18) and 8 adults. Interleukin 1 inhibitors (iIL1) were prescribed in accordance with the following scheme: canakinumab – sub-

cutaneously 2–5 mg/kg or 150 mg per injection, every 4–8 weeks; anakinra – subcutaneously 1–5 mg/kg or 100 mg/day, daily. Etanercept

(ETC) was injected subcutaneously 0.4–0.8 mg/kg 1–2 times a week, and adalimumab (ADA) was injected subcutaneously 20–40 mg once every

2 weeks. Tocilizumab (TCZ) was administered intravenously, 8–12 mg/kg once every 2–4 weeks. The duration of the disease at the time of treat-

ment initiation ranged from 1 to 44 years. The duration of bDMARDs therapy in patients with mAID ranged from 1 month to 12 years.

Results and discussion. From 158 patients with mAID, in 53 (33.5%) bDMARDs were administered. They were used more often in patients with

CAPS (56.6%), and less often – in TRAPS (26.4%), FMF (28.3%) and HIDS/MKD (5.7%). iIL1 were the most frequently prescribed bDMARDs

(90.6%): canakinumab (in 38 patients) and anakinra (in 10), they were mainly used in patients with CAPS, in 2/3 of patients with TRAPS,

HIDS/MKD and colchicine-resistant FMF. During the first days of iIL1 treatment, all patients with mAID showed a statistically significant clini-

cal improvement: normalization of general condition, emotional recovery, relief of fever, disappearance of rash, decrease in the severity of lym-

phadenopathy and hepatosplenomegaly, relief or significant positive dynamics of eye symptoms, subjective improvement in hearing and audiogram

(with dynamic control in patients with CAPS), decrease in the level of acute phase markers (in all cases). In 7 patients with CAPS, who received

anakinra, after a positive response was achieved, switching to canakinumab was performed, which maintained the full effectiveness of therapy. TCZ

(in 7 patients) and inhibitors of tumor necrosis factor α (iTNFα) – ADA (in 3) and ETC (in 4), – were used less frequently. iTNFα were more

often prescribed to FMF patients with a complete response to treatment. Tolerability of bDMARD therapy was satisfactory in all patients. 

Conclusion. Currently, iIL1 are the first line of therapy among biological agents for mAID, especially in patients with CAPS. If they are ineffec-

tive or intolerant in certain situations, alternative bDMARDs (iTNFα and IL6 inhibitors) can also be used, but this issue needs further study. 

Key words: autoinflammatory diseases; FMF; CAPS; TRAPS; HIDS/MKD; biological therapy; Interleukin 1 inhibitors. 
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щественно при CAPS и TRAPS – 76,9 и 33,3% пациентов со-

ответственно). Гастроинтестинальные симптомы (боль в

животе, тошнота, рвота) имелись у половины пациентов, в

основном с FMF и TRAPS. Не так часто (20,8%) обнаружи-

вались нарушения слуха в виде нейросенсорной тугоухости

(у 38,5% больных CAPS). Встречались также более редкие

симптомы: афтозные элементы в ротовой полости, лимфа-

денопатия, проявления со стороны ЦНС, сердечно-легоч-

ной системы (СЛС) и другие органные нарушения.

До начала терапии ГИБП большинство пациентов по-

лучали симптоматическое лечение или традиционную

противоревматическую терапию (табл. 3). Половина боль-

ных нуждалась в назначении глюкокортикоидов – ГК (ча-

ще с это были пациенты с CAPS и TRAPS), около 1/3 при-

нимали колхицин (практически все больные FMF). Базис-

ные противовоспалительные препараты (БПВП) исполь-

зовались у 69,8% пациентов: у 22,6% – метотрексат (МТ),

реже – другие противоревматические препараты (гидро-

ксихлорохин, циклоспорин А, азатиоприн, циклофосфан,

сульфасалазин). Если эффективность этих препаратов бы-

ла недостаточной или отсутствовала, назначали биологи-

ческую терапию.

Среди биологических препаратов наиболее часто при-

меняли иИЛ1 (90,6%): канакинумаб (у 38 пациентов) и ана-

кинру (у 10). Эти два препарата получали большинство па-

циентов с CAPS, 2/3 – с TRAPS и колхицинрезистентной

FMF (см. табл. 1, рис. 1 и 2). У 7 пациентов с CAPS, лечен-

ных анакинрой, после достижения положительного ответа
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Показатель                                                                                                                 Диагноз 
FMF                     CAPS                     TRAPS                     HIDS/MKD                     Всего

Таблица 1. Характеристика пациентов с мАВЗ, получающих ГИБП
Table 1. Characteristics of patients with mAID, who received bDMARDs

*Показания FMF, CAPS, TRAPS, HIDS/MKD не зарегистрированы в Российской Федерации. #В Российской Федерации зарегистрирова-

но только показание CAPS.

*Indications for FMF, CAPS, TRAPS, HIDS/MKD are not registered in the Russian Federation. #In the Russian Federation, only indication for

CAPS is registered.

Число больных, n (%) 12 (22,6) 26 (49,1) 12 (22,6) 3 (5,7) 53 (33,5)

Пол, мужской/женский, n (%) 7/5 12/14 6/6 0/3 25/28

Возраст, годы 4,5–38 1,5–44 4,5–21 4–17 –

Длительность заболевания 1 мес –15,5 года 1,5–44 года 3 мес – 21 год 3,5–15,5 года –

ЭТЦ*, n (%) 3 (25,0) – 1 (8,3) – 4 (7,5)

АДА*, n (%) 2 (16,7) – 1 (8,3) – 3 (5,7)

ТЦЗ*, n (%) 1 (8,3) 2 (7,7) 3 (25,0) 1 (33,3) 7 (13,2)

Канакинумаб, n (%) 8 (66,7) 20 (76,9) 9 (75,0) 1 (33,3) 38 (71,7)

Анакинра#, n (%) 1 (8,3) 8 (30,8) – 1 (33,3) 10 (18,9)

Признак                                                                                                                     Диагноз
FMF (n=12)                CAPS (n=26)                TRAPS (n=12)                HIDS (n=3)                 Всего (n=53)

Таблица 2. Клинические проявления у пациентов с мАВЗ до назначения ГИБП, n (%)
Table 2. Clinical manifestations in patients with mAID before bDMARDs administration, n (%)

Примечание. ЖКТ – желудочно-кишечный тракт.

Лихорадка 12 (100) 25 (96,2) 12 (100) 3 (100) 52 (98,1)

Поражение кожи 8 (66,7) 26 (100) 11 (91,7) 1 (33,3) 46 (86,8)

Стоматит 4 (33,3) 9 (34,6) 1 (8,3) 1 (33,3) 15 (28,3)

Афты гениталий 0 3 (11,5) 0 0 3 (5,7)

Поражение ЖКТ 11 (91,7) 6 (23,1) 10 (83,3) 1 (33,3) 28 (52,8)

Поражение СЛС 7 (58,3) 1 (3,8) 3 (25) 0 11 (20,8)

Поражение ЦНС 1 (8,3) 8 (30,8) 4 (33,3) 1 (33,3) 14 (26,4)

Артриты/артралгии 11 (91,7) 20 (76,9) 10 (83,3) 1 (33,3) 42 (79,2)

Лимфаденопатия 0 10 (38,5) 5 (41,7) 2 (66,7) 17 (32,1)

Поражение глаз 1 (8,3) 20 (76,9) 4 (33,3) 0 25 (47,2)

Нарушение слуха 0 10 (38,5) 1 (8,3) 0 11 (20,8)



проведено переключение на канакинумаб с сохранением

полной эффективности. Реже использовались ТЦЗ: у 7

(13,2%) больных и ингибиторы ФНОα – иФНОα: АДА – 

у 3 (5,7%) и ЭТЦ – у 4 (7,5%), которые в большинстве слу-

чаев назначали при FMF. 

На фоне лечения иИЛ у всех пациентов с мАВЗ уже в

первые несколько дней отмечено статистически значимое

клиническое улучшение: нормализация самочувствия, эмо-

циональный подъем, купирование лихорадки, исчезнове-

ние сыпи (рис. 3), уменьшение выраженности лимфадено-

патии и гепатоспленомегалии, купирование или значитель-

ная положительная динамика глазных симптомов (рис. 4),

субъективное улучшение слуха и аудиограммы (при дина-

мическом контроле у пациентов с CAPS), снижение уровня

острофазовых маркеров во всех случаях.

У тяжелого больного CINCA/NOMID (длительность

заболевания на момент диагностики – 17 лет, значительное

отставание в росте, физическом и психическом развитии)

на фоне 5-летней терапии отмечены полное купирование

воспалительных проявлений, увеличение роста на 14 см,

появление и формирование отсутствовавших вторичных

половых признаков, улучшение когнитивных функций, со-

циальной адаптации. 

У всех пациентов удалось полностью отменить ГК, что

привело к исчезновению проявлений медикаментозного

синдрома Иценко–Кушинга. Эффект терапии сохранился у

всех пациентов. Исключением явились  пациентка с TRAPS

(пропущена очередная инъекция препарата) и  упомянутый

выше пациент с тяжелым CAPS (CINCA/NOMID), у кото-

рых впоследствии возникли рецидивы заболевания. У паци-

ента с тяжелым CAPS интервал между введениями канаки-

нумаба был сокращен с 8 до 4 нед. У обоих пациентов на-

блюдалось полное восстановление эффективности терапии. 

В целом переносимость терапии была хорошей. У 2 па-

циентов с мАВЗ регистрировались нежелательные явления

(НЯ). У девочки с MWS отмечено повторное появление

кожных изменений в виде кольцевидной гранулемы, кото-

рые после детального обследования и исключения всех воз-

можных причин были расценены как грибковая инфекция.

На фоне антигрибковой терапии зафиксировано улучше-

ние, временно приостановленное лечение канакинумабом

было продолжено. У больного TRAPS на фоне первых трех

инъекций канакинумаба отмечался рецидивирующий фу-

рункулез, расцененный как НЯ терапии этим препаратом.

Проведено стандартное лечение фурункулеза, который в
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Препарат                                                                                                                   Диагноз
FMF (n=12)                CAPS (n=26)                TRAPS (n=12)                HIDS (n=3)                 Всего (n=53)

Таблица 3. Терапия, которую получали пациенты с мАВЗ до назначения ГИБП, n (%)
Table 3. Therapy of patients with mAID before bDMARDs administration, n (%)

*В Российской Федерации зарегистрировано только показание FMF.

*Only indication for FMF is registered in the Russian Federation.

ГК 4 (33,3) 13 (50) 9 (75) – 26 (49,1)

МТ 3 (25) 5 (19,2) 3 (25) 1 (33,3) 12 (22,6)

Гидроксихлорохин – 2 (7,7) 1 (8,3) – 3 (5,7)

Циклоспорин 1 (8,3) 1 (3,8) 1 (8,3) 1 (33,3) 4 (7,5)

Колхицин* 12 (100) 1 (3,8) 3 (25) – 16 (30,2)

Циклофосфан – – 1 (8,3) – 1 (1,9)

Сульфасалазин 1 (8,3) – – – 1 (1,9)

Рис. 1. Частота применения различных ГИБП у пациентов с
мАВЗ. Здесь и на рис. 2: # – в Российской Федерации

зарегистрировано только показание CAPS; * – показания
FMF, CAPS, TRAPS, HIDS/MKD не зарегистрированы 

в Российской Федерации
Fig. 1. Frequency of use of various bDMARDs in patients with mAID.

Here and in Fig. 2: # – only indication for CAPS is registered
in the Russian Federation; * – indications for FMF, CAPS,

TRAPS, HIDS/MKD are not registered in the Russian Federation

Канакинумаб      Анакинра#            ТЦЗ*                ЭТЦ*                 АДА*

%

71,7

5,7

18,9
13,2

7,5

Рис. 2. Спектр и частота использования ГИБП у пациентов
с основными мАВЗ

Fig. 2. Spectrum and frequency of bDMARDs usage in patients
with major mAID
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Канакинумаб      Анакинра#      ЭТЦ*                   АДА*                 ТЦЗ*
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дальнейшем не рецидивировал. У 1 пациента с MWS через

1,5 года лечения, после контакта с больным туберкулезом и

положительного диаскинтеста, ГИБП отменен, назначена

профилактическая противотуберкулезная терапия с после-

дующим возобновлением лечения иИЛ1. Других НЯ не вы-

явлено. Все остальные пациенты продолжают прием кана-

кинумаба до настоящего времени. Максимальная длитель-

ность лечения составляет 12 лет. 

Мы также наблюдали пациентов, которые перенесли

COVID-19, у них отмечалось нетяжелое течение инфекции

на фоне применения иИЛ1, не потребовалось отмены или

изменения режима введения препарата 

Терапию иФНОα назначали пациентам с АВЗ значи-

тельно реже (5,7–7,5% случаев), преимущественно при

FMF, ассоциированной с хроническим течением артрита,

что согласуется с данными литературы [6, 8, 9], а ТЦЗ

(13,2%) использовали при CAPS и TRAPS, во всех случаях

наблюдалась хорошая эффективность (см. табл. 1). Пере-

носимость ГИБП также была удовлетворительной у всех

пациентов, не отмечено развития НЯ и серьезных нежела-

тельных явлений (СНЯ). Однако делать какие-либо выво-

ды об эффективности и переносимости иФНОα и иИЛ6

при мАВЗ преждевременно из-за малого числа пациентов

и отсутствия данных рандомизированных клинических ис-

следований.

Обсуждение. Высокий воспалительный статус при

АВЗ, наличие проявлений со стороны разных органов и

систем, а также формирование серьезных осложнений, та-

ких как амилоидоз и другие органные нарушения, являют-

ся поводом для назначения активной противовоспали-

тельной терапии. 

Появление в последние десятилетия ГИБП привело к

большому прогрессу в лечении АВЗ, позволило изменить те-

чение заболевания, улучшить прогноз и качество жизни па-

циентов. В нашем исследовании лидирующие позиции заня-

ли иИЛ1, которые с успехом применялись у подавляющего

большинства пациентов с мАВЗ. Особенно высокая эффек-

тивность такой терапии отмечена при CAPS и TRAPS, что со-

гласуется с данными A. Soriano и соавт. [12] и J.B. Kuemmerle-

Deschner и соавт. [13]. Обобщенный отечественный опыт ис-

пользования у пациентов с мАВЗ иИЛ1, прежде всего кана-

кинумаба, свидетельствует о его хорошей эффективности и

переносимости. Сведения о применении биологической те-

рапии при FMF, HIDS и TRAPS ограничены, однако очевид-

на высокая эффективность и безопасность иИЛ1 и у этой

группы пациентов. Наш опыт применения иИЛ1 при FMF и

HIDS/MKD пока не такой большой как, например, при

CAPS. Это свидетельствует, с одной стороны, о меньшей по-

требности в их назначении при FMF, поскольку у большин-

ства таких пациентов наиболее эффективным препаратом

является колхицин. С другой стороны, редкая встречаемость

HIDS/MKD в практике ревматолога и относительно благо-

приятный прогноз этого заболевания не позволяют оценить

истинную эффективность иИЛ1. Однако имеются серии рос-
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Рис. 3. Кожные высыпания у пациентки с CAPS до (а–г) 
и на фоне терапии иИЛ1 (д–ж)

Fig. 3. Skin rashes in a patient with CAPS before (а–г) 
and during iIL1 therapy (д–ж)

а б

в

г

д

е

ж

Рис. 4. Глазные проявления (конъюнктивит) у пациентки с
CAPS до (а, б) и на фоне терапии иИЛ1 (в)

Fig. 4. Ocular manifestations (conjunctivitis) in a patient with
CAPS before (а, б) and during iIL1 therapy (в)

а

б

в



сийских наблюдений, демонстрирующие весьма успешное их

использование у этой категории больных [17].

При лечении иИЛ1 нами не отмечено СНЯ, а имевши-

еся НЯ не приводили к полной отмене препаратов. 

В настоящее время опыт использования других ГИБП

(иФНОα и иИЛ6) у пациентов с периодическими лихора-

дочными синдромами пока невелик и требует дальнейших

исследований. В нашей когорте иФНОα и иИЛ6 получали

примерно 10% больных, которые первоначально лечились с

диагнозом «системный ювенильный артрит» по принятым

схемам, и только в процессе дальнейшего наблюдения, пос-

ле выявления генетической мутации в соответствующих ге-

нах, диагноз у них был изменен. Тем не менее, ввиду поло-

жительного ответа, терапию у этих пациентов не меняли.

По нашему мнению, эти препараты могут быть использова-

ны в качестве терапии резерва. Мы не назначали ЭТЦ при

TRAPS, поскольку имеется зарегистрированный для этой

патологии альтернативный препарат – канакинумаб. 

Как следует из полученным нами результатов, основан-

ных на опыте реальной клинической практики, патогенети-

ческая терапия была назначена только трети больных с

мАВЗ, что отражает персонализированный подход к их ку-

рации. Необходимость лечения у таких пациентов обуслов-

лена тяжестью течения болезни и развитием осложнений,

нередко связанных с типом и пенетрантностью мутации.

Для большинства пациентов с мАВЗ терапия, в частности

иИЛ1, является безальтернативной, пожизненной. Пробле-

ма обеспечения пациентов этими высокоэффективными,

но дорогостоящими препаратами после инициации терапии

в федеральном центре требует более пристального внима-

ния государства. 

Заключение. Таким образом, на основании серии прове-

денных ранее исследований и опыта лечения нашей когор-

ты пациентов можно сделать вывод, что в настоящее время

иИЛ1 являются препаратами первой линии терапии мАВЗ

среди ГИБП. 
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