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Періодична�хвороба�(син:�вірменсь³а�хвороба,�ДжейнÀея-

Мозенталя�паро³сизмальний�синдром,�перитоніт�періодич-

ний,�Рейманна�синдром,�Си�ала-МамÀ�хвороба,�середзем-

номорсь³а�сімейна��аряч³а�та�ін.)�–�порівняно�рід³існе,��ене-

тично�обÀмовлене�захворювання,�що�проявляється�періодично

рецидивÀючим�серозитом�і�відносно�частим�розвит³ом�амі-

лоїдозÀ�[1].�У�зарÀбіжній�літератÀрі�найчастіше�хворобÀ�нази-

вають�середземноморсь³ою�сімейною��аряч³ою�(Familiae

Mediterranean�fever�–�FMF).

Періодична�хвороба�(ПХ)�трапляється�переважно�À�на-

родів,�пред³и�я³их�жили�в�басейні�Середземно�о�моря,�особ-

ливо�À�вірмен,�євреїв�(частіше�сефардів),�арабів.�Лише�від�2

до�6�%�випад³ів�спостері�ається�в�осіб�інших�національнос-

тей.�Я³�правило,�хвороба�розпочинається�À�дитячомÀ�або

юнаць³омÀ�віці.�На�спад³овий�хара³тер�хвороби�в³азÀє�та-

³ож�широ³е�її�розповсюдження�серед�родичів�хворих.�Вста-

новлений�автосомно-рецесивний�тип�Àспад³Àвання.

У�50-70-ті�ро³и�в�³олишньомÀ�СРСР�ПХ�бÀло�діа�носто-

вано�À�150�пацієнтів,�переважно�À�вірмен�(133),�євреїв�(9),�а

та³ож�в�³іль³ох�жителів�У³раїни�(1964,�1965�рр.).�Детально

ПХ�описали�в�моно�рафіях�О.М.�Вино�радова�(1973)�[1],�В.М.

АрÀтюнян�і�Г.С.�А³опян�(2000)�[2].�ЗарÀбіжними�авторами

описано�понад�1�000�випад³ів.

ДопÀс³ають,�що�причиною�хвороби�є�вроджений�метабо-

лічний�і�ензимний�дефе³т,�я³ий�спричиняє�порÀшення�імÀн-

ної�та�ендо³ринної�систем,�синтезÀ�біл³ів,�протеолізÀ.�В�основі

нападів�хвороби�лежить�доброя³існий�поверхневий�асептич-

ний�запальний�процес�серозних�оболоно³�(очеревини,�плев-

ри,�синовіальних�по³ривів).�Запальна�реа³ція�розпочинаєть-

ся�з�де�ранÀляції�³літин.

Важливим�етапом�підтвердження��енетичної�³онцепції

ПХ�бÀло�³лонÀвання�в�1997�р.��енÀ,�відповідально�о�за�цю

хворобÀ�(та³�званий�MEFV�–�Mediterranean�fever),�та�8�мÀ-

тацій��енÀ.�Одна�з�найпоширеніших�мÀтацій�(М694V)�поля-

�ає�в�заміні�валінÀ�на�метионін�À�позиції�694�та�Àтворенні

�аплотипів�А,�В,�F,�G�та�ін.,�я³і�з�різною�частотою�виявляються

À�вихідців�із�Середземномор’я�[3].

Доведено,�що�е³спресія�MEFV�відбÀвається�майже�ви-

нят³ово�в��ранÀлоцитах.�ПродÀ³том�цьо�о��енÀ�є�особливий

біло³�пірин�(маренострин),�я³ий�сприяє�постійномÀ�проза-

пальномÀ�потенціалÀ�нейтрофілів.�Одна³�залишається�не�з’я-

сованою�причина�періодичності�нападів�хвороби.�Можливо,

діють�ще�я³ісь�е³зо�енні�чи�ендо�енні�фа³тори,�що�мають

тропність�до�серозно-синовіальної�т³анини.

Клінічно�ПХ� хара³теризÀється�періодичними�нападами

�аряч³и�з�ознобом�À�поєднанні�з�болем�À�животі�(91�%�випад³ів),

À��рÀдях�(до�57�%),�артрал�іями�(до�45�%)�або�тіль³и��аряч³о-

вою�реа³цією.�Залежно�від�³лінічної�³артини�виділяють�абдомі-

нальний,�тора³альний,�сÀ�лобовий�і��аряч³овий�варіанти�хво-

роби.�Можливі�різні�поєднання�цих�варіантів.�Тривалість�на-

падів�хвороби�³оливається�від�12��од�до�3-6�днів,�а�тривалість

«світлих�проміж³ів»�між�нападами�À�одно�о�й�то�о�ж�пацієнта

може�становити�1-3�дні,�ін³оли�–�тижні,�місяці,�а�то�й�1-2�ро³и.

При�абдомінальномÀ�варіанті�ПХ,�³рім�раптової��аряч³и

й�ознобÀ,�спостері�ається�жорсто³ий�різ³ий�біль�À�животі,�я³

правило,�з�озна³ами�подразнення�очеревини,�млява�перис-

тальти³а,�що�разом�з�лей³оцитозом�À�периферичній�³рові�ство-

рює�значні�діа�ностичні�трÀднощі.

При�тора³альномÀ�варіанті�вини³ає�різ³ий�³олючий�біль

À��рÀдях�при�диханні,�я³е�стає�частим�і�поверхневим.�Рент-

�еноло�ічно�можÀть�виявлятись�обмеження�рÀхомості�діаф-

ра�ми,�ін³оли�–�незначний�випіт�À�синÀсах.

СÀ�лобовий�варіант�ПХ�проявляється�летÀчим�болем�в

одномÀ�чи�³іль³ох�сÀ�лобах,�частіше�³олінних�і��оміл³ово-

стÀпневих,�без�зовнішніх�озна³�запалення.�Із�завершенням

нападÀ�ці�явища�зни³ають�безслідно,�ревматоїдний�фа³тор,

антитіла�до�стрепто³о³ів�не�виявляються,�одна³�при�вели³ій

тривалості�хвороби�можÀть�розвиватися�явища�остеопорозÀ.

Не�менш�с³ладними�для�діа�ности³и�є��аряч³ові�форми

ПХ,�я³і�не�сÀпроводжÀються�симптомами�запалення�серозних

і�синовіальних�оболоно³.�Ін³оли�при�цьомÀ�варіанті�на�висоті

нападÀ� �аряч³и�можÀть� вини³ати� різних� розмірів� болючі

Àщільнення�в�ш³ірі�та�її�почервоніння.

За�перебі�ом�хворобÀ�відносять�до�хронічних,�ос³іль³и

вона�може�проявлятись�Àпродовж�ро³ів�і�³іль³ох�десятиліть.

Найнесприятливіші�варіанти�ПХ�завершÀються�розвит³ом

амілоїдозÀ,�що�може�бÀти�причиною�смерті�хворих�через

де³іль³а�ро³ів�À�зв’яз³À�з�нир³овою�недостатністю�[4].�Часто-

та�цих�проявів�ПХ�варіює,�за�даними�різних�дослідни³ів,�від

2�(США)�до�40�%�(СРСР)�[2].

Діа�ности³а�ПХ�базÀється�тіль³и�на�³лінічних�та�анамнес-

тичних�даних�з�ÀрахÀванням�етнічно�о�фа³тора�(перспе³тив-
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ним�вважають�застосÀвання�ПЛР,�але�пра³тично�вона�ще�не

ви³ористовÀється).�Ця�обставина,�а�та³ож�необізнаність�лі³арів

з�її�особливостями�призводять�до�численних�діа�ностичних�по-

мило³,�необґрÀнтовано�о�призначення�лі³Àвання�аж�до�опера-

тивних�втрÀчань.�Це�наочно�підтверджÀє�наше�спостереження.

Хворий�І.,�1958�р.н.,�¾родженець�Да�естан¾,�співробітни±

УВС,��оспіталізований�27.03.2000�р.�зі�с±ар�ами�на�напади

інтенсивно�о�болю�в�животі�без�чіт±ої�ло±алізації,�висо±¾�тем-

перат¾р¾�(до�40�°С),�озноб,�виражен¾�за�альн¾�слаб±ість,

пітливість.�Діа�ноз�при�направленні:�недиференційоване�за-

хворювання�спол¾чної�т±анини.

З�анамнез¾�життя�встановлено,�що�напади��аряч±и�спо-

стері�аються�з�19-річно�о�ві±¾.�Вони�вперше�вини±ли�через

3-4�місяці�після�ножово�о�поранення�в�попере±овій�ділянці.

Спочат±¾�цим�і�нама�ались�пояснити�напади��аряч±и.�Од-

на±�вона�с¾проводж¾валась�інтенсивним�болем�¾��р¾дній

±літці,�я±ий�посилювався�при�диханні.�Під�час�сл¾жби�в�армії

пацієнта�неодноразово��оспіталіз¾вали�з�підозрою�на�пнев-

монію,�плеврит,�хоча�ця�патоло�ія�не�підтвердж¾валась�а¾с-

±¾льтативно�і�рент�еноло�ічно,�не�с¾проводж¾валась�±ашлем.

Напади��аряч±и�з�ознобом�і�жорсто±им�болем�¾��р¾дній�±літці

ін±оли�вини±али�через�3-7�днів�або�раз�на�3-4�місяці.�В�пері-

од�чер�ово�о�рецидив¾�температ¾ра�тіла�за�де±іль±а��один

дося�ала�39-40�°С,�с¾проводж¾валась�ознобом.�Тривалість

�аряч±и�та±ож�±оливалась�від�1-3�до�5-6�днів.�Потім�наста-

вала�швид±а�нормалізація�температ¾ри,�с¾проводж¾ючись

потінням,�пост¾пово�зни±ав�біль�¾��р¾дній�±літці.�Через�де±іль-

±а�днів�працездатність�пацієнта�відновлювалась�повністю.

Приблизно�через�3�ро±и,�¾же�під�час�навчання�в�одном¾�з

одесь±их�ВНЗ,�±лінічні�прояви�хвороби�змінилися:�напади

�аряч±и�почали�с¾проводж¾ватись�розлитим�жорсто±им�бо-

лем�¾�животі.�Іноді�біль�ло±аліз¾вався�переважно�в�правій�по-

ловині,�ірадіював�¾�попере±ов¾�ділян±¾,�посилювався�при�по-

±ашлюванні,�напр¾женні,�нахилах�т¾л¾ба.�Тривалість�і�часто-

та�нападів��аряч±и�та±ож�варіювали,�я±�і�в�попередні�ро±и.

Під�час�навчання,�а�потім�і�роботи�в�УВС�пацієнт�не-

одноразово�обстеж¾вався�і�лі±¾вався�в�різних�лі±¾вальних

за±ладах�Одеси,�Києва,�Мос±ви,�¾�том¾�числі�в�НДІ�ім.�Мар-

циновсь±о�о.�Ви±лючались�сепсис,�малярія,�т¾бер±¾льоз,��а-

ряч±а�К¾,�±ола�енози,�захворювання�ниро±,�жовчно�о�міх¾ра,

підшл¾н±ової�залози.�Застосов¾вались�дезінто±си±аційна�те-

рапія,�антибіоти±и,�спазмоліти±и,�жарозниж¾вальні�засоби.

Але�чіт±о�о�вплив¾�на�вираженість�і�тривалість��аряч±и�зазна-

чена�терапія�не�мала.

В�1990�р.�після�одно�о�з�нападів��аряч±и�і�болю�в�животі

б¾в��оспіталізований�¾�хір¾р�ічне�відділення.�Діа�ностова-

ний��острий�апендицит,�проведена�апенде±томія,�а�на�др¾-

�ий�день�¾�хворо�о�тривав�інтенсивний�біль�¾�животі�на�тлі

�аряч±и,� виявлений�позитивний� симптом�Щот±іна-Блюм-

бер�а.�Проведена�серединна�лапаротомія.�Одна±,�я±�визнав

потім�хір¾р�,�під�час�оперативних�втр¾чань�не�б¾ло�виявле-

но�ані��остро�о�апендицит¾,�ані�перитоніт¾.

Надалі�хворий�дійшов�виснов±¾,�що�б¾дь-я±е�лі±¾вання

не�впливає�на�частот¾�за�острень�і�±лінічні�прояви�хвороби,

том¾�за�медичною�допомо�ою�нама�ався�не�звертатись.

При��оспіталізації:�середньо�о�рост¾,�нормостені±.�Обличчя

почервоніле.�Температ¾ра�тіла�38,7�°С,�АТ�110�і�70�мм�рт.�ст.,

частота�дихання�до�32�за�1�хв.�Лімфов¾зли�не�збільшені.�З

бо±¾�серця�і�ле�ень�а¾с±¾льтативно�патоло�ії�не�виявлено.

Язи±�помірно�об±ладений,�с¾хий.�Живіт�помірно�зд¾тий�і�на-

пр¾жений,�при�пальпації�болючий�¾�всіх�відділах,�особливо

в�правій�половині,�підреберній�ділянці�та�в�прое±ції�жовчно-

�о�міх¾ра.�Симптомів�подразнення�очеревини�не�виявлено,

симптом�Пастернаць±о�о�від’ємний.�При�додат±овом¾�обсте-

женні:�ер.�4,6�Т/л,�Нb�140��/л,�тромбоцитів�240�Г/л,�лей±о-

цитів�8,6�Г/л,�еоз.�3�%,�п.�8�%,�с.�63�%,�л.�20�%,�м.�6�%,�ШОЕ

10�мм/�од.�За�альний�біло±�±рові�74��/л,��лю±оза�4,8�ммоль/л,

сечовина�5,5�ммоль/л,�±реатинін�70�м±моль/л,�амілаза�±рові

32�од./(�од�× л),�протромбіновий�інде±с�100�%,�за�альний

фібрино�ен�3,9��/л,�а±тивність�АлАТ�0,2�од.�В�сечі�біл±а,��лю-

±ози�не�виявлено.

Врахов¾ючи�значн¾�тривалість�хвороби�(22�ро±и),�сте-

реотипність�періодичних�нападів��аряч±и�та� інтенсивно�о

болю�в�животі,�в�том¾�числі�з�озна±ами�подразнення�очере-

вини,�за�відс¾тності�виражених�озна±�запалення�з�бо±¾�пери-

феричної�±рові,�озна±��остро�о�апендицит¾�та�перитоніт¾�при

оперативном¾�втр¾чанні,�швид±е�відновлення�здоров’я�після

чер�ово�о�напад¾��аряч±и,�встановлений�діа�ноз:�періодич-

на�хвороба,�абдомінальний�варіант.

При�УЗД:�помірне�підвищення�ехо�енності�печін±и�та

підшл¾н±ової�залози.�Гастрод¾оденос±опія�–��астрод¾оденіт.

Ехо±ардіо�рафія�–�помірна��іпертрофія�міжшл¾ноч±ової�пере-

тин±и.�При�¾роло�ічном¾�обстеженні�діа�ностовано�первинно

хронічний�простато¾ретрит,�під�остра�стадія.

Призначена�дезінто±си±аційна�терапія,�±омпле±сне�лі±¾-

вання�простатит¾.�Температ¾ра�тіла�знизилась�до�с¾бфеб-

рильної�на�2-й�день�переб¾вання�в�стаціонарі,�одна±�т¾рб¾-

вала�за�альна�±волість,�дис±омфорт�¾�животі,�помірний�нию-

чий�біль,�переважно�в�правій�половині.�На�9-й�день�¾вечері

температ¾ра�тіла�знов¾�підвищилась�до�39�°С,�вини±�біль�¾

животі,�попере±овій�ділянці�справа.�При�об’є±тивном¾�обсте-

женні�виявлено�диф¾зн¾�болючість�живота,�позитивний�симп-

том�Пастернаць±о�о�справа.�Призначений�спазмол�он.�На-

ст¾пно�о�дня�температ¾ра�с¾бфебрильна,�біль�¾�животі�і�по-

пере±овій�ділянці� зменшився.�Пост¾пово�ці� явища� та±ож

зни±ли.�На�18-й�день�виписаний�без�с±ар�.

Одна±�через�3�дні�(17.04.2000�р.)�знов¾��оспіталізований

¾�зв’яз±¾�з�раптовим�підвищенням�температ¾ри�тіла�(38�оС),

різ±им�інтенсивним�болем�¾�животі,�переважно�справа,�болем

¾�попере±овій�ділянці,�іррадіацією�болю�в�прав¾�половин¾��р¾д-

ної� ±літ±и� та� над±лючичн¾�ділян±¾.� Хворий� ¾� вим¾шеном¾

положенні�–�на�боці,�з�підтя�н¾тими�до�живота�но�ами.�При

об’є±тивном¾�обстеженні�знов¾�визначались�помірний�метео-

ризм,�напр¾�а�м’язів�передньої�черевної�стін±и,�особливо�ви-
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ражена�болючість�¾�правом¾�підребер’ї,�позитивний�симптом

Щот±іна-Блюмбер�а,�с¾мнівний�симптом�Пастернаць±о�о�з

обох�бо±ів.�Після�призначення�трамал¾,�іб¾профен¾,�барал�і-

н¾�температ¾ра�знизилась�до�36,4�оС,�значно�зменшилась

інтенсивність�болю,�по±ращилось�самопоч¾ття.�В�наст¾пні�дні

спостері�ався�с¾бфебрилітет,�помірний�біль�¾�животі,�переваж-

но�в�правом¾�підребер’ї,�я±ий�остаточно�зни±�через�4�дні.�Че-

рез�10�днів�спостері�алось�чер�ове�за�острення�хвороби�з�ана-

ло�ічною�симптомати±ою.�З�численних�препаратів�найбільш

позитивний�ефе±т�одержано�при�застос¾ванні�іб¾профен¾,�я±ий

с±ороч¾вав�тривалість��аряч±и,�прис±орював�зни±нення�болю.

Після�3-тижнево�о�±¾рс¾�лі±¾вання�за�острень�хвороби�не�б¾ло

майже�6�міс.�Одна±,�¾�±інці�2000�р.�напади�хвороби�повтори-

лись,�¾�том¾�числі�під�час�переб¾вання�хворо�о�в�стаціонарі.

Останній�раз�хворий�спостері�ався�¾�±вітні�2001�р.�(потім�він

змінив�місце�проживання).

Наведений�випадо³�ПХ,�на�наш�по�ляд,�ці³авий�зміною�то-

ра³ально�о�синдромÀ�на�абдомінальний�після�3-4�ро³ів�від�по-

чат³À�захворювання,�доброя³існим�перебі�ом,�без�озна³�розвит-

³À�амілоїдозÀ.�Слід�зазначити,�що�«обростання»�діа�нозÀ�ПХ�À

пацієнта�сÀпÀтніми�діа�нозами�хронічно�о�пієлонефритÀ�з�латент-

ним�перебі�ом,�хронічно�о�холециститÀ,�хронічно�о��епатитÀ,�хро-

нічно�о�пан³реатитÀ,�попере³ово-³рижово�о�ради³ÀлітÀ,�прояви

я³их�збі�алися�з�чер�овим�нападом�хвороби�і�зни³али�після�йо�о

за³інчення,�свідчать�про��іпердіа�ности³À�зазначеної�патоло�ії.

Я³�вважає�О.М.�Вино�радова�[1],�ці�явища�зÀмовлені�нерівномір-

ним�запаленням�о³ремих�діляно³�очеревини.

До�цьо�о�часÀ�не�винайдені�ефе³тивні�методи�лі³Àвання

ПХ.�Найбільш�позитивно�заре³омендÀвав�себе�³олхіцин,�я³ий

ре³омендÀють�приймати�по�1�м��щоденно�впродовж�місяців-

ро³ів.�Уважають,�що�À�та³ій�дозі�він�може�запобі�ати�не�тіль³и

нападам��аряч³и,�а�й�розвит³À�амілоїдозÀ�[3].�Одна³�препа-

рат�ефе³тивний�À�80-85�%�хворих.�В�аптечнÀ�мережÀ�У³раї-

ни�не�завозиться.�У�нашомÀ�випад³À�позитивний��резÀльтат

бÀло�одержано�при�застосÀванні�ібÀпрофенÀ.

Та³им�чином,�випад³и�ПХ�можÀть�траплятися�в�У³раїні

і�в�наш�час.�Це�зÀмовлено�я³�ба�атонаціональністю�її��рома-

дян,�та³�і�значним�збільшенням�числа�мі�рантів,�À�томÀ�числі

зі�Середземномор’я.

Крім�то�о,�я³�свідчить�пÀблі³ація�японсь³их�авторів,�хво-

роба�може�реєстрÀватися�і�в�³орінно�о�населення,�що�свідчить

про�відноснÀ�специфічність��ена�MEFV�[5].�Знання�особливо-

стей�ПХ�дозволить�зменшити�число�діа�ностичних�помило³�і

випад³ів�призначення�необґрÀнтовано�о�лі³Àвання.
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Нині�Àсе�ще�значнÀ�а³тÀальність�збері�ає�проблема�лі³À-

вання��острих�³иш³ових�інфе³цій�(ГКІ),�ос³іль³и�вони�зай-

мають�перше�місце�серед�причин�смертності�дітей�від�інфе³-

ційних�захворювань�і�с³ладають�30-35�%�в�її�стрÀ³тÀрі�[1].

Відповідно�до�сÀчасних�понять�про�пато�енез�розвит³À

інфе³ційних�захворювань�відомо,�що�резÀльтатом�дії�пато�ен-

них�збÀдни³ів,�їх�то³синів�й�інших�іритантів�на�слизовÀ�обо-

лон³À�³ишечни³а�є�втрата�рідини,�мінеральних�солей�і�вира-

жене�порÀшення�обмінÀ�речовин,�що,�À�свою�чер�À,�веде�до

на³опичення�проміжних�то³сичних�метаболітів�із�розвит³ом

синдромÀ�ендо�енної�інто³си³ації�[2].�Її�наростання�призво-

дить�до�порÀшення�фÀн³ції�ба�атьох�ор�анів�і�систем�(печін³и,

ниро³,�серця�і�ЦНС),�при�нічення�³ровотворення�й�імÀнітетÀ.

Немаловажним�залишається�і�той�фа³т,�що�дитячомÀ�ор�аніз-


