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Синдром Шнитцлера (СШ) — редкое аутовоспалительное 
заболевание (АВЗ), характеризующееся рецидивирующими кож-
ными уртикарными высыпаниями в сочетании с моноклональ-
ной гаммапатией (МКГП), ассоциированными с клиническими 
и биологическими признаками воспаления и риском развития 
АА-амилоидоза и лимфопролиферативных заболеваний (ЛПЗ) 
[1]. К проявлениям системного воспаления при данном заболева-
нии относятся также рецидивирующая лихорадка, боли в костях, 
мышцах, артралгии/артрит, лимфаденопатия, гепато- или спле-
номегалия, повышение уровня маркеров острой фазы воспале-
ния—МОФВ (скорость оседания эритроцитов — СОЭ, 
С-реактивный белок — СРБ, сывороточный амилоид А — SAA) 
[2, 3]. Моноклональная IgM-гаммапатия служит биологическим 
маркером болезни. Изучением СШ занимались многие исследо-
ватели, однако впервые клиническая картина описана в 1974 г. 
французским дерматологом L. Schnitzler [4]. В дальнейшем этой 
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АВЗ — аутовоспалительное заболевание 
БСВ — болезнь Стилла у взрослых 
ВВИГ — внутривенный иммуноглобулин 
ГКС — глюкокортикостероиды 
ИЛ — интерлейкин
КЖ — качество жизни 
ЛПЗ — лимфопролиферативные заболевания 
МКГП — моноклональная гаммапатия 
МОФВ — маркеры острой фазы воспаления 
МРТ — магнитно-резонансная томография 

НПВП — нестероидные противовоспалительные препараты
РФ — ревматоидный фактор 
СОЭ — скорость оседания эритроцитов 
СРБ — С-реактивный белок 
СШ — синдром Шнитцлера 
CAPS — криопиринассоциированные периодические син-
дромы 
MGUS — МКГП неизвестной природы 
MWS — синдром Макла—Уэллса 
SAA — сывороточный амилоид А 

проблеме посвящались работы A. Simon [1], D. Lipsker [2, 5], H. 
Koning [3] и др., в которых представлены также описания серии 
случаев. В России имеются данные о единичных пациентах с 
СШ, но детального описания болезни в литературе нет.

По данным литературы, возраст начала заболевания в сред-
нем составил 51 год, лишь единицы заболели в возрасте моложе 
35 лет, в том числе 1 пациент в 13-летнем возрасте [2,3]. Патоге-
нез СШ неясен. Одна из гипотез предполагает отложение пара-
протеина IgM, приводящее к образованию иммунных комплек-
сов и активации каскада комплемента, что лежит в основе кож-
ных проявлений СШ. Другие механизмы связаны с неконтроли-
руемой активацией интерлейкина (ИЛ) 1α [5,6]. Активно обсуж-
даются аутовоспалительные механизмы развития болезни [1—3, 
5—10]. Однако взаимоотношения системного воспаления и мо-
ноклонального компонента непонятны. СШ является редким за-
болеванием, в мире описано всего около 250 больных [1]. Боль-
шинство пациентов, страдающих СШ, являются жителями За-
падной Европы, возможно, это связано с лучшей информирован-
ностью о данном заболевании в европейских странах, лишь не-
сколько пациентов зарегистрированы в США. В 1999 г. D. Lipsker 
и соавт. [2] сообщили о 4 случаях, а в 2007 г. H. Koning и соавт. [3] 
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представили обзор имеющейся литературы и характеристику 94 
пациентов с СШ с длительным динамическим наблюдением мак-
симально 20 лет и больше. С момента первого описания болезни 
L. Schnitzler [4] прошло около 40 лет, прежде чем были выработа-
ны основные подходы к диагностике при данном состоянии, ле-
чению и курации таких больных. В мае 2012 г. во французском 
городе Страсбурге на митинге экспертов по СШ выработаны ос-
новные положения и рекомендации, касающиеся этого редкого 
заболевания [1]. Перед экспертами поставлены следующие во-
просы: у кого может быть предположен СШ, как может быть 
установлен диагноз СШ, как лечить, как курировать. На них экс-
перты постарались дать исчерпывающие ответы.

У кого может быть предположен СШ? СШ необходимо пред-
полагать у взрослого пациента (старше 40 лет) с хронической ур-
тикарной сыпью, ассоциированной с какими-либо из следующих 
признаков: лихорадка, утомляемость, общее недомогание, боли в 
суставах, мышцах и/или костях, чаще подвздошной и голени, 
увеличение лимфатических узлов, печени, селезенки, лейкоци-
тоз, повышение уровня маркеров воспаления. Наличия даже од-
ного из перечисленных факторов является поводом для обследо-
вания в целях выявления МКГП или проведения других допол-
нительных исследований. Распространенность отдельных сим-
птомов, по данным различных авторов, следующая [1—3]: хрони-
ческая уртикарная сыпь — 100%, зуд — 45—79%, лихорадка — 
88—93%, артралгии/артрит — 77—94%, боли в костях — 68—79%, 
снижение массы тела — 64%, лимфаденопатия — 44—85%, гепа-
тоспленомегалия — 29—34%, ангионевротические отеки — 5%, 
лейкоцитоз — 69—85%, анемия — 56%, СОЭ↑ — 95—98%, 
МКГП — 100%, IgMκ — 86—97%.

Кожные уртикарные высыпания обычно служат первым и ос-
новным проявлением, локализуются на туловище, конечностях, 
ладонях и подошвах, в области головы и шеи, сохраняются в тече-
ние 12—24 ч, могут исчезать или держатся постоянно. Помимо сы-
пи одним из ключевых симптомов также является лихорадка 
≥38,5 °С, которая отмечается у большинства пациентов [4, 11]. Ча-
стота рецидивов варьирует, они могут быть ежедневными или воз-
никать редко лишь несколько раз в году. МКГП (чаще IgMκ, реже 
IgG) обычно в концентрации менее 10 г/л (67%) — облигатный 
признак, однако не всегда выявляется с дебюта болезни, может 
определяться через несколько лет от начала [3, 10]. Вспомогатель-
ным является также проведение биопсии кожи и выявление пери-
васкулярной нейтрофильной инфильтрации в отсутствие лейко-
цитокластического васкулита, характерного для истинного урти-
карного васкулита, отека дермы (рис. 1 см. на цв. вклейке) [1, 2, 12]. 
Полезными являются также такие обследования, как магнитно-
резонансная томография (МРТ) или сцинтиграфия скелета для 
выявления изменений в костной ткани, а также пункция костного 
мозга для исключения гематоонкологического заболевания.

Как может быть установлен диагноз СШ? Диагностика и диф-
ференциальная диагностика СШ. Диагностика СШ затруднена, 
задержка в постановке диагноза составляет более 5 лет в боль-
шинстве случаев [1—3]. В настоящее время в распознавании СШ 
помогают диагностические критерии, впервые опубликованные 
D. Lipsker и соавт. [2], модифицированные H. De Koning и соавт. 
[3], а впоследствии адаптированные диагностические критерии, 
принятые экспертами в Страсбурге [1]: 

Обязательные критерии

Хронические уртикарные высыпания
Моноклональная IgM- или IgG-гаммапатия

Малые критерии

Рецидивирующая лихорадка
Нарушение процессов ремоделирования костной ткани с 

болями и без*
Нейтрофильная инфильтрация кожи при биопсии
Лейкоцитоз (нейтрофилез) >10 000/мм³ и/или СРБ >30мг/л

Определенный диагноз: 

2 обязательных + как минимум 2 малых (IgM) или 3 малых 
(IgG)

Вероятный диагноз: 

2 обязательных + как минимум 1 малый (IgM) или 2 малых 
(IgG)

Однако они нуждаются в дальнейшем анализе, установле-
нии чувствительности и специфичности, проведении проспек-
тивных сравнительных исследований с привлечением пациентов 
с похожими состояниями, включая болезнь Стилла у взрослых 
(БСВ), криоглобулинемию, хронические уртикарные васкулиты 
[11], криопиринассоциированные периодические синдромы 
(CAPS) [13, 14]. Прежде чем будет установлен диагноз СШ, тре-
буется исключать следующие заболевания:

Кожные изменения

БСВ
CAPS, особенно синдром Макла—Уэллса (MWS) и другие 

моногенные АВЗ
Уртикарный васкулит
Криоглобулинемический васкулит
Системная красная волчанка
Гипокомплементемический васкулит
Хроническая идиопатическая крапивница
ЛПЗ
МКГП
МКГП неизвестной природы (MGUS)

В связи с этим пациенты с СШ наблюдаются такими специ-
алистами, как дерматологи, аллергологи, иммунологи, гематоло-
ги и ревматологи. К последним больные направляются чаще все-
го для исключения диффузных заболеваний соединительной 
ткани, БСВ, так как эта патология по своим проявлениям наи-
более похожа на СШ, характеризуется уртикарными высыпания-
ми, лихорадкой, суставными проявлениями, лейкоцитозом, 
МОФВ и не имеет специфических диагностических маркеров. 
Однако некоторые признаки позволяют дифференцировать одно 
заболевание от другого. К ним относятся, например, наличие фа-
рингита в дебюте, значительное повышение уровня ферритина, 
отсутствие МКГП при БСВ. Поскольку согласно современным 
воззрениям СШ является представителем АВЗ, его легко перепу-
тать с некоторыми из них, особенно с CAPS — MWS [13, 14]. Од-
нако важными дифференциально-диагностическими признака-
ми являются более ранний возраст дебюта при моногенных АВЗ, 
которые обусловлены генетической мутацией, что является не-
обходимым для постановки диагноза, частое наличие семейной 
агрегации, отсутствие МКГП. Не стоит забывать также о MGUS, 
которая нередко встречается у пожилых пациентов даже в сочета-
нии с хронической уртикарией [1, 15].

Течение, прогноз, лечение СШ. Течение заболевания хрони-
ческое, но не характеризуется тяжелыми отдаленными наруше-
ниями. Прогноз вариабелен. Известно о 3 случаях развития АА-
амилоидоза, связанного с персистенцией системного воспаления 
[3, 9, 16]. У 15—20% пациентов впоследствии развиваются ЛПЗ, в 
частности макроглобулинемия Вальденстрема, что является фак-
тором, ухудшающим прогноз [1, 5, 10]. Риск ее развития увеличи-
вается по мере увеличения длительности болезни (через 10 лет у 
15%, через 20 лет у 27%). Могут развиваться и другие онкологиче-
ские заболевания: лимфоплазмоцитарная лимфома, миеломная 
болезнь, В-клеточная лимфома и др. [10, 17]. По данным O. So-
cumbi и соавт. [7], из клиники Mейo (США), полученным в ре-
зультате 40 летнего наблюдения за 20 пациентами, ЛПЗ разви-
лись у 45%. В связи с этим неслучайно некоторые авторы рассма-
тривают СШ как «паранеопластический феномен» [1, 3].

Тактика лечения при СШ должна быть направлена в первую 
очередь на купирование воспалительных симптомов и предотвра-
щение тяжелых осложнений. Опыт лечения пациентов с СШ по-
казал, что в случае ограниченных обострений воспалительного 
процесса при наличии костных и суставных болей короткими 

* Выявляется при сцинтиграфии скелета или при МРТ, или по-
вышение уровня щелочной фосфатазы.

С.О. Салугина и соавт.
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Синдром Шнитлера, терапия ингибитором ИЛ-1 канакинумабом

курсами возможно применение НПВП, особенно ибупрофена. 
Использование антигистаминных препаратов, талидомида не 
приводит к улучшению. Глюкокортикостероиды (ГКС) уменьша-
ют выраженность симптомов у 39%, однако ввиду развития из-
вестных побочных проявлений не могут использоваться в каче-
стве основной стратегии терапии. Традиционные базисные про-
тивовоспалительные препараты: метотрексат, азатиоприн, ци-
клоспорин, внутривенный иммуноглобулин (ВВИГ), а также 
плазмаферез неэффективны [1, 3, 9, 10, 18, 19]. Имеются данные 
об успешном применении Pefloxacin mesylate у больных с СШ [20]. 

Разработанный экспертами алгоритм лечения и ведения 
больных с определенным или вероятным СШ основан на диффе-
ренциации в значимости от нарушения качества жизни (КЖ) 
больных и персистенции МОФВ и представлен на рис. 2 [1]. Со-
гласно разработанным рекомендациям у пациентов без значи-
тельного нарушения КЖ и без персистенции воспаления (СРБ 
<30 мг/л) используются колхицин, который эффективен пример-
но в 25% случаев, аминохинолиновые препараты [2]. Пациенты 
со значительными нарушениями по КЖ и/или персистенцией 
воспаления (СОЭ, СРБ) даже в отсутствие значительных симпто-
мов нуждаются в адекватном лечении (см. рис. 2, б). В последние 
годы в некоторых публикациях (описание серии случаев) показа-
на эффективность использования ингибитора ИЛ-1 анакинры 
100 мг/сут подкожно (рекомендации уровня С) [1, 3, 9—11, 18, 19, 
21]. A. Neel и соавт. [9] представили ретроспективный анализ 29 
пациентов, получающих анакинру, и регистрировали полную ре-
миссию у 83% и частичную у 17%. Ни у одного пациента при 
среднем сроке наблюдения 9,5 года не развилось ЛПЗ. В отсут-

ствие эффекта от анакинры в первую очередь следует еще раз ут-
вердиться в диагнозе, только после этого рассматривать вопрос о 
коррекции терапии: увеличение дозы анакинры до 200—300 мг, 
добавление колхицина, альтернативное применение тоцилизу-
маба [1, 11, 22]. При наступлении ремиссии длительностью более 
2 лет лечение можно отменять, однако некоторые эксперты счи-
тают, что его нужно продолжить колхицином в течение 3—6 мес.

Имеются работы по применению пролонгированных инги-
биторов ИЛ-1 — рилонацепта и канакинумаба у пациентов с СШ, 
однако сведения единичные, длительного опыта применения нет 
[1, 9, 11, 23—25]. H. De Koning и соавт. [24] представили опыт 
применения канакинумаба каждые 4 нед по 150 мг подкожно у 3 
женщин, страдающих СШ и ранее получавших анакинру. Пол-
ный ответ на терапию получен после первой инъекции в течение 
6—16 ч у всех 3 пациенток. Нормализация уровня СРБ отмечена 
через 1 нед. Выраженные нежелательные явления отсутствовали. 
Исследование K. Krause и соавт. [26] подтвердило опыт примене-
ния канакинумаба в первом 4-месячном плацебо-контролируе-
мом исследовании у 20 пациентов с СШ и показало быстрый и 
полный ответ на терапию, снижение уровня МОФВ достоверно 
чаще у получающих препарат по сравнению с плацебо [26]. Тако-
го рода ответ на применение канакинумаба демонстрирует эф-
фективность воздействия на ИЛ-1β, а не на ИЛ-1α, как при лече-
нии анакинрой, что предполагает рассматривать ИЛ-1β в каче-
стве ключевого цитокина, ответственного за воспаление при СШ 
как при многих АВЗ, подтверждая тем самым его аутовоспали-
тельную природу [24]. Единичные сообщения о применении ри-
туксимаба противоречивы [1, 10]. 

Рис. 2. Алгоритм лечения и ведения пациентов с определенным или вероятным СШ.
а — без значительного нарушения КЖ и персистенции МОФВ; б — при значительном нарушении КЖ и персистенции МОФВ.

Без значительного нарушения 
КЖ и персистенции

 воспалительных маркеров

Колхицин 1–2 мг/сут 6 мес
НПВП (ибупрофен) при болях, pefloxacine

Аминохинолиновые (плаквенил) 2 таблетки
по 200 мг

Контроль  СОЭ, СРБ, SAA, лейкоциты каждые 3 мес
Моноклональные Ig, если <10 г/л 1 раз в год,

 <30 г/л 2 раза в год, >30 г/л 1 раз в 3 мес

Значительное нарушение
КЖ и персистенции

 воспалительных маркеров

Лечение
Анакинра 100 мг/сут

Контроль  СОЭ, СРБ, SAA, лейкоциты каждые 6–12 мес,
моноклональные Ig, если <10 г/л 1 раз в год,

 <30 г/л 2 раза в год  >30 г/л 1 раз в 3 мес

Нет ответа на анакинру
Пересмотр диагноза, увеличение дозы 

до 200–300 мг/сут,  колхицин,
тоцилизумаб

Увеличение уровня моноклональных Ig
При развитии лимфаденопатии немедленное 

исключение  ЛПЗ!!

а

б
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Тактика ведения больных с СШ. При ведении пациентов с 
СШ необходимо тщательно контролировать воспалительную ак-
тивность и выраженность МКГП. Маркеры воспаления (СРБ, 
СОЭ, SAA, лейкоциты) должны определяться каждые 3 мес, при 
наличии ремиссии — 2 раза в год. Наличие МКГП должно кон-
тролироваться в зависимости от начального уровня Ig: менее 10 
г/л 1 раз в год, менее 30 г/л 2 раза в год, более 30 г/л каждые 3 мес. 
Повышение уровня моноклональных Ig или появление лимфаде-
нопатии служит тревожным сигналом развития ЛПЗ и обуслов-
ливает необходимость немедленного проведения пункции кост-
ного мозга и биопсии лимфатических узлов.

Описание случая. Мужчина П., 44 года, впервые поступил в 
НИИР им. В.А. Насоновой в ноябре 2013 г. с жалобами на кож-
ные высыпания, эпизоды подъемов температуры тела до 38 °С, 
боли в коленных суставах. Из анамнеза заболевания известно, 
что с 40 лет после стресса появились рецидивирующие уртикар-
ные высыпания, располагающиеся на туловище, конечностях, 
периодически сопровождающиеся умеренно выраженным зудом 
(рис. 3, а, б см. на цв. вклейке), эпизоды лихорадки до 38—39 °С, 
слабость, утомляемость, снижение концентрации внимания, 
иногда покраснение конъюнктивы, припухание век, ангионевро-
тические отеки, гиперемия кожи кистей, боли в голенях, в анали-
зах СОЭ 36 мм/ч, лейкоцитоз 18,7·109/л. Лихорадка уменьшалась 
на фоне приема нимесулида, но высыпания не проходили. На-
ходился на обследовании в кожно-венерологическом отделении 
с диагнозом хроническая рецидивирующая аллергическая кра-
пивница, лечение десенсибилизирующими и антигистаминными 
препаратами с переменным успехом, прием ГКС с положитель-
ным, но временным эффектом. Пациент обследован в иммуно-
логическом отделении, где установлен диагноз: идиопатическая 
крапивница с неуточненным иммунным механизмом. В НИИР 
при обследовании выявлены лейкоцитоз (15,6—23,2)·109/л, СОЭ 
26—35 мм/ч, СРБ 82—107 мг/л (норма 0—5,0 мг/л), SAA 127,0—
174 мг/л (норма <6,4 мг/л), ферритин 415—717 мкг/л (норма 20—
150 мкг/л), ревматоидный фактор (РФ), антинуклеарный фак-
тор, а-ДНК отрицательные, комплемент С3, С4 в норме, ИЛ-1β в 
норме, ИЛ-6 37,8 пг/мл (норма до 5,9 пг/мл), α-фактор некроза 
опухоли 11,4 пг/мл (норма до 8,1 пг/мл). Анализ мочи в норме. 
По данным допплероэхокардиографии, небольшое количество 
жидкости в полости перикарда и левой плевральной полости. 
В круг дифференцируемых состояний включались ревматологи-
ческие заболевания: системная красная волчанка и другие диф-
фузные заболевания соединительной ткани, болезнь Стилла у 
взрослых, АВЗ из группы CAPS — синдром MWS. Молекулярно-
генетический анализ на мутации в генах NLRP3, MVK, TNFRS-
F1A, ответственных за развитие наиболее распространенных мо-
ногенных АВЗ, показал отрицательный результат. 

Предположен СШ. По данным иммунохимического иссле-
дования белков сыворотки крови и мочи выявлена моноклональ-
ная секреция Мκ (5,2 г/л). Секреция белка Бенс-Джонса не вы-
явлена. Биопсия кожи: эпидермис с умеренными дистрофиче-
скими изменениями базального слоя клеток, дерма тонкая. Вну-
тридермальные кровоизлияния, сосуды с утолщенными стенка-
ми, резко сужены, в периваскулярных пространствах единичные 
лимфоциты, гистиоциты, плазматические клетки и сегментоя-
дерные нейтрофилы, умерено выраженные очаговый некроз дер-
мы. Описанные морфологические изменения неспецифичны. 
Рентгенограммы костей голеней: тенденция к незначительному 
утолщению кортикального слоя в области переднемедиального 
отдела большеберцовой костей. Компьютерная томография орга-
нов грудной клетки: лимфаденопатия медиастинальная, неболь-
шое количество жидкости в перикарде. Проведена пункция кост-
ного мозга. ЛПЗ исключено. Диагноз СШ подтвержден.

Получал лечение: ГКС 20 мг/сут, метотрексат 20 мг подкож-
но 1 раз в неделю, курсы ВВИГ по 5—10 г 1 раз в 1—2 мес с перво-
начальным положительным эффектом, однако с возвращением 
всей симптоматики на фоне снижения дозы ГКС, с сохранением 
повышения уровня МОФВ. В дальнейшем отмечена плохая пере-
носимость метотрексата в виде подъемов температуры тела, тош-
ноты, слабости, в связи с чем в январе 2015 г. он отменен.

С учетом наличия достоверного диагноза СШ, риска раз-
вития амилоидоза, ЛПЗ, миеломной болезни, отсутствия эф-

фекта от терапии в апреле 2015 г. начата терапия ингибитором 
ИЛ-1 канакинумабом в дозе 150 мг подкожно 1 раз в 8 нед. На 
фоне лечения отмечена выраженная положительная динамика с 
купированием кожных высыпаний (рис. 3, г—ж см. на цв. вклей-
ке), лихорадки, других проявлений болезни с улучшением само-
чувствия, нормализацией лабораторных показателей: лейкоци-
ты 7,2 ·109/л, СОЭ 7—5 мм/ч, СРБ 12—9,3 мг/л (норма 0—5,0 
мг/л), ферритин 58 мкг/л (норма 20—150 мкг/л), РФ, АНФ, 
а-ДНК отрицательные, комплемент С3, С4 в норме, анализ мо-
чи в норме. К ноябрю 2015 г. полностью отменены ГКС и другая 
сопутствующая терапия. Уровень моноклональной секреции 
без динамики. Пациент продолжает работать, хорошо перено-
сит физические нагрузки, занимается спортом, его КЖ соответ-
ствует таковому у здоровых мужчин его возраста. Переноси-
мость терапии в целом удовлетворительная. Отмечаются боли в 
сухожилиях в области стоп, возникающие в первый месяц после 
введения препарата и прекращающиеся в последующем. По 
объективным причинам интервал между введениями канакину-
маба составляет 3—4 мес, что не сопровождается признаками 
реактивации заболевания.

Обсуждение
СШ — крайне редкое заболевание, однако, как показывает 

опыт, может встретиться в практике врача ревматолога, аллерго-
лога-иммунолога, дерматолога, а также гематолога. Истинная 
распространенность СШ, особенно в России к настоящему вре-
мени достоверно неизвестна. Гиподиагностика СШ, которая 
имеется не только в России, но и во всем мире связана в первую 
очередь с малой информированностью врачей об этом заболева-
нии. Данные литературы немногочисленны и представлены в ос-
новном зарубежными публикациями. 

Патогенез этого заболевания неясен, однако его принадлеж-
ность к группе АВЗ активно изучаемых в последние годы, опреде-
лена, о чем свидетельствует указания на него в различных класси-
фикациях АВЗ как представителя мультифакторных (полиген-
ных) АВЗ с поздним началом [5, 27—29]. Диагностика СШ за-
труднена. Наличие ярко выраженной картины системного воспа-
ления, проявляющегося как типичными клиническими призна-
ками, так и лабораторными МОФВ, обусловливает его сходство с 
некоторыми ревматическими заболеваниями и требует согласно 
алгоритму, принятому в ревматологии, проведения тщательной 
дифференциальной диагностики для исключения различных ин-
фекционных, неопластических и других состояний, в том числе 
ревматических. Кроме того, в рамках большого спектра АВЗ по-
рою трудно отличить одно от другого. Это касается в первую оче-
редь группы CAPS [13]. 

Прогноз СШ вариабелен, спонтанных ремиссий не отмеча-
ется, а исход может быть драматичным ввиду риска развития 
ЛПЗ. В связи с этим многими авторами признается необходи-
мость лечения таких пациентов. Терапевтические опции крайне 
ограничены и практически не опробованы в России. Примене-
ние наиболее эффективного средства — ингибитора ИЛ-1 ана-
кинры, не зарегистрированного в Российской Федерации, за-
труднительно, а использование канакинумаба не по показаниям 
при СШ мало изучено и слишком дорогостояще, чтобы приме-
няться в обычной практике, хотя и показало высокую эффектив-
ность как в некоторых зарубежных исследованиях, так и в при-
веденном нами клиническом случае [24—26]. Таким образом, 
проблема СШ — своевременной диагностики и терапии этого 
заболевания является актуальной и требует дальнейшего изуче-
ния, что возможно только в тесном сотрудничестве ревматологов 
с врачами других специальностей.
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Рис. 1. Гистологическая картина СШ: нейтрофильная инфильтрация дермы без васкулита и значительного отека [5].

Рис. 3. Внешний вид пациента П., страдающего СШ.
а, б — кожные высыпания (пятнисто-папулезные, эритематозные, уртикарные); г—д— купирование кожной симптоматики на фоне 

лечения канакинумабом (г, е — до начала лечения; д, ж — на фоне лечения).


