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Ювенільний ідіопатичний артрит з системним 
початком є складним для діагностики та лікування 
захворюванням. Ювенільний ідіопатичний артрит 
з системним початком належить до найтяжчих 
варіантів ювенільного ідіопатичного артриту та 
характеризується вираженою тяжкістю загаль-
ної запальної відповіді, яскравою полісиндромніс-
тю, наявністю позасуглобових проявів, тяжкою 
функціональною недостатністю у гострий період 
хвороби, високим ризиком розвитку життєзагроз-
них станів та ризиком формування деформуючого 
артриту з ранньою інвалідизацією дитини. Його 
клінічні дебюти та прояви з накопиченням знань 
представлені різноманітною палітрою. Раннє роз-
пізнавання хвороби дозволяє застосувати раннє 
агресивне лікування, що запобігає розвитку, перш 
за все, життєзагрозних станів, таких як синдром 
активації макрофагів.

Огляд літератури останніх даних щодо кліні-
ки, перебігу, варіантів захворювання, ускладнень, 
поглиблення уявлень про патогенез ювенільного 
ідіопатичного артриту з системним початком, 
дозволяє розширити уявлення про прояви захворю-
вання та запідозрити їх на більш ранній стадії. Об-
говорені критерії діагностики сприяють мінімізації 
помилок у постановці цього складного захворюван-
ня. Ювенільний ідіопатичний артрит з системним 
початком є складним автозапальним захворюван-
ням, має суттєві відмінності від інших вариантів 
ювенільного ідіопатичного артриту в патогенезі, 
клінічній картині, відповіді на протиревматичну 
терапію, прогнозі та ускладненнях. 

Вкрай важливі адекватні та сучасні підходи до 
лікування. Для лікування використовується широ-
кий спектр медикаментів: нестероїдні протиза-
пальні препарати, глюкокортикостероїди, імуно-
депресанти та найсучасніші засоби терапії, такі 
як генно-інженерні біологічні препарати – тоци-
лізумаб, анакінра, канакімумаб, ритуксімаб. Наве-
дено перспективи нових терапевтичних підходів 
– використання інгібіторів Jak у пацієнтів з реф-
рактерним ювенільним ідіопатичним артритом з 
системним початком. 

Максимально рання діагностика хвороби, варі-
антів її перебігу сприяє цілеспрямованому вибору 
препаратів, деякі з яких краще допомагають при 
переважанні системних проявів хвороби, інші – при 
переважанні ураження суглобів. Розширення знань 
як про клініку, так і про таргетні підходи до ліку-
вання різних варіантів перебігу ювенільного ідіопа-
тичного артриту сприяє покращенню діагностики 
та тактики ведення пацієнтів. 

Ключові слова: ювенільний ідіопатичний ар-
трит з системним початком, діти, клініка, діа-
гностика, лікування.
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Вступ. 
Визначення. Ювенільний ідіопатичний артрит 

(ЮІА) – системне запальне захворювання сполучної 
тканини з переважною локалізацією процесу в опо-
рно-руховому апараті, в основі якого лежить дис-
функція імунної системи, виражена аутоагресія, що 
веде до розвитку патологічних імунних реакцій, має 
хронічний, тяжкий прогресуючий перебіг, та, як пра-
вило, несприятливий прогноз. ЮІА – це артрит неві-
домої етіології, що починається у віці до досягнення 
16 років і триває понад 6 тижнів за умови виключен-
ня іншої патології суглобів [1-5]. 

Неоднорідність ЮІА підкреслює його класифі-
кація ILAR (International League of Associations for 
Rheumatology), прийнята в м. Дурбан (Durban, 1997), 
з наступними змінами (Edmonton, 2001), відповідно 
до якої замість термінів ювенільний хронічний ар-
трит (ЮХА) введено термін ювенільний ідіопатичний 
артрит (ЮІА) та виділено 7 клінічних варіантів ЮІА: 
системний, поліартикулярний серопозитивний за 
ревматоїдним фактором (РФ+), поліартикулярний 
серонегативний (РФ–), олігоартикулярний (персис-
туючий та поширений), ентезит-асоційований, псорі-
атичний артрит [2, 3, 6-9]. Nigrovic PA, Raychaudhuri 
S, Thompson SD. (2018) пропонують переглянути 
класифікацію ЮІА на основі генетичних маркерів та 
об’єднати дорослі та дитячі форми хвороби [3, 10]. 
Серед різноманітних варіантів перебігу ЮІА варіант 
із системним початком (сЮІА) відрізняється вираже-
ною тяжкістю загальної запальної відповіді, яскра-
вою полісиндромністю, наявністю позасуглобових 
проявів, тяжкою функціональною недостатністю у 
гострий період хвороби, високим ризиком розвитку 
життєзагрозних станів та ризиком формування де-
формуючого артриту з ранньою інвалідизацією, що 
потребує негайного контролю перебігу хвороби та 
своєчасної адекватної терапії [6, 11-15].

У 1897 р. англійський вчений Стілл і французький 
вчений Шаффар майже одночасно вперше описали 
особливу хворобу дитячого віку, що відрізняється від 
ревматоїдного артриту у дорослих, яка характеризу-
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валася високою лихоманкою, ураженням суглобів, 
збільшенням лімфатичних вузлів, печінки та селезін-
ки [7, 9, 16-19].

Актуальність вивчення проблеми сЮІА також ви-
значається складністю ранньої діагностики цієї пато-
логії у дітей. Так, діагностичні помилки за рік спосте-
реження становлять чверть випадків захворювання 
[20]. Діагноз сЮІА у більшості дітей встановлюється 
в пізні терміни. Протягом перших 2-х тижнів після де-
бюту сЮІА запідозрено лише в однієї третини дітей. 
Також діагноз сЮІА верифікований у однієї третини 
хворих на 1-му році хвороби, у 14% – через рік від 
початку хвороби. У 70% пацієнтів спочатку вста-
новлено помилкові діагнози, у т.ч. 63% інфекційні. 
Більшість пацієнтів з сЮІА (85%) госпіталізуються до 
непрофільних відділень, і лише 15% – до кардіорев-
матологічних. До встановлення діагнозу 99% хворих 
отримували антибактеріальну терапію, 70% – глюко-
кортикостероїди (ГКС), 20% – внутрішньовенні імуно-
глобуліни (ВВІГ) [13].

Мета дослідження. Проаналізувати сучасний 
стан проблеми сЮІА. 

Епідеміологія. сЮІА входить до найтяжчих варі-
антів хвороби і зустрічається у 5-20% дітей з ЮІА [6, 
13, 21-24]. Захворюваність і поширеність як ЮІА, так 
і сЮІА суттєво відрізняється серед географічно різ-
них популяцій у всьому світі. Частка сЮІА у структурі 
ЮІА коливається від 5 до 15% у Північній Америці та 
Європі, у Швеції становить 2,7%, у Саудівській Аравії 
– 23-36%, в Індії – 25%, а у Японії становить 50% [3, 
13, 21, 25-28]. У Європі поширеність сЮІА становить 
0,3–0,8 на 100 тис. дітей віком до 16 років [6, 13, 25, 
26]. Захворюваність на сЮІА становить 6,6–15 на 100 
тис. дітей [29].

ЮІА з системним початком може розвиватися у 
будь-якому віці, але пік захворюваності припадає на 
вік 2-5 років [3, 13, 20, 21, 25]. За даними Ломакіної 
О.Л. (2017) 70% дітей захворіли на сЮІА у віці до 5 
років; з них 25% – з 1 до 2-х років. Хлопчики та ді-
вчатка хворіють із однаковою частотою [1, 3, 13, 20, 
25]. Для сЮІА відсутній зв’язок з головним комплек-
сом гістосумісності [1, 25]. Але, недавні досліджен-
ня сЮІА виявили зв’язок з HLA-DRB1*11 та генетичні 
відмінності в локусах, пов’язаних з сЮІА, порівняно 
з полі- та олігоартикулярним варіантами хвороби [3, 
10, 30, 31]. Описані сімейні випадки сЮІА [3, 21].

Етіологія та патогенез. Незважаючи на значні до-
сягнення у питаннях діагностики та лікування ЮІА, 
етіологія та патогенез цього захворювання багато в 
чому залишаються неясними [3, 5, 8].

В основі патогенезу різних форм ЮІА, мабуть, 
лежать різні механізми. В даний час сЮІА розгляда-
ється переважно не як автоімунне, а як автозапальне 
захворювання, тому що є суттєві відмінності в патоге-
незі, клінічній картині, відповіді на протиревматичну 
терапію, прогнозі та ускладненнях [2, 3, 16, 21, 22, 
26]. У патогенезі сЮІА провідну роль грають актива-
ція вродженого імунітету; продукція прозапальних 
цитокінів активованими Т-лімфоцитами та макрофа-
гами, розвиток хронічного запалення [1, 3, 6, 8, 11]. 
При всіх варіантах ЮІА, в т.ч. і при сЮІА, розвивається 
тривалий дисбаланс між продукцією про- та проти-
запальних цитокінів з переважанням перших. До те-
перішнього часу встановлено, що багато клінічних та 
лабораторних проявів хвороби обумовлені високим 

рівнем інтерлейкіну 6 (ІЛ-6) як у сироватці крові, так 
і в синовіальній рідині внаслідок активації механізму 
вродженого імунітету [3, 4, 32-34].

З гіперпродукцією ІЛ-6 пов’язують розвиток таких 
позасуглобових проявів, як лихоманка, ранкова ску-
тість, тромбоцитоз, гіпохромна анемія. ІЛ-6 стиму-
лює продукцію гепатоцитами гострофазних білків 
запалення (С-реактивного білка (СРБ) та амілоїду А, 
гаптоглобіну, фібриногену). ІЛ-6 підвищує секрецію 
гепатоцитами гепсидину, який зменшує всмоктуван-
ня заліза в кишечнику та інгібує його вивільнення з 
макрофагів, що є причиною розвитку анемії [4, 15, 
26, 33, 35, 36]. У підвищених концентраціях ІЛ-6 бло-
кує вироблення адренокортикотропного гормону, 
кортизолу та гормону росту, що призводить до роз-
витку втоми, сонливості, депресії, когнітивних роз-
ладів та відставання у зростанні дітей з сЮІА. Ранко-
ва скутість корелює з добовим ритмом секреції ІЛ-6 
[15, 32-36]. Також ІЛ-6 стимулює остеокластогенез, 
відіграє провідну роль у розвитку генералізовано-
го остеопорозу та ерозивних змін у суглобах [4, 35-
38]. ІЛ-6 стимулює вироблення гормону лептину, що 
може призвести до розвитку анорексії [35]. З актив-
ністю цього цитокіну також асоціюється розвиток 
амілоїдозу, небезпечного ускладнення ЮІА [23, 24, 
26, 36, 39, 40]. Ключова роль ІЛ-6 у патогенезі сЮІА 
підтверджується численними клінічними досліджен-
нями ефективності інгібітору ІЛ-6 тоцилізумабу (ТЦЗ) 
при лікуванні дітей з сЮІА [4, 24, 33, 39, 40].

ЮІА з системним початком вважають ІЛ-6-
залежною хворобою. Але, у частини пацієнтів роз-
виток захворювання пов’язаний із гіперпродукцією 
ІЛ-1.

Біологічна роль ІЛ-1β в організмі характеризу-
ється активацією ферментів (колагеназа) хондроци-
тами, що призводить до деструкції хряща суглобів; 
зниженням синтезу протеоглікану та утворення ко-
лагену; стимуляцією диференціювання остеокластів, 
що викликає кісткову резорбцію. Також ІЛ-1β індукує 
лихоманку, спричиняє втрату апетиту, депресію, не-
здужання, призводить до локального та системного 
запалення [15, 35, 36, 41]. Дія ІЛ-1β на гепатоцити 
призводить до збільшення продукції білків «гострої 
фази». ІЛ-1β пригнічує еритропоез. ІЛ-1β стимулює 
синтез ІЛ-6, ІЛ-18 [32, 34-36, 41,42].

ІЛ-1β може індукувати гіпералгезію через сти-
муляцію синтезу простагландинів та тромбоксанів. 
ІЛ-1β бере участь у регуляції функцій ендотелію та 
системи згортання крові, індукуючи прокоагулянтну 
активність, викликає вазодилатацію, може призвес-
ти до розвитку дисемінованої внутрішньосудинної 
коагуляції. ІЛ-1β регулює температуру тіла, має піро-
генний ефект [32, 34, 41].

Є припущення, що ІЛ-1β є центральним у патоге-
незі сЮІА, стимулюючи синтез ІЛ-6, призводить до 
локального та системного запалення [16, 42].

Аналізуючи літературу, слід зазначити, що при 
сЮІА має місце максимальне підвищення рівня ІЛ-6, 
висока кореляція рівня ІЛ-6 з клінічною активністю 
захворювання та кількістю запалених суглобів, також 
виявлено максимальне підвищення рівня ІЛ-6 у си-
новіальній рідині [3, 16, 36]. Але щодо ІЛ-1β є чис-
ленні протиріччя. У більшості дослідників при сЮІА 
рівень ІЛ-1β у плазмі крові не визначався; а якщо він 
навіть визначався, то не було його кореляції з показ-
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никами тяжкості захворювання [36]. Хоча непрямим 
доказом ролі ІЛ-1β у розвитку сЮІА є дані про високу 
ефективність інгібіторів ІЛ-1β при сЮІА, особливо у 
хворих, рефрактерних до лікування ГКС, метотрек-
сатом (МТХ), інгібітором ІЛ-6 – ТЦЗ. Інгібітори ІЛ-1β 
мають найбільший вплив на системні прояви хворо-
би, проте не мають істотного впливу на симптоми по-
ліартриту [36, 41, 43-45].

До цитокінів сімейства ІЛ-1 відносять ІЛ-18. ІЛ-18 
корелює з активністю сЮІА і розвитком синдрому ак-
тивації макрофагів (Macrophage Activation Syndrome, 
САМ), прогнозує терапевтичну відповідь на біологіч-
ну терапію [3, 42].

Класифікація. ЮІА з системним початком нео-
днорідний. Виділяють варіант сЮІА з переважан-
ням позасуглобових проявів (раніше відповідно до 
східноєвропейської класифікації його називали як 
алергосептичний варіант) та сЮІА з активним су-
глобовим синдромом (синдром Стілла) [5, 8]. Аме-
риканська колегія ревматологів (American College of 
Rheumatology, ACR, 2013) виділяє сЮІА з активними 
системними проявами та різним ступенем активнос-

ті артриту, сЮІА без активних системних проявів та 
різним ступенем активності артриту, сЮІА з ознака-
ми гемофагоцитарного синдрома (САМ) [21, 25-27, 
39].

Клінічна картина. При сЮІА вражаються не лише 
суглоби, а й багато органів та систем [3-6, 8, 24]. Від-
повідно до сучасної класифікації ILAR до сЮІА відно-
сять артрит, що супроводжується або з попередньою 
документованою лихоманкою протягом мінімум 2-х 
тижнів у поєднанні з двома або більше нижчепе-
реліченими ознаками: переміжний еритематозний 
висип; серозити (перикардит, плеврит, перитоніт), 
генералізована лімфаденопатія, гепатомегалія та/
або спленомегалія [3, 6, 19, 22, 24, 25]. Маніфеста-
ція симптомів сЮІА, як правило, у всіх дітей гостра. 
Фебрильна лихоманка спостерігається майже у всіх 
хворих (75-100%), гепатоспленомегалія виявляється 
у кожного другого хворого (49,5-59%), спленомега-
лія – у 25,0%, лімфаденопатія – у 33,4-87% пацієн-
тів; висип – у 39-52%, серозити діагностовані лише 
у 15% пацієнтів із сЮІА [11, 13-15]. Активний артрит 
у дебюті захворювання розвивається у 45,5-64% 

хворих із сЮІА. У 55,5% хворих на 
ЮІА спостерігаються артралгії, а 
артрит у них маніфестує через 6 
місяців і більше після дебюту сис-
темних проявів захворювання [13, 
15]. Описано виникнення артри-
ту через 5 років від дебюту сЮІА 
[3]. Найскладнішою є діагностика 
алергосептичного синдрому, коли 
суглобовий синдром відсутній або 
відстрочений у часі, або слабко ви-
ражений, або можуть бути артрал-
гії, а в клінічній картині домінують 
гектична лихоманка, висип та ура-
ження внутрішніх органів, хоча на-
далі можуть уражатися великі су-
глоби, кульшові суглоби [22]. Але, 
для синдрому Стілла характерно 
гострий початок з помірною лихо-
манкою, виражений поліартрит 
з ураженням дрібних суглобів, 
також може уражатися шийний 
відділ хребта, верхньощелепні су-
глоби [5, 6, 18, 19].

У пацієнтів із сЮІА, у яких ар-
трит відсутній або виявляється 
досить пізно, поставити діагноз 
(згідно з критеріями ILAR) дуже 
складно. Так, за даними німець-
ких вчених, у 50% пацієнтів крите-
рії діагнозу сЮІА не відповідають 
критеріям класифікації ILAR через 
відсутність хронічного артриту [46]. 
У зв’язку з цим, ймовірно, необхід-
ні деякі зміни критеріїв ILAR для 
сЮІА. Можливе застосування кри-
теріїв Ямагуті, які не розглядають 
наявність артриту обов’язковим 
для діагностики та лікування сЮІА, 
що робить критерії більш чутливи-
ми, сприяє ранній та своєчасній ді-
агностиці сЮІА та більш ранньому 
лікуванню [2, 3, 21, 47, 48] (табл. 1).

Таблиця 1 – Порівняння характеристик критеріїв ILAR і Ямагуті

Критерії ILAR [2, 3, 6] Критерії Ямагуті [2, 3, 47]

Артрит із/або попередньо задокумен-
тованою гарячкою тривалістю понад 2 
тижні з однією і більше ознаками:

Великі критерії:

1. Блідий короткотривалий, нефіксова-
ний еритематозний висип,

1) Лихоманка 39°C і вища, протягом 1 
тиждень або довше

2. Генералізоване збільшення лімфа-
тичних вузлів,

2) Артралгія тривалістю 2 тижні та 
більше

3. Гепатомегалія та/або спленомегалія,

3) Типовий висип (несверблячий 
макулярний або макулопапулярний 
висип рожевого кольору на тілі та 
кінцівках під час епізодів гарячки)

4. Серозити
4) Лейкоцитоз (10000/мм3 або 
більше), включаючи 80% або більше 
гранулоцитів (нейтрофілів)
Малі критерії:
1) Біль у горлі
2) Лімфаденопатія та/або спленоме-
галія
3) Порушення функції печінки
4) Негативний тест на ревматоїдний 
фактор (РФ) та на антинуклеарні 
антитіла (ANA).
Діагноз достовірний за наявності 5 
або більше критеріїв, що включають 
як мінімум 2 великих  критерії

Виключення: Виключення:

а. Псоріаз або наявність псоріазу у  
родичів 1-го ступеня спорідненості 1) Інфекції

b. Артрит у HLA B27-позитивних хлоп-
чиків із початком  захворювання у віці 
понад 6 років

2) Злоякісні новоутворення

с. Анкілозуючий спондиліт, артрит із 
ентезитом, сакроілеїт при запальних 
захворюваннях кишечника, синдром 
Рейтера або гострий увеїт у родичів 
1-го ступеня спорідненості

3) Ревматичні захворювання

d. Наявність ревматоїдного факто-
ра РФ- IgM, принаймні дворазове, 
упродовж3-х місяців. 
е. Наявність у пацієнта системного 
артриту.
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При сЮІА можуть розвинутись 
ускладнення: серцево-легенева 
недостатність, амілоїдоз, затрим-
ка росту, інфекційні ускладнення, 
САМ [3, 42, 49]. Самим небезпеч-
ним ускладненням сЮІА є САМ, 
який виявляється у 10-13% хворих, 
викликаний надмірною активаці-
єю та проліферацією Т-лімфоцитів 
та макрофагів, що призводить до 
високих рівнів прозапальних ци-
токінів, розвитку «цитокінового 
шторму» та гемофагоцитозу. Час-
тота ускладнень САМ у пацієнтів із 
сЮІА становить 1,8–6,4 на 100 па-
цієнтів. Субклінічні варіанти САМ 
виявляються у 1/3 хворих з актив-
ним сЮІА (30-40%) [3, 42, 49]. Діа-
гностичні критерії САМ розробле-
ні групою професора A. Ravelli [21, 
25, 42, 50-52] (табл. 2).

Для САМ характерні: різке погіршення стану хво-
рого, фебрильна або гектична лихоманка, що погано 
купується; наростання розмірів печінки, селезінки, 
периферичних лімфатичних вузлів; геморагічний 
висип; кровотеча із слизових оболонок; у тяжких ви-
падках – поліорганна недостатність, порушення сві-
домості, кома. У клінічному аналізі крові – тромбоци-
топенія, лейкопенія, зниження кількості еритроцитів 
та рівня гемоглобіну, зниження показника ШОЕ. У бі-
охімічному аналізі крові – підвищення концентрації 
феритину, тригліцеридів, трансаміназ [3, 26, 42, 51]. 

Згідно літературним даним TЦЗ змінює та маскує 
клінічні та лабораторні характеристики САМ. Паці-
єнти, які отримували ТЦЗ, не відповідали критеріям 
САМ (2016) через відсутність лихоманки або недо-
статнє підвищення феритину та СРБ. Однак тром-
боцитопенія та гіпофібриногенемія стають більш 
вираженими при лікуванні ТЦЗ [3, 42, 49, 53]. Деякі 
біомаркери (ІЛ-18, неоптерин) можуть бути корисни-
ми для прогнозування розвитку САМ та діагностики 
переходу від активної фази сЮІА до САМ. Так, високі 
рівні вільного ІЛ-18 збільшують ризик розвитку САМ. 
При САМ у тисячі разів підвищуються рівні цирку-
люючого ІЛ-18, понад 100 000 пг/мл [49, 54]. Однак 
рівні вільного ІЛ-18 також дуже сильно корелюють 
з активністю сЮІА і знижуються у розвитку ремісії, 
тобто підвищені рівні ІЛ-18 не є строго специфічни-
ми для САМ [42, 54]. Смертність від САМ становить 
8-30% [1, 4, 5, 25].

У 2013 році вперше було повідомлено про розви-
ток життєвонебезпечного ураження легень у хворих 
на сЮІА (легенева альвеолярна гіпертензія, інтерсти-
ціальне легеневе захворювання та легеневий аль-
веолярний протеїноз), смертність при цьому склала 
понад 68%. Серед механізмів розвитку ураження 
легенів ймовірно порушення функції альвеолярних 
макрофагів запальним процесом на тлі сЮІА. Це 
ускладнення виникає у дітей з рефрактерним пере-
бігом сЮІА. Слід також вказати, що розвиток уражен-
ня легень збігався у часі з введенням інгібіторів ІЛ-1, 
ІЛ-6. Ці спостереження потребують подальшого до-
слідження [3].

Діагностика ЮІА із системним початком. Діагноз 
встановлюється виходячи з критеріїв ILAR (1997). За 

міжнародними критеріями, діагноз сЮІА має бути 
встановлений протягом 2 тижнів від маніфестації 
його проявів [6, 25, 27]. Проте, немає жодного симп-
тому, ні лабораторного тесту, які здатні однозначно 
і швидко підтвердити діагноз сЮИА [6, 14]. У той же 
час відсутність суглобового синдрому, наявність по-
засуглобових проявів та подібність у дебюті клінічної 
симптоматики сЮІА з цілою низкою захворювань 
(онкогематологічна патологія, сепсис, бактеріальний 
ендокардит, гостра ревматична лихоманка, інфекцій-
ні захворювання – ієрсініоз, сальмонельоз, хвороба 
Лайма, бореліоз; запальні захворювання кишечника 
– неспецифічний виразковий коліт, хвороба Крона; 
дифузні захворювання сполучної тканини такі, як 
системний червоний вовчак, дерматополіміозит, 
вузликовий поліартеріїт, хвороба Кавасакі, системні 
васкуліти; токсико-алергічні реакції на лікарські пре-
парати та ін.) ускладнюють своєчасну діагностику, 
що впливає на термін призначення терапії і, відпо-
відно, на терапевтичну ефективність та можливість 
запобігання ряду життєзагрозливих станів [3, 14, 21, 
26, 55].

Дітям з підозрою на сЮІА проводять комплекс 
діагностичних заходів відповідно до Наказу МОЗ 
України від 22.10.2012р. № 832 «Про затвердження 
уніфікованого протоколу медичної допомоги дітям, 
хворим на ювенільний артрит» [56].

За даними Валієвої С.І. (2014) у хворих на сЮІА 
спостерігалися підвищення СРБ та ШОЕ (100%), лей-
коцитоз (у 80%), анемія (75%), тромбоцитоз (75%), 
підвищення сироваткового феритину (20%), що є ла-
бораторними маркерами активності запального про-
цесу. Для сЮІА діагностично важливим є підвищення 
ІЛ-6, ІЛ-1, ІЛ-18 у сироватці крові [3, 15].

Визначення рівня кальпротектину крові може 
сприяти ранній діагностиці сЮІА. У дослідженнях 
Бойко Я.Є. (2016, 2019) проведено порівняння рівнів 
кальпротектину крові у хворих із різними варіантами 
ЮІА в активному періоді захворювання, а також у по-
рівнянні із клінічними та лабораторними маркерами 
активності ЮІА. Найвищий рівень кальпротектину 
крові у хворих з сЮІА. Результати проведених дослі-
джень показують, що визначення рівня кальпротек-
тину крові допомагає підтвердити діагноз вперше 
діагностованого сЮІА, також визначення рівня каль-

Таблица 2 – Діагностичні критерії САМ у пацієнтів з сЮІА (2016)

Criteria for the classification of macro-
phage activation syndrome in systemic 

(MAS) juvenile idiopathic arthritis

Класифікаційні критерії синдрому 
активації макрофагів (САМ) у паці-

єнтів з сЮІА

A febrile patient with known or suspected 
systemic juvenile idiopathic arthritis is 
classified as having macrophage activation 
syndrome if the following criteria are met:
Ferritin > 684 ng/ml 
and any 2 of the following:

Platelet count ≤ 181 x 109/liter

Aspartate aminotransferase > 48 units/liter

Triglycerides > 156 mg/dl

Fibrinogen ≤ 360 mg/dl

У пацієнта, який лихоманить, з 
підтвердженим або підозрюваним 
сЮІА, САМ діагностується, якщо є 
наступні критерії:

Феррітін >684 нг/мл
та будь-які 2 з наступних:

Кількість тромбоцитів ≤ 181 х 109/л

АсАТ >48 од/л

Тригліцериди >156 мг/дл

Фібриноген ≤ 360 мг/дл

Критерії САМ у пацієнтів з сЮІА схвалені та затверджені EULAR/ACR
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протектину можна використовувати для контроля за 
активністю та ефективністю терапії сЮІА [3, 29].

Діагноз сЮІА не може бути встановлений за наяв-
ності псоріазу у пацієнта або у його родичів 1-ої лінії 
спорідненості; артриту, асоційованого з В27 антиге-
ном (HLA-B27); анкілозуючого спондиліту; артриту, 
асоційованого з ентезитом, сакроіліїту у поєднанні із 
запальними захворюваннями кишечника, синдрому 
Рейтера; гострого переднього увеїту, позитивного РФ 
класу імуноглобулінів М (IgM) мінімум у 2-х пробах, 
взятих з інтервалом не менше ніж 3 місяці [27, 56].

Лікування [3, 21, 25, 27, 56-58]. Лікування ЮІА за-
лишається однією з найскладніших та найактуальні-
ших проблем дитячої ревматології. Основною метою 
лікування дітей із ЮІА є досягнення клінічної ремісії 
або, як альтернатива, досягнення мінімальної (низь-
кої) активності захворювання. Поліпшення стану 
пацієнта з ЮІА щонайменше на 50% треба досягти 
протягом 3-х місяців, регрес гарячки за 1 тиждень лі-
кування, а досягнення мети лікування – за 6 місяців 
(Педіатрична Ревматологічна Європейська Асоціація, 
PRES). Для лікування сЮІА використовується широ-
кий спектр медикаментів: нестероїдні протизапальні 
препарати (НПЗП), ГКС, імунодепресанти. Але слід 
зазначити, що ні НПЗП, ні ГКС не контролюють пере-
біг захворювання і не запобігають прогресуванню 
кістково-хрящової деструкції. Тривале застосування 
ГКС для перорального прийому призводить до роз-
витку тяжких небажаних явищ, а зниження дози ГКС 
нерідко призводить до загострення хвороби. Часто 
розвивається стероїдорезистентність або стероїдоза-
лежність. Традиційні імунодепресанти можуть бути 
неефективними.

Поява та використання генно-інженерних біо-
логічних препаратів (ГІБП) змінило прогноз ЮІА. Го-
ловною перевагою ГІБП є їхня висока специфічність, 
яка забезпечує селективний вплив на певні ланки па-
тогенезу імуно-запальних захворювань, при цьому 
мінімально торкаючись механізмів нормального 
функціонування імунної системи [35, 37]. Вибір ГІБП 
здійснюється згідно з алгоритмом призначення ГІБП, 
запропонованим Американським коледжем ревма-
тологів (ACR) у 2011 р., з урахуванням варіанту ЮІА, а 
при сЮІА з урахуванням переважання системних або 
суглобових проявів захворювання [3, 27, 57, 58].

В даний час препаратом вибору при лікуванні 
хворих на сЮІА є ТЦЗ (Актемра). ТЦЗ – рекомбінантне 
гуманізоване моноклональне антитіло до людського 
рецептора ІЛ-6. ТЦЗ селективно зв’язується та пригні-
чує як розчинні, так і мембранні рецептори ІЛ-6 (sIL-
6R та mIL-6R). У численних клінічних дослідженнях 
описано ефективність та безпеку застосування у па-
цієнтів з сЮІА ТЦЗ як у монотерапії, так і в комбінації 
з МТХ або базисними протизапальними препарата-
ми (БПЗП) [4, 23, 39, 59-61].

Нестероїдні протизапальні препарати (НПЗП) – 
це засоби симптоматичної, протизапальної та анти-
піретичної дії (диклофенак, ібупрофен, мелоксикам, 
індометацин, піроксикам та ін.). Вони пригнічують 
синтез простагландинів [8]. НПЗП призначаються 
всім пацієнтам на етапах обстеження та встановлен-
ня діагнозу, а також на будь-якому етапі хвороби за 
наявності показань, тривалістю не більше 1 місяця 
[1, 3, 25].

Глюкокортикостероїди. ГКС є найбільш ефектив-
ними із протизапальних препаратів. Перевагою ГКС 
є те, що їх можна застосовувати при життєзагрозних 
станах, гемофагоцитарному синдромі, а також як 
«проміжне» лікування у гострий період захворю-
вання та/або в період очікування ефекту від при-
йому препаратів другої лінії. Застосування ГКС для 
перорального та/або внутрішньовенного (в/в) та/
або внутрішньосуглобового введення суворо реко-
мендується лише після проведення диференціальної 
діагностики та встановлення діагнозу ЮІА [1, 3, 25, 
56]. Системне застосування ГКС (пульс-терапія мега-
дозами 15-30 мг/кг/сут метилпреднізолону протягом 
3-5 днів, пероральний прийом у дозі від 1 до 2 мг/
кг маси тіла) проводиться тільки при життєзагрозних 
системних проявах (стійка фебрильна гарячка, кар-
дит, серозит, САМ) [1, 3, 15, 25, 56]. Незважаючи на 
високу терапевтичну ефективність, монотерапія ГКС 
проводиться не більше 2-4-х тижнів, оскільки їх три-
вале застосування супроводжується розвитком сер-
йозних побічних явищ [15, 25, 62]. Але до цього часу 
при сЮІА неможливо відмовитися від застосування 
ГКС [8].

Імунодепресанти. Серед препаратів другої лінії, 
що застосовуються для лікування дітей з ЮІА, у всьо-
му світі перевага надається МТХ [8, 26]. У ряді дослі-
джень була доведена його ефективність при ЮІА, а 
також вивчений профіль безпеки препарату протягом 
кількох років застосування [3, 8, 26, 63, 64]. Клінічна 
ефективність МТХ характеризується чіткою дозоза-
лежністю, але зі збільшенням дози збільшуються по-
бічні ефекти [8]. В даний час визначено максимальну 
ефективну дозу МТХ для лікування ЮІА – 15 мг/м2 
площі поверхні тіла на тиждень. МТХ застосовується 
перорально або вводиться парентерально (підшкір-
но (п/ш), внутрішньом’язово (в/м)). За даними дослі-
джень Ferrara G. та ін. (2018) при п/ш введенні МТХ 
розвивається більш виражений ефект і спостерігаєть-
ся менше небажаних реакцій, ніж при застосуванні 
препарату у таблетованій формі [63]. Також описано 
використання МТХ в/в у дозі 50 мг/м2 на тиждень 
для проведення пульс-терапії [26, 64]. При сЮІА МТХ 
недостатньо ефективний щодо системних проявів та 
не є препаратом вибору у хворих на фоні активних 
системних проявів без артриту. МТХ застосовується 
в дітей із активним артритом разом із іншими пре-
паратами, зокрема ГІБП [1, 3, 8, 25, 63, 64]. Інші іму-
нодепресанти (циклофосфамід, сульфасалазин) для 
лікування сЮІА використовуються вкрай рідко, вони 
не включені до клінічних рекомендацій [1, 25, 26, 56, 
64]. Циклоспорин А (ЦсА) у дозі 3-5 мг/кг/ на добу по-
казаний при САМ [1, 14, 25, 26, 64]. Лефлуномід має 
обмежене застосування, його найчастіше назнача-
ють при непереносимості МТХ. Лефлуномід викорис-
тається при сЮІА з активним артритом без системних 
проявів у дозі від 10 до 20 мг перорально щодня або 
через день залежно від ваги дитини [1, 3, 25, 64, 65]. 
У хворих із сЮІА краща відповідь при лікуванні МТХ 
ніж лефлуномідом [3].

Генноінженерні біологічні препарати. Відповід-
но до рекомендацій ACR (2013) блокада цитокінів є 
першою або другою лінією терапії ЮІА [11, 21, 25, 
27, 57, 66]. Протягом останніх років відкрилися нові 
перспективи застосування ГІБП при ЮІА. На відміну 
від МТХ або інших імунодепресантів мішенями для 
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ГІБП є прозапальні цитокіни (ФНП-а, ІЛ-1, ІЛ-6), їх ре-
цептори, CD (Cluster designation) або молекули, що 
костимулюють. ГІБП є потужним засобом блокуван-
ня запального процесу, властивого для ЮІА. В даний 
час зареєстровано цілий ряд ГІБП, і майже всі вони 
схвалені для застосування у дітей з ЮІА [8, 26, 62, 64]. 

Для лікування дітей з сЮІА з віку 2 років викорис-
товують два ГІБП – людські моноклональні антитіла 
до рецептора ІЛ-6 (ТЦЗ) та до ІЛ-1 (канакінумаб). 
Ефективність обох препаратів доведена в клінічних 
дослідженнях: частота досягнення поліпшення за 
критеріями ACRpedi 70 та 90 при застосуванні ТЦЗ у 
пацієнтів з сЮІА склала 89 та 65%, канакінумабу – 67 
та 47%, частота досягнення стадії неактивної хвороби 
– 65 та 60% [25, 43, 45]. Однак існує уявлення про те, 
що ІЛ-1 відіграє лише пускову роль у патогенезі за-
хворювання, у зв’язку з чим передбачається, що біо-
логічні агенти, що інгібують ІЛ-1, можуть бути ефек-
тивні лише в обмежений проміжок часу, тобто при 
ранньому призначенні [27]. Тоді як використання 
ТЦЗ не обмежено тривалістю захворювання, що ви-
значає його переваги в лікуванні сЮІА [4, 23, 39, 59-
61]. Разом з тим, відповідно до рекомендацій ACR, 
ГІБП першого вибору при сЮІА є інгібітор ІЛ-1 анакін-
ра, яка дотепер офіційно не зареєстрована для ліку-
вання пацієнтів дитячого віку. Численні дані з 2004р. 
свідчать про значну клінічну ефективність анакінри 
при сЮІА та при ускладненні сЮІА САМ [67-69]. У ні-
дерландському регістрі дітей із сЮІА більшість паці-
єнтів (65%) отримували анакінру і лише 5% ТЦЗ [64, 
70]. У японському регістрі всі діти з сЮІА отримували 
ТЦЗ [28, 64]. ТЦЗ є першим біологічним препаратом, 
схваленим у Японії для лікування дітей з сЮІА окре-
мо або з MTX. Але, ТЦЗ і канакінумаб повинні засто-
совуватися як препарати 2-ї або 3-ї лінії вибору у разі 
неефективності анакінри [15, 27, 57, 66, 67]. 

На сьогоднішній день немає чітких даних пере-
ваг блокаторів ІЛ-1 перед блокаторами ІЛ-6. Також 
немає чітких рекомендацій, у яких випадках потріб-
не застосування ТЦЗ при сЮІА: тільки у тих пацієн-
тів, хто не відповідає на лікування МТХ та ГКС, або 
краще використовувати ТЦЗ як першу лінію терапії. 
Тому в роботах Костик М.М. та ін. (2017), Ісупова Є.А. 
(2019) вказується на необхідність визначення місця 
ТЦЗ при лікуванні сЮІА та пропонується використо-
вувати його якомога раніше. Також автори вказують, 
що найбільший ризик розвитку загострень був у хво-
рих з високою активністю сЮІА, а також за пропус-
ком інфузій ТЦЗ. У той же час, скасування ГКС, МТХ не 
підвищували ризик розвитку загострень. Ступінь зни-
ження лейкоцитів і нейтрофілів у хворих з сЮІА після 
першої інфузії ТЦЗ може розглядатися як маркер біо-
логічної сприйнятливості до блокаторів ІЛ-6 [11, 14].

ТЦЗ або канакінумаб як монотерапія (без МТХ) 
у поєднанні з НПЗП та/або ГКС застосовуються при 
сЮІА з активними системними проявами без актив-
ного артрита. ТЦЗ вводиться в/в краплинно 1 раз на 
2 тижні, у дозі 8 мг/кг (при вазі дитини більше 30 кг) 
або 12 мг/кг (при вазі дитини менше 30 кг) [1, 3, 4, 14, 
25, 56]. На початковому етапі терапії сЮІА необхідно 
дотримуватися двотижневого інтервалу між інфузі-
ями ТЦЗ до досягнення неактивної стадії хвороби з 
подальшим поступовим збільшенням інтервалу до 4 
тижнів, а потім до 5-6 тижнів і до вирішення питання 
про повне скасування ТЦЗ [59]. З’явилася нова форма 

ТЦЗ для п/ш введення. ТЦЗ для п/ш введення можна 
порівняти за ефективністю з ТЦЗ для в/в введення 
[25, 71]. ТЦЗ або канакінумаб призначаються з 2-річ-
ного віку. Для п/ш введення ТЦЗ використовується з 
1 року, при вазі дитини менше 30 кг призначають 162 
мг 1 раз на 2 тижні, і при вазі більше 30 кг – 162 мг 1 
раз на тиждень [25].

У 10% пацієнтів існує проблема резистентності до 
ТЦЗ, що потребує призначення блокаторів ІЛ-1 [61, 
72, 73]. Канакінумаб вводиться п/ш 2-4  мг/кг (мак-
симально 300 мг) 1 раз на 4 тижні. Як зазначалося, 
застосування канакінумаба припустимо лише на 
ранніх етапах розвитку сЮИА [25, 43, 74]. При по-
рівнянні ефективності та безпеки біологічних агентів 
у пацієнтів з сЮІА Song GG, Lee YH. (2021) вказують, 
що канакінумаб мав найбільшу ймовірність вияви-
тися найкращим за швидкістю відповіді на терапію 
ACRpedi 30 [75].

ТЦЗ і канакінумаб зазвичай відміняють шляхом 
поступового збільшення інтервалу між дозами на 
період від 2 до 6 місяців, а не шляхом зменшення 
дози [72, 76, 77]. Скасування анакінри здійснюється 
з допомогою режиму чергування днів, тобто вико-
ристання її через день протягом місяця та більше, а 
потім припинення її використання, якщо зберігається 
клінічна та лабораторна ремісія [69, 76, 77].

На сьогоднішній день блокатори ІЛ-1 (анакінра, 
канакінумаб) не зареєстровані в Україні [8, 62]. Про-
водяться міжнародні дослідження третього інгібіто-
ру ІЛ-1 – рилонацепту [62, 68].

За наявності артриту ГІБП застосовують у поєд-
нанні з МТХ [1, 3, 25, 43, 56]. При неефективності 
НПЗП, ГКС, ТЦЗ та канакінумабу у пацієнтів з реци-
дивуючими системними проявами використовують 
ритуксімаб – химерні моноклональні антитіла до 
CD20+ (B лімфоцити) [1, 25, 26, 64]. Однак, ритук-
сімаб до протокола лікування пацієнтів з сЮІА не 
включений, хоча його використовують для лікування 
хворих з сЮІА з 2006 р. [15, 26, 62, 64]. За даними 
Валієвої С.І. (2014) застосування ГІБП (моноклональ-
них антитіл до CD 20+ В-лімфоцитів, рецептору ІЛ-6, 
інгібіторів ФНП-а) та пульс-терапії МТХ у дозі 50 мг/
м2нед ефективні у найважчого контингенту пацієнтів 
із сЮІА, резистентного до ГКС та іншим протирев-
матичним препаратам. Вираженість та швидкість 
розвитку лікувального ефекту ГІБП (ритуксимабу та 
ТЦЗ) та МТХ у дозі 50 мг/м2нед у пацієнтів з сЮІА не 
рівнозначні. Найшвидше ефект розвивається при за-
стосуванні ТЦЗ. При неефективності ТЦЗ протягом 3 
місяців показано введення ритуксимабу 375 мг/м2, 
в/в 1 раз на тиждень протягом 4 послідовних тижнів 
у поєднанні з МТХ; повторний курс ритуксимабу про-
водиться через 22-24 тижні за збереження або реци-
диву системних проявів, суглобового синдрому, ви-
соких лабораторних показників активності хвороби. 
Оптимальним є проведення 2-х курсів ритуксимабу 
[15, 78].

У разі часткової неефективності ТЦЗ, канакіну-
мабу та ритуксимабу, при ремісії системних проявів 
та рецидивуючому артриті, застосовуються інгібі-
тори ФНП-а (етанерцепт, при поєднанні ураження 
суглобів з увеїтом – адалімумаб) у комбінації з МТХ  
[3, 15, 26]. 

При гемофагоцитарному синдромі, що розви-
нувся при сЮІА, рекомендовано призначення пульс-
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терапії ГКС, ЦСА, зміна інгібіторів ІЛ-6 на інгібітори 
ІЛ-1 [3, 14, 26]. Швидкий та позитивний ефект при 
САМ спостерігається при призначенні високих доз 
анакінри [42, 79, 80]. Але, і в даний час основним за-
собом терапії САМ є високі дози ГКС, які нерідко ви-
користовуються як ефективне лікування першої лінії 
[3, 42]. Для лікування САМ також використовують 
етопозид, але він гепато- та нефротоксичен, викли-
кає кістково-мозкову супресію. В останні роки вивча-
ється ефективність та безпека використання блокато-
рів IFN-γ (емапалумаб, 2019 р.) та ІЛ-18 при лікуванні 
САМ [3].

За літературними даними існують цілком проти-
лежні думки необхідності поєднання базисної тера-
пії з ГІБП. Ряд авторів вважає таку комбінацію більш 
ефективною [27], інші дослідники вважають, що МТХ 
не впливає на ефективність терапії сЮІА [11, 28]. Але 
за даними Каледи М.І., Нікішиної І.П. (2015, 2019) за-
гострення при сЮІА у пацієнтів із тривалою терапією 
ГІБП були обумовлені скасуванням МТХ, хоча необ-
хідно враховувати, що всі пацієнти мали активні ар-
трити [33, 59]. Також активно обговорюється питання 
доцільності застосування ГКС в сучасних умовах з 
урахуванням появи ГІБП. На сьогодні ще стійко збе-

рігається роль ГКС в терапії сЮІА [8]. На фоні застосу-
вання ГІБП вдається знизити дозу пероральних ГКС з 
можливим їх повним скасуванням [27].

Німецькі ревматологи починають лікування сЮІА 
з ГКС та анакінри. Якщо відповідь на анакінру неа-
декватна, рекомендується перехід на ТЦЗ або канакі-
нумаб. Передбачається, що за 4 тижні артрит зникне 
на 50%, що є показником ефективності терапії. Ліку-
вання препаратами третьої лінії інгібіторами ФНП-а, 
такими як етанерцепт або адалімумаб, абатацепт, а 
також використання МТХ, може бути додано, якщо 
лікування препаратами першої та другої ліній не 
ефективно, та сЮІА протікає з перевагою артриту. 
Поєднання біопрепаратів не рекомендується [81].

Ревматологи Англії, ACR, CARRA рекомендують 
пацієнтам із сЮІА призначати ТЦЗ або анакінру як 
першу лінію біологічної терапії особливо у пацієнтів 
з сЮІА при більш короткій тривалості захворювання, 
у молодшому віці і з більш вираженим запальним 
статусом після неефективності традиційної терапії 
[57, 82, 83].

Це відповідає гіпотезі Nigrovic PA. (2014) «вікна 
можливостей», що передбачає, що блокада ІЛ-6 та 
ІЛ-1 може бути більш ефективною на ранніх стадіях 

Рисунок – Алгоритм терапії сЮІА.
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сЮІА, коли захворювання характеризується більш 
вираженими системними проявами та менш тяжким 
ураженням суглобів [3, 82, 84].

Є повідомлення про використання інгібіторів Jak 
у пацієнтів з рефрактерним сЮІА. Клінічні випробу-
вання з вивчення ефективності та безпеки тофацити-
нібу, такролімусу при лікуванні сЮІА продовжуються  
[3, 85-87].

З кожним роком зростає потреба у використанні 
ГІБП, але через високу їх вартість вони залишаються 
недоступними для великої частини хворих. На фар-
макологічному ринку з'явилися біосиміляри, затвер-
джені в ЄС до застосування, дешевші на 20%. Хоча 
біосиміляри вважаються копіями оригінальних ГІБП, 
але вони не є хімічно ідентичними, тому не можуть 
бути автоматичними замінниками ГІБП та потребу-
ють подальших клінічних випробувань. В Україні ви-
користовують біосиміляр інфліксімабу – фламмегіс, 
біосиміляр адалімумаба – хайрімоз, які не проде-
монстрували істотних відмінностей у терапевтичній 
ефективності та безпеці [3].

Алгоритм терапії сЮІА представлен на рисунку 
[3].

Прогноз. ЮІА з системним початком займає 
особливе становище серед усіх варіантів ЮІА. Фак-
торами несприятливого прогнозу (ACR, 2011, 2013) 
сЮІА без активного суглобового синдрому є актив-
ні системні прояви хвороби протягом 6 місяців (га-
рячка, високі лабораторні показники), необхідність 
використання системних ГКС; при сЮІА з активним 
суглобовим синдромом без активних системних про-
явів – ураження кульшових суглобів та (або) деструк-
ція суглобів за даними радіологічного дослідження 
(ерозії суглобових поверхонь, звуження міжсуглобо-
вих щілин) [1, 25, 27, 56].

За даними різних авторів, сЮІА в 11–42% випад-
ків може протікати моноциклічно та закінчуватися 
одужанням, у 1/3 хворих (34%) відзначається поліци-
клічний перебіг, чередування періодів активного та 
неактивного захворювання [1, 3, 6, 19, 25, 26 ].

У 25-55% пацієнтів розвивається тяжкий деструк-
тивний артрит, безперервно-рецидивуючий перебіг, 
рання інвалідизація дитини. Є діти, які ніколи не до-
сягають ремісії [1, 3, 6, 13].

Загальна смертність при сЮІА становить від 1% 
до 4%, що відповідає 2/3 всіх випадків смерті серед 
дітей з ЮІА [1, 5, 6, 19, 25]. Petty, Cassidy JT. та спі-
вавт. зазначають, що цей показник нині у Європі 

становить 1%, у Північній Америці – менше 0,5% [6, 
13, 19, 25]. сЮІА характеризується найвищим серед 
усіх ЮІА ризиком розвитку життєзагрозних станів. 
САМ, як і раніше, залишається серйозним і потен-
ційно фатальним ускладненням сЮІА [1, 14, 25, 42, 
52]. Крім цього, тривалий неконтрольований перебіг 
сЮІА може призвести до розвитку амілоїдозу (20%)  
[1, 3, 5, 6, 25]. 

Висновки: 
1. Діагностика сЮІА є дуже складною, особливо 

коли суглобовий синдром відсутній або відстрочений 
у часі, або слабко виражений, або є тільки артралгії, 
а в клінічній картині домінують гектична лихоманка, 
висип та ураження внутрішніх органів.

2. Диференціальну діагностику сЮІА треба про-
водити з цілою низкою захворювань (онкогематоло-
гічна патологія, сепсис, бактеріальний ендокардит, 
гостра ревматична лихоманка, інфекційні захворю-
вання – ієрсініоз, сальмонельоз, хвороба Лайма, бо-
реліоз; запальні захворювання кишечника – неспе-
цифічний виразковий коліт, хвороба Крона; дифузні 
захворювання сполучної тканини такі, як системний 
червоний вовчак, дерматополіміозит, вузликовий 
поліартеріїт, хвороба Кавасакі, системні васкуліти та 
інш.).

3. Для діагностики сЮІА треба використати кри-
терії ILAR і Ямагуті. Критерії Ямагуті не розглядають 
наявність артриту обов’язковим для діагностики та 
лікування сЮІА, що робить ці критерії більш чутливи-
ми, сприяє ранній та своєчасній діагностиці захворю-
вання та своєчасному лікуванню.

4. Доцільне призначення агресивної терапії на 
ранніх етапах розвитку сЮІА може запобігти розви-
тку ускладнень, попередити прогресування патоло-
гічного процесу та формування деформуючого ар-
триту з ранньою інвалідизацією дитини. 

5. Знання сучасного стану проблеми сЮІА допо-
можуть лікарям педіатрам, дитячим ревматологам 
у ранній діагностиці та своєчасному призначенню 
адекватної протиревматичної терапії, що призве-
де до більш ранньої стабілізації процесу та ремісії  
хвороби.

Перспективи подальших досліджень. Враховую-
чи, що сЮІА є тяжкою патологією у дітей, планується 
подальше поглиблене вивчення цієї проблеми, опти-
мізація алгоритму діагностики та індивідуального 
підходу до лікування.
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ЮВЕНІЛЬНИЙ ІДІОПАТИЧНИЙ АРТРИТ З СИСТЕМНИМ ПОЧАТКОМ: ЕТІОЛОГІЯ, ПАТОГЕНЕЗ, КЛАСИФІКА-
ЦІЯ, КЛІНІКА, ДІАГНОСТИКА, ЛІКУВАННЯ. СУЧАСНІ АСПЕКТИ. ОГЛЯД ЛІТЕРАТУРИ

Конюшевська А. А., Вайзер Н. В., Таран І. Д. 
Резюме. Стаття присвячена сучасному стану проблеми ювенільного ідіопатичного артриту з системним 

початком. Зроблено історичний екскурс в уявлення про захворювання та його дефініції. Представлено літе-
ратурний огляд сучасного уявлення про епідеміологію, етіологію, патогенез, класифікацію, перебіг, клініку 
ювенільного ідіопатичного артриту з системним початком. Підкреслено, що найскладнішою є діагностика 
ювенільного ідіопатичного артриту з системним початком, особливо коли суглобовий синдром відсутній або 
відстрочений у часі, або слабко виражений, або можуть бути артралгії, а в клінічній картині домінують гектич-
на лихоманка, висип та ураження внутрішніх органів. Представлені сучасні критерії діагностики ювенільного 
ідіопатичного артриту з системним початком. 

Проведена порівняльна характеристика критеріїв ILAR і Ямагуті. Критерії Ямагуті не розглядають наявність 
артриту обов’язковим для діагностики та лікування ювенільного ідіопатичного артриту з системним почат-
ком, що робить ці критерії більш чутливими, сприяє ранній та своєчасній діагностиці захворювання та своє-
часному лікуванню.

Докладно висвітлено останні дані щодо можливості лікування захворювання: глюкокортикостероїди, не-
стероїдні протизапальні препарати, імунодепресанти, генно-інженерні біологічні препарати. Особливу увагу 
приділено міжнародному досвіду використання генно-інженерних біологічних препаратів у лікуванні юве-
нільного ідіопатичного артриту з системним початком: інгібітору ІЛ-6 – тоцилізумабу, інгібіторам ІЛ-1 – ана-
кінрі, канакімумабу, а при неефективності інгібіторів ІЛ-1, ІЛ-6, глюкокортикостероїдів – ритуксімабу – химер-
ні моноклональні антитіла до CD20+ (B лімфоцити). Обговорено перспективи використання інгібіторів Jak у 
пацієнтів з рефрактерним ювенільним ідіопатичним артритом з системним початком. 

Доцільне призначення агресивної терапії на ранніх етапах розвитку ювенільного ідіопатичного артриту з 
системним початком може запобігти розвитку ускладнень, попередити прогресування патологічного процесу 
та формування деформуючого артриту з ранньою інвалідизацією дитини. 

Зроблені висновки, що ювенільний ідіопатичний артрит з системним початком є тяжкою патологією, та 
потребує подальшого поглибленого вивчення цієї проблеми, оптимізації алгоритму діагностики та індивіду-
ального підходу до лікування.

Ключові слова: ювенільний ідіопатичний артрит з системним початком, діти, клініка, діагностика, ліку-
вання.

SYSTEMIC JUVENILE IDIOPATHIC ARTHRITIS: ETIOLOGY, PATHOGENESIS, CLASSIFICATION, CLINICS, DIAGNOSIS, 
TREATMENT. MODERN ASPECTS. LITERATURE REVIEW

Koniushevska A. A., Vaizer N. V., Taran I. D.
Abstract. The article is devoted to the current state of the problem of Systemic Juvenile Idiopathic Arthritis. A 

historical insight into the concept of the disease and its definitions is made. The literature review of the modern 
concept of epidemiology, etiology, pathogenesis, classification, course, clinic of Systemic Juvenile Idiopathic Arthritis 
is presented.

It is emphasized that the diagnosis of Systemic Juvenile Idiopathic Arthritis is the most difficult, especially when 
the joint syndrome is absent or delayed, or mild, or may have arthralgia, and the clinical picture is dominated by 
hectic fever, rash and internal organ damage.

The modern criteria for the diagnosis of Systemic Juvenile Idiopathic Arthritis are presented. A comparative 
characterization of the ILAR and Yamaguchi criteria was performed. Yamaguchi’s criteria do not make arthritis 
mandatory for the diagnosis and treatment of systemic juvenile idiopathic arthritis, which makes these criteria more 
sensitive, facilitates early and timely diagnosis and timely treatment.
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The latest data on the possibility of treating the disease are highlighted in detail: glucocorticosteroids, 
nonsteroidal anti-inflammatory drugs, immunosuppressants, genetically engineered biological drugs. Particular 
attention is paid to international experience in the use of genetically engineered biological drugs in the treatment 
of Systemic Juvenile Idiopathic Arthritis: IL-6 inhibitor – tocilizumab, IL-1 inhibitors – anakinra, canakimumab, and 
in case of ineffectiveness of IL-6, IL-1, – rituximab – chimeric monoclonal antibodies to CD20 + (B lymphocytes). The 
prospects for the use of Jak inhibitors in patients with refractory Systemic Juvenile Idiopathic Arthritis are discussed.

The appropriate appointment of aggressive therapy in the early stages of Systemic Juvenile Idiopathic Arthritis 
can prevent complications, prevent the progression of the pathological process and the formation of deforming 
arthritis with early disability of the child.

It is concluded that Systemic Juvenile Idiopathic Arthritis is a severe serious pathology in children and requires 
further in-depth study of this problem, optimization of the diagnostic algorithm and individual approach to 
treatment.

Key words: Systemic Juvenile Idiopathic Arthritis, children, clinic, diagnosis, treatment.
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