
95

В
  

П
О

М
О

Щ
Ь

  
П

Р
А

К
Т

И
Ч

Е
С

К
О

М
У

  
В

Р
А

Ч
У

Приведенные клинические примеры свиде-
тельствуют, что при отсутствии ВААРТ и этио-
тропной терапии пневмонии лечение пациен-
тов всегда неэффективно. Однако возможность 
назначения ВААРТ в педиатрических стацио-
нарах регламентируется клиническими реко-
мендациями Минздрава РФ 2015 г., согласно 

которым все препараты ВААРТ назначаются 
и выдаются пациентам специалистами Центра 
Антиспид только при документированной ВИЧ- 
инфекции.
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Гемофагоцитарный синдром (ГФС) является тяжелым, жизнеугрожающим заболеванием, 
которое в основном характеризуется повреждением или отсутствием активности естественных 
киллерных клеток (NK) и цитотоксических T-клеток, что приводит к неконтролируемой акти-
вации макрофагов и гиперэкспрессии цитокинов. Патогномоничной характеристикой ГФС 
является активация хорошо дифференцированных макрофагов, фагоцитирующих эритроци-
ты, лейкоциты и тромбоциты в костном мозге, лимфатических узлах, селезенке, печени и дру-
гих органах. Результатом процесса неконтролируемой и неэффективной иммунной активации 
являются полиорганная дисфункция и гемофагоцитоз во всей ретикулоэндотелиальной систе-
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ме с развитием тяжелого воспалительного повреждения органов. Причиной болезни является 
генетический дефект регуляторных механизмов или приобретенная дисфункция иммунной 
системы при тяжелых инфекциях, аутоиммунных заболеваниях и некоторых опухолях. Таким 
образом, выделяют первичный (генетически обусловленный) или вторичный по отношению 
к инфекционным, аутоиммунным и опухолевым заболеваниям ГФС. Вторичный ГФС часто 
ассоциирован с вирусными, бактериальными и паразитарными инфекциями. Наиболее тесная 
ассоциация наблюдается с многочисленными вирусными инфекциями, среди которых наибо-
лее часто встречаются вирус Эпштейна–Барра (ВЭБ), цитомегаловирус (ЦМВ), вирус герпеса 
8-го типа, вирус иммунодефицита человека, реже – вирусы гриппа, кори, краснухи, гепатита А, 
парвовирус В19, энтеровирусы, аденовирусы и др. Имеются единичные описания связи инфек-
ции вирусом Varicella zoster (ВВЗ) с развитием ГФС. До настоящего времени данный синдром 
недостаточно известен педиатрам и инфекционистам, вследствие чего он часто не диагностиру-
ется или диагностируется поздно, нередко постмортально. В статье представлены данные лите-
ратуры о патогенезе и алгоритме диагностики ГФС и дано описание двух клинических случаев 
развития вторичного ГФС у детей с инфекционной патологией. 

Ключевые слова: гемофагоцитарный синдром, вирусы группы Herpesviridae, костный мозг, вну-
тривенный иммуноглобулин. 
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Hemophagocytic syndrome (HPS) is a severe, life-threatening disease that is mainly characterized 
by lesions or lack of activity of natural killer cells (NK) and cytotoxic T cells, which leads to 
uncontrolled activation of macrophages and cytokines overexpression. The pathognomonic 
characteristic of HPS is the activation of well differentiated macrophages, phagocytizing 
erythrocytes, leukocytes and platelets in the bone marrow, lymph nodes, spleen, liver and other 
organs. The result of the process of uncontrolled and inefficient immune activation are multiple 
organ dysfunction and hemophagocytosis in the entire reticuloendothelial system with the 
development of severe inflammatory organ damage. The cause of the disease is a genetic defect 
of regulatory mechanisms or acquired immune system dysfunction due to severe infections, 
autoimmune diseases and some tumors. Thus, there are primary (genetically determined) or 
secondary to infectious, autoimmune and tumor diseases HPS. Secondary HPS is often associated 
with viral, bacterial and parasitic infections. The closest association is observed with numerous 
viral infections, among which the most common are the Epstein–Barr virus (EBV), cytomegalovirus 
(CMV), herpes virus type 8, human immunodeficiency virus, less often influenza, measles, rubella, 
hepatitis A, parvovirus B19, enteroviruses, adenoviruses, and others. There are single descriptions 
of HPS association with Varicella zoster virus (VZV). To date, this syndrome is not enough known 
to pediatricians and infectionists, so it's often not diagnosed or diagnosed late, often postmortem.
The article presents literature data on the pathogenesis and algorithm for HPS diagnostics and 
describes two clinical cases of secondary HPS development in children with infectious  pathology.

Keywords: hemophagocytic syndrome, Herpesviridae group viruses, bone marrow, intravenous immu-
noglobulin.
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Гемофагоцитарный синдром (ГФС) — тяже-
лое заболевание (осложнение), представляющее 
значительные трудности для своевременной 
дифференциальной диагностики в педиатриче-
ской практике в связи со сходством клиниче-
ских проявлений с генерализованными формами 
инфекций вирусной и бактериальной этиоло-

гии, на фоне которых он развивается, а также 
неинфекционных заболеваний, среди которых 
наиболее частыми являются онкологические и 
аутоиммунные. 

До настоящего времени данный синдром 
остается малоизвестным большинству педиа-
тров и инфекционистов, вследствие чего часто 
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