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Аннотация. Синдром Маршалла (PFAPA-синдром) является наиболее распространённым аутовоспалительным 
синдромом детского возраста и характеризуется периодическими эпизодами лихорадки, фарингита, афтозного 
стоматита и шейного лимфаденита. В последние годы особое внимание уделяется роли хронического тонзиллита 
и иммунологических нарушений в патогенезе данного синдрома. Целью настоящего обзора является анализ 
современных данных о лечебной тактике PFAPA-синдрома у детей с акцентом на иммунопатогенетическое 
обоснование тонзиллэктомии. Анализ литературных источников свидетельствует о ведущей роли цитокинового 
дисбаланса, прежде всего интерлейкина-1β, и высокой эффективности хирургического лечения у тщательно 
отобранных пациентов. 
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Abstract. Marshall syndrome (PFAPA syndrome) is the most common autoin{ ammatory syndrome of childhood 
and is characterized by periodic episodes of fever, pharyngitis, aphthous stomatitis, and cervical lymphadenitis. In recent 
years, increasing attention has been paid to the role of chronic tonsillitis and immunological disorders in the pathogenesis 
of this syndrome. The aim of the present review is to analyze current data on the therapeutic management of PFAPA 
syndrome in children, with particular emphasis on the immunopathogenetic rationale for tonsillectomy. Analysis of the 
literature indicates a leading role of cytokine imbalance, primarily interleukin-1β, and a high eff ectiveness of surgical 
treatment in carefully selected patients.
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Актуальность

Современные представления о патогенезе 
PFAPA-синдрома

С позиций современной иммунологии 
PFAPA-синдром рассматривается как модель ау-
товоспалительного заболевания, обусловлен-
ного дисрегуляцией врождённого иммунитета. 
В отличие от аутоиммунных заболеваний, для 
PFAPA характерно отсутствие аутоантител и ан-
тиген-специфического Т-клеточного ответа, при 
этом ведущая роль принадлежит неконтролиру-

емой активации моноцитарно-макрофагального 
звена иммунной системы.

Ключевым патогенетическим механизмом за-
болевания является гиперпродукция провос-
палительных цитокинов, что приводит к форми-
рованию системного воспалительного ответа с 
циклическим течением.

Иммунологические механизмы PFAPA-синдро-
ма: роль цитокинов и интерлейкина-1β

Интерлейкин-1β как ключевой медиатор вос-
паления.

https://doi.org/10.57231/j.ejohns.2025.4.4.011
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Центральное место в патогенезе PFAPA-син-
дрома занимает интерлейкин-1β (IL-1β), который 
является основным пирогенным цитокином и 
инициатором воспалительного каскада. Во вре-
мя фебрильных эпизодов у детей с PFAPA выяв-
ляется значительное повышение уровня IL-1β, 
коррелирующее с выраженностью клинических 
проявлений — лихорадки, фарингита и шейного 
лимфаденита.

Избыточная продукция IL-1β обусловлена 
дисрегуляцией инфламмасомного пути, преи-
мущественно NLRP3-инфламмасомы. Активация 
инфламмасомы приводит к усиленной активации 
каспазы-1 и превращению неактивного про-IL-1β 
в биологически активную форму, что запускает 
системную воспалительную реакцию.

Патогенетическая значимость IL-1β под-
тверждается клинической эффективностью инги-
биторов IL-1 (анакинра) у пациентов с тяжёлым и 
резистентным течением PFAPA-синдрома.

Цитокиновый профиль при PFAPA-синдроме
Помимо IL-1β, в период обострения заболева-

ния отмечается повышение уровней интерлейки-
на-6 (IL-6), фактора некроза опухоли-α (TNF-α) и 
ряда хемокинов, участвующих в рекрутировании 
клеток врождённого иммунитета. Данный цито-
киновый «всплеск» носит транзиторный характер 
и полностью регрессирует в межприступный пе-
риод, что отличает PFAPA-синдром от хрониче-
ских воспалительных и аутоиммунных заболева-
ний.

Циклическая активация цитокинового отве-
та указывает на наличие локального иммунного 
триггера, инициирующего воспалительный про-
цесс.

Роль хронического тонзиллита в иммунопато-
генезе PFAPA

Нёбные миндалины являются важным органом 
периферической иммунной системы, содержа-
щим антиген-презентирующие клетки, Т- и В-лим-
фоциты, а также клетки врождённого иммунитета. 
При хроническом тонзиллите миндалины утрачи-
вают барьерную функцию и становятся источни-
ком постоянной иммунной стимуляции.

Иммуногистохимические исследования уда-
лённых небных миндалин у детей с PFAPA-син-
дромом выявляют:

- повышенную локальную экспрессию IL-1β и 
IL-6;

- инфильтрацию ткани активированными мо-
ноцитами и макрофагами;

- признаки хронического воспаления и лим-
фоидной гиперплазии;

- нарушение локального цитокинового балан-
са.

Эти данные позволяют рассматривать хро-
нически воспалённые небные миндалины как 
периферический «пусковой механизм», иниции-
рующий периодическую активацию инфламмасо-
много пути и системного воспалительного ответа.

Консервативная лечебная тактика
Консервативное лечение PFAPA-синдрома 

направлено преимущественно на купирование 
острых эпизодов заболевания. Наиболее широко 
применяются системные глюкокортикостерои-
ды, которые обеспечивают быстрое купирование 
симптомов, однако не предотвращают развитие 
последующих приступов и в ряде случаев при-
водят к сокращению межприступного интервала.

Нестероидные противовоспалительные пре-
параты обладают ограниченной эффективно-
стью, а антибактериальная терапия, несмотря на 
частое назначение, не оказывает влияния на те-
чение заболевания, что подчёркивает его неин-
фекционную природу.

Оперативное лечение: иммунопатогенетиче-
ское обоснование тонзиллэктомии

На фоне ограниченной эффективности кон-
сервативной терапии тонзиллэктомия рассма-
тривается как патогенетически обоснованный 
метод лечения PFAPA-синдрома у детей с хрони-
ческим тонзиллитом.

Удаление небных миндалин приводит к устра-
нению источника локальной гиперпродукции 
провоспалительных цитокинов, снижению акти-
вации инфламмасомы и нормализации систем-
ного цитокинового профиля. Это обеспечивает 
прерывание патологического воспалительного 
каскада, лежащего в основе заболевания.

Эффективность и ограничения хирургическо-
го лечения

По данным рандомизированных исследований 
и метаанализов, тонзиллэктомия обеспечивает 
полную ремиссию заболевания у 70–90% детей 
и значительное уменьшение выраженности сим-
птомов у остальных пациентов. При этом эффект 
сохраняется в отдалённом периоде наблюдения.

В то же время тонзиллэктомия является инва-
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зивным вмешательством и требует тщательного 
отбора пациентов с учётом потенциальных ри-
сков и клинической целесообразности.

Заключение

РТаким образом, современные данные сви-
детельствуют о ведущей роли цитокинового 
дисбаланса, прежде всего IL-1β, в патогенезе 
PFAPA-синдрома. Хронически воспалённые неб-
ные миндалины выступают в качестве источника 
патологической иммунной активации, что делает 
тонзиллэктомию патогенетически обоснованным 
и высокоэффективным методом лечения у детей с 
соответствующими клиническими показаниями.
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