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CPEOM3EMHOMOPCKASA NIUXOPALKA: 5
OCOBEHHOCTU MAHU®PECTALIMN Y OETEWN
PA3HOIO BO3PACTA

BaeunoBa A.U., 3ustokuHa K.C.

Hay4HbIn pykoBoauTenb: KaHA. Med. Hayk,
poueHT E.A. CapkucsiH

Poccuicknin HaumoHanbHbIN UccreaoBaTenbCKUin
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KnroueBble cnoBa: demu; cpedu3eMHOMOpcKasi fiuxopadka;
OuazHocmuka

AxTyanbHocTh. CeMeliHas cpeJu3eMHOMOPCKas TUXOpal-
ka (CCJI, Familial Mediterranean Fever, MKB-E85.0, OMIM
#249100) — moHorennoe (reH MEFW), ayrouMMyHHOE BOCHa-
nuTenpHoe 3aboneBanue. Bricokas pacnpoctpanénHocts CCJI
B Typuuu — 1 : 1000 xuBopoxaeHuid. B GonpIIMHCTBE peruo-
HoB Mupa CCJI Bcrpeuaercs penxo. Leas: onpenenuts Bapua-
6enbHOCTD nposiBieHuil U ocobennoctu teuenus CCJI y nereit
pa3HOro Bo3pacra.

Pesyabrarsl. [lepseriii cayqait CCJI y 16-netHelt neBOYKH
6bu1 onucad B 1908 . ¥ MPOSIBIISUIICSA KIMHUYECKH CUMIITOMAMHM
PELUIMBUPYIONIEH JTUXOPATIKH, OOISIMU B KHUBOTE U JICHKOLIUTO-
3oM. Yame Bcero CCJI manudecrupyer B Bozpacte a0 20 ner, Ha-
YaJIbHBIMH TPUITEPAMH ABJISIOTCS MH(EKINH, CTpece, MPOCTy/a,
TpaBMa, MEHCTPYyalusl, IOBEHIIbHBIN WANOMAaTHYSCKUH apTPUT
(6,1%), 3aboneBanus IpIXaTebHBIX myTeit (4,2%), mypmypa llen-
neitn-T'eHoxa (2,9%), yseur (1,7%), BocranurensHble 3a007eBa-
Hust kumeynuka (B3K), B Tom uucne s3BenHsii xoaut (52,1%)
u 6onesns Kpona (21,7%). Onucansl ciiyuan paHHed MaHude-
crauuu CCJIl y HOBOPOXXIEHHOM J1eBOYKH Ha ()OHE Haparpuiina,
OCJIOKHEHHOTO IUIEBPUTOM, a Y 4-MeCAYHOro peOEHKa — Iocie
nepenecénnoit OPBU. Ipencrasnen taxxke cmydait CCJ y rpya-
HOTO peOEHKa ¢ TIEPBUYHBIM HMMYHOIE(PHUIIITOM, COUETAIOINM-
cs ¢ pananM B3K, Ha oHe nHOUIMPOBaHUS BUpyCaMu DIIITEH-
Ha—-bapp u nutomeranosupycoM. Onucana manugecraus CCJI
y JEBOUYKH B BO3pacTe 22 Mec, IPOABIAIOIIasics JIUXOPaAKOH, Cy-
JIOpOTaMH, OECIIOKOHCTBOM, Ha (DOHE BTOPUIHOTO HMMYHOAS(H-
mura. [pu panneit Mmanudecranun nposieiaenusmMu CCJI aBistioT-
sl e INBHPYIOLIHE, CAMOKYIHPYIOIIHECs, KPaTKOBPEMEHHBIE
MPUCTYIIBI JTUXOPATAKH U CUMIITOMBI ITOJMCEPO3UTA, MTOBBILICHHE
YpOBHS OEIIKOB OCTPOH (asbl.

3akaiouenue. CCJI manudectupyer npeuMyiecTBEHHO Y Jie-
Tel cTapliero Bo3pacra, conposoxaaercs B3K u nopaxenuem cy-
CTaBOB. Y JieTeil BCeX BO3PACTHBIX IPYIIIT YaCTHIM TPUTTEPOM SIB-
nsiercst nHQeKust. Y HOBOPOXKAEHHBIX U AeTel paHHETO BO3pac-
Ta 4acTO BBISBIIIOTCS MIMMYHOAC(UIIUTHBIE COCTOSHUS U TCUCHUE
uH(EeKIM nepuHaTaIbHOIO NEPUOa.
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