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Обоснование. Синдром Свита — редкое воспалительное заболевание из группы нейтрофильных дерматозов, харак-
теризующееся гиперпродукцией провоспалительных цитокинов. Описание клинического случая. У ребенка, воз-
раст 1 год 3 мес, с направительным диагнозом «Гангренозная пиодермия» установлен клинический диагноз: «Острый 
фебрильный нейтрофильный дерматоз Свита». С целью уточнения диагноза проведено молекулярно-генетическое 
исследование — полноэкзомное секвенирование венозной крови пациента и его матери, в результате которого 
у обоих в экзоне 26 гена UBA1 был выявлен нуклеотидный вариант c.3061C>T. В связи с тяжестью патологического 
кожного процесса, высокой концентрацией интерлейкинов 1 и 6, а также в соответствии с опытом ведения таких 
пациентов, описанным в медицинской литературе, поэтапно проведена терапия препаратами метилпреднизолон, 
дапсон, тофацитиниб, анакинра, руксолитиниб. На фоне лечения отмечалась стойкая ремиссия кожного патологи-
ческого процесса. Заключение. Представлен клинический случай острого фебрильного нейтрофильного дерматоза 
Свита. Продемонстрированы результаты успешной медикаментозной терапии.
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ОБОСНОВАНИЕ
Острый фебрильный нейтрофильный дерматоз 

Свита (далее — синдром Свита) — редкое многофактор-
ное воспалительное заболевание. Впервые описано 
в 1964 г. группой врачей под руководством Роберта 
Дугласа Свита [1]. Согласно данным литературы, син-
дром Свита диагностируют преимущественно у женщин 
в возрасте 30–60 лет [2]. Частота случаев синдрома 
среди детей достоверно неизвестна.

Развитие синдрома Свита ассоциировано с гипер-
продукцией провоспалительных цитокинов (интерлей-
кинов (IL) 1, 6, 8, фактора некроза опухоли альфа 
(TNF-�), интерферона гамма (IFN-�)), индуцирующей 
хемотаксис зрелых нейтрофилов в дерму и формиро-
вание инфильтрированных папул [3, 4]. Синдром Свита 
характеризуется многообразной клинической симпто-
матикой, что определяет сложность дифференциаль-

ной диагностики с другими заболеваниями из группы 
нейтрофильных дерматозов. Для синдрома характерны 
нейтрофильный дерматоз с феноменом патергии [5], 
проявления панникулита [6], признаки системного вос-
палительного ответа — рецидивирующая лихорадка, 
повышение концентрации в крови маркеров воспаления 
(СОЭ, С-реактивного белка, ферритина) [4], провоспа-
лительных цитокинов [3], а также развитие миелодис-
пластического синдрома [7] и манифестация острого 
лейкоза [8]. Консенсус в отношении диагностики и лече-
ния пациентов с синдромом Свита не сформирован. Все 
представления о ведении таких больных основаны на 
клинических  наблюдениях.

Манифестация синдрома Свита может иметь идио-
патический характер, однако чаще дебют заболева-
ния ассоциирован с перенесенными инфекционными 
заболеваниями и паранеопластическим процессом [9]. 
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К ранним проявлениям синдрома относят острое начало 
с подъемом температуры до фебрильных цифр, болезнен-
ные высыпания в виде инфильтрированных папул, узел-
ков, бляшек, локализованных в большинстве случаев 
в области лица, туловища и верхних конечностей, реже — 
артралгии [10]. По данным лабораторных исследований 
отмечаются нейтрофильный лейкоцитоз, повышение кон-
центрации маркеров воспаления [4].

Как правило, применение системных глюкокорти-
коидов при синдроме Свита без отягощенной комор-
бидной патологии позволяет добиться клинического 
улучшения. Патогенетическая терапия нейтрофильных 
дерматозов включает применение генно-инженерной 
биологической терапии ингибиторами IL-1 (анакинра, 
канакинумаб) и IL-6 (тоцилизумаб), в некоторых слу-
чаях возможно применение ингибиторов кальцинев-
рина (циклоспорин, такролимус), а также проведение 
аллогенной трансплантации гемопоэтических стволо-
вых клеток [11, 12]. Описано применение азацитидина 
у взрослых пациентов с сочетанным миелодиспласти-
ческим синдромом [13, 14]. Тем не менее, в связи 
с тяжестью нейтрофильных дерматозов клинический 
ответ в некоторых случаях бывает недостаточным, что 
обусловливает необходимость проведения клинических 
исследований для поиска новых мишеней таргетной 
терапии больных.

Несмотря на разнообразие терапевтических подхо-
дов, лечение пациентов с рецидивирующими формами 
синдрома Свита, а также при наличии гематологических 
нарушений зачастую проблематично. В данном контексте 
представляет интерес применение системных ингибито-
ров янус-киназ (JAK), воздействующих на патогенетиче-
ски значимые провоспалительные сигнальные пути.

В данной статье впервые в литературе описан случай 
успешного применения руксолитиниба — селективного 
ингибитора JAK-1 и JAK-2 — у пациента с синдромом 
Свита. Препарат продемонстрировал высокий клини-
ческий эффект с купированием лихорадки и кожных 

проявлений, а также стойкой ремиссией при отсутствии 
выраженных побочных явлений.

Таким образом, представленный клинический при-
мер подчеркивает потенциальную роль JAK-ингибиторов 
в терапии синдрома Свита, особенно в рефрактерных 
к стандартной терапии случаях, и открывает перспективы 
для дальнейших исследований по изучению эффектив-
ности и безопасности данного класса препаратов в рам-
ках контролируемых клинических исследований.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР
О пациенте

Девочка, возраст 1 год 3 мес, впервые поступи-
ла в отделение дерматологии НМИЦ здоровья детей 
(г. Москва) с жалобами на распространенные высыпания 
в виде очагов эрозивно-язвенного характера, повы-
шение температуры тела, беспокойство, раздражитель-
ность, нарушение сна.

Анамнез болезни. Со слов матери, ребенок болен 
с возраста 1 года 2 мес, когда после ранее перенесенно-
го COVID-19 (в возрасте 1 года 1 мес) впервые отметили 
появление узелка на задней поверхности правого бедра. 
Хирургом по месту жительства установлен диагноз: 
«Фурункул», проведено вскрытие и дренирование узелка. 
Однако рана в течение последующих 2 мес не заживала. 
Ребенок был госпитализирован в хирургическое отде-
ление с диагнозом: «Вялогранулирующая рана задней 
поверхности правого бедра, состояние после вскрытия 
гнойника». Выполнено дополнительное иссечение гра-
нулирующей раны, назначена антибиотикотерапия. За 
время госпитализации со стороны кожного процесса 
отмечалась отрицательная динамика в виде увеличения 
в размере имеющихся очагов, появления новых высы-
паний, в том числе в местах проведения инъекций анти-
биотиков и взятия крови (феномен патергии). Пациентка 
консультирована дерматологом, предположен диагноз: 
«Гангренозная пиодермия». Назначена терапия предни-
золоном в дозировке 10 мг внутривенно 1 раз в сутки 
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Background. Sweet syndrome is a rare inflammatory disease from the group of neutrophilic dermatoses, characterized by 
proinflammatory cytokines hyperproduction. Case description. A child, 1 year 3 months old, with referral diagnosis of “Pyoderma 
gangrenosum” was diagnosed: «Acute febrile neutrophilic dermatosis. Sweet syndrome». Molecular genetic testing was carried out 
to clarify the diagnosis: whole-exome sequencing of venous blood from the patient and his mother. As a result both of them had 
nucleotide variant c.3061C>T in exon 26 of the UBA1 gene. Step-up therapy with methylprednisolone, dapsone, tofacitinib, anakinra, 
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в течение 10 сут, топическими кортикостероидами. На 
фоне лечения отмечалась временная положительная 
динамика. По окончании курса системных глюкокортико-
идов было отмечено обострение кожного патологическо-
го процесса. Далее была проведена телемедицинская 
консультация с сотрудниками отделения дерматологии 
НМИЦ зд оровья детей, установлен клинический диагноз: 
«Нейтрофильный дерматоз (L98.2)». Пациентка экстренно 
госпитализирована в отделение дерматологии НМИЦ 
здоровья детей.

Анамнез жизни. Ребенок от второй беременности 
(без осложнений), первых естественных родов. Рос и раз-
вивался в соответствии с возрастом. Наследственный 
анамнез: у матери ребенка — себорейный дерматит. 
Аллергологический анамнез: не отягощен.

Физикальная диагностика

При осмотре общее состояние тяжелое, температура 
тела — 37,3 °С, масса тела — 10 кг, рост — 80 см. Status 
localis: кожный патологический процесс распростра-
ненный, островоспалительного характера, представлен 
папулами, эрозиями, язвами, локализован на коже лица, 
туловища, верхних и нижних конечностей. На коже лица 
в области лба и над верхней губой инфильтрированные 
эритематозные папулы до 0,5 см в диаметре с мелкими 
эрозиями на поверхности с серозно-геморрагическим 
отделяемым, на поверхности скудное количество некро-
тизированных корочек. На коже туловища в области 
груди справа и живота снизу слева инфильтрированные 
эритематозные папулы до 1 см в диаметре с мелкими 
эрозиями на поверхности с серозно-геморрагическим 
отделяемым, на поверхности скудное количество некро-
тизированных корочек. На коже верхних конечностей 

в области кубитальных ямок, области кистей, в местах 
проведения внутривенных инъекций (феномен патергии) 
отмечаются язвенные поражения до 3–4 см в диаметре, 
возвышающиеся над уровнем кожи, с подрытыми вали-
кообразными краями ярко-красного цвета, в центре 
очагов серозно-геморрагическое отделяемое (рис. 1). На 
коже правой ягодицы отмечается гигантская округлая 
язва размером до 7 см в диаметре, возвышающаяся над 
уровнем кожи, с подрытыми валикообразными краями 
ярко-красного цвета, в центре очагов серозно-гемор-
рагическое отделяемое. На коже правого бедра сзади 
имеется аналогичная язва овальной формы размером 
до 10 � 15 см (рис. 2).

Предварительный диагноз

Острый фебрильный нейтрофильный дерматоз Свита.

Лабораторные исследования при поступлении

Клинический анализ крови: гемоглобин — 90 г/л 
(норма 110–135 г/л), лейкоциты — 38,1 � 109/л (нор-
ма 6–15 � 109/л), нейтрофилы — 32,9 � 109/л (норма 
1,1–5,8 � 109/л), нейтрофилы — 86,5% (норма 30–33%), 
тромбоциты 724 � 109/л (норма 150–580 � 109/л), 
СОЭ — 48 мм/ч (норма 2–20 мм/ч), гематокрит — 
27,7% (норма 33–39%), лимфоциты 3,24 � 109/л (норма 
4–10 � 109/л), лимфоциты — 8,5% (норма 45–70%), 
эозинофилы — 0,3% (норма 1–5%), незрелые грануло-
циты — 0,93 � 109/л (норма < 0,05 � 109/л), незрелые 
гранулоциты — 2,4% (норма < 1%).

Биохимический анализ крови: С-реактивный белок — 
63,4 мг/л (норма < 5 мг/л), IL-6 — 20,6 пг/мл (норма 
0–7 пг/мл), ферритин — 110,5 нг/мл (норма 12–67 нг/мл), 
железо — 1,51 мкмоль/л (норма 7,2–17,9 мкмоль/л).

Рис. 1. Ребенок, возраст 1 год 3 мес. Язвенные поражения в области кисти (А) и локтевых сгибов (Б, В, Г) (феномен патергии) 
Fig. 1. Child, 1 year 3 months old. Ulcerative lesions on the hand (А) and elbows bends (Б, В, Г) (pathergy phenomenon)

Рис. 2. Ребенок, возраст 1 год 3 мес. Гигантские округлые язвы на коже правого бедра (А, Б) и правой ягодицы (В) 
Fig. 2. Child, 1 year 3 months old. Giant round ulcers on the right thigh (А, Б) and right buttock (В) skin

Источник: Мурашкин Н.Н. и соавт., 2023.  

Source: Murashkin N.N. et al., 2023.

Источник: Мурашкин Н.Н. и соавт., 2023.  

Source: Murashkin N.N. et al., 2023.
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Коагулограмма: фибриноген — 6,97 г/л (норма 1,62–
4,01 г/л), D-димер — 0,7 мкг/мл (норма 0,09–0,53 мкг/мл).

Антитела класса IgG к S-белку SARS-CoV-2 — 
3371 BAU/мл (норма < 0,8 BAU/мл).

Проведено генетическое исследование венозной 
крови пациентки методом полноэкзомного секвениро-
вания с последующей интерпретацией полученных дан-
ных врачом-генетиком. В экзоне 26 гена UBA1 (убик-
витин-активирующий белок; OMIM *314370) выявлен 
нуклеотидный вариант c.3061C>T (chrX:472148 13C>T, 
NM_003334.4; rs1423910714) в гетерозиготном состоя-
нии с неизвестным клиническим значением, приводящий 
к аминокислот ному варианту p.R1021C.

Согласно базе данных OMIM, изменения в гене UBA1 
описаны у пациентов с синдромом VEXAS (OMIM #301054), 
возникающим в результате соматических мутаций, 
а также у пациентов с Х-сцепленной спинальной мышеч-
ной атрофией, тип 2 (OMIM #301830), наследуемой по 
X-сцепленному рецессивному типу. Патогенных, вероят-
но-патогенных и нуклеотидных вариантов с неизвестным 
клиническим значением в гене MEFV (кодирует белок 
маренострин (пирин)) не выявлено. 

Инструментальные исследования

Для подтверждения диагноза синдрома Свита была 
проведена диагностическая биопсия кожи. По данным 
морфологического исследования биоптата кожи отме-
чено нарушение целостности эпидермиса с формиро-
ванием глубоких язвенных дефектов. В дерме на фоне 
выраженного отека и экстравазации эритроцитов наблю-
далась диффузная полиморфноклеточная инфильтрация, 
в составе которой преобладали нейтрофильные грану-
лоциты, местами выявлялась примесь гигантских много-
ядерных клеток. На отдельных участках обнаружены поля 
лимфоцитарной инфильтрации (рис. 3).

При иммуногистохимическом исследовании в вос-
палительном инфильтрате многочисленные CD3- и CD68-

позитивные клетки, в меньшей степени — CD20 и CD79a. 
Отмечались CD38- и многочисленные CD10-позитивные 
клетки. Воспалительные клетки проникли в дерму 
и гиподерму и сформировали скопления вокруг ади-
поцитов. Отмечались многочисленные bcl2-позитивные 
клетки. Индекс пролиферации Ki67 высокий в участках 
выраженной продуктивной инфильтрации. Tdt-реакция 
отрицательная, при отрицательном контроле (рис. 4). 
Заключение: выявленные изменения не противоречат 
клиническому диагнозу синдрома Свита.

C целью исключения миелодиспластических и миело-
пролиферативных заболеваний были проведены следу-
ющие исследования: магнитно-резонансная томография 
всего тела, компьютерная томография органов грудной 
клетки, ангиография сосудов шеи, грудной и брюшной 
полостей, колоноскопия, эзофагогастродуоденоскопия, 
ультразвуковое исследование органов малого таза, 
брюшной полости, сосудов нижних конечностей, почек 
и мочевого пузыря, эхокардиография, трепанобиопсия 
костного мозга. По результатам исследований миелодис-
пластические и миелопролиферативные заболевания 
были исключены.

Клинический диагноз

Основной диагноз: «Синдром VEXAS с дебютом остро-
го фебрильного нейтрофильного дерматоза Свита».

Сопутствующий диагноз: «Железодефицитная анемия 
средней степени тяжести».

Динамика и исходы

В связи с тем, что синдром Свита является редким 
заболеванием с торпидным течением, а также в связи 
с неэффективностью примененных в отделении дерма-
тологии НМИЦ здоровья детей препаратов первой линии 
терапии (системные глюкокортикоиды) было принято 
решение о назначении по показанию off-label (в этом 
случае и в последующем решение о назначении по этому 

Рис. 3. Ребенок, возраст 1 год 3 мес, с синдромом Свита. Гистологическое исследование биопсийного материала кожи 
Fig. 3. Child, 1 year 3 months old, with Sweet syndrome. Histological examination of skin biopsy material

Примечание. В дерме на фоне выраженного отека и экстравазации эритроцитов отмечается диффузная полиморфноклеточная 
инфильтрация с преобладанием нейтрофильных гранулоцитов (А; отмечено стрелкой), местами выявляется примесь гигантских 
многоядерных клеток (Б; отмечено стрелкой). На отдельных участках обнаруживаются поля лимфоцитарной инфильтрации. 
Окраска гематоксилином и эозином. Ув. �10
Источник: Мурашкин Н.Н. и соавт., 2023. 

Note. Diffuse polymorphocellular infiltration with predominance of neutrophilic granulocytes (A; marked with arrow), with single giant 
multinucleated cells (Б; marked with arrow) can be revealed in dermis against profound edema. Lymphocytic infiltration can be revealed 
in some areas. Hematoxylin and eosin staining, phf �10
Source: Murashkin N.N. et al., 2023.
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показанию принимала врачебная комиссия) ингибитора 
янус-киназы тофацитиниба в дозировке 5 мг по 2,5 мг 
2 раза в сутки. В течение недели на фоне этой тера-
пии отмечено кратковременное клиническое улучшение, 
однако сохранялся подъем температуры до фебриль-
ных значений, отмечено появление новых изъязвленных 
папул. В связи с этим дозировка тофацитиниба была 
увеличена до 7,5 мг/сут. Помимо системной терапии, 
проводили наружную терапию топическими кортикосте-
роидами с атравматичными перевязками под седацией.

На фоне повышенной дозировки тофацитиниба суще-
ственной положительной динамики добиться не удалось. 
Принято решение снизить дозу тофацитиниба до 5 мг/сут 
и начать прием противомикробного препарата с иммуно-
супрессивным эффектом дапсона (также по показанию 
off-label) в дозировке 25 мг/сут. С учетом неэффективно-
сти терапии системными глюкокортикоидами в течение 
2 нед преднизолон был отменен.

В течение недели комбинированной терапии (тофаци-
тиниб + дапсон) положительной динамики не отмечено, 
что было расценено как неэффективность второй линии 
терапии. Было решено по жизненным показаниям отме-

нить дапсон и начать сочетанную терапию генно-инже-
нерным биологическим препаратом из группы ингиби-
торов IL-1 анакинра (off-label) внутривенно в дозировке 
100 мг/мл (из расчета 10 мг на кг массы тела пациента) + 
тофацитинибом в дозировке 5 мг. 

В результате через неделю от начала сочетанной 
терапии удалось стабилизировать кожный процесс: отме-
чены нормализация температуры тела, эпителизация 
всех очагов без появления новых высыпаний (рис. 5). 
Ребенок выписан на 39-е сут госпитализации в удовлет-
ворительном состоянии с рекомендациями по пожизнен-
ному применению настоящей схемы лечения.

В 2-летнем возрасте у ребенка отмечено развитие 
рецидива кожного синдрома с появлением инфильт-
ративно-язвенных элементов по всему телу по типу 
гангренозной пиодермии с признаками вторичного 
инфицирования и системной воспалительной реак-
ции (лихорадка, высокая концентрация маркеров вос-
паления в крови). Пациентка проходила обследование 
и лечение на базе НМИЦ ДГОИ им. Д. Рогачева (Москва). 
В лабораторных тестах: нейтрофилы — 29 � 109/л 
(норма 1,1–5,8 � 109/л), тромбоциты — 555 � 109/л 

Рис. 4. Ребенок, возраст 1 год 3 мес, с синдромом Свита. Иммуногистохимическое исследование 
Fig. 4. Child, 1 year 3 months old, with Sweet syndrome. Immunohistochemical study

Примечание. А — CD3-клетки; Б — CD68-клетки; В — CD20-клетки; Г — CD79a-клетки; Д — CD38-клетки; Е — CD10-клетки; 
Ж — bcl2-позитивные клетки; З — индекс пролиферации Ki67; И — Tdt-реакция отрицательная. Ув. �10
Источник: Мурашкин Н.Н. и соавт., 2023. 

Note. A — CD3 cells; Б — CD68 cells; В — CD20 cells; Г — CD79a cells; Д — CD38 cells; E — CD10 cells; Ж — bcl2-positive cells; 
З — Ki67 proliferation index; И — Tdt reaction is negative. phf �10
Source: Murashkin N.N. et al., 2023.

А

Г

Ж

Б

Д

З

В

Е

И



251

В
О

П
Р

О
С

Ы
 С

О
В

Р
Е

М
Е

Н
Н

О
Й

 П
Е

Д
И

А
Т

Р
И

И
 /

 2
0

2
5

 /
 Т

О
М

 2
4

 /
 №

 4
C

U
R

R
E

N
T

 P
E

D
IA

T
R

IC
S

 /
 2

0
2

5
 /

 V
. 2

4
 /

 №
 4

(норма 150–580 � 109/л); С-реактивный белок — 
34,9 мг/л (норма 1–6 мг/л); IgG — 11,7 г/л (на фоне 
заместительной терапии внутривенным иммуноглобули-
ном, норма 4–12 г/л), IgM — 1,9 г/л (норма 0,4–1,8 г/л), 
IgA — 0,59 г/л (норма 0,2–1 г/л); CD3+ — 880 кл/мкл 
(норма 1460–5440  кл/мкл), CD3+CD4+ — 560 кл/мкл 
(норма 1020–3600 кл/мкл), CD3+CD8+ — 300 кл/мкл 
(норма 570–2230 кл/мкл), CD19+ — 490 кл/мкл (нор-
ма 500–1500 кл/мкл). По данным повторного гисто-
логического исследования биоптата кожи — признаки 
спонгиозного дерматита. По результатам инструменталь-
ного обследования (мультиспиральной компьютерной 
томографии органов грудной клетки и брюшной полости, 
магнитно-резонансной томографии головы) исключены 
другие очаги инфекции и специфические изменения. 
Проводилась комбинированная противомикробная тера-
пия. В рамках патогенетической терапии синдрома Свита 
была инициирована следующая иммуносупрессивная 
терапия: глюкокортикоиды из расчета 0,4–1 мг/кг/сут, 
анакинра из расчета 10–20 мг/кг/сут внутривенно, инги-
битор JAK-киназ руксолитиниб из расчета 1 мг/кг/сут. 
Глюкокортикоиды и анакинра были отменены. На 17-е сут 
проводимой монотерапии руксолитинибом — положи-
тельная динамика с полной эпителизацией язвенных 
дефектов, нормализация концентраций маркеров вос-
паления в крови. Пациентка выписана в удовлетвори-
тельном состоянии, даны рекомендации по продолжению 
монотерапии препаратом руксолитиниб 1 мг/кг/сут, на 
фоне которой отмечается длительная стойкая ремис-

сия в течение двух лет со стороны кожного синдрома 
и системной воспалительной активности.

Через 3 мес после выписки пациентки из НМИЦ ДГОИ 
им. Д. Рогачева было проведено прямое секвенирова-
ние по Сенгеру с исследованием клеток венозной крови 
матери пациентки. В экзоне 26 гена UBA1 обнаружена 
замена нуклеотида с.3061С>Т в гетерозиготном состоя-
нии, приводящая к замене аминокислоты p.Arg1021Cys 
(R1021C), NM_153280.3.

На основании полученных лабораторных данных, 
с учетом отсутствия у матери пациентки клинических 
проявлений аутовоспалительных заболеваний результат 
генетического исследования венозной крови пациентки 
и ее матери расценен врачом-генетиком как патологи-
ческий аллель, не имеющий клинического значения и не 
требующий проведения полногеномного секвенирова-
ния. Соматическая мутация в гемопоэтических клетках-
предшественниках пациентки была исключена, в каче-
стве окончательного клинического диагноза установлен 
«Острый фебрильный нейтрофильный дерматоз Свита».

Прогноз

При отсутствии сопутствующих миелопролифератив-
ных и миелодиспластических заболеваний, соблюдении 
приверженности предписанному режиму иммуносупрес-
сивной терапии прогноз острого фебрильного дерматоза 
Свита является благоприятным [12]. Следует проявлять 
настороженность в отношении паранеопластического 
процесса и принимать во внимание случаи сопутствую-

Рис. 5. Результаты сочетанной терапии (анакинра + тофацитиниб) у ребенка с синдромом Свита в день выписки из отделения 
дерматологии НМИЦ здоровья детей 
Fig. 5. Results of combined therapy (anakinra + tofacitinib) in a child with Sweet syndrome at discharge from the dermatology department 
of the National Medical Research Center for Children’s Health

Примечание. Наблюдается эпителизация всех очагов, кожный патологический процесс с положительной динамикой в виде 
отсутствия отделяемого в ранее имеющихся очагах и наличия активной грануляционной ткани на дне язв и эрозивных дефектов. 
Отмечается рубцовая атрофия.
Источник: Мурашкин Н.Н. и соавт., 2023. 

Note. There is epithelization of all foci, skin pathological process has positive dynamics: no exudate in previously existing foci, robust 
granulation tissue at ulcers and erosive defects. Scarring atrophy is noted.
Source: Murashkin N.N. et al., 2023.
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щего миелодиспластического синдрома, острого лейкоза, 
значительно осложняющие течение основного заболева-
ния и требующие специфических, зачастую эксперимен-
тальных методов лечения.

Временная шкала

Хронология развития и ключевые события болезни 
для пациентки с диагнозом: «Острый фебрильный нейтро-
фильный дерматоз Свита» представлены на рис. 6.

ОБСУЖДЕНИЕ
В статье описан случай острого фебрильного ней-

тро фильного дерматоза Свита, развившегося после 
COVID-19 у ребенка. Новая коронавирусная инфекция 
может быть этиологическим фактором различных кожных 
заболеваний: папулезных, везикулезных, уртикарных 
элементов; мультисистемных воспалительных реакций — 
в том числе и у детей [13]. Предполагается, что манифе-
стация острого фебрильного нейтрофильного дерматоза 
Свита в представленном случае ассоциирована именно 
с перенесенной коронавирусной инфекцией.

Затруднения в определении диагноза синдрома Свита 
объясняются его сходной клинической картиной с други-
ми нейтрофильными дерматозами, аутовоспалительны-
ми заболеваниями. 

Обнаруженный у ребенка нуклеотидный вариант гена 
UBA1 был описан врачом-генетиком как клинически 
незначимый. Однако патогенетическая роль изменений 
гена UBA1 остается предметом дискуссии. Так, по данным 
C. Gurnari и соавт. [15], вариант гена UBA1 был обнару-
жен у 3 из 19 пациентов с синдромом Свита (у одного 
пациента — вариант c.167C>T (p.S56F), у двух других — 
c.122T>C (p.M41)).

Патогенные варианты гена UBA1, согласно базе дан-
ных OMIM, приводят к нарушению процессов убиквити-
нирования, наиболее часто возникающему при новом 
моногенном аутовоспалительном заболевании — син-
дроме VEXAS, описанном у мужчин старше 50 лет [16, 17]. 

Причиной синдрома VEXAS является соматическая мута-
ция в гене UBA1, локализованном на X-хромосоме, при-
водящая к снижению деградации белков и неконтроли-
руемой активации системы врожденного иммунитета 
с гиперпродукцией провоспалительных цитокинов и раз-
витием нейтрофильного дерматоза [17]. Последний при 
синдроме VEXAS имеет схожую клиническую картину 
с синдромом Свита: наиболее часто характеризуется 
локализацией в области нижних конечностей, реже — 
верхних конечностей и туловища. Первично возни-
кающий элемент — папула либо узелок, в динамике 
быстро изъязвляющийся и увеличивающийся в разме-
рах. В особенности характерно быстропрогрессирующее 
образование язвенных элементов на фоне инъекцион-
ных вмешательств (феномен патергии), сопутствующее 
возникновение синдрома системного воспалительного 
ответа. В этой связи синдром VEXAS должен быть рас-
смотрен в ряду других аутовоспалительных заболеваний 
для дифференциальной диагностики даже при отсутствии 
соматической мутации в гемопоэтических клетках-пред-
шественниках, как отмечено в описанном нами клиниче-
ском случае [18].

Основными целями терапии синдрома Свита явля-
ются купирование синдрома системного воспалитель-
ного ответа, болезненности высыпаний, эпителизация 
очагов поражения, предотвращение появления новых 
очагов, улучшение качества жизни пациентов. Первой 
линией терапии, воздействующей на перечисленные 
клинические проявления, являются системные глюко-
кортикоиды [19]. Однако в представленном нами кли-
ническом случае эффективность системных кортикосте-
роидов в качестве монотерапии была недостаточной 
либо способствовала кратковременной положительной 
динамике. Второй линией терапии являются генно-инже-
нерные биологические препараты [20, 21], препараты 
малых молекул (ингибиторы янус-киназ) [22], дапсон [20]. 
Терапия системными кортикостероидами и дапсоном 
приводила к стойкой положительной динамике при син-

Рис. 6. Ребенок с синдромом Свита: хронология развития болезни и ее ключевые события 
Fig. 6. A child with Sweet’s syndrome: chronology of the disease development and its key events
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Март 
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Октябрь 
2023 г.

Конец 
марта 2023 г.

Ноябрь 
2023 г.

Появление первых 
высыпаний. Лечение 

у хирурга, дерматолога 
по месту жительства. 

Стационарное лечение 
в хирургическом отделении, 
вскрытие гнойника, резко 
отрицательная динамика

Стационарное лечение с диагнозом: 
«Гангренозная пиодермия». 

Рецидив, некроз в области правой 
ягодицы, рана на правом бедре. 

Состояние с отрицательной 
динамикой в виде увеличения всех 

очагов, появления новых высыпаний

Выписана из отделения 
дерматологии 

НМИЦ здоровья детей 
с улучшением клинической 

картины, стойкой ремиссией 
кожного патологического 

процесса

Выписана из отделения иммунологии 
НМИЦ ДГОИ им. Д. Рогачева. 

Продолжена монотерапия препаратом 
руксолитиниб 1 мг/кг/сут, 

отмечена стойкая ремиссия со стороны 
кожного синдрома и системной 

воспалительной активности

Госпитализация в отделение 
дерматологии НМИЦ здоровья 

детей. Установлен диагноз: «Острый 
фебрильный нейтрофильный дерматоз 

Свита». Проведена системная 
терапия: тофацитиниб, анакинра, 

метилпреднизолон — с выраженной 
положительной динамикой

Рецидив кожного синдрома, появление 
инфильтративно-язвенных элементов 

по всему телу. Лечение в отделении 
иммунологии НМИЦ ДГОИ 

им. Д. Рогачева. Проведена 
системная терапия: анакинра, 

глюкокортикоид, руксолитиниб —
с положительной динамикой
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дроме Свита без сочетанной патологии [23], в отличие 
от синдрома VEXAS, для которого при лечении данными 
препаратами характерно ухудшение кожного патологи-
ческого процесса [24].

Препарат тофацитиниб показал длительный клини-
ческий эффект у описанной нами пациентки. Однако 
в последующем был отмечен рецидив кожного патологи-
ческого процесса, обусловленный ускользанием терапев-
тического эффекта. В этой связи системная иммуносу-
прессивная терапия тофацитинибом была пересмотрена 
и заменена на монотерапию препаратом руксолитиниб 
в дозировке 1 мг/кг/сут. Руксолитиниб — селективный 
ингибитор тирозинкиназ JAK-1 и JAK-2, избыточная акти-
вация которых приводит к неконтролируемой пролифе-
рации миелоидных клеток [25]. Применяется при лечении 
миелопролиферативных заболеваний. И хотя клиниче-
ские данные о результатах применения руксолитини-
ба при остром фебрильном нейтрофильном дерматозе 
(синдроме Свита) отсутствуют, использование препарата 
в данном контексте может быть патогенетически обосно-
ванными и назначаться по показаниям off-label при син-
дроме Свита, ассоциированном с паранеопластическими 
процессами. Тофацитиниб, в свою очередь, ингибирует 
преимущественно JAK-1 и JAK-3, проявляя менее выра-
женное воздействие на JAK-2 [26]. Такая селективность 
определяет его эффективность при аутоиммунных забо-
леваниях — ревматоидном и псориатическом артритах, 
анкилозирующем спондилите, а также язвенном колите. 
Различные мишени для руксолитиниба и тофацитиниба 
имеют критическое значение при выборе терапии для 
редких воспалительных заболеваний, таких как острый 
фебрильный нейтрофильный дерматоз (синдром Свита). 
На сегодняшний день применение руксолитиниба при 
синдроме Свита может быть признано патогенетически 
более обоснованным, особенно в случаях, связанных 
с миелопролиферативными заболеваниями или паранео-
пластическими процессами. Это обусловлено его выра-
женным ингибированием JAK-2, участвующего в переда-
че сигналов от факторов роста, таких как G-CSF и GM-CSF, 
играющих ключевую роль в активации и миграции ней-
трофилов — клеток, лежащих в основе патоморфологии 
дерматоза Свита [27].

В контексте терапии синдрома Свита интерес пред-
ставляет также и барицитиниб — другой представитель 
группы ингибиторов JAK, эффективность которого была 
описана в клиническом наблюдении [22].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Синдром Свита — тяжелое мультисистемное заболева-

ние с патологическим кожным процессом, многофактор-
ным иммунопатогенезом, многообразным клиническим 
течением, представляющее высокую сложность диффе-
ренциальной диагностики в дерматологии и требующее 
особого подхода в выборе системной терапии. Повышение 
осведомленности о патогенезе и вариантах течения син-
дрома необходимо для улучшения качества жизни пациен-
тов, в том числе за счет своевременного начала терапии 
с применением селективных иммуносупрессантов. 
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