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Приведен клинический пример, подтверждающий значение тщательного сбора и анализа данных анамнеза и активного выявления патологии 
верхних дыхательных путей, среднего уха и глаз, характерных для дебюта гранулематоза Вегенера. Показана необходимость исследования 
на раннем этапе заболевания уровня антител к цитоплазме нейтрофилов в сыворотке крови (ANCA) и выполнения биопсии в органах-ми-
шенях с предпочтением менее инвазивной трансназальной биопсии. Положительные результаты ранней комплексной иммуносупрессивной 
терапии ex juvantibus подтверждают диагноз гранулематоза Вегенера.
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The article presents a clinical case that confirms the importance of careful collection and analysis of medical history and active identification 
of pathology of the upper respiratory tract, middle ear and eyes typical of the debut of Wegener's granulomatosis. It demonstrates the need for early 
testing of level of antibodies to the neutrophil cytoplasm in the blood serum (ANCA) and biopsy in the target organs giving the preference to less 
invasive transnasal biopsy. The positive results of early comprehensive immunosuppressive ex juvantibus therapy confirm the diagnosis of Wegener's 
granulomatosis.
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Проблема дифференциальной диагностики абс-
цедирующей пневмонии (АП) и осложненной фор-
мы ограниченного варианта гранулематоза Вегене-
ра (ГВ) до настоящего времени остается актуальной 
в связи со сходством клинико-рентгенологических 
признаков этих заболеваний. Как при АП, так и 
при ГВ в остром периоде заболевания характерны 
бурное развитие клинической картины, высокий 
уровень интоксикации, тяжелое общее состояние, 
признаки выраженной дыхательной и сердечно-со-
судистой недостаточности, низкая эффективность 
антибактериальной терапии. Бактериологическое 
исследование мокроты не всегда эффективно из-за 
загрязнения микрофлорой верхних дыхательных 
путей и полости рта, а информативность посева 
материала, получаемого при бронхоскопии, так-
же недостаточна из-за контаминации во время 
эндоскопического исследования [5]. Вероятность 
идентификации АП значительно возрастает при 
выделении анаэробных неклостридиальных ми-
кроорганизмов и при количественном выявлении 
из мокроты высоковирулентной аэробной микро-
флоры. Бактериологические исследования важно 
проводить при начальных проявлениях поражения 

легких, так как присоединение вторичной инфек-
ции при ГВ может свести эффективность данных 
методов к минимуму. 

При рентгенологическом обследовании больных 
АП на фоне некупирующейся пневмонической ин-
фильтрации довольно рано обнаруживаются по-
лости деструкции без четкого разграничения от 
жизнеспособной легочной ткани и недостаточном 
дренаже через бронхи [5], что может встречаться 
и при ГВ, а наличие ателектаза пораженных сег-
ментов, долей легкого также не исключает веро-
ятности данной патологии. При мультисрезовой 
компьютерной томографии (МСКТ) легких у паци-
ентов с ГВ можно выявить в легких множественные 
двусторонние узелки и полости распада, которые 
довольно часто располагаются в плащевой зоне и 
могут иметь клиновидную или округлую форму [4]. 
Бронхоскопическая картина при ГВ во втором пе-
риоде заболевания мало отличается от таковой при 
АП, ведущим признаком диверсификации является 
язвенно-некротическое поражение слизистых обо-
лочек трахеи и бронхов, положительные результаты 
биопсии позволят достоверно установить характер 
поражения [9]. 
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Особенностью ГВ является то, что заболевание 
может протекать в трех клинических вариантах: 
локальном, ограниченном и генерализованном [3]. 
Затруднения при дифференциальной диагностике 
осложненной формы ограниченного варианта ГВ 
с АП могут встретиться в случаях, когда вслед за 
минимальными проявлениями патологии верхних 
дыхательных путей, органов зрения и слуха воз-
никает прогрессирующее поражение легких, со-
провождающееся высокой температурой и выра-
женной дыхательной недостаточностью. В данной 
ситуации дифференцировка затрудняется тем, что 
из-за присоединения вторичной высоковирулент-
ной инфекции на фоне ГВ в легком развивается 
гнойно-деструктивный процесс [1], особенно при 
длительном бесконтрольном применении антибио-
тиков. В установлении диагноза ГВ при этом могут 
помочь тщательный анализ данных анамнеза, актив-
ное выявление предшествующих клинических при-
знаков, характерных для локального варианта ГВ. 
Особое внимание следует обращать на начальные 
признаки поражения носа, придаточных пазух, рото- 
и носоглотки [3, 8]. Иногда в дебюте ГВ развивается 
средний отит с последующим снижением слуха [7]. 
У некоторых пациентов наблюдается поражение 
глаз с развитием воспалительных и гранулемато-
зных изменений и со снижением остроты зрения. 
Довольно часто у больных ГВ наблюдаются изме-
нения кожных покровов и слизистых оболочек в 
виде подкожных узелков, пальпируемой пурпуры, 
энантемы и язв, а также поражения суставов [4].

При возникновении подозрения на ГВ стан-
дартный спектр диагностических исследований, 
необходимых для констатации АП, должен быть 
значительно расширен: используют как иммуно-
логические методы (исследование уровня анти-
тел к цитоплазме нейтрофилов в сыворотке крови 
(ANCA) – anti-PR3 ANCA (антитела к протеиназе-3, 
с-ANCA) и anti-MPO ANCA (антитела к миелопе-
роксидазе, p-ANCA), так и биопсию органов-мише-
ней (верхние дыхательные пути, легкие) [9]. Вы-
явление в материалах, полученных при биопсии, 
признаков фибриноидного некроза и воспаления 
сосудистых стенок в сочетании с периваскулярны-
ми и экстравазальными гранулемами позволит ве-
рифицировать ГВ [2]. Однако выполнение биопсии 
легкого при АП чревато развитием осложнений, при 
этом положительные результаты биопсии легкого 
при ГВ наблюдаются только у 12% пациентов [9]. 
Несмотря на недостаточно высокий уровень ин-
формативности трансназальной биопсии, считаем 
необходимым ее выполнение как наименее опасной 
у всех пациентов с минимальными признаками ГВ. 

Следует также иметь в виду тот факт, что у 
10-30% больных с ГВ ANCA находится в пределах 
референсных значений [3, 6], что при отказе паци-
ентов от выполнения биопсии в органах-мишенях 
также может привести к запоздалой диагностике 
данной патологии, дальнейшей генерализации 

процесса и ухудшению прогноза. Патология почек 
(клинические признаки гломерулонефрита, нару-
шения структуры почек (УЗИ, МСКТ), протеину-
рия и гипо- диспротеинемия) при АП в результате 
высокой интоксикации вследствие гнойно-резор-
бтивного процесса также может явиться маской 
развития вторичного инфекционно-деструктивно-
го процесса при переходе ГВ в генерализованную 
форму. В данной ситуации наиболее ценной для 
установления диагноза ГВ является биопсия почек, 
информативность которой достигает 91,5% [8, 9].

Таким образом, сходство клинических признаков 
АП и осложненной формы ограниченного вариан-
та ГВ может приводить к запоздалой диагностике 
последней, что ухудшает прогноз из-за несвоевре-
менного назначения специфической иммунодепрес-
сивной комплексной терапии. Чем раньше будет 
установлен диагноз ГВ, тем выше вероятность вы-
здоровления больных с этой тяжелой патологией. 

Для иллюстрации особенностей дифференциаль-
ной диагностики ограниченного варианта ГВ и АП 
приводим клинический пример.

Клиническое наблюдение. Больная Б. 32 лет в 
течение 12 лет работает на газовой АЗС. Туберку-
лезом легких не болела, контакт с больными ту-
беркулезом не установлен. С 2012 г. наблюдалась в 
районной больнице по поводу хронического реци-
дивирующего ринита с образованием «корочек с 
геморрагиями» без повышения температуры тела. 
В июле 2017 г. появилась седловидная деформация 
спинки носа. 15.09.2017 г. были срочные роды путем 
кесарева сечения. 18.10.2017 г. после переохлажде-
ния появились заложенность носа, боли в ушах и 
в суставах, повысилась температура тела до 38°С. 
Госпитализирована в терапевтическое отделение 
ГБУЗ РМ «РКБ № 3» с диагнозом «АП правого лег-
кого, двухсторонний отит и мастоидит». При рент-
генографии органов грудной клетки выявлена кар-
тина правосторонней верхнедолевой пневмонии с 
наличием полости деструкции в С2 (рис. 1).

В анализе крови: гемоглобин – 106 г/л, эритро-
циты – 3,92 × 1012/л, тромбоциты – 247 × 109/л, лей-
коциты – 14,2 × 109/л, эозинофилы – 2%, сегмен-
тоядерные нейтрофилы – 74%, лимфоциты – 22%, 
моноциты – 2%, гематокрит – 31%, СОЭ – 66 мм/ч. 
При бактериологическом исследовании крови роста 
аэробных бактерий не обнаружено; при поступле-
нии и повторных исследованиях мокроты (в том 
числе и содержимого бронхов, полученного при 
бронхоскопии) методами микроскопии и посева 
M. tuberculosis не выявлены. Маркеры вирусного 
гепатита и анализ крови на ВИЧ – отрицательные. 
Анализ мочи без патологии. 

Назначены в суточной дозировке цефтриаксон, 
амикацин, метрогил. Осмотрена ревматологом, 
заподозрен ГВ, к лечению добавлен дексаметазон 
8 мг/сут внутривенно капельно, на фоне которого 
температура тела снизилась, уменьшились боли в 
суставах. 24.10.2017 г. пациентка консультирована 
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фтизиатром в ГКУЗ РМ «Республиканский проти-
вотуберкулезный диспансер»: данных за туберкулез 
легких нет, рекомендован повторный осмотр после 
дообследования. 

29.10.2017 г. снова повысилась температура тела 
до 39°С. Цефтриаксон и амикацин отменены, на-
значены: кламосар 1,2 внутривенно 3 раза в сутки, 
лефлобакт по 0,5 × 2 раза в сутки, кеторолак, дикло-
фенак 75 мг внутримышечно № 3, далее ибуклин 
0,725 × 2 раза в сутки, омепразол 0,02 г, бронхорус 
0,03 × 3 раза в сутки. 

В связи с ухудшением состояния 31.10.2017 г. 
переведена в отделение торакальной хирургии 
ГБУЗ РМ «РКБ № 4» с диагнозом «внегоспиталь-
ная правосторонняя верхнедолевая АП, тяжелое 
течение». При поступлении состояние средней тя-
жести, кожные покровы бледные, на нижних конеч-
ностях имеются множественные геморрагические 
высыпания, выступающие над поверхностью кожи. 
При осмотре установлены седловидная деформация 
спинки носа и энантема твердого неба. Язык сухой, 
единичные геморрагии. Отмечается снижение слуха 
(шепотная речь – 3 м). При пальпации отмечены 
резкая болезненность суставов кистей, плечевых, 
коленных и голеностопных суставов, ограничение 
в них пассивных и активных движений, пастозность 
голеней. Пальпация грудной клетки безболезнен-
на. При перкуссии отмечается притупление над 
верхней долей правого легкого, при аускультации 
выслушивается жесткое дыхание, ослабленное над 
верхней долей правого легкого, здесь же выслуши-
ваются мелко- и среднепузырчатые влажные хри-
пы, над нижней долей правого легкого – единичные 

сухие жужжащие хрипы. Тоны сердца приглушены, 
пульс ритмичный – 76 уд/мин. Частота дыхания – 
17 в мин. SpO2 – 97%. Живот мягкий, умеренно бо-
лезнен при пальпации в правом подреберье, паль-
пация почек безболезненна.

В анализе крови от 1.11.2017 г. отмечено снижение 
гемоглобина до 80 г/л, эритроцитов – до 3,1 × 1012/л, 
гематокрита – до 25%; лейкоцитов было 8,8 × 109/л, 
нейтрофилов – 72%, лимфоцитов – 25% и моноци-
тов – 3%. Тромбоциты – 310 × 109/л, СОЭ – 34 мм/ч. 
В анализе мочи белка нет, удельный вес – 1012, 
эритроциты, лейкоциты, эпителий – 0-1  в  поле 
зрения, ураты (++). В мокроте 1.11.2017 г. выде-
лен Str. haemolyticus 105 КОЕ/мл, чувствителен к 
ванкомицину, клиндамицину, кларитромицину; 
устойчив к офлоксацину, цефтиазидину. В мате-
риале, полученном при трансназальной биопсии, 
обнаружены нейтрофилы, эозинофилы, лимфоциты, 
гистиоциты, плазмоциты и единичные гигантские 
многоядерные клетки типа Пирогова ‒ Лангхан-
са, расположенные вокруг участка некроза. Фи-
бробронхоскопия 1.11.2017 г.: слизистая бронхов 
бледно-розовой окраски с участками пятнистой 
гиперемии, на слизистой левого главного бронха и 
угла карины имеются единичные острые эрозии с 
налетом фибрина и слизи, в долевых бронхах левого 
легкого – синяя пигментация, в устье Б2 правого 
легкого – скопление гнойной мокроты в виде проб-
ки, слизистая отечная, просвет бронха сужен.

Получала сумамед 500 мг внутривенно капельно 
2 раза в сутки, реополиглюкин 10% – 200 мл внутри-
венно капельно ежедневно. 2.11.2017 г. появились 
боли в левой половине грудной клетки, сердцеби-

Рис. 1. Рентгенограмма органов грудной клетки пациентки Б. 32 лет в прямой и правой боковой проекциях (18.10.2017 г.)
Fig. 1. Chest X-ray of patient B., 32 years old, anteroposterior and lateral view (18.10.2017)
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ение, слабость, АД снизилось до 90/60 мм рт. ст.; 
на ЭКГ зафиксированы признаки наджелудочковой 
тахикардии с ЧСС = 150 уд/мин. Нарушение ритма 
купировано внутривенной инфузией амиодарона. 
На ЭхоКГ 3.11.2017 г. – без патологии.

3.11.2017 г. возобновились боли в плечевых, 
локтевых, голеностопных суставах, появилась сги-
бательная контрактура левого локтевого сустава. 
Движения в суставах ограниченны, болезненны. 
Установлен диагноз «ГВ с поражением верхних 
дыхательных путей (ринит), органа слуха (двусто-
ронний отит), легких (множественные двухсторон-
ние инфильтраты, полости распада в верхней доле 
правого легкого), гематологическим синдромом, 
поражением суставов (полиартрит) и геморраги-
ческим васкулитом. Пароксизм наджелудочковой 
тахикардии». 

Антитела к нативной и денатурированной ДНК 
не обнаружены, антитела к миелопероксидазе кл. 
pANCA – 3,0 Ед/мл, антитела к нуклеосомам кл. 
cANCA – 1,8 Ед/мл (6.11.2017 г.). К лечению добав-
лены меропенем 1,0 × 3 раза в сутки, дексаметазон 
4% – 2 мл и диклофенак 1,5% – 3 мл внутривенно 
капельно. 7.11.2017 г. на рентгенограммах органов 
грудной клетки определяется интенсивное него-
могенное затенение верхней доли и сегментов С6 и 
С10 правого легкого за счет инфильтрации легочной 
ткани с наличием на этом фоне неправильной фор-
мы сливающихся полостей в С1 и С2 (рис. 2). 

При УЗИ органов брюшной полости и забрю-
шинного пространства 8.11.2017 г. патологии не 
обнаружено. На МСКТ грудной клетки 9.11.2017 г. 
выявлено увеличение зон инфильтрации по всем 
легочным полям, преимущественно в верхней доле 

левого легкого с образованием трех полостей. Брон-
хи проходимы. Увеличение лимфатических узлов в 
корнях легких. 9.11.2017 г. назначена пульс-терапия 
метипредом в дозе 1 000 мг внутривенно капельно 
в течение 3 дней, циклофосфан 600 мг внутривенно 
капельно во второй день пульс-терапии, нимесулид 
100 мг 2 раза в день, омепразол 20 мг 2 раза в день, 
затем после проведения пульс-терапии – предни-
золон в дозе 1 мг/кг массы тела.

10.11.2017 г. переведена в ревматологическое 
отделение ГБУЗ РМ «Республиканская клини-
ческая больница» для продолжения специфиче-
ской терапии, где после завершения полного курса 
комплексной иммуносупрессивной терапии вы-
писана под наблюдение ревматолога с выражен-
ной положительной динамикой. В ГБУЗ РМ «Зу-
бово-Полянская районная больница» (по месту 
жительства) пациентка получала циклофосфан 
по 1 000 мг № 6 каждые 3 нед. и преднизолон по 
схеме. 12.04.2018  г. была госпитализирована в 
ГБУЗ РМ «Республиканская клиническая боль-
ница» для индукции ремиссии с помощью ритук-
симаба 1 000 мг внутривенно однократно; лечение 
с положительным эффектом.

На МСКТ органов грудной клетки (9.10.2018 г.), 
выполненной по месту жительства при контроль-
ном осмотре, признаков активного воспаления 
и деструкции в легких не обнаружено. В С1 и С2 
правого легкого определяется тонкостенная по-
лость без содержимого размером 32 × 40 × 21 мм, 
вокруг полости имеются участки пневмофиброза 
с округлыми кальцинатами и деформированными 
мелкими бронхами. Апикальная плевра уплотнена, 
деформирована плевральными швартами. Лимфа-

Рис. 2. Рентгенограмма органов грудной клетки пациентки Б. 32 лет в прямой и правой боковой проекциях (07.11.2017 г.)
Fig. 2. Chest X-ray of patient B., 32 years old, anteroposterior and lateral view (07.11.2017)
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тические узлы прикорневой зоны и средостения не 
увеличены (рис. 3).

Больная госпитализирована 10.11.2018 г. в ревма-
тологическое отделение для повторного введения 
ритуксимаба. При осмотре предъявляет жалобы на 
сердцебиение и одышку при физической нагрузке; 

носовое дыхание восстановилось полностью, боли в 
коленных суставах периодически беспокоят только 
при большой физической нагрузке. На правой голе-
ни в нижней ее трети имеются участки пальпируе-
мой пурпуры мозаичной формы размером от 1,2 до 
3 мм. В легких дыхание везикулярное, незначитель-
но ослабленное в проекции верхней доли, хрипов 
нет. ЧД ‒ 18 в мин. Тоны сердца ясные, шумы не 
выслушиваются, пульс ритмичный, 68 уд/мин, АД ‒ 
125/70 мм рт. ст. Живот мягкий, болезненности при 
пальпации не определяется; печень, селезенка не 
увеличены, почки не пальпируются, симптом «по-
колачивания» отрицательный. 

При УЗИ 10.11.2018 г. размеры правой поч-
ки 118 × 58 мм, левой – 112 × 63 мм, контуры по-
чек четкие, ровные, чашечно-лоханочная система 
уплотнена, без деформации, толщина паренхимы на 
полюсах 14 мм, в средней части 18 мм, конкрементов 
нет. Печень, поджелудочная железа без патологии, 
лимфатические узлы основных групп не увеличе-

ны. В анализе крови от 10.11.2018 г.: гемоглобин – 
112 г/л, СОЭ – 20 мм/ч; эритроциты – 4,3 × 1012/л, 
тромбоциты – 290 × 109/л, лейкоциты – 5,8 × 109/л, 
эозинофилы – 3%, нейтрофилы – 68%, лимфоци-
ты – 24% и моноциты – 5%. В биохимическом ана-
лизе крови: креатинин – 0,08 ммоль/л, мочевина – 
5,3 ммоль/л, билирубин (непрямой) – 11,5 ммоль/л, 
АсАТ – 52 ед/л, АлАТ – 120 ед/л, общий белок – 
72 г/л. В анализе мочи белка нет, удельный вес – 
1018, эритроциты, лейкоциты, эпителий – 0-1 в 
поле зрения. Осмотрена 14.01.2019 г.: субъективно 
отмечает уменьшение одышки (только при значи-
тельной физической нагрузке), приступы надже-
лудочковой тахикардии не повторялись, состояние 
больной стабильное.

Заключение

Из особенностей диагностики в данном клиниче-
ском наблюдении следует отметить, что внимание 
врачей при поступлении в стационар было акцен-
тировано на острое начало, связанное с переох-
лаждением (высокая температура, интоксикация, 
одышка и очень быстрое формирование полости в 
зоне инфильтрации легочной ткани), выраженную 
аускультативную картину в легком, которые более 
характерны для АП. Не учтены анамнез (хрониче-
ский ринит с формированием «корочек с геморраги-
ями»), некоторые начальные клинические признаки 
ГВ («седловидный» нос, отит, мастоидит, боли в су-
ставах и др.). Кроме того, от применения иммуно-
супрессивной терапии ex juvantibus воздержались 
из-за отрицательной динамики, наступившей на 
следующий день после применения дексаметазо-
на. Тем не менее, несмотря на ухудшение клини-
ко-рентгенологической динамики и отрицательные 
результаты иммунологических тестов (ANCA), при 
положительном результате трансназальной биопсии 
назначена адекватная терапия, которая предотвра-
тила генерализацию процесса и привела к стойкой 
ремиссии ГВ. Таким образом, бурное прогрессиро-
вание патологического процесса в легких, появле-
ние полостей деструкции на фоне низкой эффек-
тивности стартовой антибактериальной терапии 
может наблюдаться не только при АП, но и при 
присоединении вторичной инфекции в зоне грану-
лематозно-некротизирующего васкулита в легких у 
пациентов с ГВ. Наличие минимальных начальных 
признаков ГВ в анамнезе должно побуждать врачей 
к целенаправленному поиску клинических, иммуно-
логических и гистологических критериев диагности-
ки осложненной формы ограниченного варианта ГВ. 
В данной ситуации помогла морфологическая ве-
рификация процесса по материалу трансназальной 
биопсии. Даже отрицательные результаты иммуно-
логического исследования уровня антител к цито-
плазме нейтрофилов и сомнительные патоморфо-
логические данные при минимальных клинических 
признаках поражения верхних дыхательных путей, 

Рис. 3. МСКТ органов грудной клетки пациентки 
Б. 32 лет (09.10.2018 г.) 
Fig. 3. Chest MSCT of patient B., 32 years old  
(09.10.2018) 
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органов зрения и слуха в сочетании с характерны-
ми клинико-рентгенологическими проявлениями 
в легких должны служить основанием для уста-
новления диагноза ГВ. Положительный эффект от 
применения специфической иммуносупрессивной 

комплексной терапии ex juvantibus, несмотря на ее 
нежелательное побочное действие при вторичном 
гнойно-деструктивном процессе в легком, послужит 
дополнительным дифференциально-диагностиче-
ским аргументом в пользу диагноза ГВ.
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