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Введение

Гранулематоз Вегенера (ГВ) – мультисистемный, 
аутоиммунный некротизирующий васкулит неиз-
вестной этиологии. Морфологически ГВ характе-
ризуется гранулематозно-некротическим процессом 
с наиболее частым вовлечением верхних и нижних 
дыхательных путей с дальнейшим повреждением ле-
гочной ткани. Заболевание считается редким, однако 
распространенность патологии в европейских стра-
нах за последние 30 лет возросла в 4 раза [3]. Дебют 
ГВ, как правило, проявляется неспецифическими 
клиническими симптомами, что осложняет диагно-
стику и приводит к поздней инициации лечения и, 
как следствие, обуславливает негативный прогноз. 

В литературе активно обсуждается этиологиче-
ская роль инфекционных агентов в возникновении 
различных васкулитов [15]. Описан ГВ, манифе-
стирующий изолированным поражением легких 

и лишь позже имевший развернутую картину 
системного заболевания [5]. Также наблюдались 
разнообразные случаи проявления ГВ, которые 
трудно систематизировать. Приводится описание 
клинического случая ГВ у пациентки 53 лет, мани-
фестирующего некротическим склеритом левого 
глаза на фоне злокачественной гранулемы носа [8]. 
Воспаление в глазницах длительное время было ло-
кальным проявлением системного заболевания [7]. 
Описан клинический случай ГВ, проявлявшийся 
лихорадкой у пациента 80 лет, по поводу которой 
он 4 месяца безуспешно обследовался и лечился в 
стационарах разного профиля и умер при явлениях 
нарастающей полиорганной недостаточности [2].

В период пандемии COVID-19 диагностика ва-
скулитов, ассоциированных с антинейтрофиль-
ными цитоплазматическими антителами (АНЦА), 
стала особо сложной задачей из-за общих анато-
мических зон поражения. Также мультисистемный 
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характер тяжелого проявления COVID-19 и тот 
факт, что во время этой вирусной инфекции может 
появиться множество аутоантител, включая АНЦА, 
усложняло диагностику [13]. 

Одним из потенциальных механизмов разви-
тия АНЦА и других аутоантител при COVID-19 
является наличие обширной нейтрофильной 
инфильтрации и нейтрофильных внеклеточных 
ловушек (NETs) в местах иммунотромбоза и не-
кроза тканей, что способствует нарушению то-
лерантности тканей к образованию антител [11]. 
Описаны случаи присутствия АНЦА у больных 
инфекционным эндокардитом [16], туберкулезом 
[12], кандидозом [10]. 

Клинический пример

Пациент Д., 34 года, офисный работник, без вред-
ных привычек. Госпитализирован в хирургическое 
торакальное отделение Самарской областной кли-
нической больницы 28.11.2022 г. по экстренным 
показаниям с диагнозом «двусторонняя полисег-
ментарная деструктивная пневмония». При посту-
плении жалобы на кашель без мокроты, слабость, 
повышение температуры тела до 39°С. 

Из анамнеза: в период с 19.08.2022 по 26.08.2022 гг. 
находился на стационарном лечении в «Ковид-го-
спитале» с диагнозом «Новая коронавирусная 
инфекция, подтвержденная ПЦР. Внебольничная 
двусторонняя полисегментарная пневмония сред-
ней степени тяжести, степень поражения легких – 
КТ-2, матовое стекло». Выписан с улучшением, на 
КТ ОГК: «Двусторонняя интерстициальная пнев-
мония в стадии разрешения». Вновь почувствовал 
ухудшение состояния 07.10.2022 г. Температура тела 
повышалась до 38-40°С. Обратился к терапевту по-
ликлиники, получал терапию амбулаторно (амокси-
циллин+клавулановая кислота, бромгексин), через 
неделю при отсутствии эффекта от лечения прове-
дено КТ ОГК, где выявлены зоны консолидации 
в легких, госпитализирован с диагнозом «Внеболь-
ничная двусторонняя деструктивная пневмония, 
средней степени тяжести» в пульмонологическое 
отделение. Проконсультирован ревматологом. Вы-
полнен диагностический минимум на туберкулез 
(проба с аллерген-туберкулезным рекомбинантным, 
бактериоскопия мокроты с окраской по Циль-Ниль-
сену, сделана фибробронхоскопия с бронхоальвео-
лярным лаважем (БАЛ), материал направлен на мо-
лекулярно-генетическое исследование (GeneXpert 
MTB/RIF)). В анализах крови (25.10.2022 г.) вы-
раженные воспалительные изменения (С-реак-
тивный белок – 72,14 г/л, креатинин – на верхней 
границе нормы, прокальцитонин – 0,07  нг/мл; 
уровень ферритина – 246,7 нг/мл, концентрации 
Д-димера – 30,4 нг/мл и через 2 дня – 325,8 нг/мл. 
Проведенные обследования ФБС и УЗИ органов 
брюшной полости патологии не выявили. Получены 
отрицательные результаты анализа на микобакте-

рии туберкулеза мокроты и жидкости БАЛ, про-
бы с аллергеном туберкулезным рекомбинантным 
(препарат диаскинтест), не выявлены эпидемиче-
ские и социальные риски по туберкулезу. Учитывая 
вышеперечисленное, диагноз туберкулез исключен. 

На фоне лечения внебольничной пневмо-
нии с  17.10.2022 по 28.10.2022 гг. (цефтриаксон, 
бромгексин, дексаметазон, кларитромицин, ими-
пинем) достигнута положительная клиническая 
динамика в  виде улучшения общего состояния, 
нормализации температуры и показателей крови. 
На КТ ОГК от 23.10.2022 г. незначительная поло-
жительная динамика, в верхней доле справа – окру-
глые инфильтраты с полостями распада, с четким 
внешним контуром на неизмененном легочном 
рисунке, слева – участки консолидации легочной 
ткани, в верхней доле – без деструкции, в нижней 
доле – с деструкцией (рис.1).

Рис. 1. КТ органов грудной клетки от 23.10.2022
Fig. 1. Chest CT as of October 23, 2022

Пациент выписан под амбулаторное наблюдение 
с рекомендацией обследования у фтизиатра, ревма-
толога, эндокринолога. Обратился 07.11.2022 г. на 
кафедру фтизиатрии и пульмонологии ФГБОУ ВО 
СамГМУ Минздрава России; на момент консуль-
тации отмечал, что сохраняются жалобы на выра-
женную слабость, температуру по вечерам до 37,7°С, 
потливость и жар по ночам, периодически появля-
ются боли в суставах. Выяснено, что на протяжении 
нескольких лет беспокоит заложенность носа, около 
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9 лет назад обращался к оториноларингологу, был 
выставлен диагноз ринит, связанный с искривле-
нием перегородки носа. В августе 2022 г. проведена 
операция по устранению искривления перегородки 
носа. Наличие других сопутствующих заболеваний 
отрицает. При анализе предшествующих флюорогра-
фических исследований от 22 июня 2022 года уста-
новлено наличие единичных очаговоподобных теней 
слабой интенсивности в левом легком в нижней доле, 
что не было описано ранее. При анализе серии КТ 
ОГК за период с августа 2022 г. установлено, что по-
сле выписки из стационара отмечена отрицательная 
динамика: появились полости распада и новые очаги 
консолидации в разных отделах легких. 

В результате обследования и представленных 
данных выдано заключение специалистов кафедры 
фтизиатрии и пульмонологии. Предварительный 
диагноз: «Бронхоцентрический гранулематоз (гра-
нулематоз Вегенера)? Гранулематоз с полиангии-
том». Рекомендовано дообследование на туберкулез, 
микобактериоз, инвазивный микоз, анализ на анти-
нейтрофильные цитоплазматические аутоантитела 
(АНЦА). Повторное обследование на туберкулез 
и микобактериоз дало отрицательные результаты. 
Сделаны анализы на выявление системных забо-
леваний: панель антител к антигенам цитоплазмы 
нейтрофилов – результат отрицательный. В течение 
двух недель пациент вновь почувствовал ухудше-
ние, резкое повышение температуры и слабость, че-
рез три дня вновь госпитализирован в пульмоноло-
гическое отделение (с 10.11.2022 по 28.11.2022 гг.). 

В процессе обследования получены отрицатель-
ные анализы посева мокроты на грибы, посева 
крови на стерильность. В крови не обнаружены 
антитела к антигенам цитоплазмы нейтрофилов, 
протеиназа 3, миелпероксидаза, нейтрофильная 
эластаза, катепсин G, белок BPI, лактоферрин, 
лизоцим. У пациента сохранялась отрицательная 
динамика: повышалась температура тела, в анали-
зах крови после некоторого улучшения вновь было 
повышение СОЭ, лейкоцитоз (табл.1). На КТ ОГК 
от 16.11.2022 г. в верхней доле правого легкого 
сохранялись зоны консолидации, полости распада 

Таблица 1. Динамика показателей общего  
и биохимического анализов крови
Table 1. Changes of parameters of general blood count and blood chemistry

11.11.2022 г. 17.11.2022 г. 22.11.2022 г. 25.11.2022 г.

Эритроциты 3,76 3,82 4,9 4,66

Гемоглобин 113 111 135 124

Гематокрит 31,5 32,1 41 37,4

Лейкоциты 8,8 6,5 12,5 13,7

Тромбоциты 247 411 566 412

Лимфоциты % 17% 17% 9% 9%

СОЭ 58 28 8 45

СРБ 211,43 134,3 160,66 69,39

Рис. 2. КТ органов грудной клетки от 16.11.2023
Fig. 2. Chest CT as of November 16, 2023

увеличились в размере. В нижней и верхней доле 
левого легкого наблюдалось увеличение размеров 
образований, в нижней доле – слияние образова-
ний с окружающей зоной матового стекла (рис. 2). 

Отмечено увеличение концентрации Д-димера 
в крови: от 999 нг/мл (17.11.2022 г.) до 1390,6 нг/мл 
(25.11.2022 г.), содержание ферритина в крови превы-
шало показатели верхней границы нормы более, чем 
в 2 раза (от 22.11.2022 г. – 832,1 нг/мл, от 25.11.2022 г. – 
617 нг/мл). Фибриноген от 11.11.2022 г. – 6,4 г/л, 
от 17.11.2022 г. – 6,9 г/л, от 22.11.2022 г. – 4,9 г/л, от 
25.11.2022 г. – 5,2 г/л. Были снижены показатели 
сывороточного железа: от 18.11.2022 г. – 2,9 ммоль/л, 
от 25.11.2022 г. – 4,1 мкмоль/л. 

Выполнена КТ околоносовых пазух – справа 
в верхне-челюстной пазухе округлое мягкотканное 
образование 4х6 мм; искривление носовой перего-
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Рис. 4. Гранулематоз. Окраска гематоксилин-эозин. 
Х40 (описание в тексте)
Fig. 4. Granulomatosis. Stained with hematoxylin-eosin. X40 
(described in the text)

Рис. 5.  Васкулит с гранулематозной реакцией. 
Окраска гематоксилин-эозин. Х10 (описание в тексте)
Fig. 5.  Vasculitis with granulomatous reaction. Stained with 
hematoxylin-eosin. X10 (described in the text)

Рис. 3. КТ органов грудной клетки от 23.11.2022
Fig. 3 Chest CT as of November 23, 2022

в структуре и перифокальное уплотнение по типу 
матового стекла. Жидкость в плевральных полостях 
отсутствует. Восходящая аорта – до 26 мм, легочный 
ствол незначительно расширен до 24 мм. Лимфати-
ческие узлы на уровне сканирования не увеличены. 
Заключение: картина криптогенной организующей 
пневмонии. При ФБС, ФВД, Эхо-КГ патологии не 
выявлено. 

В связи с отсутствием диагноза и эффекта от ле-
чения, продолжающейся отрицательной клиниче-
ской и рентгенологической динамикой 02.12.2022 г. 
была выполнена торакоскопия справа. Проведена 
ревизия плевральной полости, биопсия плевры 
и легкого, дренирование плевральной полости. При 
операции в правой плевральной полости выявлено 
200 мл серозного отделяемого, имелись сращения 
между легким и париетальной плеврой. Гистоло-
гически в биоптатах отмечены бесструктурные 
округлые оксифильные очаги, окруженные эпи-
телиоидными клетками, преимущественно в зоне 
сосудов, периваскулярно выявлены явления некро-
тизирующего васкулита с гранулематозной реакци-
ей (характерно для болезни Вегенера) (рис. 4, 5).

Диагноз пульмонолога: системный васкулит 
с поражением легких (гранулематоз Вегенера, гра-
нулематоз с полиангиитом). Диагноз ревматоло-
га: системное заболевание соединительной ткани 
по типу гранулематоза с полиангиитом. Пациент 
переведен для дальнейшего лечения в ревматоло-
гическое отделение, при повторном исследовании 
на АНЦА  – анализ отрицательный. Проведено 
лечение: пульстерапия дексаметазоном в/в ка-
пельно 3 раза по 24 мг, 3 раза по 12 мг, в общей 
сложности –108 мг дексаметазона на курс, ритук-
симаб 500 мг в вену капельно однократно, курантил 
по 75 мг в сутки. В январе 2023 г. повторно исполь-
зован ритуксимаб 500 мг в вену капельно. Достиг-
нуто улучшение самочувствия, положительная 

родки влево. Слизистая полости носа не утолщена, 
носовая кость хорошо дифференцирована. Ретро-
бульбарная клетчатка не изменена. 

При КТ ОГК от 23.11.2022 г. по сравнению с дан-
ными КТ ОГК от 23.10.2022 г. и от 16.11.2022 г. 
отмечена отрицательная динамика в виде значи-
тельного увеличения размеров поражения (рис. 3).

Ведущий признак – обширные зоны альвеоляр-
ной консолидации с воздушной бронхографией 
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Заключение

ГВ относится к васкулитам – системным заболе-
ваниям, поражающим сосуды мелкого и реже сред-
него калибра, характеризующийся полиморфизмом 
клинических проявлений, агрессивностью течения, 
а также участием в патогенезе АНЦА [1]. В при-
веденном наблюдении анализ на АНЦА дал отри-
цательный результат, что продлило и затруднило 
диагностический процесс. Хотя диагностирование 
гранулематоза с полиангиитом на основе титров 
АНЦА является в некоторых работах предметом 
дискуссий [14]. Васкулиты принципиально подраз-
деляются на первичные, вызванные воспалением 
самих сосудов, и вторичные, при которых воспале-
ние сосуда является реакцией на другое заболева-
ние [4]. В данном случае перенесенная инфекция 
SARS-CoV-2 могла явиться причиной начала ГВ 
или резкого его прогрессирования, после того, как 
в течение 9 лет шло под маской ЛОР патологии. 

Дифференциальная диагностика ГВ с туберкуле-
зом является актуальной, так как инфильтративные 
изменения с деструкцией и очагами, локализован-
ными в верхних отделах легких, характерны и для 
туберкулеза [9]. 

Авторы, изучающие ГВ, подчеркивают наличие 
антибиотикорезистентности процесса, волнообраз-
ность течения, чередование периодов обострения 
и спонтанной ремиссии [17]. В представленном 
случае назначение антибактериальной терапии не 
дало стойкого эффекта, сохранялось наличие из-
менений в легких и их прогрессирование. 

ГВ может проявляться поражением ЛОР органов 
[6]. В представленном случае в анамнезе была дли-
тельная патология со стороны ЛОР-органов. Про-
ведение биопсии у пациента с поражением легких 
неясного генеза может быть решающим моментом 
в диагностике гранулематоза Вегенера. 

Рис. 6. КТ органов грудной клетки от 24.03.2023
Fig. 6. Chest CT as of March 24, 2023

динамика на КТ ОГК: с обеих сторон уменьшение 
объема и интенсивности инфильтратов, пациент 
принимает метилпреднизолон внутрь 16 мг в сут-
ки по настоящее время (КТ ОГК от 24.03.2023 г. 
(рис. 6). Пациент вернулся к работе.
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