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РЕЗЮМЕ

Представлен сложный для клинической диагностики случай заболевания гранулематозом с полиангиитом. 
В последнее время увеличилась заболеваемость системными васкулитами, а учитывая схожесть 
клинических симптомов с другими патологиями, врачу любой специальности следует проводить 
дифференциальную диагностику. Гранулематоз с полииангиитом характеризуется преимущественно 
поражением верхних дыхательных путей, легких и почек. Ключевым методом диагностики гранулематоза 
с полииангиитом является биопсия с гистологическим исследованием, позволяющим выявить 
воспалительный процесс в пораженных тканях. Особенностью гранулематоза с полииангиитом является 
регистрация антинейтрофильных цитоплазматических антител в сыворотке крови, однако данные антитела 
регистрируются лишь у 80% больных и не выявляются в фазе ремиссии, что значительно затрудняет диа-
гностику. 
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ВВЕДЕНИЕ 

В последние годы стоит отметить рост заболева-
емости системными васкулитами, поражения харак-
теризуются неспецифичными симптомами в дебюте, 
схожестью клинических симптомов с другими па-
тологиями, что затрудняет их дифференциальную 
диагностику в современных условиях, несмотря на 
непрерывно развивающиеся диагностические мето-
ды в ревматологии. Одним из системных васкулитов 
является гранулематоз с полииангиитом Вегенера – 
гигантоклеточный гранулематозно-некротизирую-
щий васкулит сосудов мелкого калибра, ассоцииро-
ванный с выработкой антинейтрофильных цитоплаз-
матических антител (ANCA) и характеризующийся 
преимущественным поражением верхних дыхатель-
ных путей, легких и почек [1–3]. Заболевание носит 
полиорганный характер, отличается многообразием 
симптоматики. Дебют заболевания чаще всего при-
ходится на возраст старше 40 лет, в европейской по-
пуляции встречается в 1,5 раза чаще [2]. 

Несмотря на многолетнее изучение, этиология 
гранулематоза с полииангиитом остается неизвест-
ной. Однако чаще всего манифестации заболевания 
предшествуют инфекции, вызванные золотистым 
стафилококком, пневмоцистой, а также острая ре-
спираторная вирусная инфекция, вакцинация и анти-
биотикопрофилактика, которые запускают процесс 
образования аутоантигенов [4]. Аутоиммунный про-
цесс активирует каскад клеточных реакций, воспро-
изводящих полиморфно-клеточное гранулематозное 
воспаление, которое приводит к активации макрофа-
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гов, антигенпрезентирующих клеток, а затем эффек-
торных Т-клеток памяти и плазмацитов, способных 
продуцировать не только интерлейкин (IL) 6, IL-10, 
фактор некроза опухоли α, но и ANCA [5]. 

В ходе данных процессов полиморфно-ядерные 
лейкоциты проникают в кровяное русло, нарушают 
проницаемость сосудистой стенки и продуцируют 
лизосомальные ферменты, что приводит к некрозу 
стенки сосуда и его окклюзии. Наиболее часто пер-
выми очагами, отражающими аутоиммунное гра-
нулематозное воспаление, являются верхние дыха-
тельные пути, легкие и почки. Решающим методом 
диагностики гранулематоза с полииангиитом следу-
ет считать биопсию с гистологическим исследова-
нием, только данные результаты могут подтвердить 
характер воспалительного процесса в пораженных 
тканях. Безусловно, отличительным признаком гра-
нулематоза Вегенера является регистрация ANCA в 
сыворотке крови, но не стоит забывать, что изучае-
мые антитела регистрируются лишь у 80% больных, 
а также не выявляются в фазе ремиссии [6]. Мы при-
водим сложный для клинической диагностики слу-
чай заболевания гранулематозом с полиангиитом. 

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ 
Пациентка К., 40 лет, была госпитализирована в 

отделение оториноларингологии Краевой клиниче-
ской больницы г. Красноярска в июле 2019 г. с жало-
бами на выраженные головные боли, боли в заушной 
области, гноетечение из правого уха, периодический 
подъем температуры тела до 37,5–37,8 °С, пошаты-
вание при походке. 
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Случай из клинической практики

Из анамнеза: заболела остро (2 нед назад), поя-
вилась боль в правом  ухе и  гноетечение. Обрати-
лась на прием в частную клинику к врачу, где было 
назначено антибактериальное и антимикотическое 
лечение, которое оказалось неэффективным. Паци-
ентка была направлена в поликлинику Краевой кли-
нической больницы.

При поступлении: сознание ясное, состояние 
средней степени тяжести, кожные покровы чистые, 
нормальной влажности, костно-мышечная система 
без особенностей. Status localis: носовая перегородка 
искривлена. Нижние носовые раковины отечны. При 
перкуссии сосцевидного отростка справа отмечает-
ся резкая болезненность. Правый наружний слухо-
вой проход заполнен гнойным отделяемым; левый 
наружний слуховой проход свободный. Барабанная 
перепонка не визуализируется. Отоскопия: справа 
в наружном слуховом проходе обильно гнойное от-
деляемое, после санации – в проекции барабанной 
перепонки отмечается + ткань розового цвета с бу-
гристой поверхностью (полип?), при дотрагивании 
инструментом болезненно, не кровоточит. Дыхание 
везикулярное. Частота дыхания 14 в мин. Тоны серд-
ца ясные. Артериальное давление 110/70 мм рт. ст., 
частота сердечных сокращений 56 уд./мин. Живот 
мягкий, безболезненный, в акте дыхания участвует. 
Мочеиспускание свободное, безболезненное. Был 
выставлен предварительный диагноз: острый гной-
ный средний отит справа, перфоративная стадия. 
Острый правосторонний мастоидит. Менингит? 

В анализе крови наблюдается относительный 
лейкоцитоз (9,16 × 109/л), гипохромная анемия (эри-
тропения 3,55 × 1012/л, гемоглобин 113 г/л), повыше-
ние С-реактивного белка (132,5 мг/л) и фибриногена 
(5,1 г/л), а также увеличение скорости оседания эри-
троцитов (СОЭ) (61 мм/ч). Для исключения отоген-
ной нейроинфекции было проведено исследование 
ликвора, которое не выявило данных за менингит. 
На компьютерной томограмме  височных костей – 
картина острого правостороннего мезотимпанита. 
Рентгенография органов грудной клетки – легкие 
расправлены, без видимых инфильтративных затем-
нений. Плевральные полости свободны, определя-
ются плевродиафрагмальные спайки справа. Было 
проведено эндоскопическое электрохирургическое 
удаление новообразования среднего уха. Диагноз 
после операции: хронический гнойный эпимезотим-
панит с полипом наружного слухового прохода спра-
ва и с явлениями наружного отита, субтотальный 
дефект барабанной перепонки. Операционный мате-
риал был взят на патогистологическое исследование, 
которое зарегистрировало картину плоскоклеточной 
папилломы с диффузным хроническим воспалением. 

В отделении больная получала антибактериаль-
ную (цефтазидим), противовоспалительную тера-
пию. Несмотря на проводимое лечение, пациентка 
жаловалась на сильный кашель, ухудшение состоя-
ния, подъем температуры тела до 38,8 °С. Для исклю-
чения пневмонии проведена рентгенография органов 
грудой клетки, выявлено периферическое образова-
ние нижней доли правого легкого. Пациентке прове-
дена мультиспиральная компьютерная томография 
(МСКТ) органов грудной клетки (ОГК), картина 
может соответствовать деструктивной пневмонии, 
необходимо дифференцировать с абсцессом; двух-
сторонний плевральный выпот. Лабораторно: лей-
коцитоз (10,9 × 109/л), нейтрофилез (74,3%), усиле-
ние гипохромной анемии (107 г/л), увеличение СОЭ  
(58 мм/ч). 

Осмотрена торакальным хирургом, выставлен 
диагноз: абсцедирующая пневмония нижней доли 
правого легкого. Назначили антибактериальную 
терапию (цефоперазон/сульбактам 2 г 3 раза/сут).  
Посев мокроты на наличие кислотоустойчи- 
вых микобактерий (КУМ) дал отрицательный ре-
зультат. Трахеобронхоскопия показала картину 
правостороннего диффузного слабо выраженного 
бронхита со слабо выраженной слизистой гиперсе-
крецией. 

На ультразвуковом исследовании (УЗИ) плев- 
ральных полостей определялся выпот (V = 80 см3), 
проведена трансторакальная пункция, в ходе которой 
получено 200,0 мл прозрачной жидкости светло-со-
ломенной окраски. Цитологическое исследование 
плевральной жидкости:  эритроциты, эозинофиль-
ное вещество, выраженное количество нейтрофиль-
ных лейкоцитов в стадии дегенеративных изме-
нений, многочисленные фрагменты разрушенных 
клеточных элементов, признаки дистрофических  
изменений. 

После проведенных инструментальных исследо-
ваний было принято решение о переводе пациентки 
для дальнейшего лечения в отделение торакальной 
хирургии и изменении тактики консервативного ле-
чения – назначили левофлоксацин, меропенем, ами-
кацин и гемотрансфузии (эритромассы) № 6. При 
повторной МСКТ ОГК отмечалась отрицательная 
динамика за счет нарастания площади ранее выяв-
ленных изменений. Также рядом – появление окру-
глого образования в диаметре до 12 мм, в центре 
участок просветления, вокруг определялось мато-
вое стекло, МСКТ-картина может соответствовать 
абсцессу. Сохраняются следы плеврального выпота 
с двух сторон. Справа по медиальной поверхности 
определяется осумкование плеврита. В анализе кро-
ви регистрировались признаки воспаления и гипо-
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хромной анемии, исследование мокроты на КУМ 
показало отрицательный результат. 

Постановка окончательного диагноза затруднена, 
дифференциальная диагностика проводилась со сле-
дующими заболеваниями: периферическая опухоль 
нижней доли правого легкого с распадом, инфиль-
тративный туберкулез легкого в стадии распада и 
абсцесс легкого. При повторной МСКТ ОГК отме-
чалась отрицательная динамика за счет нарастания 
площади ранее выявленных изменений и появления 
округлого образования в диаметре до 12 мм, в центре  
участок просветления, вокруг матовое стекло – 
МСКТ-картина соответствовала абсцессу. Сохра-
нялись следы плеврального выпота с двух сторон. 
Справа по медиальной поверхности определялось 
осумкование плеврита. 

Было принято решение о проведении торакото-
мии справа, нижней лобэктомии. В ходе оператив-
ного вмешательства в базальных сегментах нижней 
доли правого легкого было обнаружено пальпиру-
емое плотное образование размером около 10 см, 
в проекции которого легкое плотно фиксировано к 
диафрагме и боковой костальной поверхности груд-
ной стенки. В S1 выявлено наличие очагового обра-
зования до 0,5 см. Было принято решение о резекции 
очагового образования в сегменте и удаление ниж-
ней доли. Основной послеоперационный диагноз – 
абсцесс легкого. Однако проведенное патогистоло-
гическое исследование операционно-биопсийного 
материала показало морфологическую картину гра-
нулематозного воспаления (единичные эпителио-
идно-клеточные гранулемы и большое количество 
гигантских многоядерных клеток типа Пирогова – 
Лангханса). 

В сентябре 2019 г. пациентка переведена в Крас-
ноярский краевой противотуберкулезный диспансер 
№ 1 для дальнейшего лечения с диагнозом: инфиль-
тративный туберкулез нижней доли правого легко-
го в фазе распада. Mycobactérium tuberculósis (–). 
Обострение хронического гнойного среднего отита 
справа. Острый гнойный средний отит слева. Вто-
ричный (на фоне гнойного эпимезотимпанита) пе-
риферический неврит лицевого нерва справа с лег-
ким парезом. 

В Красноярском краевом противотуберкулез-
ном диспансере № 1  пациентка получала противо-
туберкулезную терапию в течение 22 сут, положи-
тельная динамика не отмечалась. В 17 проведенных 
исследованиях мокроты и содержимого ушей на 
КУМ регистрировались отрицательные результаты, 
дважды было проведено исследование с помощью 
полимеразной цепной реакции, результаты также 
не выявили туберкулезной инфекции. Отмечалось 

прогрессирование процесса со стороны оторино-
ларингологических (ЛОР) органов: двухсторонний 
средний отит. Мастоидит справа, фиброматоз десен, 
фиброзные изменения в полости носа с признаками 
кровоточивости слизистой оболочки. 

В октябре 2019 г. пациентка экстренно госпита-
лизирована в ЛОР-отделение Краевой клинической 
больницы с жалобами на боль в ушах, больше спра-
ва, снижение слуха на оба уха, гнойные выделения 
из ушей, онемение правой щеки, скуловой области. 
На основании жалоб и анамнеза был выставлен диа-
гноз: хронический двухсторонний гнойный средний 
отит, обострение. Острый мастоидит справа? Была 
проведена антромастоидотомия справа: антрум не-
больших размеров, щелевидной формы, расширен, 
в антруме грануляции, полипозно-измененная сли-
зистая оболочка, по патологическому процессу еди-
нично вскрыты клетки сосцевидного отростка, гной-
ного отделяемого не получено, слизистая оболочка 
гиперплазированная. Кость размягчена по типу «са-
харной кости», легко удалялась ложкой. Патогисто-
логическое исследование операционного материала 
зарегистрировало отсутствие данных за гранулема-
тозное воспаление, картина хронического воспале-
ния с умеренной активностью. 

Учитывая частые обострения хронического гной-
ного отита,  наличие выраженного деструктивного 
процесса в легких с выраженным воспалительным 
ответом на фоне проводимой антибактериальной 
и противотуберкулезной терапии лечащим врачом 
принято решение о проведении консилиума с при-
влечением пульмонолога и нефролога.

В ходе осмотра пациентки отмечались пастоз-
ность голеней, увеличенные безболезненные подмы-
шечные лимфоузлы справа максимального размера 
не более 2 см. На передней брюшной стенке над 
пупком – уплотнение синеватого цвета с изъязвле-
нием, покрыто корочкой, из которого периодически 
появляются гнойные выделения. На внутренней тре-
ти поверхности правого бедра и области поясницы 
пальпировались  уплотнения в диаметре 2,5–3 см, 
безболезненные, кожа над ними не изменена. В лег- 
ких – сухие хрипы, преимущественно справа в ниж-
них отделах. Полученные данные, такие как отсут-
ствие ответа на проводимую терапию, сохраняющий-
ся синдром воспалительного ответа, респираторный,  
анемический и отечный синдромы, неврит лицевого 
нерва справа, поражение ЛОР-органов, позволяли 
предположить развитие системного васкулита. 

Для подтверждения диагноза больной было 
проведено МСКТ ОГК в прикорневой зоне: слева 
определяются два полостных образования с нерав-
номерно утолщенными стенками. В нижней доле 
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правого легкого определяются округлые образо-
вания с четкими ровными контурами, размерами 
в диаметре 11,4 мм, данные образования располо-
жены субплеврально. МСКТ-картина может соот-
ветствовать болезни Вегенера. УЗИ плевральной 
полости зарегистрировало неоднородную жидкость  
(V = 100 см3) с фибринозным компонентом в правой 
плевральной полости. Патогистологическое иссле-
дование слизистой оболочки правого бронха выяви-
ло среди фиброзной ткани диффузный выраженный 
полиморфно-клеточный воспалительный инфиль-
трат, что соответствует картине воспалительного 
процесса. Патоморфологическое исследование сли-
зистой десны зарегистрировало картину продук-
тивного гранулематозного воспаления мягких тка-
ней слизистой десны. С учетом анамнестических 
данных наиболее характерно для гранулематоза  
Вегенера.

Принято решение о проведении повторного кон-
силиума, на котором сделано следующее заключе-
ние. С учетом клинической картины: поражение 
верхних и нижних дыхательных путей, органов 
слуха, полости рта, данных морфологического ис-
следования, продуктивное гранулематозное вос-
паление мягких тканей слизистой десны, наличие 
отрицательных результатов исследования на КУМ, 
отсутствие эффекта от противотуберкулезной тера-
пии, несмотря на отрицательные ANCA, поставлен 
диагноз: гранулематоз с полиангиитом, высокой 
степени активности, тяжелое течение, с поражением 
легких (множественные инфильтраты с деструкци-
ей), органов слуха (двухсторонний отит, мастоидит 
справа), фиброматозом десен. Анемия средней сте-
пени тяжести.

После проведения пульс-терапии метилпредни-
золоном 1 000 мг № 3 и циклофосфамидом 1 000 мг 
№ 1 с последующим переходом на пероральный 
прием метилпреднизолона (48 мг/сут) отмечалась 
положительная клиническая, лабораторная и рент-
генологическая динамика. МСКТ ОГК в динамике 
от 14.11.2019 г.: отмечалось уменьшение количества 
жидкости в плевральной полости справа, уменьше-
ние размеров очагов и инфильтрации в верхних от-
делах правого легкого. К февралю 2020 г. пациентке 
проведено пять пульсов циклофосфамидом в дозе  
1 000 мг. В настоящий момент продолжает прием ме-
тилпреднизолона 38 мг/сут. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
Представленный клинический случай в оче-

редной раз демонстрирует сложность дифферен-
циальной диагностики системных поражений. 
Многоликость клинического течения и отсутствие 
специфичных симптомокомплексов обусловливают 
заметную трудность в диагностике и лечении грану-
лематоза с полиангиитом. Несмотря на это, тщатель-
ное сопоставление клинических проявлений, данных 
лабораторных и инструментальных исследований, 
иммунологический поиск маркеров могут влиять 
на более раннюю и точную диагностику системных 
васкулитов. Необходимо помнить, что поздняя диа-
гностика и постановка диагноза чреваты развитием 
необратимых поражений жизненно важных органов, 
которые могут привести не только к ухудшению ка-
чества жизни, но и к снижению данных пятилетней 
выживаемости. 
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