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Список сокращений

ANCA/АНЦА – антитела к цитоплазме нейтрофилов
ААВ  – АНЦА-ассоциированный васкулит
БАР  – бронхиолоальвеолярный рак
ВЧП  – верхнечелюстные пазухи
ГПА  – гранулематоз с полиангиитом
ИВЛ  – искусственная вентиляция легких
КТ   – компьютерная томография
МСКТ  – мультиспиральная компьютерная томография
ОГК  – органы грудной клетки
ОРИТ  – отделение реанимации и интенсивной терапии
ППН  – придаточные пазухи носа
УЗИ  – ультразвуковое исследование
ЭПГА  – эозинофильный гранулематоз с полиангиитом

1. Ведение

Лучевая диагностика поражений легких при гранулематозе 
с полиангиитом (ГПА) является актуальной проблемой совре-
менной радиологии. Несмотря на успехи современной медици-
ны, ГПА по-прежнему остается одним из самых тяжелых и про-
гностически неблагоприятных вариантов течения системных 
васкулитов. В последние годы отмечается отчетливая тенден-
ция к увеличению числа больных ГПА, как выявляемых первич-
но, так и длительно наблюдающихся по поводу других заболе-
ваний бронхолегочной системы, а именно ХОБЛ, хронических 
бронхитов, туберкулеза. Системный вариант ГПА остается пре-
обладающей формой болезни, однако доля локального вариан-
та с изолированным поражением верхних дыхательных путей, 
органов зрения и слуха статистически достоверно увеличилась 
за последние 10 лет [Gaffo A.L., 2010]. 

В настоящее время достаточно хорошо известны спектр 
клинических проявлений и основные варианты течения ГПА, 
применяются различные лабораторные и инструментальные 
тесты, однако в связи с редкой встречаемостью ГПА в популя-
ции диагностика поражений легких при ГПА представляет зна-
чительные трудности и по-прежнему остается актуальной про-
блемой лучевой диагностики и клинической медицины. 

Поражение легких при ГПА отмечается у 65–90% больных, 
являясь одной из основных причин смерти. В связи с этим осо-
бую актуальность приобретает своевременная и точная диагно-
стика поражения легких при ГПА как при первичном выявлении, 
так и при обострении процесса, что определяет выбор адекват-
ного лечения, определяя в целом прогноз заболевания.

Следует отметить, что применение, несомненно, эффек-
тивной иммуносупрессивной терапии может сопровождаться 
высоким риском развития инфекционных легочных осложне-
ний, требующих дифференциальной диагностики, с поражени-
ем легких в рамках основного заболевания, и коррекции прово-
димого лечения. 
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2. Номенклатура

Гранулематоз с полиангиитом (ГПА), ранее носивший на-
звание гранулематоз Вегенера, – редкое системное аутоим-
мунное заболевание, относящееся к группе васкулитов, ассо-
циированных с anti-neutrophil cytoplasm antibodies/антителами к 
цитоплазме нейтрофилов (ANCA/АНЦА). ГПА характеризуется 
некротизирующим гранулематозным воспалением преимуще-
ственно верхних и нижних дыхательных путей и малоиммунным 
некротизирующим васкулитом с поражением сосудов мелкого 
и среднего калибра [Jennette J.C. et al., 2013]. Помимо ГПА, в 
группу АНЦА-ассоциированных васкулитов (ААВ) входят микро-
скопический полиангиит и эозинофильный полиангиит с грану-
лематозом (см. табл. 1).

Таблица 1. Номенклатура системных васкулитов 2012 
(адаптировано из Jennette J.C. et al., 2013)

Васкулиты с поражением крупных сосудов:
– артериит Такаясу;
– гигантоклеточный артериит.

Васкулиты с поражением средних сосудов:
– узелковый полиартериит;
– болезнь Кавасаки.

Васкулиты с поражением мелких сосудов:
– АНЦА-ассоциированные васкулиты:

микроскопический полиангиит (МПА);
гранулематоз с полиангиитом (ГПА) [Вегенера];
эозинофильный гранулематоз с полиангиитом (ЭГПА)

[Чарга-Стросс];
–  иммунокомплексные васкулиты: 

анти-ГБМ болезнь (Гудпасчера);
криоглобулинемический васкулит;
IgA-васкулит (Генох-Шенляйна);
гипокомплементемический уртикарный васкулит 

[анти-С1q-васкулит].

2.1. Историческая справка

Изменение названия заболевания требует пояснений. Пер-
вое упоминание об этом заболевании, по-видимому, относится 
к 1897 г., когда McBride опубликовал описание случая и фото-
графии деструкции носа у 28-летнего пациента [McBride, 1897]. 
Природа этого состояния, привлекавшего в то время внимание 
только отоларингологов и названного в 1921 г. Woods «злокаче-
ственной гранулемой носа», а в 1933 г. Stewart «прогрессирую-
щим летальным гранулематозным изъязвлением носа», оста-
валась неизвестной [Friedmann I., 1982]. 

В то же время уже в 1931 г. Klinger описал случай систем-
ных проявлений: лихорадка, суставный синдром, экзофтальм, 
гломерулонефрит и поражение легких – у пациента с седловид-
ной деформацией носа. Klinger расценивал это состояние как 
особую форму узелкового полиартериита, в то время называв-
шегося узелковым периартериитом [Klinger H., 1931]. Вскоре, 
в 1939 г., Wegener опубликовал сообщение о трех пациентах 
со сходными клиническими и гистологическими проявлениями, 
очертив характерный симптомокомплекс [Wegener F., 1939], и, 
наконец, в 1954 г. Goodman and Churg дали определение болез-
ни, выделив триаду морфологических изменений: системный 
некротизирующий ангиит, некротизирующее воспаление дыха-
тельных путей и некротизирующий гломерулонефрит – и пред-
ложили название «гранулематоз Вегенера», длительное вре-
мя являвшееся общепринятым [Godman C.C., Churg J., 1954]. 
Однако в 2011 г. международные ревматологические и нефро-
логические сообщества рекомендовали постепенно отказать-
ся от традиционного наименования «гранулематоз Вегенера» 
в пользу описательной номенклатуры, приведенной выше, и 
ввели наименование ГПА. Аналогичным образом синдром Чар-
га-Стросс получил название – эозинофильный гранулематоз с 
полиангиитом [Falk R.J. et al., 2011]. 
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3. Этиология и патогенез
Этиология ГПА остается до конца не выясненной, однако 

полагают, что триггерными механизмами у генетически пред-
расположенных индивидуумов являются некоторые инфекции 
и факторы воздействия внешней среды, описана также высо-
кая частота лекарственных и пищевых аллергических реакций 
среди пациентов с ГПА. Вероятно, ряд инфекций, таких как 
парвовирус В19 и золотистый стафилококк, также некоторые 
грамм-отрицательные бактерии ответственны за первичную ан-
тигенную стимуляцию. ГПА может наблюдаться в виде семей-
ных случаев (у братьев и сестер), имеются сообщения о высо-
кой частоте некоторых HLA антигенов (B2, B8, DR1, DR2 and 
DqW7) при этом заболевании. Среди прочих факторов призна-
на роль профессиональных вредностей (сельскохозяйственные 
работы, контакт с растворителями и кремнием) и проживание в 
северных регионах; отмечают также рост заболеваемости ГПА 
в осенне-зимний период [Cuadrado M.J. et al., 1994; Finkel T.H. 
et al., 1994; Niccari S. et al., 1994; Stegeman C.A. et al., 1994; 
Pendergraft W.F. et al., 2004; Kain R. et al., 2008; Hay E.M. et al., 
1991; Papiha S.S. et al., 1992].

Образование гранулем и развитие васкулита, вероятно, 
определяются различными механизмами. Важную роль играет 
как клеточный, так и гуморальный иммунитет, причем образова-
ние гранулем рассматривается как клеточно опосредованный 
процесс, возникающий на ранних стадиях заболевания. Васку-
лит с поражением преимущественно мелких сосудов носит так 
называемый малоиммунный (пауцииммунный) характер – тер-
мин отражает отсутствие отложения иммунных комплексов в 
стенках сосудов. Выявление АНЦА у большинства пациентов с 
ГПА свидетельствует о важной роли гуморального звена имму-
нитета в патогенезе васкулита.

Патогенетическое значение АНЦА, которые были впервые 
открыты в 1982 г. [Davies D.J. et al., 1982], а также таргетные 
антигены и ассоциированные с присутствием АНЦА клини-
ко-морфологические синдромы широко изучаются до настоя-
щего времени. Было показано, что АНЦА вызывают активацию 
сенсибилизированных нейтрофилов, в результате чего обра-
зуются активные формы кислорода и высвобождаются лити-

ческие цитоплазматические ферменты, в том числе эластаза 
и протеиназа 3, которые в свою очередь вызывают тканевое 
повреждение. Кроме того, АНЦА способствуют активации эндо-
телиальных клеток, что в совокупности и приводит к развитию 
некротизирующего васкулита [Kallenberg C.G.M., 2008; Falk R.J. 
et al., 1990; Xiao H. et al., 2005]. В то же время стало очевидно, 
что формирование васкулита не может быть объяснено только 
лишь за счет патогенного воздействия АНЦА – полагают, что в 
патогенез вовлечены как сами АНЦА, так и нейтрофилы, B и T 
лимфоциты, а также система комплемента [Millet A. et al., 2013; 
Cartin-Ceba R. et al., 2012; Kallenberg C.G.M., 2010].

В настоящее время установлено, что у 85–90% больных 
в сыворотке крови выявляются «классические» АНЦА к двум 
основным антигенным мишеням – proteinase 3/протеиназе 3 
(PR3/ПР3) и myeloperoxidase/миелопероксидазе (MPO/МПО) 
[Jennete J.C., Falk R.J., 1997; Savige J. et al., 2005] (табл. 2).

Таблица 2. Спектр и частота выявления антител к цитоплазме 
нейтрофилов при АНЦА-ассоциированных васкулитах 

(адаптировано из Jennete J.C., Falk R.J., 1997)

Частота выявления АНЦА в %

ПР3-АНЦА МПО-АНЦА Нет «классических» 
АНЦА

ГПА 70 25 5

МПА 40 50 10

ЧСС 10 60 30

Отсутствие «классических» АНЦА не противоречит диагно-
зу при наличии клинических и морфологических признаков ГПА, 
у таких пациентов могут выявляться так называемые «атипич-
ные» АНЦА: к лизосомальному мембранному белку, катепсину 
G, лактоферрину, эластазе, плазминогену. Кроме того, суще-
ствует небольшой процент пациентов с АНЦА-негативными 
формами АНЦА-ассоциированных васкулитов, в том числе и 
ГПА [Schonermarck U. et al., 2001; Falk R.J., Jennette J.C., 2010]. 
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4. Эпидемиология 

Заболеваемость ГПА до настоящего времени точно не 
установлена, по имеющимся данным она оценивается как 
8–10 случаев на 1 миллион населения, заболевание встречает-
ся у представителей любых рас и этнических групп, но до 90% 
всех случаев приходится на лиц североевропейского происхож-
дения. Соотношение мужчин и женщин оценивают, по различ-
ным данным, как 1,5:1 или 1:1, возраст дебюта ГПА может быть 
любым, в том числе могут болеть дети и подростки, однако 
наиболее часто заболевание дебютирует в среднем и пожи-
лом возрасте [Ntatsaki E. et al., 2010; Gajic-Veljic M. et al., 2013; 
Watts R.A. et al., 2001]. 

5. Клинические проявления 

Системные проявления ГПА многообразны и отличаются по 
характеру и частоте от других ААВ. Помимо поражения верхних 
и нижних дыхательных путей, наиболее характерны поражения 
почек, костно-мышечной системы, нервной системы и желудоч-
но-кишечного тракта [Jennete J.C., Falk R.J., 1997] (см. табл. 3). 

Таблица 3. Вовлечение органов и систем 
при АНЦА-ассоциированных васкулитах 

(адаптировано из Jennete J.C., Falk R.J., 1997)

Орган/система
Частота вовлечения в %

ГПА МПА ЭГПА
Легкие 90 50 70
ЛОР-органы 90 35 50
Почки 80 90 45
Костно-мышечная система 60 60 50
Нервная система 50 30 70
Желудочно-кишечный тракт 50 50 50
Кожа 40 40 60

Клиническая характеристика органных поражений при 
ГПА представлена в сводной таблице 4 [Fauci A.S. et al., 1983; 
Manganelli P. et al., 2006; Hoffman G.S. et al., 1992; Holle J.U., 
Gross W.L., 2011; Florian A. et al., 2011; Samarkos M. et al., 2005].

Таблица 4. Варианты поражения 
различных органов и систем при ГПА

Орган/система Симптоматика
Легкие Легочные инфильтраты 

Кашель
Кровохарканье
Дискомфорт в грудной клетке
Одышка
Легочные кровотечения 
Ателектазы
Притупление легочного звука при перкуссии
Ослабление дыхания, хрипы при

аускультации
ЛОР-органы Синусит

Ринит
Носовые кровотечения
Седловидная деформация носа
Серозный отит
Снижение слуха
Подскладочный стеноз гортани
Стеноз трахеи
«Клубничная» гиперплазия десен

Почки Протеинурия, гематурия, эритроцитарные 
цилиндры

Почечная недостаточность
Малоиммунный очаговый и сегментарный 

некротизирующий гломерулонефрит
Малоиммунный экстракапиллярный 

(быстропрогрессирующий) 
гломерулонефрит

Костно-мышечная 
система

Артралгии
Артриты
Миалгии
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Нервная система Множественные мононевриты
Сенсомоторная полинейропатия
Парезы черепно-мозговых нервов
Цереброваскулит
Гранулемы орбиты, зрительных нервов, 
твердой мозговой оболочки, 

головного мозга

Желудочно-
кишечный тракт

Энтероколит
Язвы, перфорации кишечника

Кожа Пальпируемая пурпура
Язвы кожи
Петехии, везикулы, пустулы, 

геморрагические буллы
Сетчатое ливедо
Некрозы фаланг, подногтевые геморрагии
Язвы гениталий 

Глаза Конъюнктивит
Эписклерит
Увеит
Васкулит зрительного нерва
Окклюзия артерий сетчатки
Окклюзия слезных протоков
Экзофтальм

Сердце Перикардит
Васкулит коронарных артерий
Миокардит
Эндокардит
Гранулемы с вовлечением проводящей 

системы

Забрюшинная 
клетчатка

Ретроперитонеальный фиброз

Конституциональ-
ные симптомы

Лихорадка
Ночные поты
Слабость
Сонливость
Потеря аппетита
Снижение веса

Лабораторные 
признаки

АНЦА
Нормохромная анемия
Нейтрофильный лейкоцитоз
Тромбоцитоз
Повышение уровня СРБ, ускорение  СОЭ
Повышение титра РФ
Микрогематурия, протеинурия
Повышение уровня креатинина и мочевины

Некоторые наблюдавшиеся нами варианты поражения 
ЛОР-органов, глаз и кожи при гранулематозном полиангиите 
представлены на рисунках 1–6.

По клиническому течению выделяют две формы тече-
ния ГПА – ограниченную и генерализованную [Wegener’s 
Granulomatosis Etanercept Trial (WGET) Research Group, 2003]. 
Ограниченная форма диагностируется в тех случаях, когда за-
болевание удовлетворяет классификационным критериям ACR, 
но отсутствуют жизнеугрожающие органные поражения:

–  нет эритроцитарных цилиндров в моче;
–  при наличии гематурии (без эритроцитарных цилиндров) 

уровень сывороточного креатинина ≤ 1,4 мг/дл (мкмоль/л) и не 
превышает исходный уровень у данного пациента более, чем 
на 25%; 

– поражение легких является ограниченным, парциальное 
давление кислорода при вдыхании комнатного воздуха (PO 2) 
> 70 mm Hg или сатурация кислорода при вдыхании комнатного 
воздуха по пульс-оксиметру более 92%; легочное кровотечение 
может рассматриваться как ограниченная форма, если нет при-
знаков прогрессирования процесса (если такие признаки име-
ются – легочное кровотечение рассматривается как генерали-
зованная форма);

–  нет признаков поражения других органов (ЖКТ, глаз, ЦНС, 
почек), которые могут угрожать жизни пациента.

Все случаи, не подпадающие под определение ограничен-
ной формы, рассматриваются как генерализованная форма.
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Рис. 1. Седловидная 
деформация носа

Рис. 2. Гранулема орбиты

Рис. 3. Эписклерит

Рис. 4. Эритема кожи

Рис. 5. Пурпура

Рис. 6. Язвы кожи
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6. Диагноз 

Диагноз ГПА представляет определенную трудность в свя-
зи со значительным разнообразием клинических проявлений и 
поэтому часто ставится с запозданием. 

Первоначальные критерии включали гранулематозное пора-
жение верхних и нижних дыхательных путей, гломерулонефрит 
и различные проявления системного васкулита [Godman C.C., 
Churg J., 1954]. Другая диагностическая схема, обозначавшая-
ся аббревиатурой ELK/УЛП (Ear; Lung; Kidney/Ухо-горло-нос и 
верхние дыхательные пути; Легкие; Почки), была предложена 
лишь спустя 20 лет [DeRemee R.A. et al., 1976]. В дальнейшем 
была предпринята попытка усовершенствовать диагностиче-
ские критерии: диагноз предлагалось устанавливать при нали-
чии у пациента клинических признаков поражения не менее, 
чем трех органов (верхние дыхательные пути, легкие и почки), 
при подтверждении этих поражений данными биопсии хотя бы 
одного, а желательно двух органов [Fauci A.S. et al., 1983].

В 1990 г. American College of Rheumatology/Американская 
коллегия ревматологов (ACR/АКР) разработала классификаци-
онные критерии ГПА, предназначенные для включения пациен-
тов в клинические исследования (табл. 5). Авторы постулиро-
вали, что при наличии у пациента 2 из этих 4 критериев может 
быть установлен диагноз ГПА, чувствительность составляет 
88,2%, специфичность – 92% [Leavitt R.Y. et al., 1990].

Таблица 5. Классификационные критерии ГПА 
(адаптировано из Leavitt R.Y. et al., 1990)

Воспалительные изменения полости носа или рта – болез-
ненные или безболезненные язвы, гнойные или кровянистые вы-
деления из носа.

Рентгенологические изменения органов грудной клетки – 
узелки, инфильтраты или полости на рентгенограммах грудной 
клетки.

Изменения осадка мочи – микрогематурия (> 5 эритроцитов в 
поле зрения) или эритроцитарные цилиндры.

Гранулематозное воспаление при биопсии – гранулематоз-
ное воспаление стенок артерий или артериол, либо периваску-
лярной или экстраваскулярной области.

Следует отметить, что эти критерии были разработаны до 
внедрения в повседневную практику исследований АНЦА в сы-
воротке крови и не могут в настоящее время рассматриваться 
как диагностические. 

После широкого внедрения в клиническую практику иссле-
дований АНЦА классификационная система УЛП была допол-
нена характерными гистологическими данными и положитель-
ными тестами на АНЦА, поскольку было выяснено, что повы-
шенные титры АНЦА, особенно анти-ПР3, значимо ассоцииро-
ваны с ГПА и обладают высокой чувствительностью и специ-
фичностью [DeRemee R.A., 1993; Van der Woude F.J. et al., 1985; 
Venning M.C. et al., 1990; Savige J.A. et al., 1990].

С учетом высокой частоты поражения почек и включения 
почечных проявлений во все диагностические системы биопсия 
почки является «золотым стандартом» диагностики. Это осо-
бенно важно в тех случаях, когда при наличии характерной 
клинической симптоматики АНЦА в сыворотке крови не выяв-
ляются. Классические морфологические признаки АНЦА-ассо-
циированного гломерулонефрита включают сегментарный фи-
бриноидный некроз и клубочковые полулуния при отсутствии 
иммунокомплексных депозитов (малоиммунный гломеруло-
нефрит). В зависимости от соотношения нормальных клу-
бочков, клеточных полулуний и склерозированных клубочков 
в настоящее время выделяют четыре класса гломерулонеф-
рита: очаговый, полулунный, смешанный и склерозирующий 
[Berden A.E. et al., 2010; Jha V., 2010; Nachman P.H. et al., 2008].

Некоторые наблюдавшиеся нами морфологические вари-
анты поражения почек при гранулематозе с полиангиитом пред-
ставлены на рисунках 7–10. 
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Рис. 7. Фибриноидный некроз клубочка

Рис. 8. Клеточное полулуние, занимающее 
большую часть пространства клубочка

Рис. 9. Фиброзно-клеточное полулуние, занимающее 
большую часть пространства клубочка

Рис. 10. Полностью фиброзированный клубочек 
и соседствующий с ним неизмененный клубочек 
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7. Диагностика поражения легких

Основными методами диагностики поражения легких явля-
ются рентгенологическое исследование и мультиспиральная 
компьютерная томография (МСКТ) органов грудной клетки. 

Широкое применение в пульмонологической практике тра-
диционной рентгенографии как эффективного и доступного 
метода выявления патологических изменений в легких имеет 
ограничения в точном установлении аутоиммунного поражения 
легких при ГПА и дифференциации их с вторичными инфек-
ционными осложнениями, возникающими в рамках основного 
заболевания. Использование МСКТ в клинической практике, 
обладающей по сравнению с рентгенографией высоким кон-
трастным разрешением и отсутствием суммационного эффек-
та, позволило существенно расширить возможности выявления 
изменений в легочной ткани. 

В легких определяются инфильтраты, не имеющие четких 
границ, уплотнение легочной ткани по типу «матового стекла». 
Участки консолидации легочной ткани могут подвергаться де-
струкции с образованием полостей, что может привести к кро-
вохарканью и легочному кровотечению. Инфильтраты могут 
увеличиваться и уменьшаться в размерах, различаться по плот-
ности, форме и т.д. 

Различают 3 варианта инфильтратов:
– двусторонние, распространенные, низкой плотности (ха-

рактерные для альвеолярного кровотечения);
– ограниченные низкой плотности; при контрольных иссле-

дованиях в динамике могут разрешаться, уплотняться (прогрес-
сировать), приобретать сливной характер;

–  ограниченные высокой плотности.
Помимо инфильтратов, в легких определяются мелкие 

очаги размером от 0,3 до 10 см (картина легочной диссемина-
ции), зачастую в них имеется полость распада. Как правило, 
поражаются оба легких. Размеры очагов и их количество, на-
личие полости распада достоверно определяются на МСКТ ор-
ганов грудной полости. Подобные образования встречаются у 
69–90% пациентов, при этом полости – у 43–48% [Cordier J.F., 
1990], часто трактуются как туберкулез либо метастатическое 
поражение легких. 

В диагностике большое значение имеет результат биопсии, 
но ее эффективность снижается при взятии на исследование не 
поврежденных участков легочной ткани [Грыб В.М., 2014].

Таким образом, решающее значение имеют своевременная 
диагностика и лечение ГПА, которые нацелены на предупре-
ждение необратимых изменений в органах. В практической ра-
боте имеются трудности в диагностике системных васкулитов. 
Необходимо разрабатывать алгоритмы обследования больных 
с данными заболеваниями, что будет способствовать выявле-
нию патологических изменений и улучшит прогноз их жизни.

8. КТ-семиотика

На основании представленных собственных наблюдений 
основными КТ-проявлениями при ГПА являются участки уплот-
нения легочной ткани по типу «матового стекла», инфильтра-
ция легочной ткани, узелки размером от 5 до 15 мм, утолщение 
стенок сегментарных и субсегментарных бронхов, бронхоэкта-
зы, перибронхиальное распространение инфильтрации, поло-
сти распада легочной ткани от 5 до 50 мм. При ГПА поража-
ются как одно, так и оба легких. Может определяться выпот в 
плевральных полостях. Пневматоракс встречается довольно 
редко и является осложнением в результате разрыва полост-
ных образований, расположенных в кортикальных отделах лег-
ких, с проникновением воздуха в плевральную полость.

8.1. Очаговое поражение легких

Наиболее распространенным проявлением ГПА являются 
легочные очаги, встречающиеся у 70% больных [Lohrmann et 
al., 2005]. Как правило, узелки множественные, поражают оба 
легких во всех отделах. Зачастую имеют размер от 2 до 4 мм, но 
варьируют от 1 мм до 10 см [Armstrong P. et al., 2000] (рис. 11). 
Здесь и далее приводим собственные наблюдения указанных 
скиалогических симптомов.
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Вокруг узла может прослеживаться понижение плотности 
легочной ткани по типу «матового стекла» – симптом «гало» 
(halo sign) – признак кровоизлияния (рис. 12).

Также при ГПА регистрируется симптом обратного «гало» 
(atoll sign), при котором определяется зона уплотнения по типу 
«матового стекла», окруженная зоной консолидации легочной 
ткани серповидной (более 3/4 окружности) или округлой формы 
минимальной толщиной 2 мм. Линейные участки уплотнения 
легочной ткани по типу спикул, достигающие субплевральных 
отделов, характерны для ГПА. Это не является признаком ин-
фаркта легкого, метастазов (табл. 6 на с. 24).

Узелки при ГПА могут проявляться как центрилобулярное 
поражение, имитируя туберкулез, пневмонит, острый бронхи-
олит либо грибковую пневмонию. Появление полости распада 
может наблюдаться ориентировочно в 50% случаев в узлах раз-
мером более 20 мм [Pretorius E.S. et al., 2004] (рис. 13).

Стенки полости могут быть как толстыми, так и тонкими, и 
при КТ могут выглядеть как деструктивная пневмония, абсцесс 
легкого, метастазы и полость распада при инфаркте легкого и 
др. (рис. 14). 

Полости распада паренхимы легкого при ГПА могут инфи-
цироваться, в них могут появляться уровни газ/жидкость.

Рис. 11. Очаги в верхней и нижней долях левого легкого 
и паравертебральном отделе нижней доли правого легкого 

размером от 3 до 15 мм

Рис. 12. Очаги в верхней доле левого легкого, 
по периферии которого имеется уплотнение 

паренхимы легкого по типу «матового стекла», 
соответствующей кровоизлиянию

Рис. 13. Полости распада паренхимы легкого
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Рис. 14. Полостные образования с полостью распада 
легочной ткани, с которыми следует дифференцировать ГПА: 

деструктивная пневмония (а); септическая пневмония (б); 
абсцедирующая пневмония (в)
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Рис. 14. Полость при инфаркте легкого (г – наддиафрагмальный 
отдел S9 правого легкого); абсцесс легкого (д); аспергиллез (е); 

кавернозный туберкулез (ж), периферический рак легкого (з); 
лимфома Ходжкина (и)

ж

г

з

д

и

е
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8.2. Уплотнения легочной ткани – 
«матовое стекло» и консолидация

Уплотнение легочной ткани по типу «матового стекла» 
встречается ориентировочно в 30% случаев в активной фазе 
ГПА и является результатом кровоизлияния [Farrelly C.A., 
1982], диффузное альвеолярное кровоизлияние встречается у 
10% больных [Franks T.J., Koss M.N., 2000]. Единичные участ-
ки уплотнения легочной ткани по типу «матового стекла» мо-
гут быть расценены как пневмония, однако диагноз ГПА может 
быть поставлен при отсутствии динамики на последующих кон-
трольных исследованиях на фоне проводимого лечения. Участ-
ки консолидации и уплотнения легочной ткани по типу «матово-
го стекла» могут проявляться по-разному: двусторонние, пери-
бронховаскулярные (рис. 15, 16, 17).

Вместе с легочными узелками участки консолидации и 
уплотнения по типу «матового стекла» могут увеличиваться 
и уменьшаться независимо от терапии. Участки консолида-
ции обычно бывают с симптомом «воздушной бронхографии» 
[Lenclud C. et al., 1989; Stokes T.C. et al., 1982] (рис. 18).

Участки кровоизлияния могут сливаться между собой с 
образованием обширных геморрагических зон. Альвеолярное 
кровотечение зачастую протекает остро и, если его не лечить, 
может привести к фатальным последствиям. Лечение приводит 
к полному выздоровлению, иногда кровотечение проходит спон-
танно [Cordier J.F. et al., 1990]. 

Рис. 14. Полостные образования с полостью распада легочной 
ткани, с которыми следует дифференцировать ГПА: 

мешотчатые бронхоэктазы (к); идиопатический легочный 
фиброз (л), полостная форма центрального рака (м), 

эхинококковая киста (н)

л

м

к
н
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Знание клинической картины и диагностических критериев 
могут помочь провести дифференциальную диагностику ГПА 
от других патологических состояний, проявляющихся в виде 
консолидации и уплотнения легочной ткани по типу «матового 
стекла». Данные критерии представлены в таблице 7.

Рис. Рис. 17. В S2,3 правого легкого и в S3 левого легкого 
визуализирются перибронховаскулярная инфильтрация 

и неравномерное утолщение стенок бронхов

Рис. 18. Зоны консолидации легочной ткани с наличием 
симптома «воздушной бронхографии»

Рис. 15. Участок уплотнения по типу «матового стекла» 
в S4/5 правого легкого

Рис. 16. Обширные зоны уплотнения паренхимы легкого по типу 
«матового стекла» с обеих сторон 
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 Уплотнение легочной ткани по типу «матового стекла» 
следует дифференцировать от бактериальной, вирусной либо 
грибковой пневмонии, туберкулеза, отека легких, острого ре-
спираторного дистресс-синдрома, инвазивной аденокарциномы 
легкого (бывший бронхиолоальвеолярный рак [БАР]) (рис. 19).

 Вовлечение в процесс альвеол может проявляться как сим-
птом «дерево в почках».

Рис. 19. Процессы в легких с участками «матового стекла», 
с которыми следует дифференцировать ГПА: 

инвазивная аденокарцинома легкого (бывший БАР) (а), 
микст-пневмония при системной красной волчанке (б)

б

а



34 35

8.3. Поражение трахеобронхиального дерева

Поражение трахеи и бронхов является вторым по частоте 
поражения в грудной клетке при ГПА [Daum T.E. et al., 1995], 
возникает у 15–25% пациентов, как правило, проявляется при 
мультисистемном поражении. Однако встречаются случаи изо-
лированного поражения [Lee A.S. et al., 2005]. Больные жалуют-
ся на затрудненное дыхание, стридор, одышку. На начальном 
этапе заболевания может быть выставлен ошибочный диагноз 
астмы. В 16–23% случаев в патологический процесс вовлека-
ется трахея, поражение может быть диффузными или локаль-
ным, протяженностью 2–4 см. Зачастую поражение трахеи про-
текает с циркулярным утолщением стенки, которое может быть 
гладким и узловым [Prince J.S. et al., 2002]. 

Могут образовываться язвы слизистой оболочки, что часто 
приводит к кровохарканью. Поражение задней мембраны тра-
хеи может помочь отличить ГПА от рецидивирующего полихон-
дрита, остеохондропатической трахеобронхопатии, при кото-
рых задняя мембрана не страдает [Langford C.A. et al., 1996]. 
Дифференциальная диагностика утолщения стенок дыхатель-
ных путей приведена в таблице 8 на с. 36.

Утолщение стенок бронхов с формированием бронхоэкта-
зов наблюдается в дистальных отделах бронхиального дерева 
(рис. 20), что может привести к ателектазу и пневмонии.

Толщина стенки трахеи может уменьшаться на фоне адек-
ватного лечения. При длительном стенозе может потребоваться 
установка стента либо хирургическое вмешательство [Lee K.S. 
et al., 2003]. Вовлечение трахеи в патологический процесс при 
ГПА может имитировать трахеобронхиальные опухоли (адено-
идная кистозная карцинома), амилоидоз трахеи, стеноз трахеи 
после длительной интубации или туберкулез.

8.4. Вовлечение плевры

Выпот в плевральной полости при ГПА встречается в 12–
20% случаев и является аномалией [Cordier J.F. et al., 1990; 
Travis W.D. et al., 1991]. Выпот может быть одно- и двусторон-
ним, различаться по объему (рис. 21).

Рис. 19. Процессы в легких с участками «матового стекла», 
с которыми следует дифференцировать ГПА: 

пневмоцистная пневмония (в), отек легких (г), зигомикоз (д)

г

д

в
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Это может соответствовать вовлечению плевры в ГПА либо 
являться признаком почечной недостаточности. 

Редко встречаются утолщение плевры, узловые образова-
ния по плевре, пневмоторакс. Когда имеются эти изменения, 
нужно задуматься об инфекционном агенте либо о злокаче-
ственных опухолях.
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Рис. 20. Утолщение стенок субсегментарных S2, S3 правого 
легкого бронхов с развитием бронхоэктазов 

Рис. 21. Выпот в обеих плевральных полостях. В обоих легких 
визуализируются зоны уплотнения легочной ткани 

по типу «матового стекла»
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8.5. Медиастинальное поражение

Встречается редко. Чаще определяются паратрахеальные 
лимфатические узлы. Дифференциальная диагностика лимфа-
денопатии представлена в таблице 9.

Таблица 9. Дифференциальная диагностика лимфаденопатии 
(адаптировано из Martinez F., 2014)

Патологическое состояние Локализация

Саркоидоз или другое гра-
нулематозное заболевание

Симметричное медиастинальное и 
прикорневое

Рак легкого Обычно асимметричное по ходу 
лимфатических сосудов

Лимфома Большие массы в верхнем и пе-
реднем средостении

Метастатическое пораже-
ние (онкологический анам-
нез)

Любая 

Инфекция Может быть умеренно выраженной 
(при туберкулезе и МАС*-инфек-
ции) или с кальцинированной (при 
туберкулезе и грибковой инфек-
ции)

* MAC – Mycobacterium avium комплекс.

8.6. Поражение сердца при ГПА

Вовлечение сердца в патологический процесс при ГПА не-
велико. Однако по результатам аутопсии нарушение сердечной 
деятельности встречается у трети пациентов [Yi E.S., Colby T.V., 
2001]. В исследовании Hoffman и соавторов [Hoffman et al., 1992] 
вовлечение сердца при ГПА отмечалось у 6% больных (10 боль-
ных из 156), и в большинстве случаев наблюдался перикардит. 

Распространение процесса на коронарные артерии отмечалось 
редко и проявлялось их артериитом и последующей тромбоэм-
болией. Ишемия миокарда может быть обусловлена окклюзией 
коронарных артерий в среднем и дистальном отделах. 

В результате воспаления развивается дисфункция кла-
панного аппарата за счет утолщения клапанов и проявляется 
стенозом либо регургитацией. Другие сердечные проявления 
ГПА включают нарушение атриовентрикулярной проводимо-
сти, перикардит, панкардит, кардиомиопатию, неинфекционный 
миокардит, сердечную недостаточность [Ohkawa S. et al., 1999; 
Khurana C. et al., 2000; Kouba D.J. et al., 2003; Korantzopoulos P. 
et al., 2004].

Хотя ГПА поражает сосуды мелкого и среднего калибров, 
встречаются случаи аортита и периаортита. Полагают, что пе-
риаортальное воспаление характеризуется распространением 
гранулематозной ткани в стенку сосуда.

9. Лечение при ГПА

Лечение ГПА, согласно международным и национальным 
рекомендациям [KDIGO Glomerulonephritis Work Group, 2012; 
Козловская Н.Л. и соавт., 2015], включает в качестве инициаль-
ной терапии циклофосфамид и кортикостероиды или ритукси-
маб и кортикостероиды в качестве альтернативного режима 
инициальной терапии у пациентов с менее тяжелыми формами 
заболевания и тем, у кого имеются противопоказания к цикло-
фосфамиду. Пациентам, требующим диализа, пациентам с бы-
стро нарастающим уровнем сывороточного креатинина и паци-
ентам с диффузными легочными кровотечениями предлагается 
дополнительно проведение плазмафереза. Терапию циклофос-
фамидом предлагается отменять через 3 месяца у пациентов, 
остающихся диализ-зависимыми и не имеющих внепочечных 
проявлений заболевания. 

Пациентам, достигшим ремиссии, рекомендуется прово-
дить поддерживающую терапию как минимум в течение 18 ме-
сяцев; пациентам, остающимся диализ-зависимыми и не имею-



40 41

щим внепочечных проявлений заболевания, рекомендуется не 
проводить поддерживающую терапию. В качестве поддержива-
ющей терапии рекомендуется азатиоприн, у пациентов с непе-
реносимостью азатиоприна предлагается применять в качестве 
поддерживающей терапии препараты микофеноловой кислоты. 
У пациентов с непереносимостью и азатиоприна, и микофено-
латов для поддерживающей терапии предлагается использо-
вать метотрексат, но только если скорость клубочковой филь-
трации превышает 60 мл/мин. Также предлагается применять 
триметоприм-сульфаметоксазол в качестве дополнительного 
препарата для поддерживающей терапии у пациентов с пора-
жением верхних дыхательных путей. 

Лечение тяжелых обострений (с развитием орган-угрожаю-
щих и жизнеугрожающих симптомов) рекомендуется проводить 
по тем же схемам, что и инициальную терапию. Менее тяжелые 
обострения предлагается лечить возобновлением иммуносу-
прессивной терапии или увеличением ее интенсивности, но без 
применения циклофосфамида (назначение кортикостероидов 
или увеличение их дозы с азатиоприном или микофенолатами 
либо без них).

При резистентности к инициальной терапии циклофосфа-
мидом и кортикостероидами рекомендуется добавить к лече-
нию ритукисмаб, в качестве альтернативы предлагается ис-
пользование в/в иммуноглобулина или плазмаферез.

Конкретные режимы и дозировки лекарственных препара-
тов – см. цитируемые источники.

10.  Прогноз при ГПА

Исходы ГПА, так же как и других ААВ, без лечения крайне 
неблагоприятны. Лечение кортикостероидами и циклофосфа-
мидом радикально улучшает ближайший и отдаленный прогно-
зы. Признано, что иммуносупрессивная терапия показана во 
всех случаях ААВ с поражением почек, редкие исключения мо-
гут касаться лишь пациентов с тяжелыми ограничено-почечны-

ми вариантами заболевания, без экстраренальных проявлений 
васкулита мелких сосудов. 

К факторам риска рецидива относят персистирование ан-
ти-ПР-3 АНЦА, поражение верхних дыхательных путей (напри-
мер, синуситы и стенозы гортани) и легких (альвеолярные кро-
вотечения, узлы или полости). У пациентов с любым из этих трех 
факторов риск рецидива возрастает приблизительно в 1,7 раза, 
а у пациентов, имеющих все три фактора, – риск рецидива воз-
растает примерно в 4,7 раза. Не ясно, нуждаются ли пациенты 
без факторов риска рецидива в проведении поддерживающей 
иммуносупрессивной терапии. Соотношение риск–польза для 
поддерживающей терапии у таких пациентов не оценено. Ин-
дивидуальный подбор поддерживающей терапии на основании 
факторов риска рецидива изучен не достаточно.

Частота рецидивов васкулита у пациентов с терминальной 
стадией ХПН на 60% ниже, чем у остальных, а инфекционные 
осложнения у больных, получавших поддерживающую имму-
носупрессивную терапию при наличии терминальной ХПН, 
развиваются в два раза чаще. Кроме того, инфекционные ос-
ложнения являются основной причиной смерти этих больных. 
Учитывая низкий риск возможных рецидивов васкулита и высо-
кий риск инфекционных осложнений с летальным исходом, со-
отношение риск–польза ограничивает рутинное использование 
поддерживающей иммунодепрессивной терапии у пациентов, 
находящихся на хроническом диализе, если у них нет активных 
экстраренальных проявлений заболевания.

Кроме того, длительная поддерживающая терапия ассо-
циирована с риском подавления иммунитета, угнетением кро-
ветворения (лейкопения, анемия, тромбоцитопения) и, воз-
можно, повышенным риском опухолевых заболеваний, осо-
бенно рака кожи [KDIGO Glomerulonephritis Work Group, 2012; 
Козловская Н.Л. и соавт., 2015].
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11. Клинические примеры

Случай 1 (больная П., 1959 г.р.) 

Дебют заболевания в 2006 г. в возрасте 47 лет: кашель, 
лихорадка до 38°С, заложенность носа и ушей, кровянистые 
выделения из носа с отхождением корок, кровохарканье. Че-
рез 2 недели госпитализирована в пульмонологическое отде-
ление ГКБ им. С.П. Боткина. Выявлены анемия, лейкоцитоз, 
тромбоцитоз, умеренная протеинурия, микрогематурия, почеч-
ная недостаточность, при рентгенографии ОГК – двухсторонние 
очаговоподобные тени в легких. Антибактериальная терапия 
без эффекта.

Заподозрен гранулематоз Вегенера, начата пульс-те-
рапия метилдпреднизолоном. Температура тела нормализова-
лась, прекратилось кровохарканье, переведена в нефрологиче-
ское отделение ГКБ им. С.П. Боткина. Выявлено повышение 
титра АНЦА к ПР3 до 8 норм.

Выполнена пункционная биопсия почки: 8 из 23 клу-
бочков полностью склерозированы. В оставшихся клубочках 
очаговая пролиферация мезангиоцитов, расширение и склероз 
мезангия, диффузное утолщение базальных мембран капилля-
ров, склероз сосудистых петель с образованием долек, множе-
ственные синехии. В 5 клубочках фиброзно-клеточные полулу-
ния. Атрофия канальцев. Диффузный склероз и очаговая лим-
фоидная инфильтрация стромы. Артериолосклероз. Заключе-
ние: диффузный склерозирующий гломерулонефрит.

Диагноз подтвержден серологически и морфологи-
чески, проводилась терапия преднизолоном внутрь, пульсами 
циклофосфамида с последующим переходом на азатиоприн. 
Полностью разрешилась клиническая симптоматика, нормали-
зовались показатели периферической крови и анализа мочи, 
частично восстановилась функция почек. Констатирована пол-
ная ремиссия заболевания, терапия продолжена в поддержива-
ющем режиме. Через 8 лет – рецидив с изолированным пораже-
нием легких. Выполнена КТ ОГК: в верхних долях обоих легких 
выявились инфильтраты неправильной формы (рис. 22). 

Азатиоприн заменен на метатрексат. Констатирована ре-
миссия заболевания, продолжает наблюдаться в клинике.

Рис. 22. В легких определяются множественные инфильтраты 
неправильной формы, в структуре которых прослеживаются 

просветы бронхов
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Случай 2 (больная Л., 1957 г.р.) 

Дебют заболевания в 2012 г. в возрасте 55 лет: лихорадка 
до 39°С, кашель. Госпитализирована в терапевтический стаци-
онар, заподозрен туберкулез легких (ВК-), переведена в проти-
вотуберкулезную клинику, получала специфическую терапию, 
после выписки лечилась и наблюдалась амбулаторно.

В 2013 г. впервые выявлены протеинурия, микрогематурия, 
почечная недостаточность, обследована во фтизиоурологиче-
ском отделении, диагноз туберкулеза мочеполовой системы 
отвергнут. Получала курсы противотуберкулезных препаратов 
два раза в год; в 2015 г., через 3 года после начала противоту-
беркулезной терапии, констатировано «клиническое излечение 
инфильтративного туберкулеза легких», специфическая тера-
пия прекращена.

Через 3 месяца появились слабость, боли в горле, субфе-
брилитет, боли в суставах, эритема кожи, кровохарканье. Госпи-
тализирована в противотуберкулезный стационар, выявлены 
протеинурия, микрогематурия, анемия, почечная недостаточ-
ность. В мокроте и в моче КУМ не найдены, методом ПЦР ДНК 
МБТ в мокроте не обнаружена, при цитологическом исследова-
нии мокроты клетки опухоли не найдены. КТ ОГК: в обоих легких 
множественные участки снижения прозрачности по типу «мато-
вого стекла», увеличение бифуркационных ВГЛУ, аортопульмо-
нальных, паравертебральных групп слева. В S3 слева округлая 
тонкостенная полость до 2 см в диаметре. Трахея и бронхи сво-
бодно проходимы. Жидкости в плевральных полостях и поло-
сти перикарда не выявлено. ФБС: диффузный двусторонний ка-
таральный бронхит 1 ст. интенсивности воспаления, активных 
специфических изменений не выявлено. Гистологическое ис-
следование: два фрагмента легкого с дистелектазами, мелкие 
скопления сидерофагов, небольшой периваскулярный фиброз; 
слизистая бронха – атрофия респираторного эпителия, фиброз, 
умеренная диффузная мононуклеарная инфильтрация соб-
ственной пластинки, признаков гранулематозного воспаления, 
опухолевого роста не найдено, при окраске по Цилю-Нильсону 
КУМ не обнаружены. БАЛ: рост микрофлоры не выявлен. По-
лучала антибиотики широкого спектра действия, температура 

нормализовалась, кровохарканье прекратилось. КТ ОГК: без 
динамики. Диагноз туберкулеза органов дыхания снят. 

Госпитализирована во фтизиоурологический стационар. 
Выявлены выраженная микрогематурия (все поля зрения), по-
чечная недостаточность. Цистоскопия с биопсией слизистой 
мочевого пузыря: специфических изменений не найдено. Диа-
гноз туберкулеза мочеполовой системы снят.

С конца 2015 г. возобновился субфебрилитет, появились 
боли в правом ухе, язва по боковой поверхности языка, крово-
харканье, одышка. В начале 2016 г. госпитализирована в отде-
ление торакальной хирургии ГКБ им. С.П. Боткина, выявлены 
тяжелая анемия, протеинурия, микрогематурия, прогрессиро-
вание почечной недостаточности, при рентгенографии ОГК – 
двусторонняя пневмония (?), переведена в нефрологическое 
отделение. 

Заподозрен ГПА (гранулематоз Вегенера), начата пульс-те-
рапия метилпреднизолоном, состояние улучшилось. Выявле-
но повышение титра АНЦА к МПО до 20 норм. Выполнена 
пункционная биопсия почки: 4 из 14 клубочков полностью 
склерозированы, еще в одном определяется участок постне-
кротического рубцевания с образованием сегментарного фи-
брозного полулуния. В 3 клубочках определяются сегментар-
ные фиброзно-клеточные и клеточные полулуния. Оставшиеся 
клубочки выглядят малоизмененными. Диффузно-очаговый 
фиброз интерстиция и атрофия канальцев, занимающие око-
ло 20–25% паренхим, неспецифическая лимфогистиоцитарная 
инфильтрация интерстиция в зонах склероза, явления тубули-
та. Артерии – артериосклероз с гиперплазией медии. Артерио-
лы – без особенностей. Иммунофлюоресценция негативна по 
всем исследованным параметрам, за исключением фибрина в 
проекции полулуний. 

Заключение: фокальный некротизирующий и склеро-
зирующий малоиммунный гломерулонефрит с 29% фи-
брозно-клеточных полулуний.

Диагноз подтвержден серологически и морфологиче-
ски, терапия продолжена преднизолоном внутрь, назначение 
цитостатиков лимитировалось лимфопенией. Несмотря на про-
водимую терапию вновь наросла почечная недостаточность, 
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присоединилась дыхательная недостаточность, при КТ ОГК вы-
явлены участки уплотнения легочной ткани по типу «матового 
стекла», консолидации легочной ткани, выпот в плевральных 
полостях (рис. 23 на с. 46).

Пациентка переведена в ОРИТ, возобновлена пульс-те-
рапия метилпреднизолоном, начаты процедуры гемодиализа, 
ИВЛ, несмотря на проводимое лечение состояние прогрес-
сивно ухудшалось, и на 17-е сутки пребывания в стационаре 
наступила смерть. При патологоанатомическом исследовании 
диагноз подтвержден. 

Случай 3 (больной М., 1953 г.р.) 

Дебют заболевания 2014 г. в возрасте 61 года: головные 
боли, заложенность ушей, повышение АД до 180/100 мм рт. ст., 
гипотензивная терапия без эффекта. Выявлены тромбоцитоз, 
умеренная протеинурия, микрогематурия, нарушение функции 
почек. При КТ ОГК в прикорневых отделах S3 и в заднебазаль-
ных отделах S10 правого легкого определяются зоны «мато-
вого стекла», минимальное количество свободной жидкости в 
плевральных полостях (рис. 24).

 В течение месяца – быстрое прогрессирование почечной 
недостаточности, госпитализирован в нефрологическое отде-
ление ГКБ им. С.П. Боткина.

Заподозрен ГПА (гранулематоз Вегенера), начата 
пульс-терапия метилпреднизолоном и циклофосфамидом, про-
цедуры гемодиализа. Выявлено повышение титра АНЦА к 
МПО до 10 норм, при рентгенографии ОГК – без патологии. 
Несмотря на проводившуюся терапию, присоединилась дыха-
тельная недостаточность, пациент переведен в ОРИТ, начата 
ИВЛ. При повторной КТ ОГК отмечена отрицательная динами-

Слева: рис. 23. В легочной ткани с обеих сторон определяются 
обширные зоны уплотнения негомогенного характера по типу 
«матового стекла» и консолидации с симптомом «воздушной 

бронхографии». В плевральных полостях с обеих сторон 
отмечается свободная жидкость 
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Рис. 24. КТ-исследование № 1. В прикорневом отделе S3 (а) и 
в S10 (б) правого легкого отмечаются зоны уплотнения 

легочной ткани по типу «матового стекла» и небольшое 
количество выпота в плевральных полостях

Рис. 25. КТ-исследование № 2. По сравнению с предыдущим 
исследованием определяется увеличение размеров зон 

уплотнения легочной ткани по типу «матового стекла» и зон 
консолидации легочной ткани, а также выпота в плевральных 

полостях как результат прогрессирования васкулита

б

а
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ка в виде увеличения размеров зон «матового стекла» и появ-
ления участков консолидации с «воздушной бронхографией», 
увеличение выпота в плевральных полостях (рис. 25).

Начаты процедуры плазмообмена, состояние стабилизиро-
валось. Процедуры гемодиализа, плазмообмена и ИВЛ прекра-
щены, терапия продолжена преднизолоном внутрь и пульсами 
циклофосфамида. При очередной КТ ОГК выявлена положи-
тельная динамика (рис. 26). 

Через 6 месяцев от начала терапии выполнена пункци-
онная биопсия почки: 9 из 17 клубочков полностью склеро-
зированы, во всех склерозированных клубочках определяются 
фрагменты фиброзных полулуний. Еще в 4 клубочках имеются 
сегментарные фиброзные и фиброзно-клеточные полулуния. 
Оставшиеся клубочки нормальных размеров, выглядят малоиз-
мененными. Диффузно-очаговый склероз интерстиция и атро-
фия канальцев, занимающие более 60% площади паренхимы, 
неспецифическая лимфогистиоцитарная инфильтрация интер-
стиция в зонах склероза. Артерии – артериосклероз. Артерио-
лы – без особенностей. Иммунофлюоресценция негативна по 
всем исследованным параметрам. 

Заключение: диффузный склерозирующий малоим-
мунный гломерулонефрит с 76% фиброзных и фиброз-
но-клеточных полулуний. 

Диагноз подтвержден серологически и морфологиче-
ски, терапия продолжена преднизолоном внутрь и ритуксима-
бом внутривенно, состояние было стабильным. После 7 меся-
цев лечения пациент потерян из наблюдения.

Случай 4 (больная Ч., 1944 г.р.) 

Дебют заболевания в 2015 г. в возрасте 71 года: головные 
боли, субфебрилитет, снижение слуха на оба уха. Через месяц 
госпитализирована в ЛОР-отделение, лабораторные показате-
ли и рентгенография ОГК без особенностей. Рентгенография 
ППН: полисинусит. КТ ППН: двухсторонний средний отит, двух-
сторонний антрумцеллюлит, утолщение слизистой ВЧП. Полу-

Рис. 26. КТ-исследование № 3. По сравнению с предыдущим 
исследованием определяется разрешение ранее выявленных зон 

«матового стекла» и консолидации легочной ткани в обоих 
легких, исчезновение выпота в плевральных полостях
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чала антибиотики, выполнена пункция ВЧП, катетеризация слу-
ховых труб, без существенного эффекта.

Через неделю появились боли в левом ухе, гноетечение 
из левого слухового прохода, одышка. Госпитализирована в 
ЛОР-отделение ГКБ им. С.П. Боткина. Выявлены лейкоцитоз, 
легкая анемия, минимальная протеинурия, незначительное на-
рушение функции почек. Рентгенография ППН: правосторонний 
гайморит. Выполнено шунтирование барабанной перепонки с 
обеих сторон, пункции правой ВЧП, проводилась антибактери-
альная терапия. Состояние без существенных перемен, тем-

пература нормализовалась после введения преднизолона по 
поводу эпизода бронхообструкции. 

Через 5 дней появилась лихорадка до 39°С, головокруже-
ние, слабость, госпитализирована в пульмонологическое отде-
ление ГКБ им. С.П. Боткина. Выявлен тромбоцитоз, повыше-
ние СРБ до 30 норм, умеренная протеинурия, микрогематурия. 
Рентгенография ОГК: без очаговых и инфильтративных изме-
нений. Рентгенография ППН: утолщение слизистой. КТ ППН: 
изменения сосцевидного отростка.

Переведена в ЛОР-отделение, проводилась антибактери-
альная терапия без эффекта, прогрессировала анемия, почеч-
ная и дыхательная недостаточность, пациентка переведена в 
ОРИТ, начаты процедуры гемодиализа. При рентгенографии 
ОГК: понижение прозрачности в нижнем легочном поле спра-
ва. КТ ОГК: в обоих легких выявлены зоны уплотнения по типу 
«матового стекла», консолидации легочной ткани с симптомом 
«воздушной бронхографии» и выпот в обеих плевральных по-
лостях (рис. 27).

КТ ГМ: патологический субстрат в ППН и ячейках сосце-
видного отростка левой пирамиды височной кости (рис. 28). В 
ОРИТ консультирована нефрологом, заподозрен ГПА (грануле-

Рис. 27. На КТ-исследовании в обоих легких выявлены 
обширные зоны «матового стекла» и свободная жидкость 

в обеих плевральных полостях

Рис. 28. В ячейках сосцевидного отростка пирамиды левой 
височной кости отмечается патологическое содержимое
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матоз Вегенера). Выявлено повышение титра АНЦА к МПО 
до 20 норм.

Диагноз подтвержден серологически, начата пульс-те-
рапия метилпреднизолоном и циклофосфамидом, процедуры 
плазмообмена. Несмотря на проводимую терапию, прогресси-
ровала дыхательная недостаточность, развилось легочное кро-
вотечение, начата ИВЛ, однако полиорганная недостаточность 
прогрессировала, и на 48 сутки пребывания в стационаре на-
ступила смерть. При патологоанатомическом исследовании ди-
агноз подтвержден.

Случай 5 (больная Л., 1999 г.р.) 

Дебют заболевания в 2016 г. в возрасте 17 лет: озноб, боли 
и ограничение подвижности в коленных суставах, слабость. Че-
рез 3 дня присоединилась лихорадка до 38–390С, высыпания 
на коже, одышка. На 7-е сутки госпитализирована в инфекци-
онный стационар по месту жительства, откуда в связи с дыха-
тельной недостаточностью экстренно переведена в ОРИТ ГКБ 
им. С.П. Боткина.

При поступлении состояние крайне тяжелое, температура 
тела 37,30С, ЧСС 156 в 1 мин., ЧДД 48 в 1 мин. Очаговой не-
врологической симптоматики нет. Кожа и видимые слизистые 
бледные с сероватым оттенком, на коже груди и лица множе-
ственные папулезные элементы, покрытые корочками, до 3 мм 
в диаметре. Отеки нижних конечностей. В легких дыхание ос-
лабленное во всех отделах, хрипы не выслушиваются. Тоны 
сердца ясные, ритм правильный. Живот вздут, при пальпации 
безболезненный. Печень у края реберной дуги, селезенка не 
пальпируется. Диурез адекватный, моча светлая. 

Выявлены лейкоцитоз, тромбоцитопения, небольшая про-
теинурия, микрогематурия, нарушение функции почек, умерен-
ная гипопротеинемия, коагулопатия, повышение СРБ до 75 
норм. Рентгенография ОГК: снижение прозрачности легочных 
полей с обеих сторон за счет полиморфных очаговых сливных 
теней по всем легочным полям. Контуры средостения и купола 
диафрагмы нечеткие. УЗИ: увеличение размеров почек с нару-

шением дифференциации слоев. ЭХО-КГ: полости сердца не 
расширены, сократительная функция миокарда левого желу-
дочка умеренно снижена.

Диагностирована двусторонняя деструктивная пневмония. 
Начата ИВЛ, антибактериальная (с неоднократной сменой анти-
биотиков широкого спектра действия) и инфузионная терапия, 
переливания СЗП. Нормализовались количество тромбоцитов 
и АЧТВ, но проявились геморрагические высыпания на тыль-

Рис. 30. Сыпь на коже живота

Рис. 29. Геморрагические высыпания 
на тыльной поверхности кисти с отеком мягких тканей
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Рис. 32. КТ-исследование № 2. Отмечается уменьшение 
количества полостей в легких, слияние части полостей между 

собой, увеличение количества воздуха в правой плевральной 
полости

Рис. 31. КТ-исследование № 1. В обоих легких определяются 
множественные полости распада на фоне «матового стекла» и 

участков консолидации в кортикальных отделах легких. 
В плевральных полостях имеется газ, появившийся, 

по-видимому, в результате разрыва стенок полостей
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ной поверхности кистей (по типу перчаток), на спине, бедрах 
и в паховой области (рис. 29) – папулезная сыпь с корочками, 
отмечавшаяся при поступлении, приняла распространенный 
характер (рис. 30).

Сохранялись лихорадка, дыхательная недостаточность, 
развилась олигурия, нарастали отеки, азотемия, появилась ги-
потензия, что потребовало инотропной поддержки и проведе-
ния процедур гемодиализа.

При КТ ОГК в легких определяются множественные полости 
деструкции с толщиной стенок до 2–3 мм и зоны инфильтрации 
с двух сторон (рис. 31). В обеих плевральных полостях с обеих 
сторон имеется газ.

Осмотрена гематологом. Заподозрен гистиоцитоз из кле-
ток Лангерганса с поражением легочной ткани. Рекомендова-
но исследование крови на АНЦА, антиядерные и антифосфо-
липидные антитела (не проведено по техническим причинам). 
Выполнена пункция костного мозга, биопсия элементов сыпи. 
В миелограмме – богатый костный мозг с абсолютным расши-
рением и омоложением нейтрофильного ростка, в остальном 
– без особенностей. В биоптате кожи гистиоцитов не найдено.

На фоне проводимой терапии (ИВЛ, вазопрессорная под-
держка, повторная смена антибиотиков с добавлением проти-
вогрибковых препаратов) отмечена положительная динамика: 
угасла сыпь, восстановился диурез, ликвидировались отеки, 
нормализовались показатели функции почек, разрешилась 
дыхательная недостаточность, через месяц пребывания в ста-
ционаре ИВЛ прекращена. При повторной КТ ОГК (рис. 32) от-
мечено уменьшение количества полостей деструкции легочной 
ткани в обоих легких, при этом часть полостей слилась между 
собой с формированием полости большего размера. Толщина 
стенок полостей распада уменьшилась до 1–2 мм.  Количе-
ство газа в правой плевральной полости увеличилось, в левой 
плевральной полости газ не визуализируется, свободной жид-
клсти в плевральных синусах не определяется.

Выполнено ранее назначенное серологическое исследова-
ние, выявлен повышенный титр АНЦА суммарных (+).

Диагностирован ГПА (гранулематоз Вегенера), нача-
та терапия преднизолоном и циклофосфамидом с выраженной 

положительной динамикой. Для дальнейшего лечения переве-
дена в ревматологическую клинику. 

Случай 6 (больная К., 1996 г.р.) 

Дебют заболевания в 2009 г. в возрасте 13 лет: после пе-
реохлаждения появились слабость, утомляемость, потеря ап-
петита, диагностирована пневмония, проводилась антибакте-
риальная терапия без эффекта. Госпитализирована по месту 
жительства, выявлено нарушение функции почек, переведена в 
детский центр гемодиализа, где диагностирован гранулема-
тоз Вегенера, терминальная стадия ХПН. Получала лечение 
программным гемодиализом в течение 2 лет (сведений об им-
муносупрессивной терапии нет).

Переведена в детский центр трансплантологии, при рентге-
нографии ОГК выявлены изменения, характерные для грануле-
матоза Вегенера, выявлен повышенный титр АНЦА сум-
марных (+), диагноз подтвержден серологически.

Проводились пульс-терапия метилпреднизолоном с перехо-
дом на преднизолон внутрь, пульс-терапия циклофосфамидом, 
после чего выполнена аллогенная трансплантация трупной 
почки. Получала базисную трехкомпонентную иммуносупрес-
сивную терапию. Посттрансплантационный период протекал с 
урологическими осложнениями, дважды переносила эпизоды 
острого отторжения трансплантата, по поводу чего проводи-
лась пульс-терапия метилпреднизолоном (дважды выполня-
лась биопсия трансплантата: при первой биопсии выявлено 
острое отторжение трансплантата, при повторной биопсии – 
хроническая токсичность ингибиторов кальциневрина). Через 
5 лет функция трансплантата утрачена, возобновлено лечение 
программным гемодиализом в диализном центре по месту жи-
тельства.

Через год появились катаральные явления, кашель, лихо-
радка до 380С, слабость, при рентгенографии ОГК выявлена 
пневмония, проводилась антибактериальная терапия без эф-
фекта, кашель усилился, продолжало лихорадить.
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Госпитализирована в нефрологическое отделение ГКБ 
им. С.П. Боткина. Выявлены лейкоцитоз, тромбоцитоз, тяжелая 
анемия, вирусологическое обследование позволило исключить 
активную микоплазменную, герпес-вирусную и цитомегалови-
русную инфекцию.

При КТ ОГК (рис. 33): в S1+2 левого легкого определяется 
инфильтрат округлой формы с неровными, местами нечеткими 
контурами, на фоне которого визуализируются просветы брон-
хов размером 32х24х15 мм с тяжами к реберной плевре и зоной 
«матового стекла» в перифокальных отделах по типу симптома 
«гало». В S6 левого легкого визуализируются участки «матово-
го стекла». Наряду с этим, в S6,8,9 правого легкого, прилегая к 
междолевой и реберной плевре, определяется обширная зона 
уплотнения легочной ткани округлой формы с ровными четки-
ми контурами без визуализации просветов бронхов размером 
66х60х100 мм, в центральных отделах которой определяется 
зона жидкостной плотности (9HU) размером 39х35х60 мм. В 
окружающей легочной ткани визуализируются участки «матово-

Рис. 33. КТ-исследование № 1. Абсцесс нижней доли правого лег-
кого при ГПИ. В S1+2 левого легкого определяется очаг 

неправильной формы с неровными контурами с симптомом 
«гало» (а), в S6 левого легкого имеется участок уплотнения 

легочной ткани по типу «матового стекла» (б), зона массивного 
уплотнения легочной ткани в S6-10 правого легкого (в), 

в которой визуализируются участки пониженной плотности, 
соответствующие расплавлению паренхимы легкого (г)

в

б

г

а
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го стекла». Просвет трахеи и крупных бронхов не сужен. Сво-
бодной жидкости в плевральных полостях нет. 

Заключение: крупный абсцесс нижней доли правого 
легкого в фазе формирования и без признаков дренирова-
ния. Инфильтрат верхней доли левого легкого в большей 
степени соответствует проявлениям васкулита. Лево-
сторонняя нижнедолевая полисегментарная пневмония.

Бронхоскопия с биопсией бронха: в биоптате фрагменты 
стенки бронха с выраженным отеком, эпителий с очаговой пло-
скоклеточной метаплазией, в подслизистом слое выраженная 
лейкоцитарная инфильтрация со значительной примесью сег-
ментоядерных лейкоцитов, плазмоцитов, эозинофилов. Роста 
опухоли в пределах присланного материала нет.

УЗИ плевральных полостей: справа по задней поверхности 
в проекции лопатки на фоне инфильтрированной легочной тка-
ни визуализируется жидкостная полость с неровными нечетки-
ми контурами с эхогенным гетерогенным содержимым объемом 
28 мл. Абсцесс правого легкого. 

Выполнено чрескожное трансторакальное дренирование 
абсцесса правого легкого под УЗИ-наведением. Рентгеногра-
фия ОГК после дренирования: справа понижение прозрачности 
легочного поля на протяжении нижней доли неправильной про-
долговатой формы, гетерогенной структуры с участком просвет-
ления в месте расположения дренажа. Слева в верхней доле 
имеется фокус понижения прозрачности около 2 см в диаметре. 
Корни легких расширены, инфильтрированы. В плевральных 
синусах с обеих сторон определяется небольшое количество 
жидкости. 

В послеоперационном периоде отмечены снижение лей-
коцитоза, нормализация количества тромбоцитов. Повторное 
КТ-исследование (рис. 34): состояние после дренирования 
абсцесса правого легкого. В S1+2 левого легкого сохраняется 
инфильтрат округлой формы с неровными, местами нечеткими 
контурами, на фоне которого визуализируются просветы брон-
хов (прежним размером 32х24х15 мм) с тяжами к реберной 
плевре и зоной «матового стекла» в перифокальных отделах по 
типу симптома «гало». Отмечается уменьшение участков «ма-
тового стекла» в S4,5,6,8 левого легкого. В S6,8,9 правого лег-

кого, прилегая к междолевой и реберной плевре, определяется 
полостное образование с жидкостью в просвете и установлен-
ной в него, в 6-е межреберье по задней поверхности, дренажной 
трубкой. В окружающей легочной ткани визуализируются участки 
«матового стекла». Просвет трахеи и крупных бронхов не сужен. 

Заключение: неполное дренирование абсцесса нижней 
доли правого. Инфильтрат верхней доли левого легкого 

Рис. 34. КТ-исследование № 2. В верхней доле левого легкого 
сохраняется инфильтрат без изменения размеров и формы с 

перифокальными участками уплотнения легочной ткани по типу 
симптома «гало». В нижней доле левого легкого 

визуализируется полость с неравномерно утолщенными 
стенками, в которую установлен дренаж
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в большей степени соответствует проявлениям васку-
лита. Левосторонняя средне- и нижнедолевая полисег-
ментарная пневмония.

Продолжена антибактериальная терапия, при повторной 
рентгенографии ОГК отмечается положительная динамика в 
виде уменьшения объема внутриплеврального воздуха – в об-
ласти верхушки и паракостально визуализируется узкая поло-
ска воздуха шириной ~ 1,0 см. Дистальный конец плеврального 
дренажа определяется в области верхушки правого гемиторак-
са. Сохраняется неоднородное затемнение нижнебазальных 
отделов правого легочного поля за счет ограниченного пнев-
мофиброза постпневмонического характера. Легочный рисунок 
умеренно выражен. Корни легких частично скрыты за средин-
ной тенью. Диафрагма контурируется с двух сторон, уплощена. 
Передние плевральные синусы справа завуалированы за счет 
скопления внутриплевральной жидкости с признаками осумко-
вания, остальные – прозрачные. Тень сердца прилежит к диа-
фрагме. Аорта не изменена.

Пациентка продолжает лечение в стационаре.

Случай 7 (больная Б., 39 лет) 

Дебют заболевания в 2016 г.: после перенесенного ОРВИ 
появились боли в суставах, заложенность носа. Обследована в 
ревматологической клинике, диагностирован ревматоидный ар-
трит, вазомоторный ринит, получала НПВС. Через 6 месяцев – 
ухудшение состояния, появились слабость, лихорадка, одышка, 
отметила уменьшение количества мочи. Через 5 суток госпита-
лизирована в нефрологическое отделение ГКБ им. С.П. Боткина. 

Выявлены лейкоцитоз, анемия средней тяжести, умеренная 
протеинурия, микрогематурия, выраженная почечная недоста-
точность. Антитела к МБТ не выявлены. При осмотре ЛОР-вра-
чом обнаружены геморрагические корки, атрофия слизистой 
носа. УЗИ: почки увеличены в размерах, с диффузными изме-
нениями паренхимы. Рентгенография ОГК: слева в среднем 
отделе легкого отмечается понижение прозрачности легочной 
ткани без четких контуров. На остальном протяжении легочный 

рисунок усилен за счет бронхососудистого компонента. Корни 
легких малоструктурны. Воздуха, жидкости в плевральной по-
лости не отмечается. 

КТ-исследование ОГК: в легочной ткани с обеих сторон 
определяется усиление легочного рисунка за счет мелкоочаго-
вой интерстициальной инфильтрации (рис. 35). На этом фоне в 
базальных отделах левого легкого фиксируются участки линей-
ной тяжистости с плевропульмональными и плевродиафраг-
мальными спайками. Трахея и бронхи до уровня субсегмен-
тарных прослеживаются на всем протяжении, стенки бронхов 
уплотнены, просветы воздушны. Органы средостения и корни 

Рис. 35. Интерстициальная инфильтрация 
легочной ткани при ГПА
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легких структурны. Внутригрудные лимфатические узлы не уве-
личены. Левый купол диафрагмы подтянут вверх за счет фи-
брозных сращений с плеврой, правый купол обычно располо-
жен. Свободной жидкости в плевральных полостях нет. 

Заключение: диффузная мелкоочаговая диссеминация 
легких гранулематозного характера, по-видимому, как 
проявление васкулита. Пневмоплеврофиброз. Плевроди-
афрагмальные сращения слева.

Заподозрен ГПА (гранулематоз Вегенера), взята 
кровь на АНЦА, начаты пульс-терапия метилпреднизолоном, 
циклофосфамидом, процедуры плазмообмена. На фоне про-
водимой терапии состояние улучшилось, уменьшилась дыха-
тельная недостаточность, увеличился диурез. Выявлен повы-
шенный титр АНЦА, диагноз подтвержден серологически. 
Пациентка продолжает лечение.
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