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Системные васкулиты — группа болезней, при ко-
торых ишемия и некроз тканей возникают вследствие 
воспаления кровеносных сосудов (первичного или 
вторичного по отношению к основному заболеванию). 
Клинические проявления васкулитов зависят от типа, 
размера и локализации пораженных сосудов, а также 
активности системного воспаления [1].

Классификация системных васкулитов
Преимущественное поражение сосудов мелкого 

калибра: 
• пурпура Шенлейна — Геноха;
• эссенциальный криоглобулинемический ва-

скулит; 
• микроскопический полиангиит.
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Преимущественное поражение сосудов мелкого и 
среднего калибра: 

• гранулематоз Вегенера (гранулематоз с поли-
ангиитом*);

• синдром Черджа — Строс.
Преимущественное поражение сосудов среднего 

калибра: 
• узелковый полиартериит;
• болезнь Кавасаки.
Преимущественное поражение сосудов крупно-

го калибра: 
• височный артериит;
• артериит Такаясу.
Сочетанные состояния: 
• болезнь Бехчета;
• облитерирующий тромбангиит.
* изменение в название внесено в 2011 г. [2] 

Микроскопический полиангиит, гранулематоз Ве-
генера, синдром Черджа — Строс являются васку-
литами, ассоциированными с антинейтрофильными 
цитоплазматическими антителами (АНЦА). Тактика 
ведения больных с васкулитами, ассоциированны-
ми с АНЦА, в частности, при гранулематозе с поли-
ангиитом (гранулематозе Вегенера), представляет 
определенные сложности. Достижение ремиссии до-
стигается иммуносупрессивной терапией кортико-
стероидами и иммунодепрессантами с учетом вида 
и тяжести течения заболевания. Однако, поскольку 
наиболее частой причиной летального исхода явля-
ются инфекции, факторы развития инфекционных 
осложнений должны быть учтены у каждого боль-
ного. Основная цель фармакотерапии системных ва-
скулитов направлена на подавление иммунопатоло-
гических реакций, лежащих в основе заболевания. 

Патогенетическую терапию подразделяют на 
три этапа:

• индукция ремиссии; 
• поддержание ремиссии; 
• лечение рецидивов.  
Патогенетической терапии сопутствуют меропри-

ятия, направленные на снижение риска коморбид-
ных заболеваний и лечение осложнений. Лечение 
стероидами и циклофосфамидом или азатиоприном 
является эффективным для активного АНЦА-ассоци-
ированного васкулита. 

С позиции лечебной стратегии нозологические 
формы, объединенные в группу АНЦА-ассоцииро-
ванных системных васкулитов, целесообразно рас-
сматривать как единое состояние [3], а лечение 
дифференцировать, прежде всего, в зависимости от 
тяжести заболевания, с учетом рисков развития ле-
гочного кровотечения, прогрессирующей почечной 
недостаточности, тяжелого поражения органа зре-
ния, ЦНС (уровень доказательности 2В). 

Выделяют рефрактерный вариант течения СВ, 
при котором отсутствует обратное развитие кли-
нических проявлений заболевания или отмечается 
увеличение клинической активности, несмотря на 
проводимую в течение 6 недель стандартную пато-
генетическую терапию [4]. 

В обзоре японских исследователей (эпидемиоло-
гическое исследование по АНЦА-ассоциированным-
васкулитам, осуществленное в 1988 году исследова-
тельским комитетом по проблемам васкулитов) при-
ведены клинические характеристики 41 умерших 
пациентов с АНЦА-ассоциированными системными 
васкулитами. Пациенты были разделены на 2 груп-
пы: группа 1 включала 19 пациентов, которые умер-
ли от инфекции, а группа 2 — 22 человека, умер-

ших от осложнений васкулита. Между группами не 
наблюдались различия по возрасту, полу, наличию 
почечной недостаточности. Тем не менее, случаи ле-
гочного кровотечения, желудочно-кишечного кро-
вотечения и нарушений сознания были значительно 
меньше в группе 1, чем в группе 2 (р<0,01). Число 
пациентов, получавших преднизолон в дозе менее 
60 мг/день была значительно меньше в группе 1, 
чем в группе 2 (р<0,05). Эти результаты позволяют 
предположить, что доза преднизолона более 60 мг/
день при АНЦА-ассоциированныхваскулитах увели-
чивает риск оппортунистических инфекций. 

Ведение больных с системными васкулитами пред-
ставляет достаточно сложную задачу и требует чет-
кого взаимодействия между врачами различных спе-
циальностей как на этапе диагностики, так и лече-
ния. При сохраняющейся лихорадке более 3-х дней 
(>37оС) и повышенной концентрации С-реактивного 
белка в сыворотке крови при подтвержденной ре-
миссии у пациентов с АНЦА-ассоциированными си-
стемными васкулитами, необходимо предположить 
инфекционный процесс [5]. 

Представляем клинический случай пациентки с 
некротизирующим полиангиитом (гранулематоз 
Вегенера). 

Пациентка М., 25 лет, поступила в ЛОР-отделение 
РКБ с жалобами на боли в правом ухе, выделения из 
правого уха гнойного характера в течение 3-х меся-
цев, лихорадку. Больная обращалась амбулаторно к 
отоларингологам, был установлен тефлоновый шунт 
барабанной полости. При госпитализации лаборатор-
но выявлены следующие изменения: снижение уров-
ня гемоглобина до 100 г/л, лейкоцитоз — 10,5*109/л, 
увеличение СОЭ до 36 мм/ч. Проведена компьютер-
ная томография головы, по результатам которой вы-
явлены признаки воспаления сосцевидного отростка 
справа. В связи с воспалительным процессом 10 июня 
2013 г. пациентке произведена радикальная операция 
на правом ухе с мастоидопластикой. Выписана 25 июня 
на амбулаторное наблюдение. Учитывая длительное 
течение воспалительного процесса в ухе, проводилась 
дифференциальная диагностика с гранулематозом Ве-
генера. Проведенный тест на наличие АНЦА в сыво-
ротке крови показал отрицательный результат. 

1 июля 2013 г. больная вновь госпитализирована 
в ЛОР-отделение РКБ с жалобами на головную боль, 
слабость, головокружение, боли в области плечевых, 
лучезапястных, локтевых, коленных суставах, гемор-
рагические высыпания различного диаметра в обла-
сти ягодиц, внутренней поверхности бедра, локтевых 
суставов, кистей. При объективном осмотре — состо-
яние средней тяжести. Кожа и видимые слизистые 
бледные. Болезненность при пальпации в области 
крупных суставов. Пульс 78 ударов в минуту. Артери-
альное давление 90/60 мм рт. ст. В легких дыхание 
везикулярное. Живот мягкий, безболезненный. Стул и 
мочеиспускание не нарушены. Осмотр ЛОР-органов: 
слизистая носа розовая, влажная, носовые ходы сво-
бодные, сухие корки. На слизистой десен, на спинке 
языка — белый налет островками. Выставлен диагноз: 
правосторонний хронический экссудативный средний 
отит, рецидивирующее течение, осложненное мукоз-
ным мастоидитом, нейропатией лицевого нерва спра-
ва. Правосторонняя хроническая нейросенсорная ту-
гоухость III степени. Фарингомикоз, стоматит.

Пациентка консультирована кардиологом, рев-
матологом, инфекционистом, иммунологом. Не ис-
ключалось септическое состояние. Проведена фи-
бробронхоскопия от 2.07.2013: осмотрены просвет 
трахеи, бронхов до 5-7 генерации. Результаты ци-
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тологии: «клетки бронхолегочного эпителия без 
особенностей, лейкоцитарный инфильтрат. Кисло-
тоустойчивые бактерии не обнаружены». 

8 июля появился сухой непрерывный кашель с 
вязкой алой мокротой, отходящей затрудненно. 
Проведено рентгенологическое исследование орга-
нов грудной клетки: на обзорном снимке лежа на 
спине выявлен негомогенный участок инфильтра-
ции на верхушке, 2 сегменте, и язычковом сегменте 
верхней доли левого легкого. В правом легком не-
гомогенная инфильтрация легочной ткани в сред-
ней доле, в 6 и 10 сегментах. Полисегментарная 
пневмония в обоих легких. В связи с подозрением 
на наличие специфического воспаления, пациентка 
консультирована фтизиатром. Диагноз «туберкулез 
легких» не подтвержден. В связи с тяжестью состо-
яния пациентка переведена в отделение реанима-
ции и интенсивной терапии.

По данным ультразвукового исследования плев-
ральной полости от 10.07.2013 в левой плевральной 
полости визуализируется жидкость толщиной 10 мм 
в заднем синусе. Проведена фибробронхоскопия от 
10.07.2013: слизистая видимой части трахеи и брон-
хов гиперемирована, на стенках ссадины. В просве-
тах ветвей бронхов сгустки темной крови в неболь-
шом количестве. Санация. Просвет бронхов свободен.
В материале гнойно-некротические массы, клетки 
бронхиального эпителия без признаков злокачествен-
ности. Кислотоустойчивые бактерии не обнаружены.

Проведено патогистологическое исследование 
грануляций из барабанной полости с заключением: 
«В совокупности, подозрительная на гранулематоз 
Вегенера».

Состояние пациентки оценивалось как крайне тяже-
лое, обусловленное дыхательной недостаточностью, 
высокой гипертермией. Диагностические версиями 
являлись туберкулез легких, новообразование лево-
го легкого с диссеминацией и паранеопластическим 
отитом, гранулематоз Вегенера с поражением легких, 
уха. В связи с нарастающей дыхательной недостаточ-
ностью 11.07.2013 оперативно сформирована трахео-
стома. Проведена рентгеновская компьютерная томо-
графия от 16.07.2013. Выявлены множественные фо-
кусы перибронховаскулярной инфильтрации и «ма-
тового стекла» по всем полям. Инфильтрация легкого 
до степени опеченения. Инфильтатовоидной формы 
в верхушке левого легкого размером 4,5 см с поло-
стью распада. Средостение структурно, не смещено. 
Трахеостома. Бронхи проходимы, не деформирова-
ны. Сердце расположено обычно. Отмечается увели-
чение левых камер сердца. Диафрагма расположена 
обычно, контуры четкие, ровные. Тонкие прослойки 
жидкости в плевральных полостях и перикарде. Лим-
фатические узлы не увеличены. Заключение: «Двух-
сторонняя полисегментарная пневмония, более вы-
раженная в нижней доле левого легкого. Инфильтрат 
в верхушке левого легкого с полостью распада, не 
исключается специфический процесс, гранулематоз 
Вегенера». 21 июля появилась клиника перитонита, 
по жизненным показаниям проведена лапароскопия, 
санация брюшной полости. В брюшной полости обна-
ружен мутный серозно-гнойный выпот с фибрином в 

объеме 1500 мл. Диагноз: Асцит-перитонит. Лабо-
раторно: в общем анализе крови от 14.07.2013 — 
гемоглобин — 72 г/л, эритроциты — 2,9*1012/л, лей-
коциты — 8,7*109/л, тромбоциты — 497000, СОЭ —
38 мм/ч. В иммунограмме зафиксированы повышение 
С-реактивного белка до 160 мг/мл

Проведена рентгеновская компьютерная томо-
графия в динамике 25.07.2013, на которой сохра-
няется полость распада в верхушке левого легкого 
размером 46х43 мм, в динамике отмечается незна-
чительное снижение интенсивности инфильтрации 
легочной паренхимы задне-базальных отделов лег-
кого. На этом фоне не исключается формирование 
полости распада в S9-10 левого легкого размером 
13 мм, просвет правого главного легкого выполнен 
секретом, свободная жидкость в плевральных поло-
стях толщиной до 5-7 мм.

Пациентка получала следующее лечение: в ЛОР 
отделении внутривенные введения амоксициллина 
с клавулановой кислотой, флюконазола, ципроф-
локсацина, метронидазола. В отделении реанимации 
и интенсивной терапии проводились инфузионная 
терапия, введение антибактериальных препара-
тов (карбапенемы, респираторные фторхинолоны, 
аминогликозиды, ванкомицин), противогрибковых 
препаратов, низкомолекулярных гепаринов, глюко-
кортикостероидов (метилпреднизолон), альбумина. 
Осуществлена искусственная вентиляция легких че-
рез трахеостому, переливание свежезамороженной 
плазмы, эритроцитарной массы. В отделении пуль-
монологии пациентка получала антибактериальную 
терапию (сульперазон, респираторные фторхиноло-
ны, аминогликозиды), противогрибковые препараты 
(флуконазол), низкомолекулярные гепарины, глюко-
кортикостероиды (метилпреднизолон), переливание 
свежезамороженной плазмы, эритроцитарной массы.

На фоне проводимой терапии зарегистрирована 
положительная клинико-лабораторная, рентгено-
логическая динамика, но с сохранением полинев-
ритического синдрома.

В декабре 2013 выявлены позитивные антитела к 
ВГС, консультирована инфекционистом: «Хрониче-
ский вирусный гепатит С, умеренной активности». 
Также выявлен абсцесс надлобковой области в тол-
ще передней брюшной стенки. Произведена пункци-
онная санация абсцесса: эвакуировано 4 мл густого 
серого гноя без запаха. Несмотря на сочетанную те-
рапию антибактериальными и иммуносупрессивны-
ми препаратами, инфекционные осложнения вновь 
имели место у пациентки, требовалось хирургиче-
ское лечение, терапия основного заболевания была 
приостановлена.

Данный клинический пример наглядно демонстри-
рует, что ведение пациентов, нуждающихся в имму-
носупрессивной терапии, в сочетании с инфекцион-
ным процессом, представляет значительные трудно-
сти для врача. В первую очередь, такие осложнения 
часто могут оказаться фатальными для больных, и, 
несомненно, ведут к изменению схемы лечения ва-
скулита. В подобных клинических ситуациях важ-
ным является интегральный подход к диагностике и 
лечению заболевания.
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