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Ответ на клиническую задачу
Answer to the challenge

Правильный ответ: А (гранулематоз с полиангиитом).
В пользу ГПА свидетельствуют такие проявления, 

как синдром диффузного альвеолярного кровоизли-
яния с кровохарканьем, быстропрогрессирующий 
гломерулонефрит, признаки поражения верхних ды-
хательных путей (хронический синусит), средний отит 
и мастоидит. Для МПА более характерно развитие 
гломерулонефрита, тогда как поражение легких встре-
чается лишь у ⅓ больных (чаще выявляются «летучие» 
эозинофильные инфильтраты или легочный фиброз). 
Поражение верхних дыхательных путей и органов 
слуха нехарактерно, тогда как для ЭГПА характерна 
триада синдромов:
• неконтролируемая бронхиальная астма;
• гиперэозинофилия;
• некротический васкулит (легочное кровоизлияние 

и гломерулонефрит при ЭГПА встречаются крайне 
редко) [5].
По данным иммунологического обследования для 

ААВ характерны следующие факторы:
• при ГПА выявляются положительные антитела 

к протеиназе-3 (анти-ПР-3) (75 % случаев);
• при МПА – положительные антитела к миелопе-

роксидазе (анти-МПО) (65 % случаев);
• при ЭГПА – анти-ПР-3 (5 % случаев) и анти-МПО 

(45 % случаев) [6].
Синдром Гудпасчера (болезнь анти-ГБМ) прояв-

ляется легочно-почечным синдромом без вовлечения 
других органов и систем. Иммунологическим мар-
кером служат антитела к базальной мембране (ан-
ти-ГБМ) почек, высокие иммунные комплексы [7]. 
Обнаружение АНЦА нехарактерно.

Комментарий к задаче

В настоящее время васкулиты традиционно делятся 
на 3 группы в зависимости от размера пораженных 
сосудов, вовлеченных органов и наличия основного 
заболевания.

Среди васкулитов, классифицируемых в зависи-
мости от размера пораженных сосудов, васкулиты 
мелких сосудов подразделяются на 2 группы:
• ААВ;
• васкулиты, ассоциированные с иммунными ком-

плексами (синдром Гудпасчера и др.) [8].
В отличие от иммунокомплексного васкулита, 

ААВ характеризуются некротизирующим васкулитом 
(кровохарканье, гематурия) с небольшим количеством 
иммунных комплексов или без таковых и ассоцииру-
ются с обнаружением АНЦА. Затем в соответствии 
с клиническими, лабораторными, радиологическими 

и морфологическими признаками ААВ подразделяют-
ся на 3 подгруппы (ГПА, МПА и ЭГПА) [6].

Кроме того, предпринимались попытки разделить 
ААВ на подгруппы в зависимости от типа АНЦА:
• миелопероксидаза-(MPO)-ААВ;
• протеиназа-3-(PR3)-ААВ;
• АНЦА-отрицательный васкулит (поскольку имен-

но эти антитела играют ключевую роль в патогене-
зе ААВ) [9].
До настоящего времени предпринималось не-

сколько попыток создания классификационных кри-
териев ААВ:
• классификационные критерии ГПА и ЭГПА, пред-

ложенные Американской коллегией ревматологов 
(American College of Rheumatology – ACR, 1990) [5];

• алгоритм классификации ААВ и узелкового по-
лиартериита, предложенный Европейским агент-
ством по лекарственным средствам (European 
Medicines Agency – ЕМА, 2007) [10];

• пересмотренная номенклатура васкулитов CHCC 
(2012) [8].
В 2022 г. ACR и Европейским альянсом ассоциа-

ций ревматологов (Eeuropean alliance of Associations for 
Rheumatology – EULAR) предложены новые классифи-
кационные критерии, которые рекомендуется исполь-
зовать у больных ААВ при исключении других меди-
цинских состояний, имитирующих васкулит [11–13].

Обращают на себя внимание 2 явных отличия но-
вых критериев ACR / EULAR (2022) от предыдущих. 
Одно из них заключается в том, что новые критерии 
разделены на клинические, лабораторные, рентге-
нологические и морфологические категории. Другое 
отличие состоит в том, что каждому критерию присва-
иваются баллы, общей суммой которых определяется 
вероятность диагноза ГПА, МПА или ЭГПА.

Итак, классификационные критерии ACR / 
EULAR (2022) для ГПА представлены 10 пунктами, 
объединенными в клинические, лабораторные, гисто-
логические и рентгенологические критерии (табл. 4). 
При сумме баллов > 5 можно устанавливать диагноз 
ГПА. В представленном клиническом наблюдении 
число баллов (до проведения морфологического ис-
следования почек) составило 11, этого достаточно для 
диагностики ГПА. Общая сумма баллов для диагно-
стики МПА и ЭГПА оказалась ниже диагностического 
уровня.

Примечательно, что поражение верхних дыха-
тельных путей и паренхимы легких оказались более 
чувствительными к иммуноподавляющей терапии, 
чем быстропрогрессирующий нефрит. Признак диф-
фузного «матового стекла» по данным КТ ОГК в со-
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четании с кровохарканьем и тяжелой анемией скорее 
всего отражает синдром диффузного альвеолярного 
кровоизлияния, морфологической основой которого 
является капиллярит легочных сосудов. Отрицатель-
ные результаты бронхоальвеолярного лаважа не про-
тиворечат данному предположению, т. к. исследо-
вание проведено после купирования кровохарканья 
в результате лечения.

Заключение

Таким образом, по результатам проведенной био-
псии почки практически подтвержден диагноз ГПА. 
Так, подавляющее большинство (96 %) пациентов 
с малоиммунным гломерулонефритом с полулуниями 
страдают ААВ [14]. Лечение, проведенное в соответ-
ствии с клиническими рекомендациями по ГПА [15], 
оказалось достаточно эффективным, достигнута по-
ложительная динамика процесса.
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Таблица 4
«Резюме» классификационных критериев 

Американского колледжа ревматологии / Европейского 
альянса ассоциаций ревматологов (2022) для 

гранулематоза с полиангиитом, микроскопического 
полиангиита, эозинофильного гранулематоза 

с полиангиитом [9]
Table 4

“Summary” of the American College of Rheumatology / 
European Alliance of Rheumatology Associations  

classification criteria (2022) for granulomatosis with 
polyangiitis, microscopic polyangiitis, eosinophilic  

granulomatosis with polyangiitis [9]

Два требования: высокая вероятность васкулита мелких сосудов 
и исключение других заболеваний, имитирующих васкулит

Клинические критерии: ГПА МПА ЭГПА

• поражение носовых ходов +3 –3

• поражение хрящей +2

• тугоухость +1

• обструктивные заболевания легких +3

• носовые полипы +3

• множественный мононеврит +1

Лабораторные критерии:

PR3-АНЦА (или C-АНЦА) +5 –1 –3*

MPO-АНЦА (или P-АНЦА) –1 +6

• эозинофилия крови > 1 000 в 1 мкл –4 –4 +5

• гематурия –1

Морфологические критерии:

• гранулема, гранулематозное воспаление, 
гигантские клетки +2

• малоиммунный гломерулонефрит +1 +3

• экстраваскулярное эозинофильное 
воспаление +2

Рентгенологические критерии:

• легочные узелки, легочные инфильтраты, 
часто с распадом +2

• легочный фиброз +3

• синусит, мастоидит +1

Требуемое число баллов ≥ 5 ≥ 5 ≥ 6

Примечание: ГПА – гранулематоз с полиангиитом; МПА – микроскопический полиангиит; 
ЭГПА – эозинофильный гранулематоз с полиангиитом; АНЦА – антинейтрофильные 
цитоплазматические антитела; PR3 – протеиназа-3; MPO – миелопероксидаза; * – крите-
рии диагностики гранулематоза с полиангиитом и микроскопического полиангиита тради-
ционно включают почечный васкулит, который характеризуется наличием гематурии, 
дисморфизма эритроцитов (> 10 %) или сочетанием гематурии (≥ 2+) и протеинурии 
(≥ 2+) в анализах мочи.
Note: *, The diagnostic criteria for granulomatosis with polyangiitis and microscopic polyangiitis 
traditionally include renal vasculitis, which is characterized by the presence of hematuria, red 
blood cell dysmorphism (> 10%), or a combination of hematuria (≥ 2+) and proteinuria (≥ 2+) in 
urine.
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