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ГРАНУЛЕМАТОЗ ВЕГЕНЕРА І ЙОГО ДІАГНОСТИКА 
В ПРАКТИЦІ ЛІКАРЯ-ПУЛЬМОНОЛОГА

Резюме. Гранулематоз Вегенера (ГВ) — рідкісне системне захворювання невідомої етіології. Гістопа-
тологічно характеризується гранулематозно-некротичним системним васкулітом, що найбільш часто 
залучає верхні і нижні дихальні шляхи з подальшим ураженням легень. Дебют ГВ у більшості випадків 
відрізняється неспецифічністю клінічної картини і складністю своєчасної діагностики, що веде до затрим-
ки необхідного лікування і погіршення прогнозу. Наведені випадки ГВ, що викликали значні труднощі на 
початковому етапі діагностичного процесу.
Ключові слова: системні васкуліти, гранулематоз Вегенера, діагностика.

Гранулематоз Вегенера (ГВ) — рідкісне систем-

не захворювання невідомої етіології, що гістопато-

логічно характеризується гранулематозно-некро-

тичним системним васкулітом, найбільш частим 

залучанням верхніх і нижніх дихальних шляхів із 

подальшим ураженням легень на різних стадіях за-

хворювання в більшості пацієнтів. У патологічний 

процес можуть бути залучені також інші органи й 

системи: нирки, органи зору, центральна нерво-

ва система тощо [1]. Перший опис ГВ стосується 

1931 року. H. Klinger і F. Wegener у 1936 і 1939 рр. 

виділили захворювання як самостійний синдром із 

характерною тріадою ознак: некротизуючий грану-

лематозний васкуліт, гломерулонефрит, системний 

некротизуючий васкуліт з ураженням артерій дріб-

ного калібру і венозного русла [2].

Незважаючи на те, що клінічні прояви захво-

рювання добре описані в літературі, виникає чи-

мало труднощів при ранній його діагностиці, що 

пов’язано з недостатнім знанням ранніх симптомів 

і відсутністю в лікарів настороженості щодо захво-

рювання. ГВ належить до числа відносно рідкісних 

захворювань, проте останнім часом відзначена тен-

денція до збільшення поширеності. ГВ може вини-

кати в будь-якому віці, частіше у віці 25–55 років, 

удвічі частіше у чоловіків, ніж у жінок. Пошире-

ність ГВ у європейських країнах — 5 на 100 000 на-

селення [7]. Складне питання і про причини розви-

тку ГВ і первинних системних васкулітів у цілому. У 

найзагальнішому вигляді механізм виникнення ГВ, 

як і будь-якого васкуліту, пояснюють імунною дис-

функцією, коли клітини імунної системи організму 

й вироблені ними агресивні речовини починають 

атакувати власні тканини й органи. У свою чергу, 

таку автоагресію можуть викликати різноманітні 

фактори. Велике значення мають як гострі, так і 

хронічні інфекції. У даний час ГВ розглядають як 

системний васкуліт із переважним ураженням су-

дин дрібного калібру.

Діагноз ГВ виставляється з використанням кри-

теріїв Американського коледжу ревматологів, що 

дозволяє відокремити це захворювання від інших 

форм васкулітів. Для постановки діагнозу необхідна 

наявність у хворого двох ознак із чотирьох: уражен-

ня верхніх дихальних шляхів, виразки слизової рота, 

наявність інфільтратів або порожнин на рентгено-

грамах легенів, сечовий синдром у вигляді мікроге-

матурії або еритроцитарних циліндрів, гістологічні 

зміни у вигляді гранулематозного запалення стінок 

артерій, артеріол або в периваскулярному просто-

рі в біоптаті [4, 8]. В основі ГВ лежить порушення 

клітинного та гуморального імунітету; формуван-

ня антинейтрофільних цитоплазматичних антитіл 

(ANCA), розвиток ДВЗ-синдрому, порушення мікро-

циркуляції. Утворення ANCA — характерна ознака 

ГВ, використовується для ранньої діагностики ГВ, 

тому що чутливість і специфічність цього тесту при 

ГВ перевищує 70 %. На підставі цього факту ГВ зара-

ховують до числа так званих ANCA-васкулітів. Виді-

ляють декілька підтипів ANCA, найбільш характер-

ним для ГВ є виявлення ANCA до мієлопероксидази 

і протеїнази-3. У дебюті захворювання найчастіша 

ознака — ураження верхніх дихальних шляхів. Роз-

горнута стадія виникає у 90–94 % хворих і характери-

зується запущеним ринітом із гнійно-геморагічними 

виділеннями, виразкою слизової оболонки носа. 

Можливе формування сідлоподібної деформації носа 

за рахунок деструкції кісткових і хрящових структур 

носа під час запального процесу. Крім риніту можуть 
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бути патологічні зміни в трахеї, придаткових пазухах 

носа, порожнині рота, гортані з наступним форму-

ванням гранульом. При об’єктивному дослідженні 

в порожнині носа слизова оболонка різко набрякла, 

гіперемована, не скорочується під дією адреналіну, 

дихання через ніс утруднене, як правило, є гнійні 

виділення з носа, носові кровотечі, виразкові змі-

ни слизової оболонки [2, 9]. Ураження легень спо-

стерігається на різних стадіях захворювання у зна-

чної кількості (до 90 %) пацієнтів, характеризується 

утворенням легеневих інфільтратів, у 33 % випадків 

супроводжується кровохарканням [1, 5]. Прогресу-

вання хвороби й залучення у процес бронхів, легенів 

приводить до лихоманки, болісного кашлю, крово-

харкання, болів у грудній клітці, задишки. 

Залежно від ураження нирок виділяють генера-

лізовану й обмежену форми ГВ. У дебюті захворю-

вання гломерулонефрит спостерігають в 11–18 %, а 

в розгорнутій стадії — у 77–85 % хворих. Ураження 

нирок перш за все виявляється сечовим синдромом 

(гематурія, протеїнурія, циліндрурія). За відсутності 

лікування в пацієнтів швидко (у середньому протя-

гом 5 місяців) розвивається хронічна ниркова недо-

статність (ХНН), що найбільш часто і стає причиною 

смерті. Навіть на тлі адекватної терапії ХНН, що ви-

магає гемодіалізу або пересадки нирок, розвивається 

більше ніж у 30 % хворих.

Ураження очей виникає у 28–58 % хворих, у 

6–8 % — у дебюті хвороби. У 8 % хворих ураження 

очей призводить до сліпоти [10]. Псевдопухлину ор-

біти — один із характерних симптомів ГВ — необхід-

но диференціювати з інфекційними захворювання-

ми, злоякісними і доброякісними новоутвореннями. 

Також у пацієнтів може відзначатися суглобовий 

синдром (артралгії, мігруючий поліартрит дрібних і 

великих суглобів без деструкції — у 32–53 % хворих у 

дебюті і у 67–76 % у процесі розвитку хвороби), міал-

гії, лихоманка, схуднення, ураження шкіри (у вигля-

ді пурпури, папульозного, везикульозного висипу), 

ураження нервової системи (мононеврит, рідше дис-

тальна, симетрична полінейропатія — спостеріга-

ються у 22–50 % хворих), ураження серця (міокардит, 

аритмії, перикардит, коронарит, здатний призвести 

до виникнення інфаркту міокарда, спостерігаються у 

30 % хворих), а також геморагічний цистит, що може 

бути як наслідком терапії циклофосфамідом, так і 

виникати в результаті некротизуючого васкуліту су-

дин сечового міхура [6]. Хворих також турбують не-

специфічні симптоми: головний біль, втрата апетиту, 

різко виражена слабкість і лихоманка (підвищення 

температури понад 38 °С). Характерні зміни лабо-

раторних показників: нормохромна анемія, тром-

боцитоз, нейтрофільний лейкоцитоз, прискорення 

швидкості осідання еритроцитів (ШОЕ), підвищен-

ня рівня С-реактивного білка. У 50–70 % пацієнтів 

можливо виявити ANCA, що також є фактором не-

сприятливого прогнозу захворювання. Приблизно в 

кожного другого пацієнта може бути виявлений рев-

матоїдний фактор, що є неспецифічним маркером 

активності ГВ. Рівень сироваткових Ig, як правило, 

у межах норми, підвищення вмісту циркулюючих 

імунних комплексів, гіпокомплементемія, поява ан-

титіл до мембрани клубочків не характерні [11]. 

Для класичної картини гранулематозу Вегенера 

характерна тріада ознак: ураження верхніх дихаль-

них шляхів, легенів і нирок. Часто на перший план 

виступає симптоматика хронічного риносинуситу, 

але протизапальна терапія, що звичайно застосову-

ється при лікуванні гострих ринітів і синуситів, не 

дає ефекту. Тому до уточнення клінічного діагнозу 

хворі нерідко звертаються до фахівців різного про-

філю. Тільки у 50 % хворих ГВ діагностується в перші 

3–6 місяців від початку хвороби, а в 7 % це захворю-

вання не діагностується навіть протягом 5–16 років 

від появи перших клінічних симптомів [4, 12]. Вирі-

шальне значення для встановлення даного діагнозу 

має біопсія.

Згідно з літературними даними, летальність при 

ГВ зараз залишається високою. Найбільш часті 

причини летальних результатів — інтеркурентні ін-

фекції, дихальна та ниркова недостатність, серце-

во-судинні катастрофи, злоякісні новоутворення 

(рак сечового міхура). Це обумовлює необхідність 

своєчасної діагностики захворювання з подальшим 

раннім призначенням агресивної терапії до роз-

витку необоротного ураження життєво важливих 

органів. ГВ необхідно запідозрити у всіх хворих із 

лихоманкою, схудненням і ознаками поліорганного 

ураження (верхніх дихальних шляхів, легенів, сечо-

вий синдром, судинна пурпура, мононеврит). При 

адекватній терапії ГВ п’ятирічна виживаність ста-

новить понад 65 % [3, 12]. 

Виділяють 4 стадії хвороби: 

І (риногенний гранулематоз) — гнійно-некро-

тичний, виразково-некротичний риносинусит, на-

зофарингіт, ларингіт, деструкція кісткової і хрящової 

тканини носової перегородки й очниць; 

ІІ (легенева) — поширення некротизуючого вас-

куліту на легеневу тканину з формуванням грану-

льом, порожнин і вторинного запалення;

ІІІ (генералізоване ураження) — генералізація 

процесу із залученням у патологічний процес легень, 

нирок, серцево-судинної системи, суглобів, шкіри, 

слизових оболонок, травного тракту;

IV (термінальна) — розвиток ниркової та дихаль-

ної недостатності, що призводять до загибелі хво-

рого. 

Розрізняють генералізований (з ураженням ни-

рок) і лімітований (без ураження нирок) варіанти 

перебігу хвороби. Оскільки виявлення системного 

некротизуючого васкуліту на ІІІ і IV стадіях асоційо-

ване з високою смертністю навіть при адекватному 

лікуванні, надзвичайно актуальною є його рання діа-

гностика. 

Наводимо випадок ранньої діагностики генералі-

зованої форми гранулематозу Вегенера.

Хвора В., 62 років, пенсіонерка, перебувала на 

стаціонарному лікуванні в пульмонологічному й рев-
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матологічному відділеннях Луганської обласної клі-

нічної лікарні з 21.03.13 до 06.04.2013 р. 

При надходженні до стаціонару були скарги на 

підвищення температури тіла до субфебрильних 

цифр протягом доби, кашель із мізерною слизовою 

мокротою з прожилками крові, болі в нижніх від-

ділах грудної клітки при диханні, більше праворуч, 

стомлюваність, загальну слабкість, зниження слуху, 

втрату маси тіла до 2 кг за час хвороби. 

З анамнезу: раніше з легеневої патології не спо-

стерігалася. 18.02.13 захворіла гостро: підвищилася 

температура до 38 °С, з’явилися болі і подразнення 

в горлі, сухий кашель. Був викликаний дільничний 

лікар, призначено лікування (антибактеріальна, 

протизапальна терапія), поліпшення не відзначала. 

При рентгенографії органів грудної клітки була ви-

явлена інфільтрація середньої частки. З діагнозом 

«позагоспітальна пневмонія середньої частки правої 

легені, II категорія, гостра дихальна недостатність 

0-го ст.» госпіталізована в терапевтичне відділення 

за місцем проживання. Через 2 тижні від початку 

захворювання на тлі антибактеріальної (гатифлок-

сацин, цефтріаксон, амікацин), протизапальної й 

дезінтоксикаційної терапії приєдналося кровохар-

кання і зниження слуху, яке було розцінено як по-

бічний ефект від призначення амікацину. Протягом 

3 тижнів лікувалася в терапевтичному відділенні за 

місцем проживання без поліпшення. Самостійно 

звернулася до Луганського обласного онкологічного 

диспансеру, була госпіталізована й обстежена у відді-

ленні торакальної хірургії. Діагноз пухлинного ура-

ження легень виключений. Встановлено діагноз «по-

залікарняна правобічна пневмонія середньої частки, 

запущений перебіг. Гостра дихальна недостатність 

0–1-го ст.». Супутній діагноз «медикаментозна алер-

гія на димедрол». Для подальшого лікування та об-

стеження госпіталізована до пульмонологічного від-

ділення обласної лікарні. 

Перенесені хвороби: застудні захворювання, 

апендицит (з апендектомією), ковзна кіста діафраг-

ми, кіфосколіоз. Спадковий анамнез не обтяжений. 

Алергологічний анамнез обтяжений: відзначає непере-

носимість димедролу.

При надходженні загальний стан середньотяжкий. 

Блідість шкірних покривів. Зниженого харчування. 

Кіфосколіоз. У легенях на тлі ослабленого жорсткого 

дихання праворуч вислуховуються поодинокі вологі 

хрипи, частота дихальних рухів 20 за 1 хв. Тони серця 

ясні, ритмічні, частота серцевих скорочень (ЧСС) = 

пульс = 98 за 1 хв, артеріальний тиск (АТ) 100/70 мм 

рт.ст. Сатурація крові киснем 94 %. Живіт втягнутий, 

при пальпації безболісний. Нижній край печінки ви-

значався по краю реберної дуги. Селезінка не збільше-

на. Симптом постукування негативний з обох боків. 

Фізіологічні функції не порушені. Периферичні на-

бряки відсутні. 

У відділенні обстежена: аналіз крові клінічний: 

Л. — 22,4 • 109/л, Ер. — 3,83 • 1012/л, Нb — 99 г/л, ко-

льоровий показник — 0,77, п. — 5 %, с. — 78 %, е. — 

Рисунок 1. Хвора В. СКТ ОГК: щільний інфільтрат 
в S4 правої легені

1 %, л. — 6 %, м. — 10 %, ШОЕ — 57 мм/г. У динаміці: 

Л. — 21,0 • 109/л, Нb — 85 г/л, ШОЕ — 50 мм/г. Аналіз 

крові біохімічний: загальний білірубін — 4,6 мкмоль/л, 

сечовина — 12,5 ммоль/л, креатинін — 191,2 мкмоль/л, 

АЛТ — 0,25 мкмоль/(мл • год), К — 3,8 ммоль/л, Nа — 

140 ммоль/л, глюкоза — 5,1 ммоль/л, глікозильований 

гемоглобін — 5,7 %. Протромбіновий індекс — 78 %, 

фібриноген — 6,22 г/л. Зниження рівня загального 

білка до 57 г/л, підвищення рівня С-реактивного про-

теїну > 0,6 мг/л. Ревматоїдний фактор відсутній. У за-

гальному аналізі мокротиння: альвеолярні макрофа-

ги— збільшена кількість, лейкоцити — до цілого поля 

зору, еритроцити — 1/2 поля зору, метаплазія епітелію 

з вакуольною дистрофією цитоплазми, атипові кліти-

ни (АК), кислотостійкі палички (КСП), пневмоцисти 

не виявлені. Загальний аналіз сечі: жовта, каламутна, 

відносна щільність — 1015, глюкоза — негативна, бі-

лок — 0,33 г/л, лейкоцити — до 28–30 у полі зору, ери-

троцити змінені — до 1/3 у полі зору, урати — багато. У 

динаміці: білок — 0,016 г/л, глюкоза — відсутня, лей-

коцити — 3–4 в полі зору, еритроцити свіжі — 2–5 у 

полі зору, зернисті циліндри — 0–3. Випорожнення на 

яйця гельмінтів — негативні. Кров на реакцію Вассер-

мана — негативна. При бактеріологічному дослідженні 

мокротиння — дріжджові гриби 2 • 102. p-ANCA — 

позитивна (антитіла виявлені в діагностичному титрі 

1 : 50), anti-MPO — негативна, GMB — негативна. 

Спіральна комп’ютерна томографія (СКТ) органів 

грудної клітки — висновок: пневмонія праворуч серед-

ньої частки. Ексудативний плеврит ліворуч (рис. 1). 

Ультразвукове дослідження (УЗД) плевральних 

порожнин — з двох боків визначається по 30–40 мл 

плевральної рідини. Висновок ультразвукового дослі-

дження органів черевної порожнини, заочеревинного 

простору: УЗ-ознаки хронічного холециститу, хроніч-

ного панкреатиту, сечокислого діатезу. Рідина в порож-

нині малого таза в невеликій кількості.

Окуліст — початкова катаракта обох очей. 
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ЕКГ — ритм синусовий, правильний, із ЧСС 89 за 1 

хвилину, горизонтальне положення осі серця. Висно-

вок: поворот серця праворуч. Помірні дифузні зміни в 

міокарді метаболічного характеру. Ознаки електричної 

альтернації.

Спірографія — легке порушення функції зовніш-

нього дихання за обструктивним типом. Реоплетизмо-

графія — пульсове кровонаповнення знижено, помірне 

підвищення тонусу судин. Тиск — 30,7 мм рт.ст. Ехо-

кардіоскопія — регургітація на тристулковому клапані 

1-го ступеня, тиск у правому шлуночку — 40 мм рт.ст. 

Камери, кінетика лівого шлуночка без особливостей. 

Гіперкінез передньої стінки правого шлуночка. Неве-

лика кількість перикардіального випоту. Ознаки леге-

невої гіпертензії. 

Фібробронхоскопія — двосторонній дифузний ка-

таральний ендобронхіт 1–2-го ст. Обмежений гемора-

гічний ендобронхіт. Дослідження бронхоальвеолярної 

лаважної рідини з трахеобронхіального дерева — на тлі 

слизу визначався епітелій бронхів у помірній кількості, 

зрідка макрофаги, лейкоцити — до 1–3 в полі зору, АК, 

КСП, пневмоцисти не виявлені. 

Клінічний діагноз: гранулематоз Вегенера, ANCA-

асоційований, гострий перебіг, розгорнута стадія, ге-

нералізована форма, високий ступінь активності з 

ураженням легень (інфільтративне ураження легень, 

двобічний плеврит), лор-органів (двосторонній тубо-

отит), суглобів (олігоартрит, I ступінь функціональної 

недостатності суглобів), нирок (нефропатія), серця 

(перикардит).

Діагноз було встановлено, враховуючи присутність 

двох із чотирьох діагностичних критеріїв, прийнятих 

Американською колегією ревматологів (1990), — на-

явність щільного інфільтрату в легенях та мікроге-

матурії, а також позитивного результату дослідження 

вмісту антинейтрофільних цитоплазматичних антитіл 

до протеїнази-3.

На тлі проведеної терапії (циклофосфан 800 мг 

внутрішньовенно краплинно 1 раз на добу однора-

зово, медрол 40 мг на добу, кальдіум 2 капсули 1 раз 

на добу, фраксипарин 0,3 мл, гастропротектори) від-

значена позитивна динаміка: нормалізація темпе-

ратури тіла, відсутність кровохаркання й гематурії, 

болю в грудній клітці й суглобах, відновлення слуху. 

Виписана з відділення під спостереження терапевта 

за місцем проживання з рекомендаціями: 40 мг ме-

дролу тривалий час із подальшою корекцією дози, 

циклофосфан 800 мг 1 раз на місяць (в умовах тера-

певтичного стаціонару за місцем проживання), ага-

пурин ретард 400 мг 1 раз на добу протягом місяця, 

тардиферон 1 таблетка 2 рази на день під контролем 

аналізу крові й сироваткового заліза до 4 місяців, 

альфа Д3-Тева 0,5 мкг 1 раз на день 6 місяців. Огляд 

ревматолога обласної поліклініки через 1 місяць.

Наводимо другий випадок цього захворюван-

ня. Хвора Г., 63 років, пенсіонерка, перебувала на 

стаціонарному лікуванні в Луганській обласній 

клінічній лікарні з 09.10.13 до 04.11.13. При над-

ходженні скаржилася на утруднене носове дихан-

ня, слизові виділення з носа, інтенсивний кашель 

протягом доби.

Історія хвороби: раніше з респіраторною пато-

логією не спостерігалася. Останні 3–4 роки відзна-

чала непродуктивний кашель, з приводу якого по 

медичну допомогу не зверталася. Вищезазначені 

скарги з’явилися протягом останнього місяця, хво-

ра пов’язувала їх із переохолодженням. Надійшла 

до лор-відділення обласної лікарні, де після прове-

дення СКТ придаткових пазух носа з внутрішньо-

венним посиленням (висновок: ознаки хронічного 

гаймориту ліворуч, сфеноїдиту і фронтиту право-

руч (гіперплазія слизової без рівнів рідини)) розпо-

чато лікування з використанням антибактеріальних 

препаратів. На 8-й день лікування відзначила появу 

кровохаркання, підвищення температури до 38,0 °С, 

болі в нижніх відділах грудної клітки, не пов’язаних 

із диханням, експіраторну задишку при незначно-

му фізичному навантаженні. Проведена рентгено-

графія органів грудної порожнини (ОГП) (оглядова 

і ліва бічна): праворуч на рівні S3, ліворуч на рівні 

S4-S5 відзначається інтенсивне затемнення без чіт-

ких контурів. З підозрою на двобічну пневмонію для 

подальшого обстеження й лікування була переведена 

до пульмонологічного відділення. 

Об’єктивні дані: загальний стан середнього ступеня 

тяжкості. Шкірні покриви бліді, вологі. Периферич-

них набряків немає. Периферичні лімфатичні вузли не 

збільшені. Аускультативно: у легенях вислуховується 

везикулярне дихання з жорстким відтінком, у нижніх 

відділах з обох боків вологі хрипи, частота дихальних 

рухів 22 за хвилину. Насичення крові киснем 96 %. 

Тони серця приглушені, ритм правильний, ЧСС 70 за 

1 хвилину. АТ 130/70 мм рт.ст. Печінка пальпується по 

краю реберної дуги. Фізіологічні функції не порушені.

У лабораторних обстеженнях виявлено: аналіз кро-

ві клінічний: Нb — 100 г/л, еритроцити — 3,81 • 1012/л; 

кольоровий показник — 0,87; лейкоцити — 11,0 • 109/л; 

паличкоядерні — 8 %, сегментоядерні — 72 %, еози-

нофіли — 2 %, лімфоцити — 14 %, моноцити — 4 %; 

ШОЕ — 31 мм/год. Біохімічний аналіз крові: сечо-

вина — 11,7 ммоль/л, креатинін — 152,2 мкмоль/л, 

білірубін — 11,6 мкмоль/л; АлАТ — 0,38; тимолова 

проба — 1,3 од., калій плазми — 4,0 ммоль/л, натрій 

плазми — 140 ммоль/л, протромбіновий індекс — 88 %, 

фібрин плазми — 4,88 г/л, глюкоза крові — 4,6 ммоль/л. 

Аналіз харкотиння загальний: еритроцити — густо на все 

поле зору; лейкоцити — до 1/2 поля зору; АК, КСП — не 

виявлені. Клінічний аналіз сечі: жовта, прозора, кисла, 

питома вага 1015, білок — 0,519 г/л, глюкоза — немає, 

епітелій — небагато, лейкоцити — поодинокі в полі зору; 

еритроцити — до цілого поля зору, солі: урати — небагато, 

слиз — збільшена кількість. Бактеріологічне дослідження 

мокротиння: дріжджові гриби в концентрації 105. 

З урахуванням кровохаркання, гематурії, підви-

щеного рівня креатиніну було проведено дообсте-

ження: фібробронхоскопія — дифузно-катаральний 

ендобронхіт I ступеня. У нижній третині трахеї, 

верхньочастковому бронху, S3 праворуч відзначені 
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сліди темної крові. Після санації надходження крові 

з дистальних відділів немає. СКТ ОГП із внутріш-

ньовенним посиленням — інфільтрація легеневої 

тканини в проекції язичкових сегментів ліворуч і 

середньої частки праворуч (рис. 2). УЗД сечовивід-

ної системи — дифузні зміни паренхіми нирок. Се-

чокислий діатез. ЕКГ: ритм синусовий, ЧСС 71 за 1 

хвилину, електрична вісь серця горизонтальна. Під-

вищення біоактивності лівого шлуночка. ЕхоКС: 

камери, кінетика лівого шлуночка, клапанний апа-

рат без особливостей. Склероз аорти +. Спірогра-

фія: легке зниження функції зовнішнього дихання 

за рестриктивним типом. 

Проведено визначення вмісту в сироватці крові 

р-ANCA методом непрямої імунофлуоресценції — ан-

титіла виявлені в титрі 1 : 100 (титр нижче 1 : 10 вказує 

на негативний результат).

На підставі клінічних проявів і наявних змін 

у лабораторно-інструментальних дослідженнях 

спільно з ревматологом був виставлений клінічний 

діагноз: гранулематоз Вегенера, гострий перебіг, 

розгорнута стадія, активна фаза III, з ураженням 

верхніх дихальних шляхів, легенів (інфільтратив-

не ураження легень), нирок (нефропатія). Для по-

дальшого лікування хвора переведена до ревмато-

логічного відділення.

На 18-й день перебування в стаціонарі, рап-

тово, на тлі позитивної динаміки захворювання у 

вигляді нормалізації температури тіла, відсутнос-

ті кровохаркання, покращення носового дихання і 

зменшення вираженості кашлю й задишки у хворої 

підвищився АТ до 160/90 мм рт.ст., що супроводжу-

валося інтенсивним головним болем, блювотою, 

різкою слабкістю.

У терміновому порядку оглянута кардіологом 

(попередній діагноз: гіпертензивний криз на фоні 

введення глюкокортикостероїдів (ГКС)), невропато-

логом, з діагностичною метою проведена люмбальна 

пункція (безбарвна, прозора, білок — 0,124 г/л, ре-

акція Панді — позитивна, реакція Нонне — Алель-

та — негативна, цитоз в 1 мл: лейкоцитів наліче-

Рисунок 2. Хвора Г. СКТ ОГК. Інфільтрація легене-
вої тканини в проекції язичкових сегментів ліво-
руч (S4) і середньої частки праворуч (S3)

но 0; 1 клітина — лімфоцит, глюкоза — 3,0 ммоль/л, 

хлор — 126,8 ммоль/л); окулістом (диск зорового не-

рва блідо-рожевий, контури чіткі, вени повнокровні, 

артерії звужені). 

Були повторені лабораторні обстеження: аналіз 

крові клінічний: Нb — 85 г/л, Ер. — 3,26 • 1012/л; ко-

льоровий показник — 0,78; Л. — 14,5 • 109/л; п. — 2 %, 

с. — 83 %, е. — 1 %, б. — 1 %, л. — 9 %, м. — 4 %; ШОЕ — 

41 мм/год; біохімічний аналіз крові, у якому зазначено 

наростання рівня креатиніну до 424,8 ммоль/л та сечо-

вини до 24,7 мкмоль/л. В аналізі сечі — показники в 

колишніх значеннях.

Надавалася медична допомога з приводу гіпер-

тензії (за протоколом), яка не призвела до нормалі-

зації показників артеріального тиску й поліпшення 

в самопочутті хворої. Крім того, на наступну добу у 

хворої розвинулася клініка набряку легенів і клінічна 

смерть. На тлі проведених реанімаційних заходів була 

відновлена серцева діяльність, і хвора переведена у 

відділення реанімації та інтенсивної терапії. Незва-

жаючи на проведення пульс-терапії ГКС протягом 6 

днів, цитостатиками, гемодіалізу, настала біологічна 

смерть.

Був виставлений посмертний діагноз: грануле-

матоз Вегенера, гострий перебіг, розгорнута стадія, 

активна фаза III, з ураженням верхніх дихальних 

шляхів, легень, нирок. Клінічна смерть 30.10.13. 

Постреанімаційна хвороба. Респіраторний дистрес-

синдром. Гостра дихальна недостатність III. Вторин-

на артеріальна гіпертензія. Гостра серцево-судинна 

недостатність III. Гостра ниркова недостатність із 

порушенням азотовидільної функції нирок. Син-

дром азотистої інтоксикації. Анемія II ст. Набряк го-

ловного мозку.

Таким чином, наведені спостереження демонстру-

ють досить багатоликий дебют ГВ, що може ускладню-

вати ранню діагностику і своєчасне активне лікування, 

що справляє значний вплив на тривалість і якість жит-

тя пацієнтів. Діагностика цього тяжкого системного 

васкуліту найчастіше становить певні труднощі. Пізнє 

виявлення і пізній початок лікування підвищує ризик 

генералізації хвороби і значно погіршує прогноз аж до 

летального результату. 
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ГРАНУЛЕМАТОЗ ВЕГЕНЕРА И ЕГО ДИАГНОСТИКА 
В ПРАКТИКЕ ВРАЧА-ПУЛЬМОНОЛОГА

Резюме. Гранулематоз Вегенера (ГВ) — редкое системное 

заболевание неизвестной этиологии. Гистопатологически ха-

рактеризуется гранулематозно-некротическим системным 

васкулитом, наиболее часто вовлекающим верхние и нижние 

дыхательные пути с дальнейшим поражением легких. Дебют 

ГВ в большинстве случаев отличается неспецифичностью кли-

нической картины и сложностью своевременной диагности-

ки, что ведет к задержке необходимого лечения и ухудшению 

прогноза. Представлены случаи ГВ, вызвавшие значительные 

сложности на начальном этапе диагностического процесса.

Ключевые слова: системные васкулиты, гранулематоз Веге-

нера, диагностика.
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Miakotkina H.V., Strekozova I.P., Pokryshka I.I.
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WEGENER’S GRANULOMATOSIS AND ITS DIAGNOSIS 
IN THE PRACTICE OF PULMONOLOGIST

Summary. Wegener’s granulomatosis (WG) — a rare systemic 

disease of unknown origin. Histopathologically it is characterized 

by granulomatous necrotizing systemic vasculitis, the upper 

and lower airways are involved most often with further lung 

involvement. WG onset in most cases differs by non-specificity of 

clinical picture and the complexity of timely diagnosis, which leads 

to a delay of treatment and poor prognosis. Cases of WG, which 

caused considerable difficulties at the initial stage of diagnostic 

process, are described.

Key words: systemic vasculitis, Wegener’s granulomatosis, 

diagnosis.


