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Представлен клинический случай тяжелой тотальной пневмонии у больного с риносклеромой, диа-
гностированный как гранулематоз Вегенера.
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Известно, что атипичное течение часто встречаю-
щихся заболеваний создает серьезные диагностичес-
кие трудности в повседневной врачебной практике. 
При этом немаловажное значение имеет сопутству-
ющая патология, способная видоизменять и маски-
ровать клинические проявления основного заболева-
ния. В  частности, и до настоящего времени могут 
возникать трудности в диагностике пневмоний у па-
циентов с полиморбидной патологией. Еще большие 
проблемы возникают при редких сопутствующих 
заболеваниях, не диагностированных прижизненно, 
оказывающих негативное влияние на прогноз. 

Приводим клиническое наблюдение. 
Больной П., 46 лет, мужчина без вредных привы-

чек и предшествующей соматической патологии, 
3 недели назад обратился к оториноларингологу с 
жалобами на заложенность носа, кровянистые вы-
деления из него, повышение температуры до 38 °С. 
Был госпитализирован в ЛОР-отделение городской 
больницы г. Твери с подозрением на двусторонний 
гайморит. При пункции верхнечелюстной пазухи по-
лучено гнойно-геморрагическое отделяемое в уме-
ренном количестве. На фоне курсовой стандартной 

антибактериальной терапии нормализовалась тем-
пература тела, уменьшилась заложенность носа, 
общая слабость. Пациент был выписан к труду через 
10 дней лечения. Но уже через несколько суток вновь 
появились кровянистые выделения из носа, лихорадка 
до 38 °С, одышка при умеренной физической нагрузке, 
кровохарканье, боли в мышцах, выраженная общая 
слабость. 
В приемном отделении БСМП г. Твери выпол-

нена рентгенография грудной клетки, выявившая 
инфильтративные изменения в нижней доле правого 
легкого. Пациент был госпитализирован в терапев-
тическое отделение с диагнозом «правосторонняя 
нижнедолевая пневмония». 
Состояние больного при поступлении средней тя-

жести. Сознание ясное. Кожные покровы несколько 
бледные, чистые. Умеренного питания. Седловидная 
деформация носа. ЧДД в покое 22 в минуту. В легких 
дыхание везикулярное, в нижних отделах грудной 
клетки с уровня угла лопатки по задней поверхнос-
ти справа влажные мелкопузырчатые хрипы. Тоны 
сердца звучные, ритмичные, 104 в мин. АД 120/70 мм 
рт. ст. Живот мягкий, безболезненный. Печень, се-
лезенка не пальпируются.
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В клиническом анализе крови эозинофилия (15%) 
без лейкоцитоза и нейтрофилеза, незначительное 
ускорение СОЭ (20 мм/ч), анемия легкой степени с 
уровнем гемоглобина 100 г/л. В анализах мочи дваж-
ды зафиксирована эритроцитурия (19–20 эритроци-
тов в поле зрения), незначительная протеинурия – 
0,1 г/л.
На фоне антимикробной химиотерапии первой 

линии [1, 2] в виде комбинации макролида (азитро-
мицин 500 мг/сутки) с цефалоспорином (цефтри-
аксон 2 г/сутки) сохранялась лихорадка до 38,2 °С. 
На 2-е сутки госпитализации у больного усилились 
головная боль, кровянистые выделения из носа, по-
явилась припухлость левой щеки. При повторной 
пункции левой гайморовой пазухи получено гнойно-
геморрагическое содержимое. 
На 3-и сутки лечения произведена смена анти-

биотиков на пефлоксацин по 400 мг 2 раза в день 
в/в капельно и метрогил по 100 мл 2 раза в день в/в 
капельно. Несмотря на проводимую антибактери-
альную и противовоспалительную терапию, состо-
яние больного прогрессивно ухудшалось: нарастала 
лихорадка до 39 °С, дыхательная недостаточность, 
кровохарканье, миалгии, выраженная общая сла-
бость. На коже в области правого локтевого суста-
ва и крестца появились точечные геморрагические 
высыпания. На 5-е сутки к лечению добавлен в/в 
меронем по 1 г 4 раза в день, преднизолон по 300 мг 
в сутки в/в.
Рентгенография грудной клетки и спиральная КТ 

на 5-е сутки госпитализации обнаружили резко от-
рицательную динамику в виде массивных ин фильт-
ра тивных теней с выраженным интерстициальным 
компонентом практически по всем полям легких.
Сочетание в клинике геморрагического альвеоли-

та, эритроцитурии, поражения придаточных пазух 
носа требовали исключения системных васкулитов, 
прежде всего, гранулематоза Вегенера и синдрома 
Чарга-Стросса [3], а также дифференциации с 
сепсисом, ВИЧ-инфекцией, фиброзирующим альве-
олитом, вирусной геморрагической пневмонией. К ле-
чению добавлены бисептол, флютиказон, транекса-
мовая кислота, продолжалось в/в введение мероне-
ма. Тесты на ВИЧ-инфекцию, стерильность крови, 
антинейтрофильные цитоплазматические анти-
тела (АНЦА) отрицательны. Из мокроты высеян 
негемолитический стрептококк, ВК(-).
Состояние больного прогрессивно ухудшалось, 

был переведен в отделение реанимации и интенсив-
ной терапии БСМП. На повторной спиральной КТ 
грудной клетки динамика отрицательная в виде 
увеличения инфильтрации в нижних отделах обоих 
легких. На рентгенограммах пазух носа сохранялись 
признаки гайморита. 
Интенсивная терапия безуспешна, больной был 

переведен на ИВЛ и через сутки скончался при яв-
лениях прогрессирующей сердечно-легочной недо-
статочности.
Посмертный клинический диагноз учитывал 

наличие легочно-почечного синдрома, поражения 

пазух носа, геморрагического альвеолита, кожной 
геморрагической сыпи, отсутствие эффекта от 
рациональной антибиотикотерапии, несмотря на 
отрицательный тест на АНЦА.
Основное заболевание: cистемный васкулит (гра-

нулематоз Вегенера), тяжелое течение, генерали-
зованная форма с преимущественным поражением 
легких (3 доли правого легкого и 2 доли левого лег-
кого), полисинуситом, кожным васкулитом, гломе-
рулонефритом. Осложнения: полибактериальная 
пневмония на фоне васкулита. Дыхательная не-
достаточность III степени. Подострое легочное 
сердце. Прогрессирующая сердечно-сосудистая не-
достаточность.
При патологоанатомическом исследовании были 

выявлены деструктивные изменения в гайморовых 
полостях с наличием темной красно-коричневой рых-
лой ткани, частично заполняющей их. В просвете 
верхних дыхательных путей имелось обильное сли-
зисто-гнойное содержимое, слизистая – серо-крас-
ная, тусклая. Легкие увеличены в объеме, диффузно 
уплотнены, за исключением 1-го и 3-го сегментов 
повышенной воздушности, розово-красных, мягко-
эластичных, эмфизематозных. Остальная ткань 
диффузно уплотнена, темно-красная, при надавли-
вании легко рвется, водная проба положительна. По 
другим органам и системам – без видимых патоло-
гических изменений. Макроскопических изменений 
почек не отмечается. Таким образом, и секционные 
данные не позволяли исключить гранулематоз Ве-
генера. 
При гистологическом исследовании аутопсий-

ного материала в легких была выявлена картина 
острого серозного, местами с геморрагическим 
компонентом, воспаления (рис. 1), в одной из вен – 
тромб, в трахее и главных бронхах склерозирование 
слизистой с признаками хронического воспаления. 
В препаратах из слизистой носа и гайморовых пазух 
среди некротической ткани и нейтрофильных лей-
коцитов отмечались скопления крупных, округлых 
вакуолизированных клеток с эксцентрично располо-
женным ядром типа «клеток Микулича», а также 
внеклеточно расположенные гиалинизированные 
(эозинофильные) тельца Русселя, являющиеся пато-
гномоничным признаком риносклеромы [4] (рис. 2).

Риносклерома – хроническое специфическое (гра-
нулематозное) прогрессирующее воспалительное 
малоконтагиозное заболевание, вызываемое Kleb-
siella rhinoscleromatis (палочка Волковича–Фриша), 
протекающее с поражением слизистых оболочек ды-
хательных путей, развитием плотных инфильтратов 
и формированием в финальной стадии заболевания 
рубцов. 

Поражение легких при риносклероме не описа-
но. Болезнь регистрируется в эпидемических оча-
гах Белоруссии, Украины, стран Восточной Евро-
пы. Большинство случаев заболевания отмечается 
в развивающихся странах. Инкубационный период 
при риносклероме неизвестен. Заболевание обыч-
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но развивается постепенно, тянется годами, иногда 
десятилетиями. Риносклерома может имитировать 
различные воспалительные и опухолевые процес-
сы, в том числе лепру, паракокцидиоз, саркоидоз, 
базально-клеточный рак, гранулематоз Вегенера. 
Также риносклерома может развиваться как оппор-

тунистическая инфекция у ВИЧ-инфицированных 
пациентов. Рекомендуемое лечение сочетает пер-
вичную хирургическую обработку и длительную 
антибактериальную терапию [5–8].

Открытым остается вопрос, почему у пациента 
с хроническим, прогностически относительно бла-

Рис. 1. Микропрепарат ткани легкого. Во всех полях зрения – острое, серозное, местами с геморрагическим компонентом, 
воспаление (гематоксилин и эозин ×40)

Рис. 2. Микропрепараты слизистой носа. Среди некротической ткани, нейтрофильных лейкоцитов отмечаются скопления крупных, 
округлых вакуолизированных клеток с эксцентрично расположенным ядром типа «клеток Микулича», 

а также внеклеточно расположенные гиалинизированные (эозинофильные) тельца Русселя



45

2013. – Т. 11,  вып. 4

гоприятным заболеванием развилась столь тяжелая
пневмония? Возможно, имела значение аспирация
больным гнойно-геморрагического отделяемого но-
соглотки с постоянным обсеменением дыхательных
путей вторичной микрофлорой.

Анализ клинического случая свидетельствует, 
что у пациента П., 46 лет, имело место сочетание
риносклеромы с тяжелой двусторонней пневмонией. 
Наличие кровянистых выделений из носа, массив-
ных инфильтративных изменений в легких, крово-
харканья, эритроцитурии заставляли подозревать
системный васкулит, укладывающийся в проявления
гранулематоза Вегенера. Таким образом, ассоциация
очень редкого заболевания (риносклерома) и очень
частого заболевания (пневмония) в данном случае
принималась за другое редкое заболевание – грану-
лематоз Вегенера.
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