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Гранулематоз Вегенера (гранулёматоз с полиангиитом; 
ГВ) — редкое аутоиммунное заболевание, особенно у детей (1 
случай на 1 млн человек), относится к васкулитам с поражени-
ем сосудов преимущественно мелких и средних сосудов (поли-
ангиит) и формированием гранулем, склонных к деструкции.

Описание клинического случая. Девочка, 16 лет, госпи-
тализирована 12.10.2023 в областную детскую клиническую 
больницу с жалобами на общую слабость, кашель, насморк, 
температуру 38,9оС, заложенность носа. Симптомы начались 
2 нед назад. При обследовании на амбулаторном этапе в общем 
анализе крови: лейкоцитоз 18,9 × 109/л (нейтрофилы 68,3%), 
гемоглобин 117 г/л, эритроциты — 4,47 × 1012/л, тромбоци-
тоз — 551 × 109/л, скорость оседания эритроцитов — 80 мм/ч. 
Активность аланинаминотрансферазы (АЛТ) — 62,7 ЕД/л, ас-
партатаминотрансферазы (АСТ) — 40,8 ЕД/л, уровень С-ре-
активного белка (СРБ) — 80,4 мг/л. При рентгенографии вы-
явлены признаки левостороннего верхнечелюстного риноси-
нусита. В обоих лёгких определяются плотные округлые тени: 
1–3 см в диаметре — подозрение на метастазы. При поступле-
нии состояние средней тяжести. Дыхание жёсткое, ослаблен-
ное с 2 сторон. Хрипы сухие, рассеянные. В крови нарастание 
активности АЛТ/АСТ до 113/104 ЕД/л, уровня СРБ — до 123 
мг/л. Дифференциальная диагностика: метастазы, системный 
микоз, гистоплазмоз, туберкулёз, респираторный микоплаз-
моз, иммунодефицит. При компьютерной томографии органов 
грудной клетки в лёгких определяются множественные окру-
глые инфильтраты, полости распада округлой и серповидной 
форм. У больной продолжалась фебрильная лихорадка на фо-
не жаропонижающих средств, эмпирической антибактериаль-
ной терапии, в крови — эритроциты 105 × 1012/л, нарастание 
содержания СРБ до 216,2 мг/л, лактата — 3,94 ммоль/л, фер-
ритина — 534,6 мг/л, что свидетельствовало об усилении си-
стемной воспалительной реакции. Через 5 дней риносинусит 
осложнился носовым кровотечением, что в совокупности кли-
нической картины натолкнуло на диагноз: ГВ, который под-
твердился лабораторно: антитела к протеиназе 3 cANCA 68,8 
(норма < 20). После назначения иммуносупрессивной терапии 
отмечалась положительная динамика, тем не менее возникло 
характерное для ГВ осложнение — перфорация носовой пе-
регородки и проседание хрящевого каркаса носа. 

Заключение. Диагностика ГВ, крайне редкой, орфанной 
патологии на ранних этапах затруднена из-за неспецифично-
сти манифестирующих симптомов. В приведённом клиниче-
ском случае ключом к диагнозу послужил стойкий риноси-
нусит, устойчивый к антибактериальной терапии, изъявление 
слизистой оболочки носа и кровотечение, характер поражения 
лёгких и увеличение содержания антител к сериновой проте-
иназе 3 cANCA.
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