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РЕФЕРАТ

Синдром Гудпасчера – редкий системный васкулит с иммунокомплексным поражением мелких сосудов, протекающий с легочно-
почечным синдромом. В основе заболевания лежит повреждение базальных мембран клубочков почек и альвеол легких антителами
к не-коллагеновому домену α3 цепи коллагена IV типа.  Поражение почек в большинстве случаев протекает в виде быстропрогрес-
сирующего гломерулонефрита (морфологически  - экстракапиллярного гломерулонефрита с полулуничми), в половине случаев по-
ражение почек сопровождается лёгочным кровотечением. Описаны примеры атипичного клинического течения этого заболевания. 
Представлен клинический случай атипичного течения синдрома Гудпасчера с нехарактерным умеренным поражением почек и лёг-
ких. Основными КТ-проявлениями в лёгких были множественные мелкие центрилобулярные очаги по типу «матового стекла».
Данное клиническое наблюдение демонстрирует, что обнаружение при КТ диссеминированного процесса в лёгких в сочетании с
умеренным поражением почек и высоким титром антител к гломерулярной базальной мембране является основанием для поста-
новки диагноза синдрома Гудпасчера. 
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ABSTRACT

Anti-GBM antibody disease (Goodpasture syndromee) is a rare immunecomlpex vasculitis, affecting small vessels, and characterized by
rapidly progressive glomerulonephritis and alveolitis. Causative mechanism is defined by the hyperproduction of autoantibodies against the
α3-chain of type IV collagen (Goodpasture antigen) with immune complex formation on the glomerular and alveolar basement membrane.
Typically patients with fnti-GBM antibody disease present with rapidly progressive (crescentic) glomerulonephritis, more than in half of
cases associated with alveolar hemorrhage. Cases of Anti-GBM antibody disease with atypical clinical presentation have been reported. 
We report a case of atypical clinical presentation anti-GBM antibody disease with mild renal damage and slow progression of pulmonary
involvement. Main CT signs were multiple centrilobular ground glass nodules.
This case report demonstrates that CT with disseminated pulmonary process associated with even mild kidney involvement in patients with
high anti-GBM antibodies titers gives a clue to the diagnosis of anti-GBM antibody disease.
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Введение
Синдром Гудпасчера – редко встречающийся имму-

нокомплексный системный васкулит с поражением мелких
сосудов, протекающий с легочно-почечным синдромом.
В основе заболевания лежит повреждение базальных мем-
бран капилляров клубочков почек и легочных альвеол ан-
тителами к не-коллагеновому домену α3 цепи коллагена
IV типа (антигену Гудпасчера) [1]. Антитела к антигену
Гудпасчера обладают сродством к гломерулярной базаль-
ной мембране (ГБМ) и альвеолярной базальной мембране,
из-за чего возможно сочетание острого некрозирующего

гломерулонефрита с альвеолитом и лёгочным кровотече-
нием [2]. При классическом течении поражение почек при
синдроме Гудпасчера проявляется в виде быстро прогрес-
сирующего гломерулонефрита (морфологически – экстра-
капиллярного гломерулонефрита с полулуниями) [3], в по-
давляющем большинстве случаев с тяжелым, требующим
диализного лечения нарушением функции почек, не всегда
отвечающим на  иммуносупрессивную терапию и плаз-
маобмены. Стандартом верификации диагноза является
обнаружение антител к ГБМ в сыворотке крови и/или про-
ведение биопсии почки с обнаружением при световой мик-



роскопии экстракапиллярного гломерулонефрита с полу-
луниями, а при иммунофлюоресцентном исследовании –
линейных отложений иммуноглобулина G [2].

Были описаны случаи атипичного течения синдрома
Гудпасчера с умеренным поражением почек (уровень
креатинина в сыворотке крови <300 мкмоль/л) у пациен-
тов с антителами к ГБМ [4]. 

Нами представлен случай синдрома Гудпасчера с вы-
соким титром антител к ГБМ в сыворотке крови, уме-
ренным снижением функции почек и торпидным тече-
нием лёгочного процесса у подростка 15 лет.

Клинический случай
Пациентка А., 15 лет, госпитализирована в 24-е нефро-

логическое отделение ГКБ им. С.П. Боткина 24.10.2016 г. 
Жалобы при поступлении на выраженную общую сла-

бость, одышку, отхождение мокроты с примесью крови. 
Анамнез заболевания: заболела остро в мае 2016 года,

когда после перенесенного ОРВИ появился сухой кашель,
одышка, слабость. Через 2 недели после начала заболе-
вания присоединилось кровохарканье в виде примеси
крови в отделяемой мокроте. Был диагностирован острый
бронхит и назначена антибиотикотерапия амоксицилли-
ном с клавулоновой кислотой в течение 7 дней, без эф-
фекта. Симптомы нарастали, появилась лихорадка, уси-
лились одышка и слабость. 20.06.2016 г. была
госпитализирована в терапевтический стационар (нахо-
дилась в Болгарии), где была диагностирована двусто-
ронняя пневмония. Проводилась антибактериальная те-
рапия (препарат уточнить не удалось), температура
нормализовалась, однако оставался сухой кашель со сви-
стящими хрипами. Выписана 30.06.2016 г. , по возвра-
щении в Россию возобновились лихорадка, кашель,
одышка. 20.07.2016 г. была госпитализирована в инфек-
ционную больницу, где были обнаружены эритроцитурия
и рентгенологическая картина диффузного бронхита. Со-
хранялись сухой кашель и боль в грудной клетке при
кашле. Получала цефтриаксон, азитромицин, отхарки-
вающие средства. 22.07.2016 г. переведена в ЦКБ №6 в
состоянии средней тяжести. Аускультативно выявлялось
жёсткое дыхание, с влажными мелкопузырчатыми хри-
пами в месте проекции нижних долей лёгких. Мокрота
на КУМ отрицательна. Получала терапию АЦЦ, кларит-
ромицин, метрогил, без эффекта. В ЦКБ №6 была вы-
полнена КТ органов грудной клетки, при которой отмеча-
лась картина диссеминированного процесса в обоих
лёгких.

Был заподозрен туберкулёз легких, пациентка пере-
ведена в ТЛПО №1. При обследовании общий анализ
крови (ОАК) без особенностей. При общем анализе мочи
(ОАМ) обнаружены протеинурия (белок в моче 0,2 г/л,
суточный белок в моче 0,247 г/сутки), микрогематурия
(30-70 изменённых эритроцитов в поле зрения, 22000 в 1
мл по Нечипоренко) при отсутствии лейкоцитурии (лей-
коциты 1540 в 1 мл). Анализы крови на T-spot ТБ от
04.08.16 и 04.10.16 отрицательные. Фибробронхоскопия
(ФБС) от 04.08.16 без патологии. ФБС от 13.10.16 г.: на
стенках нижней трети трахеи и крупных бронхов обоих
лёгких сукровичное отделяемое. В бронхоальвеолярном
лаваже из S 2 правого лёгкого обнаружено множество
эритроцитов, эритро- и сидерофаги, липофаги. При чрез-
бронхиальной биопсии лёгких через Б 4, 5 правого лёг-
кого на фоне эритроцитов было выявлено незначительное
количество макрофагов с включениями гемосидерина,
тучные клетки, скопления бокаловидных клеток, участки
фиброза. Гистологическая картина отёка межальвеоляр-
ных перегородок, скудного серозного и фибринозного
экссудата в отдельных альвеолах с очаговой лимфоидной
инфильтрацией. КУМ не обнаружены. Признаков грану-
лематозного воспаления, опухолевого процесса выявлено

не было. КТ органов грудной клетки от 08.08.16, 31.08.16,
30.09.16: двусторонняя тотальная диссеминация в виде
множественных центрилобулярных очаговых уплотнений
по типу «матового стекла». В субплевральных отделах
визуализируются многочисленные линейные уплотнения.
Повысилась пневматизация лёгочной ткани при сохра-
нении центрилобулярной диссеминации с уменьшением
выраженности линейных уплотнений. Получала проти-
вотуберкулёзную терапию с 29.07.2016 г.: изониазид, ри-
фампицин, пиразинамид, канамицин в/м 1 месяц. Изо-
ниазид, рифампицин, пиразинамид, этамбутол 1 месяц. 

Диагноз лёгочного туберкулёза не был подтверждён.
В связи с наличием эритроцитурии у пациентки с диссе-
минированными изменениями в лёгких диагностирован
легочно-почечный синдром, обсуждался диагноз АНЦА-
ассоциированного васкулита, исследованы АНЦА – в пре-
делах нормы. Консультирована нефрологом ГКБ им. С.П.
Боткина, заподозрен синдром Гудпасчера. Рекомендовано
исследование сыворотки крови на антитела к ГБМ – вы-
явлены в титре 136,6 ед/мл (норма 0–20). Подтвержден
диагноз синдрома Гудпасчера, в связи с чем пациентка
была  была госпитализирована в ГКБ им С.П. Боткина.

Объективный статус при поступлении: состояние
средней тяжести. Перкуторно над лёгкими ясный лёгоч-
ный звук. Дыхание везикулярное, проводится во все от-
делы, хрипы не выслушиваются. АД 110/70 мм рт.ст. Ди-
урез адекватный. Моча светлая. 

Данные лабораторного обследования: 
ОАК от 24.10.2016 г.: лейкоциты 8,7 109/л, эр. 4,27

1012/л, Hb 110 г/л. Биохимический анализ крови от
25.10.16: креатинин 82 мкмоль/л. Анализ мочи по Нечи-
поренко: лейкоциты 14000/мл, эритроциты 198000/л.
Анализ мокроты от 01.11.16: мокрота слизисто-гнойная,
лейкоцитов много, единичные эритроциты. 

С момента поступления начата «пульс»-терапия ме-
тилпреднзолоном, проведен «пульс» циклофосфамида.
Через 2 дня - 26.10.2016 г. кровохарканье прекратилось,
одышка уменьшилась, оставался только сухой кашель.
Иммуносупрессивная терапия продолжена метилпред-
нилолоном внутрь.

Рентгенография органов грудной клетки от
26.10.2016 г.: лёгочные поля без очаговых и инфильтра-
тивных теней. Лёгочный рисунок несколько усилен за
счёт сосудистого компонента. Корни структурны. Сердце
и крупные сосуды без особенностей.

Компьютерная томография от 26.10.2016 г.: в лёгочной
ткани с обеих сторон определяется диффузное усиление
лёгочного рисунка за счёт мелкоочаговой центрилобулярной
диссеминации, стенки бронхов уплотнены. В S 4 правого
лёгкого и S 8 левого лёгкого визуализируются участки ли-
нейной тяжистости с плевропульмональными спайками.
Трахея и бронхи до уровня субсегментарных прослежи-
ваются на всём протяжении, стенки бронхов уплотнены,
просветы воздушны. Органы средостения и корни лёгких
структурны. Внутригрудные лимфатические узлы не уве-
личены. Диафрагма обычно расположена, свободной жид-
кости в плевральных полостях нет. Листки перикарда тон-
кие. Периферические лимфатические узлы в диапазоне
сканирования не увеличены. Костно-деструктивных изме-
нений не выявлено. 

Заключение: мелкоочаговая диссеминация лёгких, ли-
нейный пневмоплеврофиброз средней доли правого лёгкого
и нижней доли левого лёгкого. (Рис. 1). 

На фоне проводимого лечения с 02.11.2016 г. появился
кашель с необильной мокротой без примеси крови.
Одышки не было, однако отмечена отрицательная аус-
культативная динамика – присоединились крепитирую-
щие хрипы, проводящиеся в базальных отделах до уровня
лопаток, такие же хрипы выслушивались по передней
поверхности в нижних отделах легких. 
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КТ органов грудной клетки от 02.11.2016 г.: По
сравнению с КТ от 26.10.2016 г. отмечается отрицатель-
ная динамика в виде появления в S 10 левого лёгкого
участка уплотнения лёгочной ткани по типу «матового
стекла» с симптомом «воздушной бронхографии». В лё-
гочной ткани с обеих сторон отмечается усиление диф-
фузной мелкоочаговой центрилобулярной диссеминации.
В S 4 правого лёгкого в области фиброзного тяжа отме-
чается появление участка уплотнения вытянутой формы
по типу инфильтрации. В S 8 левого лёгкого отмечается
появление участков уплотнения неправильной формы и
«матового стекла». Трахея и бронхи до уровня субсег-
ментарных прослеживаются на всём протяжении, стенки
бронхов уплотнены, просветы воздушны. Органы средо-
стения и корни лёгких структурны. Внутригрудные лим-
фатические узлы не увеличены. Диафрагма обычно рас-
положена, свободной жидкости в плевральных полостях
нет. Листки перикарда тонкие. Периферические лимфа-
тические узлы в диапазоне сканирования не увеличены.
Костно-деструктивных изменений не выявлено. 

Заключение: мелкоочаговая диссеминация легких, ко-
торую следует дифференцировать между проявлениями вас-
кулита и бронхогенной инфекции, правосторонняя средне-
долевая и левосторонняя нижнедолевая пневмония (рис. 2).

Проводилась антибактериальная терапия, на фоне
чего кашель уменьшился, аускультативная картина в лег-
ких с положительной динамикой. Лабораторные данные
– без существенной динамики.

КТ органов грудной клетки от 08.11.2016 г.: по сравнению
с КТ от 02.11.2016 г. отмечается положительная динамика в
виде уменьшения диффузного усиления лёгочного рисунка
за счёт мелкоочаговой центрилобулярной диссеминации, ис-
чезновение в S 10 левого лёгкого участка уплотнения лёгоч-
ной ткани по типу «матового стекла» с симптомом «воздуш-
ной бронхографии» и уменьшение зоны уплотнения
вытянутой формы в средней доле правого лёгкого с визуали-
зацией фиброзного тяжа прежней формы. Сохраняются уча-
стки линейной тяжистости с плевропульмональными спай-
ками в средней доле правого лёгкого и в S 8 левого лёгкого.
Трахея и бронхи до уровня субсегментарных прослеживаются
на всём протяжении, стенки бронхов уплотнены, просветы
воздушны. Органы средостения и корни лёгких структурны.
Внутригрудные лимфатические узлы не увеличены. Диа-
фрагма обычно расположена, свободной жидкости в плев-
ральных полостях нет. Листки перикарда тонкие. Перифе-
рические лимфатические узлы в диапазоне сканирования не
увеличены. Костно-деструктивных изменений не выявлено. 

Заключение: частичная регрессия диффузной мелкоо-
чаговой центрилобулярной диссеминации обоих лёгких
как проявления васкулита, правосторонняя среднедолевая
и левосторонняя нижнедолевая пневмония в фазе обрат-
ного развития. Линейный пневмоплеврофиброз средней
доли правого лёгкого. (Рис. 3).

09.11.2016 пациентка в удовлетворительном состоя-
нии выписана для продолжения лечения в нефрологиче-
ском отделении больницы св. Владимира. 

a b c

Рис. 1. КТ органов грудной клетки в аксиальной проекции от 26.10.2016 г: a, b, c – мелкоочаговая диссеминация лёгких. 
Линейный пневмофиброз средней доли правого лёгкого и нижней доли левого лёгкого (b,c)

Fig. 1. CT scan of the chest organs in the axial projection on October 26, 2016: a, b, c – small-focal dissemination of the lungs. 
Linear pneumofibrosis of the middle lobe of the right lung and lower lobe of the left lung (b,c)

a b c

a b c

Рис. 3. КТ органов грудной клетки в аксиальной проекции от 08.11.2016 г: a, b, c – частичная регрессия диффузной мелкоочаговой центрилобу-
лярной диссеминации обоих лёгких как проявления васкулита. Правосторонняя среднедолевая и левосторонняя нижнедолевая пневмония в фазе

обратного развития. Линейный пневмофиброз средней доли правого лёгкого (b,c)
Fig. 3. CT scan of the chest organs in the axial projection from 08.11.2016: a, b, c – partial regression of diffuse small-focal centrilobular dissemination of

both lungs as a manifestation of vasculitis. Right-sided middle lobe and left-sided lower lobe pneumonia in the phase of reverse development. 
Linear pneumofibrosis of the middle lobe of the right lung (b,c)

Рис. 2. КТ органов грудной клетки в аксиальной проекции от 02.11.2016 г: a, b, c – мелкоочаговая диссеминация лёгких, которую следует дифферен-
цировать между проявлениями васкулита и бронхогенной инфекции. Правосторонняя среднедолевая и левосторонняя нижнедолевая пневмония (c)
Fig. 2. CT scan of the chest in the axial projection from 02.11.2016: a, b, c – small-focal dissemination of the lungs, which should be differentiated between

manifestations of vasculitis and bronchogenic infection. Right-sided middle lobe and left-sided lower lobe pneumonia (c)
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Проведённое лечение: в/в: метилпреднизолон 500 мг
№2, 25-26.10.2016 г., циклофосфан 400 мг 26.10.2016 г.;
в/м: цефотаксим; внутрь: метилпреднизолон 48 мг в сутки
с 27.10.2016 г., ципрофлоксацин, флуконазол, фромилид,
мукалтин, лазолван, омез, альмагель. 

Обсуждение
Синдром Гудпасчера –  редкое заболевание с оцени-

ваемой частотой 0,5–1 случаев на миллион населения
[4,5]. Частота встречаемости заболевания среди детского
и молодого населения значительно ниже, с пиками забо-
леваемости в тридцатилетнем возрасте, преимущественно
у мальчиков. В старшем возрасте частота заболеваемости
одинакова у лиц обоего пола [6,7]. В представленном
случае описан синдром Гудпасчера в нетипичной поло-
возрастной группе (у 15-летней девушки).

Основным проявлением синдрома Гудпасчера высту-
пает быстропрогрессирующий гломерулонефрит выра-
женной гематурией, протеинурией и тяжелым наруше-
нием функции почек, во многих случаях сочетающийся
с поражением легких с кровохарканьем, легочными кро-
вотечениями и дыхательной недостаточностью [2]. У па-
циентов с синдромом Гудпасчера в большинстве случаев
наблюдается также выраженная анемия, обусловленная
легочными кровотечениями или оккультной кровопоте-
рей, а также почечной недостаточностью [11]. 

В литературе встречаются описания клинических слу-
чаев с атипичным течением синдрома Гудпасчера с со-
хранной функцией почек или с умеренным её снижением,
с уровнем креатинина в сыворотке крови менее 300
мкмоль/л [5,8]. Настоящий клинический случай вызывает
интерес тремя особенностями: 1) нехарактерное для син-
дрома Гудпасчера умеренное поражение почек без нару-
шения их функции; 2) медленное развитие лёгочной па-
тологии; легкая степень анемии.  

Рентгенологическим признаком синдрома Гудпасчера
являются диффузные сливающиеся участки снижения
воздушности лёгочной ткани по типу «матового стекла»
или участки преимущественно симметрично поражаю-
щие оба лёгких в прикорневой области [9,10]. При рент-
генологическом исследовании возможно отсутствие
симптомов, даже при наличии кровохарканья [11,12].
Консолидация обычно разрешается через 2 дня, заменяясь
линейными затемнениями, и рентгенологические при-
знаки полностью исчезают в течение 2 недель, кроме
случаев с рекуррентными кровотечениями, при которых
ретикулярные изменения персистируют и представляют
собой пневмофиброз [11–15]. В настоящем клиническом
случае синдром Гудпасчера протекал с умеренным пора-
жением почек, с уровнем креатинина при поступлении
82 мкмоль/л; с медленно прогрессирующим процессом
в лёгких, без видимой патологии при традиционной рент-
генографии органов грудной клетки и кровохарканьем в
виде единичных эритроцитов в мокроте. Также из анам-
неза известны результаты биопсии лёгких, что является
редким диагностическим методом для данного заболе-
вания. Цитологически были обнаружены эритроциты,
макрофаги с включениями гемосидерина; гистологиче-
ская картина отёка межальвеолярных перегородок, что
соответствует литературным данным [16].

По данным литературы КТ картина в острую фазу
при синдроме Гудпасчера, как правило, представлена
диффузными сливающимися участками «матового
стекла» или консолидацией, симметрично поражающими
оба лёгких в прикорневой области, обычно не затрагивая
субплевральных областей и верхушек лёгких [11–13]. В
течение 2–7 дней возможно образование ретикулярных
диффузных изменений лёгочной ткани и уплотнение меж-
дольковых перегородок за счёт отложений гемосидерина
в альвеолах, так называемый симптом «булыжной 

мостовой» [12, 14]. В подострой фазе развития или при
умеренном течении возможно обнаружение мелких узел-
ковых уплотнений без предпочтительной локализации
[17-18]. В отличие от характерных КТ признаков опи-
санный клинический случай представлен диффузной
слабо выраженной очаговой центрилобулярной диссеми-
нацией в лёгочной ткани, которая уменьшилась на фоне
проводимой гормонотерапии. 

Стандартом верификации диагноза является обнару-
жение антител к ГБМ в сыворотке крови и/или проведение
биопсии почки с обнаружением при световой микроско-
пии экстракапиллярного гломерулонефрита с полулу-
ниями, а при иммунофлюоресцентном исследовании –
линейных отложений иммуноглобулина G [2]. Пациентке
было проведено иммунологическое обследование, при ко-
тором был обнаружен уровень антител к ГБМ 133,6 ед/мл,
в шесть раз превышающий нормальные значения (0–20
ед/мл). Биопсия почки не выполнялась в связи с очевид-
ностью диагноза – сочетание легочно-почечного синдрома
с крайне высокими титрами антител к ГБМ.

Общепринятым стандартом терапии при классиче-
ском течении синдрома Гудпасчера является проведение
процедур плазмаобмена (3 процедуры в неделю) до нор-
мализации титра антител к ГБМ в крови и прекращения
кровохарканья в сочетании с иммуносупрессивной тера-
пией комбинацией преднизолона и циклофосфамида [16].
Пациентка получала лечение комбинацией метилпред-
низолона и циклофосфамида, от проведения плазмаобме-
нов было решено воздержаться в связи с отсутствием тя-
желых клинических проявлений. Терапия была
эффективна, кровохарканье прекратилось уже после пер-
вого пульсового введения метилпреднизолона. Отрица-
тельная аускультативная динамика на фоне дальнейшего
лечения потребовала проведения повторной КТ грудной
клетки, результаты которой были интерпретированы как
присоединение левосторонней нижнедолевой пневмо-
нией. Была проведена коррекция антибиотикотерапии,
отложено повторное введение циклофосфамида, пневмо-
ния разрешилась.

После выписки пациентка продолжала лечение в пе-
диатрической клинике комбинацией метилпреднизолона
и циклофосфамида (суммарно 6400 мг в течение полу-
года), достигнута полная ремиссия заболевания, функция
почек остается сохранной, анемия компенсирована, ана-
лизы мочи без патологии. Введения циклофосфамида
прекращены, продолжается терапия метилпреднизолоном
внутрь с постепенным снижением дозы, что согласуется
с общепринятой тактикой.

По данным литературы пациенты, впервые посту-
пившие с уровнем креатинина в сыворотке крови менее
500 мкмоль/л, имеют 100% шанс выживаемости и 95%
шанс сохранения почечной функции в течение года.
Можно предположить, что наша пациентка имеет благо-
приятный прогноз, принимая во внимание, что при по-
ступлении уровень креатинина у неё был равен 
82 мкмоль/л [19] и обнаруженные при КТ изменения под-
верглись обратному развитию на фоне проводимой спе-
цифической терапии. 

Заключение
КТ является высокоинформативным методом лучевой

диагностики в оценке объёма поражения лёгочной ткани
при синдроме Гудпасчера, даже при слабо выраженном
поражении, позволяя визуализировать практически все
элементы лёгочного рисунка, и в сочетании с клинико-
лабораторными данными точно и своевременно устано-
вить характер поражения лёгких при синдроме Гудпас-
чера. КТ также позволяет с высокой точностью
определить сопутствующую патологию в легких, опре-
деляя выбор адекватной лечебной тактики. 
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