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Гангренозная пиодермия (ГП) представляет собой аутовоспалительный нейтрофильный дерматоз. Диа-
гностика заболевания до настоящего времени остается сложной задачей в связи с отсутствием стандарта 
обследования и дифференциально-диагностических признаков. Первичными элементами при развитии ГП 
могут быть папулы, пустулы или буллы, вскрытие которых впоследствии приводит к образованию язв с ва-
ликообразно приподнятыми краями багрово-синюшной окраски. В редких случаях диагностику заболевания 
также может усложнить быстрое развитие симптомов поражения внутренних органов, которые необходимо 
расценивать как внекожные проявления ГП. Внекожные поражения могут возникать как до, так и во время 
или после появления кожных высыпаний, а обнаружение стерильных нейтрофильных инфильтратов при 
морфологической диагностике подтверждает концепцию ГП как мультисистемного заболевания. Представ-
ленный случай редкого течения ГП с множественными поражениями кожи и внекожными проявлениями, 
имитирующий системный гранулематозный васкулит (гранулематоз с полиангиитом — гранулематоз Вегене-
ра), подчеркивает важность подробного обследования пациентов с целью постановки правильного диагноза 
и назначения своевременного адекватного лечения.
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Pyoderma gangrenosum mimicking granulomatosis with 
polyangiitis: case report and riview of  the literature
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Pyoderma gangrenosum is an autoinflammatory neutrophilic dermatosis. Diagnosis of the disease remains a difficult 
task to date, due to the lack of a standard of examination and differential diagnostic signs. The primary elements 
in the development of PG may be papules, pustules or bullae the dissection of which subsequently leads to the 
formation of ulcers with irregular, violaceous, undermined borders. In rare cases, the diagnosis of the disease can 
also be complicated by the rapid development of internal organs damage symptoms, which must be regarded as 
extracutaneous manifestations of PG. Extracutaneous lesions can occur before, during or after the appearance of skin 
rashes, and the detection of sterile neutrophil infiltrates in the defeat of internal organs confirm the concept of PG as 
a multisystemic disease. The presented case of a rare course of PG with multiple skin lesions and extracutaneous 
manifestations, simulating systemic vasculitis, emphasizes the importance of a detailed examination of patients in order 
to make a correct diagnosis and prescribe timely adequate treatment.
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  Актуальность
Гангренозная пиодермия (ГП) — аутовоспалитель-

ный нейтрофильный дерматоз, характеризующийся 
спектром клинических проявлений с  вариабельным 
течением и  повышенной экспрессией цитокинов и  хе-
мокинов в  очагах поражения [1]. Ежегодная заболе-
ваемость во  всем мире оценивается в  3–10 случаев 
на миллион населения, включая все половые и возраст-
ные группы с пиком заболеваемости в возрасте от 20 
до 60 лет [2]. Развитие ГП может быть связано с пред-
шествующей травмой (феномен патергии), приемом 
лекарственных препаратов или наличием коморбидных 
заболеваний, среди которых чаще встречаются воспа-
лительные заболевания кишечника (неспецифический 
язвенный колит, болезнь Крона), артриты, лимфопро-
лиферативные заболевания (лейкемия, лимфома, мие-
лодиспластический синдром), эндокринные нарушения 
и  солидные опухоли [3]. По  классификации клиниче-
ских форм ГП выделяют язвенную (классическая фор-
ма), буллезную, пустулезную, вегетирующую (поверх-
ностная гранулематозная форма), постоперационную, 
перистомальную  [4]. Особый интерес представляет 
внекожная форма ГП, при которой стерильные нейтро-
фильные инфильтраты обнаруживаются в других орга-
нах как на фоне кожных проявлений, так и при их отсут-
ствии [5]. Несмотря на разработанные диагностические 
критерии, каждый из  которых имеет свои недостатки, 
общепринятый стандарт диагностики ГП все еще отсут-
ствует [6]. Кроме того, пиодермоподобные язвы описа-
ны и при других заболеваниях, связанных с системными 
проявлениями, таких как гранулематоз с полиангиитом 
(ГПА), узелковый периартериит, антифосфодипидный 
синдром (АФС), что значительно усложняет диагности-
ку данного заболевания [7].

ГПА, ранее известный как гранулематоз Вегене-
ра,  — аутоиммунное гранулематозное воспаление 
стенок сосудов с  преимущественным поражением 
верхних дыхательных путей, легких и почек [8]. В со-
ответствии с номенклатурой Chapel-Hill от 2012 г. ГПА 
в  настоящее время относится к  системным васкули-
там, ассоциированным с  продукцией антител к  цито-
плазме нейтрофилов (АНЦА), поражающим сосуды 
мелкого и среднего калибра (капилляры, венулы, ар-
териолы, артерии и  вены) [9]. ГПА является редким 
заболеванием с  частотой встречаемости от  7 до  12 
новых случаев на миллион населения в год, в равной 
степени поражает мужчин и женщин, средний возраст 
заболеваемости от 45 до 60 лет [10]. Кожные пораже-
ния наблюдаются примерно у  50% пациентов с  ГПА, 
чаще всего встречается пальпируемая пурпура, одна-
ко высыпания могут носить полиморфный характер, 
в виде папул, везикул, волдырей, язвенно-некротиче-
ских поражений в области нижних конечностей, реже 
на лице и волосистой части головы [11]. Изредка могут 
развиваться изъязвления и гангрена пальцев или по-
лового члена, также сообщалось о нескольких случаях 
проявления ГПА в виде язвенных поражений, напоми-
нающих гангренозную пиодермию [12].

Представлен случай редкого течения ГП с множе-
ственными поражениями кожи и внекожными проявле-
ниями, имитирующими системный васкулит.

Описание случая 
Под наблюдением находился пациент Л., 69 лет, 

пенсионер. Считает себя больным с  августа 2021  г. 

Начало заболевания связывает со  специфической 
профилактикой новой коронавирусной инфекции 
СOVID-19. Через 10 дней после вакцинации (вакци-
на Гам-КОВИД-Вак) отметил появление пустулезных 
высыпаний на  слизистой оболочке полости рта. Об-
ратился к  стоматологу, были назначены системные 
антибиотики перорально, без эффекта. В  течение 
последующих двух недель  — ухудшение состояния 
в виде лихорадки, общей слабости, болей в области 
груди и  при глотании, эпизода диареи с  примесью 
крови, высыпаний на коже туловища, лица и волоси-
стой части головы, сопровождающихся зудом; состо-
яние расценено как ОРВИ. Проводилась антибиоти-
котерапия, на  фоне чего отметил прогрессирование 
системных проявлений в виде слабости, одышки. На-
блюдалось прогрессирование кожного процесса: изъ-
язвление пустулезных элементов, появление и  изъ-
язвление новых пустул как на видимо неизмененной 
коже, так и  в  местах инъекций (феномен патергии). 
На  слизистой оболочке полости рта также возникли 
пустулы, впоследствии изъязвившиеся. Пациент был 
госпитализирован в  пульмонологическое отделение 
по  месту жительства с  диагнозом «внегоспитальная 
двусторонняя полисегментарная интерстициальная 
пневмония средней степени тяжести, системный ва-
скулит?, нейтрофильный дерматоз?». На  фоне про-
веденной терапии (системные антибиотики (меропе-
нем 1 г в/в 3 р/д), системные глюкокортикостероиды 
(преднизолон 120 мг — 1 р/д 7 дней), антигистаминные 
препараты (дезал 5 мг 1 р/д)) отмечалась положитель-
ная динамика  — купирование системных проявлений, 
незначительное улучшение со стороны кожного процес-
са в виде отсутствия новых высыпаний. В дальнейшем 
наблюдался дерматологами с  целью верификации 
диагноза и лечения. 

Принимая во внимание особенности клинической 
картины с тяжелым некротическим поражением кожи 
и слизистых оболочек полости рта, проводился диа-
гностический поиск с  предположительными диагно-
зами: системный васкулит на фоне инфекции или он-
копатологии, лимфопролиферативное заболевание, 
нейтрофильный дерматоз (синдром Свита, гангре-
нозная пиодермия). По  результатам проведенного 
обследования данных за инфекции и онкопатологию 
не  выявлено. По  данным лабораторных методов об-
следования отмечалась нормохромная анемия, лей-
коцитурия. Антинейтрофильные цитоплазматические 
антитела к  миелопероксидазе и  протеиназе-3, анти-
нуклеарные антитела (АНА), ревматоидный фактор 
(РФ) не  выявлены. Неоднократно проводилась диа-
гностическая биопсия кожи из  нескольких участков 
с  экспертной оценкой, выявлялись изменения, соот-
ветствующие нейтрофильному дерматозу (обильная 
нейтрофильная инфильтрация дермы и  гиподермы 
без признаков лейкоцитокластического васкулита), 
данных о  наличии онкогематологического заболева-
ния и признаков васкулита выявлено не было. Назна-
чены системные глюкокортикостероиды (дексамета-
зон 120  мг внутривенно № 3, далее внутрь по  16  мг 
10  дней), препараты сульфоновой группы (дапсон 
50 мг 1 р/д) и продолжен прием антигистаминных пре-
паратов (дезал 5 мг 1 р/д). Наружно: антисептические 
и  комбинированные глюкокортикостероидные мази. 
В  процессе проводимой терапии появления новых 
элементов не отмечалось.
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В связи с тяжестью заболевания и торпидным тече-
нием пациент был госпитализирован в клинику кожных 
и венерических болезней им. В.А. Рахманова.

Аллергоанамнез и  наследственность не  отягоще-
ны. Вредные привычки — отрицает.

Сопутствующие заболевания: доброкачественная 
гиперплазия предстательной железы, киста правого се-
менного пузырька, атрофический гастрит, хронический 
бронхит, ИБС: атеросклероз аорты, аортального и ми-
трального клапанов.

 Локальный статус при поступлении: кожный про-
цесс распространенный, симметричный, островоспали-
тельного характера. Высыпания локализуются на коже 
туловища (рис.  1), верхних и  нижних конечностей 
(рис. 2), волосистой части головы, а также на слизистой 
оболочке полости рта. Высыпания представлены мно-
жественными (№ 100) язвами размером от 2 до 20 см 
в  диаметре, с  четкими контурами, округлых и  непра-
вильных очертаний, с  валикообразно приподнятыми 
краями фиолетовой окраски. Дно язв покрыто гемор-
рагическими корками, местами вязким гнойным экссу-
датом. Вокруг очагов — зона фиолетово-розовой эри-
темы. В ротовой полости в области перехода твердого 
неба в  мягкое слева визуализируется свищевой ход 
диаметром 1 см без гнойного отделяемого, при пальпа-
ции определяется незначительный инфильтрат, а на ле-
вой щеке в области первого моляра — язвенный дефект 
слизистой оболочки диаметром 1  см (рис.  3). Субъек-
тивно беспокоит интенсивная болезненность, особенно 
по периферии язвенных дефектов. 

Учитывая анамнестические данные и клиническую 
картину, проводилась дифференциальная диагностика 
между гранулематозом с полиангиитом и гангренозной 
пиодермией. 

При лабораторном обследовании: в  клиническом 
анализе крови выявлено снижение гематокрита 27% 
(от 40%), гемоглобина 89,5 г/л (110–160 г/л), эритроци-
тов 3,35*1012 (3,9*1012), лимфоцитопения 17% (19–37%), 
лейкоцитоз 14,89*109 (4–9*109), без нейтрофильного 
сдвига, СОЭ 54 мм/ч (1–10 мм); в биохимическом ана-
лизе крови снижение белка 60  г/л (64–85  г/л), железа 
4,2 (8,95–30 мкмоль/л), трансферрина 1,6 г/л (2–3,6 г/л), 
КФК 10  Ед/л (24–195 Ед/л), процент насыщения же-
лезом 10,4% (30%); повышение мочевины 9,4 (2,5–
8,3  ммоль/л), С-реактивного белка 62,48 (11  мг/л); 
в  протеинограмме: повышение α1 13,7% (2–5,5%); 
α2 15,5% (6–11,7%); в  коагулограмме выявлено по-
вышение фибриногена 6,76  г/л (2–4  г/л); Д-димера 
6,7 (до  0,55  мкг/мл); антитела к  сахаромицетам IgG 
и IgA — отрицательно; уровень фекального кальпротек-
тина — не повышен (<50 мкг/г); в анализе мочи: глю-
коза — положительно, кетоновые тела — обнаружены, 
кристаллы оксалата кальция — много, лейкоцитоз: 6–7 
в поле зрения, бактерии — не обнаружены. Антитела, ан-
тиген ВИЧ-1, -2, HBsAg, HCVAb, КСР на сифилис — отри-
цательно. Иммунологические исследования, в том числе 
АНА, РФ, АНЦА к миелопероксидазе и протеиназе-3 — 
отрицательно.

При исследовании цитокинового статуса: фактор не-
кроза опухоли альфа <1, интерлейкин-1b (IL-1b) = 6,80; 
интерлейкины-6, -8 — не повышены.

Микроскопия мазка с окраской по Граму, посев ра-
невого отделяемого и тканей на микрофлору c опреде-
лением чувствительности к  антимикробным препара-
там — флоры не выявлено. Посев отделяемого из носа 

Рис. 1. Пациент Л., 69 лет. Гангренозная пиодермия. Множественные язвы 
с валикообразно приподнятыми краями фиолетовой окраски в области 
спины (а), груди и живота (б)
Fig. 1. Patient L., 69 years old. Pyoderma gangrenosum. Multiple ulcers with 
undermined erythematous violaceous border in the back (a), chest and abdomen (б)

Рис. 2. Тот же пациент. Множественные язвы в области правого бедра (а) 
размером до 20 см в диаметре с четкими контурами, округлых очертаний, 
с валикообразно приподнятыми краями фиолетовой окраски. Обширная язва, 
покрытая геморрагическими корками, местами вязким гнойным экссудатом 
(б). Вокруг очагов — зона фиолетово-розовой эритемы
Fig. 2. The same patient. Multiple ulcers of the right thigh up to 20 cm in 
diameter, with undermined erythematous-violaceous borders (а). Large 
ulcer with purulent base, hemorrhagic crusts on the surface and undermined 
violaceous border (б)

и свища в области твердого неба не выявил бактерий, 
кислотоустойчивых бацилл или грибков.

По  результатам гистопатологического исследова-
ния биоптата кожи из края язвенного дефекта: обиль-
ная нейтрофильная инфильтрация дермы. Подкожная 
жировая клетчатка густо инфильтрирована лимфоцита-
ми, гистиоцитами и многочисленными междольковыми 
полиморфно-ядерными лейкоцитами (рис. 4).

а б

а б
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Рис. 3. Тот же пациент. Свищевой ход диаметром 1 см без гнойного 
отделяемого в области перехода твердого неба в мягкое (а), язвенный 
дефект слизистой оболочки левой щеки в области первого моляра верхней 
челюсти диаметром 1 см (б)
Fig. 3. The same patient. А fistulous tract with a diameter of 1 cm without purulent 
discharge in the area of transition of the hard palate into the soft palate (а), an 
ulcer of the mucous membrane of the left cheek in the area of the first painter of 
the upper jaw with a diameter of 1 cm (б)

Рис. 4. Гистопатологическое исследование биоптата кожи с краевой 
зоны язвы. Обильная нейтрофильная инфильтрация дермы. Окраска 
гематоксилином и эозином, ×400
Fig. 4. Histopathological examination of the skin biopsy from the edge of the ulcer, 
demonstrating the dense neutrophilic infiltrate in the dermis. Hematoxylin and 
eosin staining, ×400

Рис. 5. КТ грудной клетки. Коронарная проекция (а) и аксиальная проекция 
(б), демонстрирующие участки фиброза в верхних долях обоих легких, в т.ч. 
типа «матового стекла» очень низкой интенсивности
Fig. 5. CT scan of the chest. Coronal view (a) and axial view (б) showing areas of 
fibrosis in the upper lobes of both lungs

Рис. 6. МСКТ лицевого скелета. Перфорация в области хрящевой части 
перегородки носа на протяжении около 14 мм
Fig. 6. МCT sinus protocol. Perforation in the area of the cartilaginous part of the 
nasal septum for about 14 mm

Инструментальные исследования: компьютерная 
томография (КТ) органов грудной клетки (рис. 5), в верх-
них долях обоих легких участки фиброза, в том числе 
типа «матового стекла», очень низкой интенсивности, 
объемные образования и участки патологической плот-
ности в паренхиме легких и средостении не выявлены. 
Мультиспиральная компьютерная томография (МСКТ) 
лицевого скелета (рис. 6) — перфорация перегородки 
носа, неравномерное утолщение слизистой оболочки 
нижних отделов верхнечелюстных пазух. 

Пациент был консультирован ревматологом, для ис-
ключения системного гранулематозного васкулита (гра-
нулематоз с полиангиитом) рекомендовано выполнить 
глубокую биопсию слизистой полости носа и обсудить 
назначение колхицина 1 мг/сут.

Гистопатологическое исследование слизистой 
оболочки полости носа с  окрашиванием гематокси-
лин-эозином показало острое воспаление с  большим 
количеством нейтрофилов и  небольшим количеством 
нормальных лимфоцитов в подслизистой ткани, но без 
признаков злокачественного новообразования, васку-
лита, гранулематозного воспаления или микоза (рис. 7).

На  основании анамнестических данных, клини-
ческого течения заболевания, методов лабораторной 
и  инструментальной диагностики и  данных гистологи-
ческого исследования был поставлен диагноз «гангре-
нозная пиодермия». 

Проведено лечение: системные глюкокортико-
стероиды (метипред 48  мг (12  т) в  сут), корригирую-
щие препараты (аспаркам 1 т 3 р/д, омез 20 мг 2 р/д, 
кальций-Д3 Никомед), сосудистая терапия (трентал 
400  мг в/в  капельно № 12), антигистаминные препа-
раты (хлоропирамин 25  мг), нестероидные противо-
воспалительные средства (найз 100  мг 2  р/д, кетонал 
2,0 мл в/м 1 р/д № 12), препараты трехвалентного же-
леза (мальтофер по  20  капель 3 р/д), антикоагулянты 
(ривароксабан 20 мг), учитывая состояние гиперкоагу-
ляции. Наружно: антисептическая обработка язвенных 
дефектов, противомикробная комбинированная мазь 
(офломелид 2 р/сут), топические глюкокортикостерои-
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ды на зону эритемы по периферии язвенных дефектов 
2 раза в день. На фоне проводимой терапии в течение 
месяца достигнута положительная динамика в  виде 
очищения и  частичного рубцевания язвенных дефек-
тов. Субъективные симптомы купированы. Появления 
новых высыпаний не  отмечалось. Больной продол-
жил вышеуказанное лечение под контролем анализов 
крови с  постепенным снижением дозы преднизолона. 
На  50-е сутки лечения доза метилпреднизолона со-
ставляла 24 мг в сутки, на 88-е сутки — 16 мг. Отме-
чалась выраженная положительная динамика в  виде 
рубцевания 95% поверхности язв (рис. 8), уменьшения 
диаметра свищевого хода в области перехода твердого 
неба в мягкое до 0,5 см в диаметре, при пальпации ин-
фильтрат не определяется, купированы все внекожные 
проявления. Болезненности в области высыпаний нет. 
Назначенную терапию пациент переносил хорошо. Ди-
намическое наблюдение за пациентом продолжается. 

Обсуждение
Представленный случай уникален из-за двух фак-

торов: во-первых, у  пациента наблюдалось одномо-
ментно около 100 язвенных дефектов, расположенных 
по  всему кожному покрову, включая лицо и  волоси-
стую часть головы,  — редкие локализации для ГП. 
Кроме того, отмечалось поражение легких, почек, же-
лудочно-кишечного тракта, слизистой оболочки поло-
сти рта и  носа. Рефрактерные случаи ГП с  быстрым 
вовлечением внутренних органов или их первичным 
поражением затрудняют диагностику данного заболе-
вания и приводят к необходимости дифференциальной 
диагностики с  системными васкулитами, в  частности 
с гранулематозом с полиангиитом (ГПА), как в описан-
ном случае (табл. 1).

Согласно критериям Американской ассоциации рев-
матологов (АРА; 1990), диагноз ГПА выставляется на ос-

Рис. 7. Гистопатологическое исследование биоптата слизистой полости носа. 
Острое воспаление с большим количеством нейтрофилов и небольшим 
количеством нормальных лимфоцитов в подслизистой ткани, без признаков 
злокачественного новообразования, васкулита, гранулемы или микоза. 
Окраска гематоксилином и эозином, ×200
Fig. 7. Histopathological examination of the biopsy of the nasal mucosa. Acute 
inflammation with a large number of neutrophils and a small number of normal 
lymphocytes in the submucosal tissue, without evidence of malignancy, vasculitis, 
granuloma, or mycosis. Hematoxylin and eosin staining, ×200

Рис. 8. Тот же пациент. Состояние спустя 2,5 месяца от начала лечения. Отмечается полное рубцевание язвенных дефектов в области спины (а), волосистой части 
головы (б), в области правого бедра сохраняется язвенный дефект размером 4 см в диаметре (в)
Fig. 8. The same patient. 2.5 months after starting treatment. Complete scarring of ulcers of the back (a), scalp (б), 4 cm ulcer persists on the right thigh (в)

новании наличия не менее 2 из следующих 4 критериев: 
1) воспаление слизистой оболочки носа и полости рта: 
язвы в полости рта, гнойные или кровянистые выделения 
из носа; 2) рентгенограмма легких с наличием узелков, 
фиксированного легочного инфильтрата или полостей; 
3) мочевой осадок с  гематурией или эритроцитарными 
цилиндрами и  4) гистологически  — гранулематозное 
воспаление в  стенке артерии или периваскулярном 
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Таблица 1. Дифференциально-диагностические признаки гангренозной пиодермии и гранулематоза с полиангиитом
Table 1. Differential diagnostic features of pyoderma gangrenosum and granulomatosis with polyangiitis

Проявления Гангренозная пиодермия Гранулематоз с полиангиитом

Кожные проявления 

Болезненная папула или пустула.  
Вскрытие элемента приводит к образованию язвы 
с валикообразно приподнятыми краями багрово-
синюшной окраски и зоной эритемы вокруг, чаще 

в области нижних конечностей. 
Пузыри, растущие по своей окружности. 

После их вскрытия возникают эрозии, быстро 
трансформирующиеся в поверхностные язвы, 

с характерными валикообразно приподнятыми краями 
багрово-синюшной окраски

Наиболее часто пальпируемая пурпура. 
Полиморфные высыпания, состоящие из папул, узелков, 

везикул и волдырей, а также язвенно-некротических 
поражений на фоне ретикулярного ливедо на любых 

участках кожного покрова, включая лицо  
и волосистую часть головы

Внекожные 
проявления 

Лихорадка, недомогание. 
Крайне редко:

Некротические изъязвления и свищи в области век. 
Легочный интерстициальный фиброз, кавитации,  

узелки и плевральный выпот. 
Наличие узелков или абсцесов в селезенке,  

печени и почках.
Стерильный остеомиелит, остеолизис, нейтрофильный 

миозит, фасциит, полиартрит.
Редко псевдоопухоль (гранулема) гипофиза, аортит

Лихорадка, недомогание. Часто наблюдаются полости 
в легких, легочные инфильтраты, альвеолярные 

кровоизлияния, синусит / геморрагическая ринорея.
Язвы в области ротовой и носовой полостей,  

иногда сопровождающиеся разрушением костной  
или хрящевой ткани. 

Латентный или быстропрогрессирующий нефрит, острая 
почечная недостаточность, макрогематурия. 

Головная боль, судороги, нарушения мозгового 
кровообращения, поражения спинного мозга, параличи 

черепных нервов, сенсорная или моторная периферическая 
невропатия, множественный мононеврит, нейросенсорная 

тугоухость, массовые поражения головного мозга.
Воспалительный артрит, эрозивный или деформирующий, 

артралгия, миалгия

Методы лабораторной 
диагностики

Повышение СОЭ, СРБ, лейкоцитоз.
Отрицательные результаты посева крови и тканей.

Необходимо обследование на ВЗК, РА, 
лимфопролиферативные заболевания, злокачественные 

новообразования и другие коморбидные состояния

Повышенные СОЭ и СРБ.
Положительные АНЦА, обычно п-АНЦА.
Нормоцитарная нормохромная анемия  
как признак хронического заболевания.

Гематурия/протеинурия при поражении почек

Гистология 

Обильная нейтрофильная инфильтрация дермы 
и гиподермы. Край язвы с периваскулярным 

лимфоцитарным инфильтратом и фибриноидным 
некрозом стенок сосудов, свидетельствующим 

о вторичном васкулите

Часто встречается лейкоцитокластический васкулит 
с фибриноидным некрозом и периваскулярным 

нейтрофильным инфильтратом.  
Отложения IgG в субэпидермальных стенках кровеносных 

сосудов или дермо-эпидермальном соединении.  
Отложения С3 в стенках кровеносных сосудов. 
Отрицательный ИГХ на иммунные комплексы

пространстве. Чувствительность и  специфичность кри-
териев АРА составляют 88,2 и 92,0% [13]. У пациента, на-
ходившегося под наблюдением, из вышеперечисленных 
критериев было выявлено только поражение слизистой 
оболочки полости носа и  рта. Изменения других орга-
нов и систем не соответствовали поражениям при ГПА; 
АНЦА также были отрицательными. В ретроспективном 
анализе Daoud и  соавт. (1994) в  244 случаях ГПА не-
кротические изъязвления, напоминающие ГП, не  были 
редкостью (8 из 30 пациентов). Лейкоцитокластический 
васкулит был наиболее распространенной кожной пато-
логией, а ц-АНЦА были положительными у 81% пациен-
тов с кожным ГПА [14]. 

Таким образом, диагноз ГП представлялся наибо-
лее вероятным. 

Среди системных проявлений ГП наиболее частым 
является поражение легких, которое может проявлять-
ся в  виде кавитационных или некавитационных пора-
жений, связанных с  некрозом. Также могут возникать 
интерстициальные инфильтраты, лимфаденопатия 
средостения, сужение трахеи [15]. Начало заболевания 
у представленного пациента, проявившееся в виде пнев-
монии, ретроспективно можно расценивать как пораже-
ние легочной ткани. Вовлечение слизистой оболочки 

носовой полости при ГП встречается достаточно редко 
и проявляется в виде абсцессов и синусита, а перфора-
ция перегородки носа, как у представленного пациента, 
по  мнению некоторых авторов, возникает вследствие 
компрессионной ишемии и некроза септального хряща 
[16]. О поражении почек при ГП сообщалось редко. Оно 
может проявляться пиурией, гематурией, асептической 
лейкоцитурией, олигурией и протеинурией в результате 
различных видов почечной недостаточности [17]. Нали-
чие лейкоцитурии и  отсутствие инфекции у  пациента 
можно рассматривать как еще одно висцеральное по-
ражение при ГП. Изменения, выявленные в результате 
лабораторной диагностики, в виде лейкоцитоза, повы-
шения С-реактивного белка, высокой скорости оседа-
ния эритроцитов, анемии, низкого уровня сывороточно-
го железа, могут также возникать при ГП [18]. 

ГП является быстро развивающимся заболеванием, 
в  связи с  чем лечение целесообразно начинать быст-
родействующими иммуносупрессантами. Из-за относи-
тельной редкости рандомизированных контролируемых 
исследований эффективности лечения ГП наибольшее 
количество доказательств представлено в  поддержку 
пероральных глюкокортикостероидов и/или циклоспо-
рина [19]. Важно также отметить, что для стабилиза-
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ции ГП (предотвратить прогрессирование и  быстро 
остановить воспаление) необходимо назначать высо-
кие дозы препаратов: системные глюкокортикостеро-
иды (например, метилпреднизолон или преднизолон) 
по 0,5–1 мг/кг/день, циклоспорин 5 мг/кг/день. Для по-
лучения более быстрого ответа допустимо назначение 
пульс-терапии сверхвысокими дозами системных глю-
кокортикостероидов, 1  г метилпреднизолона в  сутки 
в виде четырех часовых внутривенных инфузий на про-
тяжении пяти дней, ежедневно, с  последующим на-
значением 40–60 мг преднизолона в день перорально 
с постепенным, медленным снижением дозировки [20]. 
Низкие дозы глюкокортикостероидов неэффективны 
при лечении ГП, что подтверждается отсутствием дина-
мики при назначении всего 120 мг дексаметазона вну-
тривенно с последующим пероральным приемом 16 мг 
у представленного пациента в начале заболевания.

Многочисленные исследования предполагают по-
бочные эффекты вакцинаций со  стороны кожного по-
крова и  слизистых оболочек. Сообщается, что ГП яв-
ляется одним из  редких побочных эффектов вакцины 
против новой коронавирусной инфекции [22]. Клини-
ческие испытания показали, что путь JAK-STAT игра-
ет важную роль в  воспалительном ответе на  антиген 
COVID-19 [23]. С  другой стороны, недавние отчеты 
и  исследование, основанное на  конкретных случаях, 
показали, что активация пути JAK-STAT играет ключе-
вую роль в патофизиологии ГП [24]. В представленном 
случае были проведены многочисленные исследования 

с  целью исключения аутоиммунных заболеваний (ва-
скулиты, криоглобулинемия, антифосфолипидный син-
дром, системная красная волчанка), злокачественных 
новообразований и инфекций (глубокие микозы, тубер-
кулез, вульгарная эктима, сифилис, лейшманиоз), кото-
рые могли привести к развитию подобных язвенно-не-
кротических поражений кожи. Кроме того, не выявлено 
ни одного ассоциированного заболевания, наличие ко-
торого могло спровоцировать ГП, и развитие язвенных 
дефектов началось вскоре после введения вакцины. 
В  связи с  этим мы допускаем, что вирусный антиген 
новой коронавирусной инфекции COVID-19 мог послу-
жить иммунологическим триггером ГП в  представлен-
ном случае. 

Заключение
Представленное наблюдение свидетельствует 

о  многообразии клинических проявлений ГП, слож-
ности проведения дифференциального и  постановки 
правильного клинического диагноза. Безусловно, дер-
матологи, как и врачи других специальностей, в своей 
повседневной практике не должны исключать возмож-
ность наблюдения пациентов с атипичным течением ГП, 
особенно в случаях, когда дебют заболевания начина-
ется с системных проявлений и поражения внутренних 
органов. Дальнейшее исследование и лучшее понима-
ние этиопатогенетических механизмов ГП необходимы 
для оптимизации методов диагностики и лечения этого 
жизнеугрожающего заболевания. 
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