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Введение

В 1919 г. во время пандемии гриппа доктор Эр-
нест Уильям Гудпасчер впервые описал пациента, 
инфекционное заболевание которого осложни-
лось кровохарканьем и острым гломерулонефри-
том. В течение многих лет оно носило его имя – 
синдром Гудпасчера. В настоящее время термин 
«анти-БМК болезнь» является более предпочти-
тельным [1]. Частота встречаемости у мужчин 
и женщин одинаковая и составляет 0,5–1 человек 
на 1 млн населения. Возрастное распределение – 
бимодальное с пиком возникновения у мужчин 
в 20 лет, с более выраженным поражением легких, 
а у женщин в 60 лет, часто сопровождающееся 
только гломерулонефритом [2]. 

Данное заболевание является опасным для 
жизни васкулитом мелких сосудов (капилляри-

том) почек и легких, при этом у большинства па-
циентов развивается быстро прогрессирующий 
гломерулонефрит, а у 40–60% возникает диффуз-
ное альвеолярное кровотечение (ДАК). Леталь-
ность без специфической терапии достигает 96%, 
и до 47% на фоне лечения [3]. Патогенез развития 
осложнений связан с отложением в альвеолярной 
и клубочковой базальной мембране циркулиру-
ющих аутоантител, направленных против анти-
генов коллагена IV типа в базальных мембранах 
клубочков и альвеол. Точный механизм образова-
ния аутоантител неизвестен, но, вероятно, связан 
с факторами окружающей среды, инфекциями 
или прямым повреждением почек и легких у гене-
тически восприимчивых людей [4]. Установлены 
ассоциации с гриппом, аденовирусом, новой коро-
навирусной инфекцией и вакцинацией от нее [5]. 

Резюме
Синдром Гудпасчера – аутоиммунное заболевание, 

развивающееся вследствие появления антител к базаль-
ной мембране клубочков, является редким и потенциаль-
но опасным осложнением инфекционных заболеваний, 
таких как грипп, новая коронавирусная инфекция, адено-
вирусная инфекция. Течение может быть нетипичным 
и проявляться как тяжелая форма вирусного заболева-
ния, осложненного острым респираторным дистресс-
синдромом и сепсисом на фоне присоединившейся бакте-
риальной инфекции. Необходимые методы диагностики 
могут быть недоступны или выполняться с большой за-
держкой в случае направления биологического материа-
ла в сторонние организации. Своевременная установка 
диагноза и начало специфического лечения способны сни-
зить летальность почти в 2 раза. В статье представлен 
клинический случай пациента с синдромом Гудпасчера, 
находившегося в клинике инфекционных болезней Воен-
но-медицинской академии имени С.М. Кирова с острой 
респираторной вирусной инфекцией, осложненной поли-
сегментарной пневмонией.

Ключевые слова: анти-БМК болезнь, острый ре-
спираторный дистресс-синдром, синдром Гудпасчера, 
пневмония, острая дыхательная недостаточность.

Abstract
Goodpasture’s syndrome, an autoimmune disease re-

sulting from the appearance of antibodies to the glomeru-
lar basement membrane, is a rare and potentially danger-
ous complication of infectious diseases such as influenza, 
new coronavirus infection, adenovirus infection. The course 
may be atypical and manifest as a severe form of viral dis-
ease complicated by acute respiratory distress syndrome and 
sepsis against the background of an accompanying bacterial 
infection. The necessary diagnostic methods may be unavail-
able or performed with a significant delay if biological ma-
terial is sent to third-party organizations. Timely diagnosis 
and initiation of specific treatment can reduce mortality by 
almost half. The article presents a clinical case of a patient 
with Goodpasture syndrome who was at the clinic of infec-
tious diseases S.M. Kirov Military Medical Academy with 
acute respiratory viral infection complicated by polysegmen-
tal pneumonia.

Key words: anti-GBM disease, acute respiratory distress 
syndrome, Goodpasture’s syndrome, pneumonia, acute re-
spiratory failure.
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Типичная клиническая картина заболевания – 
рено-пульмональный синдром, однако описано 
значительное количество других типов проявле-
ния. Большинство пациентов сообщают о продро-
мальном периоде, сопровождающемся усталостью 
и недомоганием, продолжительностью от 1 неде-
ли до нескольких месяцев. При рентгенографии 
легких (Рг ОГК) обычно выявляют двустороннюю 
легочную консолидацию. Описаны случаи диф-
фузного легочного кровотечения при нормальной 
рентгенологической картине. По данным ком-
пьютерной томографии органов грудной клетки 
(КТ ОГК) – двустороннее легочное затемнение, 
признаки диффузного легочного альвеолита [6]. 
Легочная симптоматика иногда может развиться 
за несколько недель или месяцев до поражения 
почек. В общем анализе мочи часто встречается 
микрогематурия, реже макрогематурия, протеи-
нурия умеренная, но иногда может развиваться 
нефритический синдром [6]. Диагностика забо-
левания основана на иммуноферментном анализе 
на антитела IgG к базальной мембране клубочков. 
Следует отметить, что примерно у 10% пациен-
тов с подтвержденным заболеванием по данным 
биопсии почек антитела не выявляются. Поэто-
му отрицательный тест на антитела анти-БМК не 
исключает его [7]. Целью лечения является сни-
жение воспаления в почках, удаление циркули-
рующих патогенных аутоантител и подавление 
их образования. Согласно Клиническому практи-
ческому руководству по лечению гломерулярных 
заболеваний [3], терапия должна быть основана 
на плазмаферезе (ПЛФ) (в объеме 40–50 мл на кг 
идеальной массы тела), циклофосфамиде (при не-
эффективности ритуксимаб) и глюкокортикосте-
роидах (метилпреднизолон). ПЛФ рекомендуется 
всем пациентам за исключением тех, кто имеет 
100% клубочковых полулуний или склероз клубоч-
ков более 50%. Американское общество афереза 
(American Society for Apheresis, ASFA) рекоменду-
ет ПЛФ пациентам, у которых наблюдается ДАК 
вне зависимости от функции почек и потребности 
в диализе [8]. Ритуксимаб все чаще используется 
в лечении иммуноопосредованных гломеруляр-
ных заболеваний. Механизм связан с истощением 
CD-20-позитивных В-клеток посредством антите-
лозависимой клеточно-опосредованной цитоток-
сичности, комплементзависимой цитотоксично-
сти и апоптоза, что ведет к подавлению выработки 
антител. Он продемонстрировал эффективность 
при АНЦА-васкулите и мембранозной нефропа-
тии, но его использование при лечении анти-БМК 
болезни остается ограниченным ввиду отсутствия 
контролируемых исследований [9]. Ритуксимаб 
вызывает полную ремиссию альвеолярного крово-
течения, но не улучшает почечные исходы у паци-
ентов, зависящих от диализа, даже если титр анти-

тел стал отрицательным [10]. Препарат быстро 
выводится из кровообращения при применении 
ПЛФ, поэтому после его введения до следующего 
сеанса должно пройти не менее 48 ч [5]. Заболева-
ние обычно однофазное, рецидивы редки (в основ-
ном у курильщиков), поддерживающая длитель-
ная имуносупрессивная терапия не требуется [3]. 
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Пациент Е., мужской пол, 17 лет, в анамнезе пе-
ренес острое респираторное заболевание (ОРЗ), 
сопровождавшееся фебрильной лихорадкой (ФЛ), 
ларинготрахеитом, лечился в медицинском пун-
кте. Через 47 дней появилось першение в горле, 
насморк, кашель и озноб. На второй день болез-
ни обратился к врачу. На момент осмотра небные 
миндалины гиперемированы с единичными гной-
ными фолликулами, носовое дыхание затруднено, 
температура 39,3°С. Выполнена Рг ОГК, на кото-
рой выявлена инфильтрация в левом легком. Для 
дальнейшего лечения пациент направлен в госпи-
таль. При поступлении температура 37°С, SpO

2
 – 

97%. На второй день госпитализации лихорадка до 
40°С, снижение SpO

2 
до 88%. На КТ ОГК – двусто-

ронняя полисегментарная инфильтрация легоч-
ной ткани. Во время госпитализации осуществлен 
ряд диагностических лабораторных исследований 
(данные представлены в таблице). В ПЦР (мазок из 
носоглотки) выявлена ДНК аденовируса. С учетом 
прогрессирования дыхательной недостаточности 
пациент переведен в ОРИТ клиники инфекци-
онных болезней Военно-медицинской академии 
им. С.М. Кирова. 

На момент поступления – состояние средней 
степени тяжести. Жалобы на кашель, общую сла-
бость. Катаральные проявления не отличались от 
описанных на предыдущем этапе. Сознание ясное. 
Неврологический статус без особенностей. Критика 
снижена, выраженная эмоциональная лабильность. 
При общении быстро истощается, адинамичен. Кож-
ный покров физиологической окраски и влажности. 
Температура тела 36,7°С. Дыхание эффективное 
(SpO

2
 98–100%) на фоне инсуффляции увлажнен-

ного кислорода 5 л/мин. Вне кислородной поддерж-
ки SpO

2
 – 89–90%. ЧДД 18–22 в мин. Гемодина-

мика стабильная. Живот мягкий. Физиологические 
оправления в норме. На момент первичного осмотра 
тяжесть состояния была обусловлена острой дыха-
тельной недостаточностью (ОДН) и интоксикаци-
онным синдромом. Произведен забор бронхоаль-
веолярного лаважа (БАЛ) на бактериологическое 
(МБИ), микроскопическое и серологические (СИ) 
исследования. Выполнена Рг ОГК (рис. 1А). Сформу-
лирован предварительный комбинированный диа-
гноз: 1. Внебольничная двусторонняя полисегмен-
тарная пневмония (ПЦР на ДНК аденовируса «+», 
грамм+ кокки) тяжелое течение, SMART-COР 4 
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балла. 2. Аденовирусная инфекция. Острый фарин-
готонзиллит. Осложнения основного заболевания: 
Дыхательная недостаточность І степени. Двусто-
ронний малый парапневмонический экссудативный 
плеврит. Острый инфекционный экссудативный 
малый перикардит без сердечной недостаточности. 
Инфекционно-токсическая нефропатия. Анемия 
легкой степени тяжести. Начата деэскалационная 
антибактериальная терапия с учетом результатов 
окраски по Граму, микроскопии (нейтрофилов 94%) 
и тяжести основного заболевания – внутривенно 
левофлоксацин 500 мг 2 раза в сутки, цефтаролина 
фосамил 600 мг 2 раза в сутки. Позиционирование 
пациента в прон-позиции. 

2-е сутки – прогрессирование ОДН, что потре-
бовало назначения высокопоточной назальной ок-
сигенации (Hi-Flow). С учетом двустороннего пора-
жения легких (рис. 1Б), острого начала заболевания, 
снижения соотношения P/F (p/f) на фоне Hi-Flow 
с потоком 40 л/мин до 250 у пациента был диагно-
стирован острый респираторный дистресс-синдром 
(ОРДС) легкой степени тяжести [11]. Исходя из кли-
нической картины (быстро прогрессирующая ОДН 
вследствие развития ОРДС), данных лабораторных 
методов исследования (нарастание плазменной кон-
центрации С-реактивного белка выше 5 раз от верх-
ней границы нормы, лимфопения менее 1×109/л), со-
стояние было расценено как синдром цитокинового 
шторма, начата терапия глюкокортикостероидами 
(ГКС) – дексаметазон 20 мг/сут. 

3-и сутки – дальнейшее нарастание признаков 
ОДН потребовало увеличения потока кислорода 
до 50 л/мин и FiO

2
 до 70%. Сохранялась ФЛ. СИ 

и МБИ исследования, взятые на момент поступле-
ния, не выявили вирусных и бактериальных пато-
генов. 

4-е сутки – состояние прежнее. Отмечалось по-
вышение концентрации прокальцитонина до 4 нг/мл 
(динамика лабораторных показателей представле-
на на рисунке 2). С учетом отсутствия клиническо-
го ответа на проводимую терапию и нетипичное 
течение заболевания, начата дифференциальная 
диагностика с системными васкулитами (СКВ 
и АНЦА-васкулит). Проведен повторный забор 
БАЛ на МБИ. Выполнена Рг ОГК (рис 1В).

5-е сутки (1-е сутки ИВЛ) – с учетом прогрес-
сирования ОДН, выполнена смена респираторной 
поддержки на НИВЛ. В положении прон-позиции 
p/f – 150 (динамика представлена на рисунке 3), 
ЧДД от 22 до 30 в мин. На Рг ОГК – увеличение 
объема поражения легких (рис. 1Г). По данным 
МБИ БАЛ (3-и сутки после поступления) выявлены 
Klebsiella pn. КОЕ 104 и P. aeruginosa КОЕ 104, проду-

Таблица

Данные лабораторных исследований пациента до госпитализации в клинику инфекционных 
болезней Военно-медицинской академии им. С.М. Кирова

Общий анализ крови

Гемоглобин
(г/л)

Эритроциты
(×1012/л)

Лейкоциты
(×109/л)

Сегментоядерные
(%)

Лимфоциты
(×109/л)

Тромбоциты
(×109/л)

119 3,9 12,4 94 3,5 164

Общий анализ мочи

Цвет Удельная 
плотность

(г/мл)

Белок
(г/л)

pH Лейкоиты
(клеток в поле зрения)

Бактерии

Светло-желтый 1,050 1 6,5 1–2–3 +

Биохимический анализ мочи

Креатинин
(мкмоль/л)

Мочевина
(ммоль/л)

С-реактивный 
белок (мг/л)

Аланинаминотрансфераза
(Ед/л)

Аспартатаминотрансферазы
(Ед/л)

Глюкоза
(ммол/л)

164 12,1 29,6 17 33 5

Рис. 1. Динамика рентгенологической картины органов 
грудной клетки. Сутки пребывания в ОРИТ: А – 1-е;  
Б – 2-е; В – 4-е; Г – 5-е; Д – 7-е; Е – 15-е
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цирующие ферменты β-лактамаз NDM-1 и OXA-48. 
C учетом отрицательной динамики, сохраняю-
щейся ФЛ, сроков проведения антибактериальной 
терапии, наличия факторов резистентности и тя-
жести состояния пациента, было принято реше-
ние о замене проводимой терапии на азтреонам и 
цефтазидим-авибактам (расчет необходимой дозы 
препаратов осуществлялся ежедневно по скорос-
ти клубочковой фильтрации). Произведен мазок 
из носоглотки с целью выполнения молекулярно-
генетического исследования – обнаружена ДНК 
адаеновируса.

6-е сутки (2-е сутки ИВЛ) – с целью недопу-
щения самопроизвольного повреждения легких 
пациентом (снижение p/f и прогрессирование 
тахипноэ) был выполнен перевод на ИВЛ с прод-
ленной (планируемой до 48 ч) медикаментозной 
миоплегией. При анализе суммарного количества 
иммуноглобулинов G и M (IgG и IgM) обнаруже-
но резкое снижение IgG до 1,1 г/л и повышение 
IgM до 17 г/л. Полученные данные были расцене-
ны как проявление вторичного иммунодефицита. 
По жизненным показаниям начата терапия IgG  
(0,2 г/кг) – однократное введение в течение 24 ч. 
Выполнен забор БАЛ на МБИ. 

7-е сутки (3-е сутки ИВЛ) – умеренная поло-
жительная динамика в виде снижения выражен-
ности лихорадки, лейкоцитоза, p/f без динамики. 
С учетом прогнозируемой длительной ИВЛ, на-
хождения пациента в прон-позиции, произведена 
пункционно-дилятационная трахеостомия. Прове-
ден сеанс гемосорбции крови. Выполнена Рг ОГК 
(рис. 1Д). 

8-е сутки (4-е сутки ИВЛ) – показатели газооб-
мена ухудшились, ОРДС расценен как тяжелый. 
К терапии добавлен сурфактант по схеме: 75 мг 
2 раза в сутки ингаляционно в течение 5 дней. 
С учетом тяжелого поражения легких, сохраняю-
щейся гематурии, наличия легкой протеинурии, 
молодого возраста пациента, нетипичного течения 
аденовирусной пневмонии, не подтверждёнными 
лабораторно СКВ и АНЦА-васкулитом, было при-
нято решение о диагностике болезни анти-БМК 
антител. Взята кровь на анализ – антитела к ба-
зальной мембране клубочков. Повторный забор 
БАЛ на МБИ. По результатам исследования (от 
6 суток с момента поступления) данных за патоло-
гическую микрофлору нет. По данным СИ мазка 
из носоглотки выявлена ДНК аденовируса (иссле-
дование от 5 суток с момента поступления).

9-е сутки (5-е сутки ИВЛ) – умеренная положи-
тельная динамика, сопровождающаяся повыше-
нием p/f (см. рис. 3). Принято решение о прекра-
щении введения релаксантов, продолжена меди-
каментозная седация (МС). По результатам МБИ 
данных за патологическую микрофлору нет. 

10-е сутки (6-е сутки ИВЛ) – во второй половине 
дня у пациента развилось тахипноэ, не связанное 
с лихорадкой, болевым синдром и глубиной МС. 
Принято решение о повторном продленном введе-
нии мышечных релаксантов с оценкой респиратор-
ного статуса без их использования через 24 ч. 

11-е сутки (7-е сутки ИВЛ) – респираторный 
статус прежний. С 13.00 у пациента развилась ану-
рия. Повторный забор БАЛ на МБИ. 

12-е сутки (8-е сутки ИВЛ) – с учетом субто-
тального поражения легких, уремии, через 12 ч 
пос ле развития анурии начата заместительная 
почечная терапия (ЗПТ) в виде процедуры диали-
за (динамика креатинина представлена на рисун-
ке 3). Остановлено введение мышечных релаксан-
тов. 

13-е сутки (9-е сутки ИВЛ) – состояние пациен-
та стабильное, ИВЛ в режиме перемежающей при-
нудительной вентиляции (30–40% спонтанных ды-
ханий). Сохранялась анурия, продолжена ЗПТ. 

14-е сутки (10-е сутки ИВЛ) – получен поло-
жительный результат СИ на антитела к базаль-
ным мембранам клубочков. Диагноз дополнен: 
Системный некротизирующий васкулит (син-
дром Гудпасчера) с поражением легких (пневмо-
нит, альвеолит), почек (быстропрогрессирующий 

Рис. 2. Динамика прокальцитонина (ПКТ), 
С-реактивного белка (СРБ), мочевины и креатинина  
за время нахождения пациента в ОРИТ

Рис. 3. Динамка изменения соотношения P/F  
(индекс Горовица) после начала искусственной 
вентиляции легких 
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гломерулонефрит), иммунологическими (Gbm+) 
и гематологическими (анемия легкой степени тя-
жести) нарушениями. Острое течение с высокой 
активностью. С учетом субтотального поражения 
легких, высокого риска фатального ДАК на фоне 
основного заболевания, отсутствия возможности 
к экстренному проведению ПЛФ, было принято 
решение о проведении терапии по схеме: метил-
преднизолон 1 г внутривенно в течение 3 дней, 
с последующим переходом на пероральный прием 
преднизолона 1 мг/кг в сутки, ритуксимаб 500 мг 
1 раз в неделю, с курсовой дозой 2 г.

15-е сутки (11-е сутки ИВЛ) – положительная 
клиническая динамика в виде снижения потреб-
ности в кислородной поддержке, улучшения лабо-
раторных показателей (см. рис. 2, 3) и данных Рг 
ОГК (рис. 1Е). МС остановлена, пациент переве-
ден на вспомогательную вентиляцию легких. Со-
хранялась анурия, продолжена ЗПТ.

16-е сутки (12-е сутки ИВЛ) – фракция кис-
лорода снижена до 30%, повышение p/f до 360 
(см. рис. 2). Диурез за сутки составил 850 мл. Про-
должена ЗПТ. 

17-е сутки – искусственная вентиляция легких 
завершена. Пациент дышал эффективно на фоне 
инсуффляции кислорода 5 л/мин. Диурез – 970 мл. 

18-е сутки – сознание пациента ясное, дыха-
ние самостоятельное без инсуффляции кислоро-
да через трахеотомическую канюлю. Учитывая 
постоянную потребность в экстракорпоральных 
методах лечения, пациент переведен в специали-
зированный стационар – клинику нефрологии и 
эфферентной терапии. 

19-е сутки – темп диуреза восстановился. 
В дальнейшем пациент не нуждался в ЗПТ.

Обсуждение

У данного пациента заболевание проявлялось 
нетипично. Классического рено-пульмонального 
синдрома при поступлении не было, а изменения 
в общем анализе мочи, хотя и вызывали насторо-
женность, но расценивались как проявление тя-
желого течения основного заболевания. Быстрое 
прогрессирование острой дыхательной недоста-
точности с диффузным субтотальным поражени-
ем легких, отрицательные ПЦР-результаты «ви-
русной панели» из БАЛ на фоне хорошо контро-
лируемой внутрибольничной инфекции заставили 
нас заподозрить системный васкулит. Трудно кон-
тролируемое течение ОРДС и полиорганной недо-
статочности привело к назначению терапии, не-
часто применяемой в повседневном лечении вне-
больничной пневмонии [12] (глюкокортикостеро-
иды, иммуноглобулины G, гемосорбция крови). 
С учетом удлинённого преаналитического этапа, 
несмотря на низкие терапевтические дозы и объ-
емы, используемые до постановки окончательно-

го диагноза, у пациента не развились фатальные 
и необратимые осложнения. Выбранная специфи-
ческая терапия привела к быстрому регрессу ОДН 
и острого повреждения почек. Повторный поло-
жительный анализ на аденовирус в мазке из зева 
и его отрицательный результат в БАЛ указывают 
на аутоиммунное, а не прямое поражение легких. 

Заключение

В клиническом случае приведен пример адено-
вирусной инфекции, осложнившейся анти-БМК 
болезнью, повлекшей развитие тяжелого ОРДС 
и острого повреждения почек. Настороженность, 
ранняя диагностика и начало терапии положи-
тельно влияют на исход при развитии данного за-
болевания. Возможное нетипичное, в том числе 
атипичное, течение синдрома Гудпасчера может 
маскироваться под «привычные» заболевания па-
циентов в инфекционных и реанимационных от-
делениях.
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