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Введение. Эозинофильный грану-
лематоз с полиангиитом (EGPA) (ранее 
синдром Чарджа-Стросс) впервые был 
описан в 1951 г.J.Churg и L.Strauss. 
Они представили триаду гистопатоло-
гических признаков: некротизирующий 
васкулит, эозинофильную инфильтра-
цию тканей и внесосудистые грануле-
мы, на аутопсии 13 пациентов со сход-
ной клинической симптоматикой: тяже-

лая бронхиальная астма, лихорадка, 
эозинофилия, сердечная и почечная 
недостаточность, периферическая 
нейропатия [1,2,6].

В настоящее время заболевание 
признано одной из форм васкулита, ас-
социированного с антителами против 
нейтрофильной цитоплазмы (ANCA), 
характеризующегося эозинофильным 
гранулематозным воспалением и сосу-
дистым васкулитом малого и среднего 
размера, связанного с астмой и эози-
нофилией [3-5].

В зависимости от географических 
регионов и применяемых критериев 
ежегодная заболеваемость и распро-
страненность EGPA составляет 0,9-2,4 
и 10,7-17,8% на миллион населения 
соответственно. Мужчины и женщи-

ны болеют одинаково часто. Средний 
возраст начала заболевания 38-49 лет 
[1,2,4,6]. 

Патогенез EGPA до сих пор до кон-
ца неизвестен, и нет стандартной те-
рапии, основанной на результатах 
клинических исследований [3-7]. Па-
циенты с EGPA изначально, как пра-
вило, обращаются к терапевтам и 
врачам общей практики с клинической 
симптоматикой поражения одного или 
нескольких внутренних органов. Поли-
органные поражения многих органов и 
систем в течение длительного време-
ни могут протекать под маской других 
нозологий, представляя значительные 
трудности в диагностике истинного за-
болевания [1,2,6]. 

Редкая встречаемость этой патоло-
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The article presents a clinical case of eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (Churg-Strauss syndrome), which was diagnosed for the 
first time in a 27-year-old man with bronchial asthma, eosinophilia, and gastrointestinal tract involvement. A retrospective analysis of the disease 
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гии, разнообразность симптоматики с 
вовлечением многих органов и систем 
подчеркивает актуальность исследо-
ваний, представляющих не только на-
учный, но и, прежде всего, практиче-
ский интерес.

Материал и методы исследова-
ния. Проведен ретроспективный ана-
лиз истории болезни пациента (мужчи-
на, 27 лет), находившегося на стацио-
нарном лечении в Якутской республи-
канской клинической больнице в 2019 
г., где проведено полное углубленное 
обследование по всем стандартам и 
клиническим рекомендациям.

Описание случая и обсуждение. 
Анамнез заболевания. Осенью 2017 г. 
по поводу малопродуктивного кашля 
находился на амбулаторном лечении 
по месту жительства. Состояние было 
расценено как обострение хрониче-
ского бронхита. Несмотря на лечение, 
заболевание прогрессировало, стали 
впервые беспокоить эпизоды затруд-
ненного дыхания, приступы удушья, 
кашель с трудноотделяемой вязкой 
мокротой. В дальнейшем назначен 
Симбикорт 80 мкг/4,5мкг/доза по 1 
вдоху 2 раза в сутки, отмечалось не-
которое улучшение состояния, прояв-
ляющееся урежением частоты присту-
пов удушья и уменьшением кашлевого 
синдрома. 

С весны 2018 г. появились боли в 
эпигастрии, возникающие независи-
мо от приема пищи, вздутие живота. 
В связи с усилением интенсивности 
абдоминальных болей, появлением 
жидкого стула до 3-4 раз в сут, нарас-
танием общей слабости и снижением 
массы тела пациент был направлен 
в июле 2018 г. на обследование в Ре-
спубликанскую больницу №2-ЦЭМП. 
По результатам лабораторно-инстру-
ментальных методов исследований 
пациенту был выставлен диагноз: яз-
венный колит с поражением ректосиг-
моидного отдела, бронхиальная астма 
аллергического генеза, частично-кон-
тролируемая. Рекомендовано лечение 
по месту жительства: Месакол 400мг/
сут, Симбикорт 80 мкг/4,5мкг/доза по 2 
вдоха 2 раза в сут. Выписан с улучше-
нием. 

Несмотря на постоянный прием ле-
карств, состояние пациента заметно 
ухудшилось с начала 2019 г. На фоне 
постоянной абдоминальной боли уча-
стился стул до 8-10 раз в сут, впервые 
появились боли в области левой верх-
нечелюстной пазухи, гнойные выделе-
ния из левого носового хода, эпизоды 
головокружения, головных болей, боли 
в коленных суставах и ежедневные 
приступы малопродуктивного кашля.

Анамнез жизни. Рос и развивался 
соответственно возрасту. Не работает. 
Курит (1 пачка сигарет в день), стаж 
курения более 5 лет, алкоголь употре-
бляет умеренно. Наследственность не 
отягощена. 

Пациент госпитализирован по на-
правлению районной больницы в 
гастроэнтерологическое отделение 
Якутской республиканской клиниче-
ской больницы в конце февраля 2019 
г. Жалобы при поступлении: на по-
стоянные, ноющие боли в эпигастрии 
и по ходу толстого кишечника; жидкий 
стул без патологических примесей; пе-
риодическую тошноту и рвоту; эпизо-
ды головокружения; частые головные 
боли; боли в области левой верхнече-
люстной пазухи и выделения гнойно-
го характера со зловонным запахом, 
преимущественно из левого носового 
хода; ноющие боли в поясничных об-
ластях, в коленных суставах; общую 
слабость; снижение массы тела на 8 кг 
за последние полгода.

Состояние пациента при поступле-
нии тяжелое. Сознание ясное. ИМТ 
18,4 кг/м² (дефицит массы тела). Кож-
ные покровы бледные, чистые. Часто-
та дыхания 17 в мин. Границы легких 
в пределах нормы. В легких: притупле-
ние перкуторного звука ниже 10 ребра 
от задней подмышечной до паравер-
тебральной линии с обеих сторон; там 
же дыхание ослабленное везикуляр-
ное, над остальной поверхностью лег-
ких везикулярное дыхание, хрипов нет. 
Тоны сердца звучные, ритм правиль-
ный, ЧСС 70 в мин. АД 70/50 мм рт. ст. 
Язык влажный, обложен серовато-бе-
лым налетом. Живот мягкий, умерен-
но вздут, болезненный в подвздошных 
областях, по ходу толстого кишечника. 
Размеры печени и селезенки в преде-
лах нормы. Симптом поколачивания 
положительный слева. Стул жидкий до 
10-15 раз в сутки, без патологических 
примесей. Мочеиспускание свобод-
ное, безболезненное. 

Выявлены следующие отклонения 
в анализах от 28.02.19: эозинофилия ˗ 
28,6%, повышенная СОЭ ˗ 62,0 мм/ч, 
низкий гемоглобин ˗ 112 г/л, высокий 
уровень фибриногена ˗ 10,626 г/л. 
Анализ кала на скрытую кровь отрица-
тельный.

На ректоскопии от 28.02.19 – по-
верхностный эрозивный проктит. 

Начата терапия сульфасалазином, 
ципрофлоксацином и метронидазо-
лом, парентеральное введение элек-
тролитов, глюкозы. 

Учитывая жалобы пациента, дан-
ные анамнеза (бронхиальная астма, 
поражение толстого кишечника), ги-

перэозинофилию, повышенную СОЭ 
и изменения в коагулограмме, в от-
делении продолжен диагностический 
поиск.

В биохимическом анализе крови от 
03.03.19 обращает внимание повыше-
ние С-реактивного белка (9,54 мг/л) и 
иммуноглобулинов (IgM – 4,1 мг/мл; 
IgE – 741,7 МЕ/мл).

Эзофагогастродуоденоскопия от 
04.03.19 – поверхностный гастрит, ду-
одено-гастральный рефлюкс. 

Эхокардиография от 04.03.19 – по-
лости сердца не расширены, фракция 
выброса – 48%. Глобальная сократи-
мость левого желудочка незначитель-
но снижена. Диффузная гипокинезия 
левого желудочка. Эффект спонтан-
ного контрастирования левого желу-
дочка. Регургитация на митральном 
клапане 0-1 ст., на легочном стволе – 1 
ст., на трикуспидальном клапане – 1 ст. 

Рентгенография придаточных пазух 
носа от 05.03.19 – признаки двусторон-
него верхнечелюстного синусита. 

Компьютерная томограмма (КТ) ор-
ганов грудной клетки с контрастирова-
нием от 06.03.19: тромбоэмболия ле-
гочной артерии (ТЭЛА) в обоих легких. 
Множественные очаги с двух сторон. 
Увеличение лимфатических узлов в 
средостении и корнях обоих легких. 
Двусторонний плевральный выпот. 

КТ органов брюшной полости с кон-
трастированием от 06.03.19: призна-
ки дефекта наполнения контрастного 
препарата в просвете почечных вен 
обеих почек – тромбоэмболия. Гипо-
денсивная зона в левой почке – следу-
ет дифференцировать между инфар-
ктом и нефритом. 

Ультразвуковое исследование вен 
нижних конечностей от 06.03.19 – фор-
мирующийся неокклюзивный тромбоз 
поверхностной вены бедра справа. 

Принимая во внимание клиниче-
скую картину заболевания (бронхи-
альная астма, синусит, легочные ин-
фильтраты, гастроэнтерит, тромбоз 
легочной артерии, почечных вен, фор-
мирующийся неокклюзивный тромбоз 
поверхностной вены бедра,  гиперэ-
озинофилия, высокий уровень СРБ, 
IgМ и IgE, повышенная СОЭ, изме-
нения коагулограммы) 06.03.19 был 
созван консилиум с целью уточнения 
диагноза и решения дальнейшей так-
тики лечения и ведения пациента. 
Поставлен диагноз: эозинофильный 
гранулематоз с полиангиитом (син-
дром Чарджа-Стросс), осложнения: 
ТЭЛА в обоих легких, неокклюзивный 
тромбоз поверхностной вены бедра 
справа, реактивный плеврит, вторич-
ная энтеропатия, эрозивный проктит и 
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рекомендован перевод в ревматологи-
ческое отделение 07.03.19. В отделе-
нии была назначена базисная терапия 
преднизолоном из расчета 1мг/кг/сутки 
и продолжалась симптоматическая 
терапия, направленная на коррекцию 
проявлений активности системного со-
судистого иммунного воспалительного 
процесса. 

Для верификации диагноза и 
оценки эффективности базисной те-
рапии продолжалось обследование 
пациента.

В анализах от 11.03.19 выявлено 
нарушение гемостаза (Д-димер 8618,9 
нг/мл; фибриноген 7,804 г/л; тромби-
новое время 20,7 с). При иммуноблот-
тинге антинуклеарные, антимитохон-
дриальные, антинейтрофильные цито-
плазматические антитела и антитела к 
циклическому цитруллинированному 
пептиду не обнаружены; антитела 
класса G к двухцепочной ДНК, антите-
ла IgG к миелопероксидазе и антитела 
к нуклеосомам в пределах нормы.  

КТ придаточных пазух носа от 
14.03.19: признаки патологического 
содержимого в правой верхнечелюст-
ной пазухе, утолщения слизистой обо-
лочки лобной пазухи, пазухи основной 
кости и ячеек решетчатой кости, под-
твержденные на МРТ головного мозга. 
Наряду с этими изменениями на МРТ 
головного мозга впервые выявлены 
патологические очаги в костях черепа 
справа. На  рентгеновской КТ костей 
черепа 23.03.19 выявлены признаки 
правостороннего синусита и множе-
ственные дефекты округлой формы с 
четкими неровными контурами, разме-
рами от 9,3х15 мм до 10х13 мм в ко-
стях черепа справа.

Учитывая выраженные изменения в 
костях черепа, проведена трепаноби-
опсия с гребешка подвздошной кости: 
в пунктате признаки плазмоклеточной 
миеломы не выявлены. Гистологиче-
ская картина и иммунофенотип гипо-
клеточного костного мозга с рассеян-
ной инфильтрацией плазматических 
клеток без признаков моноклонально-
сти гематологом расценены как реак-
тивные изменения.

В лабораторных данных, проведен-
ных через 1 месяц после базисной те-
рапии, обращали на себя внимание в 
общем анализе крови: нормализация 
уровня лейкоцитов 9,03х109/л, гемо-
глобина 130 г/л, эозинофилов 0,6%, 
при сохранении повышенной СОЭ 23 
мм/ч; в биохимическом анализе кро-
ви: тенденция к повышению уровня 
общего белка и альбумина, норма-
лизация СРБ до 3,7 мг/л при высоких 
показателях ревматоидного фактора 

16,3 МЕ/мл, общего холестерина 10,7 
ммоль/л, активности АЛТ 90,8 ед/л. В 
коагулограмме отмечена нормализа-
ция показателей за исключением уров-
ня фибриногена (5,180 г/л) и D-димера 
(4555,6 нг/мл). 

Пациент выписался из ревматоло-
гического отделения в апреле 2019 г. 
с положительной динамикой в виде 
нормализации уровня эозинофилов, 
регресса воспалительного процесса, 
улучшения КТ-картины органов груд-
ной клетки (частичная регрессия ин-
фильтрации в легких), значительного 
улучшения клинической симптоматики 
и общего самочувствия. Пациенту ре-
комендовано продолжить лечение по 
месту жительства. В дальнейшем за-
планирована консультация пациента в 
клинике ревматологии, нефрологии и 
профпатологии им. Е.М. Тареева. 

В данном клиническом случае на-
глядно продемонстрированы труд-
ность диагностики и характерная ста-
дийность синдрома Чарджа-Стросса. 

По литературным данным, в раз-
витии заболевания условно выделя-
ют три стадии: на начальной стадии 
болезнь дебютирует бронхиальной 
астмой, аллергическим ринитом. По-
степенно нарастает тяжесть течения 
бронхиальной астмы, часто появляет-
ся резистентность к терапии [1,4]. Во 
второй стадии отмечается гиперэо-
зинофильный синдром с различными 
клиническими проявлениями (синдром 
Леффлера, эозинофильная пневмо-
ния, эозинофильный гастроэнтерит 
и т.д.) и на этой стадии допускаются 
максимальное количество диагно-
стических ошибок. На третьей стадии 
манифестируют клинические призна-
ки системного васкулита (лихорадка, 
синдром системной воспалительной 
реакции, нефрит, кожные проявления 
и т.д.). Тяжесть течения бронхиальной 
астмы может регрессировать [1,4,6]. 

В клинической практике установ-
ление диагноза системного васкулита 
всегда затруднено и долговременно, 
пациент в течение нескольких месяцев 
(иногда лет) может наблюдаться у мно-
гих специалистов, как и демонстрирует 
представляемый клинический случай.

В данном случае диагноз был вы-
ставлен на II стадии развития болезни, 
через 1,5-2 года с момента появления 
первых клинических проявлений, на 
основании классификационных кри-
териев заболевания, выявленных у 
пациента: бронхиальная астма, рино-
синусопатия, легочные инфильтраты 
и гиперэозинофилия, несмотря на от-
сутствие биологических маркеров ва-
скулита.

В диагностике EGPA, как и других 
васкулитов, большое значение имеет 
повышение уровня антинейтрофиль-
ных цитоплазматических антител, 
действие которых направлено против 
различных цитоплазматических анти-
генов – миелопероксидазы, эластазы, 
протеазы [1,3-7]. У ANCA-позитивных 
пациентов (от 70 до 75%) определя-
ются антитела к миелопероксидазе 
с перинуклеарным окрашиванием 
(рANCA) и чаще отмечаются пораже-
ние почек (особенно некротизирующий 
гломерулонефрит), поражение цен-
тральной нервной системы, перифе-
рическая полинейропатия, пурпура и 
другие кожные проявления [3,7].

При ANCA-негативном варианте 
процесс начинается с поражения лег-
ких (легочные инфильтраты, плеврит) 
и сердца (миокардит, перикардит, 
кардиомиопатия, нарушение сердеч-
ного ритма и др.). Отсутствие ANCA, 
согласно литературным данным, не 
исключает диагноз, так как при одно-
кратном исследовании аутоантитела 
обнаруживаются у 50-70% случаев 
[3,6,7].

Начало болезни с поражения лег-
ких (бронхиальная астма, синусит, 
легочные инфильтраты, плеврит) и 
желудочно-кишечного тракта (гастро-
энтероколит), гиперэозинофилия, от-
сутствие ANCA позволяют считать, что 
у данного пациента ANCA-негативный 
тип EGPA, с преобладанием клиники 
эозинофильной инфильтрации в орга-
ны и ткани.

Разнообразие клинико-иммунологи-
ческих форм болезни обуславливает 
необходимость проведения диффе-
ренциально диагностического поиска 
для исключения широкого спектра за-
болеваний и патологических состоя-
ний.Бронхообструктивный синдром, в 
первую очередь, требует проведения 
дифференциальной диагностики меж-
ду бронхиальной астмой и хрониче-
ской обструктивной болезнью легких, а 
также аллергическим бронхолегочным 
аспергиллезом и хронической эози-
нофильной пневмонией. В отличие от 
этих состояний, бронхиальная астма 
при EGPA с момента появления стано-
вится сложной для терапии, характе-
ризуется развитием легочных инфиль-
тратов с вовлечением других органов 
и систем. 

Выявленные эрозивно-язвенные 
изъязвления в слизистой ректосиг-
моидного отдела толстой кишки изна-
чально были расценены как проявле-
ния язвенного колита. Вместе с тем, 
своевременно проведенная биопсия 
слизистой оболочки кишечника име-
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ет значение в установлении истинной 
причины деструктивных изменений в 
стенке кишечника, выявляя в биопта-
те гранулематозное воспаление сосу-
дов и эозинофильную инфильтрацию 
тканей.

Тактика лечения зависит от клини-
ческого течения болезни. В данном 
случае, пациенту в качестве базисной 
терапии назначен преднизолон в дозе 
1мг/кг/сутки. Такая тактика показана 
пациентам с хорошим прогнозом, без 
системных проявлений болезни, в те-
чение 1 месяца или до редукции при-
знаков активности процесса (до 1 года) 
[1,4].

Вместе с тем, выявленные у на-
шего пациента высокие показатели 
D-димера и фибриногена в плазме 
крови, сопровождаемые системными 
тромбозами (ТЭЛА, тромбоз почечных 
вен, формирующийся неокклюзивный 
тромбоз поверхностной вены бедра), 
локальные нарушения сократимости 
левого желудочка, снижение фракции 
выброса до 48%, являются плохими 
прогностическими факторами EGPA, 
когда наиболее эффективна пульс-
терапия метилпреднизолоном (1гр. 
внутривенно в течение 3 дней) с по-
следующим приемом 40-60 мг предни-
золона, длительное время [1,3,4]. 

Заключение. Решающее значе-
ние в диагностике EGPA (синдрома 
Чарджа-Стросс) принадлежит деталь-

ному обследованию пациента с целе-
направленным поиском патогномонич-
ных симптомов поражения органов и 
систем. С момента дебюта заболева-
ния пациент наблюдался у разных спе-
циалистов (пульмонологи, гастроэнте-
рологи, терапевты), длительное время 
лечился по поводу бронхиальной аст-
мы и язвенного колита без положи-
тельной динамики. Учитывая наличие 
нескольких конкурирующих диагнозов, 
проведено комплексное лабораторно-
инструментальное обследование, что 
позволило поставить диагноз. 

Наличие этого редкого заболева-
ния следует заподозрить у пациентов 
с бронхиальной астмой при появле-
нии инфильтратов в легких, на фоне 
высокой эозинофилии и повышенного 
уровня СОЭ в периферической крови, 
так как своевременная диагностика и 
адекватная терапия позволяют пре-
дотвратить необратимые поврежде-
ния органов и значительно улучшить 
прогноз течения болезни.
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Проведен литературный обзор заболевания спиноцеребеллярная атаксия 17-го типа 
(СЦА 17). Приведено собственное клиническое наблюдение СЦА 17 с отсутствием харак-
терных признаков спиноцеребеллярных атаксий - обратной корреляции между степенью 
экспансии и возрастом манифестации симптомов болезни, а также прямой взаимосвязи 
между степенью экспансии повторов и тяжестью клинических проявлений, подтверждаю-
щее существование отличий в клинической картине разных типов СЦА. 

Ключевые слова: аутосомно-доминантные спиноцеребеллярные дегенерации, экс-
пансия тринуклеотидных повторов, спиноцеребеллярная атаксия 17-го типа. 

A literature review of the disease spinocerebellar ataxia type 17 (SCA 17) was carried out. 
The   clinical observation of SCA 17 was presented considering the absence of inverse correla-
tion between a degree of expansion and age of manifestation of  SCA 17 symptoms, as well as  
direct relationship between the degree of expansion of repeats and the severity of clinical mani-
festations. We also revealed differences in the clinical picture of SCA 17 in this case and SCA 1, 
which is widespread in Yakutia.

Keywords: autosomal dominant spinocerebellar degenerations, expansion of trinucleotide 
repeats, spinocerebellar ataxia type 17.


