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Резюме. Гранулематоз Вегенера — редкое ревматологическое заболевание, которое имеет многоликую 
клиническую картину, с чем связаны трудности его диагностики. Утвержденной классификации ГПА 
нет, однако выделяют локализованную и генерализованную формы, которые при этом являются стадия-
ми одного процесса. При локализованном ГПА поражаются ЛОР-органы и органы зрения, при генерали-
зованной форме присоединяется поражение легких и почек. В практике ЛОР-врача данное заболевание 
также может встретиться чаще в виде поражения носа и околоносовых пазух или сенсоневральной туго-
ухости. Однако поражение глотки также встречается и требует настороженности. Комплексная оценка 
всех жалоб пациента и мультидисциплинарное обследование совместно с терапевтом, ревматологом, не-
фрологом, пульмонологом, офтальмологом позволит сократить сроки постановки диагноза и назначить 
необходимое лечение в кратчайшие сроки. Описано наблюдение гранулематоза Вегенера с поражением 
ЛОР-органов у пациента 33 лет. Диагноз гранулематоз Вегенера установлен при исследовании, а с учетом 
высокого титра антител c-ANCA диагноз ГВ был полностью подтвержден.
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Abstract. Wegener’s granulomatosis is a rare rheumatological disease that has a multifaceted clinical picture, 
making it difficult to diagnose. There is no approved classification of granulomatosis with polyangiitis (GPA); 
however, localized and generalized forms are distinguished, which at the same time are stages of the same process. 
With localized GPA, ENT organs and visual organs are affected; with generalized form, lung and kidney damage is 
added. In the practice of an ENT doctor, this disease can also occur, more often in the form of lesions of the nose 
and paranasal sinuses or sensorineural hearing loss. However, damage to the pharynx is also occurs and requires 
caution. A comprehensive assessment of all patient complaints and multidisciplinary examination, together with 
a therapist, rheumatologist, nephrologist, pulmonologist, ophthalmologist, will reduce the time for diagnosis and 
prescribe the necessary treatment as soon as possible. The observation of Wegener’s granulomatosis with lesion of 
ENT organs in a 33-year-old patient is described. The diagnosis of Wegener’s granulomatosis was established on 
examination, and given the high titer of cANCA antibodies this diagnosis was fully confirmed.
Keywords: Wegener’s granulomatosis, ANCA-associated vasculitis
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Гранулематоз с полиангиитом (ГПА), или гра-
нулематоз Вегенера (ГВ), — это аутоиммунный 
системный васкулит, ассоциированный с анти-
телами к цитоплазме нейтрофилов, характеризу-
ющийся образованием гигантоклеточных некро-
тизирующих гранулем в стенке мелких сосудов 
различных органов, чаще всего верхних дыхатель-
ных путей, органов зрения и слуха, легких и по-
чек [1]. 

Утвержденной классификации ГПА нет, одна-
ко выделяют локализованную и генерализован-
ную формы, которые при этом являются стадиями 
одного процесса. При локализованном ГПА пора-
жаются ЛОР-органы и органы зрения, при гене-
рализованной форме присоединяется поражение 
легких и почек [2, 3]. Формально по классифика-
ции Chapel Hill Consensus Conference (2012) ГПА 
относится к васкулитам, поражающим мелкие 
сосуды, хотя процесс может распространяться 
как на сосуды мелкого, так и среднего калибров 
(капилляры, венулы, артериолы и артерии) [4]. 
Течение болезни может варьировать от вялого до 
быстропрогрессирующего, при этом у большин-

ства пациентов с нелеченой или неэффективно 
леченной генерализованной формой (включая 
гломерулонефрит) наблюдается быстрое разви-
тие болезни с летальным исходом [5]. В большом 
когортном исследовании у 34% пациентов с ГПА 
наблюдалась ремиссия, у 46% — от одного до че-
тырех рецидивов, а у 10% — прогрессирование за-
болевания до генерализованной формы. Согласно 
более ранним исследованиям, только 15% пациен-
тов с изолированными ЛОР-проявлениями никог-
да не переходят в генерализованную форму забо-
левания [6, 7]. 

В Европе распространенность ГПА составляет 
пять случаев на 100 000 населения, при этом забо-
леваемость выше в Северной Европе. ГПА может 
возникать во всех расовых группах, но преимуще-
ственно поражает представителей европеоидной 
расы. Оба пола страдают одинаково. ГПА поражает 
широкий возрастной диапазон (возрастной диа- 
пазон от 8 до 99 лет), средний возраст на момент 
постановки диагноза составляет 40 лет [12–15]. 

Этиология ГПА неизвестна, считается, что он 
имеет аутоиммунное происхождение и провоци-
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руется факторами окружающей среды на фоне ге-
нетической предрасположенности [8, 9]. К факто-
рам окружающей среды относятся инфекционные 
агенты (Staphylococcus aureus, цитомегаловирус), 
воздействие коллоидных соединений кремния, 
ультрафиолетовых лучей, курения, психоэмоцио-
нального напряжения, а также механическая трав-
ма [2, 10]. Показано более тяжелое течение ГПА 
у пациентов с носительством золотистого стафи-
лококка в полости носа, характеризующееся более 
частым развитием обострений, которые связыва-
ют с воздействием экзотоксинов стафилококка, 
обладающих свойствами суперантигенов. 

Патогенез ГПА связан с развитием распро-
страненного воспаления мелких сосудов и одно-
временным формированием периваскулярных и 
экстравазальных гранулем макрофагального типа 
в пораженных органах и тканях. Гистологически 
гранулема содержит CD4+ Т-лимфоциты, CD8+ 
Т-лимфоциты, гистиоциты, CD20+ В-лимфоциты, 
нейтрофильные гранулоциты, CD68+ макрофа-
ги и CD68+ многоядерные гигантские клетки 
Пирогова—Лангханса, окружающие централь-
ный некроз, который может быть сливным или 
иметь неравномерный «географический» ри-
сунок [2]. Серологическим маркером болезни 
являются антитела к цитоплазме нейтрофилов, 
которые связываются с экспрессируемыми ан-
тигенами (протеиназой 3, миелопероксидазой 
и др.) и могут вызвать дегрануляцию этих клеток 
с высвобождением протеолитических ферментов. 
Обсуждаются и другие патогенетические меха-
низмы: иммунокомплексное поражение сосуди-
стой стенки, лимфоцитарные цитотоксические 
реакции и др. [11]. 

Поражение ЛОР-органов встречается в дебю-
те ГПА в 62,5% случаев, в 94% — в процессе про-
грессирования заболевания с преобладанием ри-
носинусальной (75%), отологической (38%) или 
гортанно-трахеальной (25%) локализаций. В даль-
нейшем заболевание преимущественно поражает 
нижние дыхательные пути (87,5%) и почки (50%). 
Также наблюдаются суставная (40%), глазная 
(25%), сердечно-сосудистая (25%), неврологиче-
ская (25%) и кожная (19%) формы [15]. Поражение 
носа и околоносовых пазух сопровождается яв-
лениями двустороннего синусита, образованием 
корок в носу, гнойной ринореей, носовыми кро-
вотечениями, изъязвлением слизистой полости 
носа, заложенностью носа с обструкцией и дефор-
мацией носа [16]. Поражение уха ГПА проявляется 
средним отитом, внезапной потерей слуха, шу-
мом в ушах, параличом мимической мускулатуры 
и хондроперихондритом. По данным одних авто-
ров, отологические проявления изолированно не 
встречаются [17]. Другие же считают, что пораже-
ние уха иногда может быть первым и единствен-
ным признаком ГПА [18, 19], а также мастоидит 

может быть первым проявлением ГПА [20, 21]. 
Поражение полости рта встречается у 6–13% паци-
ентов в ходе развития заболевания, но вовлечение 
полости рта как первый признак обнаруживается 
только в 2% случаев [22, 23]. Начальные поражения 
полости рта могут быть в виде неспецифических 
эрозий и язв или проявляться как гиперпластиче-
ский гингивит [3] — «клубничный» гингивит — 
представляющий собой увеличенные эритематоз-
ные межзубные сосочки, содержащие петехии от 
красного до пурпурного цвета и зернистого вида 
[22, 24]. К проявлениям ГПА в ЛОР-органах также 
относится формирование подсвязочного стеноза, 
который встречается в 23% случаев [25–27]. Он 
чаще бывает у молодых женщин (60%) [28]. 

Около 92% пациентов столкнулись с задерж-
кой постановки диагноза более чем на один ме-
сяц  [29]. 63% пациентов первоначально обрати-
лись к ЛОР-врачу, и только у 7% пациентов был 
предположен диагноз ГПА на первом приеме. 
В  среднем от появления первых признаков ГПА 
до установления диагноза у большинства больных 
проходит 3–12 месяцев [14, 15]. Важно распознать 
заболевание на ранней стадии, поскольку ограни-
ченная форма поддается эффективной терапии и 
приводит к более длительной ремиссии. 10-летняя 
выживаемость при поражении почек составляет 
40%, тогда как при отсутствии поражения почек 
60–70% [30]. 

Диагноз ГПА ставится на основании клиниче-
ской картины, серологических тестов на антиней-
трофильные цитоплазматические антитела (ANCA) 
и гистологического исследования. Было обнаруже-
но, что ANCA обладают высокой спе-цифичностью 
(96%) и самой высокой прогностической ценно-
стью положительного результата [34], они име-
ют два применения: в качестве диагностическо-
го теста и маркера активности заболевания  [31]. 
ANCA-положительный результат обнаруживается 
примерно у 50% пациентов с локализованным гра-
нулематозом Вегенера (который ограничивается 
дыхательными путями и поражает ≤ 5% пациен-
тов), тогда как PR3-ANCA-положительный резуль-
тат наблюдается у 95% пациентов с генерализован-
ным гранулематозом Вегенера [32]. 

Для диагностики локализованного ГПА био-
псия слизистой оболочки имеет самую высокую 
чувствительность (53%) в сравнении с цитоплаз-
матическими антинейтрофильными антитела-
ми (c-ANCA) с более низкой чувствительностью 
(47%) [34]. 

В большинстве случаев (около 80%) ГПА диа-
гностируется гистологически по данным биопсии 
из ЛОР-органов. На начальном этапе это имеет 
важное значение, поскольку серологические па-
раметры (белки острой фазы) обычно имеют нор-
мальное значение, а PR3-ANCA по-прежнему отри-
цателен у 2/3 пациентов [6]. По данным Jennings, 
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из 11 ANCA-отрицательных пациентов, у которых 
были признаки заболевания слизистой оболочки 
носа, у 6 при гистологическом исследовании были 
выявлены характерные признаки ГПА [35]. 

Также в диагностике ГПА используют бакте-
риальный посев для определения микрофлоры. 
При взятии мазков из полости носа чаще всего 
выявлялся Staphylococcus aureus, влияние которо-
го на активность ГПА и частоту рецидивов упоми-
налось ранее [36]. 

В 2022 году Американский колледж ревмато-
логии/Европейский альянс ассоциаций ревмато-
логов разработали критерии классификации гра-
нулематоза с полиангиитом [37]. 

Критерии классификации гранулематоза 
с полиангиитом

Эти критерии следует применять для поста-
новки диагноза гранулематоз с полиангиитом, 
когда установлен васкулит мелких и средних сосу-
дов. Перед применением критериев необходимо 
исключить альтернативные диагнозы, имитирую-
щие васкулит (таблица). 

Суммируются баллы по выявленным пунктам, 
диагноз ГПА выставляется при достижении 5 и 
более баллов. 

При дифференциальной диагностике необхо-
димо учитывать заболевания, при которых также 
формируются эпителиоидно-клеточные грану-
лемы, такие как саркоидоз и туберкулез, а также 
гранулемы инородных тел и грибковые заболе-
вания. Наконец, необходимо исключить злока-
чественные опухоли, особенно злокачественные 
лимфомы [6]. Ревматоидный васкулит является 
основным дифференциальным диагнозом. Он 

обычно возникает у серопозитивных пациентов с 
ревматоидным артритом с длительным течением 
заболевания [38]. Отологические симптомы не-
обходимо дифференцировать от внезапной ней-
росенсорной тугоухости и болезни Меньера [39]. 

Для диагностики и лечения ГПА необходим 
мультидисциплинарный подход с участием ото-
риноларингологов, челюстно-лицевых хирургов, 
стоматологов, ревматологов, нефрологов, пульмо-
нологов и офтальмологов [31]. В 1983 году Фаучи 
сообщил об эффективности лечения с использо-
ванием комбинации глюкокортикоидов и цикло-
фосфамида, и это лечение стало стандартом  [21]. 
Многим пациентам с ГПА с серозным средним 
отитом, возникшим в результате дисфункции ев-
стахиевой трубы, может быть показана установка 
тимпановентиляционной трубки. Хронический 
средний отит и нейросенсорная тугоухость при 
ГПА возникают в результате первичного пораже-
ния уха, и оба этих симптома не поддаются обыч-
ному лечению, например антибиотиками, однако 
в данном случае также хорошо работают глюко-
кортикоиды в сочетании с циклофосфамидом [1]. 

Терапия ГПА увеличивает выживаемость, 
приводя к ремиссии более чем у 90% пациентов, 
особенно у пациентов, у которых еще не разви-
лось серьезное повреждение почек [40]. Но даже 
при адекватной терапии почти у половины паци-
ентов с синоназальной локализацией наблюдает-
ся рецидив и по крайней мере у 1 из 10 пациентов 
развивается генерализованное заболевание [34]. 
При отсутствии лечения болезнь обычно быстро 
приводит к летальному исходу и 82% пациентов 
умирают в течение 1 года [31]. 

Критерии классификации гранулематоза с полиангиитом
Classification criteria for granulomatosis with polyangiitis

Клинические критерии Баллы

Вовлечение носа: кровянистые выделения, язвы, корки, заложенность носа, закупорка или де-
фект/перфорация перегородки

+3

Поражение хрящей (воспаление хряща уха или носа, осиплость голоса или стридор, эндобронхи-
альное поражение или седловидная деформация носа)

+2

Кондуктивная или нейросенсорная тугоухость +1

Лабораторные критерии, визуализирующие методы обследования и биопсия Баллы

Положительный тест на антинейтрофильные цитоплазматические антитела (c-ANCA) или анти-
тела к протеиназе-3 (анти-PR3)

+5

Легочные узелки, образования или полости на рентгенограмме органов грудной клетки +2

Гранулема, гранулематозное воспаление или гигантские клетки в биоптате +2

Катаральное или гнойное воспаление в околоносовых пазухах или мастоидит при визуализиру-
ющих методах исследования

+1

Аутоиммунный гломерулонефрит в биоптате +1

Положительный тест на перинуклеарные антинейтрофильные цитоплазматические антитела 
(pANCA) или антитела к миелопероксидазе (анти-МПО)

–1

Количество эозинофилов в крови, ≥ 1 · 109/л. –4
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Описание клинического случая
В октябре 2023 г. пациент О., 33 года, самосто-

ятельно обратился в оториноларингологическое 
отделение СПб ГБУЗ «Городская больница № 26», 
являющееся клинической базой ФГБУ СПб НИИ 
ЛОР и кафедры оториноларингологии СЗГМУ им. 
И.  И. Мечникова, с жалобами на боль и ощуще-
ние инородного тела в ротоглотке, усиливающи-
еся при глотании, слабость, боли в суставах всех 
групп, затрудняющие движения. 

Около 2,5 месяца назад возник эпизод гипер-
термии, который расценивался пациентом как 
острая респираторная вирусная инфекция. После 
нормализации температуры тела возникли бо-
левые ощущения в суставах, из-за которых паци-
енту пришлось отказаться от работы грузчиком. 
Пациент обращался к ревматологу, в начале сентя-
бря 2023 г. сданы анализы: в клиническом анализе 
крови лейкоциты 9,6 · 109/л, гемоглобин 131 г/л, 
тромбоциты 481 · 109/л; в биохимическом анализе 
крови С-реактивный белок от 44 мг/л (референс-
ные значния до 10 мг/л), креатинин 63 мкмоль/л, 
ревматоидный фактор 28 МЕ/мл (референсные 
значения до 14 МЕ/мл), АЦЦП — менее 1 ед/мл 
(референсные значения до 5 ед/мл). Ревматологом 
был назначен ибупрофен, который пациент при-
нимал по 2 табл. в день около 1,5 месяца. Жалобы 
на боль в ротоглотке возникли за 2 недели до об-
ращения. Вызвал бригаду СМП в связи с невоз-
можностью глотания твердой и жидкой пищи. 
Со слов пациента, мочеиспускание нарушено не 
было, цвет мочи не менялся. 

Объективно: состояние пациента удовлетво-
рительное, Т тела 36,8 °С, артериальное давление 
130/85 мм рт. ст., ЧСС 82 уд. в мин, дефицита пуль-
са нет, пульс удовлетворительных характеристик. 
ЧДД 18 в мин, вспомогательная мускулатура в акте 
дыхания не участвует, сатурация 98%. Кожные 
покровы сухие, чистые. Шейные лимфатические 
узлы не увеличены. 

При риноскопии слизистая полости носа 
бледно-розовая, сухая, в носовых ходах сухие ге-
моррагические корки. Признаков продолжающе-
гося кровотечения нет.

При мезофарингоскопии мягкое небо под-
вижно, определяется асимметрия зева за счет 
дефекта нижнего края левой половины мягко-
го неба. Задняя стенка глотки гиперемирована, 
гранулезно изменена, грязно-серые налеты на 
поверхности левой небной миндалины, которые 
распространяются на левую половину мягкого 
неба и небный язычок (рис. 1). На правой боко-
вой поверхности языка определяется рана в месте 
контакта с кариозно измененным зубом (рис. 2). 

При непрямой ларингоскопии слизистая гор-
тани гиперемирована, влажная, серый налет на 
слизистой левой боковой стенки глотки, черпа-
ловидные хрящи не изменены, голосовые складки 
обычной окраски, симметрично подвижны, голо-
совая щель достаточная для дыхания, грушевид-
ные синусы свободны. Подскладковое простран-
ство не изменено, признаков стеноза гортани нет. 
Дыхание свободное, голос звучный. 

При отоскопии заушные области не изме-
нены, наружные слуховые проходы широкие, 
свободные, кожа не изменена, барабанные пере-
понки серые, контуры сохранены, подвижны при 
пробе Тойнби, без дефектов. 

По фарингоскопической картине заподозрена 
ангина Симановского—Венсана. Взят анализ на 

Рис. 1. Мезофарингоскопия. Асимметрия зева за счет дефек-
та нижнего края левой половины мягкого неба, задняя стенка 
глотки гиперемирована, гранулезно изменена, грязно-серые 
налеты на поверхности левой небной миндалины, которые 
распространяются на левую половину мягкого неба и небный 

язычок
Fig. 1. Mesopharyngoscopy. The asymmetry of the pharynx is due 
to a defect in the lower edge of the left half of the soft palate, the 
posterior pharyngeal wall is hyperemic, granularly altered, dirty 
gray plaque on the surface of the left palatine tonsil, which extend 

to the left half of the soft palate and the uvula

Рис. 2. Мезофарингоскопия. На правой боковой поверхности 
языка определяется рана в месте контакта с кариозно изменен-

ным зубом 
Fig. 2. Mesopharyngoscopy. On the right lateral surface of the 
tongue, a wound is detected at the point of contact with a cariously 

altered tooth
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дифтерию, бактериальный посев на флору и чув-
ствительность к антибиотикам. 

Пациент обследован в условиях приемного 
покоя. На момент поступления в анализах кро-
ви: лейкоциты 16,1×109/л, эритроциты 2,46×1012/л, 
тромбоциты 944×109/л, гемоглобин 62 г/л, 
АЛТ 14,6 ед./л, АСТ 20 ед/л, билирубин общий 
7,6  мкмоль/л, глюкоза 8,32 ммоль/л, общий бе-
лок 73,5 г/л, креатинин 763,7 мкмоль/л, мочеви-
на 29,2 ммоль/л, калий 3,96 ммоль/л. По данным 
электрокардиографии ритм синусовый, частота 
сердечных сокращений 80 в минуту, без признаков 
ишемических изменений. При фиброэзофагога-
стродуоденоскопии (ФЭГДС) выявлены эрозивная 
антральная гастропатия, грубая рубцовая дефор-
мация луковицы двенадцатиперстной кишки, эн-
доскопические признаки хронического бульбита, 
лимфангиэктазии слизистой двенадцатиперст-
ной кишки. Осмотрен терапевтом, урологом. 

Пациент госпитализирован в терапевтиче-
ское отделение с диагнозом: острое повреждение 
почек неуточненного генеза от конца октября 
2023 г. Тубулоинтерстициальный нефрит НПВП-
ассоциированный? Диффузное заболевание со-
единительной ткани с уставным синдромом? 
Геморрагический васкулит с поражением кожи, 
полости рта? Язвенно-некротический стома-
тит Симановского—Венсана? В рамках дооб-
следования были взяты анализы крови на опре-
деление уровня прокальцитонина (0,41 нг/мл), 
С-реактивного белка (155,3 мг/л), ревматоидного 
фактора (91,8 МЕ/мл) и АНЦА — антитела обна-
ружены. Установлен диагноз гранулематоз с поли-
ангиитом. Пациент получал питание через назо-
гастральный зонд. Была назначена эмпирическая 
консервативная терапия: S. Dexametasoni 24 mg — 
24 mg — 16 mg — 16 mg — 12 mg — 12  mg  — 12 
mg  — 8 mg — 8 mg — 8 mg — 4 mg — 4 mg + 
S. NaCl 0,9% 100,0 ml внутривенно капельно 1 раз 
в день, S. Calcii Gluconatis 10% 10,0 внутривенно 

медленно 1 раз в день, S. Ceftriaxoni 1.0 внутри-
мышечно 2 раза в день № 10, S. Metronidazoli 0,5% 
100,0 ml внутривенно капельно 2 раза в день 10 
дней, S. Ketoprofeni 2.0 внутримышечно при боли. 
В связи с анемией тяжелой степени пациенту про-
изводилось переливание эритроцитарной массы. 

На фоне лечения отмечалась положительная 
динамика со стороны ЛОР-органов (рис. 3), су-
ставного синдрома, общего состояния. Результат 
мазка на дифтерию пришел отрицательный, бак-
териальный посев на флору и чувствительность 
к антибиотикам показал наличие Escherichia 
coli × 106 КОЕ/мл, чувствительной к цефтриаксону. 
На 13-е сутки была выполнена повторная ФЭГДС 
в связи с длительным питанием через назога-
стральный зонд. Выявлены язва нижнегрудного 
отдела пищевода, вероятнее всего декубитального 
происхождения в связи с длительным нахождени-
ем назогастрального зонда (выполнена биопсия), 
эрозивная антральная гастропатия, грубая рубцо-
вая деформация луковицы двенадцатиперстной 
кишки, эндоскопические признаки хронического 
бульбита, лимфангиэктазии слизистой двенадца-
типерстной кишки. В анализах крови в динамике 
наблюдались нормализация уровня лейкоцитов 
(8,36×109/л), эритроцитов (3,76×1012/л), тромбоци-
тов (346×109/л), гемоглобина (117 г/л) и снижение 
уровней креатинина (461 мкмоль/л), мочевины 
(15,6 ммоль/л), СРБ (21 мг/л). 

Пациент выписан на 28-е сутки в удовлетвори-
тельном состоянии под амбулаторное наблюдение 
ревматолога. 

Обсуждение
Гранулематоз Вегенера — редкое ревматоло-

гическое заболевание, которое имеет многоликую 
клиническую картину, с чем связаны трудности 
его диагностики. В практике ЛОР-врача дан-
ное заболевание также может встретиться, чаще 
в виде поражения носа и околоносовых пазух или 

Рис. 3. Мезофарингоскопия. Положительная динамика на фоне лечения
 Fig. 3. Mesopharyngoscopy. Positive dynamics in the treatment process
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сенсоневральной тугоухости. Однако поражение 
глотки также встречается и требует насторожен-
ности. Комплексная оценка всех жалоб пациента 
и мультидисциплинарное обследование совмест-
но с терапевтом, ревматологом, нефрологом, пуль-
монологом, офтальмологом позволят сократить 
сроки постановки диагноза и назначить необхо-
димое лечение в кратчайшие сроки. 

Пациенты с поражением глотки испытывают 
дискомфорт при глотании, соответственно сле-

дует выбирать альтернативные способы доставки 
питания. В нашем клиническом случае был уста-
новлен назогастральный зонд, длительное нахож-
дение которого вызвало образование декубиталь-
ной язвы в нижней трети пищевода, что может 
быть связано с нарушением трофики слизистой 
желудочно-кишечного тракта на фоне гранулема-
тоза с полиангиитом. Вероятно, у таких пациентов 
следует делать выбор в пользу парентерального 
питания.
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