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Клинический случай / Clinical case
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проявлениями (клиническое наблюдение)
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Резюме
Гранулематоз с полиангиитом (ГПА) представляет собой гранулематозно-некротизирующий васкулит, ассоциирующийся 
с антинейтрофильными цитоплазматическими антителами. Клиническая картина ГПА характеризуется широким спектром 
проявлений, включая неспецифические симптомы, поражения верхних, нижних дыхательных путей и гломерулонефрит. 
В статье представлено наблюдение за пациентом в течение 12,5 лет, у которого в начале заболевания, наряду с жалобами 
на недомогание, слабость, снижение аппетита и потерю массы тела, отмечались сыпь геморрагического характера, протеи-
нурия, эритроцитурия, снижение скорости клубочковой фильтрации и повышение уровней креатинина и мочевины. После 
положительного результата на определение антинейтрофильных цитоплазматических антител и результатов нефробиопсии 
с картиной гломерулонефрита с развитием гломерулосклероза и фиброза полулуний (олигоиммунный вариант) пациенту 
выставлен диагноз «ГПА» и начата иммуносупрессивная терапия. Спустя почти 8 лет после манифестации ГПА на фоне 
постоянной патогенетической терапии у больного появились жалобы на припухлость левого глаза, увеличение его в объ-
еме и двоение в глазах. При компьютерной томографии головы диагностировано объемное образование левой орбиты. 
При морфологическом исследовании иссеченного образования установлено, что оно имеет воспалительную природу на 
фоне васкулита. Особенность представленного случая состоит в том, что глазные проявления развились у пациента спустя 
8 лет от момента манифестации заболевания на фоне постоянно проводимой иммуносупрессивной терапии в условиях 
лабораторной ремиссии ГПА.
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Abstract
Granulomatosis with polyangiitis (GPA) is a granulomatous necrotizing vasculitis associated with antineutrophil cytoplasmic 
antibodies. The clinical picture of GPA is characterized by a wide range of manifestations, including nonspecific symptoms, signs 
of damage to the upper and lower respiratory tract and glomerulonephritis. The article presents the observation of a patient 
for 12.5 years, who at the beginning of the disease, along with complaints of malaise, weakness, decreased appetite and weight 
loss, had a hemorrhagic rash, proteinuria, erythrocyturia, decreased glomerular filtration rate and increased creatinine and 
urea levels. After a positive result for antineutrophil cytoplasmic antibodies and the results of nephrobiopsy with evidences 
of glomerulonephritis with the development of glomerulosclerosis and fibrosis of the crescents (pauci-immune variant) with 
a moderately pronounced tubulointerstitial component, the patient was diagnosed with GPA and immunosuppressive therapy 
was initiated. Almost 8 years after the manifestation of GPA during continuous pathogenetic therapy, the patient complained 
of swelling of the left eye and its increase in volume, diplopia. Computed tomography of the head revealed a mass of the left 
orbit. Morphological examination of the excised mass revealed its inflammatory origin as consequence of vasculitis. The special 
aspect of the presented case is that ocular and orbital pathologies of GPA developed in the patient 8 years after the initial 
manifestation of the disease against the background of ongoing immunosuppressive therapy in conditions of laboratory remis-
sion of GPA.
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ВВЕДЕНИЕ

Гранулематоз с полиангиитом (ГПА), ранее обозна-
чаемый термином «гранулематоз Вегенера», – редкое 
хроническое воспалительное заболевание, которое ха-
рактеризуется сосудистым воспалением аутоиммунной 
природы  [1–5]. ГПА ассоциируется с антинейтрофиль-
ными цитоплазматическими антителами (АНЦА) против 
специфических цитоплазматических компонентов ней-
трофилов – сериновой протеиназы 3 и реже миелопе-
роксидазы  [2, 6–9]. Патоморфологически васкулит ха-
рактеризуется некротизирующим гранулематозным 
воспалением преимущественно сосудов мелкого и сред-
него калибра [6].

При ГПА может наблюдаться поражение практически 
любого органа или системы в виде васкулитического или 
гранулематозного процесса [10]. Наиболее часто заболе-
вание проявляется поражением верхних дыхательных пу-
тей (ринорея, синуситы, заложенность носа) и нижних ды-
хательных путей (кашель, одышка, кровохарканье) [10, 11]. 
У большинства пациентов с ГПА развивается поражение 
почек, нередко проявляющееся в виде нефритическо-
го синдрома с протеинурией не нефротического уровня, 
минимальной эритроцитурией и цилиндрурией [6, 8, 10]. 
Реже развивается поражение центральной нервной си-
стемы, органа слуха, кожи, сердечно-сосудистой систе-
мы, желудочно-кишечного тракта [10–12]. Частота глаз-
ной патологии при ГПА составляет 40–50%, при этом 
в 8–16% случаев офтальмопатия выступает в качестве 
первичного проявления заболевания [13–15].

Мы представляем длительное наблюдение за пациен-
том с ГПА, у которого поражения глаза и орбиты прояви-
лись спустя 8 лет после начала заболевания.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Пациент Х. 48 лет поступил в нефрологическое от-
деление Центральной городской клинической больни-
цы №1 г. Донецка 25.03.2024 г. с жалобами на общую сла-
бость, снижение зрения на левый глаз, головную боль, 
головокружение. 

Считает себя больным с  февраля 2009  г., когда 
впервые повысилось артериальное давление (АД) до 
150/100 мм рт. ст., отмечалось небольшое носовое кро-
вотечение. Обследовался и лечился амбулаторно, в общих 
анализах крови и мочи – без патологических изменений. 
В январе 2011 г. (в возрасте 35 лет) лечился у оторино-
ларинголога по поводу гайморита. В августе 2011 г. че-
рез 2 нед. после инсоляции отметил недомогание, общую 
слабость, повышенную утомляемость, снижение аппети-
та и массы тела (похудел на 17 кг за 4 мес.), бледность 

кожных покровов. 07.09.11  г. появилась геморрагиче-
ская сыпь на коже голеней, по поводу чего пациент об-
ратился к участковому терапевту. Назначен преднизолон 
(30 мг/ сут), и в течение 3 дней сыпь частично регрессиро-
вала. Через несколько дней отметил появление голово-
кружения, мелькания «мушек» перед глазами, одышки при 
незначительной физической нагрузке, учащенное сердце-
биение, боль и отечность правого голеностопного, локте-
вого, левого лучезапястного, межфаланговых суставов ки-
сти, рецидивировала сыпь геморрагического характера 
на коже голеней, которая распространялась также на бе-
дра. Для обследования и уточнения диагноза 13.09.2011 г. 
больной госпитализирован в нефрологическое отделе-
ние Центральной городской клинической больницы №1 
г. Донецка. При поступлении в  общем анализе крови: 
нормохромная анемия (гемоглобин 55  г/л, эритроци-
ты 2,41 × 1012), тромбоцитоз (585 × 109), ускоренная СОЭ 
(61 мм/ч), в общем анализе мочи: протеинурия (0,35 г/л), 
измененные эритроциты (до 15 в п/зр) и цилиндрурия. Ре-
зультаты исследований, выполненных в момент поступле-
ния и в течение всего периода наблюдения, представле-
ны в таблице и на рис. 1. 

Во время пребывания в стационаре больному выпол-
нены иммунологические исследования (16.09.2011 г.): об-
наружены АНЦА, тип свечения – цитоплазматический, 
антитела к нативной ДНК – в пределах референсных зна-
чений. На основании клинической картины, анамнеза, ре-
зультатов лабораторных исследований выставлен диагноз 
«АНЦА-ассоциированный системный васкулит с пораже-
нием почек, анемия средней степени тяжести, артериаль-
ная гипертензия».

Учитывая высокую клинико-лабораторную актив-
ность заболевания (с 14.09.2011 г.) назначена сочетан-
ная пульс-терапия метилпреднизолоном (МП) 1000 мг №3 
и циклофосфамидом (ЦФ) 400 мг №1. Также пациент по-
лучал дексаметазон 24 мг/сут, препараты железа, анти-
гипертензивные препараты (эналаприл, амлодипин), ин-
гибиторы протонной помпы (омепразол). С 17.09.2011 г. 
дополнительно к лечению назначен МП 32 мг/сут per os. 
С 19.09.2011 г. ЦФ – 400 мг в/м 1 раз в неделю №2, че-
рез 2 нед. (с 04.10.2011 г.) ЦФ – 200 мг в/м 1 раз в неделю. 
В отделении пациент осматривался оториноларингологом: 
видимой патологии со стороны лор-органов выявлено не 
было. Выписан 14.10.2011 г.

С ноября 2011 г. по апрель 2012 г. было проведено еще 
4 сеанса пульс-терапии МП и ЦФ. Между сеансами паци-
ент получал ЦФ 200 мг в/м 1 раз в 7 дней. Доза МП в те-
чение 6 мес. снижена с 32 до 8 мг.

На фоне проводимой терапии через 9 мес. наблю-
далась существенная положительная динамика: умень-
шилась общая слабость, стабилизировалась масса тела, 
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 Таблица. Динамика лабораторных показателей и результатов спиральной компьютерной томографии головы на фоне лече-
ния у пациента в период наблюдения с 2011 по 2024 г.

 Table. Changes in laboratory test results and head spiral computed tomography findings during treatment in a patient during 
the follow-up period from 2011 to 2024

Показатели, единица 
измерения 14.09.2011 03.07.2012 22.03.2016 23.12.2019 16.03.2020 25.03.2024

Общий анализ крови:
•	эритроциты, ×1012/л
•	цветовой показатель
•	гемоглобин, г/л
•	тромбоциты, ×109/л
•	гематокрит, %
•	СОЭ, мм/ч
•	лейкоциты, ×109/л

•	эозинофилы, %
•	палочкоядерные, %
•	сегментоядерные, %
•	лимфоциты, %
•	моноциты, %

2,41
1,0
55

585
22,4
61
8,0
2
6

63
21
8

5,03
1,0
154
255
45,6

2
9,3
1
5

62
25
7

4,56
0,9
151
290
н/д
7

7,9
1
1

59
26
13

5,42
0,9
155
226
н/д
3

7,47
1
2

60
27
10

5,28
1,0
176
153
н/д
7

7,8
1
1

56
31
11

5,73
1,0
170
260
47
2

9,4
1
1

60
30
8

Общий анализ мочи:
•	относительная плотность
•	белок, г/л
•	глюкоза, г/л
•	лейкоциты, п/зр
•	эритроциты, п/зр
•	цилиндры, п/зр

1007
0,35
нет
до 5

изм. до 15
гиалиновые 

10–12

1016
0,83
нет
2–3

изм. 2–3
гиалиновые, 

зернистые до 
10

1018
0,08
нет
0–3

изм. до 10
0–1

1015
0,00
нет
0–3
нет
нет

1018
0,00
нет
до 5
0–1
0–1

1025
0,22
нет
0–1
0–1
нет

Суточный анализ мочи:
•	суточный диурез, л
•	глюкоза, г/л
•	белок, г/л
•	суточные потери белка, г/сут

1,4
нет
0,3

0,42

0,740
нет
0,9
1,67

1,365
нет
0,07

0,096

1,2
нет
нет
0,00

1,1
нет
нет
0,00

1,5
нет
0,2
0,3

Проба Зимницкого:
•	суточный диурез, мл
•	колебания относительной 

плотности

1,4
1005–1012

0,740
1010–1016

1,365
1002–1018

1,2
1010–1016

1,1
1011–1018

1,5
1012–1025

Биохимический анализ 
крови:
•	С-реактивный белок, мг/л
•	глюкоза, ммоль/л
•	общий белок, г/л
•	мочевина, ммоль/л
•	креатинин, мкмоль/л
•	СКФ, мл/мин (CKD-EPI)
•	общий билирубин, 

мкмоль/л
•	АЛТ, Ед/л
•	АСТ, Ед/л

138,6
6,1
66

18,31
207
49

11,8

1,75
0,48

6,2
5,3
63

4,79
140
55
5,6

0,7
0,32

2,4
5,8
78

3,74
115
68,2
14,9

0,38
0,18

1,6
4,7
74

5,58
122,39

61,9
13,6

0,42
0,22

1,9
4,4
66

5,68
151
47,7
17,1

0,50
0,15

3,3
4,2
69

7,28
107
70,3
12,1

0,36
0,54

КТ головы,  
заключение

Объемное образо-
вание левой орби-
ты с распростране-
нием в мягкие 
ткани по ходу 
латеральной стен-
ки левой гайморо-
вой пазухи. Экзоф-
тальм слева. Изме-
нения клеток 
пирамидки 
и сосцевидного 
отростка левой 
височной кости, 
вероятнее всего, 
имеют воспали-
тельный характер

Состояние после опе-
ративного лечения –
удаления образования 
левой орбиты. Инду-
ративные изменения 
ретробульбарной 
клетчатки левой орби-
ты с учетом наличия 
участков накопления 
контрастного веще-
ства, нельзя исключить 
prolongatio morbi. 
Снижение пневмати-
зации ячеек височных 
костей слева. Полипо-
видное утолщение 
слизистой левой верх-
нечелюстной пазухи

КТ-признаков ишемического 
нарушения мозгового кровоо-
бращения, геморрагического 
содержимого и объемных обра-
зований вещества мозга не 
выявлено. Левосторонний экссу-
дативный синусит, средний отит. 
Структурные изменения левой 
орбиты с наличием утолщения 
нерва, утолщения мышечных 
структур, повышением плотности 
ретробульбарной жировой клет-
чатки. В левой верхнечелюстной 
пазухе небольшой уровень жид-
кости на фоне утолщения слизи-
стой, тотальное снижение пнев-
матизации левого сосцевидного 
отростка и барабанной полости
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купирован суставной синдром, сыпь полностью регресси-
ровала. Улучшились гематологические показатели (повы-
сились уровни эритроцитов, гемоглобина, снизилась СОЭ). 
Однако сохранялись изменения в анализах мочи (микро-
гематурия, цилиндрурия, снижение относительной плот-
ности мочи в пробе Зимницкого 1010–1016). При этом 
наросла протеинурия с  минимальной до умеренной 
(с 0,42 до 1,67 г/сут). Сохранялось повышение показате-
лей азотистого обмена (табл.) и сниженная скорость клу-
бочковой фильтрации (55 мл/мин).

В июле 2012 г. больному была выполнена мини-инва-
зивная чрескожная нефробиопсия левой почки под кон-
тролем сонографии. Заключение: АНЦА-ассоциированный 
васкулит с развитием быстропрогрессирующего гломе-
рулонефрита с развитием гломерулосклероза и фибро-
за полулуний (олигоиммунный вариант, pauci-immune) 
с умеренно выраженным тубулоинтерстициальным ком-
понентом (с преобладанием атрофии канальцев и нача-
лом интерстициального фиброза). 

Таким образом, на основании клинической картины, 
анамнеза заболевания, результатов инструментальных, ла-
бораторных и гистологических исследований выставлен 
диагноз «ГПА, АНЦА-ассоциированный, хроническое тече-
ние, минимальная степень активности с поражением почек: 
вторичный гломерулонефрит, изолированный мочевой син-
дром (олигоиммунный вариант), с умеренно выраженным 
тубулоинтерстициальным компонентом, с преобладанием 
атрофии канальцев и началом интерстициального фибро-
за (нефробиопсия от 09.07.12 г.), хроническая болезнь по-
чек, стадия С3а; с артериальной гипертензией, поражени-
ем суставов, анемией и астеновегетативным синдромом».

Пациент продолжал получать иммуносупрессивную 
терапию: МП 4–8 мг/сут, ЦФ 200 мг в/м 1 раз в 2–3 не-
дели, антигипертензивные препараты, выполнял амбу-
латорно анализы мочи, крови, измерял АД. Самочувствие 
оставалось удовлетворительным, цифры АД в пределах 
140/95– 130/80 мм рт. ст. На фоне проводимой терапии со-
стояние оставалось стабильным с клинико-лабораторной 

 Таблица (окончание). Динамика лабораторных показателей и результатов спиральной компьютерной томографии головы 
на фоне лечения у пациента в период наблюдения с 2011 по 2024 г.

 Table (ending). Changes in laboratory test results and head spiral computed tomography findings during treatment in a patient 
during the follow-up period from 2011 to 2024

Показатели, единица 
измерения 14.09.2011 03.07.2012 22.03.2016 23.12.2019 16.03.2020 25.03.2024

Лечение

с 14.09.2011 г. 
пульс-терапия  

(МП 1000 мг №3, 
ЦФ 400 мг №1);
с 17.09.2011 г. 
МП 32 мг/сут, 

ЦФ 400 мг  
1 р/нед

с 16.07.2012 г.
МП 4–8 мг/сут;

ЦФ 200 мг  
1 раз 

в 2–3 нед.

МП 
8–4 мг/сут;
ЦФ 200 мг 

1 раз 
в 2–3 нед.

25.12.2019 г.
транстимпаналь-

ное шунтирование;
МП 4–8 мг/сут;
ЦФ 200 мг 1 раз 

в 2–3 нед.

с 16.03.2020 г.
МП 8 мг/сут;

ЦФ 25 мг через день

с 25.03.2024 г.
МП 8 мг/сут;

ЦФ 50 мг через день

Примечание. СОЭ – скорость оседания эритроцитов; СКФ – скорость клубочковой фильтрации; АЛТ – аланинаминотрансфераза; АСТ – аспартатаминотрансфераза; CKD-EPI – оценка СКФ 
по Chronic Kidney Desease Epidemiology Collaboration; КТ – компьютерная томография, МП – метилпреднизолон; ЦФ – циклофосфамид; п/зр – поле зрения; н/д – нет данных.

 Рисунок 1. Динамика основных клинико-лабораторных показателей за период наблюдения
 Figure 1. Changes in major clinical and laboratory test results during the follow-up period
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ремиссией. Переносимость проводимой терапии была 
удовлетворительная, пациент вернулся к трудовой дея-
тельности. 

С января 2019 г. пациент отметил припухлость левого 
глаза, увеличение его в объеме, появилось двоение в гла-
зах (рис. 2). Периодически отмечал головокружение, сни-
жение слуха на левое ухо. В марте 2019 г. выполнена ком-
пьютерная томография (КТ) головы (рис. 3–6). Заключение: 
объемное образование левой орбиты с распространени-
ем в мягкие ткани по ходу латеральной стенки левой гай-
моровой пазухи. Экзофтальм слева. Изменения клеток пи-
рамидки и сосцевидного отростка левой височной кости, 
вероятнее всего, имеют воспалительный характер.

На рис. 3–6 представлены снимки спиральной ком-
пьютерной томографии (СКТ) головы, выполненной в мар-
те 2019 г.

 Рисунок 2. Проптоз, отек и гиперемия век левого глаза 
21.03.2019 г.

 Figure 2. Proptosis, oedema and hyperaemia of the left 
eyelids, 21 March 2019

 Рисунок 3. СКТ головы, аксиальная проекция. Мягкотканое 
образование левой орбиты, распространяющееся на лате-
ральную прямую мышцу глазного яблока. Экзофтальм

 Figure 3. Axial head SCT scan. Soft tissue mass in the left 
orbit, extending along the lateral rectus muscle of the eyeball. 
Exophthalmos

 Рисунок 4. СКТ головы, аксиальная проекция. Мягкотканое 
образование левой орбиты, распространяющееся на верх-
нюю прямую мышцу глазного яблока

 Figure 4. Axial head SCT scan. Soft tissue mass in the left 
orbit, extending along the superior rectus muscle of the eyeball

 Рисунок 5. СКТ, аксиальная проекция. Мягкотканое обра-
зование левой орбиты, распространяющееся на глазничную 
часть левого зрительного нерва

 Figure 5. Axial SCT scan. Soft tissue mass in the left orbit 
extending along the orbital part of the left optic nerve

 Рисунок 6. СКТ головы с внутривенным контрастированием, 
аксиальная проекция. В левой орбите визуализируется мягко
тканое образование, неравномерно накапливающее кон-
трастное вещество

 Figure 6. Axial I.V. contrast-enhanced head CT scan. A soft 
tissue mass is seen in the left orbit, it unevenly accumulates 
the contrast media

Фотографирование, сохранение и передача снимка для публикации в научном журнале 
произведены с письменного согласия пациента (имеется в редакции)
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31.07.2019 г. проведена операция – микрохирурги-
ческое удаление новообразования левой орбиты суб-
конъюнктивальным доступом с  последующим морфо-
логическим исследованием удаленного образования. 
Гистологический ответ: воспалительная псевдоопухоль 
орбиты на фоне экссудативно-продуктивного васкулита. 

КТ головы в динамике (12.08.2019 г., 14.10.2019 г.): 
изменений в орбите слева не выявлено. Изменения во 
внутреннем слуховом проходе, среднем ухе, а  также 
в сосцевидном отростке височной кости слева неясно-
го генеза, возможно, воспалительного. Данных за объ-
емную и очаговую патологию головного мозга не выяв-
лено. Пациент продолжал принимать поддерживающую 
патогенетическую терапию ЦФ и МП. В декабре 2019 г. 
находился на стационарном лечении в оториноларин-
гологическом отделении. Диагноз «Левосторонний экс-
судативный средний отит, предположительно в резуль-
тате распространения новообразования в мягкие ткани 
по ходу латеральной стенки левой гайморовой пазу-
хи». 25.12.19 г. выполнена операция: транстимпанальное 
шунтирование с дренированием экссудата из барабан-
ной полости в наружный слуховой проход. После лече-
ния в оториноларингологическом отделении перестало 
беспокоить головокружение, однако сохранялось сниже-
ние слуха на левое ухо.

В марте 2020 г. выполнен контроль КТ орбит, придаточ-
ных пазух носа. На серии компьютерных томограмм, вы-
полненных в аксиальной плоскости, очаговых изменений, 
дополнительных образований, скопления крови в види-
мой паренхиме головного мозга не выявлено. Дифферен-
цировка белого и серого вещества сохранена. Скопления 
крови в видимых ликворных пространствах не выявле-
но. Отмечаются кальцинаты в сосудистых сплетениях же-
лудочков и шишковидном теле. Сохраняется полиповид-
ное утолщение слизистой левой верхнечелюстной пазухи 
по задненижней стенке до 4 мм, по сравнению с иссле-
дованием от 23.01.2020 г. имеет место уменьшение тол-
щины измененных стенок. Отмечается снижение пнев-
матизации ячеек височных костей слева. Пневматизация 
других придаточных пазух носа, ячеек височных костей 
справа не нарушена. Воронки верхнечелюстных пазух, 
полулунные каналы свободны. Носовые раковины не из-
менены. Слизистая оболочка носовых раковин с обеих 
сторон не утолщена, носовые ходы с обеих сторон не су-
жены, проходимы. Определяется левосторонний экзоф-
тальм. Ретробульбарное пространство тотально выпол-
нено уплотненной клетчаткой, в которой определяются 
участки накопления контрастного вещества без четких 
контуров, в  нижнебоковых отделах левой орбиты со-
храняется участок уплотнения солидной плотности, тес-
но прилежащий к нижней прямой мышце глаза и к зри-
тельному нерву, с условными размерами 22 × 19 × 23 мм. 
Мягкие ткани задней стенки носоглотки не утолщены. Но-
совая перегородка не искривлена. Слуховые косточки со-
хранены с обеих сторон. Канал слухового нерва с обеих 
сторон не расширен. Травматических и деструктивных из-
менений в костях черепа не выявлено. Заключение КТ го-
ловы представлено в таблице.

С марта 2020 г. наблюдался нефрологом по месту жи-
тельства, продолжал принимать ЦФ 25  мг через день, 
МП 4 мг/сут, антигипертензивные препараты (рамиприл, 
амлодипин). 

Объективно (25.03.2024 г.): общее состояние удовлет-
ворительное, кожные покровы телесного цвета, обычной 
влажности, без патологических высыпаний, отеков нет, ви-
димые слизистые розовые, без патологических высыпа-
ний, периферические лимфатические узлы не пальпиру-
ются, суставы внешне не изменены, движение в полном 
объеме. Над легкими дыхание везикулярное, хрипов нет. 
Аускультативно тоны сердца ясные, ритмичные, патоло-
гических шумов не определяется. Пальпация живота без-
болезненна, печень по краю реберной дуги, селезенка 
не пальпируется. Температура 36,6 ºC, ЧСС 80 мин-1, АД 
140/85 мм рт. ст., частота дыхательных движений 17 мин-1, 
насыщение крови кислородом 98%.

Данные лабораторного обследования, КТ головы пред-
ставлены в таблице.

Электрокардиограмма (25.03.2024 г.) – ритм синусо-
вый регулярный, частота 66 мин-1. Нормальное положение 
электрической оси (угол α: +45º), электрокардиографиче-
ская картина без особенностей. 

Мультиспиральная КТ органов грудной клетки 
(25.03.2024 г.): дополнительных образований, инфильтра-
тов в легких с обеих сторон не выявлено. Легочный ри-
сунок с обеих сторон неизменен. Бронхи проходимы на 
всем протяжении. Корни легких структурны, не расшире-
ны. Плевральные полости с обеих сторон свободны. В сре-
достении дополнительные образования и увеличенные 
лимфатические узлы не определяются. Деструктивных из-
менений в костных структурах на уровне исследования не 
выявлено. Заключение: данных за объемную и очаговую 
патологию в легких не выявлено.

Осмотр окулиста (08.04.2024 г.): частичная атрофия 
зрительных нервов, выраженная ангиопатия сосудов сет-
чатки. Начальная заднекапсулярная катаракта. 

За время пребывания в стационаре самочувствие па-
циента улучшилось: головокружение и головные боли не 
беспокоят, уменьшилась слабость, сохраняется снижение 
зрения на левый глаз. Рекомендовано наблюдение у неф-
ролога, окулиста, оториноларинголога, нейрохирурга. Кон-
троль анализов крови и мочи, АД. Продолжить прием МП 
8 мг/сут, ЦФ 50 мг через день, рамиприл 5 мг/сут, амлоди-
пин 10 мг/сут.

ОБСУЖДЕНИЕ

ГПА является тяжелым аутоиммунным заболевани-
ем неизвестной природы, поражающим сосуды среднего 
и малого калибра. Несмотря на встречающиеся лимитиро-
ванные формы, ГПА, как правило, характеризуется муль-
тисистемным поражением и неблагоприятным прогнозом. 
При отсутствии своевременной иммуносупрессивной те-
рапии отмечается высокий уровень летальности в течение 
первого года заболевания, достигая 80% [9, 16]. 

Уровни заболеваемости ГПА несколько разнят-
ся в разных странах, составляя от 2,1 до 14,4 случая на 
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1 млн населения в  год, а распространенность – 100–
137 случаев на 1 млн [4, 17–19]. Не отмечено половой 
предрасположенности к  заболеванию, хотя у женщин 
чаще наблюдаются лимитированные формы [20]. Диагноз 
«ГПА» устанавливается обычно в  среднем и пожилом 
возрасте (40–70 лет) [19–25]. Гораздо реже ГПА встреча-
ется у молодых людей и детей с частотой 8–15% случа-
ев среди больных 19 лет и младше [26]. Нашему пациен-
ту на момент первых клинических проявлений ГПА было 
35 лет, что в целом характерно для срока дебюта этого 
заболевания.

В патогенезе ГПА ведущая роль отводится нейтрофи-
лам, продуцирующим аутоантиген протеиназы-3  (ПР3), 
с нарушением их регуляции [1]. У больных с ГПА выяв-
ляются аутоантитела, направленные против ПР3 нейтро-
филов. Аутоантиген ПР3, экспрессируемый на мембра-
не апоптотических нейтрофилов, нарушает их узнавание 
и элиминацию макрофагами. Экспрессия ПР3 на мембра-
не активированных нейтрофилов предотвращает разре-
шение воспаления и является основным фактором в па-
тогенезе ГПА. В то время как фагоцитоз апоптотической 
клетки в физиологических условиях оказывает противо-
воспалительное действие, ПР3 воспринимается макрофа-
гами как сигнал опасности, который активирует иммун-
ную систему и запускает воспалительный каскад [22, 27].

Генерализованная форма ГПА, впервые описанная 
Friedrich Wegener в 1934 г., гистопатологически характе-
ризуется следующей триадой [28]:

	■ некротизирующий васкулит мелких сосудов (артериол, 
венул, капилляров),

	■ олигоиммунный фокальный некротизирующий гломе-
рулонефрит,

	■ некротизирующее гранулематозное воспаление верх-
них и нижних дыхательных путей. 

Клинические проявления при ГПА довольно разно-
образны. В активную фазу заболевания у большинства 
больных отмечаются неспецифические симптомы, такие 
как недомогание, слабость, артралгии, анорексия, поте-
ря веса, лихорадка, потливость по ночам. Конституцио-
нальные симптомы могут сохраняться недели и месяцы 
без признаков специфической органной патологии [29]. 
В представленном случае пациент в начале заболевания 
жаловался на недомогание, слабость, повышенную утом-
ляемость, снижение аппетита и массы тела. 

Одними из наиболее частых проявлений ГПА являют-
ся поражения уха, носа и глотки (до 95% случаев). Кстати, 
хронический синусит выступает в роли наиболее частого 
изначального проявления заболевания (67% случаев) [29]. 
Наш больной за 8 мес. до развернутой клинической кар-
тины наблюдался у оториноларинголога по поводу гаймо-
рита. Вполне вероятно, что воспаление верхнечелюстной 
пазухи было манифестацией ГПА. 

Поражение легких, наблюдаемое примерно в 
50– 85% случаев, протекает в виде асимптомных диф-
фузных легочных инфильтратов, узелков, ателектаза, 
уплотнения плевры или наличия плеврального выпота, 
что клинически проявляется кашлем, кровохарканьем, 
одышкой [10, 16, 30]. 

Одно из наиболее частых проявлений ГПА – пора-
жение почек в виде гломерулонефрита (70–85% случа-
ев). Почечная патология является одним из важнейших 
клинических и прогностических признаков ГПА [31]. По-
ражение почек характеризуется развитием диффузного 
олигоиммунного некротизирующего гломерулонефри-
та. У нашего больного поражение почек отмечалось на 
раннем этапе заболевания и клинически проявлялось 
минимально умеренной протеинурией (0,42–1,67 г/л), 
эритроцитурией (до 15  в  п/зр), цилиндрурией, высо-
кими уровнями мочевины (18,31 ммоль/л), креатини-
на (207  мкмоль/л), снижением скорости клубочковой 
фильтрации (49 мл/мин). При выполнении пункционной 
биопсии на фоне морфологических признаков васкули-
та обнаружена картина гломерулонефрита с развитием 
гломерулосклероза и фиброза полулуний (олигоиммун-
ный вариант) с умеренно выраженным тубулоинтерсти-
циальным компонентом.

При ГПА патология органа зрения представлена 
в чрезвычайно широком спектре. Возможно поражение 
всех структур глаза – от век и до зрительного нерва раз-
личной степени тяжести [32, 33]. Частота поражений ор-
гана зрения составляет, по разным данным, 28,6–60% 
[12, 34–36]. Офтальмологические проявления системного 
васкулита многообразны и могут быть представлены сим-
птомами воспаления: болью в глазнице, слезотечением, 
отеком век, проптозом (экзофтальмом), диплопией и дру-
гими жалобами [4, 37, 38].

Одним из наиболее частых проявлений ГПА являет-
ся поражение орбиты, наблюдающееся у 45–50% паци-
ентов [32, 36, 39]. Поражение орбиты может быть резуль-
татом патологического процесса в расположенных рядом 
придаточных пазухах или возникать как локальная пато-
логия с образованием орбитальной гранулемы. Клиниче-
ски патология орбиты может проявляться в виде трех ва-
риантов: дакриоаденита, миозита экстраокулярных мышц 
(орбитальный миозит) или поражения мягких тканей 
(орбитальная псевдоопухоль) [39, 40]. 

В представленном клиническом случае особый ин-
терес вызывает то, что патология левого глаза и орби-
ты развилась не в начале заболевания при генерали-
зованном поражении, а спустя 8 лет после диагностики 
ГПА на фоне патогенетической терапии. Необходимо от-
метить, что в 2019 г. отмечалась низкая активность за-
болевания по клиническим и  лабораторным данным 
(табл., рис. 1) и больной продолжал получать иммуносу-
прессивную терапию.

Общие признаки орбитопатии при ГПА включают 
проптоз, слезотечение, диплопию, внезапное появле-
ние боли, эритему, отек век и снижение зрения. Проптоз 
и разрушение века могут спровоцировать экспозицион-
ную кератопатию, которая может привести к изъязвле-
нию роговицы, перфорации глаза и слепоте [32]. Иногда 
после экзофтальма наступает энофтальм как следствие 
хронического воспаления глазницы из-за фиброзных из-
менений в орбите [32]. Диплопия возникает в результа-
те воспаления экстраокулярных мышц, самого васкулита 
местной сосудистой сети и сдавления зрительного нерва 
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образованием орбиты, что может привести к ишемии зри-
тельного нерва и даже слепоте.

Сочетанное поражение различных систем при ГПА ус-
ложняет его своевременную диагностику и требует зна-
ний о самом заболевании и его проявлениях у врачей 
самых разных специальностей. Следует отметить, что по-
становка диагноза в нашем случае вызывала определен-
ные сложности, учитывая синусит в анамнезе, наличие 
кожных проявлений в виде геморрагической сыпи, сустав-
ного синдрома, анемии и поражение почек.

Описанный случай интересен также с позиции оцен-
ки динамики клинико-лабораторных данных на фоне па-
тогенетической терапии в течение довольно длительного 
периода наблюдения – 12,5 лет. 

Среди особенностей данного случая можно отме-
тить отсутствие легочной патологии и поражения серд-
ца. Решающее значение в  постановке диагноза име-
ло морфологическое исследование почек и выявление 
АНЦА. Высокая активность заболевания, полиорганность 
патологии и  быстропрогрессирующий гломерулонеф-
рит потребовали проведения пульс-терапии глюкокор-
тикоидами и цитостатиками, что позволило достигнуть 
клинико-лабораторной ремиссии.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Своевременная диагностика ГПА часто вызывает слож-
ности в связи с неспецифичностью ранних проявлений 
васкулита и обсуждением вероятности других заболева-
ний, которые могли бы объяснить те или иные клиниче-
ские признаки и изменения лабораторных показателей. 
Для точной диагностики и своевременного лечения ГПА 
необходим мультидисциплинарный подход с участием 
ревматолога, нефролога, оториноларинголога, морфолога 
и в нашем случае окулиста. В представленном случае ГПА 
протекал с поражением не только верхних дыхательных 
путей, но и кожи, почек, глаз. 

Представленный клинический случай демонстриру-
ет длительное наблюдение пациента с ГПА. Несмотря на 
длительную клинико-лабораторную ремиссию и постоян-
ный прием патогенетической терапии, у пациента спустя 
почти 8 лет от начала заболевания развилось поражение 
левой орбиты в виде псевдоопухоли.�
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