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Системные васкулиты, ассоциированные с антиней-
трофильными цитоплазматическими антителами (АНЦА),
относятся к наиболее тяжелым жизнеугрожающим ауто-
иммунным заболеваниям и сохраняют свое значение как
одна из важнейших проблем практической ревматологии.
Эта группа заболеваний включает и гранулематоз с поли-
ангиитом (ГПА). Манифестный период ГПА вызывает ди-
агностические затруднения у широкого круга практикующих
врачей, что нередко приводит к позднему неадекватному
лечению и ухудшению прогноза.

Дифференциальная диагностика поражения глаз
Особого внимания заслуживает дифференциальная ди-

агностика поражения глаз, которое при локальной форме
ГПА регистрируется в 50–60% случаев [1, 2]. Локализация
воспалительного процесса может быть различной: от незначи-
тельных изменений поверхностных структур глаза до тяжелого
поражения всех орбитальных и глазных структур с развитием
двусторонней слепоты [3, 4]. Офтальмологические проявления
разделяют на четыре группы: поражение орбиты и придатков;
поражение конъюнктивы и фиброзной оболочки глазного
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яблока; поражение сетчатки; поражение зрительного нерва
[4]. Орбитопатия развивается у 10–48% пациентов с ГПА [1,
5, 6], из них у 14–30% процесс носит двусторонний характер
и является вторым по частоте после склерита и эписклерита
[3, 5, 6]. Поражение орбиты и ее структур чаще характеризуется
развитием гранулематозного воспаления, которое может про-
текать в виде изолированного образования, локализующегося
в глазнице, сопровождающегося воспалительной инфильтрацией
глазодвигательных мышц и глазничной клетчатки, реже –
в виде многоочагового орбитального миозита [7, 8]. Однако в
большинстве случаев поражение орбиты имеет вторичный
характер и обусловлено распространением патологического
процесса из околоносовых пазух или носоглотки [3, 6]. 
У трети пациентов гранулематозные разрастания сочетаются
с деструкцией подлежащей кости [7] (рис. 1, а). Иногда встре-
чается вовлечение слезного аппарата с развитием дакриоаденита
и/или дакриоцистита [1, 9]. Поражение фиброзной оболочки
глазного яблока приводит к развитию некротизирующего
склерита, периферического язвенного или стромального ке-
ратита, которые также могут сопровождаться конъюнктивитом
[1, 5]. Увеит редко рассматривается как начальное проявление
ГПА, при этом возможно развитие как переднего увеита, так
и тяжелого панувеита со снижением зрения. Поражение сет-
чатки (ретинит) встречается нечасто [1, 6]. Зрительный нерв
повреждается в основном из-за сдавливания гранулематозными
массами (компрессионная оптическая невропатия), а также
фиброзированной глазничной клетчаткой и гипертрофиро-
ванными экстраокулярными мышцами [10]. Объемное пора-
жение орбиты чаще наблюдается при локальном варианте за-
болевания и, напротив, поражение глазного яблока (например,
склерит/эписклерит) преимущественно выявляется у пациентов
с системными типами ГПА [1, 3, 5].

Клинические симптомы поражения
органа зрения при ГПА неспецифичны:
могут наблюдаться распирающая боль
в глазах, болезненный экзофтальм,
ограничение движений глазодвигатель-
ных мышц (рис. 1, б, в), диплопия,
птоз, покраснение и отек век, снижение
зрения [2, 3, 7, 11]. Признаками пора-
жения слезной железы являются син-
дром «сухого глаза», отек, птоз лате-
ральной трети верхнего века, экзо-
фтальм [3]. 

Сложность дифференциальной ди-
агностики заключается в том, что, как
и при изолированном поражении при-
даточных пазух и полости носа, си-
стемные диагностические критерии у
данной категории больных ГПА не-
применимы. Ранняя диагностика ГПА,
ограниченного органом зрения, не-
смотря на отсутствие системных про-
явлений, чрезвычайно важна, поскольку
заболевание может сопровождаться ло-
кальной деструкцией с необратимой
потерей зрения [10, 12]. Для обследо-
вания пациентов с поражением глаз-
ницы применяют компьютерную (КТ)
и магнитно-резонансную (МРТ) томо-
графию, однако патогномоничные для

поражения глазницы при ГПА инструментальные признаки
в настоящее время не описаны, что также усложняет диф-
ференциальную диагностику с другими опухолеподобными
заболеваниями. Поэтому для подтверждения диагноза ГПА
необходима биопсия пораженного органа. 

Классическая гистологическая диагностическая триада
(участки некроза, образование гранулем и васкулит мелких
сосудов) при биопсии органа зрения определяется не у всех
больных ГПА [13, 14]. Локальная форма проявляется в ос-
новном в виде гранулематозного воспаления, и только в
трети случаев выявляется васкулит мелких сосудов. Сопо-
ставления результатов биопсии орбиты с клинической кар-
тиной и лабораторными данными зачастую оказывается
достаточно для установления диагноза даже при наличии
двух из трех гистологических критериев [14, 15]. Важной
морфологической особенностью ГПА в сравнении с другими
воспалительными заболеваниями глазницы является ин-
фильтрация нейтрофилами и наличие васкулита (у трети
больных) [11]. Эти признаки позволяют предположить ди-
агноз при локальном течении ГПА, особенно в отсутствие
АНЦА в крови [11]. 

При дебюте ГПА с поражения органа зрения следует
рассматривать широкий спектр нозологий: саркоидоз, ауто-
иммунные заболевания (эндокринная офтальмопатия при
болезни Грейвса, IgG4-связанное заболевание – IgG4-СЗ, –
орбитальная ксантогранулема), инфекционный процесс
(бактериальная или грибковая инфекция, особенно 
Aspergillus или Mucor spp.), новообразования [16], а также
неспецифическое (идиопатическое) воспаление орбиты
[17]. Диагноз подтверждается на основании выявления
характерных инструментальных, лабораторных и гисто-
логических признаков (табл. 1). 
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Рис. 1. Больная К., 31 года: а – мультиспиральная КТ. Определяются признаки объ-
емных воспалительных инфильтратов обеих орбит с вовлечением слезной железы, с
явлениями дакриоаденита и миозита части экстраокулярных мышц, с выраженным
двусторонним экзофтальмом, очаговой деструкцией стенок орбит; б – болезненный
экзофтальм, седловидная деформация носа; в – ограничение движений глазодвига-

тельных мышц. Здесь и на рис. 2, 3: фото из коллекции авторов
Fig. 1. Patient K., 31 years old, involvement of the orbit and its structures: a – multislice CT.
Signs  inflammatory infiltrates of both orbits are determined with the involvement of the lac-
rimal gland, with the phenomena of dacryadenitis and myositis of a part of the extraocular

muscles, with pronounced bilateral exophthalmos, focal destruction of the orbital walls; 
б – painful exophthalmos, saddle nose deformity; в – restriction of movements of the oculo-

motor muscles. Here and in Fig. 2, 3: photo from the authors' collection
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Поражение органа зрения наблю-
дается при саркоидозе, представляющем
собой мультисистемное гранулематоз-
ное воспалительное заболевание, при
котором вовлекаются дыхательные пути,
лимфатические узлы, кожа, опорно-
двигательный аппарат и глаза. В 50%
случаев при саркоидозе выявляется дву-
стороннее поражение глаз, которое ха-
рактеризуется неказеозирующими гра-
нулемами конъюнктивы, увеитом, оп-
тической невропатией или поражением
орбиты и ее структур (слезных желез с
протоками, глазодвигательных мышц, ретробульбарной клет-
чатки, глазничного нерва) [18]. Из всех глазных проявлений,
наблюдаемых при саркоидозе, наиболее выраженным является
передний и задний увеит, часто развиваются тяжелая ксеро-
стомия и сухой кератоконъюнктивит [18–20], тогда как по-
ражение орбиты встречается у 25% пациентов [16]. 

Клиническая картина заболевания нередко характери-
зуется узловатой эритемой, симптомами со стороны опор-
но-двигательного аппарата (артралгии, миалгии), генерали-
зованной лимфаденопатией, неврологической дисфункцией
(паралич лицевого нерва, головная боль вплоть до энцефа-
лопатии) [21]. Повышение уровня сывороточного АПФ и
внутригрудная лимфаденопатия и/или поражение легких
присутствуют у 90–95% пациентов с саркоидозом [22–24].
Гистологическая картина заболевания включает неказеозные
гранулемы, которые представляют собой компактные скоп-
ления мононуклеарных фагоцитов (макрофагов и эпителио-
идных клеток) [18], что является значимым признаком для
верификации диагноза. 

Сходная клиническая картина поражения органа зрения
встречается и при IgG4-СЗ – системном воспалительном
процессе с формированием опухолеподобных склерозирую-
щих очагов [25]. Могут быть вовлечены орбита и ее придатки,
включая слезные железы, глазничные мышцы, подглазничные
и другие орбитальные нервы [26]. Поражение внутриглазных
тканей (конъюнктива, склера, сетчатка) описано только в
серии случаев [26]. Воспалительный процесс в мягких тканях
орбиты при данном заболевании встречается реже, чем в
слезных железах [27, 28]. T. Kubota и соавт. [29] показали,
что поражение орбиты при IgG4-СЗ в 62% случаев бывает
двусторонним. При этом вовлечение в воспалительный про-
цесс слезных желез отмечается в 69% случаев, из них в 48%
бывает двусторонним [28–30] и нередко сопровождается
«сухим» синдромом [27, 28]. При вовлечении орбиты в по-
давляющем большинстве случаев наблюдаются безболез-
ненный отек век, проптоз с диплопией (или без нее), иногда
незначительное нарушение подвижности глаз [26]. Лихорадка
нехарактерна, в то время как аллергические заболевания,
такие как бронхиальная астма или аллергический бронхит,
встречаются нередко, особенно у пациентов с поражением
слезных и слюнных желез [20, 31]. IgG4-СЗ представляет
собой локализованный или мультиорганный процесс с вы-
раженной лимфоплазмоцитарной инфильтрацией, «муаро-
вым» фиброзом с последующим развитием облитерирующего
флебита, повышенным тканевым содержанием IgG4-пози-
тивных плазмоцитов (>40%) и часто повышенной сыворо-
точной секрецией IgG4 (>135 мг/дл), IgE, активацией каскада
провоспалительных и профибротических цитокинов [29,

32]. «Золотым» стандартом верификации
диагноза IgG4-СЗ считаются выявление
при иммуногистохимическом исследо-
вании соотношенияIgG4+/IgG+ плаз-
матических клеток >40% и позитив-
ность по CD138 [32]. Клиническая кар-
тина и гистологическое исследование
являются важным этапом дифферен-
циальной диагностики ГПА и IgG4-СЗ
(см. табл. 1). 

Орбитопатия Грейвса (ОГ) – си-
стемное аутоиммунное заболевание,
развивающееся вследствие выработки

антител к рецептору ТТГ, клинически проявляющееся пора-
жением щитовидной железы с развитием синдрома тирео-
токсикоза в сочетании с экстратиреоидной патологией (эн-
докринная офтальмопатия, претибиальная микседема, ак-
ропатия; см. табл. 1) [33]. Cуществует очень небольшая доля
пациентов с ОГ (примерно 1–2%), у которых нет клинически
выраженной дисфункции щитовидной железы, но присут-
ствуют субклинические признаки ее аутоиммунного пора-
жения в виде циркулирующих антитиреоидных аутоантител,
особенно к рецептору ТТГ, или снижение уровня ТТГ в сы-
воротке крови [34, 35]. В некоторых случаях эутиреоидная
орбитопатия (рис. 2) является ранним признаком болезни
Грейвса, а гипертиреоз возникает позже, обычно в течение 
1 года после появления ОГ [36]. В других случаях орбитальное
заболевание может оставаться изолированным [34, 35] и
редко бывает односторонним. Клинически ОГ характеризуется
проптозом, воспалением, затрагивающим веки и конъюнктиву,
гипертрофией экстраокулярных мышц с последующим сни-
жением подвижности глаза и диплопией, а в наиболее
тяжелых случаях – сдавлением зрительных нервов со сни-
жением остроты зрения [34].

Орбитальная ксантогранулема, как правило, сопряжена
с гематологической патологией. Это редко встречающаяся
нелангергансовая форма гистиоцитоза, которая получила
название болезни Эрдгейма–Честера (БЭЧ; см. табл. 1) [16,
37]. Она чаще всего развивается у мужчин среднего возраста
[37]. Около половины пациентов имеют внескелетные про-
явления, включая орбитальную инфильтрацию, которая
встречается примерно в 30% случаев [37, 38]. В клинической
картине наблюдаются двусторонний экзофтальм, ксантелазмы
и офтальмоплегия, сопровождающиеся сдавлением зритель-
ного нерва, приводящим к потере зрения [37, 39]. Рентге-
нологические исследования показывают увеличение глаз-
ничных мышц и слезных желез и инфильтрацию ретро-
орбитальной жировой клетчатки [37]. Диагноз БЭЧ под-
тверждается результатами гистологического исследования
при выявлении ксантоматозной гранулемы, состоящей из
пенистых гистиоцитов, с признаками воспаления, гигантских
клеток Тутона и фиброза [40]. При иммуногистохимическом
исследовании обычно обнаруживаются CD68+ клетки. Дан-
ные остеосцинтиграфии являются почти патогномоничными,
поскольку болезнь преимущественно поражает длинные
трубчатые кости нижних и верхних конечностей (около 90%
всех описанных наблюдений) [41]. Симметричное накопление
радиофармпрепарата в пораженных костях является важным
признаком нарушения минерального костного обмена [41–
43]. При рентгенографии измененные кости выглядят уплот-
ненными в результате выраженного симметричного двусто-

Рис. 2. Больная А., 27 лет, ОГ
Fig. 2. Patient A., 27 years old, Graves' 

orbitopathy



роннего остеосклероза надкостницы
[37, 44]. Также характерны такие при-
знаки, как «волосатая почка», «обло-
женная» аорта, выявляемые при КТ
[45, 46].

В дифференциальную диагностику
поражения орбиты с воспалением и
некрозом необходимо включать инфек-
ции (см. табл. 1), которые верифицируют
с помощью гистохимического окраши-
вания (по Цилю–Нильсену на КУМ,
реактивом Шиффа на грибковые гифы),
посевов и молекулярных тестов (на-
пример, полимеразной цепной реакции,
ПЦР) [47]. Среди внелегочных форм
туберкулеза поражение глаз и орбиты занимает 2–3-е место
и чаще наблюдается у пациентов 25–59 лет [48]. Заболевание
характеризуется хроническим рецидивирующим течением с
преобладанием смешанного и экссудативного типов воспа-
ления переднего отрезка глаза (конъюнктива, склера) и
орбиты (туберкуломы орбиты и периостит) с развитием
ранних и поздних осложнений [48, 49]. Диагностика тубер-
кулеза органа зрения вызывает большие затруднения в связи
с разнообразием его клинических форм. Кроме того, при ге-
нерализации процесса специфическое лечение может быть
недостаточно эффективным.

Микоз орбиты чаще всего развивается вследствие ин-
фекции, вызванной представителями отряда Mucorales, –
это глубокий микоз (мукормикоз), обусловленный зиго-
мицетами, развивающийся преимущественно у пациентов
с сахарным диабетом и у лиц с ослабленным иммунитетом
[50]. Для него характерна быстрая ангиоинвазия возбудителя,
что способствует формированию сосудистого тромбоза с
образованием некрозов тканей, а также гематогенной и
лимфогенной диссеминации инфекционного агента. Гриб-
ковая инфекция подтверждается при посеве, серологическом
и гистологическом исследованиях [47]. Подозрение на при-
сутствие Mucorales требует срочного вмешательства из-за
быстропрогрессирующего и деструктивного характера бо-
лезни [51]. Отсроченное начало терапии связано с высокой
смертностью. 

Известно, что у ВИЧ-инфицированных больных часто
выявляется сразу несколько инфекций, в том числе оппор-
тунистических, при этом может наблюдаться и поражение
органа зрения [52, 53]. Изменения со стороны глаз, обнару-
живаемые у 75% инфицированных, как правило, не имеют
специфической картины и проявляются на стадии вторичных
заболеваний. В ряде случаев офтальмологические симптомы
являются первыми признаками самой инфекции, а также ее
тяжелых осложнений [54]. Однако на стадии СПИДа глазные
заболевания (увеит, кератит, конъюнктивальные геморрагии,
сосудистые нарушения сетчатки) протекают длительно, с
частыми рецидивами [53, 54]. 

От 5 до 10% орбитопатий встречается при новообразова-
ниях, половина из них – лимфомы [55], которые необходимо
исключать у пожилых пациентов с системными проявле-
ниями. На момент установления диагноза в 60% случаев
выявляется локализованная форма, которая обычно транс-
формируется в системную лимфому в течение 5 лет [55]. В
четверти случаев орбитальная лимфома бывает двусторонней
[55]. Типичными симптомами являются проптоз, диплопия,

иногда с блефароптозом и псевдоту-
мором орбиты. Биопсия орбиты имеет
первостепенное значение для правиль-
ной диагностики [55].

Доброкачественные опухоли или ки-
сты, например мукоцеле, тератома, как
правило, представляют собой безбо-
лезненные массы, которые растут до-
вольно медленно [56]. На фоне вто-
ричных воспалительных реакций может
возникать местная гранулематозно-тка-
невая реакция, приводящая к выра-
женным реактивным изменениям и ос-
теолизу в области костных структур ор-
биты [56]. 

Псевдотумор орбиты, или идиопатическое воспаление ор-
биты (ИВО), – доброкачественное заболевание, возникающее
без видимой причины [57, 58]. Заболеваемость достигает
пика между четвертым и пятым десятилетиями жизни, в
10% случаев ИВО наблюдается у детей, частота его одинакова
у мужчин и женщин [57, 59]. В трети случаев диагноз ИВО
не удается подтвердить. Заболевание чаще бывает односто-
ронним, хотя 10–20% случаев составляют двусторонние
формы [52, 57, 59]. Наблюдается прогрессирующее увеличение
размеров экстраокулярных мышц, орбитальной жировой
клетчатки и слезных желез. Выраженный фиброз может воз-
никнуть на более поздней стадии, что приводит к непо-
движности орбитальных структур [57]. При цитологическом
исследовании воспалительная псевдоопухоль имеет признаки
хронического воспалительного инфильтрата, состоящего в
основном из малых зрелых лимфоцитов (преимущественно
Т-клеток), плазматических клеток, нейтрофилов, эозино-
филов, иногда из гистиоцитов и макрофагов [57–59]. 
В отличие от ГПА, при ИВО костные деструкции и АНЦА
не выявляются [59] (см. табл. 1).

Идиопатический миозит глаза (орбиты, ИМГ) является
диагнозом исключения, который может быть установлен
при отсутствии системных и локальных заболеваний, спо-
собных вызвать воспалительный процесс в орбите [60, 61].
ИМГ обычно носит односторонний характер, но в 26%
случаев может быть и двусторонним. Заболевание проявляется
периорбитальным отеком (75%), покраснением глаз (48%),
экзофтальмом (32–79%), птозом (25%), хемозом (18–42%),
ограничением подвижности экстраокулярных мышц (31–
61%) и оптической невропатией (7%) [60, 61]. Пациенты
могут предъявлять жалобы на боль (24–69%), асимметрию
лица, птоз (рис. 3), двоение (31%) и другие нарушения зри-
тельных функций. Гистологическая картина ИМГ характе-
ризуется клеточным инфильтратом, состоящим преимуще-
ственно из зрелых лимфоцитов, изменениями соединительной
ткани по типу отека, фиброза или склероза, периваскулитом
и другими изменениями структур орбиты, вовлеченных в
воспалительный процесс [61]. 

Дифференциальная диагностика поражения органа слуха 
Поражение органа слуха может быть первым и един-

ственным признаком ГПА. У 15% пациентов ранняя диаг-
ностика этой патологии затруднена из-за множества симп-
томов, отсутствия АНЦА и неясных гистологических про-
явлений [62]. Согласно новым классификационным критериям
ГПА АСR (American College of Rheumatology) / EULAR (Eu-
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Рис. 3. Больная Н, 42 лет, идиопатиче-
ский миозит круговой мышцы глаза

Fig. 3. Patient N., 42 years old, idiopathic
myositis of the orbicular muscle of the eye
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ropean Alliance of Associations for Rheumatology) 2022 г. [63],
поражение ушных раковин и кондуктивная или нейросен-
сорная тугоухость имеют диагностическую значимость, ко-
торая оценивается соответственно 2 и 1 баллами, и высокую
специфичность (95% доверительный интервал, ДИ 89–97%)
и чувствительностью (95% ДИ 89–97%). Отсроченная диаг-
ностика и несвоевременное лечение могут стать причиной
прогрессирования заболевания и таких тяжелых его послед-
ствий, как паралич лицевого нерва, гипертрофический па-
хименингит, полная глухота и субарахноидальное кровоиз-
лияние, приводящее к смерти [62]. Считается, что развитие
среднего отита связано либо с первичным поражением
полости и придаточных пазух носа с дисфункцией евстахиевой
трубы, либо с прямым поражением среднего уха некротизи-
рующей гранулемой [64, 65]. Вторая группа симптомов об-
условлена вовлечением внутреннего уха и представлена ней-
росенсорной тугоухостью, которая часто сопровождается
шумом в ушах или головокружением [65]. T. Mur и соавт.
[66] сообщили о случаях наружного отита с атипичным тече-
нием. Паралич лицевого нерва, обычно вызванный воспа-
лением в полости среднего уха, встречается редко (у 8–10%
пациентов) [65, 67]. Скрытый мастоидит является нечастым
субклиническим осложнением острого или хронического
среднего отита. Симптомы, вызванные постоянным воспа-
лением в воздушных клетках сосцевидного отростка, включают
боль, глубоко локализованную в среднем ухе и ретроаурику-
лярной области, кондуктивную потерю слуха и повторяющиеся
эпизоды лихорадки. У большинства пациентов отоскопические
изменения не выявляются или наблюдается только утолщение
барабанной перепонки. Такой малосимптомный характер
заболевания часто задерживает правильную диагностику.
Отсутствие терапии мастоидита может привести к другим
осложнениям, в том числе к параличу лицевого нерва [68].
Дифференциальная диагностика сложна и часто требует
многочисленных консультаций и обследований, прежде чем
будет установлен соответствующий диагноз. 

При острых инфекциях первым шагом является мирин-
готомия, за которой, при отсутствии клинического улучшения,
следует антромастоидэктомия. Большинство авторов пред-
полагают, что биопсия, которая, согласно рекомендациям
[63], является основой для установления диагноза, может не
дать однозначного ответа в случаях локализованного забо-
левания [62, 69]. Полость среднего уха и сосцевидный

отросток, по данным биопсии, у большинства пациентов
облитерированы гранулематозной тканью. K.O. Devaney и
соавт. [69] наблюдали типичную картину ГПА только в 25–
33% образцов, взятых из среднего уха. Как правило, при ги-
стологическом исследовании определяются неспецифические
воспалительные клеточные инфильтраты и некротические
ткани без васкулита [62], выявление признаков васкулита
затруднено ввиду обширного некроза и выраженного воспа-
ления тканей [70]. Вместе с тем слизистая оболочка среднего
уха и сосцевидный отросток имеют небольшое количество
кровеносных сосудов, что может объяснять отсутствие про-
явлений васкулита в биоптате среднего уха и сосцевидного
отростка. Наличие гранулематозного воспаления требует ис-
ключения туберкулеза с использованием Диаскинтеста, кван-
тиферонового теста и КТ органов грудной клетки. Более
высокая частота истинно положительных результатов отме-
чается при биопсии полости носа и придаточных пазух носа
[71]. Всем пациентам с клинической картиной скрытого ма-
стоидита и параличом лицевого нерва показаны определение
уровня АНЦА, а также КТ или МРТ головы и шеи [62]. 

Дифференциальная диагностика включает заболевания,
вызывающие рефрактерный средний отит: холестеатому
среднего уха, холестериновую гранулему, эозинофильный
средний отит, туберкулез, новообразования (злокачественная
опухоль, воспалительная миофибробластическая опухоль и
т. д.) и аутоиммунные заболевания, отличные от АНЦА-ас-
социированных васкулитов (синдром Когана, узелковый по-
лиартериит, IgG4-СЗ; табл. 2). 

Терапия локальной формы ГПА 
В настоящее время терапия локальной формы ГПА

представляет определенные трудности, так как отсутствует
единый протокол ведения пациентов и лечение проводится
большей частью эмпирически, с учетом активности и тяжести
проявлений заболевания. В 2021 г. АСR совместно с Фондом
васкулитов (Vasculitis Foundation) представили обновленные
рекомендации по лечению пациентов с АНЦА-связанными
васкулитами [72], в которых важное место отводится при-
менению генно-инженерных биологических препаратов.
При отсутствии угрозы для жизни и поражения жизненно
важных органов лечение глюкокортикоидами (ГК) в соче-
тании с метотрексатом в дозе 25 мг/нед рекомендуется пред-
почесть назначению циклофосфамида (ЦФ), микофенолата

Таблица 2. Дифференциальная диагностика поражений органа слуха
Table 2. Differential diagnosis of ear involvement

Показатель                      Локальная                                             Туберкулез                         Инфекционные          Эозинофильный         Новообразования
форма ГПА                                                                       заболевания                средний отит

Примечание. АБТ – антибиотикотерапия.

Системные Только при переходе Да Да Нет Да
проявления в генерализованную форму

АНЦА +/- +/- +/- - +/-

Диаскинтест, - + - - -
квантифероновый 
тест

Гистологическая Неказеирующая гранулема, Гранулема Инфильтрация Инфильтрация Элементы
характеристика инфильтрация нейтрофилами, с казеозным нейтрофилами эозинофилами опухолевого роста

в трети случаев васкулит некрозом

Ответ на АБТ Нет Нет Да Нет Нет



мофетила, азатиоприна и ритуксимаба (РТМ) [72]. Пациентам
с воспалительными изменениями и/или объемными обра-
зованиями в носоглотке, органах слуха и зрения при ГПА в
первую очередь рекомендована иммуносупрессивная терапия
[73, 74]. J.U. Holle и соавт. [75] у 41% пациентов с поражением
орбиты наблюдали прогрессирование процесса, несмотря
на сочетанное лечение ГК и ЦФ, что потребовало присо-
единения РТМ. Гранулематозные изменения, которые пре-
валируют при локальной форме, ассоциируются с более вы-
сокой частотой деструктивных повреждений (перфорация
носовой перегородки, седловидная деформация носа, тя-
желый пансинусит с распространением гранулематозной
ткани в орбиту) и возможным развитием прогностически
неблагоприятных осложнений, таких как острая дыхательная
недостаточность из-за подскладочного стеноза или потеря
зрения вследствие орбитальной гранулемы [75]. При таких
активных воспалительных изменениях и/или рефрактерном
течении локальной формы целесообразна иммуносупрес-
сивная терапия, обычно включающая ГК и РТМ или ЦФ.
По данным наблюдательного исследования [76], индук-
ционная терапия ЦФ была эффективной у 4 из 6 пациентов

с эндобронхиальным стенозом и у 1 из 7 больных с подсвя-
зочным стенозом гортани; в свою очередь, в результате лече-
ния РТМ ремиссии достигли 3 из 4 пациентов с подсвязочным
стенозом гортани. Несомненна необходимость дальнейшего
изучения эффективности и переносимости РТМ у данной
категории больных.

Заключение
Таким образом, локальная форма ГПА характеризуется

вариабельностью клинических проявлений. Иногда она имеет
быстропрогрессирующее и молниеносное течение, поэтому
ранняя диагностика может улучшить прогноз у таких паци-
ентов. Безусловно, данная патология представляет собой
мультидисциплинарную проблему и может встретиться в
практике клиницистов различных специальностей (интер-
нистов, отоларингологов, окулистов, инфекционистов и др.).
Дифференциальная диагностика заболевания требует про-
ведения тщательного опроса и всестороннего клинико-ла-
бораторного и инструментального обследования больного с
целью верификации диагноза и своевременного назначения
адекватной терапии.
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