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Резюме
Представлено клиническое наблюдение поражения легких и правой орбиты при гранулематозе с по-
лиангиитом у мужчины 38 лет. Случай представляет значительный интерес в связи с редкостью данной 
патологии, в особенности с локализацией в области орбиты. Информация, представленная в данной 
статье, может помочь в ранней и точной диагностике гранулематоза с полиангиитом, что в свою очередь 
улучшит прогноз заболевания.
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Abstract
The paper describes a clinical case of pulmonary and right orbital injuries in granulomatosis with polyangiitis 
in a 38-year-old male. The case is of considerable interest due to the rarity of this pathology, especially 
because of the localization in the orbital region. The information provided in this paper can help in the 
early and accurate diagnosis of granulomatosis with polyangiitis, which, in turn, will improve the prognosis 
of the disease. 
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Введение
Гранулематоз с полиангиитом (ГПА) – это ред-

кое системное аутоиммунное заболевание, отно-
сящееся к группе васкулитов, ассоциированных 
с антинейтрофильными цитоплазматическими ан-
тителами (АНЦА), с поражением преимуществен-
но сосудов мелкого и среднего калибра. Заболе-
ваемость ГПА до настоящего времени точно не 
определена, по имеющимся данным она оценива-
ется как 8–10 случаев на 1 млн населения. В евро-
пейских странах распространенность за послед-
ние 30 лет возросла в 4 раза. Поражение легких 
при ГПА отмечается у 65–90% больных, являясь 
одной из основных причин смерти [1]. Орган зре-
ния представляет собой один из органов-мишеней 
при ГПА, который поражается в 28,6–60% случа-
ев, в 8% случаев заболевание приводит к необра-
тимой потере зрения. У представленного пациента 
был выявлен ГПА с поражением легких и орбиты, 
а также определялись характерные рентгенологи-
ческие признаки, что делает данный случай пока-
зательным для иллюстрации возможных проявле-
ний этой  патологии.

Описание случая

П а ц и е н т  К., 38 лет, поступил в ГКБ 
им. С.П. Боткина 17 января 2020 г. с диагнозом 
«аденовирусный конъюнктивит, токсико-аллерги-
ческий конъюнктивит под вопросом», госпитализи-
рован в офтальмологическое отделение. Со слов 
больного, жалобы появились с начала января 

2020 г. после предшествующего переохлажде-
ния. В поликлинике по месту жительства офталь-
мологом был поставлен диагноз «конъюнктивит» 
и назначено лечение офтальмофероном, кото-
рое оказалось неэффективным. В дальнейшем, 
с 09.01.2020 г., появились отечность и частичный 
птоз верхнего века правого глаза, с 14.01.2020 г. 
пациент отмечал повышение  температуры тела. 

Рис.�1. Патологические изменения (гранулема) в  области 
правой орбиты

Fig.�1. Pathological changes (granuloma) in the right orbit
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Принимал аугментин в дозе 500 мг 2 раза в день 
в течение 7 сут. С 17.01.2020 г. состояние резко 
ухудшилось: определялся полный птоз верхнего 
века, а также ухудшение остроты зрения правого 
глаза.

Данные осмотра при поступлении (рис. 1): 
мягкий отек верхнего века правого глаза умерен-
ный; гиперемия, цианоз отсутствуют. В зоне глаз-
ной щели обильное кровянисто-гнойное отделя-
емое, стекает по щеке. Под верхней орбитальной 
стенкой пальпируется уплотненная слезная же-
леза, безболезненная. Положение глаза в орбите 
правильное. Глаз – норма. Пальпируется увеличен-
ная предушная железа справа, безболезненная, 
неподвижная.

Ультразвуковое исследование (УЗИ) от 
21.02.2020 г. (рис. 2): тень увеличенной слезной 
железы, просматривается капсула, содержимое 
гетерогенное, достаточно плотное.

На протяжении 2 сут в стационаре сохраня-
лась температура тела 38–39° на фоне приема ан-
тибиотиков как местно (в зоне слезной  железы), 

четкие, костная структура не изменена. В верхнем 
латеральном отделе правой глазницы определя-
ется патологическое объемное образование раз-
мерами 30×25×24 мм с разрежением в структуре, 
частичным распространением в ретробульбар-
ное пространство, на латеральную прямую мышцу 
глаза, отеком окружающей клетчатки и верхнего 
века с включением пузырьков газа, тесно при-
лежит к глазному яблоку. Правое глазное яблоко 
выстоит кпереди на 5 мм. Каналы зрительных не-
рвов без особенностей. Глазные нервы обычного 
диаметра, расположены симметрично. Очаговых 
изменений плотности вещества мозга не выявле-
но. Заключение: объемное образование правой 
орбиты, следует дифференцировать с воспали-
тельным инфильтратом с формированием абс-
цесса, свища; правосторонний экзофтальм.

Цитология. Взят мазок отделяемого из верх-
него конъюнктивального свода от 27.01.2020 г.: 
лейкоциты, эритроциты, единичные клетки гистио-
цитов. Цитологическая картина не позволяет с уве-
ренностью исключить опухолевый процесс.

Рис.�2. УЗИ от 21.02.2020 г. Слезная железа увеличена, про-
сматривается капсула, содержимое гетерогенное, плотное

Fig.�2. Ultrasound dated February 21, 2020. The lacrimal gland 
is enlarged, the capsule is visible, the contents are hetero-
geneous, dense

так и системно. Выставлен предварительный 
 диагноз «абсцедирующий дакриоаденит». Вы-
сокая температура на фоне 2-недельного прие-
ма антибиотиков, необычное кровянисто-гнойное 
отделяемое из конъюнктивальной полости, нали-
чие увеличенного предушного узла, данные УЗИ 
( достаточно плотная слезная железа) стали по-
казаниями для биопсии слезной железы, которая 
была выполнена 24.01.2020 г.

Данные компьютерной томографии (КТ) 
орбит от 24.01.2020 г. (рис. 3): размеры и фор-
ма орбит не изменены, контуры стенок ровные, 

Рис.�3. КТ орбит от 24.01.2020 г., аксиальные срезы  (a,  b). 
В  верхненаружном отделе правой орбиты определяет-
ся объемное образование 30×25×24 мм с  разрежением 
в  структуре. Отек наружной прямой мышцы, окружающей 
клетчатки и  верхнего века с  включением пузырьков газа 
(в зоне свища)

Fig.�3. Orbital CT dated January 24, 2020  (a,  b). The upper-
outer part of the right orbit shows a 30×25×24 mm space-
occupying lesion with structural rarefaction. Edema of the 
external rectus muscle that surrounds the fat and the up-
per eyelid, with the inclusion of gas bubbles (in the area of 
the fistula)

a

b
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a b

Рис.�4. Компьютерные томограммы органов грудной клет-
ки от 31.01.2020 г., аксиальные срезы: очаги уплотнения 
в  S1 (a) и  S3 (b) правого легкого, образование с  симпто-
мом «ободка» (c) в парамедиастинальных отделах верхней 
доли правого легкого

Fig.�4. Chest CT dated January 31, 2020, axial sections: nod-
ules in S1 (a) and S3 (b) of the right lung, formation with 
a “halo” symptom  (c) in the paramediastinal section of the 
upper right lobe

Гистологическое заключение  от 
30.01.2020 г.: фрагменты слезной железы с нару-
шенной архитектоникой, выраженная диффузная 
инфильтрация ее лимфоцитами, плазматическими 
клетками, единичные полиморфно-ядерные лей-
коциты. Сосуды слезной железы с утолщенными 
стенками, местами облитерированы, периваску-
лярный фиброз. Визуализируются обширные поля 
некроза с образованием ядерной «пыли» из лим-
фоцитов и нейтрофилов. Заключение: некротизи-
рующее воспаление с явлениями васкулита, сле-
дует исключить гранулематоз с полиангиитом.

КТ органов грудной клетки от 31.01.2020 г. 
(рис. 4): в проекции S1 справа определяется окру-
глый очаг размерами 12×10 мм с четкими ровны-
ми контурами. Аналогичный очаг диаметром 15 мм 
визуализируется в основании сегментарных брон-
хов S3 справа. В прикорневых отделах верхней 
доли правого легкого выявлено образование не-
правильной формы с нечеткими контурами, нерез-
ким перифокальным уплотнением легочной ткани 
по типу «матового стекла» размерами 45×36×46 
мм (симптом «ободка»). Образование суживает 
сегментарные бронхи S2, S3 справа. Определя-
ются признаки умеренного гипостатического эф-

фекта в виде уплотнения легочной паренхимы по 
типу «матового стекла», прилежащего к междоле-
вой плевре справа. Клетчатка верхнего средосте-
ния отечна. Внутригрудные лимфатические узлы 
не увеличены. Свободной жидкости в плевраль-
ных полостях нет. Периферические лимфатические 
узлы в диапазоне сканирования не увеличены. 
 Заключение: КТ-картина может соответствовать 
проявлениям гранулематоза с полиангиитом, сле-
дует дифференцировать с образованием правого 
легкого и воспалительными изменениями.

Консультация челюстно-лицевого хирурга 
от 31.01.2020 г.: язвенно-некротические измене-
ния слизистой полости рта, костно-деструктивные 
изменения альвеолярного отростка верхней челю-
сти могут соответствовать изменениям при грану-
лематозе с полиангиитом (верифицирован морфо-
логически).

На основании данных КТ органов грудной 
клетки было принято решение о проведении 
 видеоларинготрахеобронхоскопии со взятием 
биопсии. Данные биопсии от 05.02.2020 г.: сли-
зистая по задней стенке правого главного бронха 
и обоих верхнедолевых бронхов (слева с преиму-
щественным поражением верхнезонального брон-
ха) неравномерно ярко гиперемирована, отечна, 
имеет неровную поверхность, местами с налетами 
белого цвета. Изменения больше выраженны в об-
ласти правого верхнедолевого бронха, слизистая 
которого с признаками гиперплазии и язвенными 
дефектами, частично покрытыми налетами бело-
го цвета. Из правого верхнедолевого бронха взят 

c
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бронхосмыв на АК, БК, флору, ПЦР к МБТ. Также 
выполнена щипцовая биопсия – кровоточивость 
умеренная, остановилась самостоятельно. Бронхи 
верхней доли справа просматриваются до 3–4-го 
порядка, шпоры расширены. Устья других бронхов 
с обеих сторон просматриваются до 4–5-го поряд-
ка – свободные, шпоры острые подвижные. Шпо-
ры верхнезонального бронха утолщены, закругле-
ны. Слизистая бронхов средней доли и бронхов 
нижних долей с обеих сторон бледно-розовая, по-
верхность гладкая. Заключение: эндоскопическая 
картина строго ограниченного верхнедолевого 
бронхита, справа специфической этиологии. Диф-
ференциальный диагноз необходимо проводить 
между туберкулезом, ВИЧ-инфекцией и грануле-
матозом с полиангиитом.

Обсуждение

Гранулематоз с полиангиитом, ранее носив-
ший название «гранулематоз Вегенера», – это 
редкое системное аутоиммунное заболевание, 
относящееся к группе АНЦА-васкулитов, с пораже-
нием преимущественно сосудов мелкого и сред-
него калибра [1, 2]. В группу АНЦА-ассоциирован-
ных васкулитов также включают микроскопический 
полиангиит и эозинофильный гранулематоз с поли-
ангиитом (ранее – синдром Чарджа–Стросса) [3]. 
ГПА – самый часто встречающийся васкулит из всей 
группы системных васкулитов. Он характеризуется 
гранулематозным воспалением преимущественно 
верхних и нижних дыхательных путей и малоиммун-
ным некротизирующим васкулитом, особенно часто 
затрагивающим сосуды почек, легких, кожи.

Этиология ГПА до конца не известна. Пред-
полагается, что пусковыми механизмами при на-
личии генетической предрасположенности могут 
быть определенные инфекции и факторы внеш-
ней среды. Начало заболевания приходится на 
возрастной период 40–50 лет, редко встречается 
в детском возрасте. Болеют в равной степени муж-
чины и женщины [1, 4].

Важную роль в развитии заболевания игра-
ют как клеточный, так и гуморальный иммунитет, 
причем образование гранулем рассматривается 
как клеточно-опосредованный процесс, возника-
ющий на ранних стадиях. Васкулит с поражением 
преимущественно мелких сосудов носит так назы-
ваемый малоиммунный характер – термин отра-
жает отсутствие отложения иммунных комплексов 
в стенках сосудов.

При морфологическом исследовании в лег-
ких находят проявления деструктивно-продуктив-
ного и продуктивного васкулита, полиморфно-кле-
точные гранулемы с многоядерными гигантскими 
клетками. Для органов респираторного тракта 
наиболее характерно формирование гигантокле-
точных некротизирующих гранулем. Зоны некроза 

обычно имеют неровные контуры, напоминающие 
географическую карту, с большим количеством 
клеточного детрита, что придает некрозу «гряз-
ный» вид [5, 6].

Поражение верхних дыхательных путей (хро-
нический синусит, стеноз трахеи и бронхов, изъ-
язвления верхних дыхательных путей) в дебюте 
болезни встречается в 59–87% наблюдений, при 
далеко зашедшем процессе – в 90–94% случаев. 
Поражение легких отмечается в 69% наблюдений, 
органа зрения несколько реже – в 34,1–60% слу-
чаев [7].

Для диагностики легочных проявлений ГПА 
наиболее информативным методом являет-
ся мультиспиральная компьютерная томогра-
фия (МСКТ) органов грудной клетки, поскольку 
классическая рентгенография менее чувствитель-
на в выявлении изменений легочной паренхимы 
и не играет существенного значения в дифферен-
циальной диагнос тике ГПА с другой легочной па-
тологией, а также вторичными инфекционными 
осложнениями [8]. По данным большинства источ-
ников, наиболее частое проявление поражения 
легких при ГПА – единичные или множественные 
очаги и образования округлой формы, преимуще-
ственно расположенные субплеврально или хао-
тично. Характерным признаком ГПА служит сим-
птом «ободка», особенно часто проявляющийся 
при наличии крупных внутрилегочных гранулем. 
На КТ данный признак определяется как плотный 
очаг консолидации, окруженный зоной уплотне-
ния по типу «матового стекла». Морфологиче-
ски в случае ГПА центральная зона консолидации 
соответст вует гранулеме, а периферическое коль-
цо уплотнения по типу «матового стекла» – альвео-
лярному геморрагическому пропитыванию [9, 10]. 
У нашего пациента также присутствовал симптом 
«ободка», наиболее очевидный в самом крупном 
образовании верхней доли правого легкого.

Достаточно частыми проявлениями ГПА так-
же считаются участки уплотнения легочной парен-
химы по типу «матового стекла» и консолидации 
(определяются в 50% случаев), полости распада, 
поражение трахеобронхиального дерева в виде 
утолщения стенок бронхов и расширения их про-
света [8, 11, 12].

Из всех системных васкулитов офтальмологи-
ческие проявления наиболее характерны именно 
для ГПА. Самыми частыми из них являются конъ-
юнктивит, эписклерит, а также гранулематозное 
воспаление орбиты, встречающееся в 5–63,2% 
случаев [7, 13]. Для диагностики поражения орга-
на зрения чаще всего используется КТ как наибо-
лее доступный метод, а также находит применение 
и магнитно-резонансная томография. К преиму-
ществам КТ относится и возможность оценки со-
стояния костных структур глазницы.
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До настоящего времени не выявлено патогно-
моничных радионуклидных признаков поражения 
глазницы при ГПА. Наиболее характерным при-
знаком, позволяющим предположить диагноз ГПА, 
является изолированное новообразование глаз-
ницы, сопровождающееся выраженной инфиль-
трацией прилежащей жировой клетчатки и эро-
зией подлежащей кости (в 38% случаев). Именно 
такие классические изменения, но без поражения 
костных структур, были описаны у представленно-
го пациента. Деструкция костных стенок глазницы 
и хрящей носа может быть обусловлена не только 
разрастанием гранулем и их механическим давле-
нием, но и агрессивным некротизирующим васку-
литом [14, 15].

Следует отметить, что в процессе определе-
ния диагноза у пациента в первую очередь были 
описаны изменения слезной железы, что является 
нечастым, но возможным поражением при грану-
лематозе с полиангиитом. По данным литературы, 
в редких случаях (3,8%) именно со слезной железы 
заболевание может дебютировать в орбитальном 
регионе, распространяясь в дальнейшем на дру-
гие отделы органа зрения [16].

Для подтверждения диагноза ГПА необходимо 
проведение биопсии пораженного органа. В слу-
чае нашего пациента была выполнена биопсия как 
образования орбиты, так и внутрилегочного очага 

путем проведения видеоларинготрахеобронхоско-
пии для окончательной постановки диагноза.

Таким образом, диагноз гранулематоза с по-
лиангиитом у пациента, рассмотренного в данном 
клиническом примере, был установлен на основа-
нии КТ-картины легких с выявлением крупных оча-
гов и образования в прикорневых отделах левого 
легкого, в том числе очага с симптомом «ободка» 
в правом легком, КТ- и УЗИ-картин правой орби-
ты с характерными изменениями в виде объем-
ного образования с распространением в ретро-
бульбарное пространство и окружающую жировую 
клетчатку. Диагноз был подтвержден результата-
ми биопсии правого легкого и гранулемы правой 
 орбиты.

Заключение

МСКТ является высокоинформативным ме-
тодом диагностики ГПА как легочной, так и орби-
тальной локализации в сопоставлении с клини-
ко-лабораторными данными. Рентгенологические 
проявления данной патологии крайне разнообраз-
ны и неспецифичны и требуют детальной оценки 
в контексте клинических проявлений. На приме-
ре приведенного клинического случая мы рассмо-
трели путь постановки диагноза легочного и ор-
битального васкулита при дебюте заболевания 
с гранулемы орбиты.
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