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Ââåäåíèå. Ãðàíóëåìàòîç Âåãåíåðà (ÃÂ) — ýòî 
ñèñòåìíîå çàáîëåâàíèå, ïðîÿâëÿþùååñÿ íåêðî-
òè÷åñêèì ãðàíóëåìàòîçíûì âàñêóëèòîì. Âïåðâûå 
çàáîëåâàíèå îïèñàë â 1931 ã. Klinger. Ïîçäíåå F. 
Wegener (1936, 1939), íà îñíîâàíèè òùàòåëüíîãî 
êëèíè÷åñêîãî è ïàòîëîãîàíàòîìè÷åñêîãî èçó÷åíèÿ 
òðåõ ñëó÷àåâ ýòîé áîëåçíè, âûäåëèë çàáîëåâàíèå 
êàê ñàìîñòîÿòåëüíûé ñèíäðîì ñ õàðàêòåðíîé òðèà-
äîé ïðèçíàêîâ: 

– íåêòîðèçèðóþùèé ãðàíóëåìàòîçíûé âàñêó-
ëèò âåðõíèõ äûõàòåëüíûõ ïóòåé; 

– ãëîìåðóëîíåôðèò; 
– ñèñòåìíûé íåêðîòèçèðóþùèé âàñêóëèò ñ 

ïîðàæåíèåì àðòåðèé ìåëêîãî êàëèáðà è âåíîçíîãî 
ðóñëà [3, 24]. 

Godman è Churg (1954), àíàëèçèðóÿ 7 ñîáñòâåí-
íûõ íàáëþäåíèé è 22 ñëó÷àÿ, îïóáëèêîâàííûõ â 
ëèòåðàòóðå, îïèñàëè õàðàêòåðíûå ãèñòîìîðôîëîãè-
÷åñêèå ïðèçíàêè çàáîëåâàíèÿ, íàçâàâ åãî «ãðàíóëå-
ìàòîçîì Âåãåíåðà» [3, 4]. 

ÃÂ ÿâëÿåòñÿ ñèñòåìíûì ãèïåðåðãè÷åñêèì ïàí-
âàñêóëèòîì, ñî÷åòàþùèìñÿ ñ ðàçâèòèåì â òêàíÿõ 
íåêðîòèçèðóþùèõñÿ ãðàíóëåì. 

×àùå âñåãî âñòðå÷àåòñÿ ãåíåðàëèçîâàííàÿ ôîð-
ìà, ïðè êîòîðîé ïîðàæàþòñÿ ïðåèìóùåñòâåííî 
âåðõíèå äûõàòåëüíûå ïóòè, ëåãêèå è ïî÷êè. Îãðà-
íè÷åííàÿ ôîðìà çàáîëåâàíèÿ íàáëþäàåòñÿ ìåíåå 
÷åì ó 20 % áîëüíûõ è ïðîÿâëÿåòñÿ ïðåèìóùåñòâåí-
íûì ïîðàæåíèåì âåðõíèõ äûõàòåëüíûõ ïóòåé è 
ëåãêèõ. Ïðè ïðîãðåññèðîâàíèè çàáîëåâàíèÿ â ïà-
òîëîãè÷åñêèé ïðîöåññ âîâëåêàþòñÿ ñóñòàâû, ãëàçà, 
êîæà, ñåðäöå, öåíòðàëüíàÿ è ïåðèôåðè÷åñêàÿ íåðâ-
íàÿ ñèñòåìû, ïèùåâàðèòåëüíûé òðàêò è ïå÷åíü. 

ÃÂ ìîæåò âîçíèêíóòü â ëþáîì âîçðàñòå — îò 3 
ìåñÿöåâ äî 75 ëåò, îäíàêî ÷àùå áîëåþò ëèöà 40–50 
ëåò. Ó ìóæ÷èí è æåíùèí çàáîëåâàíèå âñòðå÷àåòñÿ ñ 
îäèíàêîâîé ÷àñòîòîé [12, 15]. 

ÃÂ îòíîñèòñÿ ê ÷èñëó ðåäêèõ çàáîëåâàíèé. Çà-
áîëåâàåìîñòü ñîñòàâëÿåò 4 ñëó÷àÿ íà 1.000.000 íàñå-
ëåíèÿ, ðàñïðîñòðàíåííîñòü çàáîëåâàíèÿ — 3 ñëó÷àÿ 
íà 100.000 íàñåëåíèÿ. Îòìå÷àåòñÿ êðàéíå ðåäêàÿ 
âñòðå÷àåìîñòü ÃÂ ó æèòåëåé Àôðèêè è î÷åíü âûñî-

êèé óðîâåíü ýòîé ïàòîëîãèè ñðåäè êîðåííîãî íàñå-
ëåíèÿ Êàâêàçà [6, 23]. 

Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç. Ïàòîãåíåç çàáîëåâàíèÿ 
ÿñåí íå äî êîíöà, íî âåäóùåé ÿâëÿåòñÿ êîíöåïöèÿ 
àáåððàöèè èììóííîãî îòâåòà. Ðîëü ãåíåòè÷åñêèõ 
ôàêòîðîâ ïðè ÃÂ íå äîêàçàíà [3, 6, 11, 12]. 

Ïðè÷èíà ðàçâèòèÿ ÃÂ íåèçâåñòíà, íî, áåçó-
ñëîâíî, âàæíóþ ðîëü èãðàþò ìåõàíèçìû ãèïåð÷óâ-
ñòâèòåëüíîñòè. Âåðîÿòíî, ïàòîëîãè÷åñêèé àãåíò 
ïðîíèêàåò ÷åðåç ðåñïèðàòîðíûé òðàêò è âûçûâàåò 
âîñïàëèòåëüíûé îòâåò, êîòîðûé âïîñëåäñòâèè ðàñ-
ïðîñòðàíÿåòñÿ íà äðóãèå òêàíè. Ôàêòîðû âíåø-
íåé ñðåäû, àññîöèèðîâàííûå ñ àóòîèììóííûìè 
ñîñòîÿíèÿìè âîîáùå è ñ ÃÂ â ÷àñòíîñòè, ðàçíîî-
áðàçíû — îò äûìà è ïàðîâ ðàçëè÷íûõ âåùåñòâ äî 
èíôåêöèîííûõ àãåíòîâ è ëåêàðñòâ [11]. Êîñâåí-
íûì ïîäòâåðæäåíèåì èíôåêöèîííîé ýòèîëîãèè 
çàáîëåâàíèÿ ÿâëÿåòñÿ îáðàçîâàíèå ãðàíóëåì. Äàâíî 
èçâåñòíî, ÷òî îáîñòðåíèÿ çàáîëåâàíèÿ ìîãóò áûòü 
âûçâàíû êîíêîìèíàíòíûìè èíôåêöèÿìè è ÷òî ÃÂ 
îòâå÷àåò íà ëå÷åíèå òðèìåòîïðèìîì/ñóëüôàìåòîê-
ñàçîíîì [24]. Íåëüçÿ èñêëþ÷èòü, ÷òî ÃÂ èíäóöèðó-
åòñÿ áàêòåðèàëüíûìè è âèðóñíûìè èíôåêöèÿìè, â 
òîì ÷èñëå õàíòàâèðóñàìè [24]. 

Èìåþòñÿ ñîîáùåíèÿ î ðîëè çîëîòèñòîãî 
ñòàôèëîêîêêà — õðîíè÷åñêàÿ ñòàôèëîêîêêî-
âàÿ èíôåêöèÿ ðàññìàòðèâàåòñÿ êàê ôàêòîð ðèñêà 
ðàçâèòèÿ ÃÂ. Ñóïåðàíòèãåíû, ïðîèçâîäíûå çîëî-
òèñòîãî ñòàôèëîêîêêà, ìîãóò àêòèâèðîâàòü ïîïó-
ëÿöèè Ò-êëåòîê, âêëþ÷àÿ àóòîðåàêòèâíûå êëîíû. 
Êðîìå òîãî, êàòèîííûå ïðîòåèíû ñòàôèëîêîêêà, 
òàêèå êàê êèñëàÿ ôîñôàòàçà, ìîãóò äåéñòâîâàòü, êàê 
èìïëàíòèðîâàííûå àíòèãåíû íà ãëîìåðóëÿðíîì 
ýïèòåëèè, èíäóöèðóÿ ðàçâèòèå ãëîìåðóëîíåôðèòà 
[4]. Îïèñàí òàêæå ñëó÷àé ðàçâèòèÿ ÃÂ ó áîëüíîãî ñ 
ïàðàêîêöèäèîèäîìèêîçîì è íåñêîëüêèõ áîëüíûõ 
àñïåðãèëëåçîì [25]. 

Âàñêóëèò è ãëîìåðóëîíåôðèò ïðè ÃÂ õàðàêòå-
ðèçóþòñÿ ñåãìåíòàðíûì ôèáðèíîèäíûì íåêðîçîì 
ñîñóäèñòîé ñòåíêè, íåéòðîôèëüíîé è ìîíîöèòàð-
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íîé èíôèëüòðàöèåé è ëåéêîöèòîêëàçèåé. Èììó-
íîãèñòîëîãè÷åñêèõ äîêàçàòåëüñòâ ëîêàëèçàöèè 
èììóííûõ êîìïëåêñîâ â ñîñóäèñòîé ñòåíêå èëè 
àíòèòåë ê ãëîìåðóëÿðíîé áàçàëüíîé ìåìáðàíå íåò. 
Ïàòîãåíåç âêëþ÷àåò â ñåáÿ ðàçëè÷íûå ìåõàíèçìû, 
âåäóùèå ê àäãåçèè ëåéêîöèòîâ ê ýíäîòåëèàëüíûì 
êëåòêàì, ïåíåòðàöèè ñîñóäèñòîé ñòåíêè è âûñâî-
áîæäåíèþ ïîâðåæäàþùèõ ôàêòîðîâ (öèòîêèíîâ è 
õåìîêèíîâ). Ïðè ÃÂ îïèñàíû êàê êîëè÷åñòâåííûå, 
òàê è êà÷åñòâåííûå íàðóøåíèÿ ïðîäóêöèè öèòî-
êèíîâ [7]. ×òî êàñàåòñÿ ðîëè àíòèòåë ê öèòîïëàçìå 
íåéòðîôèëîâ (ANCA), òî ïðåäïîëàãàåòñÿ íàëè÷èå 
íåñêîëüêèõ ìåõàíèçìîâ. Â óñëîâèÿõ âîñïàëåíèÿ 
ëåéêîöèòû ìèãðèðóþò ÷åðåç ñîñóäèñòóþ ñòåíêó ê 
î÷àãó âîñïàëåíèÿ. Ýòîò ïðîöåññ íå ñîïðîâîæäàåò-
ñÿ íåêðîçîì. Åñëè ANCA âûçûâàþò âàñêóëèò, òî 
àóòîàíòèòåëà äîëæíû âçàèìîäåéñòâîâàòü ñ íåéòðî-
ôèëàìè è ìîíîöèòàìè â öèðêóëÿöèè, ïðèâîäÿ ê 
àêòèâàöèè ìèêðîâàñêóëÿðíîé àäãåçèè ëåéêîöèòîâ 
è ïîñëåäóþùåìó ñîñóäèñòîìó âîñïàëåíèþ è íå-
êðîçó [11]. ANCA â ñî÷åòàíèè ñ ýêçîãåííûìè ôàê-
òîðàìè ìîãóò óñèëèâàòü âîñïàëèòåëüíûå ïðîöåññû, 
ïðèâîäÿ ê ðàçâèòèþ âàñêóëèòà è ÃÍ, íî ìåõàíèçìû, 
ëåæàùèå â îñíîâå ïðîäóêöèè ANCA, â ÷àñòíîñòè, 
ôàêòîðû, îòâåòñòâåííûå çà îáðàçîâàíèå ýòèõ àóòî-
àíòèòåë, îñòàþòñÿ íåÿñíûìè [11]. 

Â ïîñëåäíåå âðåìÿ çíà÷èòåëüíîå âíèìàíèå 
óäåëÿåòñÿ ðîëè àïîïòîçà â ïàòîãåíåçå àóòîèìóííûõ 
çàáîëåâàíèé. Òàê, îïèñàíî ïðèñóòñòâèå àíòèãåíîâ-
ìèøåíåé ANCA íà ïîâåðõíîñòè ïîäâåðãàþùèõñÿ 
àïîïòîçó ïîëèìîðôíîÿäåðíûõ íåéòðîôèëîâ [10]. 

Ïàòîëîãîàíàòîìè÷åñêèå èçìåíåíèÿ. Ïðè áè-
îïñèè âîñïàëåííûõ òêàíåé íîñà è íîñîãëîòêè 
îïðåäåëÿþòñÿ ãðàíóëåìàòîçíûå èçìåíåíèÿ ñ íà-
ëè÷èåì ýïèòåëèîèäíûõ êëåòîê, êëåòîê Ëàíãõàíñà, 
çíà÷èòåëüíûå ïîâðåæäåíèÿ ñîñóäîâ, èçìåíåííûå 
ýðèòðîöèòû, à òàêæå ëåéêîöèòû ðàçíîé ñòàäèè äå-
ñòðóêöèè. 

Ïðè áèîïñèè ëåãêèõ è êîæè âûÿâëÿþòñÿ ïå-
ðèâàñêóëÿðíûå âîñïàëèòåëüíûå ýêññóäàòû è îòëî-
æåíèÿ ôèáðèíà â ìåëêèõ àðòåðèÿõ, êàïèëëÿðàõ è 
âåíóëàõ. 

Áèîïñèÿ ïî÷åê ïîçâîëÿåò îïðåäåëèòü ïðèçíà-
êè î÷àãîâîãî è ñåãìåíòàðíîãî ãëîìåðóëîíåôðèòà 
ðàçíîé ñòåïåíè âûðàæåííîñòè, èíîãäà â ñî÷åòàíèè 
ñ íåêðîòèçèðóþùèì âàñêóëèòîì [3, 20, 24]. 

Êëèíèêà. Ïðàêòè÷åñêè ó âñåõ ïàöèåíòîâ íà-
áëþäàþòñÿ îáùèå ïðîÿâëåíèÿ çàáîëåâàíèÿ: ëè-
õîðàäêà äî 38–39Ñ, îáùàÿ ñëàáîñòü, óìåíüøåíèå 
ìàññû òåëà, àðòðàëãèè è/èëè ìèàëãèè, ðåæå — àð-
òðèòû êðóïíûõ ñóñòàâîâ. 

Ïîðàæåíèå âåðõíèõ äûõàòåëüíûõ ïóòåé âû-
ÿâëÿåòñÿ ó 90 % áîëüíûõ è ïðîÿâëÿåòñÿ ðèíèòîì 
ñ ÿçâåííî-íåêðîòè÷åñêèìè èçìåíåíèÿìè ñëèçè-
ñòîé îáîëî÷êè ïðèäàòî÷íûõ ïàçóõ, ïîëîñòè ðòà 
(ïîÿâëåíèå èçúÿçâëåíèé íà í¸áå, ñëèçèñòîé ùåê 
è äåñåí), ãîðòàíè. Âîçíèêàþò óïîðíûé íàñìîðê 

ñ ñåðîçíî-ñóêðîâè÷íûìè âûäåëåíèÿìè, áîëü â 
îáëàñòè ïðèäàòî÷íûõ ïàçóõ, íîñîâûå êðîâîòå÷å-
íèÿ, âîçìîæíû ïåðôîðàöèÿ íîñîâîé ïåðåãîðîäêè, 
ñåäëîâèäíàÿ äåôîðìàöèÿ íîñà, ñåðîçíî-ãíîéíûé 
ñðåäíèé îòèò. 

Âîâëå÷åíèå ëåãêèõ íàáëþäàåòñÿ ó 80 % áîëü-
íûõ. Âñëåäñòâèå ïîðàæåíèÿ òðàõåè, êðóïíûõ 
áðîíõîâ, áðîíõèîë âîçíèêàþò êàøåëü ñ ãíîéíî-
ñóêðîâè÷íîé ìîêðîòîé, êðîâîõàðêàíèå, îäûøêà, 
èíîãäà ñòðèäîðîçíîå äûõàíèå, íàðóøåíèå áðîí-
õèàëüíîé ïðîõîäèìîñòè ñ âåíòèëÿöèîííîé íåäî-
ñòàòî÷íîñòüþ ïî îáñòðóêòèâíîìó òèïó. Âîçìîæíî 
ðàçâèòèå ïíåâìîíèè ñî ñêëîííîñòüþ ê ðàñïàäó 
ëåãî÷íîé òêàíè è îáðàçîâàíèþ ïîëîñòåé â ëåãêèõ. 
Ó 1/3 áîëüíûõ ðåíòãåíîëîãè÷åñêèå ïðèçíàêè ìîãóò 
íå ñîïðîâîæäàòüñÿ êëèíè÷åñêèìè ïðîÿâëåíèÿìè 
ëåãî÷íîé ïàòîëîãèè. 

Â 2/3 ñëó÷àåâ ðàçâèâàåòñÿ áûñòðî ïðîãðåññè-
ðóþùèé ãëîìåðóëîíåôðèò ñî çíà÷èòåëüíîé ïðî-
òåèíóðèåé, ãåìàòóðèåé, íàðóøåíèåì ôóíêöèè ïî-
÷åê, ñîïðîâîæäàþùèéñÿ óðåìèåé è ãèïåðòåíçèåé. 
Áîëåå ÷åì â 40 % ñëó÷àåâ ïîÿâëÿþòñÿ ÿçâåííî-
íåêðîòè÷åñêèå ïîðàæåíèÿ êîæè è ïîëèìîðôíàÿ 
ñûïü. Àñèììåòðè÷íàÿ ïîëèíåéðîïàòèÿ íàáëþäà-
åòñÿ ó 15 % áîëüíûõ [21]. Âîçìîæíî âîçíèêíîâå-
íèå àñåïòè÷åñêîãî ìåíèíãèòà è ãðàíóëåìàòîçíîãî 
ïîðàæåíèÿ öåíòðàëüíîé íåðâíîé ñèñòåìû. Â ýòèõ 
ñëó÷àÿõ íà ÌÐÒ âûÿâëÿþò: óòîëùåíèå òâåðäîé ìîç-
ãîâîé îáîëî÷êè, ó÷àñòêè èíôàðêòîâ ãîëîâíîãî ìîç-
ãà è èíîãäà óâåëè÷åíèå ãèïîôèçà [18]. 

Ó íåêîòîðûõ áîëüíûõ âûÿâëÿåòñÿ ïåðèêàðäèò. 
Ïðè ðàçâèòèè ãðàíóëåìû â ìèîêàðäå ðàçâèâàåòñÿ 
ìèîêàðäèò ñ áûñòðîïðîãðåññèðóþùåé ñåðäå÷íîé 
íåäîñòàòî÷íîñòüþ [8]. 

Ïîðàæåíèå ïå÷åíè, ÆÊÒ, ïîëîâûõ îðãàíîâ 
âñòðå÷àåòñÿ ðåäêî [8]. 

Ïðè ëîêàëèçîâàííîé ôîðìå ðàçâèâàåòñÿ 
ÿçâåííî-íåêðîòè÷åñêîå ïîðàæåíèå ïðèäàòî÷íûõ 
ïàçóõ íîñà (ñ ÷àñòûì âîâëå÷åíèåì ãëàçíûõ ÿáëîê 
èëè îðáèòû): çàòðóäíåííîå íîñîâîå äûõàíèå, óïîð-
íûé íàñìîðê ñ íåïðèÿòíûì çàïàõîì, ñêîïëåíèå 
êðîâÿíèñòûõ êîðîê â íîñó, íîñîâûå êðîâîòå÷åíèÿ, 
îñèïëîñòü ãîëîñà. 

Ãåíåðàëèçîâàííàÿ ôîðìà, íàðÿäó ñ ãðàíóëåìà-
òîçîì âåðõíèõ äûõàòåëüíûõ ïóòåé, õàðàêòåðèçóåòñÿ 
ëèõîðàäêîé, îçíîáîì, ïîëèìîðôíîé ñûïüþ è ãå-
ìîððàãèÿìè, ïîÿâëåíèåì íàäñàäíîãî ïðèñòóïîî-
áðàçíîãî êàøëÿ ñ âûäåëåíèåì ãíîéíî-êðîâÿíèñòîé 
ìîêðîòû. Íàáëþäàåòñÿ êàðòèíà ïíåâìîíèè ñî 
ñêëîííîñòüþ ê àáñöåäèðîâàíèþ è îáðàçîâàíèþ 
âûïîòà, íàðàñòàþò ëåãî÷íî-ñåðäå÷íàÿ íåäîñòàòî÷-
íîñòü, ñèìïòîìû ïîðàæåíèÿ ïî÷åê (ïðîòåèíóðèÿ, 
ãåìàòóðèÿ, ïî÷å÷íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü), âîçìîæíû 
àðòðèòû, àðòðàëãèè è ìèàëãèè, ïîðàæåíèå öåí-
òðàëüíîé è ïåðèôåðè÷åñêîé íåðâíîé ñèñòåì, àíå-
ìèÿ, íåéòðîôèëüíûé ëåéêîöèòîç, óâåëè÷åíèå ÑÎÝ 
[20, 24]. 
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Îêóëÿðíûå ïðîÿâëåíèÿ ÃÂ. Ïî äàííûì ðàçíûõ 
ëèòåðàòóðíûõ èñòî÷íèêîâ, îêóëÿðíûå ïðîÿâëåíèÿ 
ÃÂ âñòðå÷àþòñÿ â 40–50 % ñëó÷àåâ [9, 15, 20, 22, 23, 
24, 26], íåçàâèñèìî îò ôîðìû çàáîëåâàíèÿ [26]. 

Êîíúþêòèâèòû, ñêëåðèòû, ïåðèôåðè÷åñêèå 
êåðàòèòû è ïåðåäíèå óâåèòû îòíîñÿò ê íàèáîëåå ÷à-
ñòîé ïàòîëîãèè [9, 17]. 

Ïîðàæåíèÿ ñëåçîîòâîäÿùèõ ïóòåé è ñëåçíûõ 
æåëåç (â âèäå äèôôóçíîé èíôèëüòðàöèè) âñòðå÷à-
þòñÿ ïðè äëèòåëüíûõ ñðîêàõ îñíîâíîãî çàáîëåâà-
íèÿ [22]. 

Âîâëå÷åíèå îðáèòû ïðè ÃÂ ïðîèñõîäèò â 13–
60 % ñëó÷àåâ âñåõ îêóëÿðíûõ ïðîÿâëåíèé [9, 16,24]. 

Áîëåå ðåäêî ïðè ÃÂ âñòðå÷àþòñÿ ðåòèíèòû, ýêñ-
ñóäàòèâíàÿ îòñëîéêà ñåò÷àòîé îáîëî÷êè, íåâðèò çðè-
òåëüíîãî íåðâà è îêêëþçèÿ ÖÀÑ [5, 13, 19, 20, 26]. 

Àñåïòè÷åñêèé ìåíèíãèò è ãðàíóëåìàòîçíîå ïî-
ðàæåíèå öåíòðàëüíîé íåðâíîé ñèñòåìû ïðîÿâëÿ-
þòñÿ ïàðåçàìè è ïàðàëè÷àìè III, IV è VI ÷åðåïíî-
ìîçãîâûõ íåðâîâ [21]. 

Äèàãíîñòèêà. Îïðåäåëåíèå àíòèòåë ê öèòî-
ïëàçìå íåéòðîôèëîâ — îñíîâíîé ìåòîä äèàãíîñòè-
êè ãðàíóëåìàòîçà Âåãåíåðà. ×óâñòâèòåëüíîñòü ìå-
òîäà ñîñòàâëÿåò 90 %, ñïåöèôè÷íîñòü — áîëåå 95 % 
[5, 23]. Ãðàíóëåìàòîç Âåãåíåðà ñëåäóåò ïîäîçðåâàòü 
ïðè ñî÷åòàíèè ñëåäóþùèõ ïðèçíàêîâ: 1) íåêðîòè-
÷åñêèé ãðàíóëåìàòîçíûé âàñêóëèò äûõàòåëüíûõ 
ïóòåé, 2) ñåãìåíòàðíûé ãëîìåðóëîíåôðèò, 3) ãåíå-
ðàëèçîâàííûé âàñêóëèò ìåëêèõ ñîñóäîâ. «Çîëîòûì» 
ñòàíäàðòîì äèàãíîñòèêè ñëóæèò ãèñòîëîãè÷åñêîå 
èññëåäîâàíèå áèîïòàòà âåðõíèõ äûõàòåëüíûõ ïó-
òåé, ïàðàíàçàëüíûõ ñèíóñîâ, ëåãêèõ è ïî÷åê (â çà-
âèñèìîñòè îò êëèíè÷åñêîé êàðòèíû). 

Ëå÷åíèå. Èììóíîñóïðåññèâíàÿ òåðàïèÿ — ìå-
òîä âûáîðà êàê ïðè ãåíåðàëèçîâàííîì, òàê — ïî÷òè 
âî âñåõ ñëó÷àÿõ — è ïðè îãðàíè÷åííîì ãðàíóëåìà-
òîçå Âåãåíåðà. Íàçíà÷àþò öèêëîôîñôàìèä, 2 ìã/
êã/ñóò. âíóòðü, â ñî÷åòàíèè ñ ïðåäíèçîíîì, 1–2 ìã/
êã/ñóò. âíóòðü. 

Öèêëîôîñôàìèä â áîëåå âûñîêîé äîçå — 3–5 
ìã/êã/ñóò. âíóòðü — íàçíà÷àþò ïðè ìîëíèåíîñíîì 
òå÷åíèè çàáîëåâàíèÿ è íåýôôåêòèâíîñòè ëå÷åíèÿ 
ïðåïàðàòîì â îáû÷íûõ äîçàõ. Ïî äîñòèæåíèè ðå-
ìèññèè ïðåïàðàò íàçíà÷àþò â ïîääåðæèâàþùåé 
äîçå, 2 ìã/êã/ñóò. â òå÷åíèå ïî êðàéíåé ìåðå 1 ãîäà, 
ïîñëå ÷åãî ïîñòåïåííî ñíèæàþò åå íà 25 ìã êàæäûå 
2–3 ìåñ. [5, 9, 24]. 

Ïðîãíîç. Áåç ëå÷åíèÿ ïðîãíîç íåáëàãîïðèÿòåí: 
ñðåäíÿÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòü æèçíè íå ïðåâûøàåò 
5 ìåñ., à ëåòàëüíîñòü â òå÷åíèå ïåðâîãî ãîäà æèçíè 
ñîñòàâëÿåò 80 % [5, 8, 26]. Ïðè ñâîåâðåìåííî íà-
÷àòîé òåðàïèè öèêëîôîñôàìèäîì è ãëþêîêîðòè-
êîñòåðîèäàìè ó 93 % ïàöèåíòîâ ðåìèññèÿ äëèòñÿ 
îêîëî ÷åòûðåõ ëåò, èíîãäà ó íåêîòîðûõ áîëüíûõ — 
áîëåå 10 ëåò [1,4]. 

Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî ãåíåðàëèçîâàííàÿ ôîð-
ìà ãðàíóëåìàòîçà Âåãåíåðà õàðàêòåðèçóåòñÿ çëîêà-

÷åñòâåííûì òå÷åíèåì. Áîëüíûå ïîãèáàþò îò íàðàñ-
òàþùåé ïî÷å÷íîé è äûõàòåëüíîé íåäîñòàòî÷íîñòè, 
à òàêæå îò ïðèñîåäèíåíèÿ âòîðè÷íîé èíôåêöèè â 
ñðåäíåì ÷åðåç 1–1,5 ãîäà îò ïîÿâëåíèÿ ïåðâûõ ïðè-
çíàêîâ ïàòîëîãèè [1]. 

Îòäåëüíûå íàáëþäåíèÿ ïîêàçûâàþò, ÷òî ïðî-
äîëæèòåëüíîñòü æèçíè áîëüíûõ ãðàíóëåìàòîçîì 
Âåãåíåðà ñåé÷àñ ìîæåò ñîñòàâëÿòü äî 20 ëåò è áîëåå. 
Îäíàêî, ê ñîæàëåíèþ, ïðèìåíÿåìîå â íàñòîÿùåå 
âðåìÿ ëå÷åíèå íå ïîçâîëÿåò äîáèòüñÿ ïîëíîãî âû-
çäîðîâëåíèÿ áîëüíûõ. Áîëåå òîãî, ñ íà÷àëà 1990-õ 
ãîäîâ ñòàëè î÷åâèäíû ìíîãèå ñåðüåçíûå ïðîáëå-
ìû, ñâÿçàííûå ñ íåïðåðûâíîé èììóíîñóïðåññèâ-
íîé òåðàïèåé, ïðîâîäèìîé â òå÷åíèå ìíîãèõ ëåò. 
Îñëîæíåíèÿ, îáóñëîâëåííûå äëèòåëüíûì ïðèìå-
íåíèåì öèêëîôîñôàíà, â ïåðâóþ î÷åðåäü — òÿæå-
ëûå èíôåêöèè, ãåìîððàãè÷åñêèé öèñòèò è òîêñè÷å-
ñêèé ãåïàòèò — ñàìè ñòàëè îäíîé èç ïðè÷èí ñìåðòè 
áîëüíûõ ãðàíóëåìàòîçîì Âåãåíåðà. Ýòîò ôàêò òðå-
áóåò óòî÷íåíèÿ è èçìåíåíèÿ íåêîòîðûõ òåðàïåâ-
òè÷åñêèõ ïîäõîäîâ, äëÿ ÷åãî íåîáõîäèìî îöåíèòü 
îñîáåííîñòè ðàçâèòèÿ áîëåçíè çà ïîñëåäíèå äåñÿ-
òèëåòèÿ ïîä âëèÿíèåì ïðèìåíÿåìîãî ëå÷åíèÿ [2]. 

Â ñâÿçè ñ ðåäêîñòüþ ÃÂ è ñâîåîáðàçèåì 
îôòàëüìîëîãè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé ýòîãî çàáîëåâà-
íèÿ ìû ïðåäñòàâëÿåì îïèñàíèå ñëó÷àÿ ñ äàííîé 
ïàòîëîãèåé. 

Áîëüíàÿ Ê., 50 ëåò (èñòîðèÿ áîëåçíè ¹ 23616), íàõî-
äèëàñü íà îáñëåäîâàíèè ÎÌÕÃ ÄÎÊÒÌÎ ã. Äîíåöêà. Äèà-
ãíîç ïðè ïîñòóïëåíèè: ëåâîñòîðîííèé ýêçîôòàëüì. 

Ïðè ïîñòóïëåíèè. Æàëîáû íà ñèëüíóþ áîëü â ëåâîé 
ïîëîâèíå ãîëîâû, ëåâîì ãëàçó, îáùóþ ñëàáîñòü, áîëè â ñó-
ñòàâàõ ðóê è íîã, òîøíîòó, ñíèæåíèå çðåíèÿ íà îáà ãëàçà, 
ñíèæåíèå ìàññû òåëà çà 2 ìåñÿöà áîëåå ÷åì íà 6 êã. 

Ñ÷èòàåò ñåáÿ áîëüíîé â òå÷åíèå ïîñëåäíèõ äâóõ ëåò, 
êîãäà ïîÿâèëèñü ïåðèîäè÷åñêèå áîëè â ïðàâîé ïîëîâèíå 
ãîëîâû, âûäåëåíèÿ èç íîñà ñ íåïðèÿòíûì çàïàõîì, áîëè â 
êîëåííûõ ñóñòàâàõ. Ê âðà÷ó íå îáðàùàëàñü, ïðèíèìàëà 
îáåçáîëèâàþùèå ïðåïàðàòû. 10 ìåñÿöåâ íàçàä ñòàëà ïî-
âûøàòüñÿ òåìïåðàòóðà òåëà äî 37,5Ñ, ïîÿâèëèñü áîëè â 
ïÿñòíî-ôàëàíãîâûõ, ãîëåíîñòîïíûõ è ïëå÷åâûõ ñóñòàâàõ, 
çàìåòèëà ñíèæåíèå ìàññû òåëà. Âïåðâûå íà ôîíå âûäåëåíèé 
èç íîñà ïîÿâèëèñü ïåðèîäè÷åñêèå íîñîâûå êðîâîòå÷åíèÿ. 
Áûëà ãîñïèòàëèçèðîâàíà â ËÎÐ-îòäåëåíèå, ãäå ïðîâåäåíà 
ïðàâîñòîðîííÿÿ ãàéìîðîòîìèÿ ñ óäàëåíèåì ãðàíóëåìíî-
íåêðîòè÷åñêîãî ñîäåðæèìîãî. Ïðè ïàòîãèñòîëîãè÷åñêîì 
èññëåäîâàíèè ñîäåðæèìîãî ïðàâîé ãàéìîðîâîé ïàçóõè óñòà-
íîâèëè äèàãíîç: ãðàíóëåìàòîç Âåãåíåðà. 

Â ïîñëåäóþùåì áîëüíàÿ áûëà ïåðåâåäåíà â ðåâìàòîëî-
ãè÷åñêîå îòäåëåíèå äëÿ ïðîâåäåíèÿ êóðñà êîíñåðâàòèâíîãî 
ëå÷åíèÿ (öèêëîôîñôàìèä, ìåäðîë ïî ñõåìå). Ïî îêîí÷àíèè 
êóðñà ëå÷åíèÿ, áîëüíàÿ ñî çíà÷èòåëüíûì óëó÷øåíèåì áûëà 
âûïèñàíà íà àìáóëàòîðíîå äîëå÷èâàíèå. 

Äàííûå îôòàëüìîëîãè÷åñêîãî îáñëåäîâàíèÿ ïðè ïî-
ñòóïëåíèè: 

VOS = 0,1, Sph-2, OD Cyl-2, OD = 0,7; VOS = 0,02 
(ýêñöåíòðè÷íî) íå/êîðð. OS — ïîëíûé ïòîç â/âåêà (ðèñ. 1), 
âûðàæåííûé ýêçîôòàëüì (29 ìì ïðè èçìåðåíèè ýêçîôòàëü-
ìîìåòðîì Hertel â ïîëîæåíèè ñòîÿ, ðèñ. 2). Ïðè ïàëüïàöèè 
òêàíè îðáèòû íàïðÿæåíû, ðåïîçèöèÿ çàòðóäíåíà è áîëåç-
íåííà. 
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Ðèñ. 1. 

Ðèñ. 2. 

Îòìå÷åíà ïîëíàÿ íàðóæíàÿ îôòàëüìîïëåãèÿ, ÷óâ-
ñòâèòåëüíîñòü ðîãîâèöû ðåçêî ñíèæåíà, ãëàçíîå ÿáëîêî 
ñïîêîéíî, ñðåäû ïðîçðà÷íû. Íà ãëàçíîì äíå: ÄÇÍ áëåäíî-
ðîçîâûé, ñ ÷åòêèìè ãðàíèöàìè, ïàðàìàêóëÿðíî îïðåäåëÿ-
þòñÿ íåñêîëüêî ïëîñêèõ õîðèîèäàëüíûõ âîñïàëèòåëüíûõ 
î÷àãîâ êðóãëîé ôîðìû (ðèñ. 3). 

OD — ãëàç ñïîêîåí, ñðåäû ïðîçðà÷íû. Íà ãëàçíîì äíå: 
ÄÇÍ áëåäíî-ðîçîâûé, ñ ÷åòêèìè ãðàíèöàìè, ïàðàìàêóëÿð-
íî îïðåäåëÿåòñÿ 1 ïëîñêèé õîðèîèäàëüíûé âîñïàëèòåëüíûé 
î÷àã êðóãëîé ôîðìû (ðèñ. 4). 

Âíóòðèãëàçíîå äàâëåíèå: OD — 18 ìì ðò. ñò., OS — 26 
ìì ðò. ñò. Ïîëå çðåíèÿ ëåâîãî ãëàçà êîíöåíòðè÷åñêè ñóæåíî 
íà 10–20, èìååòñÿ àáñîëþòíàÿ öåíòðàëüíàÿ ñêîòîìà. 

Íà ìóëüòèñïèðàëüíîé êîìïüþòåðíîé òîìîãðàììå 
(ðèñ. 5) îïðåäåëÿåòñÿ äåôåêò âíóòðåííåé ñòåíêè ëåâîé îð-
áèòû, ãèïåðîñòîç â ÿ÷åéêàõ ðåøåò÷àòîé êîñòè ñëåâà, ìÿã-
êîòêàííîå îáðàçîâàíèå â ëåâîé îðáèòå. 

Ãèïåðîñòîç â ÿ÷åéêàõ ðåøåò÷àòîé êîñòè (ãîðèçîíòàëü-
íàÿ ñòðåëêà). 

Ìÿãêîòêàííîå îáðàçîâàíèå â ëåâîé îðáèòå (âåðòè-
êàëüíàÿ ñòðåëêà). 

Â àíàëèçå êðîâè îáðàùàåò âíèìàíèå ëåéêîöèòîç, óñêî-
ðåíèå ÑÎÝ: ãðàíóëåìàòîç Âåãåíåðà. 

Ðèñ. 3. 

Ðèñ. 4. 

Äèàãíîç: Ãðàíóëåìàòîç Âåãåíåðà, ìûøå÷íîãî ëàáè-
ðèíòà; òêàíåé ëåâîé îðáèòû (ëåâîñòîðîííèé ñèíäðîì âåðõ-
íåé ãëàçíè÷íîé ùåëè ñ ð/á íåâðèòîì çðèòåëüíîãî íåðâà) è 
äâóñòîðîííèì õîðèîèäèòîì ïî÷åê ïî òèïó ãëîìåðóëîíåô-
ðèòà. 

Äàëüíåéøåå ëå÷åíèå áîëüíîé ïðîâåäåíî â ðåâìàòî-
ëîãè÷åñêîì îòäåëåíèè, ãäå åé áûë íàçíà÷åí êóðñ èììó-
íîñóïðåññèâíîé òåðàïèè â ñî÷åòàíèè ñ êîðòèêîñòåðîè-
äàìè. 

Ïðè ïîâòîðíîì îñìîòðå îôòàëüìîëîãîì, ÷åðåç íåäå-
ëþ îòìå÷åíà ïîëîæèòåëüíàÿ äèíàìèêà: ýêçîôòàëüì óìåíü-
øèëñÿ äî 26 ìì, óìåíüøèëñÿ ïòîç (áûë ïîëíûé, ñòàë äî 
âåðõíåãî çðà÷êîâîãî êðàÿ), ïîÿâèëàñü ïîäâèæíîñòü ãëàç-
íîãî ÿáëîêà êâåðõó è êíàðóæè, ðåïîçèöèÿ ãëàçà â îðáèòó 
ñòàëà áîëåå ñâîáîäíîé è ïðàêòè÷åñêè áåçáîëåçíåííîé. 
Çðèòåëüíûå ôóíêöèè è êàðòèíà ãëàçíîãî äíà îñòàëèñü áåç 
èçìåíåíèé. 

Â ïîñëåäóþùåì áîëüíàÿ ñ óëó÷øåíèåì îáùåãî ñîñòîÿ-
íèÿ áûëà âûïèñàíà èç ðåâìàòîëîãè÷åñêîãî îòäåëåíèÿ äëÿ 
ïðîäîëæåíèÿ êóðñà ëå÷åíèÿ ïî ìåñòó æèòåëüñòâà. 
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Ðèñ. 5. 

Òàêèì îáðàçîì, îôòàëüìîëîãè÷åñêàÿ ïàòîëî-
ãèÿ ÿâëÿåòñÿ îäíèì èç ÷àñòûõ ëîêàëüíûõ ïðîÿâ-
ëåíèé ãðàíóëåìàòîçà Âåãåíåðà. Ñèíäðîì âåðõíåé 
ãëàçíè÷íîé ùåëè ñ èïñèëàòåðàëüíûì ðåòðîáóëü-
áàðíûì íåâðèòîì è õîðèîèäèòîì â ñî÷åòàíèè ñ 
ýòìîèäèòîì ìîãóò áûòü îäíèìè èç íàèáîëåå äèà-
ãíîñòè÷åñêè çíà÷èìûõ ñèìïòîìîâ ÃÂ. Îïèñàííûé 
ñëó÷àé ïîêàçûâàåò íåîáõîäèìîñòü ó÷èòûâàòü ýòîò 
ñèñòåìíûé âàñêóëèò, êàê âîçìîæíóþ ïðè÷èíó îä-
íîñòîðîííåãî ýêçîôòàëüìà. 
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Ïîñòóïèëà 09.01.2013. 

OPHTHALMOLOGIC MANIFESTATIONS OF WEGENER'S GRANULOMATOSIS 
(CLINICAL OBSERVATIONS) 

Oleynyk T. V. 

Donetsk, Ukraine 

The clinical case of the fissure orbitalis superior syndrome as an ophthalmologic manifestation of Wegener's 
granulomatosis is described in the paper. Modern information on etiology, epidemiology, diagnostics, clinical mani-
festations and tactics of treatment of this systemic disease is presented. 

Î òåõ, êòî ðÿäîì 

ÓÑÏÅÕÈ ÆÈÇÍÈ ÐÎÄÎÌ ÈÇ ÄÅÒÑÒÂÀ 
(ÈÍÒÅÐÂÜÞ Ñ Ä. Ì. Í. Ñ. Ê. ÄÌÈÒÐÈÅÂÛÌ) 

Ã. À. Ýëü÷èåâ, ÷ëåí Ñîþçà æóðíàëèñòîâ Ðîññèè 

Äìèòðèåâ Ñåðãåé Êîíñòàíòèíîâè÷, ðîäèëñÿ â 
ñåíòÿáðå 1960 ãîäà, â ìåäèöèíó ïðèøåë ïî ïðèçâàíèþ, 
â 30 ëåò — êàíäèäàò, ñ 2002 ãîäà — äîêòîð ìåäè-
öèíñêèõ íàóê, çàâåäóþùèé îòäåëåíèåì ìèêðîõèðóð-
ãèè êàòàðàêòû ãëàçà Èíñòèòóòà ãëàçíûõ áîëåçíåé 
è òêàíåâîé òåðàïèè èì. àêàäåìèêà Â. Ï. Ôèëàòîâà, 
ñòàðøèé íàó÷íûé ñîòðóäíèê, îäèí èç âåäóùèõ ñïå-
öèàëèñòîâ Óêðàèíû ïî êàòàðàêòàëüíîé ìèêðîõè-
ðóðãèè. 

— Ñåðãåé Êîíñòàíòèíîâè÷, êàê çàðîäèëñÿ èíòå-
ðåñ ê ìåäèöèíå âîîáùå è îôòàëüìîëîãèè â ÷àñòíîñòè? 

— Ðåøàþùåå çíà÷åíèå â ïðîÿâëåíèè èíòå-
ðåñà ê ìåäèöèíå ñûãðàëà ìîÿ ìàòü, êîòîðàÿ áûëà 
ïðåïîäàâàòåëåì êàôåäðû íîðìàëüíîé ôèçèîëîãèè 
Îäåññêîãî ìåäèöèíñêîãî èíñòèòóòà. Ïîìíþ, ÷òî 
ñ ñàìîãî äåòñòâà â íàøåé ñåìüå âñåãäà çâó÷àëà ìå-
äèöèíñêàÿ òåðìèíîëîãèÿ, îáñóæäàëèñü ìîðàëüíûå 
àñïåêòû âðà÷åáíîé äåÿòåëüíîñòè. Ñ äåòñêèõ ëåò ìíå 
áûëî ïîíÿòíî, íàñêîëüêî ñëîæåí è èíòåðåñåí òðóä 
âðà÷à. Ìåíÿ ýòî óâëåêëî. Ïîýòîìó ìíîãîå â âûáîðå 
ïðîôåññèè áûëî ñâÿçàíî ñ äåòñêèìè âîñïîìèíàíè-
ÿìè â ïåðâóþ î÷åðåäü. 

— Îòåö ìîé òîæå áûë ïåäàãîãîì, òîëüêî íå â 
îáëàñòè çäðàâîîõðàíåíèÿ. ß îêîí÷èë îáû÷íóþ 
ñðåäíþþ øêîëó ¹ 43, ðàñïîëîæåííóþ â öåíòðå 
Îäåññû. Êñòàòè, ýòó øêîëó îêîí÷èëà è ìîÿ ìàìà, â 
íåé æå ó÷èëñÿ ìîé äÿäÿ. Ïîíèìàåòå, øêîëà îáùåé 
íàïðàâëåííîñòè, áåç êàêîãî-ëèáî ñïåöèôè÷åñêîãî 

óêëîíà. Íî áûë âåëèêîëåïíûé ïðåïîäàâàòåëüñêèé 
ñîñòàâ, êîòîðûé áûë çàðÿæåí íà ôóíäàìåíòàëü-
íîñòü íàøèõ çíàíèé, íà øèðîòó è îáðàçíîñòü íà-
øåãî ìûøëåíèÿ, íà âîñïèòàíèå ó íàñ êàêèõ-òî 
îáùå÷åëîâå÷åñêèõ ïðèíöèïîâ, êîòîðûå ìîè îäíî-
êëàññíèêè äî ñèõ ïîð íåñóò â æèçíü. Íàø êëàññ 
òðàäèöèîííî ñîáèðàåòñÿ äî ñåãîäíÿøíåãî äíÿ, è 
ìû âñåãäà ñ áëàãîäàðíîñòüþ âñïîìèíàåì ïðåïîäà-
âàòåëåé íàøåé øêîëû. 

— Â 1983 ãîäó ÿ îêîí÷èë Îäåññêèé ìåäèöèí-
ñêèé èíñòèòóò, â êîòîðîì çàèíòåðåñîâàëñÿ îôòàëü-
ìîëîãèåé: ðåãóëÿðíî ïîñåùàë êðóæîê îôòàëüìîëî-
ãèè, íà ïðîòÿæåíèè òðåõ-÷åòûðåõ ëåò ñòóäåí÷åñêîé 
æèçíè íåîäíîêðàòíî äåæóðèë ìåäáðàòîì íà ñêîðîé 
ãëàçíîé ïîìîùè. Òàê ñêàçàòü, èçó÷àë ñâîþ áóäóùóþ 
ñïåöèàëüíîñòü ñ ïîçèöèé ìëàäøåãî ìåäèöèíñêîãî 
ïåðñîíàëà. Ìíå ýòî ïîíðàâèëîñü. 

— Â Îäåññå âñåãäà ñóùåñòâîâàëà ìîùíàÿ 
îôòàëüìîëîãè÷åñêàÿ øêîëà âî ãëàâå ñ Èíñòèòóòîì 
èì. Â. Ï. Ôèëàòîâà. Îíà áûëà îñíîâàíà íà ñèëüíûõ, 
âûäàþùèõñÿ ëè÷íîñòÿõ, êîòîðûå åñòü è ñåé÷àñ. Òà-
êèå ëèäåðû âñåãäà îêàçûâàëè âëèÿíèå íà âûáîð 
ïðîôåññèè ìîëîäåæüþ. Â èíñòèòóòå ðåãóëÿðíî ïðî-
õîäèëè êðóïíûå ìåæäóíàðîäíûå è ðåñïóáëèêàí-
ñêèå îôòàëüìîëîãè÷åñêèå ñèìïîçèóìû, êîòîðûå 
ìû, áóäó÷è ñòóäåíòàìè, òîæå ïîñåùàëè. Âñ¸ ýòî 
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