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РЕФЕРАТ
Гранулематоз Вегенера (ГВ), или гранулематоз с полиангиитом, – первичный системный некротизирующий васкулит 
мелких и среднего калибра сосудов с развитием очагов гранулематозного воспаления. Это тяжелое прогрессирую-
щее заболевание, предположительно аутоиммунного характера, которое при отсутствии основы лечения – иммуно-
супрессивной терапии (подавление активности заболевания, поддержание ремиссии и лечение рецидивов) – может 
привести к смерти пациента. В клинике ГВ превалирует поражение верхних дыхательных путей, глаз, легких и почек.
Довольно часто при данном заболевании поражается глаз, нередко уже на ранних стадиях. Обычно орган зрения бы-
вает задействован на фоне развития воспалительного процесса верхних дыхательных путей и/или среднего уха. При 
ГВ может поражаться любой отдел глаза, чаще всего передний и значительно реже задний, как в виде незначитель-
ной или умеренной выраженности воспаления оболочек глаза (склерит, кератит и пр.), так и тяжелого вовлечения 
всех его структур и орбиты (псевдотумор) с возникновением слабовидения и даже полной слепоты. Трудности в диа-
гностике ГВ обычно возникают из-за разнообразия форм и вариантов клинического течения на ранних стадиях за-
болевания, когда офтальмологические изменения малоспецифичны. Для установления правильного диагноза ГВ не-
обходимо сопоставить данные биопсии (характерны гранулематозное воспаление и васкулит мелких сосудов, участ-
ки некроза) и клинико-лабораторные показатели. Рефрактерное течение патологического процесса в глазнице, гла-
зу или его придатках, особенно при наличии у пациента нетипично протекающих патологических процессов верхних 
дыхательных путей и/или пазух носа, легких, должно насторожить врача в отношении диагноза ГВ и принять реше-
ние в пользу междисциплинарного подхода. 
Ключевые слова: гранулематоз Вегенера, гранулематоз с полиангиитом, системный некротизирующий васкулит, 
поражение органа зрения, склерит, псевдотумор орбиты
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Ocular manifestations of Wegener’s granulomatosis
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ABSTRACT 
Wegener’s granulomatosis, also called granulomatosis with polyangiitis, is a primary systemic necrotizing vasculitis of small 
and medium-sized vessels with the formation of granulomatous inflammation. This is a severe, progressive disease, presumably 
of autoimmune nature, which without basic treatment – immunosuppressive therapy (suppression of disease activity, remission 
maintenance and episodic therapy) can lead to the death of the patient. Upper respiratory tract, eye, lung and kidney lesions 
prevail in the clinical picture of Wegener’s granulomatosis. Ocular manifestations often appear at early stages of the disease 
and are associated with upper respiratory tract and/or middle ear inflammation. Wegener’s granulomatosis can affect any 
segment of the eye, most often the anterior segment and much less often the posterior, and can present in the form of minor 
and moderate ocular inflammation (scleritis, keratitis, etc.) or severe disorders of all structures and orbits (pseudotumour) 
leading to low vision and even blindness. Difficulties in the diagnosis of Wegener’s granulomatosis arise from a variety of 
forms and ways of clinical progression at early stages of the disease, when ophthalmic changes are not very specific. In order 
to establish the correct diagnosis, it is necessary to compare biopsy results (characterized by granulomatous inflammation 
and vasculitis of small vessels, areas of necrosis) with clinical laboratory assessments. The refractory course of pathological 
process in the orbit, eye and its appendages, especially if the patient has some atypically occurring pathological processes 
in the upper respiratory tract and/or sinuses and lungs, should be a warning sign for a doctor to use an interdisciplinary 
approach for the diagnosis and treatment. 
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АКТУАЛЬНОСТЬ

Гранулематоз Вегенера (ГВ), получивший свое на-
звание в честь ученого, впервые описавшего его в 
1936 г., или гранулематоз с полиангиитом (ГПА), а 

именно так в настоящее время рекомендует называть это 
заболевание Всемирная организация здравоохранения 
(ВОЗ), является системным некротизирующим васкули-
том. Для него характерно развитие первичных очагов 
гранулематозного воспаления с поражением преимуще-
ственно мелких и среднего калибра сосудов (в их стен-
ках возникает воспалительная реакция аутоиммунного 
характера), ассоциированных с антинейтрофильными 
цитоплазматическими антителами (АНЦА). В основном 
болеют люди старше 40 лет (одинаково часто мужчины и 
женщины), а пик заболеваемости этой редкой патологи-
ей (3–12 человек на 1 млн населения) приходится на воз-
раст старше 50 лет, причем за последние годы удельный 
вес данной патологии вырос в несколько раз [1, 2]. При 
этом, однако, нужно отметить, что и после 75 лет ГВ ре-
гистрируется редко (как, впрочем, и в детском возрасте). 

В клинике ГВ превалирует поражение верхних дыха-
тельных путей (ВДП), глаз, легких и почек [3]. Существу-
ющие локальная и генерализованная формы ГВ, по мне-
нию некоторых исследователей, могут быть лишь ста-
диями заболевания. При локальной форме поражаются 
верхние дыхательные пути и ЛОР-органы с развитием 
ринита, назофарингита, синусита, евстахиита или отита, 
а нередко и орган зрения (с возникновением склерита, 
кератита, увеита, язвы роговицы). При генерализован-
ной форме в процесс вовлекаются также легкие (в 80% 
случаев) и почки (в 60%), значительно реже – перифе-
рическая нервная (примерно в 15% случаев, чаще проте-
кает в виде асимметричной полинейропатии) и сердеч-
но сосудистая системы (перикардит). Между тем все на-
чинается с симптомов, характерных для любой респи-
раторной инфекции, – повышения температуры, слабо-
сти и недомогания, озноба, заложенности носа, артрал-
гии, миолгии и т.п. 

Следует обратить внимание на ряд признаков, позво-
ляющих предположить диагноз ГВ. Длительное течение 
заболевания с наличием заложенности носа в сочетании 
с гнойно-геморрагическим отделяемым из его полости и 
язвами на слизистых зева, полости рта и глотки, трахеи, 
гортани, носа, а также в слуховом проходе. Необходимо 
обратить внимание на острый рецидивирующий сероз-
ный или гнойный средний отит, особенно если он воз-
ник впервые у взрослого пациента. В этом случае обяза-
тельно нужно обследоваться, чтобы не пропустить ГВ.

Кроме того, врача должно насторожить поражение 
придаточных пазух и заболевание носа с наличием по-
липозных, опухолевидных разрастаний. Наличие по-
следних в области орбиты на фоне выраженной воспа-
лительной инфильтрации жировой клетчатки, нередко 
происходит с повреждением подлежащей кости [4]. В не-
которых случаях может иметь место выраженная седло-
видная деформация носовой перегородки после ее пер-
форации. Деструкция носовых хрящей обусловлена раз-
растанием гранулем и прогрессивным некротизирую-
щим васкулитом. Отмечают изменения со стороны лег-

ких (нередко плеврит, ателектазы, пневмоторакс) – ка-
шель, одышка, кровохарканье и т.п., почек (гломеруло-
нефрит с гематурией, массивной протеинурией) – по-
вышение артериального давления, нарушение процес-
са мочеиспускания, отеки, нарастание в крови уровня 
креатинина и мочевины и пр., кожи – многочисленные 
язвенно-геморрагические высыпания.

В итоге для постановки диагноза ГВ (с чувствитель-
ностью 88% и специфичностью 92%) полезно применять 
критерии Американской коллегии ревматологов, приня-
тые в 1990 г. Они учитывают наличие язвенного воспали-
тельного процесса в носовой и ротовой полостях (часто 
с кровянистыми выделениями); узелковых или инфиль-
тративных изменений в легких; наличие микрогемату-
рии (больше 5 эритроцитов в поле зрения); характер-
ных данных биопсии (гранулематозный васкулит мел-
ких сосудов, участки некроза) [4, 5].

ЦЕЛЬ

Оценка частоты и тяжести поражения органа зрения 
при гранулематозе Вегенера на основании данных на-
учной литературы. 

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ

Для выполнения указанной цели были проанализи-
рованы источники литературы по реферативным базам 
PubMed и публикаций по данной теме за период с 2000 
по 2023 г. включительно. 

РЕЗУЛЬТАТЫ

Орган зрения при ГВ поражается примерно в полови-
не всех случаев (30–60%) [6–8], т.е. вовлекается в процесс 
довольно часто. В частности, Д.С. Исмаилова и соавт. [9, 
10], зафиксировали ту или иную офтальмопатологию у 
48–50% больных ГВ, M.K. Yang и соавт. [11] – у 41,7%. Бо-
лее того, изменение со стороны органа зрения (включая, 
конечно, его придаточный аппарат) может быть в 8–30% 
случаев первичным и долгое время единственным про-
явлением заболевания [12]. Однако чаще всего проис-
ходит поражение одного из глаз в начале заболевания 
на фоне постепенно нарастающих системных патоло-
гических изменений, особенно со стороны ВДП, в виде 
назофарингита, трахеита и т.д. 

Чаще всего (не менее, чем у 1/3 пациентов – в 16–38% 
случаев, однако показатели варьируют в больших преде-
лах – от 32 до 75% случаев) из глазных поражений отме-
чается конъюнктивит/эписклерит или склерит с соот-
ветствующей неспецифической симптоматикой (огра-
ниченная конъюнктивальная инъекция, боль, светобо-
язнь, участки истончения склеры и т.п.). Заболевание 
носит рефрактерный и некротизирующий характер с 
последующим значительным истончением фиброзной 
оболочки, а в ряде случаев и угрозой ее перфорации и 
развития эндофтальмита [13–15]. Нужно сказать, что, по 
данным некоторых авторов [8, 10], объемное образова-
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ние глазницы наблюдается чаще (22,9%), чем конъюн-
ктивит/эписклерит (14,7%).

Как правило, поражение склеры при ГВ сочетается с 
неспецифическим конъюнктивитом, реже – кератитом 
(с развитием роговичного синдрома: дискомфорт, сле-
зотечение, светобоязнь, блефароспазм), нередко пери-
ферическим и язвенным, а также с иритом или иридо-
циклитом. Периферический язвенный кератит почти в 
50% случаев возникает в сочетании с поражением скле-
ры и хориоидеи из-за трофических изменений в крае-
вой сети вследствие некроза, поражения передних ци-
лиарных артерий и пр. [8, 14–13]. Сосудистая оболоч-
ка поражается (иногда с отеком макулы, сопровождаю-
щимся метамофопсиями) вследствие некротических и 
воспалительных изменений склеры, реже  – роговицы, 
но при этом клинические проявления увеита в практи-
ке наблюдаются довольно редко.

Следует отметить, что гранулематозные изменения 
конъюнктивы, которые могли бы явиться «подсказкой» 
к более быстрому установлению диагноза, заподозрив 
у пациента ГВ, к сожалению, регистрируются довольно 
редко – примерно лишь в 10% случаев [4, 7, 16, 19].

Патология глазницы с соответствующей симптома-
тикой (распирающие боли, диплопия, ухудшение зре-
ния, экзофтальм, наружная офтальмоплегия, венозный 
застой и т.п.) у пациентов с ГВ диагностируется доволь-
но часто (псевдотумор и т.п.) и занимает 1-е или 2-е ран-
говое место по частоте среди всех офтальмологических 
проявлений. При этом заболевание может дебютировать 
с дакриоаденита: отек, птоз, более выраженный в наруж-
ной трети верхнего века, экзофтальм и др. Чаще имеет 
место ограниченно-гранулематозный характер пораже-
ния глазницы с воспалительной инфильтрацией окру-
жающих тканей, берущей свое начало из околоносовых 
пазух [4, 8, 13, 16, 20–23]. Интересно, что объемные обра-
зования орбиты наблюдаются чаще при отсутствии вов-
лечения в патологический процесс легких и почек, а по-
ражение переднего отрезка глаза, напротив – у пациен-
тов с системными вариантами [9]. Нередко отмечается 
двусторонний характер поражения с вовлечением гла-
зодвигательных мышц. При этом имеет место инфиль-
тративный фиброз глазодвигательных мышц, сопрово-
ждающийся миозитом и васкулитом мышечных артери-
альных ветвей, который в ряде случаев может привести к 
сдавлению зрительного нерва, косоглазию, оптической 
нейропатии и необратимой потере зрения в 5,3% случа-
ев [10, 17, 24]. Снижение зрительных функций при экзо-
фтальме может быть результатом так называемой экс-
позиционной кератопатии – поражения роговицы из-
за несмыкания век. Следует отметить и ту особенность 
поражения орбиты при ГВ, что экзофтальм на фоне ин-
тенсивного системного и местного лечения, как прави-
ло, уменьшается, но более чем в 40% случаев не исчезает 
полностью и обладает свойством рецидивировать, оста-
ваясь нередко рефрактерным к терапии [20]. 

Слезоотводящие пути также могут вторично вовле-
каться в процесс при ГВ, приводя к жалобам на слезоте-
чение, слезостояние, отделяемое и т.п. Патологические 
изменения диагностируются в виде стеноза или обли-
терации слезных канальцев и дакриоцистита, кото-
рый развивается чаще всего (в 6–10,5% случаев) вслед-

ствие фиброзно-некротических изменений в полости 
носа [9, 16, 25]. Считается, что при развитии хрониче-
ского дакриоцистита возможно выполненик дакриоци-
сториностомии, предпочтительно с наружным подхо-
дом и послеоперационным активным применением сте-
роидов для предотвращения избыточного рубцевания 
сформированного назального отверстия [6, 25, 26]. Веки 
у пациентов с ГВ изолированно поражаются достаточно 
редко. Патологические изменения заключаются в нали-
чии гранулем (5%), некроза конъюнктивы и тарзальной 
пластинки (это может сочетаться с назолакримальным 
и подглоточным стенозами), что в результате рубцева-
ния и нарушения трофики может приводить к завороту 
век, симблефарону, трихиазу, синдрому «сухого глаза» 
[16, 27–30]. Иногда диагностируется птоз.

При поражении сетчатки, как правило, вследствие 
ишемии, в 1–2% случаев могут развиться сосудистый ва-
скулит задних цилиарных артерий, передняя (зрение сни-
жается внезапно вледствие отека зрительного нерва) либо 
задняя (зрение снижается постепенно на фоне бледного 
диска зрительного нерва без признаков воспаления) оп-
тическая нейропатия или, наконец, окклюзия централь-
ной артерии, вены (ветвей) сетчатки, что приводит к су-
щественному снижению зрения [8, 31]. Кроме того, зри-
тельный нерв может пострадать из-за сдавления его при 
поражении патологически измененными и увеличивши-
мися в объеме тканями орбиты (преимущественно в об-
ласти ее вершины), приводя к ухудшению зрения [4, 16].

Трудности в диагностике ГВ, как правило, имеют ме-
сто в раннем периоде развития данной патологии. Этому 
способствует, во-первых, разнообразие клинических ва-
риантов течения, во-вторых, на ранних стадиях в боль-
шинстве случаев у пациентов еще нет клинически вы-
раженного системного воспаления со стороны почек и 
легких. Что же касается изменений со стороны глаз, то 
они при ГВ очень часто не- или малоспецифичны, что 
затрудняет диагностику (обычную, в т.ч. с применением 
высокотехнологичных методов при той или иной оф-
тальмопатологии) и, следовательно, своевременное на-
значение адекватной терапии данного заболевания. 

Для диагностики поражения орбиты используется 
компьютерная томография и магнитно-резонансная то-
мография с лучшей визуализацией мягких тканей [32]. 
Очень важную роль играет биопсия, ценность исследо-
вания ее результатов – 25–55%, при этом процедура взя-
тия глазничного биоптата не считается опасной проце-
дурой (чем выгодно отличается от таковой, например, 
при биопсии почки и т.п.). В связи с этим следует упомя-
нуть, что классическая гистологическая триада ГВ (гра-
нулематозное воспаление и васкулит мелких сосудов, 
участки некроза) при биопсии, например, легкого ре-
гистрируется в 90% случаев. Диагноз подтверждается при 
наличии в крови антинейтрофильных цитоплазматиче-
ских антител (АНЦА).

Для вынесения диагноза ГВ необходимо сопоставить 
данные биопсии орбиты (должны присутствовать при-
знаки васкулита и некроза) с клинико-лабораторными 
показателями. Этого достаточно даже при отсутствии 
АНЦА в крови [13]. 

Дифференциальная диагностика ГВ проводится с узел-
ковым периартериитом, геморрагическим васкулитом, 
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системной красной волчанкой, лимфоидным гранулема-
тозом, злокачественными опухолями, болезнью Бехчета, 
саркоидозом, эндокринной офтальмопатией Грейвса, ту-
беркулезом, бериллиозом, сифилисом и др. [23, 33–35]. 

Лечение пациентов с ГВ и поражением органа зрения 
должно проводится офтальмологом совместно с ревма-
тологом. Оно направлено на индукцию ремиссии, т.е. 
для возможно более полного подавления воспалитель-
ной активности, и продолжается от 3 месяцев до полу-
года. А уже после ее проведения проводится терапия в 
течение нескольких лет, для которой применяется ме-
нее интенсивная схема лечения для поддержания состо-
яния ремиссии. При необходимости, которая возникает 
часто, проводится лечение рецидивов, в том числе раз-
вивающихся после отмены иммуносупрессивной тера-
пии и часто приводящих к стойкой утрате зрения [36]. 

Предположительно аутоиммунная природа развития 
ГВ, когда гранулематозный воспалительный процесс яв-
ляется результатом атаки собственной иммунной систе-
мы, обусловила тот факт, что в системном лечении дан-
ного заболевания основная роль принадлежит имму-
носупрессивной терапии [2, 37, 38]. Стандартная схема 
последней предполагает состоит из применения внутрь 
циклофосфамида  – противоопухолевого средства (в 
дозе 2 мг/кг/сут), который также можно использовать в 
виде внутривенных инфузиий (15 мг/кг с интервалом в 
2–3 недели). Данный цитостатик обязательно комбини-
руют с глюкокортикостероидами в высоких дозах (0,5—
1 мг/кг внутрь, причем нередко с пульс-терапией в дозе 
до 1000 мг в течение 1–2 и до 5 дней). Для поддержки ре-
миссии, как правило, применяют метотрексат (15–25 мг 
в неделю), который можно заменить азатиоприном из 
расчета 2 мг/кг в сутки [39, 40]. 

Для местной терапии используются стероидные 
(глазные капли дексаметазона, фторметалона и т.п.) и 
нестероидные (диклофенака, бромфенака и пр.) проти-
вовоспалительные капли. Менее широкое распростра-
нение в качестве местной терапии получили глазные 
капли циклоспорина 0,05%. Целесообразно назначение 
местной антибиотикотерапии и антисептиков (пиклок-
сидин, окомистин и т.д.), причем последние наиболее 
предпочтительны при длительном поддерживающем ле-
чении для профилактики вторичной инфекции. 

Помимо противовоспалительной и антибиотикоте-
рапии, весьма востребовано местное слезозаместитель-
ное и корнеопротективное лечение, особенно при на-
личии язвенных процессов конъюнктивы, склеры и ро-
говицы, а также при выраженном экзофтальме. 

Хирургическое вмешательство возможно с диагно-
стической (биопсия) и лечебной целью, например, де-
компрессии орбиты. В связи с угрозой перфорации скле-
ральной или роговой оболочек приходится иногда при-
бегать к закрытию дефекта биопокрытием (например, 
амнионом и т.п.), а в случае роговицы – к проведению 
кератопластики [41].

К сожалению, к настоящему времени причины, при-
водящие к возникновению болезни Вегенера, не уста-
новлены. На современном этапе только адекватная им-
муносупрессивная терапия приводит к значительному 
увеличению продолжительности жизни пациентов. В то 
же время без лечения системная патология приводит к 

смерти 90% пациентов в течение 2 лет вследствие сер-
дечно-легочной или почечной недостаточности. Несмо-
тря на то что при указанном выше лечении в настоящее 
время выживаемость пациентов в течение 4 лет состав-
ляет более 90%, а по некоторым данным, при сроке 10 лет 
может достигать 70–88%, прогноз при данном заболева-
нии очень серьезный и зависит от своевременно нача-
той активной и адекватной терапии поражения легких 
и почек и т.д. Ритуксимаб (из группы иммунодепрессан-
тов, противоопухолевых средств – мноклональных ан-
тител) показан при непрерывно рецидивирующем те-
чении ГВ, при недостаточной результативности цикло-
фосфамида или при противопоказаниях к его исполь-
зованию. В настоящее время он как препараты, создан-
ные с помощью генной инженерии, применяется в ка-
честве препарата первого ряда, а также при особых кли-
нических ситуациях [42]. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

ГВ представляет собой тяжелое заболевание с очень 
серьезным, часто неутешительным прогнозом. Орган 
зрения при данном заболевании поражается довольно 
часто с разнообразием глазных проявлений (особенно 
со стороны орбиты и переднего отрезка глаза – склеры, 
роговицы и т.д.), но изменения эти, как правило, мало-
специфичны, что затрудняет раннюю диагностику и сво-
евременное назначение базовой активной иммуносу-
прессивной терапии. Современная терапия ГВ позволя-
ет значительно уменьшить воспалительную активность 
тканей глаз и избежать выраженных деформаций, в част-
ности, орбиты. Рефрактерное течение патологического 
процесса в глазнице, глазу или его придатках, особенно 
при наличии у пациента нетипично протекающих пато-
логических процессов верхних дыхательных путей и/
или среднего уха, пазух носа, легких, должно насторо-
жить врача прежде всего в отношении диагноза «грану-
лематоз Вегенера» и принять решение в пользу междис-
циплинарного подхода [23, 43]. 
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