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д е р м а т о л о г и я  т е р а п е в т у

Г ранулематоз Вегенера – ГВ
(син.: гранулема злокачествен-
ная, гранулематоз неинфек-

ционный некротический) впервые
описал в 1931 г. H.Klinger. Позднее
F.Wegener (1936, 1939 г.) выделил за-
болевание как самостоятельный
синдром с характерной триадой
признаков: 

1) системный некротизирующий
васкулит с поражением артерий
мелкого калибра и венозного русла;

2) гломерулонефрит;
3) некротизирующий гранулема-

тозный васкулит верхних дыхатель-
ных путей (ВДП) [1]. 

В настоящее время заболевание
представляется как аутоиммунное
гранулематозное воспаление стенок
сосудов, с вовлечением ВДП, легких,
глаз, почек, кожи и других органов.
Относится к системным антинейт-
рофильным цитоплазматическим
антителоассоциированным некро-
тизирующим васкулитам [2]. 

Заболевание может начаться в лю-
бом возрасте (в среднем около
40 лет), несколько чаще у мужчин,
но дети болеют редко. Около 15%
больных моложе 19 лет [3]. 

Этиология ГВ неизвестна, возмож-
но, играет роль хроническая очаго-
вая инфекция (носоглоточная).
Имеет значение гиперреактивность

гуморального звена иммунитета:
повышение сывороточных и секре-
торных иммуноглобулинов (Ig)A,
IgG и IgE, имеются циркулирующие
иммунные комплексы, IgG-ауто-
антитела. 

Заболевание связано с наличием
антигенов гистосовместимости HLA
В7, В8 и DR2, что говорит об опреде-
ленном генетическом предрасполо-
жении. У большинства больных
имеются антитела к цитоплазме
нейтрофилов, преимущественно к
протеазе-3 [4].

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА
ГВ развивается постепенно: пора-

жение ВДП встречается у 92% и
проявляется ринитом с язвенно-
некротическими изменениями
слизистой оболочки придаточных
пазух, гортани, трахеи; может быть
гнойный отит. 

Поражение легких наблюдается у
85–90% больных и проявляется ка-
шлем, одышкой, кровохарканьем и
болями в груди. У 1/3 больных рент-
генологические признаки могут не
сопровождаться клиническими про-
явлениями легочной патологии. 

Поражение глаз, которое наблюда-
ется в 52% случаев, проявляется в ви-
де конъюнктивита, дакриоцистита,
эписклерита, склерита, гранулема-

тозного склероувеита, иридоцикли-
та, гранулемы ретробульбарной
клетчатки и экзофтальма.

Поражение сердца наблюдается в
8% случаев и ведет к перикардиту,
коронарному васкулиту, инфаркту
миокарда, поражению митрального
и аортального клапанов, атриовент-
рикулярной блокаде.

Поражение нервной системы от-
мечается у 23% больных и включает
нейропатии черепных нервов, мно-
жественную мононейропатию,
изредка – церебральный васкулит и
гранулемы головного мозга. 

Поражение почек встречается у
77% больных и преобладает в клини-
ческой картине. Оно может
ограничиваться легким гломеруло-
нефритом с протеинурией, гемату-
рией и эритроцитарными цилинд-
рами, но при почечной недостаточ-
ности быстро прогрессирует. 

Во время обострений появляются
неспецифические симптомы – не-
домогание, слабость, артралгия,
снижение аппетита, похудение, ли-
хорадка [5].

Поражение кожи отмечается у 46%
больных ГВ и представлено папула-
ми, везикулами, пальпируемой пур-
пурой. Однако типичными проявле-
ниями считаются узлы и язвы
(рис. 1), обусловленные некротиче-
ским ангиитом дермальных сосудов
с их тромбозом и некрозом. 

Поражение слизистой оболочки
полости рта встречается почти у
всех больных и проявляется грану-
лематозными разрастаниями в
области десен, неба, дужек, минда-
лин (рис. 2). Они имеют бугристую
поверхность, застойно-красный
цвет, плотную консистенцию и бы-
стро распадаются с образованием
язв разной глубины. У ряда больных
процесс сопровождается увеличе-
нием подчелюстных лимфоузлов.
Могут произойти некроз тканей па-
родонта, прободение твердого не-
ба, разрушение мягких тканей и ко-
стей средней трети лица. При этом
при осмотре больного ощущается
зловонный запах [6].

Выделяют две формы ГВ – локали-
зованную и генерализованную. Пер-
вая начинается с поражения ВДП
или глаз. Реже первично поражается
слизистая оболочка рта и глотки.
При генерализованной форме про-
цесс начинается с поражения тра-
хеобронхиального дерева и легких
и клинически проявляется лихорад-
кой разной выраженности, поли-
морфными высыпаниями, кашлем с
гнойно-кровянистой мокротой. За-
тем присоединяются симптомы по-
ражения других органов. Возможны
артриты, артралгии и миалгии, ане-
мия, нейтрофильный лейкоцитоз,
ускорение скорости оседания эри-
роцитов (СОЭ). Может развиться
хондрит ушных раковин и др. 

Прогноз заболевания неблагопри-
ятный. Без своевременно начатого
лечения смертельный исход может
наступить в течение 6–12 мес.
Смерть наступает чаще от почечной
или сердечно-сосудистой недоста-
точности [7]. 

ДИАГНОСТИКА
25% больных в начальной стадии

не имеют признаков поражения по-
чек или легких, и только у 50% боль-
ных ГВ диагностируется в первые
3–6 мес от начала болезни, а у 7% это
заболевание не диагностируется да-
же в течение 5–16 лет от появления
первых клинических симптомов.

Характерными лабораторными
находками при ГВ являются: значи-
тельное повышение СОЭ, анемия,
лейкоцитоз, гипергаммаглобулине-
мия (в основном за счет IgA), появле-
ние ревматоидного фактора, моче-
вой синдром, свойственный гломе-
рулонефриту, антитела к протеазе-3
находят у 90% больных с поражени-
ем дыхательных путей и почек и
лишь у 70% больных без поражения
почек (Т.В.Бекетова, 1995). 

Гистологический диагноз ГВ ха-
рактеризуется обнаружением в био-
птате некротического васкулита, со-
провождающегося гранулематоз-
ным воспалением [8, 9].

Дифференциальный диагноз для
дерматолога проводится со средин-
ной гранулемой лица и лимфомато-
идным гранулематозом. 

Срединная гранулема лица пора-
жает только ВДП, включая придаточ-
ные пазухи носа, и сопровождается
обширным разрушением мягких
тканей и изъязвлением кожи лица,
что для ГВ нехарактерно. Воспале-
ние и некроз могут захватывать со-
суды, но васкулит почти никогда не
носит первичный характер. 

Лимфоматоидный гранулематоз –
заболевание из группы ангиоцент-
рических лимфом. Болезнь поража-
ет легкие, кожу, центральную нерв-
ную систему и почки, где наблюдает-
ся инфильтрация стенок сосудов и
окружающих тканей атипичными
лимфоцитами и плазматическими
клетками. В отличие от ГВ при лим-
фоматоидном гранулематозе васку-
лита как такового нет, но отмечается
формирование гранулем. Более чем
у 1/2 больных болезнь приобретает
откровенно злокачественный ха-
рактер. В дифференциальной диаг-
ностике ГВ большое значение имеет
определение титра антител к про-
теазе-3. 

Дифференциальный диагноз не-
обходимо проводить и с другими
васкулитами, особенно с синдромом
Черджа–Стросса, а также с синдро-
мом Гудпасчера, опухолями ВДП и
легких, кожно-слизистым лейшма-
ниозом, склеромой, другими инфек-
ционными и неинфекционными
гранулематозами. 
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Рис. 1. Язвы на коже левой щеки.

Рис. 2. Грануляции на деснах.




