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Васкулиты, ассоциированные с антинейтрофильными цитоплазматическими антителами (АНЦА-АВ), – это системные 
некротизирующие гранулематозные васкулиты, поражающие преимущественно сосуды мелкого калибра. Они за-
нимают особое место среди системных васкулитов, для которых характерна высокая активность, жизнеугрожающее 
течение заболевания, требующее быстрой дифференциальной диагностики и агрессивной иммуносупрессивной 
терапии. Группу АНЦА-АВ составляют 3 нозологии: гранулематоз с полиангиитом, эозинофильный гранулематоз  
с полиангиитом и микроскопический полиангиит. «Визитная карточка» АНЦА-АВ – поражение верхних дыхательных 
путей, особенно ЛОР-органов (70–100 % больных). Наиболее частыми (85–100 %) мишенями АНЦА-АВ оказыва-
ются полость носа и околоносовые пазухи, тогда как вовлечение уха встречается примерно в 35 % (от 19 до 61 %) 
случаев. поражение ЛОР-органов характерно для дебюта АНЦА-АВ, что затрудняет раннюю диагностику, так как 
заболевания верхних дыхательных путей крайне распространены во всех возрастных группах. Верификация диа-
гноза происходит главным образом на этапе генерализованного вовлечения многих органов и систем, обусловливая 
тяжелое течение с развитием легочно-сердечной и почечной недостаточности, что ведет к гибели пациента. Основные 
ЛОР-проявления АНЦА-АВ можно разделить на несколько групп: синоназальные, отологические, трахеобронхиальные, 
поражение ротовой полости и др. при АНЦА-АВ часто встречаются псевдоопухоли с характерным появлением пара-
фарингеальных, околоушных, подчелюстных, паратрахеальных объемных образований. Как правило, опухолевидные 
образования возникают на ранней стадии заболевания и ассоциируются с наличием антител к протеиназе 3 и систем-
ными проявлениями васкулита. псевдоопухоль в ЛОР-области может сопровождаться вторичными невропатиями 
черепных нервов, деструкцией костной ткани, что требует гистологической верификации заболевания.  
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АНЦА-ассоциированные васкулиты, эозинофильный гранулематоз с полиангиитом, микроскопический полиангиит, 
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Antineutrophil cytoplasmic antibodies associated vasculitis (ANCA-AV) is a systemic necrotizing granulomatous vasculitis 
affecting mainly small-caliber vessels. ANCA-AV occupy a special place among systemic vasculitis, which is characterized 
by a highly active life-threatening course of the disease, requiring rapid differential diagnosis and aggressive 
immunosuppressive therapy. The ANCA-AV group consists of 3 nosologies: granulomatosis with polyangiitis, eosinophilic 
granulomatosis with polyangiitis and microscopic polyangiitis. The “calling card” of ANCA-AV is the lesion of the upper 
respiratory tract, especially the ENT organs (70–100 % of patients). The nasal cavity and paranasal sinuses are the most 
common areas of lesion in the head and neck (85–100 %), whereas ear damage occurs in about 35% (range, 19–61 %) 
of cases. Lesion of the ENT organs is typical for the debut of ANCA-AV, which makes early diagnosis difficult, since 
diseases of the upper respiratory tract are extremely common in all age groups. Diagnosis verification occurs mainly  
at the stage of generalized involvement of many organs and systems, causing severe course with the development  
of pulmonary-cardiac and renal insufficiency, which lead to the death of the patient. The main ENT manifestations  
of ANCA-AV can be grouped into several groups: sinonasal, otological, tracheobronchial, oral cavity lesions and others. 
Pseudotumors are often found in ANCA-AV. They are characterized by the appearance of parapharyngeal, parotid, 
submandibular, paratracheal volumetric formations. As a rule, the appearance of tumor-like formations is observed  
at an early stage of the disease and is associated with the presence of antibodies to proteinase 3, systemic manifestations 
of vasculitis. Pseudotumor in the ENT region may be accompanied by secondary neuropathies of cranial nerves, 
destruction of bone tissue, which requires histological verification of the disease.

Keywords: vasculitis, granulomatosis with polyangiitis, ANCA, ANCA-associated vasculitis, eosinophilic granulomatosis 
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Введение
Системные васкулиты (СВ) – это большая гетеро-

генная группа заболеваний, сопровождающаяся вос-
палением и некрозом сосудистой стенки, тромбозами 
и кровоизлияниями, нарушениями перфузии органов 

и тканей. Классифицируют СВ на основании номен-
клатуры васкулитов Международной консенсусной 
конференции Чапел-Хилл 2012 г. (International Chapel 
Hill Consensus, CHCC-2012), которая включает инфор-
мацию обо всех формах васкулитов (табл. 1) [1]. 

Таблица 1. Номенклатура системных васкулитов Международной консенсусной конференции Чапел­Хилл 2012 г. (International Chapel Hill 
Consensus, CHCC­2012)

Table 1. Nomenclature of Systemic Vasculitis of International Chapel Hill Consensus, 2012 (CHCC­2012)

Группа васкулитов 
Vasculitis Group

Нозологическая форма 
Nosological form 

Васкулиты 
с пораже-
нием  
Vasculitis  
with lesion 

крупных сосудов 
large vessels

Неспецифический аортоартериит. 
Nonspecific aortoarteritis. 
Гигантоклеточный артериит 
Giant Cell Arteritis 

сосудов среднего калибра 
vessels of medium caliber 

Узелковый полиартериит. 
Polyarteritis nodosa. 
Болезнь Кавасаки 
Kawasaki disease

мелких сосудов  
small vessels 

АНЦА-ассоциированные васкулиты:  
ANCA-associated vasculitis: 

• гранулематоз с полиангиитом,  
• granulomatosis with polyangiitis,
• эозинофильный гранулематоз с полиангиитом,  
• eosinophilic granulomatosis with polyangiitis,
• микроскопический полиангиит 
• microscopic polyangiitis

Иммунокомплексные васкулиты: 
Immune complex vasculitis: 

• заболевания, ассоциированные с антителами к базальной мембране клубочков,  
• diseases associated with antibodies to the glomerular basement,
• васкулит, ассоциированный с иммуноглобулином А, 
• immunoglobulin A-associated vasculitis,
• гипокомплементемический уртикарный васкулит  
• hypocomplementemic urticarial vasculitis 

mailto:aaklimenko@yandex.ru
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Группу АНЦА-АВ составляет 3 нозологии: грану-
лематоз с полиангиитом (ГПА), эозинофильный гра-
нулематоз с полиангиитом (ЭГПА), микроскопический 
полиангиит (МПА), которые ассоциируются с нали-
чием антинейтрофильных цитоплазматических антител 
(АНЦА). На основании реакции непрямой иммуно-
флуоресценции (РНИФ) АНЦА подразделяют: 

 – на типичные формы, к которым относят перинукле-
арные (п-АНЦА) с образованием антител к миелопе-
роксидазе и цитоплазмотические (ц-АНЦА) с анти-
телами к протеиназе-3 (ПР3-АНЦА),

 – и атипичные формы, клиническая значимость по-
следних в настоящее время уточняется [2].  
Средний возраст манифестации для АНЦА-АВ со-

ставляет 50 лет, при этом среди всех васкулитов соот-
ношение мужчин и женщин для «типичной» возрастной 
группы составляет примерно 1 : 1 [3]. Отмечены этни- 

ческие различия в заболеваемости АНЦА-васкулитами. 
Так, по данным литературы, распространенность МПА 
выше в азиатских странах, в частности в Японии  
и Китае [4, 5]. И напротив, заболеваемость ГПА высо-
ка в Северной Европе и низкая в странах Азии [6, 7]. 
Эпидемиологические особенности АНЦА-васкулитов 
представлены в табл. 2.

Поражение лор-органов при васкулитах, 
ассоциированных с антинейтрофильными 
цитоплазматическими антителами 
«Визитной карточкой» АНЦА-АВ является пора-

жение верхних дыхательных путей, особенно  
ЛОР-органов, которое встречается у 70–100 % больных. 
Полость носа и околоносовые пазухи – наиболее  
частая локализация патологического процесса в об-
ласти головы и шеи (85–100 % случаев), тогда как 

Группа васкулитов 
Vasculitis Group

Нозологическая форма 
Nosological form 

Васкулиты 
с пораже-
нием  
Vasculitis  
with lesion

сосудов различного 
калибра  
vessels of various calibers

Болезнь Бехчета.  
Behçet’s disease. 
Синдром Когана 
Cogan syndrome

одного органа  
single organ 

Кожный лейкоцитокластический васкулит. 
Cutaneous leukocytoclastic vasculitis. 
Кожный артериит.  
Utaneous arteritis. 
Первичный васкулит центральной нервной системы.  
Primary central nervous system vasculitis. 
Изолированный аортит.  
Isolated aortitis. 
Другие формы васкулита  
Other forms of vasculitis 

Васкулиты  
Vasculitis 

ассоциированные 
с системными 
заболеваниями  
associated with systemic  
diseases

Волчаночный васкулит. 
Lupus vasculitis. 
Ревматоидный васкулит.  
Rheumatoid vasculitis. 
Васкулит при саркоидозе.  
Sarcoidosis-associated vasculitis. 
Васкулит при других системных заболеваниях  
Vasculitis in other systemic diseases 

с установленной этиологией  
with established etiology

Криоглобулинемический васкулит, ассоциированный с гепатитом C.  
Hepatitis C-associated cryoglobulinemic vasculitis. 
Васкулит, ассоциированный с гепатитом В. 
Hepatitis B-associated vasculitis.
Сифилис-ассоциированный аортит. 
Syphilitic aortitis. 
Лекарственно-индуцированный иммунокомплексный васкулит. 
Drug-induced immunocomplex vasculitis.
Лекарственно-индуцированный антинейтрофильными цитоплазматическими 
антителами васкулит. 
Drug-induced antineutrophil cytoplasmic antibodies vasculitis.
Васкулит, ассоциированный со злокачественными новообразованиями. 
Vasculitis associated with malignancies.
Другие формы васкулита 
Other forms of vasculitis 

Окончание табл. 1

Еnd of table 1
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поражение уха встречается реже (19–61 %). При ЭГПА 
поражение головы и шеи может наблюдаться в 48–96 % 
случаев уже в дебюте заболевания. Поражение органов 
головы и шеи при МПА встречается реже – у 20–30 % 
пациентов [8]. 

Нередко заболевание манифестирует с поражения 
ЛОР-аппарата, но может проявляться только его по-
ражением, без других признаков системного заболева-
ния. В таких случаях постановка диагноза становится 
трудной задачей, так как заболевания верхних дыха-
тельных путей крайне распространены во всех воз-
растных группах. Особенности АНЦА-АВ в детской 
популяции – это более высокая заболеваемость среди 
девочек, риск развития подскладочного стеноза гор-
тани в 5 раз выше, чем у взрослых, часты случаи сед-
ловидной деформации носа [9–11]. 

Основные ЛОР-проявления АНЦА-АВ можно раз-
делить на несколько групп: синоназальные, отологи-
ческие, трахеобронхиальные, поражение ротовой по-
лости и другие.

Синоназальные проявления 
Наиболее частым ЛОР-проявлением АНЦА-АВ 

является поражение синоназального отдела, наблюда-
емое у 60–85 % пациентов [12]. Один из первых при-
знаков – заложенность носа в сочетании с гипо- или 
аносмией, когда возникает отек слизистой оболочки. 
Гнойные выделения из носа, связанные с ростом 

золотистого стафилококка или синегнойной палочки, 
могут вызвать какосмию (обонятельную дизестезию). 
Избыточный синтез слезы и ее постоянное течение 
может быть признаком поражения носослезного про-
тока и слезного мешка в результате гранулематозного 
поражения, инфекции или сдавления, вызванного вос-
палением слизистой оболочки.

Во время активного патологического процесса сли-
зистая оболочка носа покрывается диффузной коркой 
с кровоизлияниями и гнойными выделениями, что 
приводит к заложенности носа, причем симптомы,  
о которых сообщают пациенты, варьируют от легких 
до очень тяжелых [12]. Наиболее распространенный 
очаг активности заболевания – передняя часть носовой 
перегородки, где сходятся все сосуды септального хря-
ща; здесь начинается перфорация перегородки и рас-
пространяется по всему хрящу. Также могут быть за-
действованы другие структуры носа, например носовые 
раковины. При эндоскопическом исследовании сли-
зистая оболочка носа может казаться гранулирующей, 
с кровянистыми подслизистыми участками или изъ-
язвлениями. На поздних стадиях могут наблюдаться 
синехии. В дальнейшем воспаление и деструкция но-
сового хряща могут привести к типичной седловидной 
деформации носа. Поражение околоносовых пазух 
также очень распространено и может быть диагности-
ровано с помощью компьютерной (КТ)  или магнитно-
резонансной томографии.

Таблица 2. Эпидемиологические особенности васкулитов, ассоциированных с антинейтрофильными цитоплазматическими антителами (АНЦА) 

Table 2. Epidemiological characteristics of antineutrophil cytoplasmic antibody associated vasculitis (ANCA)

Особенность васкулита  
Vasculitis characteristics

Гранулематоз 
с полиангиитом 

Granulomatosis  
with polyangiitis

Микроскопический 
полиангиит  

Microscopic polyangiitis

Эозинофильный гранулематоз 
с полиангиитом 

Eosinophilic granulomatosis with 
polyangiitis

Распространенность, случаев 
на 1 млн населения 
Prevalence, cases per 1 million population

2,3–146,0 9,0–9,4 2,0–22,3

Возраст манифестации, лет 
Manifestation age, years

45–65 55–75 38–54

Соотношение случаев, мужчины/
женщины 
Case ratio, men/women

1 : 1 1 : 1 1 : 1

Частота встречаемости, %:  
Frequency of occurrence, %:

– ПР3-АНЦА 
– PR3-ANCA
– МПО-АНЦА 
– MPO-ANCA
– АНЦА 
– ANCA

 

65–75

20–30

5

 

20–30

55–65

5–10

 

<5 

30–40 

55–65

Примечание. ПР3 – протеиназа 3, МПО – миелопероксидаза. 
Note. PR3 – proteinase 3, MPO – myeloperoxidase.
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У пациентов с МПА поражение области головы  
и шеи встречается реже. В исследовании J. Wojciechowska 
и соавт. [13], сравнивающем пациентов с ГПА и MПA, 
наиболее частым проявлением со стороны ЛОР-органов 
в обеих группах был хронический риносинусит, за ко-
торым следовали носовые кровотечения и гнойные 
выделения из носа.

Значительная часть пациентов с ЭГПА страдает  
от ЛОР-симптомов, обычно проявляющихся в виде 
аллергического ринита и хронического риносинусита 
с полипами или без них [14]. При ЭГПА описаны слу-
чаи пансинусита (80 %), полипов носа (50 %) и корок 
в носу (36 %). Хронический риносинусит при ЭГПА 
выявляется в 14,2 % случаев, он характеризуется дву-
сторонними полипами носа с выраженной эозино-
фильной инфильтрацией ткани и хроническим реци-
дивирующим течением почти в трети случаев, несмотря 
на проводимое лечение [15]. 

Отологические проявления 
Среди патологии головы и шеи поражения органа 

слуха при АНЦА-АВ распространены и встречаются  
у 20–70 % пациентов [12]. Наиболее часто поражается 
среднее ухо (23–70 %), что нередко приводит к потере 

слуха, особенно при ГПА. К другим распространенным 
симптомам относятся шум в ушах, оталгия, заложен- 
ность или выделения из уха и головокружение [16, 17]. 
Потеря слуха может быть кондуктивной, нейросенсор-
ной или смешанной. Наличие выпота или грануляций 
в среднем ухе вызывают кондуктивную тугоухость,  
в то время как точные механизмы нейросенсорной 
тугоухости неясны. Была выдвинута гипотеза, что ва-
скулитное воспаление внутреннего уха может быть 
причиной нейросенсорной глухоты [18]. Большинство 
пациентов является ПР3-АНЦА-положительными, 
хотя есть данные о высокой частоте ЛОР-симптомов  
у пациентов с MPO-АНЦА-положительным ГПА, что 
чаще отличается от классического фенотипа МПА легким 
течением и редким вовлечением почек [19, 20].  

При отоскопическом исследовании обнаруживают-
ся серозный выпот в среднем ухе, перфорация барабан-
ной перепонки. Аудиометрический паттерн описан как 
типично плоский с нарушением воздушно-костной 
проводимости [12]. На КТ-снимках височной кости 
обычно выявляются тени в мягких тканях и затемнение 
в среднем ухе и сосцевидном отростке, а разрушение 
кости может наблюдаться в области сосцевидных от-
ростков [12]. 

Таблица 3. Диагностические критерии среднего отита с васкулитами, ассоциированными с антинейтрофильными цитоплазматическими 
антителами (адаптировано из [12, 21])

Table 3. Diagnostic criteria for otitis media with antineutrophil cytoplasmic antibody­associated vasculitis (adapted from [12, 21])

Диагностическое правило 
Diagnostic rule

Основные критерии  
Main criteria

А. Наличие по крайней мере одного 
из следующих клинических симптомов 
A. Having at least one of the following clinical 
symptoms

• Труднолечимый средний отит с выпотом или грануляциями, устойчивый        
к антибактериальной терапии и установке тимпаностомической трубки.

• Intractable otitis media with effusion or granulation resistant to antibiotic therapy  
 and tympanostomy tube placement.

• Прогрессирующая кондуктивная тугоухость
• Progressive conductive hearing loss

B. Наличие по крайней мере одной из 
следующих ситуаций 
B. Having at least one of the following 
situations

• Ранее диагностирован АНЦА-васкулит.  
• The ANCA-vasculitis was previously diagnosed.
• Положительный анализ крови на MPO- или ПР3-АНЦА.  
• Positive blood test for MPO- or PR3-ANCA.
• Гистологическая картина, соответствующая АНЦА-васкулиту с наличием  
    некротизирующего васкулита мелких сосудов с гранулематозным воспалением
    или без него.  
• Histological pattern consistent with ANCA vasculitis with the presence of necrotizing small  
    vessel vasculitis with or without granulomatous inflammation.
• По крайней мере один из следующих сопутствующих признаков/симптомов:  
• At least one of the following associated signs/symptoms:

а) поражение верхних дыхательных путей,
a) damage to the upper respiratory tract, 
b) паралич лицевого нерва,
b) facial nerve paralysis, 
c) гипертрофический пахименингит 
c) hypertrophic pachymeningitis,
d) множественная мононевропатия,
d) multiple mononeuropathy,
e) временное уменьшение симптомов при назначении 0,5–1 мг/кг предни-

золона, рецидив при отмене глюкокортикоидов 
e) temporary reduction of symptoms under administration of 0.5–1 mg/kg 

prednisone, relapse with glucocorticoid withdrawal
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При ЭГПА также часто отмечаются потеря слуха  
и выпот в среднем ухе. Типично проявление гранулема-
тозного отита с хроническими густыми выделениями, 
который приводит к кондуктивной тугоухости в соче-
тании с хроническим поражением околоносовых пазух, 
эозинофилией и бронхиальной астмой [22].

Реже локализованный АНЦА-АВ проявляется толь-
ко отологическими симптомами, без признаков пора-
жения других органов, что объединено в понятии «сред-
ний отит с АНЦА-АВ», клинические критерии которого 
приведены в табл. 3 [12, 21]. Начальный симптом – это 
потеря слуха, сопровождается отореей, шумом в ушах  
и головокружением. Пахименингит или паралич лице-
вого нерва могут осложнить течение «среднего отита  
с АНЦА-АВ». Несмотря на лечение, необратимая глу-
хота развивается у 3,5–7,2 % пациентов [21].

Трахеобронхиальные проявления 
Поражение крупных дыхательных путей менее рас-

пространено среди проявлений АНЦА-АВ [12]. Наи-
более частый тип трахеобронхиального стеноза – это 
подъязычный стеноз, частота которого, по оценкам, 
составляет у взрослых пациентов с ГПА 16–23 %, в то 
время как при ЭГПА он встречается редко [12, 23]. 
Поражение крупных дыхательных путей – одно из наи-
более распространенных проявлений поражения ЛОР-
органов у детей [24]. Подъязычный стеноз определяется 
как сужение дыхательных путей между голосовыми связ-
ками и нижней частью перстневидного хряща [25, 26]. 
Поражение голосовой щели и надгортанника могут 
возникать реже, однако это приводит к многоуровневому 
стенозу дыхательных путей [26, 27]. Стеноз может также 
распространяться на дистальные отделы трахеи и брон-
хов, включая язвенный трахеобронхит с воспалительны-
ми псевдоопухолями или без них [28, 29].

Подъязычный стеноз в отличие от трахеобронхи-
ального чаще встречается у лиц женского пола и младше 
26–40 лет [12, 24]. Патогенез подъязычного стеноза при 
ГПА остается неясным, но чаще выявляется ассоциация 
васкулита с активным воспалением на фоне имеюще-
гося ларингофарингеального рефлюкса и механических 
воздействий, которые связаны с турбулентным подъ-
язычным воздушным потоком, что может стимулировать 
гиперактивную реакцию заживления с формированием 
фиброзного рубцевания и стеноза [30].

Подчелюстной стеноз, вероятно, постепенно уси-
ливается, позволяя пациенту регулировать свой режим 
дыхания до тех пор, пока не будет достигнут критичес-
кий стеноз [30]. Некоторые пациенты сообщают  
об «астматических» приступах за много лет до поста-
новки диагноза. При подъязычном стенозе симптомы 
развиваются также постепенно, сопровождаясь сначала 
неспецифическим кашлем, охриплостью и болью в гор-
ле, одышкой, иногда кровохарканьем с последующим 
появлением стридора, одышки при физической нагруз-
ке при достижении критической точки стеноза [31]. 

Обструкция дыхательных путей может быть обуслов-
лена корочками, густой мокротой с образованием слизи-
стых пробок [12, 31]. Поражение голосовых связок, как 
правило, связано с вовлечением перстнечерпаловидного 
сустава. Патологический процесс в подчелюстной области 
чаще ассоциирован с негативностью по АНЦА, наличием 
эндобронхиальной, ЛОР-пато-логии (в том числе деструк-
тивной синоназальной патологии), конституциональных 
симптомов с редким вовлечением нервной системы  
и почек [12]. Наличие стенозов любого уровня с респира-
торными симптомами должно быть основанием для скри-
нингового обследования на АНЦА-АВ [31].

При постановке дифференциального диагноза сте-
ноза гортани на разных уровнях должны быть исключены 

Диагностическое правило 
Diagnostic rule

Основные критерии  
Main criteria

C. Дифференциальный диагноз  
C. Differential diagnosis

Наружный отит, холестеатома, холестериновая гранулема, эозинофильный 
средний отит, остеомиелит основания черепа, новообразования, средний отит 
или воспаление внутреннего уха, связанные с аутоиммунными заболеваниями 
или васкулитами, отличными от АНЦА-АВ 
Otitis externa, cholesteatoma, cholesterol granuloma, eosinophilic otitis media, skull base 
osteomyelitis, neoplasms, otitis media or inflammation of the inner ear associated with 
autoimmune diseases or vasculitis other than ANCA-AV

Диагностическое правило: диагностируется, если выполняются критерии A, B, C. 
Diagnostic rule: is diagnosed if criteria A, B, C are met

Примечание. ПР3­АНЦА – антитела к протеиназе 3, МПО – антитела к миелопероксидазе, АНЦА­АВ – васкулиты, 
ассоциированные с антинейтрофильными цитоплазматическими антителами. 
Note. PR3­ANCA – antibodies to proteinase 3, MPO – antibodies to myeloperoxidase, ANCA­AV – vasculitis associated with antineutrophil cytoplasmic 
antibodies.

Окончание табл. 3

Еnd of table 3
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опухолевые и инфекционные заболевания, врожденные 
и идиопатические стенозы, другие системные васкулиты, 
в том числе рецидивирующий полихондрит. 

Поражение полости рта 
Поражение полости рта при АНЦА-АВ выявляет-

ся в дебюте заболевания у 2 % пациентов и далее раз-
вивается у 5–10 % [32]. Поражение полости рта про-
текает с изъязвлениями, некрозом с инфильтратами, 
богатыми нейтрофилами, или хроническим грануле-
матозным локализованным процессом, медленно при-
водящим к разрушению слизистой оболочки и костей 
полости рта. При осмотре описываются изъязвления 
слизистой оболочки неба и языка, длительно незажи-
вающие афты ротовой полости.

В редких случаях встречаются специфические по-
ражения десен, известные как «клубничный гингивит», 
когда имеется экзофитный отек десен красновато-фи-
олетового цвета с точечными кровоизлияниями, на-
поминающими клубнику [33, 34]. Описаны случаи 
гранулематозного поражения слизистой оболочки по-
лости рта при ЭГПА [35].

Дифференциальный диагноз язв слизистой обо-
лочки полости рта должен включать саркоидоз, болезнь 
Крона, инфекции (микобактериоз, лейшманиоз и ми-
козы), злоупотребление наркотическими средствами. 
При АНЦА-АВ и других гранулематозных инфекци-
онных заболеваниях перфорация неба возникает чрез-
вычайно редко.

Опухолевидные проявления 
Псевдоопухоли часто встречаются при АНЦА-АВ. 

Они характеризуются появлением парафарингеальных, 
околоушных, подчелюстных, паратрахеальных объ-
емных образований, поражением синоназальных  
и верхнечелюстных пазух [12]. Как правило, формиро-
вание опухолевидных образований наблюдается на 
ранней стадии заболевания и ассоциировано с нали-
чием ПР3-АНЦА и системными проявлениями васку-
лита. Псевдоопухоль в ЛОР-области может сопровож-
даться вторичными невропатиями черепных нервов, 
деструкцией костной ткани. 

Необходима гистологическая верификация забо-
левания при наличии псевдоопухоли ЛОР-области. 
Следует выполнить несколько биопсий большого (>5 мм) 
размера у края воспаленной области для повышения 
диагностической значимости биопсии [12, 36]. Редко вы-
являются типичные некротизирующие гранулемы  

с гигантскими клетками и нейтрофильным васкули-
том [37]. Обычно описываются неспецифические при-
знаки, такие как острое или хроническое воспаление  
в большинстве биоптатов ЛОР-области, области головы и 
шеи, что затрудняет постановку диагноза АНЦА-АВ [38]. 
Так, классическая триада васкулита при ГПА наблюда-
ется лишь в 16 % случаев, 2 признака (васкулит и гра-
нулемы) – в 21 %, а васкулит и некроз – в 23 % случа-
ев. Интраназальная биопсия является наиболее рас- 
пространенным способом подтверждения диагноза  
при ГПА и ЭГПА, но имеет ограниченную ценность 
при МПА [38].

Не рекомендуется выполнять биопсию среднего уха 
или сосцевидной области, учитывая техническую слож-
ность получения биоптата и высокую частоту неубеди-
тельных гистологических результатов [39]. При ЭГПА  
в дебюте заболевания трудно отличить хронический ри-
носинусит от воспаления, связанного с васкулитом.  
В гистологических образцах, взятых из носа, обычно 
обнаруживается диффузная эозинофильная инфильтра-
ция ткани, как при полипозе носа эозинофильного типа. 
Только в 10 % образцов выявляется некротизирующий 
васкулит или эозинофильная гранулема. Диагностиче-
ский результат может быть повышен до 50 %, если про-
вести гистологическое исследование глубоких биоптатов 
или хирургических образцов ткани пазух носа [40]. 

Заключение 
АНЦА-АВ – это системные некротизирующие гра-

нулематозные васкулиты, поражающие преимуще-
ственно сосуды мелкого калибра. Характерной чертой 
данной нозологии является поражение ЛОР-органов, 
что нередко становится основным клиническим про-
явлением заболевания. Пациенты, получающие глю-
кокортикоиды, циклофосфамид, ритуксимаб и другое 
лечение AНЦА-АВ, подвергаются значительной им-
муносупрессии в течение длительного времени, что 
увеличивает риск развития инфекционных осложне-
ний. Клиническую сложность вызывает дифференци-
альная диагностика обострения АНЦА-АВ с преиму-
щественным поражением верхних дыхательных путей 
от инфекции. В некоторых исследованиях выдвигает-
ся предположение, что инфекционный процесс может 
спровоцировать обострение АНЦА-АВ, индуцируя 
экспрессию антигенов AНЦА (ПР3 и MПO) на поверх-
ности циркулирующих нейтрофилов с дегрануляцией 
клеток, высвобождением кислородных радикалов  
и повреждением сосудов.

https://pro.uptodatefree.ir/Show/9308
https://pro.uptodatefree.ir/Show/9616
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