
Гранулематоз с полиангиитом (ГПА) – редкое ревматическое
заболевание, ассоциированное с антинейтрофильными цито-
плазматическими антителами (АНЦА) и развитием первичного
васкулита. Заболеваемость ГПА составляет 11,3–261,0 случаев
на 1 млн жителей в год [1–3]. ГПА имеет широкий спектр
клинических проявлений: от относительно «легких» вариантов,
ограниченных верхними отделами дыхательных путей (ВДП),
органами зрения и слуха, до жизнеугрожающего поражения
легких, почек и других органов. Патология ВДП, легких и

почек встречается у 90% больных и составляет типичную
триаду признаков ГПА в соответствии с классификационными
критериями ACR/EULAR (American College of Rheumatology /
European Alliance of Associations for Rheumatology) [4]. При
анализе течения болезни выделяют локальный (поражение
ВДП, органа зрения и слуха) и генерализованный (поражение
ВДП, органа зрения и слуха в сочетании с вовлечением легких
и/или почек, а также желудочно-кишечного тракта, нервной
системы, кожи) варианты ГПА [5–9]. 
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Гранулематоз с полиангиитом (ГПА) – первичный васкулит, ассоциированный с антинейтрофильными цитоплазматическими ан-
тителами, характеризующийся некротизирующим васкулитом с преимущественным вовлечением мелких сосудов различной
локализации и некротизирующим гранулематозным воспалением с многогранными клиническими проявлениями. ГПА остается
одним из самых тяжелых и прогностически неблагоприятных системных васкулитов. При анализе течения болезни выделяют
локальный (с поражением верхних дыхательных путей – ВДП, – органа зрения и слуха) и генерализованный (с поражением ВДН,
органа зрения и слуха в сочетании с вовлечением легких и/или почек, а также желудочно-кишечного тракта, нервной системы,
кожи) варианты ГПА. 
В статье обсуждается дифференциальная диагностика дебюта заболевания с поражения полости носа и придаточных пазух носа,
которая требует междисциплинарного подхода и взаимодействия врачей разных специальностей.
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Приблизительно у четверти больных диагностируется
локальная форма, которая впервые была описана в середине
1960-х гг. В литературе существуют различные определения
локального варианта ГПА. В конце ХХ в. его обозначали как
«начальную», «непочечную», «вялотекущую», «раннегене-
рализованную», «локальную» и «локорегиональную» фазу
[9]. Европейская группа по изучению васкулитов (European
Vasculitis Study Group, EUVAS) по степени тяжести выделяет
локализованный, ранний системный, генерализованный,
тяжелый и рефрактерный ГПА [10]. Одни исследователи
рассматривают локализованную форму как заболевание,
ограниченное дыхательными путями, без клинических при-
знаков системного васкулита и поражения почек [10]. Другие
не выделяют строго локальную форму: помимо вовлечения
ВДП, органа зрения и слуха, включают также поражение
нижних дыхательных путей [5, 7, 8, 10]. Такую форму ГПА, 
с поражением легких, также называют «ограниченной» [11].
Однако большинство специалистов согласны с авторами,
которые характеризуют локальную форму как изолированное
поражение ВДП, реже – органа слуха и органа зрения [6, 9]. 

Существует мнение, что локальная форма ГПА является
лишь стадией заболевания, в дальнейшем прогрессирующей
до генерализованной [10]. Однако такое прогрессирование
отмечается лишь примерно в 10% случаев в среднем через
6–8 лет [8]. Более высокую частоту подобной трансформации
выявили М. Iudici и соавт. [5], которые отметили развитие
генерализованного ГПА у 22,8% пациентов с локальным
ГПА, наблюдавшихся в среднем в течение 3,5 года.

Неоднозначно оценивается и распространенность ло-
кальной формы (табл. 1), которая, по данным разных авторов,
выявляется у 3,9 до 22% пациентов, причем следует учитывать,
что эти показатели были зафиксированы в момент установ-

ления диагноза, а не при последующем наблюдении [12, 13].
У 79 (10%) из 795 пациентов из реестра Французской группы
изучения васкулита была обнаружена локальная форма ГПА
с поражением ВДП и/или нижних дыхательных путей [5].
J.U. Holle и соавт. [8] при проспективном наблюдении у 5%
больных ГПА с продолжительностью заболевания 1 год и
более выявили локализованный вариант, ограниченный верх-
ними и/или нижними дыхательными путями, согласно клас-
сификации EUVAS, и верифицированный при морфологи-
ческом исследовании. Близкие результаты получены в работе
C. Pagnoux и соавт. [7], которые зарегистрировали локальную
форму в 3,2% случаев. При этом в оба исследования вошли
только пациенты, наблюдавшиеся более 1 года, что позволяло
исключить тех, у кого исходное локализованное поражение

быстро прогрессировало до генерализованного достоверного
ГПА. Т.В. Бекетова [2] в первый год заболевания отметила
признаки локальной формы у 30 (43,5%) из 70 пациентов,
не имевших поражения почек в 42,9% случаев. Однако впо-
следствии у 5 таких больных рецидивы сопровождались при-
соединением почечных симптомов, в том числе у 1 – с раз-
витием быстропрогрессирующего гломерулонефрита через
13 лет после начала болезни [2].

Как правило, больные с локальной формой ГПА чаще
негативны по АНЦА, чем пациенты с генерализованной
формой (см. табл. 1) [2, 5, 7, 8, 12, 14]. В когорте X. Puechal и
соавт. [14], включавшей 727 пациентов с ГПА, негативные
по АНЦА больные чаще, чем АНЦА-позитивные, имели ло-
кальную форму заболевания (соответственно в 17,7 и 5,8%
случаев). AНЦА играют важную роль в патогенезе ГПА и
связаны с полиморфными клиническими признаками си-
стемного васкулита, которые характерны для генерализо-
ванного варианта. АНЦА ассоциируются с более высокими
значениями Бирмингемского индекса активности васкулита
(Birmingham Vasculitis Activity Score, BVAS) и склонностью к
рецидивирующему течению заболевания [15, 16]. Они уча-
ствуют в прикреплении нейтрофилов к эндотелию сосудов
на ранних стадиях патогенеза заболевания [17]. Присутствие
AНЦА стимулирует дегрануляцию нейтрофилов, что приводит
к высвобождению литических ферментов и активных форм
кислорода, которые повреждают эндотелий и провоцируют
васкулит [17]. В- и Т-клетки также участвуют в патогенезе
васкулита. Существует тесная связь гранулематозного вос-
паления с Т-клеточным ответом [18]. По мнению одних авторов,
иммунные нарушения с участием T-хелперов 1-го типа, сек-
рецией интерферона (ИФН) γ и фактора некроза опухоли
(ФНО) α свойственны в первую очередь локальной форме

ГПА, в отличие от генерализованной, которая проявляется
сосудистыми воспалительными изменениями с более сильной
экспрессией цитокинов Th2-типа иммунного ответа [19, 20].
Однако другие исследователи выявили прямую корреляцию
признаков васкулита с продукцией ИФНα, ФНОα, а также
обратную корреляцию признаков гранулематозного воспа-
ления, поражения полости носа и придаточных пазух носа
(ПППН) с экспрессией мРНК интерлейкина (ИЛ) 4; пора-
жения органа слуха с экспрессией мРНК ИЛ12 и продукцией
ИЛ18 [21].

Патофизиология
Общими гистопатологическими признаками ГПА яв-

ляются некроз, образование гранулем и наличие васкулита
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Таблица 1. Частота локальной формы и АНЦА-позитивность у больных с ГПА
Table 1. Frequency of local form and ANCA-positivity in patients with GPA

Авторы                                                                          ГПА, n                                Локальная форма, %                                                       АНЦА+, %

M. Iudici и соавт., 2022 [5] 795 10 –

X. Puechal и соавт., 2022 [14] 727 6,9 78

C. Pagnoux и соавт., 2011 [7] 494 3,2 81

J.U. Holle и соавт., 2010 [8] 1024 5 46

G. Anderson и соавт., 1992 [12] 265 22 (на момент установления диагноза) –

Т.В. Бекетова, 2012 [2] 70 35,7 –



мелких и средних сосудов [22]. Развитие
локальных и генерализованных форм
определяется преобладанием грануле-
матозного процесса или васкулита. Ло-
кальная форма характеризуется грану-
лематозным воспалением, локализо-
ванным в ВДП и/или нижних дыха-
тельных путях, с местными некроти-
ческими, деструктивными изменениями
[8, 23]. Гранулематозные изменения
ЛОР-органов могут сопровождаться
признаками васкулита мелких сосудов
в трети биоптатов. J.U. Holle и соавт.
[8] в 92% случаев выявляли некроз, 
в 84% – гранулематозные изменения и
в 32% – васкулит. В ретроспективном
исследовании, включавшем 126 паци-
ентов с клиническим диагнозом ГПА,
все три признака, характерных для ГПА,
в том числе васкулит, гранулема и нек-
роз, были обнаружены только у 16%
больных, при этом лишь у 21% выявле-
ны васкулит и гранулематозные изме-
нения и у 23% – васкулит и некроти-
ческие изменения [22]. Таким образом,
отрицательный результат биопсии не исключает диагноза
АНЦА-васкулита. Гистологическое исследование почки, кожи
и других органов у AНЦА-негативных пациентов является
«золотым» стандартом верификации диагноза [24, 25].

Клиническая картина
Локальная форма ГПА значимо чаще встречается у жен-

щин в возрасте около 45 лет. Она характеризуется ринитом
(54,0%), синуситом (42,5%), псевдотумором орбиты (45%) и
отитом (26,4%) [5]. Гранулематозные изменения, которые
превалируют при локальных формах, ассоциируются с более
высокой частотой деструктивных повреждений (перфорация
носовой перегородки, седловидная деформация носа (рис. 1),
тяжелым деструктивным пансинуситом с распространением
гранулематозной ткани в орбиту и возможным развитием
прогностически неблагоприятных осложнений, например
острой дыхательной недостаточности из-за подскладочного
стеноза или потери зрения вследствие орбитальной гранулемы
[8]. При данной форме значимо чаще встречаются подскла-
дочный стеноз гортани и/или седловидная деформация носа
(по 5,7% случаев) по сравнению с генерализованным ГПА
(1,1 и 0,7%, соответственно) [5]. В исследованиях J.U. Holle
и соавт. [8] и L.T. Таn и соавт. [26] эрозии костей носа были
обнаружены в 18 и 32% случаев соответственно. Деформация
стенки орбиты встречалась у 10–13,2% больных [27]. Как
правило, пациенты с локальной формой ГПА имеют более
низкую активность по индексу BVAS, среднее значение ко-
торого при локальном и генерализованном вариантах со-
ставляло соответственно 7,2 и 18,6 [5]. Риск рецидива при
локальном и системном ГПА не различается, но общая вы-
живаемость пациентов с локальным ГПА значимо выше [5]. 

Диагностика
Диагноз устанавливается на основании выявления ха-

рактерных изменений при клиническом, лабораторном и
инструментальном исследованиях. Показаны определение

AНЦA, осмотр оториноларинголога с проведением рино-
скопии, ларингоскопии, используются также инструмен-
тальные методы визуализации, такие как компьютерная то-
мография (КТ) органов грудной клетки и пазух носа (см.
рис 1, б), магнитно-резонансная томография (МРТ) в случаях
вовлечения орбиты. КТ дает возможность визуализировать
признаки костной деструкции и костную инвазию, МРТ по-
лезна для выявления гранулем. Гистологическое и иммуно-
гистохимическое исследования при ГПА входят в число ве-
дущих диагностических методов.

Дифференциальная диагностика
Диагностика ограниченной формы ГПА нередко пред-

ставляет трудности, особенно когда заболевание дебютирует
с изолированного поражения носа и/или пазух носа либо
орбиты, поскольку клинические проявления неспецифичны,
а системные диагностические критерии не применимы.
Ранняя диагностика, несмотря на отсутствие системного
прогрессирования, чрезвычайно важна, поскольку в некоторых
случаях заболевание носит локально-деструктивный характер
с необратимой потерей функций органов, что приводит к
более тяжелому течению с высокой клинической активностью,
рецидивирующим гранулематозным воспалением в органах
респираторного тракта и поражением глаз [2]. 

При дебюте ГПА с ПППН следует рассматривать широкий
спектр заболеваний, который включает как неопластические
(чаще лимфома из естественных клеток-киллеров – NK/Т-кле-
точная лимфома назального типа), так и неопухолевые бо-
лезни, в первую очередь гранулематозные (АНЦА-ассоции-
рованные васкулиты, саркоидоз), IgG4-связанные заболевания
(IgG4-СЗ), а также грибковые и бактериальные инфекции
(табл. 2) [28–31]. Все они имеют клинические проявления
схожие с признаками локальной формы ГПА, которые наряду
с данными анамнеза и/или результатами лабораторного и
инструментального обследования могут способствовать не-
правильной интерпретации выявленных нарушений и оши-
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Рис. 1. Пациентка М, 36 лет, локальная форма ГПА: а – седловидная деформация
носа; б – КТ пазух носа. Видны дефект носовой перегородки (белая стрелка), при-
знаки полисинусита (черные стрелки) и левостороннего отита, мастоидит (серая

стрелка). Здесь и на рис. 2 – фото из коллекции авторов
Fig. 1. Patient M, 36 years, local form of GPA: a – saddle nose deformity; б – CT scan of
the sinuses. Visible nasal septal defect (white arrow), signs of polysinusitis (black arrows)
and left-sided otitis media, mastoiditis (gray arrow). Here and in Fig. 2 – photo from the

collection of the authors

а                                                               б
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бочной диагностике. В доступных элек-
тронных базах PubMed и Scopus встре-
чается незначительное количество на-
блюдений или анализов случаев диф-
ференциальной диагностики, что под-
тверждает актуальность и сложность
верификации диагноза ГПА, особенно
в дебюте. 

Рассмотрим некоторые аспекты
дифференциальной диагностики ло-
кальной формы ГПА.

В.И. Васильев и соавт. [28] пока-
зали, что у 39 (7,6%) из 512 больных с
различными предполагаемыми ревма-
тическими, онкогематологическими,
гранулематозными и хроническими ге-
патобилиарными заболеваниями, об-
следованных в период с 2009 по 2013 г.,
их дебют был связан с ПППН. Этот
вариант отмечался у 100% пациентов с
NK/T-лимфомой, у 84,5% с ГПА, у
29,5% с IgG4-CЗ и у 17,5% с саркоидо-
зом [28]. Крайне редко такой дебют
можно наблюдать при гистиоцитозах.
Некоторые авторы ранее выделяли
идиопатическое деструктивное заболевание срединной линии
[32, 33]. В настоящее время существование такой формы
ставится под сомнение. После исключения ГПА почти все
оставшиеся случаи, проявляющиеся синдромом средней ли-
цевой гранулемы, расцениваются как неходжкинские лим-
фомы, в частности как NK/T-клеточная лимфома назального
типа [34]. Ранее ее описывали как полиморфный ретикулез,
злокачественный срединный ретикулез, летальную срединную
гранулему, иммунобластную Т-клеточную лимфому или ан-
гиоцентрические иммунопролиферативные поражения [29].
Назальная экстранодальная NK/T-клеточная лимфома воз-
никает в результате злокачественной трансформации NK-
клеток, экспрессирующих CD56+ и цитоплазматический
CD3+ [35–37]. Распространена в Латинской Америке и Азии,
преимущественно у мужчин среднего возраста, очень агрес-
сивна и ассоциируется с высокой летальностью [37, 38]. Эта
лимфома наиболее часто приводит к неверному диагнозу,
так как имеет много общих клинических черт с локальным
ГПА и проявляется начальными неспецифическими симп-
томами в виде заложенности носа, хронической ринореи,
наличием струпьев, корок и эрозий в передней части назальной
перегородки с локальным воспалением слизистой оболочки
носа, рецидивирующими носовыми кровотечениями, с про-
грессирующими массивными деструктивными поражениями
полости носа, носоглотки, придаточных пазух носа, гортани
[31, 37]. Однако при лимфоме выраженные деструктивные
изменения в костях лицевого скелета (с обязательным раз-
рушением костей твердого неба, рис. 2) прогрессируют бы-
стрее, вызывая перфорацию костей твердого неба в 40% слу-
чаев [39, 40], при локальной форме ГПА подобные изменения
наблюдаются в 5,7% случаев [5]. Еще одной характерной
особенностью является наличие стойкого неприятного зло-
вонного запаха при обширном некрозе у пациентов с NK/Т-
клеточной лимфомой. Несмотря на сходные клинические
проявления поражения ПППН при NK/Т-лимфоме назаль-
ного типа и ГПА в дебюте заболевания, имеются определенные

различия в лабораторных и системных
проявлениях этих состояний. У боль-
шинства больных лимфомой с помощью
ПЦР обнаруживается ДНК ВЭБ в крови
[37]. В случае прогрессирования пато-
логического процесса присоединяются
лихорадка, повышение уровня СРБ,
лактатдегидрогеназы. У пациентов с
локальным ГПА системные проявления
наблюдаются только при его переходе
в генерализованную форму.

Учитывая, что ранние клинические
признаки и симптомы неспецифичны,
гистологическая оценка поражения
имеет важное значение для установле-
ния диагноза. Для NK/T-клеточной
лимфомы характерна диффузная ин-
фильтрация атипичными лимфоидными
клетками стенок сосудов и периваску-
лярных отделов, инфильтрация ней-
трофилами чаще отсутствует [36, 41,
42]. Однако для окончательной диаг-
ностики требуется проведение имму-
ногистохимического анализа, который
выявляет атипичные лимфоидные клет-

ки, экспрессирующие маркер NK-клеток CD56, цитоплаз-
матический CD3, а также ферменты гранзим-В и перфорин
цитотоксических лимфоцитов [36]. Несмотря на высокую
специфичность гистологического метода, это заболевание
имеет много общих гистологических признаков с ГПА, вклю-
чая ангиоцентрическое распределение и некроз. Важно учи-
тывать, что на поздних стадиях опухолевые клетки маски-
руются обширным некрозом и воспалением, что требует
проведения повторных обширных биопсий для окончательной
верификации диагноза у большого числа пациентов [41].
Таким образом, необходимо одномоментное выполнение
нескольких биопсий из очага воспаления для диагностики и
иммуногистохимического исследования, чтобы исключить
NK/T-клеточную лимфому. Причинами диагностических
ошибок могут быть негативность по АНЦА при локальном
ГПА и наличие нейтрофильной инфильтрации при NK/Т-
клеточной лимфоме [42]. 

Сходная клиническая картина поражения полости носа
и параназальных синусов наблюдается при IgG4-СЗ в виде
хронического ринита, затрудненного носового дыхания, по-
липозных разрастаний у отдельных больных, однако наличия
корок, носовых кровотечений и деструкции не отмечается
[28]. IgG4-СЗ – опухолеподобное заболевание с лимфоплаз-
моцитарной инфильтрацией и сториформным фиброзом
[43]. У половины таких пациентов имеются аллергические
заболевания: бронхиальная астма, экзема, ринит и другие
состояния, протекающие с умеренной эозинофилией [28,
44]. Серологическое, морфологическое и иммуноморфоло-
гическое подтверждение является обязательным для уста-
новления диагноза IgG4-СЗ. Серологические маркеры вклю-
чают повышение концентрации IgG4-фракции IgG и уровня
IgE в сыворотке крови на фоне гипергаммаглобулинемии, а
также умеренную эозинофилию. У трети больных выявляется
повышение уровня антинуклеарного фактора (АНФ) и рев-
матоидного фактора (РФ) [43]. Основными морфологическими
признаками IgG4-CЗ являются лимфоплазмоцитарная ин-
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Рис. 2. Пациентка К., 43 лет, 
NK/Т-клеточная лимфома назального

типа (стрелка)
Fig. 2. Patient K., 43 years, NK/T-cell

lymphoma of nasal type (arrow)



фильтрация, умеренное содержание эозинофилов в отсутствие
нейтрофилов, развитие фибросклероза и облитерирующего
флебита, а также отсутствие некроза и острого воспаления
[43, 45]. Соотношение IgG4+/IgG+ плазматических клеток
>40% и наличие CD138 при иммуногистохимическом ис-
следовании – «золотой» стандарт диагностики IgG4-СЗ [43].
В отличие от ГПА, для IgG4-CЗ нехарактерно формирование
гранулем. Изолированное поражение ВДП при IgG4-CЗ на-
блюдается крайне редко. Как правило, для этого заболевания
типично сочетанное поражение слезных, слюнных желез,
легких, увеличение внутригрудных лимфатических узлов.
Положительный анализ на АНЦА рассматривается как вы-
сокоспецифичный результат, указывающий на ГПА, и, как
правило, исключающий диагноз IgG4-СЗ. Однако у некоторых
пациентов с IgG4-СЗ могут определяться AНЦA [46, 47]. В
то же время в единичных случаях у пациентов с АНЦА-вас-
кулитами имеется повышенное содержание IgG4 [48, 49].
Описаны случаи «перекрестного» синдрома этих двух забо-
леваний, отвечающие диагностическим критериям [50, 51].
Гистологическое исследование является важным этапом диф-
ференциальной диагностики ГПА и IgG4-СЗ. Корректная
диагностика важна для планирования лечения, поскольку
IgG4-СЗ хорошо поддаются только терапии глюкокорти-
коидами [43], в то время как при ГПА требуется применение
иммунодепрессантов и генно-инженерных биологических
препаратов. 

При саркоидозе определяются сходные клинико-лабо-
раторные признаки при отсутствии кровянистых выделений
из носа и деструктивных изменений в костях лицевого черепа.
Заболевание чаще встречается у женщин с бимодальным
распределением по возрасту: 25–29 лет и 65–69 лет [52]. Па-
тогномоничным является вовлечение в воспалительный про-
цесс лимфатической системы средостения, легких, кожи и
глаз [52]. Периферическая и внутригрудная лимфаденопатия
и поражение легких обнаруживались у большинства больных
саркоидозом, что нехарактерно для ГПА [53, 54]. Узловатая
эритема и поражение лицевого нерва наблюдались в дебюте
у больных саркоидозом, тогда как другие проявления си-
стемности отсутствовали в большинстве случаев [55, 56].
АНФ, РФ и гипергаммаглобулинемия встречались у трети
больных саркоидозом [28]. Высокий уровень ангиотензи-
превращающего фермента (АПФ) – важный диагностический
критерий, позволяющий дифференцировать поражение
ПППН при саркоидозе от локальной формы ГПА [57]. Мор-
фологическим субстратом саркоидоза является неказеозная
гигантоклеточная эпителиоидная гранулема, представляющая
собой компактное скопление мононуклеарных фагоцитов –
макрофагов и эпителиоидных клеток [52].

Некоторые бактериальные (туберкулез, сифилис), грибковые
(мукормикоз) и паразитарные (лейшманиоз, миаз) инфекции
могут приводить к перфорации перегородки или костно-хря-
щевому разрушению в полости носа [30]. У большинства па-
циентов наблюдается продолжительная лихорадка, хотя в не-
которых случаях заболевание может протекать бессимптомно
[58]. Одним из наиболее частых ошибочных диагнозов является
туберкулез, имеющий клиническое, рентгенологическое и
серологическое сходство с ГПА, что требует комбинированного
использования ПЦР и гистологической верификации диагноза
[59]. В спектр дифференциальной диагностики необходимо
включать и внелегочный туберкулез – вульгарную волчанку,
которая является частым распространенным вариантом кож-

ного туберкулеза и поражает область головы и шеи [60].
Другой представитель инфекционного гранулематоза, рино-
склерома, нередко встречается в Центральной Европе, особенно
в Украине [61]. Ее возбудителем является Klebsiella rhinoscle-
romatis, а патогномоничным признаком служит наличие
клеток Микулича, увеличенных фагоцитов со смещенным к
периферии сморщенным ядром и мультибациллярными ци-
топлазматическими вакуолями [62]. 

Существует несколько грибковых и грибоподобных за-
болеваний, способных поражать область головы и шеи [30,
63]. У многих пациентов с мукормикозом предрасполагающим
фактором является основное заболевание. Эта инфекция
может развиваться на фоне неконтролируемого сахарного
диабета, иммунодефицита, злокачественных новообразований
и др. [64]. Необходимо учитывать, что гифы Mucorales рас-
пространяются по воздуху и существуют повсюду вокруг
нас, поэтому обнаружение их в отделяемом слизистой обо-
лочки не является диагностическим признаком. Важными
гистологическими параметрами считаются выявление гифов
и их положительная культура [63]. Подозрение на мукормикоз
требует срочного вмешательства из-за часто быстро про-
грессирующего и деструктивного характера инфекции [65].
Отсроченное начало терапии связано с высокой смертностью.
Кроме того, аспергиллез и гистоплазмоз обычно вызывают
тяжелые поражения ВДП и легких при выраженном подав-
лении иммунитета [66, 67]. Учитывая типичное повреждение
носовых структур, которое встречается при сифилисе, его
также следует рассматривать в комплексе дифференциального
диагноза локальной формы ГПА.

Употребления кокаина растет во всем мире [68]. Частое
и регулярное его вдыхание через нос вызывает воспаление
и изъязвление слизистой оболочки носа с перфорацией но-
совой перегородки. Это осложнение получило название «де-
структивное поражение средней линии, вызванное кокаином»
(ПСЛВК) [69]. У таких больных в результате многофакторного
воздействия и сосудосуживающего эффекта наркотика раз-
вивается ишемия ткани. ПСЛВК имитирует клинические
проявления системных заболеваний с ложноположительным
тестом на АНЦА (до 84% больных) и встречается примерно
у 4,8% употребляющих кокаин, что требует исключения ло-
кальной формы ГПА [70–72]. Гистологическая картина
ПСЛВК представлена обширным некрозом, в некоторых
случаях наблюдаются острые воспалительные и хронические
периваскулярные инфильтраты [72]. Признаки, связанные
с ГПА (гранулемы, гигантские многоядерные клетки, лей-
коцитоклазия или фибриноидные изменения), при упо-
треблении кокаина наблюдаются редко [72]. Кроме того,
перфорация нёба наиболее часто вызвана употреблением
наркотика, в то время как нёбная перфорация у пациентов
с ГПА остается единичным наблюдением, что требует даль-
нейшего подтверждения.

Заключение
Таким образом, представленные данные литературы под-

тверждают актуальность выделения локальной формы ГПА
с преимущественным поражением ПППН и сложность ди-
агностики данного варианта болезни. Правильная оценка и
интерпретация указанных изменений требуют выполнения
большого числа исследований и мультидисциплинарного
подхода, что способствует достоверному и своевременному
распознаванию болезни.
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