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Цель исследования – сравнить частоту и клинико-рентгенологические варианты поражения верхних дыха-
тельных путей (ВДП) у пациентов с различными нозологическими формами АНЦА-ассоциированных 
васкулитов (ААВ), а также изучить взаимосвязь между этими проявлениями и типом антинейтрофильных 
цитоплазматических антител (АНЦА), обнаруживаемых в крови пациентов. 
Материалы и методы. В исследование были включены 369 пациентов с ААВ, диагноз у которых был уста-
новлен в соответствии с критериями Американской коллегии ревматологов (1990), номенклатурой, при-
нятой на конференции в Чапел-Хилле (2012), а также диагностическим алгоритмом Eвропейского агент-
ства по лекарствам. Всем пациентам с поражением ВДП было проведено стандартное оториноларинголо-
гическое обследование, а также рентгенография или компьютерная томография пазух носа. Исследование 
АНЦА осуществлялось методом иммуноферментного анализа.
Результаты. Клинико-рентгенологические признаки поражения ВДП были выявлены у 280 (75,9%) больных 
ААВ. Частота вовлечения в патологический процесс ВДП была наиболее высока у больных гранулематозом 
с полиангиитом (ГПА) (86,4%) и эозинофильным гранулематозом с полиангиитом (ЭГПА) (85,5%) и стати-
стически значимо ниже (p<0,001) у пациентов с микроскопическим полиангиитом (МПА) (29,2%). Наиболее 
распространенными вариантами поражения ВДП при ААВ были синусит, частота которого при ГПА состав-
ляла 77,2%, при МПА – 33,3%, при ЭГПА – 70,8%, а также язвенно-некротический ринит (87,8%, 72,2% 
и 16,9% соответственно).
Наличие антител к протеиназе 3 ассоциировалось с более частым развитием костно-деструктивных процес-
сов в ВДП, в том числе формированием дефектов стенок пазух (p<0,001) и седловидной деформации носа 
(p=0,016), чем позитивность по антителам к миелопероксидазе. Сходные данные были также получены 
отдельно в группе пациентов с ГПА. 
В 41,3% случаев вариантов ГПА, негативных по АНЦА, был отмечен локальный субтип заболевания с изо-
лированным поражением ВДП (p<0,001).
Заключение. Частота и клинико-рентгенологические паттерны поражения ВДП зависят как от нозологиче-
ского варианта ААВ, так и от типа АНЦА. Локальные формы поражения ВДП, встречающиеся при ГПА, 
стойко ассоциированы с АНЦА-негативным статусом и поэтому требуют высокой диагностической насто-
роженности.
Ключевые слова: гранулематоз с полиангиитом, микроскопический полиангиит, эозинофильный гранулема-
тоз с полиангиитом, протеиназа 3, миелопероксидаза, верхние дыхательные пути, ринит, синусит, перфора-
ция перегородки носа
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UPPER RESPIRATORY TRACT MANIFESTATIONS IN PATIENTS WITH ANCA-ASSOCIATED 
VASCULITIDES AND THEIR ASSOCIATION WITH THE PRESENCE AND TYPE OF ANCA
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Aim of the work – to compare the frequency of upper respiratory tract (URT) involvement in patients with ANCA-
associated vasculitides (AAV), to reveal its main clinical and radiological patterns and to estimate their association  
with the serological profile (ANCA presence and type).
Material and methods. This retrospective study evaluated 369 patients with granulomatosis with polyangiitis (GPA), 
microscopic polyangiitis (MPA) and eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (EGPA). The enrolled patients were 
diagnosed with AAV according to the ACR criteria, CHCC classification (2012) and EMA algorithm. Patients with URT 
manifestations underwent standard ENT assessment and X-ray/CT. Serum ANCA levels were measured by ELISA.
Results. URT involvement was diagnosed in 280 (75.9%) patients with AAV. It was significantly more common among 
the patients with GPA (86.4%) and EGPA (85.5%) compared with the MPA group (29.2%) (p<0.001). 
URT manifestations mainly appeared as sinusitis (77.2% – GPA; 33.3% – MPA; 70.8% – EGPA) and rhinitis with 
crusting (87.8%, 72.2% and 16.9% respectively). 
Proteinase 3 ANCA positive patients had a significantly higher incidence of bone destructive URT lesions, including 
sinuses wall destruction (p<0.001) and saddle nose deformity (p=0.016), compared with myeloperoxidase-ANCA-pos-
itive patients. Similar results were obtained in the GPA group separately. 
Localized disease with isolated URT involvement was observed in 41.3% cases of ANCA negative GPA (p<0.001).
Conclusion. The frequency and patterns of upper respiratory tract manifestations depend both on the nosologic form 
of AAV and type of ANCA. Localized forms of URT involvement can be observed in patients with GPA  
and are closely associated with absence of ANCA, which determines the need for especially high suspicion level.
Key words: granulomatosis with polyangiitis, microscopic polyangiitis, eosinophilic granulomatosis with polyangiitis, 
proteinase 3, myeloperoxidase, ENT, rhinitis, sinusitis, nasal septal perforation1
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АНЦА-ассоциированные васкулиты 
(ААВ) – это системные некротизирующие 
васкулиты, характеризующиеся отсутстви-
ем (или небольшим количеством) иммунных 
депозитов и преимущественным поражени-
ем мелких сосудов (капилляров, венул, ар-
териол и мелких артерий), при которых име-
ется гиперпродукция антител к цитоплазме 
нейтрофилов (АНЦА) со специфичностью 
к миелопероксидазе (МПО) или протеиназе 3 
(ПР3) [1]. В группу ААВ объединяют микро-
скопический полиангиит (МПА), грануле-
матоз с полиангиитом (ГПА) и эозинофиль-
ный гранулематоз с полиангиитом (ЭГПА). 
Поражение верхних дыхательных путей 
(ВДП) – одно из типичных проявлений ААВ 
(при ГПА частота поражения ВДП достигает 
90%), однако его особенности при различных 
нозологических формах и серотипах заболе-
вания могут существенно различаться. 

Цель исследования – изучение спек-
тра клинических вариантов и рентгенологи-
ческих паттернов поражения верхних дыха-
тельных путей при АНЦА-ассоциированных 
васкулитах, определение их частоты при раз-
личных нозологических формах заболевания, 
оценка взаимосвязи с типом АНЦА, а также 
описание особенностей локальных форм за-
болевания.

Материалы и методы

В ретроспективное обсервационное 
исследование были включены 369 пациен-
тов с ААВ, которые проходили обследова-
ние и лечение в Клинике ревматологии, не-
фрологии и профпатологии им. Е.М. Тареева 
Университетской клинической больницы № 3 
Сеченовского Университета с 2012 по 2020 гг. 

У 228 пациентов был диагностиро-
ван ГПА, у 65 – МПА, у 76 – ЭГПА. Диагноз 
ААВ в каждом случае был установлен в соот-
ветствии с критериями Американской колле-
гии ревматологов (1990) [2] и номенклатурой, 
принятой на конференции в Чапел-Хилле 
(2012) [3]. В трудных случаях для дифферен-
циальной диагностики между нозологически-
ми формами ААВ был использован алгоритм 
Европейского агентства по лекарствам (EMA, 
European Medicines Agency) [4], который под-
твердил свою диагностическую ценность в ра-
боте российских исследователей [5].

С целью верификации диагно-
за у 156 (55,7%) пациентов с поражением 
ВДП было проведено гистологическое иссле-
дование одного или нескольких типов тка-
ней, вовлеченных в патологический процесс. 
При этом в 61 (21,7%) случае выполнялась  

биопсия слизистой носа или околоносовых 
пазух, результаты которой в 81,9% случа-
ев были положительными, подтвердив нали-
чие гранулематозного воспаления.

Определение вариантов поражения 
ВДП осуществлено с помощью оторино-
ларингологического обследования рентге-
нографии или компьютерной томографии. 
Всем больным было также проведено иссле-
дование типа и количественное определение 
АНЦА методом иммуноферментного анали-
за, а также стандартное клиническое и лабо-
раторное обследование для выявления висце-
ральных поражений при ААВ. 

Статистическая обработка получен-
ных результатов проводилась с помощью 
пакета программ SPSS Statistics 23 (IBM, 
США). Были использованы базовые мето-
ды описательной статистики. Качественные 
признаки представлены в виде долей 
в %. Статистическую значимость различий 
качественных признаков в группах оценивали 
при помощи непараметрического критерия 
χ2 Пирсона, а при частоте признака 5 и менее 
в таблицах типа «2×2» использовали точный 
критерий Фишера. Нормальность распреде-
ления количественных показателей проверя-
ли при помощи критерия Шапиро – Уилка. 
При распределении, отличающемся 
от нормального, результаты представляли 
в виде медианы (Ме) с интерквартильным раз-
махом [25-й; 75-й перцентили] и применя-
ли критерий Манна – Уитни для двух групп. 
В случае сравнения трех групп использовали 
критерий Краскела – Уоллиса. Различия меж-
ду группами считали статистически значимы-
ми при p<0,05 (95%-й уровень значимости). 

Результаты

Демографическая характеристика всех 
включенных в исследование пациентов  
и частота поражения ВДП
В исследование были включены 369 па-

циентов, в том числе 241 (65,3%) женщи-
на и 128 (34,7%) мужчин. Медиана воз-
раста пациентов на момент завершения 
наблюдения составляла 54 [39; 63] года, 
и величина этого показателя была сопоста-
вима во всех трех нозологических группах. 
Медиана длительности заболевания соста-
вила 57,0 [26,0; 101,5] мес. и была выше сре-
ди пациентов с ГПА (68 [33; 111] мес.), чем 
в группах МПА (p<0,001) и ЭГПА (p=0,015). 
Медиана возраста дебюта заболевания соста-
вила 47 [31; 56] лет, и существенных различий 
по данному показателю между разными нозо-
логическими формами ААВ не наблюдалось 
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(p=0,761). Медиана времени до установления диагноза 
ААВ составляла 7 [3; 19,5] мес. и была статистически зна-
чимо выше при ГПА, чем при ЭГПА (p<0,001).

Признаки поражения ВДП в рамках основного забо-
левания выявлены у 280 (75,9%) из 369 пациентов с ААВ. 
При этом частота вовлечения ВДП в патологический про-
цесс была наиболее высока в группах пациентов с ГПА 
(86,4%) и ЭГПА (85,5%), тогда как у пациентов с МПА по-
ражение ВДП встречалось значительно реже (в 29,2% слу-
чаев; p<0,001).

Демографическая характеристика больных ААВ 
с поражением ВДП
Различия, которые были выявлены у пациентов с по-

ражением ВДП разных нозологических групп, согласуются 
с теми, которые были указаны выше для этих ААВ в целом. 
Доля мужчин и женщин была сопоставима при всех нозо-
логических формах ААВ (табл. 1). 

У пациентов с ГПА и ЭГПА при вовлече-
нии ВДП в патологический процесс возраст дебюта 

заболевания был статистически значимо ниже (для обоих 
сравнений p<0,004).

Клинические варианты поражения ВДП
Основными клинико-морфологическими варианта-

ми поражения ВДП при ААВ были: язвенно-некротиче-
ский ринит с образованием геморрагических корок в носо-
вых ходах; хронические гнойные и полипозные синуситы; 
деструкция костных и хрящевых структур наружного носа 
и околоносовых пазух; поражение гортани и трахеи в виде 
образования подскладочных инфильтратов с формирова-
нием стеноза или без него (табл. 1). 

Наиболее частыми вариантами поражения ВДП 
при ААВ были синусит, который при ГПА встречался 
в 77,2%, при МПА – в 33,3%, при ЭГПА – в 70,8% случа-
ев, а также язвенно-некротический ринит (87,8%, 72,2% 
и 16,9% случаев соответственно).

В то же время наличие объемных мягкотканных 
образований в полости носа и пазух (15,7%), формиро-
вание седловидной деформации спинки носа (16,2%), 

Таблица 1. Клинико-рентгенологические варианты поражения ВДП у пациентов с различными ААВ

Показатели Все пациенты с поражением ВДП (n=280) ГПА (n=197) МПА (n=18) ЭГПА (n=65) p

Мужчины, n (%) 94 (33,6) 64 (32,5) 5 (27,8) 25 (38,5) 0,585

Возраст (годы), Ме [25-й; 75-й перцентили] 53 [39; 62] 53 [41; 62,5] 59 [32,3; 62] 54 [36; 62,5] 0,941****

Возраст дебюта (годы),  
Ме [25-й; 75-й перцентили]

47 [31; 56] 46 [31; 55] 52,5 [31,3; 58] 47 [30,5; 55,5] 0,52****

Время до установления диагноза (мес.), 
Ме [25-й; 75-й перцентили]

7 [3; 23,8] 7 [3; 24] 7 [2; 43,5] 5 [1; 14,5]

0,039**** 
0,94* 
0,178** 
0,012***

Длительность наблюдения (мес.),  
Ме [25-й; 75-й перцентили]

66 [33,3; 106,5] 75 [37; 112,5] 35 [14,8; 81,3] 57 [27,5; 89,5]

0,003**** 
0,005* 
0,188** 
0,02***

Поражение ВДП в дебюте, n (%) 179 (63,9) 121 (61,4) 11 (61,1) 47 (72,3)
0,979* 
0,36** 
0,113***

Язвенно-некротический ринит, n (%) 197 (70,4) 173 (87,8) 13 (72,2) 11 (16,9)
0,075* 
<0,001** 
<0,001***

Носовые кровотечения, n (%) 51 (18,2) 44 (22,3) 6 (33,3) 1 (1,5)
0,38* 
<0,001** 
<0,001***

Ринит без некроза, в т. ч. аллергический, 
n (%)

42 (15,0) 3 (1,5) 4 (22,2) 35 (53,8)
0,001* 
0,017** 
<0,001***

Объемные мягкотканные образования  
в полости носа и пазух, n (%)

31 (11,1) 31 (15,7) 0 0
0,082* 
нп** 
0,001***

Полипоз, n (%) 64 (22,9) 22 (11,2) 0 42 (64,6)
0,227* 
<0,001** 
<0,001***

Синусит, n (%) 204 (72,9) 152 (77,2) 6 (33,3) 46 (70,8)
<0,001* 
0,004** 
0,299***

Двусторонний характер изменений  
в синусах, n (%)

149 (53,2) 101 (51,3) 5 (27,8) 43 (66,2)
0,056* 
0,004** 
0,036***

Утолщение, склероз, деформация стенок 
пазух, n (%)

71 (25,4) 64 (32,5) 0 7 (10,8)
0,004* 
0,338** 
0,001***

Деструкция пазух, n (%) 93 (33,2) 77 (39,1) 0 16 (24,6)
0,001* 
0,018** 
0,034***
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Показатели Все пациенты с поражением ВДП (n=280) ГПА (n=197) МПА (n=18) ЭГПА (n=65) p

Дефекты стенок пазух, n (%) 60 (21,4) 54 (27,4) 0 6 (9,2)
0,008* 
0,332** 
0,002***

Деструкция носовых раковин, n (%) 64 (22,9) 55 (27,9) 0 9 (13,8)
0,008* 
0,194** 
0,022***

Деструкция перегородки, n (%) 89 (31,8) 78 (39,6) 1 (5,6) 10 (15,4)
0,004* 
0,442** 
<0,001***

Перфорация перегородки, n (%) 57 (20,4) 52 (26,4) 0 5 (7,7)
0,008* 
0,58** 
0,002***

Седловидная деформация, n (%) 32 (11,4) 32 (16,2) 0 0
0,082* 
нп** 
0,001***

Тяжелая деструкция, n (%) 89 (31,8) 79 (40,1) 0 10 (15,4)
0,001* 
0,108** 
<0,001***

Поражение гортани, n (%) 50 (17,9) 46 (23,4) 0 4 (6,2)
0,015* 
0,572** 
0,002***

Подскладочный ларингит, n (%) 43 (15,4) 40 (20,3) 0 3 (4,6)
0,028* 
1,0** 
0,003***

Стеноз гортани, n (%) 20 (7,1) 20 (10,2) 0 0
0,386* 
нп** 
0,005***

Инфильтрат гортани, n (%) 24 (8,6) 23 (11,7) 0 1 (1,5)
0,229* 
1,0** 
0,014***

Поражение хрящей гортани, n (%) 3 (1,1) 3 (1,5) 0 0
1,0* 
нп** 
1,0***

Поражение трахеи, n (%) 11 (3,9) 11 (5,6) 0 0
0,605* 
нп** 
0,071***

Трахеостомия, n (%) 7 (2,5) 7 (3,6) 0 0
1,0* 
нп** 
0,198***

Отит, n (%) 95 (33,9) 89 (45,2) 0 6 (9,2)
<0,001* 
0,332** 
<0,001***

Отит в дебюте, n (%) 53 (18,9) 51 (25,9) 0 2 (3,1)
0,008* 
1,0** 
<0,001***

Двусторонний отит, n (%) 41 (14,6) 39 (19,8) 0 2 (3,1)
0,049* 
1,0** 
0,001***

Кондуктивная тугоухость, n (%) 64 (22,9) 61 (31,0) 0 3 (4,6)
0,005* 
1,0** 
<0,001***

Нейросенсорная тугоухость, n (%) 36 (12,9) 30 (15,2) 2 (11,1) 4 (6,2)
1,0* 
0,606** 
0,059***

Глухота, n (%) 21 (7,5) 21 (10,7) 0 0
0,228* 
нп** 
0,006***

Локальная форма, n (%) 38 (13,6) 38 (19,3) 0 0
0,048* 
нп** 
<0,001***

Примечание: ВДП – верхние дыхательные пути; ГПА – гранулематоз с полиангиитом; МПА – микроскопический полиангиит; ЭГПА – эозинофильный гранулема-
тоз с полиангиитом; * – различия между группами ГПА и МПА; ** – различия между группами МПА и ЭГПА; *** – различия между группами ГПА и ЭГПА;  
**** – различия между группами пациентов с поражением и без поражения ВДП; нп – не применимо; полужирным шрифтом выделены статистически значимые 
различия (p<0,005) 

Продолжение таблицы 1
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а также развитие стеноза гортани (10,2%) и поражение тра-
хеи (5,6%), которые привели к необходимости проведе-
ния трахеостомии у 3,6% пациентов с поражением ВДП, 
были зафиксированы только у пациентов с ГПА. 

При МПА наиболее часто встречающимися вариан-
тами поражения ВДП стали некротический ринит (72,2%) 
и синусит (33,3%) в отсутствие склеротических и деструк-
тивных процессов в носу и околоносовых пазухах.

Вовлечение ВДП в патологический процесс 
при ЭГПА проявлялось в абсолютном большинстве слу-
чаев в виде формирования полипозного риносинусита 
(64,6%) и аллергического ринита (53,8%), при этом гной-
но-некротические формы ринита у этих пациентов встре-
чались значительно реже, чем при других ААВ (p<0,001). 

Поражение ВДП у пациентов с ГПА и в единичных 
случаях ЭГПА сочеталось с вовлечением в патологиче-
ский процесс органа слуха. Так, у 89 (45,2%) пациентов 
с ГПА был зафиксирован отит (почти в половине случа-
ев – двусторонний), который привел к развитию кондук-
тивной тугоухости у 61 (31,0%) и к полной потере слуха – 
у 21 (10,7%) пациента.

Поражение ВДП при ААВ, как правило, развивает-
ся как одно из первых проявлений системного заболева-
ния. У 63,9% больных с вовлечением ВДП клинические 
признаки данной патологии появлялись уже в дебюте за-
болевания, причем этот показатель лишь незначитель-
но различался среди трех типов ААВ (p=0,279). Кроме того, 
полипозный риносинусит, являющийся характерной фор-
мой поражения ВДП при ЭГПА, у 46,2% пациентов воз-
ник еще до появления какой-либо системной симптома-
тики, а в 21,5% случаев носил характер случайной находки 
при рентгенологических исследованиях в связи с подозре-
ваемым или установленным ЭГПА.

Локальные формы ААВ с поражением ВДП
Локальный вариант ВДП был диагностирован 

у 38 (19,3%) больных ГПА. При других ААВ локальные 
формы заболевания не встречались.

У 10 (26,3%) из 38 пациентов с локальным вариан-
том ГПА наблюдалось изолированное поражение носа 
и околоносовых пазух, а у 2 (5,3%) отмечалось только по-
ражение гортани, однако чаще всего поражение ВДП со-
четалось с вовлечением в патологический процесс органов 
зрения и слуха. 

Так, у 18 (47,4%) пациентов с локальными варианта-
ми ГПА было отмечено поражение ВДП и тканей орбиты, 
у 3 (7,9%) – в сочетании с поражением органа слуха, и еще 
у 3 (7,9%) был зафиксирован локальный вариант с однов-
ременным поражением ВДП, органа зрения и органа слуха. 

При этом в 11 (45,8%) из 24 перечисленных случаев 
локальных вариантов, сочетающих в себе поражение ВДП, 
тканей орбиты и/или органа слуха, патологический про-
цесс локализовался с одной стороны. Наличие тяжелых 
костно-деструктивных изменений ВДП (перфорация пере-
городки носа и/или дефекты стенок пазух) было отмечено 
у 7 (63,6%) пациентов с таким односторонним поражени-
ем, однако отличие по частоте от остальных больных не до-
стигало статистической значимости (p=0,095).

Само по себе наличие локального варианта ГПА с во-
влечением ВДП повышало риск формирования тяжелых 
костно-деструктивных изменений носа и пазух практи-
чески в 1,5 раза, однако это различие также не достигало 
уровня статистической значимости (p=0,3). 

Локальный характер поражения ВДП был отме-
чен в 41,3% случаев АНЦА-негативных вариантов ГПА, 
в то время как при АНЦА-позитивных вариантах – лишь 
в 12,4% (p<0,001). 

Наличие локального поражения ВДП не влияло 
на время до постановки диагноза ГПА (p=0,251).

Особенности течения поражения ВДП в зависимости 
от наличия и типа АНЦА
АНЦА были обнаружены у 196 (68,5%) пациентов 

с поражением ВДП, серонегативные варианты отмеча-
лись в 74 (26,4%) случаях, АНЦА-статус еще 10 (3,6%) па-
циентов не известен. При этом антитела к ПР3 были вы-
явлены у 118 (60,2%), к МПО – у 58 (29,6%) больных, 
у 18 (9,18%) пациентов обнаруженные АНЦА не были диф-
ференцированы, и еще у 2 (1,02%) были выявлены оба типа 
антител.

Серонегативные варианты ААВ были ассоциированы 
с локальной формой заболевания в 25,7% случаев, а в груп-
пе ГПА с поражением ВДП их доля составила 41,3%.

В свою очередь наличие АНЦА обуславливало ста-
тистически значимо более высокую частоту развития де-
структивных процессов, отита и кондуктивной тугоухости 
как в общей популяции включенных в исследование паци-
ентов с поражением ВДП, так и отдельно в группе ГПА. 

Например, частота формирования костных дефектов 
в стенках околоносовых пазух у позитивных по АНЦА па-
циентов составила 26,0%, а у АНЦА-негативных больных 
ААВ с поражением ВДП – 10,8% (p=0,007). Для АНЦА-
позитивных пациентов с ГПА этот показатель был равен 
31,7%, а для АНЦА-негативных – 15,2% (p=0,029).

Наблюдались также статистически значимые раз-
личия между характерными вариантами поражения ВДП 
при разных серологических профилях заболевания. 
Наличие антител к ПР3 было ассоциировано со статисти-
чески значимо более частым развитием костно-деструк-
тивных процессов в ВДП – склерозом, деформацией, де-
струкцией стенок околоносовых пазух и перегородки носа, 
а также с образованием костных дефектов и перфорации 
перегородки с формированием седловидной деформации 
носа, – чем позитивность по антителам к МПО (табл. 2). 
Кроме того, при наличии антител к ПР3 чаще возникали 
отиты, в том числе в дебюте ААВ.

Приведенные различия по частоте клинико-рентге-
нологических вариантов поражения ВДП в зависимости 
от серотипа АНЦА были выявлены не только в общей груп-
пе ААВ, но и отдельно среди пациентов с ГПА. Так, де-
структивные изменения в стенках околоносовых пазух 
при ГПА были зафиксированы у 54,1% пациентов, имев-
ших антитела к ПР3, и только у 14,8% больных с антитела-
ми к МПО (p<0,001). Частота деструкции носовых раковин 
в этих группах составляла 37,6% и 11,1% соответственно 
(p=0,008). Наличие костных дефектов в стенках около-
носовых пазух также было ассоциировано с антителами 
к ПР3. При ГПА эти изменения обнаружены у 36,7% боль-
ных, позитивных по антителам к ПР3, и у 11,1% пациентов, 
имевших антитела к МПО (p=0,01).

Обсуждение

За время изучения ААВ было накоплено доволь-
но большое количество научных данных, так или иначе 
характеризующих поражение ВДП при этих системных 
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заболеваниях. Однако большинство подобных исследова-
ний либо носят исключительно описательный характер, 
либо посвящены изучению влияния тех или иных фак-
торов лишь на частоту поражения ВДП в целом и не ана-
лизируют отдельные проявления васкулита со стороны 
ЛОР-органов. В нашей работе была предпринята попытка 
не только подробно описать частоту различных клинико-
рентгенологических вариантов поражения ВДП, но и уста-
новить связь между их наличием и серологическим стату-
сом пациентов.

Традиционно в литературе наиболее подробно опи-
сано поражение ВДП при ГПА. В нашем исследовании 
как общая частота вовлечения ВДП при ГПА [6], так и ча-
стота тех или иных клинических [7, 8] или рентгенологи-
ческих [9] симптомов была сопоставима с ранее опублико-
ванными научными данными [6–9].

Важным ограничением нашего исследования было 
недостаточное число пациентов с поражением ВДП в рам-
ках МПА (n=18), что в некоторых случаях снизило значи-
мость сравнений частоты тех или иных клинико-рентгено-
логических паттернов с их частотой при ГПА и ЭГПА. В то же 
время при МПА вовлечение ВДП в патологический процесс 
в целом встречается значительно реже и носит менее агрес-
сивный характер (без костной деструкции и гранулематоз-
ного воспаления), чем при других ААВ. Анализ различных 
проявлений связанного с МПА поражения ВДП в мировой 

литературе практически не представлен. Данные, получен-
ные J. Wojciechowska и соавт. [10], свидетельствуют о том, 
что вовлечение ВДП в том или ином виде имеется у 57% 
пациентов с МПА (тогда как при ГПА – у 85%), а наиболее 
частыми его вариантами являются патология придаточных 
пазух (52%), хронический риносинусит (26%) и рецидиви-
рующие носовые кровотечения (26%). Некоторое завыше-
ние показателей в нашем исследовании можно объяснить 
использованием суррогатных критериев EMA для проведе-
ния дополнительной дифференциальной диагностики меж-
ду различными нозологическими формами ААВ.

Поражение ВДП при ЭГПА, представленное в основ-
ном хроническим аллергическим ринитом и полипоз-
ным риносинуситом, по своей частоте было сопоставимо 
с соответствующими показателями, представленными в за-
рубежных и российских источниках [11–13].

Значительную часть пациентов с антителами 
к ПР3 (92,4%) в нашем исследовании составляли пациен-
ты с ГПА. Тем не менее, нами также было показано неза-
висимое влияние серотипа АНЦА на клинико-рентгено-
логический паттерн поражения ВДП в рамках ГПА. Ранее 
влияние типа АНЦА на характер течения и вовлечение тех 
или иных систем органов при ААВ было описано в много-
численных работах отечественных и зарубежных авторов, 
однако конкретные клинические особенности поражения 
ВДП в них затронуты не были [14–18].

Таблица 2. Различия по частоте клинико-рентгенологических вариантов поражения ВДП в зависимости от серотипа АНЦА, n (%)

Показатели ААВ с антителами к ПР3 (n=118) ААВ с антителами к МПО (n=58) p

Поражение ВДП в дебюте 71 (60,2) 36 (62,1) 0,808

Язвенно-некротический ринит 102 (86,4) 35 (60,3) <0,001

Носовые кровотечения 29 (24,6) 8 (13,8) 0,099

Ринит без некроза, в т. ч. аллергический 9 (7,6) 10 (17,2) 0,053

Объемные мягкотканные образования в полости носа и пазух 17 (14,4) 2 (3,4) 0,028

Полипоз 17 (14,4) 18 (31,0) 0,009

Синусит 96 (81,4) 39 (67,2) 0,037

Двусторонний характер изменений в синусах 68 (57,6) 27 (46,6) 0,166

Утолщение, склероз, деформация стенок пазух 50 (42,4) 8 (13,8) <0,001

Деструкция пазух 59 (50,0) 12 (20,7) <0,001

Дефекты стенок пазух 40 (33,9) 5 (8,6) <0,001

Деструкция носовых раковин 41 (34,7 7 (12,1) 0,001

Деструкция перегородки 54 (45,8) 16 (27,6) 0,021

Перфорация перегородки 34 (28,8) 10 (17,2) 0,096

Седловидная деформация 22 (18,6) 3 (5,2) 0,016

Тяжелая деструкция 51 (43,2) 14 (24,1) 0,014

Поражение гортани 24 (20,3) 9 (15,5) 0,441

Подскладочный ларингит 20 (16,9) 8 (13,8) 0,591

Стеноз гортани 10 (8,5) 3 (5,2) 0,549

Инфильтрат гортани 11 (9,3) 3 (5,2) 0,394

Поражение хрящей гортани 2 (1,7) 0 1,0

Поражение трахеи 6 (5,1) 1 (1,7) 0,428

Трахеостомия 5 (4,2) 0 0,173

Отит 63 (53,4) 15 (25,9) 0,001

Отит в дебюте 40 (33,9) 6 (10,3) 0,001

Двусторонний отит 31 (26,3) 1 (1,7) <0,001

Кондуктивная тугоухость 48 (40,7) 11 (19,0) 0,004

Нейросенсорная тугоухость 22 (18,6) 6 (10,3) 0,157

Глухота 16 (13,6) 2 (3,4) 0,037

Локальная форма 12 (10,2) 5 (8,6) 0,744
Примечание: ААВ – АНЦА-ассоциированный васкулит; ПР3 – протеиназа 3; МПО – миелопероксидаза; ВДП – верхние дыхательные пути; полужирным шрифтом 
выделены статистически значимые различия (p<0,005)
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В работе J.H. Schirmer и соавт. [19], посвященной 
особенностям позитивных по антителам к МПО вариан-
тов ГПА, отмечалось больше локальных форм (в т. ч. с по-
ражением ВДП) и более частое формирование подскладоч-
ного стеноза в этой группе по сравнению с пациентами, 
позитивными по АНЦА к ПР3.

В нашем исследовании мы сравнивали между собой 
исключительно больных с поражением ВДП, при этом ло-
кальные формы с вовлечением носа и околоносовых пазух, 
а также стеноз гортани встречались чаще среди позитив-
ных по АНЦА к ПР3 пациентов с ГПА, но различия меж-
ду группами не достигали статистической значимости.

Четверть всех выявленных нами серонегативных 
по АНЦА вариантов с поражением ВДП представляли со-
бой локальные формы, что согласуется с результатами не-
скольких зарубежных и российских источников [20–25].

Полученные нами данные свидетельствуют о том, 
что локальный характер поражения ВДП не влияет на вре-
мя до постановки диагноза. Вероятно, это объясняется тем, 
что при системных формах ГПА признаки поражения ВДП 
обычно манифестируют в числе первых и долго остают-
ся единственным проявлением системного заболевания. 
При этом другие органные поражения присоединяют-
ся уже тогда, когда становится очевидной устойчивость 
ЛОР-проявлений к стандартной терапии. По данным 
J. Wojciechowska и соавт. [10], от появления первых сим-
птомов поражения ВДП до постановки диагноза ГПА 
или МПА в среднем проходит 14,5 месяцев. Зачастую к это-
му времени у пациентов, не получающих патогенетиче-
скую терапию, уже развиваются необратимые структурные 
изменения. По данным исследования WGET, изменения 
со стороны ЛОР-органов, фиксируемые при подсчете ин-
декса VDI, составляют наибольшую долю от всех оценива-
емых в рамках этой методики органных повреждений, свя-
занных с ААВ [26].

В нашем исследовании при локальных формах одно-
стороннее поражение часто было ассоциировано с тяжелой 
деструкцией. По-видимому, это обусловлено особенно-
стями патологического процесса в виде псевдоопухолево-
го разрастания гранулематозной ткани.

Несмотря на то, что прогноз для жизни у пациентов 
с ААВ определяется патологией почек и легких, ранее было 

показано, что наличие поражения ВДП может оказывать 
независимое влияние, способствуя повышению часто-
ты рецидивов при ГПА [27].

Нельзя также недооценивать и тот факт, что проявле-
ния со стороны ВДП значительно снижают качество жизни 
пациентов с ААВ. Согласно исследованию I.A. Srouji и со-
авт. [28], в 40% случаев симптомы со стороны ВДП субъек-
тивно ощущаются пациентами тяжелее, чем любые другие 
проявления системного заболевания. Кроме того, в слу-
чае развития тяжелых деструктивных процессов с инфици-
рованием, а также при формировании стенозов они могут 
представлять собой и непосредственную угрозу для жизни.

Заключение

Поражение ВДП является одним из самых распро-
страненных проявлений ААВ, которое может развиваться 
при любой нозологической форме заболевания.

Частота и клинико-рентгенологические паттерны 
поражения ВДП зависят, с одной стороны, от варианта 
ААВ, а с другой – от типа персистирующих АНЦА: у па-
циентов с ГПА, а также у носителей АНЦА к ПР3 отмеча-
ется более частое вовлечение ВДП в целом и чаще наблю-
дается деструкция костно-хрящевых структур носа и пазух.

Локальные формы поражения ВДП, встречающиеся 
исключительно при ГПА, стойко ассоциированы с АНЦА-
негативным статусом и потому требуют особенно высокой 
настороженности со стороны ЛОР-врачей, что может спо-
собствовать сокращению времени до постановки диагноза 
и предотвращению развития необратимых изменений, не-
гативно влияющих на качество жизни пациентов.
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