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Резюме
Гранульоматоз із поліангіїтом (ГПА) — це захворювання, основою 

якого є аутоімунне гранульоматозне запалення стінок судин (васкуліт), 
захоплююче дрібні і середні кровоносні судини — артерії, артеріоли, 
венули і капіляри — з залученням верхніх дихальних шляхів, очей, 
нирок, легень та інших органів. ГПА відноситься до гетерогенної групи 
системних васкулітів.

Питання лікування хворих на ГПА відносяться до сфери компетен-
ції ревматологів. Разом з тим, клінічна семіотика ГПА обумовлена   ура-
женням верхніх дихальних шляхів, трахеї, бронхів і паренхіми легень, в 
зв’язку з чим хворі зазвичай направляються для обстеження до отола-
рингологів і пульмонологів. Таким чином, проблема своєчасної діагно-
стики ГПА має мультидисциплінарний характер.

У представленому огляді зазначено місце ГПА в сучасній номен-
клатурі СВ, прийнятій на 2-й Міжнародній консенсусній конференції 
(Чапел-Хілл) в 2012 році, викладені питання епідеміології, патогенезу, 
патоморфології, клініки, діагностики і лікування ГПА.

Докладно викладені питання патоморфології ГПА, можливі причи-
ни формування і структура гранульом та інфільтратів, що визначають 
клінічні прояви, перебіг і прогноз захворювання.

Стаття призначена для практикуючих пульмонологів, ревматоло-
гів, терапевтів та радіологів.

Ключові слова: системні васкуліти, гранульоматоз із поліангіїтом, 
патогенез, патоморфологія, клінічні симптоми, діагностика, лікування.
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SYSTEMIC VASCULITIS: GRANULOMATOSIS WITH POLYANGIITIS 

(WEGENER’S GRANULOMATOSIS)

E. M. Khodosh, S. L. Griff 

Abstract
Granulomatosis with polyangiitis (GPA) is a disease, based on 

autoimmune granulomatous inflammation of vascular wall (vasculitis), 
involving small and medium blood vessels – arteries. arteriolae, venulae 
and capillaries of upper respiratory tract, eyes, kidneys, lungs and other 
organs. GPA belongs to geterogenous group of systemic vasculitis.

The care for patients with GPA is provided by rheumatologists. At the 
same time, clinical picture of GPA include the symptoms attributed to the 
lesions of upper airways, trachea, bronchi and lung parenchyma, which 
make the patients to refer to HEENT physicians and pulmonoloogists. Thus, 
the problem of the diagnosing of GPA has the multidisciplinary background.

This review defines the place of GPA in current nomenclature of 
systemic vasculitis, adapted at 2nd International consensus conference 
(Chapel-Hill) in 2012, referring the issues of epidemiology, pathogenesis, 
morphology, clinical course, diagnosis and treatment.

The authors highlighted the pathomorphology of GPA, possible 
etiology and structure of granuloma and infiltrates, determining clinical 
manifestations, a course and the outcome of the disease.

The article is dedicated to practicing pulmonologists, rheumatologists, 
physicians and radiologists.
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Вопросы лечения больных гранулематозом с полиангии-
том (ГПА) относятся к сфере компетенции ревматологов. 
Вместе с тем, клиническая семиотика ГПА обусловлена пора-
жением верхних дыхательных путей, трахеи, бронхов и парен-
химы легких, в связи с чем больные обычно направляются для 
обследования к отоларингологам и пульмонологам. Таким 
образом, проблема своевременной диагностики ГПА имеет 
мультидисциплинарный характер [1].

Гранулематоз с полиангиитом (ГПА)  — это заболевание, 
основой которого является аутоиммунное гранулематозное 
воспаление стенок сосудов (васкулит), захватывающее мелкие 
и средние кровеносные сосуды — артерии, артериолы, вену-
лы и капилляры — с вовлечением верхних дыхательных путей, 
глаз, почек, лёгких и других органов.

Первое наблюдение и описание системного васкулита 
относится к 1897 году и принадлежит шотландскому отоларин-
гологу Питеру МакБрайду (Peter McBride). 

В 1931 году патолог Клингер (Heinz Karl Ernst Klinger) опи-
сал пациента с артритом, экзофтальмом, воспалением верх-
них дыхательных путей (ВДП), седловидной деформацией 
носа, гломерулонефритом и поражением лёгочной ткани. 
Гистологически определялся васкулит с формированием гра-
нулем. Клингер расценил эти изменения разновидностью 
узелкового полиартериита, а не отдельной нозологической 
формой.

Друг Клингера, с которым он жил в одной комнате студен-
ческого общежития, Фридрих Вегенер (Friedrich Wegener), 
тоже патолог, в 1936 г. исследовал трех пациентов с аналогич-
ными симптомами и выделил это заболевание в отдельную 
патоморфологическую и нозологическую форму. Всего 
Вегенер описал семь случаев васкулита мелких сосудов с гра-
нулематозным воспалением.
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