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Резюме
Саркоидоз — полиорганный гранулематоз неизвестной этиологии, появляющийся преимущественно у молодых, 
чаще всего поражающий лимфоузлы корней легких и их паренхиму. В структуре диффузных интерстициальных 
заболеваний легких саркоидоз занимает ведущее место. Системный характер поражения приводит к вовлече-
нию в патологический процесс ряда органов и полиморфизму клинических проявлений заболевания, что нередко 
создает определенные трудности в диагностике и лечении пациентов. В последние годы, наряду с ростом за-
болеваемости саркоидозом, наблюдается патоморфоз этого заболевания с увеличением частоты распростра-
ненных форм саркоидоза, поражением центральной и периферической нервной системы, внутренних органов.
В статье рассматривается клинический случай саркоидоза с нетипичным течением. Манифестация заболевания 
проявилась в виде поражения периферической нервной системы. Обсуждаются особенности течения и трудно-
сти диагностики саркоидоза у данного пациента. Показано, что гистологическое исследование, которое является 
«золотым стандартом» верификации гранулематозов, было неинформативно в начальный период заболевания.
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гностика
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Abstract
Sarcoidosis is a multisystem granulematosis of unknown ethology which occurs predominantly in young people and 
affects mediastinal lymph nodes and their parenchyma. Sarcoidosis is the most common among diffuse interstitial lung 
diseases. The systemic character of the injury leads to involvement of a number of organs into the pathologic process 
and polymorphism of the clinical manifestations of the disease, which causes challenges in the diagnosis and treatment 
of patients. In recent years, along with increased sarcoidosis morbidity, there has been noted pathomorphisis of the 
disease with growing incidence of the extensive forms of  sarcoidosis, damage to the central and peripheral nervous 
systems, internal organs. 
The article considers a clinical case of sarcoidosis with atypical course. The disease was manifested in damage to 
the peripheral nervous system. The article discusses the features of the course and difficulties in the diagnosis of 
sarcoidosis in the patient. It has been shown that the histological study, which is the gold standard of granulematosis 
verification, was not informative at the early period of the disease. 
Keywords: sarcoidosis, polyneuropathy, small fiber neuropathy, atypical course, diagnosis
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Введение
Саркоидоз (болезнь Бенье — Бека — Шау-

манна) — хроническое системное заболевание 
неизвестной этиологии, характеризующееся по-
ражением лимфатической системы, глаз, вну-
тренних органов и кожи с образованием специ-
фических гранулем без казеозного некроза [1].

Согласно современным эпидемиологиче-
ским исследованиям, частота саркоидоза со-
ставляет 10 на 100 тыс. населения. Заболе-
вание чаще наблюдается у женщин 30–49 лет 
[2, 3]. В Республике Беларусь в 2012 г. заболева-
емость саркоидозом составляла 8,0 на 100 тыс. 
населения. С 2013 г. сведения о заболеваемости 
саркоидозом не включались в перечень отчет-
ности фтизиатрической службы. Согласно про-
гнозу, в 2019 г.  заболеваемость достигла уровня  
10,2 ± 0,34 на 100 тыс. населения [3]. 

В настоящее время саркоидоз рассма-
тривается как аутоиммунное заболевание, в 
патогенезе которого ключевым пусковым фак-
тором является неизвестный инфекционный 
(М. tuberculosis, Propionobacterium, ряд грибов и 
вирусов) или неинфекционный (бериллий, тальк, 
цирконий и др.) факторы, которые приводят к 
активации CD4+Т-лимфоцитов. Преобладание 
CD4+Т-лимфоцитов 2-го типа приводит к чрез-
мерной пролиферации фибробластов и гипер-
продукции ими коллагена с формированием сар-
коидных гранулем [1, 4].

Несмотря на первоочередное поражение при 
саркоидозе дыхательной и лимфатической си-
стем, может отмечаться вовлечение и других орга-
нов и тканей, в частности центральной и перифе-
рической нервной системы. Это может приводить 
к развитию жизнеугрожающих состояний [5, 6]. 
По данным патоморфологических исследований, 
нервная система при саркоидозе поражается у 
10–25 % пациентов, но клинические проявления 
отмечаются лишь у 5–10 % [5, 7]. По клинической 
картине нейросаркоидоз близок к широкому спек-
тру неврологических заболеваний, что затрудняет 
его своевременную диагностику [7].

Нейросаркоидоз может протекать в виде кра-
ниальных мононевропатий, связанных с прямым 
воздействием гранулем [8]. Чаще всего наблюда-
ется невропатия лицевого нерва. Описаны пора-
жения II и VI пары черепных нервов с клиниче-
ской картиной одно- или двустороннего снижения 
остроты или выпадения полей зрения, сходящего-
ся косоглазия, снижения слуха, головокружения. 

Полиневропатии чаще протекают с сенсомотор-
ными нарушениями, описаны острые состояния, 
напоминающие синдром Гийена — Барре, с веге-
тативными нарушениями или без них [9]. Пораже-
ние периферической нервной системы при сарко-
идозе может протекать по типу демиелинизации 
или аксонопатии [9, 10]. В этих случаях диагноз 
устанавливается путем исключения иных возмож-
ных этиологических факторов полиневропатии, а 
также на основании данных магнитно-резонанс-
ной томографии с контрастным усилением.

В настоящее время большое внимание уде-
ляется поражению малых волокон перифериче-
ских нервов, расположенных в коже, мышцах и 
слизистых оболочках внутренних органов [11, 
12, 13], которое клинически проявляется в виде 
гиперестезии, невропатической боли, аллоди-
нии, нарушения потоотделения и разнообразных 
нарушений работы внутренних органов, прежде 
всего сердечно-сосудистой и желудочно-кишеч-
ного тракта [12, 13].

До настоящего времени не найдено ни одного 
специфического лабораторного маркера саркои-
доза периферической нервной системы. Наибо-
лее достоверным исследованием, доказывающим 
поражение отдельных нервов, является биопсия 
нерва с выявлением в биоптате характерных гра-
нулем с гигантскими эпителиоидными клетками, 
отсутствием казеозного некроза, преобладанием 
CD4+лимфоцитов над CD8+, многочисленными 
пенистыми макрофагами, B-лимфоцитами и вос-
палительными изменениями по периферии грану-
лемы. Результат гистологического исследования 
может быть отрицательным [8]. Поэтому осново-
полагающим методом подтверждения диагноза 
саркоидоза являются данные биопсии поражен-
ных лимфатических узлов и быстрый положитель-
ный ответ на иммуносупрессивную терапию [8].

Случай из клинической практики
Пациент К., 24 года, житель Гомеля. Работа-

ет кузнецом. Вредных привычек не имеет. Рент-
генологически обследуется ежегодно. Контакт с 
больными туберкулезом отрицает.

Считает себя больным с марта 2021 г., когда 
стали беспокоить боли в эпигастральной обла-
сти и за грудиной, изжога после еды, перебои в 
работе сердца. Пациент был обследован в по-
ликлинике по месту жительства. Был выставлен 
диагноз: «Гастроэзофагиальная рефлюксная 
болезнь: пищевод Барретта, хронический уме-
ренный высокоактивный антральный гастрит без 
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признаков метаплазии, с выраженной атрофией 
и фовеолярной гиперплазией, H. pylori положи-
тельный. Редкая желудочковая экстрасистолия». 
Даны рекомендации по лечению.

Через месяц пациент стал отмечать оси-
плость голоса, свистящее дыхание на вдохе при 
физической нагрузке. Был осмотрен оторинола-
рингологом, выставлен диагноз: «Идиопатический 
двусторонний парез внутренних мышц гортани, 
хронический задний ларингит». Проведена рент-
генография органов грудной клетки, на которой 
были выявлены двусторонние очаговые измене-
ния в легочной ткани и увеличение внутригрудных 
лимфатических узлов (ВГЛУ). Был проконсульти-
рован пульмонологом, рекомендована компьютер-
ная томография органов грудной клетки (КТ ОГК).

На КТ ОГК в нижних долях легких с обеих 
сторон определяются субплевральные ретику-
лярные изменения, слева в S4–5 субплевральные 
очаги размером до 10 мм. Просвет бронхов сво-
боден. ВГЛУ увеличены, в большей степени пе-
риваскулярные, парааортальные, неоднородной 
структуры, размером до 40 × 25 мм. Вилочковая 
железа — до 30 × 16 мм. Жидкости в плевраль-
ных полостях не обнаружено, видимые отделы 
печени и надпочечников без особенностей, серд-
це и легочные сосуды не расширены. Заключе-
ние: КТ-картина соответствует внутригрудному 
лимфопролиферативному процессу с внутриле-
гочными проявлениями. Саркоидоз Бека: легоч-
но-медиастинальная форма? Картина поствос-
палительных изменений в легких.

Пациент был повторно осмотрен областным 
пульмонологом, установлен предварительный ди-
агноз: «Аденопатия ВГЛУ с ограниченной легоч-
ной диссеминацией. Лимфогранулематоз? Сарко-
идоз? Идиопатический двусторонний парез мышц 
гортани». Рекомендовано проведение видеотора-
коскопической биопсии легких и ВГЛУ для уточ-
нения и гистологической верификации диагноза.

В июле 2021 г. пациент был госпитализи-
рован в торакальное отделение Гомельской об-
ластной клинической больницы, где выполнена 
видеоторакоскопия с частичной резекцией S4–5 
левого легкого. Во время операции увеличенных 
ВГЛУ не выявлено. Патогистологическое заклю-
чение: картина поствоспалительного процесса. 
Результаты бактериологического исследования 
операционного материала на Мycobacterium spp. 
отрицательные, вторичная микрофлора также 
не обнаружена. Пациент был выписан с диа-
гнозом «Пневмофиброз S4–5 левого легкого» под 
наблюдение терапевта, пульмонолога по месту 
жительства. Рекомендована контрольная КТ ОГК 
через 3 месяца амбулаторно.

Пациент был вновь проконсультирован пуль-
монологом в сентябре 2021 г. Улучшения состоя-
ния пациент не отмечал, сохранялись жалобы на 
слабость, боли в мышцах ног и области сердца, 

осиплость голоса, диспепсические нарушения. 
При повторной оценке КТ ОГК дано заключение: 
Объемное образование в верхнем средостении. 
Локальный пневмофиброз S5 cлева. 

Для уточнения диагноза и дообследования 
пациент госпитализирован в Гомельскую област-
ную туберкулезную клиническую больницу, где 
выполнена повторная КТ ОГК с внутривенным 
контрастным усилением. В верхнем средостении 
слева на уровне аортопульмонального окна, ин-
тимно прилегая к дуге аорты и распространяясь 
паратрахеально до уровня бифуркации, сливаясь 
с медиастинальными лимфатическими узлами, 
определяется патологический субстрат с четкими, 
несколько неровными контурами, размером акси-
ально 2647 мм и на протяжении до 91 мм, плотно-
стью +41 ед HU, с незначительным накоплением 
контрастного вещества в артериальную и отсро-
ченную фазу. Через 5 мин структура становится 
неоднородной за счет наличия гиподенсивных 
участков плотностью до 72 ед HU. Слева в S5 уча-
сток уплотнения легочной ткани вытянутой формы, 
размером до 12 × 39 мм (дистелектаз?), в S8 уча-
сток линейного пневмофиброза, одиночный очаг —  
до 4 мм. Справа в S1 и S4 группа мелких сливных 
очагов. Легочной рисунок не изменен. Трахея без 
особенностей. Просвет бронхов 1–3-го порядка со-
хранен, не деформирован. Параваскулярная клет-
чатка без особенностей. Плевральные полости 
свободные. При сравнении с КТ, проведенной в 
мае 2021 г., отмечается увеличение размеров пато-
логического субстрата в средостении. Изменения 
в S1, S4 правого легкого без динамики. Заключение: 
КТ-картина больше в пользу лимфопролифера-
тивного процесса в средостении. Мелкоочаговые 
изменения в правом легком (рисунок 1).

Для исключения системного лимфопролифе-
ративного заболевания дополнительно пациенту 
были проведены следующие исследования: КТ 
органов брюшной полости — патологических из-
менений со стороны органов брюшной полости не 
обнаружено; ФГДС — эндоскопическая картина 
пищевода Барретта, диффузный поверхностный 
гастрит; УЗИ щитовидной железы — без патоло-
гии; фибробронхоскопия — картина диффузного 
атрофического бронхита; ЭКГ — синусовый ритм, 
ЧСС — 76/мин, единичная желудочковая экстра-
систолия. В общем и биохимическом анализе 
крови — без патологических изменений.

Пациент был проконсультирован онкотора-
кальным хирургом, дано заключение: Лимфома? 
с поражением ЛУ средостения. Двусторонний па-
рез возвратных нервов. С целью гистологической 
верификации диагноза и решения вопроса о так-
тике ведения пациента была рекомендована ди-
агностическая торакотомия с открытой биопсией 
легких и ВГЛУ в условиях Гомельского областно-
го клинического онкологического диспансера.
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Рисунок 1.  Компьютерная томография органов грудной клетки:

A — лимфаденопатия средостения; B — очаги в кортикальных отделах правого легкого
Figure 1. Computer tomography of the chest organs:  

A — mediastinal lymphadenopathy; B — subplueral foci in the right lung

В октябре 2021 г. проведена диагностическая 
торакотомия слева с биопсией лимфатических 
узлов средостения. Данные гистологического ис-
следования: в лимфоузле определяются группы 
эпителиоидноклеточных гранулем саркоидного 
типа с кольцевым склерозом и гиалинозом. В ле-
гочной ткани — группы макрофагальных грану-
лем. Заключение: Саркоидоз Бека. 

Таким образом, на основании данных ана-
мнеза, результатов клинического, микробиоло-
гического обследования, данных лабораторной 
диагностики, морфологической картины паци-
енту был выставлен диагноз: «Саркоидоз Бека, 
легочно-медиастинальная форма. Двусторонний 
парез возвратных нервов». 

Пациенту была назначена терапия системны-
ми глюкокортикостероидами (преднизолон 30 мг/сут 
в течение 1 месяца с последующим постепенным 
ежемесячным снижением дозировки), пентоксифи-
лин, нейромидин. Через 3 месяца отмечено улуч-
шение состояния, восстановление голоса.

Заключение
Данное клиническое наблюдение является 

примером нетипичного варианта течения сарко-
идоза с клиническим дебютом в виде дисфонии 

вследствие поражения возвратных нервов. Ве-
роятнее всего, развитие двустороннего пареза 
возвратных нервов явилось следствием эпи- и 
периневральной гранулематозной инфильтра-
ции. Как проявление системного воспаления с 
поражением нервных волокон наименьшего раз-
мера у пациента выявлены нарушения деятель-
ности сердечно-сосудистой системы и желудоч-
но-кишечного тракта.

Кроме этого, затруднения в диагностике воз-
никли на этапе первичной оценки материалов ги-
стологического исследования, что не позволило 
трактовать процесс как саркоидоз. Это соотно-
сится с другими исследованиями, отмечающими 
неинформативность данных биопсии в 10–15 % 
случаев [14]. Сложности диагностики привели к 
установлению диагноза лишь через 8 месяцев с 
момента клинической манифестации заболева-
ния и потребовали оперативного вмешательства.

На примере данного случая для своевремен-
ной постановки диагноза чрезвычайно важным 
представляется проведение мультидисципли-
нарных врачебных консилиумов с привлечением 
специалистов различных областей: пульмоноло-
гов, фтизиатров, оториноларингологов, онколо-
гов, неврологов, морфологов.
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