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Харьковская медицинская академия последипломного образования

Приведены обобщенные данные литературы о саркоидозе с учетом собственного многолетнего 
опыта, накопленного при наблюдении больных саркоидозом. Представлен саркоидоз органов ды-
хания и внелегочный саркоидоз тех органов, при поражении которых могут возникать неотложные 
состояния.
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Саркоидоз, который до 1960 г. был редким 
заболеванием, в последующем многократно уча-
стился и продолжает распространяться. При сар-
коидозе, являющемся системным (полиорганным) 
заболеванием, могут поражаться любые ткани и ор-
ганы, поэтому больные с этой патологией стано-
вятся пациентами разных специалистов. Саркоидоз 
при любой локализации может иметь бессимптом-
ное течение либо же со скудной симптоматикой. 
Но в некоторых случаях заболевание протекает 
с проявлениями, при которых возникает неотлож-
ное состояние: угроза жизни без своевременной 
медицинской помощи (например, при саркоидозе 
миокарда, угрозе разрыва или разрыве селезенки), 
необходимость облегчить страдания больного.

Первооткрывателями этого заболевания были 
дерматологи; первый случай в виде пораже-
ния кожи наблюдал в 1869 г. и описал в 1877 г. 
Дж. Гатчинсон (J. Hutchinson), который в 1898 г. 
по фамилии одной из пациенток применил к этому 
феномену название — болезнь Мортимер.

В 1934 г. на международном съезде дерматоло-
гов в Страсбурге заболевание получило название 
«болезнь Бенье — Бека — Шауманна» по фами-
лиям дерматологов, хотя к этому времени стало 
известно, что поражение кожи может быть лишь 
одним из проявлений болезни наряду с поражени-
ем различных органов, чаще всего внутригрудных 
лимфатических узлов и легких.

В 1948 г. на конференции врачей в Вашингтоне 
принято современное название болезни — сарко-
идоз. В МКБ-10 саркоидоз отнесен к ІІІ классу 
(D-50-089. Болезни крови, кроветворных органов 
и отдельные нарушения, вовлекающие иммунный 
механизм).

Полного учета больных саркоидозом нет, по 
разным статистикам заболеваемость колеблется 
от 0,2 до 3,2 %, распространенность может превы-
шать 40 человек на 100 000 населения [1, 2]. Чаще 
болеют женщины (53–66 %), возраст большинства 
больных (80 %) — 20–40 лет.

Этиологический фактор саркоидоза не уста-
новлен. Патогенез заболевания также недостаточно 
изучен. В последнее время большая роль отводит-
ся генетическим факторам, с которыми связывают 

вероятность возникновения и тяжесть течения 
саркоидоза. Описан ряд генов — претендентов 
на детерминанты саркоидоза. Предполагается, 
что свойственный саркоидозу гранулематозный 
воспалительный процесс возникает вследствие 
реализации генетически детерминированных осо-
бенностей иммунного ответа на внешние прово-
цирующие агенты-триггеры, круг которых широк: 
бактерии, вирусы, определенные химические ве-
щества и соединения [2, 3].

Основным патоморфологическим субстратом 
саркоидоза является саркоидная гранулема, ко-
торая состоит из двух зон — центральной, вклю-
чающей в основном эпителиоидные и гигантские 
клетки Пирогова — Лангханса, а также единичные 
макрофаги, гистиоциты и лимфоциты, и перифе-
рической лимфоцитарной зоны. Иногда в центре 
гранулемы обнаруживается фибриноидный некроз. 
Исходом может быть рассасывание гранулем или 
фиброз. Необратимый фиброз как завершающая 
стадия саркоидоза встречается очень редко.

Саркоидоз органов дыхания. Чаще всего (95 %) 
поражаются органы дыхания, при этом почти 
всегда (95 %) поражены внутригрудные лимфати-
ческие узлы, в 65 % случаев — в сочетании с по-
ражением легких, и в 5 % процесс локализуется 
только в легких.

Заболевание может начинаться остро либо 
постепенно, иметь бессимптомное течение. У 20–
25 % больных начало саркоидоза острое, что чаще 
всего наблюдается при саркоидозе внутригрудных 
лимфатических узлов, иногда в сочетании с пора-
жением легких. Классическим примером острого 
течения саркоидоза является синдром Лефгрена 
(S. Löfgren): узловатая эритема, боль, припухлость 
в голеностопных суставах, повышение температу-
ры до 38–39 °С, симптомы интоксикации.

Изредка встречается вариант острого тече-
ния заболевания, проявлением которого является 
лихорадка, недомогание, поражение околоушных 
слюнных желез (паротит), увеит, иридоциклит, 
лимфаденопатия средостения — синдром Хеер-
фордта (С. F. Нееrfordt).

Примерно у половины больных саркоидоз 
развивается постепенно. Самой частой и нередко 
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единственной жалобой является одышка при фи-
зическом напряжении. Может быть сухой кашель, 
неприятные ощущения за грудиной, в межлопаточ-
ном пространстве, недомогание, слабость, утомля-
емость, потливость, субфебрильная температура, 
боли в суставах. Саркоидоз может быть бессимп-
томным и выявляться неожиданно при профилак-
тическом флюорографическом или рентгенологи-
ческом обследовании.

Общее состояние больных в большинстве 
случаев удовлетворительное. У 15 % больных 
молодого возраста отмечается ожирение, обычно 
с детства. При синдроме Лефгрена обнаружива-
ется аллергическое поражение кожи — узловатая 
эритема, в основном на передних поверхностях 
голеней. Может иметь место саркоидоз кожи 
в виде папул, бляшек, инфильтратов, ознобленной 
волчанки, келлоидных рубцов, крупноузловатого 
и мелкоузлового саркоида Бека, множественных 
плотных узлов в подкожной клетчатке (подкож-
ный саркоид). Изредка наблюдается феномен 
«оживления» старого шрама или операционного 
рубца. У части больных обнаруживаются увели-
ченные периферические лимфатические узлы. Как 
правило, в процесс вовлекаются надключичные 
узлы, обычно справа, реже передние шейные, из-
редка локтевые, подмышечные, паховые. Размер 
лимфатических узлов — от фасоли до крупного 
ореха, консистенция плотно-эластическая, они 
подвижны, безболезнены, не спаяны с подле-
жащими тканями, кожа над ними не изменена. 
Характерно отсутствие стетакустических изме-
нений даже при обширном поражении легких; 
очень редко под лопатками выслушивается кре-
питация. Иногда отмечается увеличение печени 
и/или селезенки.

По данным лучевой диагностики для сар-
коидоза характерно симметричное двусторон-
нее (иногда одностороннее) увеличение обычно 
бронхо-пульмональных, изредка паратрахеальных, 

трахео-бронхиальных, бифуркационных лимфати-
ческих узлов (рис. 1).

Пораженные бронхо-пульмональные лимфа-
тические узлы могут иметь вид крупного конгло-
мерата размером от 3 до 7 см с четкими полици-
клическими наружными и ровными внутренними 
контурами, на томограмме через плоскость корней 
справа прилегающими к бифуркации крупных 
бронхов в виде сектора, что характерно для сар-
коидоза и не наблюдается при лимфогранулома-
тозе, туберкулезе и метастазах (рис. 2).

Аденопатия может быть изолированной или 
сочетаться с изменениями в легких. Поражения 
легких могут проявляться несколькими варианта-
ми. В части случаев изменения выражены сетча-
тыми или полосковидными тенями, идущими от 
корней к периферии преимущественно в средних 
и нижних отделах легких. Самый частый вари-
ант — диссеминация. Легочная диссеминация, как 
правило, проявляется симметрично рассеянными 
на фоне усиленного и обогащенного легочного 
рисунка очаговоподобными тенями от 2 до 7 мм, 
чаще в средних и нижних отделах (но может быть 
и на протяжении всех); верхушки легких свобод-
ны. Справа нередко видна линейная тень междо-
левой шварты. В фиброзной стадии выявляется 
необратимый фиброз легких, могут наблюдаться 
картины сотового легкого, буллы разного калибра, 
фиброзная деформация корней. Сердце приобрета-
ет конфигурацию легочного типа. Изредка встре-
чается пневмонический вариант саркоидоза в виде 
инфильтрации и гиповентиляции участка легкого.

Исследование мокроты не информативно. Ана-
лиз крови в большинстве случаев без отклонений. 
Отмечается лейкопения, характерна лимфопения, 
иногда наблюдается моноцитоз, эозинофилия. 
Скорость оседания эритроцитов может быть уве-
личена до 20–30 мм/ч. У 15–20 % больных обна-
руживается гиперкальциемия и кальцийурия. При 
бронхоскопии могут быть выявлены свойственные 

Рис. 1. Обзорная рентгенограмма больного С.
Рис. 2. Томограмма больного С.  
(диагноз верифицирован гистологически)
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саркоидозу изменения: расширенные, извитые, 
расположенные вихреобразно поперек колец брон-
хов сосуды, бугорковые высыпания от просяного 
зерна до чечевицы, ишемические бледные пятна. 
При исследовании функции внешнего дыхания 
у части больных фиксируется нарушение про-
ходимости мелких бронхов и расстройство рас-
пределения воздуха в легких. Реакция на пробу 
Манту в подавляющем большинстве случаев (94 %) 
отрицательная.

Диагностика саркоидоза органов дыхания не-
возможна без лучевых методов обследования. Ха-
рактерные для саркоидоза органов дыхания изме-
нения во многих случаях могут быть обнаружены 
на флюорограмме. Высоко информативные данные 
обнаруживаются при дообследовании, включаю-
щем обзорную рентгенограмму и томограмму че-
рез плоскость корней. В последнее время особое 
значение придается компьютерной томографии, 
при которой могут быть обнаружены недоступные 
рутинному рентгенографическому исследованию 
внутригрудные лимфатические узлы и изменения 
в легких [4].

Саркоидоз внутригрудных лимфатических 
узлов приходится дифференцировать с медиасти-
нальной формой лимфогранулематоза и другими 
лимфомами, метастазами рака в лимфатические 
узлы средостения, инфекционным мононуклео-
зом. Саркоидоз легких требует дифференциации 
с диссеминированным туберкулезом легких, опу-
холевыми диссеминациями, медиастинально-легоч-
ной формой лимфогранулематоза, альвеолитами, 
пневмокониозом, системными заболеваниями со-
единительной ткани [2, 5–7].

Верификацию осуществляют по данным гисто-
логического исследования биоптатов пораженных 
органов. Материал для гистологического иссле-
дования может быть получен при биопсии пери-
ферических лимфатических узлов, пораженной 
кожи, слизистой бронхов, трансбронхиальной и от-
крытой биопсии внутригрудных лимфатических 
узлов и легких. В 10 % случаев дифференциаль-
ный диагноз между туберкулезом и саркоидозом 
невозможен даже морфологически.

Внелегочный саркоидоз. В 19–20 % саркои-
доз органов дыхания сочетается с поражением 
других органов, которое обычно присоединяется 
к внутригрудному процессу, но может быть вы-
явлено одновременно или предшествовать ему. 
Внелегочные локализации саркоидоза могут быть 
и единственным его проявлением; некоторые из 
них требуют оказания неотложной помощи.

Саркоидоз сердца. При саркоидозе сердца воз-
можно одновременное поражение внутригрудных 
лимфатических узлов, легких, печени, селезенки.

В подавляющем большинстве случаев при сар-
коидозе сердца поражается миокард, значитель-
но реже в патологический процесс вовлекается 
перикард и эндокард. Морфологические изме-
нения наиболее часто локализуются в межжелу-
дочковой перегородке и в пучке Гиса. Саркоидоз 

сердца часто протекает бессимптомно, в случаях 
с клиническими проявлениями основными сим-
птомами являются изменения сердечного ритма 
и атриовентрикулярной проводимости. Больные 
могут жаловаться на боли в области сердца, иногда 
значительно выраженные, несмотря на отсутствие 
стеноза коронарных артерий по данным корона-
рографии. Одним из частых симптомов является 
желудочковая экстрасистолия и тахикадия, опи-
саны случаи мерцания и трепетания предсердий, 
синдром Морганьи — Эдемса — Стокса. Воз-
можно поражение миокарда с тяжелым течени-
ем, которое в клинике обычно расценивают как 
миокардит, инфаркт миокарда, дилатационную 
кардиомиопатию, идиопатическую атриовентри-
кулярную блокаду. Характерной для саркоидоза 
сердца считают внезапную смерть в результате 
поражения проводящей системы сердца. Основ-
ным методом диагностики саркоидоза сердца 
остается ЭКГ, позволяющая зарегистрировать 
нарушение ритма и проводимости, инфарктопо-
добные изменения, нарушения реполяризации 
в виде депрессии сегмента ST, инверсии зубца 
T. Диагностике саркоидоза сердца способствует 
ЭХО-КГ и сцинтиграфия миокарда. Появление 
эффективных противоаритмических препаратов, 
применение искусственных водителей ритма при-
вели к снижению случаев смерти.

Саркоидозный перикардит может быть сухим 
и выпотным. С внедрением ЭХО-КГ выяснилось, 
что поражение перикарда встречается значитель-
но чаще, чем было принято считать. При ЭХО-КГ 
небольшое количество жидкости в перикардиаль-
ной сумке обнаруживается у больных, у которых 
отсутствуют другие поражения сердца. Иногда 
количество жидкости может достигать 1,5 л и воз-
можно развитие тампонады сердца. Характер жид-
кости обычно серозный, иногда геморрагический. 
У части больных жидкость рассасывается спон-
танно в течение месяцев, но может сохраняться, 
несмотря на глюкокортикостероидную терапию.

Имеются единичные сообщения о поражении 
клапанов сердца: митрального с развитием острой 
митральной недостаточности, трикуспидального, 
аортального, легочной артерии. Описаны случаи 
кальциноза створок митрального клапана [2].

Саркоидоз селезенки может сочетаться с сар-
коидозом внутригрудных лимфатических узлов, 
легких. Саркоидоз селезенки протекает бессимп-
томно, не проявляясь клинически, незначитель-
ное ее увеличение не вызывает обычно никаких 
проявлений; более значительная спленомегалия 
может проявляться болями.

У части больных саркоидозом селезенки втре-
чается картина острого заболевания: высокая ли-
хорадка, прогрессирующая потеря массы тела (до 
30 кг), спленомегалия. Нередко в таких случаях 
выполняют спленоэктомию, аргументом в пользу 
которой может служить значительное увеличе-
ние селезенки, угрожающее разрывом ее капсулы 
с последующим кровотечением. Возможен разрыв 
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селезенки, пораженной саркоидозом, при травме. 
При саркоидозе селезенки описана тромбопениче-
ская пурпура, гемолитическая анемия. Увеличение 
селезенки часто сочетается с увеличением печени. 
Диагноз «саркоидоз селезенки» подтверждает би-
опсия этого органа [2, 8].

Саркоидоз печени. При поражении печени этим 
заболеванием, протекающим с клиническими про-
явлениями, может быть портальная гипертензия, 
иногда сопровождающаяся варикозным расши-
рением вен пищевода и желудочно-кишечными 
кровотечениями.

Саркоидоз глаз проявляется передним и зад-
ним увеитом, появлением узлов в конъюнктиве, 
увеличением слезных желез, снижением зрения 
вплоть до слепоты.

Саркоидоз нервной системы может быть пред-
ставлен поражениями черепно-мозговых и перифе-
рических нервов, вещества головного и спинного 
мозга, мозговых оболочек. Клинически он прояв-
ляется параличами черепно-мозговых и перифе-
рических нервов, гемипарезами, генерализованной 
или очаговой эпилепсией, повышением внутриче-
репного давления. Описаны случаи менингоэнце-
фалита. Почти всегда при этом имеются другие 
внелегочные проявления саркоидоза и поражения 
органов дыхания.

Саркоидоз желудочно-кишечного тракта может 
протекать по типу пептической или дуоденальной 
язвы. Описано массивное желудочно-кишечное 
кровотечение.

Саркоидоз почек. При саркоидозе почек вовле-
каются любые структуры почечной ткани. Первым 
проявлением заболевания может быть нефротиче-
ский синдром. При почечном саркоидозе возмож-
ны гиперкальциемия и нефролитиаз как одно из 
первых проявлений саркоидоза.

Саркоидоз женских половых органов может вы-
зывать метроррагию.

Диагностика саркоидоза при внелегочной 
локализации представляет трудности, в особен-
ности при изолированном поражении. Основной 
метод диагностики — биопсия. В определенной 
степени распознаванию внелегочного саркоидоза 
может способствовать наличие саркоидоза орга-
нов дыхания.

Лечение. У 8–17 % больных может наступить 
спонтанная регрессия. Однако выжидательная 

тактика (до 6–12 мес) допускается у лиц молодого 
возраста при отсутствии клинических проявлений, 
значительного поражения легких и внелегочных 
локализаций. Этиотропного лечения не сущест-
вует. В лечении больных саркоидозом использу-
ются патогенетические средства, направленные 
на подавление воспалительной реакции, предот-
вращение фиброзной трансформации гранулем, 
и иммунокорригирующие препараты.

Наиболее эффективным средством являются 
глюкокортикостероиды [9]. Глюкокортикостеро-
идная терапия проводится преднизолоном или 
другими препаратами в эквивалентных дозах; в по-
следнее время отдается предпочтение метипреду 
(метилпреднизолон Pfizer). Предложено большое 
число схем гормональной терапии. Оптимальная 
начальная доза преднизолона — 25–40 мг ежеднев-
но или через день; лечение проводится длительно 
в течение 6–8 и более месяцев, дозу постепенно 
снижают до полной отмены. При саркоидозе глаз, 
сердца, нервной системы назначают до 60–80 мг 
преднизолона, лечение продлевают на бóльшие 
сроки.

Используют также антиоксиданты (тиосуль-
фат натрия, альфа-токоферол), 4-аминохино-
линовые препараты (делагил, плаквенил). Не-
стероидные противовоспалительные средства 
(диклофенак, индометацин и др.) применяют 
при болях в суставах, синдроме Лефгрена. При 
генерализованном саркоидозе и недостаточной 
эффективности глюкокортикостероидов назнача-
ют иммунодепрессанты: азатиоприн, метатрексат. 
Используются немедикаментозные методы: раз-
грузочно-диетическая терапия, физиотерапия, 
плазмаферез.

Течение саркоидоза чаще всего благоприятное. 
При лечении у большинства больных достигают-
ся положительные результаты, однако у 25–40 % 
в разные сроки возникают рецидивы. Иногда 
процесс может приобретать хроническую форму. 
Прогрессирующее течение с нарастанием пнев-
москлероза отмечается редко. Летальность, при-
чиной которой может быть поражение жизненно 
важных органов (сердца, центральной нервной 
системы, почек), декомпенсированное легочное 
сердце при выраженном фиброзе легких, присо-
единение неспецифической инфекции, туберку-
леза, составляет 0,5–2 %.
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САРКОЇДОЗ: НЕВІДКЛАДНІ СТАНИ

А. В. СТАДНІКОВА, Л. В. ЛЕБІДЬ

Наведено узагальнені дані літератури про саркоїдоз з урахуванням власного багаторічного досвіду, 
накопиченого під час спостереження за хворими на саркоїдоз. Представлено саркоїдоз органів ди-
хання і позалегеневий саркоїдоз тих органів, при ураженні яких можуть виникати невідкладні стани.

Ключові слова: саркоїдоз органів дихання, позалегеневий, діагностика, лікування.

SARCOIDOSIS: EMERGENCY STATES

A. V. STADNIKOVA, L. V. LEBED

The literature data about sarcoidosis are generalized with the account of the authors’ many-year ex-
perience accumulated at observation of the patients with sarcoidosis. Respiratory organ sarcoidosis 
and extrapulmonary sarcoidosis of the organs, involvement of which can cause emergency states, are 
described.

Key words: respiratory organ sarcoidosis, extrapulmonary sarcoidosis, diagnosis, treatment.
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