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Цель исследования – оценить клинико-лучевые особенности
редких форм саркоидоза органов дыхания (СОД).

Материал и методы. С 2006 по 2016 г. в НИИ интерсти-
циальных и орфанных заболеваний легких наблюдались
599 больных с саркоидозом. Из них у 36 (6,0%) пациентов
(26 женщин, 10 мужчин) имелись атипичные клинико-лучевые
проявления, не соответствующие традиционной лучевой
картине и существующей рентгенологической классификации
СОД. Саркоидоз легких II стадии был диагностирован
у 26 больных, III стадии – у 7, IV стадии – у 3. Средний возраст
больных составлял 38,2±7,4 года. Всем пациентам были вы-
полнены традиционные рентгенологические исследования
(рентгенография в двух проекциях), КТ высокого разреше-
ния, комплексное функциональное исследование внешнего
дыхания и эхокардиография.

Результаты. Анализ результатов лучевого исследования
позволил выявить следующие редкие варианты СОД, имеющие
узнаваемую КТ-картину: интерстициально-отечная, фиброз-
ная, полостная. Каждая из этих форм имела клинические
и функциональные особенности. В единичных случаях КТ-кар-
тина сочетала признаки, несовместимые с общепринятой клас-
сификацией (I и IV стадии СОД), – внестадийная форма. Осо-
бенности лучевой картины и клинического течения требовали
проведения у этих больных дифференциальной диагностики
с более тяжелыми заболеваниями (идиопатический легочный
фиброз, лимфогенный карциноматоз, отек легких, диффузные
болезни соединительной ткани, пневмокониоз, микобактериоз,
экзогенный аллергический альвеолит) и выполнения морфоло-
гической верификации.

Заключение. Накопление опыта клинико-лучевого обсле-
дования больных с СОД позволило выявить редкие его формы,
которые сложны для диагностики и обусловливают необходи-
мость разработки новых подходов в лечебной тактике.

Objective: to evaluate the clinical and radiological features of
rare forms of sarcoidosis of the respiratory organs (SRO).

Material and methods. In 2006 to 2016, the Research
Institute of Interstitial and Orphan Lung Diseases followed up
599 patients with sarcoidosis. 36 patients (6.0%) of them had
atypical clinical and radiation manifestations that did not corre-
spond to the traditional radiation pattern and the existing X-ray
classification of SRO. Stages 2, 3, and 4 pulmonary sarcoidosis
was diagnosed in 26, 7, and 3 patients, respectively. The patients’
mean age was 38.2±7.4 years (the female/male ratio was 26:10).
All the patients underwent traditional X-ray studies (radiography
in two projections), high-resolution computed tomography (CT),
complex external respiratory function examination, and echocar-
diography.

Results. Analysis of the results of radiation examinations
revealed the following rare forms of SRO: interstitial edematous,
fibrous, and cavitary ones that had recognizable CT patterns.
Each of these forms had clinical and functional features. In single
cases, the CT pattern combined the features incompatible with
the generally accepted classification (Stages 1 and 4 SRO); this
was an offstage form. The features of the radiation pattern and
clinical course required the differential diagnosis of these patients
with more severe diseases (idiopathic pulmonary fibrosis, lym-
phogenic carcinomatosis, pulmonary edema, diffuse connective
tissue diseases, pneumoconiosis, mycobacteriosis, and exoge-
nous allergic alveolitis) and morphological verification.

Conclusion. The accumulation of experience with clinical and
radiological examination of patients with SRO revealed its rare
forms that are difficult to diagnose and necessitate the develop-
ment of new approaches to therapy policy.

Index terms: computed tomography; pulmonary sarcoidosis.
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Введение
Саркоидоз органов дыхания

(СОД) — полисистемное заболе-
вание неизвестной этиологии,
относящееся по своим морфоло-
гическим особенностям к группе
лимфотропных гранулематозов
[1]. Клинико-лучевые проявле-
ния саркоидоза хорошо изучены
и описаны в многочисленных ру-
ководствах [2–7]. На основании
традиционной рентгенологичес-
кой картины процесса выделяют
пять стадий саркоидоза. Однако
в последние десятилетия в связи
с широким применением высоко-
разрешающей компьютерной то-
мографии (ВРКТ) у больных
с морфологически подтвержден-
ным СОД были выявлены изме-
нения в легких, не характерные
для этого заболевания и выходя-
щие за рамки стадий его обще-
принятой рентгенологической
классификации. По мнению раз-
ных авторов, частота атипичных
форм СОД варьирует от 2 до 25%
и более от всех выявляемых слу-
чаев [8–12]. Установление ати-
пичности течения саркоидоза ба-
зируется на лучевой картине
процесса, которая является веду-
щей при определении стадии
и оценке прогностических при-
знаков течения [7, 13–22]. Нео-
бычные рентгенологические про-
явления саркоидоза, как прави-
ло, коррелируют с атипичной
клинической картиной и влияют
на тактику ведения больных.

Цель нашего исследования –
оценить клинико-лучевые осо-
бенности редких форм СОД.

Материал и методы

С 2006 по 2016 г. в НИИ ин-
терстициальных и орфанных за-

болеваний легких наблюдались
599 больных с саркоидозом. Из
них 36 (6,0%) пациентов (26 жен-
щин, 10 мужчин) с гистологичес-
ки подтвержденным диагнозом
имели атипичные клинико-луче-
вые проявления, не соответству-
ющие традиционной лучевой
картине и существующей рентге-
нологической классификации
СОД. Саркоидоз легких II ст.
был диагностирован у 26 боль-
ных, III ст. – у 7, IV ст. – у 3.
Средний возраст больных со-
ставлял 38,2±7,4 года. Всем па-
циентам были выполнены тра-
диционные рентгенологические
исследования (рентгенография
в двух проекциях), ВРКТ, ком-
плексное функциональное ис-
следование внешнего дыхания
(КФИВД) и эхокардиография
(ЭхоКГ). 

При статистической обработ-
ке данных использовали про-
грамму/статистический пакет
Statistika 6.0.

Результаты

При анализе данных лучевых
исследований выявлены следу-
ющие редкие формы СОД, име-
ющие узнаваемую лучевую кар-
тину и соответствующие ей
клинические особенности: ин-
терстициально-отечная, фиброз-
ная, полостная, внестадийная.

Интерстициально-отечная
форма СОД выявлена у 10 (1,6%)
больных со II и III стадиями
заболевания. Эта форма харак-
теризовалась периферическими
интерстициальными изменения-
ми, степень выраженности и из-
менчивость которых в динамике
определялись только при выпол-
нении ВРКТ. Поражение прояв-

лялось в виде неравномерного
значительного утолщения внут-
ри- и междолькового интерсти-
ция (не характерного для саркои-
доза), перибронховаскулярно-
го интерстиция, у 3 больных –
с наличием перилимфатической
мелкоочаговой диссеминации
(что упрощало диагностический
алгоритм). У 7 пациентов пери-
лимфатическая диссеминация не
визуализировалась, что, возмож-
но, объяснялось крайне малым
диаметром очагов, так как при
проведении гистологического
исследования у всех больных
были выявлены гранулемы в ле-
гочной ткани. У всех пациентов
определялись КТ-признаки ле-
гочной гипертензии (ЛГ) – удли-
нение и расширение ствола ле-
гочной артерии (более 30 мм)
и ее крупных ветвей, подтверж-
даемые при проведении эхокар-
диографии (СДЛА составляло
в среднем 38,8±4,5 мм рт. ст.).
При морфологическом исследова-
нии выявлялись множественные
саркоидные гранулемы не только
в легочной ткани, но и стенке
сосудов. 

Лучевая картина у этой груп-
пы больных характеризовалась
быстрой вариабельностью про-
цесса (как в положительную, так
и отрицательную стороны) при
назначении или снижении дозы/
отмене системных кортикостеро-
идных препаратов. Клинические
проявления включали выражен-
ную одышку при незначительной
физической нагрузке (не свойст-
венную большинству больных
с СОД), сухой кашель, похудение,
периферические отеки. КТ-кар-
тина была схожа с проявлениями
отека легких и лимфогенного
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карциноматоза, в связи с чем по-
требовалось проведение гистоло-
гической верификации (рис. 1).

Фиброзная форма была выяв-
лена у 7 (1,1%) больных с СОД
и характеризовалась фиброзны-
ми изменениями периферичес-
кого интерстиция (вплоть до
формирования участков «сотово-
го легкого», не характерного для
проявлений саркоидоза) в соче-
тании (или без) с фиброзными
изменениями перибронховаску-
лярного типа, локализующимися
в верхнезадних прикорневых от-
делах (что характерно для IV ст.
заболевания). У 3 пациентов вы-
раженные фиброзные изменения
периферического интерстиция
сочетались с проявлениями СОД
II ст. (внутригрудная лимфаде-
нопатия, перилимфатическая

диссеминация). Возможно, фиб-
розная форма является исходом
интерстициально-отечной фор-
мы саркоидоза у больных, не по-
лучивших адекватную своевремен-
ную терапию, либо результатом
коморбидного течения саркоидо-
за (с вирусной пневмонией, со-
путствующей профессиональной
патологией). При ВРКТ для этой
формы было характерно выявле-
ние стойких фиброзных изме-
нений в легочной ткани с при-
знаками уменьшения ее объема
(высокое стояние диафрагмы,
липоматоз средостения, избы-
точность экстраплеврального
жира, формирование тракцион-
ных бронхо- и бронхиолоэкта-
зов). Зияние пищевода, связан-
ное с его тракцией в результате
парамедиастинального фиброза,

приводило к развитию гастроэзо-
фагеальной рефлюксной болезни
и появлению признаков микро-
аспирации (явления экссудатив-
ного бронхиолита в нижних от-
делах) (рис. 2).

У 4 больных с фиброзирую-
щим саркоидозом определялись
признаки ЛГ. У всех больных
этой группы отмечались одышка
при небольшой нагрузке, стойкое
снижение диффузионной спо-
собности легких – менее 65% от
должной при нормальных или
незначительно сниженных пока-
зателях жизненной емкости лег-
ких. Такое клинико-рентгеноло-
гическое течение процесса свиде-
тельствовало в пользу наличия
идиопатического легочного фиб-
роза (или хронического течения
экзогенно-аллергического альве-
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Рис. 1. Больная П., 55 лет, гистологически верифицированный саркоидоз II–III ст., интерстициально-отечная форма.
На серии компьютерных томограмм (высокое разрешение, легочное электронное окно, срез на уровне промежуточно-
го бронха) определяется разнонаправленная динамика течения отечной формы саркоидоза:
а – КТ от 22.11.2011 г.: грубое усиление центрального и периферического интерстиция (утолщение стенок вторичных легоч-
ных долек, внутридолькового интерстиция), множественные мелкие плохо различимые перилимфатические очаги диамет-
ром до 1 мм, незначительное увеличение лимфатических узлов средостения (на срезе визуализируется бифуркационная
группа), признаки уменьшения объема легких (липоматоз средостения), ЛГ (расширение и удлинение ствола легочной арте-
рии). Одышка, периферические отеки, СДЛА по результатам ЭхоКГ составило 50 мм рт. ст.; б – КТ от 18.06.2012 г.: на фоне
проведения кортикостероидной терапии отмечается выраженная положительная динамика – разрешение отека интерстиция;
в – КТ от 23.09.2013 г.: резкое клинико-лучевое ухудшение течения процесса после самостоятельной отмены терапии – нара-
стание отека интерстиция, появление очагов (степень изменений превышает первоначальные), одышка при минимальной
физической нагрузке; г – на ПЭТ отмечается повышенный метаболизм РФП в местах скопления гранулем; д – микрофото:
в легочной ткани многочисленные эпителиоидные гранулемы саркоидного типа, окружающие стенку сосуда без казеозного
некроза, окраска гематоксилином и эозином, × 200; е – контрольная КТ от 10.02.2014 г.: уменьшение отека интерстиция
на фоне глюкокортикостероидной терапии, формирование фиброзных изменений в местах его наиболее длительной лока-
лизации

а б
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олита), однако при проведении
биопсии лимфатического узла
средостения и легочной ткани
были выявлены типичные эпите-
лиоидно-клеточные гранулемы
без некроза в биоптатах. 

Полостная форма СОД диа-
гностирована у 7 (1,1%) больных
и сопровождалась иммунологи-
чески активным течением с при-
знаками вторичного саркоидного
васкулита. Для нее было ха-
рактерно появление полостей
в очагах и участках консолида-
ции легочной ткани, так называе-
мых саркоидах. Форма полостей
была неправильной, стенка –
разнообразной. У части больных
отмечался быстрый регресс про-
цесса при назначении кортико-
стероидной терапии. У остальных
больных (с отягощенным профес-
сиональным анамнезом (водолаз-
ные работы), увлечением дайвин-
гом и наличием токсикомании)
полостные изменения прогресси-
ровали.

Большая часть лучевых про-
явлений иммунологически ак-
тивного течения саркоидоза, вы-
явленного у 89 (14,8%) больных,
на сегодняшний день уже не
представляется атипичной, так

как хорошо изучена в связи с ши-
роким использованием ВРКТ.
Это набор КТ-паттернов, ассоци-
ированных с клинически ярким
и активным течением саркоидо-
за. КТ-картина у 63 (10,5%) па-
циентов характеризовалась нали-
чием низкоплотностных, круп-
ных, нечетко очерченных очагов,
которые при выполнении ВРКТ
объяснялись скоплением мел-
ких, однотипных перилимфати-
чески расположенных очагов
в пределах вторичной легочной
дольки (симптом «галактики»).
Реже – у 23 (3,8%) пациентов –
выявлялся симптом «короны»
(«атолла») – отек и инфильтра-
ция стенки вторичной легочной
дольки с сохранением нормаль-
ной архитектоники, но сниже-
нием воздушности за счет отека
внутридолькового пространства
(«reversed halo» – ring of mic-
ronodules surrounding central
ground-glass opacity). У 7 (1,1%)
больных отмечалось слияние по-
раженных таким образом вто-
ричных легочных долек («sarcoid
cluster»). У 1 пациента определя-
лись участки консолидации ле-
гочной ткани по типу организую-
щейся пневмонии (что, вероятно,

было связано с бронхиальным
поражением). У 15 (2,5%) боль-
ных выявлялась КТ-картина
альвеолита (наличие затенения
в субплевральных отделах по ти-
пу «матового стекла», объясняю-
щееся при проведении ВРКТ
мелкоочаговой перилимфатичес-
кой диссеминацией). У 3 (0,5%)
больных было выявлено обра-
зование полостей в очагах, кото-
рые регрессировали при назначе-
нии кортикостероидной терапии,
формируя фиброзные изменения
тяжистого характера (типичные
для саркоидоза), либо звездча-
тый фиброз. Клиническое тече-
ние СОД у 1/3 больных этой
группы характеризовалось повы-
шенной температурой тела, арт-
ралгиями, у всех отмечалось по-
вышение уровня СОЭ и марке-
ров аутоиммунного заболевания
(антинуклеарного и ревматоид-
ного фактора). Клинико-рентге-
нологическую картину приходи-
лось дифференцировать с прояв-
лениями васкулита, диффузных
болезней соединительной ткани,
что требовало тщательного им-
мунологического исследования
и гистологической верифика-
ции (рис. 3).
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Рис. 2. Больная Н., 55 лет, гистологически верифицированный фиброзирую-
щий саркоидоз II (?), IV (?) ст.
На топограмме органов грудной клетки (а) и компьютерных томограммах в мяг-
котканом (б) и легочном (в) электронном окнах от 01.06.2010 г. определяются зна-
чительное увеличение лимфатических узлов, характерное для саркоидоза пери-
трахеобронхиальных групп (четкие контуры, отсутствие изменений в жировой
клетчатке, мелкие обызвествления, отсутствие сдавления бронхов), фиброзные
изменения в субплевральных отделах легочной ткани (по типу «сотового легкого»
с формированием сот мелкого и среднего размера), признаки уменьшения объема
легочной ткани (высокое стояние купола диафрагмы, липоматоз средостения,
тракционные бронхиолоэктазы в зоне фиброза). На контрольной КТ от
30.10.2015 г.: (г) визуализируется нарастание субплевральных фиброзных измене-
ний (увеличение протяженности «сотового легкого»), сохранение внутригрудной
лимфаденопатии

а

б

г

в



При формировании полостей
в саркоидах у 4 больных измене-
ния локализовались в верхних
прикорневых отделах. Такая
форма саркоидоза требовала
дифференциальной диагностики
с туберкулезным, микобактери-
озным и микотическим пораже-
нием и нуждалась в тщательном
микробиологическом обследова-
нии, а также гистологической ве-
рификации (рис. 4).

Внестадийная форма СОД
была выявлена у 12 (2,0%) боль-
ных. Для нее было характерно
сочетание всех стадий одновре-
менно – наличие типичной для
саркоидоза лимфаденопатии пе-
ритрахеобронхиальных групп,
перилимфатической диссемина-
ции в легочной ткани, фиброз-
ных изменений тяжистого харак-
тера в верхнезадних прикорне-
вых отделах с обеих сторон
с формированием тракционных
бронхоэктазов. Клинически эти
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Рис. 3. Больной А., 23 лет, гистологически верифицированный саркоидоз II ст., полостная форма:
а, б – на компьютерных томограммах в мягкотканом и легочном электронном окнах соответственно на уровне бифуркации
трахеи от 14.01.2008 г. определяются увеличение лимфатических узлов, характерное для саркоидоза (типичные группы, одно-
родность структуры, четкость контуров, сохранение жировой клетчатки), скопление мелких, перилимфатически расположен-
ных очагов в легочной ткани с обеих сторон (симптом «галактики»), тонко- и толстостенные воздухосодержащие полости,
окруженные очагами в S3 справа; в – контрольная КТ от 08.10.2011 г. после проведения глюкокортикостероидной терапии
(ГКСТ): регресс лимфаденопатии, полостей, появление выраженной неравномерности вентиляции легочной ткани; г – КТ от
22.01.2013 г. на фоне снижения дозы ГКС: нарастание двусторонних изменений – сливающиеся перилимфатически расположен-
ные мелкие очаги, создающие картину интерстициально-альвеолярной инфильтрации; д – КТ от 20.05.2013 г. при возвраще-
нии к исходной дозе ГКС: положительная динамика – разрешение инфильтративных изменений, формирование локальных
фиброзных изменений тяжистого характера в верхнезадних прикорневых отделах (переход в III ст.); е – КТ от 07.09.2015 г.:
стабилизация процесса, нарастание дистрофических изменений (IV ст. – отсутствие признаков активности процесса)
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Рис. 4. Больной К., 44 лет, гистологически верифицированный саркоидоз
III ст., полостная форма:
а, б – на компьютерных томограммах от 14.12.2010 г. определяются внутригруд-
ная лимфаденопатия, формирование полостей в саркоидах; в, г – контрольная КТ
от 31.05.2011 г., аналогичные срезы: визуализируется положительная динамика на
фоне ГКС-терапии – уменьшение протяженности процесса, частичное закрытие
полостей

а б

в г



пациенты имели хроническое ре-
цидивирующее неблагоприятное
течение заболевания, с периоди-
ческими лучевыми изменениями
нарастания и регресса перилим-
фатической диссеминации и
лимфаденопатии, были гормоно-
зависимыми. При наличии раз-
ноплановых признаков диагноз
саркоидоза вызывал сомнения
и требовал дифференциальной
диагностики с идиопатическим
легочным фиброзом, проявлени-
ями пневмокониоза и коморбид-
ных процессов (рис. 5).

Обсуждение

Саркоидоз – заболевание, ко-
торое встречается часто и пред-
ставляется несложным в рентге-
нологической и клинической ди-
агностике. Стадии заболевания,
определяющиеся по рентгеноло-
гической картине процесса, дав-
но и хорошо изучены [2–7].

С появлением КТ, в том числе
высокоразрешающей КТ, стало
возможно описывать лучевые
симптомы, которые ранее не
встречались. Многие исследова-
тели одновременно обратили на
это внимание [13–16], однако по-
лученные данные не системати-
зированы и являются предметом
обсуждения в отдельных иссле-
дованиях и клинических наблю-
дениях. Разные авторы предлага-
ют свои трактовки, свои назва-
ния и дают свои прогнозы [16,
17, 19]. 

Учитывая многолетний опыт
клинико-рентгенологического
наблюдения пациентов с саркои-
дозом органов дыхания, накоп-
ленный в НИИ интерстициаль-
ных и орфанных заболеваний
легких и на кафедре рентгеноло-
гии и радиационной медицины
ПСПбГМУ им. акад. И.П. Пав-
лова, мы решили поделиться соб-
ственным субъективным мнени-
ем и пригласить к обсуждению
этой важной темы.

Выделяя редкие клинико-лу-
чевые варианты течения СОД,
мы хотели указать их особеннос-
ти, важные как для проведения
дифференциальной диагностики,

так и определения лечебной так-
тики. Возможно, в дальнейшем,
по мере накопления опыта обсле-
дования и наблюдения таких па-
циентов, эти варианты займут
определенную нишу в классифи-
кации саркоидоза. Упомянутые
нами редко встречающиеся фор-
мы СОД имеют черты, сходные
с другими заболеваниями (ту-
беркулез, пневмокониоз, лим-
фогенный карциноматоз, отек
легких, легочные проявления ва-
скулитов), требующими диамет-
рально противоположного лече-
ния. По этой причине выявлен-
ные особенности КТ-картины
нуждаются в особом внимании
для анализа и оценки прогноза
заболевания. 

На появление не характерных
для саркоидоза черт обращали
внимание многие исследователи.
Так, M.E. Kreider et al. [18] пред-
лагают выделять фенотипы сар-
коидоза, однако фенотип – это

биологическое понятие, которое
можно определить как «вынос»
генетической информации на-
встречу факторам среды. Широ-
кое его использование в послед-
нее время свидетельствует о по-
верхностной трактовке этого
термина, так как провести гене-
тическое типирование и доско-
нально изучить все внешние фак-
торы, влияющие на лучевую кар-
тину происходящего, крайне
сложно. Возможно, термин «фе-
нотип» могут использовать ле-
чащие врачи (терапевты, пуль-
монологи), в то время как диа-
гносты оценивают типичность
лучевой картины, о чем упомина-
ют и наши зарубежные коллеги,
называя редко встречающиеся
лучевые паттерны атипичными
[12, 14]. 

В некоторых зарубежных ис-
точниках также предлагается на-
зывать редко встречающиеся
и не входящие в современные
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Рис. 5. Больная Б., 55 лет, гистологически верифицированный саркоидоз
II (?)–IV (?) ст., внестадийная форма:
а, б, в, г – на серии компьютерных томограмм от 17.01.2014 г. определяются выра-
женная внутригрудная лимфаденопатия, грубые перибронховаскулярные фиб-
розные изменения, преимущественно в задних прикорневых отделах с обеих сто-
рон, с формированием тракционных бронхоэктазов, неравномерное уплотнение
стенок вторичных легочных долек на всем протяжении (отек, формирование
интерстициального фиброза), множественные мелкие перилимфатически распо-
ложенные очаги. Визуализируются липоматоз средостения, смещение и зияние
пищевода в верхних отделах (фиброзная тракция), признаки микроаспирации
с формированием бронхиолита в нижних отделах (утолщение стенок мелких
бронхов, выраженная неравномерность вентиляции легочной ткани, «воздушные
ловушки»)

а б

в г



классификации формы саркои-
доза атипичными, однако набор
этих форм другой. Так, Shahram
Kahkouee et al. [21] разделяют
пациентов с СОД, выявленным
по результатам ВРКТ, на четыре
группы: 1) пациенты с признака-
ми хронического течения; 2) па-
циенты без признаков хроничес-
кого течения; 3) пациенты с ти-
пичными изменениями на ВРКТ;
4) пациенты с атипичными изме-
нениями на ВРКТ. 

Chunmei Ma et al. [22] указы-
вают, что правильный диагноз
саркоидоза легко ставится с по-
мощью ВРКТ. Однако при нали-
чии атипичных проявлений (вы-
раженные интерстициальные из-
менения, некроз, кавитация,
симптом «галактики») саркоидоз
может быть ошибочно принят за
другие легочные заболевания –
туберкулез, лимфогенный карци-
номатоз, инвазивную аденокар-
циному. Авторы также описыва-
ют форму саркоидоза с выражен-
ным отеком периферического
легочного интерстиция (отечно-
интерстициальная форма в на-
шем понимании), называя ее ати-
пичной.

Название «интерстициально-
отечная форма саркоидоза»,
безусловно, дискутабельно. Сар-
коидоз относится к группе ин-
терстициальных заболеваний
легких, однако поражает преиму-
щественно центральный интер-
стиций и характеризуется КТ-
картиной перибронховаскуляр-
ных муфт, изменчивость которых
обусловлена морфологической
основой поражения (на этапе
отека и формирования гранулем
есть возможность регресса,
на этапе фиброза – нет). Такой
тип поражения интерстиция не
влияет на перфузионную и диф-
фузионную способность легких,
что приводит к возникновению
так называемых «клинико-рент-
генологических ножниц» – соче-
тания хорошего самочувствия
пациентов с выраженными рент-
генологическими изменениями,
патогномоничного для саркоидо-
за. Совсем иначе заболевание

протекает, если по каким-то при-
чинам поражается периферичес-
кий интерстиций (почему мы
и предложили такое название
этой формы). Гранулематозное
поражение и отек элементов вто-
ричной легочной дольки приво-
дит к выраженным перфузион-
но-диффузионным нарушениям,
вызывая одышку разной степени
выраженности (вплоть до одыш-
ки в покое). В литературе [16, 19]
схожая форма саркоидоза, выяв-
ляемая при ВРКТ, встречается
под названием «фиброзной». Од-
нако на этапе отека и гранулема-
тозного поражения (при гистоло-
гическом исследовании в легоч-
ной ткани у всех этих больных
определяются гранулемы, созда-
ющие при КТ эффект отека ин-
терстиция, без четкой визуализа-
ции мелкой перилимфатической
диссеминации) изменения быст-
ро регрессируют на фоне тера-
пии, в связи с чем термин «фиб-
розная форма» в отношении этой
группы больных представляется
не очень удачным.

D.A. Lynch предлагает выде-
лять неблагоприятно протекаю-
щую форму саркоидоза с раз-
витием легочной гипертензии,
которая имеет схожую ВРКТ-
картину с предлагаемой нами
отечно-интерстициальной фор-
мой саркоидоза [17]. ЛГ при
СОД чаще диагностируется у па-
циентов на поздних стадиях за-
болевания, однако может возни-
кать при поражении саркоидозом
сердца, сосудов (эпителиоидно-
клеточные гранулемы выявляют-
ся в стенках легочных артерий),
внешней компрессии легочной
артерии и вен увеличенными
лимфатическими узлами средос-
тения, а также при наличии ко-
морбидной патологии (пороки
сердца, ВИЧ-инфекция, тромбо-
эмболия легочной артерии). Так-
же причинами ЛГ при СОД яв-
ляются легочный капиллярный
гемангиоматоз и легочная вено-
окклюзионная болезнь (ЛВОБ),
наиболее часто определяемые
у больных, которым была прове-
дена трансплантация легких [23].

С.Н. Авдеев в литературном об-
зоре, посвященном ЛГ, ассоци-
ированной с саркоидозом (ЛГАС),
представляет результаты собст-
венного клинического наблюде-
ния и КТ-исследования пациента
с ЛГ-ЛВОБ, характеризующейся
утолщением междольковых пе-
регородок и мозаичным уплот-
нением легочной ткани [24].
С учетом неблагоприятного про-
гноза ЛГАС следует отметить не-
обходимость ее своевременной
диагностики, в рамках которой
важное место наряду с ЭхоКГ
и катетеризацией правых отде-
лов сердца занимает КТ.

Несомненно, важное значение
для клинической практики имеет
выделение в отдельную форму
H. Prosch и другими авторами
фиброзирующего саркоидоза
СОД [15–17, 19, 20]. По обоб-
щенным результатам рентгено-
логического исследования (State-
ment on sarcoidosis, 1999 г.), фи-
броз легких выявлялся у 6–10%
больных с саркоидозом с анамне-
зом заболевания 15–20 лет. Од-
нако за последние годы примене-
ние ВРКТ позволило выявить
фиброзные изменения у 20%
больных за более короткие сроки
наблюдения. Развитие периброн-
ховаскулярного фиброза явля-
ется закономерным течением
саркоидоза при переходе его
в IV стадию. В то же время дли-
тельное существование отека
и гранулематозной инфильтра-
ции периферического интерсти-
ция может приводить к форми-
рованию периферических фиб-
розных изменений (в том числе
по типу «сотового легкого»), со-
вершенно не характерных для
классического течения саркоидо-
за и сопровождающихся выра-
женной клинической симптома-
тикой.

Выделение полостной формы
при саркоидозе очень дискута-
бельно. Это, на наш взгляд, один
из самых сложных вопросов
дифференциальной диагностики
саркоидоза, так как наличие по-
лостей в большей степени харак-
терно для специфических дест-
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руктивных процессов (туберку-
лез, нетуберкулезные микобакте-
риозы, пневмокониозы, микозы),
требующих совершенно другого
лечения. Выполнение КТ позво-
ляет выявить два основных типа
формирования полостей при сар-
коизозе: в участках гранулема-
тозной инфильтрации и в сарко-
идах при длительном их сущест-
вовании и нарушении трофики.
Оба типа формирования полос-
тей плохо изучены и требуют
тщательного анализа. Наличие
полостей в участках гранулема-
тозной инфильтрации имеет
важное значение при определе-
нии терапевтической тактики,
учитывая высокую иммунологи-
ческую активность течения про-
цесса, сочетающуюся с рядом
других лучевых признаков (вас-
кулитоподобный тип очагов,
проявления саркоидного альвео-
лита, признаки легочной гипер-
тензии).

По мнению некоторых авто-
ров [9, 15–17], у больных с по-
лостными формами саркоидоза
необходимо проводить тщатель-
ный анализ анамнеза и микроби-
ологическое исследование (для
исключения туберкулеза, мико-
бактериоза или микоза). При не-
достаточно полном обследова-
нии у этой категории больных не
следует спешить с назначением
системных кортикостероидных
и цитостатических препаратов
из-за риска развития специфи-
ческой и неспецифической ин-
фекции.

Особый интерес представляет
внестадийное течение СОД, воз-
никающее при хроническом про-
грессирующем течении болезни,
при котором сохраняется лимф-
аденопатия в сочетании с пери-
лимфатической диссеминацией
и выраженными фиброзными из-
менениями. Все отдельно взятые
характеристики поражения ти-
пичны для саркоидоза, нетипич-
ным является их одновременное
сочетание, о существовании ко-
торого должны быть осведомле-
ны рентгенологи и пульмонологи.
Описание внестадийных форм

саркоидоза появилось в резуль-
тате широкого применения ВРКТ,
которая позволила выявлять од-
новременное сочетание разных
стадий заболевания (лимфадено-
патия, перилимфатическая оча-
говая диссеминация, разные ви-
ды фиброза). Вероятно, при та-
ком сочетании нужно выделять
благоприятные (с преобладанием
лимфаденопатии) и неблагопри-
ятные (с преобладанием фибро-
за) варианты, имеющие прогнос-
тическое значение и тактические
лечебные особенности. Важное
прогностическое значение у этой
группы больных имеет КФИВД
в динамике.

Некоторые авторы [15–17]
описывают единичные наблюде-
ния с клинико-лучевыми симп-
томами, абсолютно не характер-
ными для саркоидоза (проявле-
ния перикардита, плеврита,
пневмоторакса, пневмомедиасти-
нума и т. д.). Возможно, такое
течение является нераспознан-
ным проявлением коморбиднос-
ти (ТЭЛА, инфекция, опухоле-
вая патология, дисплазии, токси-
комания) и требует отдельного
изучения.

Заключение

Накопление опыта клинико-
лучевого обследования больных
с саркоидозом органов дыхания
привело к выявлению редких
вариантов течения этого заболе-
вания, которые сложны в диагно-
стике и требуют изменения диа-
гностического алгоритма и под-
ходов к лечению.

Конфликт интересов 

Авторы заявляют об отсут-
ствии конфликта интересов.
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