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Резюме
Саркоидоз является полиорганным гранулематозом неизвестной природы. При помощи современных методов диагностики это заболе-
вание возможно выявить на ранних стадиях. Для установления диагноза на основании сопоставления лучевых, клинических, морфоло-
гических и функциональных данных при отсутствии специфических маркеров требуется комплексный поход. Варианты течения сарко-
идоза без поражения органов дыхания представляют значительные трудности. Во избежание раннего назначения гормонов и цитоста-
тических препаратов и, наоборот, в целях своевременного реагирования на прогрессирование и угрожающие состояния крайне актуаль-
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но понимание времени и средств начала лечения саркоидоза. Методы. Клинические рекомендации созданы на основании анализа 
данных последних исследований саркоидоза, опубликованных на русском и английском языках. Каждый тезис-рекомендация по про-
ведению диагностических и лечебных мероприятий оценивается по шкалам оценки уровня достоверности доказательств (1–5) и убеди-
тельности рекомендаций (по категориям А, В, С). Клинические рекомендации содержат также комментарии и разъяснения к указан-
ным тезисам-рекомендациям, алгоритмы по диагностике, тактике терапии, справочные материалы по использованию рекомендуемых 
препаратов. Целевой аудиторией данных клинических рекомендаций являются терапевты, врачи общей практики, пульмонологи, 
фтизиатры, ревматологи, дерматологи, специалисты лучевой диагностики, иммунологи, клинические фармакологи. Заключение. 
По данным представленных клинических рекомендаций освещаются современные сведения об эпидемиологии, клинических проявле-
ниях, диагностике и тактике ведения пациентов с саркоидозом. Одобрены решением Научно-практического совета Министерства 
здравоохранения Российской Федерации (2022).
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Термины и определения

Гранулема – очаг продуктивного воспаления, име-
ющий вид плотного узелка.

Гранулема саркоидная (granuloma sarcoideum) – воз-
никающая в лимфатических узлах (ЛУ) и внутренних 
органах при саркоидозе; состоит из эпителиоидных 
клеток, лимфоцитов, гигантских многоядерных кле-
ток Пирогова–Лангханса и инородных тел.

Синдром Лефгрена – вариант острого течения сар-
коидоза, проявляющийся внутригрудной лимфадено-
патией, узловатой эритемой, суставным синдромом 
и лихорадкой.

Синдром Хеерфордта–Вальденстрема – вариант 
острого течения саркоидоза, проявляющийся увеитом, 
паротитом, лихорадкой и в ряде случаев сопровожда-
ется параличом лицевого нерва (паралич Белла).

Саркоидная реакция – образование в различных 
органах и тканях локализованных групп эпителиоид-
ноклеточных неказеифицирующихся гранулем сарко-
идного типа в ответ на экзогенные факторы различно-
го происхождения (например, импланты, татуировки) 
при применении интерферонов (IFN), а также пери-
фокально (при злокачественных опухолях, парази-
тарных заболеваниях). Отличается от саркоидоза на-
личием только локальных изменений при отсутствии 
поражения других органов и систем.

Легочная артериальная гипертензия – клинический 
синдром, характеризуемый повышением среднего 
давления в легочной артерии ≥ 25 мм рт. ст. в покое, 
измеренного при чрезвенозной катетеризации сердца.

1. Краткая информация по заболеванию  
или состоянию (группе заболеваний или состояний)

1.1. Определение заболевания или состояния (группы 
заболеваний или состояний)

Саркоидоз – это системное воспалительное заболева-
ние неизвестной этиологии, характеризующееся обра-

зованием неказеифицирующихся гранулем, мультиси-
стемным поражением различных органов и активацией 
Т-клеток в месте гранулематозного воспаления с выс-
вобождением различных хемокинов и цитокинов [1, 2].

1.2. Этиология и патогенез заболевания или состояния 
(группы заболеваний или состояний)

Факторы риска и потенциальные этиологические фак-
торы. Факторы риска развития саркоидоза оконча-
тельно не установлены. Решающую роль в развитии 
заболевания играет воздействие факторов окружа-
ющей среды на генетически предрасположенный 
организм [2]. По результатам исследования геном-
ных ассоциаций выявлены наследственные факто-
ры, оказывающие влияние на вероятность развития 
саркоидоза и многообразие его клинических про-
явлений. Генами-кандидатами однонуклеотидного 
полиморфизма восприимчивости к саркоидозу в ге-
нах, связанных с иммунным ответом, считаются HLA 
I и II класса, интерлейкины (IL)-1A, IL-12B, IL-18, 
BTNL2, CCDC88B, CCR2, CCR5, MST1, MST1R, 
интерферон (IFN)-γ, XAF1, SLC11A2 или фактор 
некроза опухоли-α (TNF-α).

Повышенный риск развития саркоидоза связан 
с однонуклеотидным полиморфизмом в генах с разны-
ми функциями (ANXA11, BAG2, RAB23, BEND6, CFTR, 
FAM117B, KCNK4, KIAA1586, NOTCH4, OS9, PRDX5, 
RAGE, RAS23, SCGB1A1, VEGFA и ZNF415).

С клиническими проявлениями саркоидоза связа-
ны аллели HLA (-DRB1, -DPB2 и -DQA2), ZNF184, 
ADCY3 и LRR16A и таким фенотипом, как синдром 
Лефгрена, мутации в генах рецепторов CC10, MMP9, 
FCGR3A, Fas – c тяжестью течения саркоидоза, а од-
нонуклеотидный полиморфизм в гене NOD2 – с раз-
витием саркоидоза в детском возрасте [3]. Роль гене-
тических факторов подтверждают случаи семейного 
саркоидоза [4].

К вероятным внешним факторам (триггерам) раз-
вития саркоидоза относятся присутствие ряда бак-
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терий – микобактерий туберкулеза с измененными 
свойствами (ревертантов), которые при этом не вы-
зывают развитие туберкулеза [5], пропионовокислых 
бактерий (Propionibacterium acnes, Propionibacterium 
granulosum) [6], возбудителя болезни Лайма (Borrelia 
burgdorferi) [7]. По данным системного обзора литера-
туры и метаанализа подтверждена потенциальная роль 
именно этих возбудителей как триггеров саркоидоза, 
тогда как данные о роли микоплазм, риккетский и ви-
русов оказались неубедительными [8].

Фактором развития саркоидной реакции или 
саркоидоза является применение IFN и индукторов 
интерфероногенеза. IFN являются иммуномодулято-
рами, используемыми при различных заболеваниях, 
включая инфекцию вирусом гепатита С, рассеянный 
склероз и опухолевые заболевания [9], а в России – 
для лечения простудных и вирусных заболеваний [10].

По данным многочисленных наблюдений показа-
но, что возникновению саркоидоза предшествовали 
стрессовые события (смерть близкого, развод, про-
блемы на работе и др.).

1.2.1. Патогенез

Образование эпителиоидноклеточных неказеифици-
рующихся гранулем. В патогенез саркоидоза вовле-
чены как врожденная, так и адаптивная иммунные 
системы. Из врожденной иммунной системы важную 
роль в патогенезе саркоидоза играют NOD-подоб-
ные рецепторы и Toll-подобные рецепторы, а также 
клеточные факторы, такие как дендритные клет-
ки и макрофаги, а также лимфоциты, T-хелперы-1 
(Th1), Th17, T-регуляторные (Treg) клетки и В-клетки 
адаптивной иммунной системы. Саркоидоз является 
полигенным многофакторным заболеванием, при ко-
тором различные гены изменяют иммунные реакции 
на специфические антигенные стимулы [11]. При 
саркоидозе наблюдается возникновение иммуноло-
гического парадокса: признаки локального воспале-
ния с участием Т-хелперов 1-го типа сосуществуют 
с периферической анергией, индуцированной Treg. 
Отличительной чертой активного саркоидоза являет-
ся преобладающая экспрессия IFN-γ в пораженных 
органах при участии таких активных цитокинов, как 
IL-2, IL-12 и TNF-α. Типичная для саркоидоза кло-
нальная амплификация CD4 T-клеток свидетельст-
вует о том, что развитию заболевания способствует 
некий патогенный антиген. Развивающийся Т-кле-
точный альвеолит CD4 служит биомаркером, отра-
жающим усиление или снижение активности заболе-
вания. Иммунная реакция продолжается даже после 
того, как потенциальный антиген / триггер исчез [12]. 
Снижение активности саркоидоза обычно сочетается 
с редукцией выраженности альвеолита. В типичных 
случаях формируются компактные неказеифициру-
ющиеся эпителиодноклеточные гранулемы, которые 
стерильны и в легких располагаются преимуществен-
но по ходу путей лимфооттока [13]. Результаты кли-
нических исследований этиологии и патогенеза сар-
коидоза в последнее время подтверждаются при моде-
лировании саркоидоза на животных [14]. В патогенезе 

иммунного ответа при саркоидозе участвуют белки 
теплового шока человека, которые могут вызывать 
образование саркоидной гранулемы при воздействии 
как инфекционных, так и неинфекционных факторов 
у генетически предрасположенных к этому индивиду-
умов. В цепи этих событий определенную роль может 
играть оксидативный стресс [15]. Роль оксидативного 
стресса показана также и при кардиосаркоидозе [16]. 
Кроме того, активированные макрофаги и клетки 
гранулемы могут вырабатывать 1,25-(OH)2-D3 (каль-
цийтриол), что приводит к гиперкальциемии (2–10 % 
пациентов) или гиперкальцийурии (6–30 % паци-
ентов) и, как следствие, – мочекаменной болезни 
и почечной недостаточности [2, 17].

1.2.2. Нарушение функции органов и систем

Механизмы патогенеза нарушений функции легких 
при саркоидозе различны. Бронхообструктивный син-
дром и повышение сопротивления может быть следст-
вием утолщения стенок бронхов и бронхиол либо их 
сдавления увеличенными ЛУ [18, 19]. Рестриктивные 
изменения при саркоидозе связаны с формированием 
легочного фиброза и «сотового легкого». Достоверная 
связь установлена между значениями форсированной 
жизненной емкости легких (ФЖЕЛ) и степенью пато-
логических изменений по данным открытой биопсии 
(пневмонитом, фиброзом) [19, 20]. Локализация гра-
нулем в миокарде, реже – в пери-, эпи-, эндокарде, 
межжелудочковой перегородке, сосочковых мышцах 
приводит к нарушению ритма, снижению сократимо-
сти миокарда и внезапной смерти [1]. При локализа-
ции гранулем в головном мозге, мозговых оболочках, 
продолговатом мозге наблюдаются неврологические 
нарушения широкого спектра – от незначительных 
до выраженных, которые приводят к инвалидизации 
пациента [21].

Легочная гипертензия (ЛГ). Патогенез ЛГ при сар-
коидозе связан с гранулематозной инфильтрацией 
легочных сосудов, в т. ч. капилляров и вен (что при-
водит к развитию окклюзионной венопатии) либо при 
повышенной чувствительности к вазоактивным веще-
ствам и компрессии легочной артерии увеличенными 
ЛУ средостения. В терминальной стадии саркоидоза 
ЛГ связана с гипоксической вазоконстрикцией и ре-
дукцией сосудистого русла при фиброзных измене-
ниях [22].

1.3. Эпидемиология заболевания или состояния  
(группы заболеваний или состояний)

Саркоидоз встречается во всем мире, поражает пред-
ставителей обоего пола, всех рас и возрастов. В Мо-
скве (2012) соотношение мужчин и женщин составило 
1 : 2,8 (средний возраст мужчин – 42 года; женщин – 
53 года). Распространенность саркоидоза составля-
ла 2,85 на 100 тыс. населения с колебаниями 8,2–1,8 
на 100 тыс. населения по административным округам 
столицы. Среди мужчин наибольший показатель рас-
пространенности составил 9,0 на 100 тыс. мужского 
населения, а среди женщин – 7,8 на 100 тыс. женского 
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населения [23]. За период с 1998 по 2008 годы заболе-
ваемость и распространенность саркоидоза органов 
дыхания в Санкт-Петербурге изменялись от 2,6 до 3,9 
и от 16,5 до 25,1 на 100 тыс. населения соответствен-
но. Саркоидоз преимущественно диагностировался 
у женщин молодого и зрелого возраста (66 %). Син-
дром Лефгрена наблюдался у 22,0 % пациентов [24]. 
В Омске в 2003–2011 гг. наблюдались пациенты с сар-
коидозом (n = 295), все диагнозы у которых были ве-
рифицированы, распространенность составила 24,6 
на 100 тыс. населения, соотношение женщин и муж-
чин составляло 1,95. При этом заболевание I стадии 
по данным рентгенографии диагностировано у 10,6 % 
пациентов, II – у 75,3 %, III – у 9,3 %, IV – у 4,8 %. 
Классический синдром Лефгрена (внутригрудная 
лимфаденопатия, узловатая эритема, артралгии, лихо-
радка) отмечен в 11 (3,73 %) случаях [25]. В Республи-
ке Татарстан (2014) распространенность саркоидоза 
составляла 51,35 на 100 тыс., а заболеваемость – 2,72 
на 100 тыс. Женщины составили 71,1 %, они были до-
стоверно старше мужчин, у них преобладала рентгено-
логическая стадия I, а синдром Лефгрена встречался 
в 3 раза чаще. За последние 20 лет доля верифици-
рованных случаев саркоидоза увеличилась с 29,2 до 
58,2 % [26]. Заболеваемость саркоидозом призывников 
составила 1,1‰, а военнослужащих по контракту – 
3,5‰. При этом в структуре заболевших преобладали 
контрактники – 81,4 % [27]. В США (2013) заболевае-
мость и распространенность саркоидоза была значи-
тельно выше среди представителей негроидной расы 
(17,8 и 141,4 на 100 тыс. соответственно), чем среди 
европеоидов (8,1 и 49,8 на 100 тыс. соответственно), 
испанцев (4,3 и 21,7 на 100 тыс. соответственно) или 
лиц азиатского происхождения (3,2 и 18,9 на 100 тыс. 
соответственно). У женщин вероятность саркоидо-
за была в 2 раза в выше при самой высокой распро-
страненности саркоидоза среди женщин негроидной 
расы (178,5 на 100 тыс. населения). В целом ежегодные 
расходы здравоохранения на саркоидоз были невы-
сокими, медиана – 18 663 доллар США в год. Однако 
самые высокие ежегодные расходы (на 5 % пациен-
тов) составили 93 201 доллар США в год [28]. Рас-
пространенность саркоидоза высока в скандинавских 
странах – до 64 на 100 тыс. населения, в Швеции – 
20 на 100 тыс. По данным мультицентрового исследо-
вания (1992–1994), в Бельгии и фламандских странах 
распространенность саркоидоза составляет 27 % среди 
всех интерстициальных заболеваний органов дыха-
ния [29]. В Японии заболеваемость саркоидозом невы-
сока – 1,01 на 100 тыс. населения (0,73 – для мужчин 
и 1,28 – для женщин). У мужчин пик заболеваемости 
отмечается в возрасте 20–34 лет, у женщин второй пик 
заболеваемости наблюдается в возрасте 50–60 лет – 
выше, чем среди молодых. В отличие от других стран, 
выявлена более высокая распространенность саркои-
доза сердца – 23 % [30].

У детей саркоидоз встречается значительно реже. 
Так, в Дании заболеваемость составляла 0,22–0,27 
на 100 тыс. детской популяции [31].

Семейный саркоидоз встречается со средней ча-
стотой 9,5 (4,6–16,1) % с наибольшей частотой среди 

французов, афроамериканцев, голландцев и ирланд-
цев [32]. В Республике Татарстан частота случаев се-
мейного саркоидоза составила 3,1 % [33].

1.4. Особенности кодирования заболевания или состояния 
(группы заболеваний или состояний) по Международной 
статистической классификации болезней и проблем, 
связанных со здоровьем

D50–D89 Класс III. Болезни крови, кроветворных ор-
ганов и отдельные нарушения, вовлекающие иммунный 
механизм
D86: Саркоидоз.
D86.0: Саркоидоз легких.
D86.1: Саркоидоз лимфатических узлов.
D86.2: Саркоидоз легких с саркоидозом лимфати-

ческих узлов.
D86.3: Саркоидоз кожи.
D86.8: Саркоидоз других уточненных и комбини-

рованных локализаций.
• Иридоциклит при саркоидозе + (H22.1*).
• Множественные параличи черепных нервов при 

саркоидозе + (G53.2*).
Саркоидозные:

• атртропатия + (M14.8*);
• миокардит + (I41.8*);
• миозит + (M63.3*).
D86.9: Саркоидоз неуточненный.

В представленном проекте Международной клас-
сификации болезней и проблем, связанных со здо-
ровьем, 11-го пересмотра (МКБ-11) саркоидоз от-
носится к классу «Нарушения иммунной системы / 
Определенные нарушения, связанные с иммунной 
системой»:
4B20.0: Саркоидоз легких.
4B20.1: Саркоидоз лимфатических узлов.
4B20.2: Саркоидоз пищеварительной системы.
4B20.3: Нейросаркоидоз.
4B20.4: Окулярный саркоидоз.
4B20.5: Кожный саркоидоз.
4B20.Y: Другой уточненный саркоидоз.
4B20.Z: Саркоидоз неуточненный.

1.5. Классификация заболевания или состояния  
(группы заболеваний или состояний)

Классификация, рентгенологическая картина при 
разных стадиях заболевания или состояния, а также 
частота встречаемости приведены в табл. 1.

Фенотипы (особенные варианты течения) саркоидоза

1. По локализации:
• классический, с преобладанием внутригрудных 

(легочных) поражений;
• с преобладанием внелегочных поражений;
• генерализованный.

2. По особенностям течения:
• с острым началом (синдромы Лефгрена, Хеерфор-

дта–Вальденстрема и др.);
• с изначально хроническим течением;
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• рецидив;
• саркоидоз у детей в возрасте моложе 5 лет;
• саркоидоз, рефрактерный к лечению системными 

глюкокортикостероидами (сГКС).
Обострение – это реактивация процесса в тече-

ние 1 года после окончания основного курса лечения, 
завершившегося полным исчезновением признаков 
активности и регрессией процесса.

Рецидив – это возобновление проявлений сарко-
идоза через 1 год после окончания основного курса 
лечения, завершившегося разрешением процесса, или 
после спонтанной регрессии процесса [1].

Диагноз устанавливается следующим образом:
1. Локализация (перечисляются органы и системы, 

поражение которых диагностировано в процессе об-
следования). При легочной локализации указывается 
лучевая стадия (0–IV).

2. Активность:
• 0-я степень (неактивный) – бессимптомное тече-

ние, отсутствие лабораторных признаков воспале-
ния;

• 1-я степень (активный) – наличие клинико-ла-
бораторных признаков воспаления, при наличии 
полной клинической картины вместо активности 
могут быть указаны синдром Лефгрена или син-
дром Хеерфордта–Вальденстрема.
3. Течение (стабильное, прогрессирующее, регрес-

сирующее, обострение, рецидив).
4. Осложнения (функциональная недостаточность 

(указывается пораженный орган) и / или стойкие 
структурные изменения (фиброз, кальцинация, ки-
сты и т. п.)) [34].

1.6. Клиническая картина заболевания или состояния 
(группы заболеваний или состояний)

Жалобы зависят от преобладающей локализации 
поражения и варианта течения – острого или хро-
нического. Наиболее выражены и динамичны жа-
лобы пациентов с синдромом Лефгрена (лихорадка, 
узловатая эритема, артрит с преимущественным по-
ражением голеностопных суставов и двусторонняя 
лимфаденопатия корней легких) и увеопаротидной 
лихорадкой – синдромом Хеерфордта–Вальденстрема 
(увеличение околоушных слюнных желез, передний 
увеит и паралич лицевого нерва (паралич Белла как 
факультативный симптом)).

Слабость, утомляемость. Частота составляет 30–
80 % в зависимости от возраста, пола, расы; является 
самостоятельным признаком и может не иметь пря-
мой корреляции с гранулематозным поражением тех 
или иных органов [1, 2, 35]. Уровень слабости может 
быть объективизирован с помощью шкалы оцен-
ки усталости (см. Приложение Г2 Fatigue Assessment 
Scale – FAS).

Одышка может быть легочного, центрального, ме-
таболического и сердечного генеза. Чаще всего она 
инспираторная и является признаком нарастающих 
рестриктивных нарушений и снижения диффузион-
ной способности легких методом одиночного вдо-
ха по оценке степени поглощения окиси углерода 
(DLCO). Объективная оценка степени выраженности 
одышки проводится с помощью шкалы выраженности 
одышки (см. Приложение Г1 modified Medical Research 
Council – mMRC).

Боль и дискомфорт в грудной клетке не всегда чет-
ко объясняются характером и объемом изменений, 
выявляемых даже по данным компьютерной томо-
графии (КТ) высокого разрешения (КТВР). Отмече-
ны дискомфорт в области спины, жжение в межло-
паточной области, тяжесть в груди, невозможность 
«вздохнуть полной грудью». Боли могут локализовать-
ся в костях, мышцах, суставах и не имеют каких-либо 
характерных признаков.

Кашель при саркоидозе обычно сухой и обусловлен 
увеличением внутригрудных ЛУ (ВГЛУ), что сопро-
вождается повышенным давлением на бронхиальную 
стенку, либо раздражением саркоидными гранулема-
ми нервных окончаний в стенках дыхательных путей. 
На поздних стадиях кашель является следствием об-
ширных интерстициальных изменений в легких и от-
носительно редко – следствием поражения плевры.

Лихорадка характерна для острого течения синдро-
ма Лефгрена или синдрома Хеерфордта–Вальденстре-
ма, но возможен и длительный субфебрилитет. Ча-
стота лихорадки при саркоидозе составляет 20–60 %.

Суставной синдром выражен при синдроме Лефгре-
на, но может быть самостоятельным синдромом. 
Проявляется отеком и болевым синдромом в голено-
стопных суставах, пальцах рук и ног, реже – в других 
суставах, в т. ч. позвоночнике. Различается острый 
суставной синдром, который может проходить без 
последствий, и (реже) – хронический, приводящий 
к деформации суставов.

Таблица 1
Классификация внутригрудного саркоидоза, основанная на данных лучевого обследования

Table 1
Classification of intrathoracic sarcoidosis based on imaging data

Стадия Рентгенологическая картина Частота встречаемости, %

0 Нет изменений на рентгенограмме органов грудной клетки 5

I Увеличение ВГЛУ; паренхима легких не изменена 45

II Увеличение ВГЛУ; патологические изменения паренхимы легких 30

III Патология легочной паренхимы без увеличения ВГЛУ 15

IV Выраженный фиброз легких как ведущий рентгенологический синдром 5

Примечание: ВГЛУ – внутригрудные лимфатические узлы.
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Снижение остроты зрения и / или затуманивание 
зрения могут быть важными признаками саркоидоз-
ного увеита, который требует обязательного офталь-
мологического обследования и активного лечения.

Жалобы на дискомфорт в области сердца, сердце-
биение или брадикардия, ощущение перебоев могут 
быть признаком гранулематозного поражения сер-
дца. При этом требуется проведение электрокардио-
графии (ЭКГ) и холтеровский мониторинг, а также 
имидж-диагностика для поиска гранулем (ультра-
звуковое исследование (УЗИ), магнитно-резонансная 
томография (МРТ)).

Неврологические жалобы разнообразны. Патогномо-
ничным для саркоидоза считается паралич Белла – од-
носторонний паралич лицевого нерва, нередко быстро 
и спонтанно регрессирующий. Покалывание в конеч-
ностях возникает при нейропатии мелких волокон. 
Церебральные нарушения проявляются в далеко зашед-
ших стадиях саркоидоза. Возникают чувство тяжести 
в затылочной области, снижение памяти на текущие 
события, когнитивные расстройства, нарастающие 
со временем головные боли, менингеальные симптомы 
без повышения температуры тела, умеренные парезы 
конечностей. При саркоидозе с объемным поражением 
головного мозга развиваются эпилептиформные при-
падки, изменения психики [1, 2, 36].

1.6.1. Клинические проявления саркоидоза  
внелегочной локализации

Поражения кожи при саркоидозе встречаются с ча-
стотой 10–56 % (в России – 10–15 %).

Узловатая эритема (erythema nodosum) представляет 
собой васкулит с первичным деструктивно-пролифе-
ративным поражением артериол, капилляров, венул. 
В дерме наблюдается периваскулярная гистиоцитарная 
инфильтрация, признаки септального панникулита. 
Перегородки подкожного жира утолщены и инфильт-
рированы воспалительными клетками, которые рас-
пространяются до перисептальных участков жировых 
долек. Утолщение перегородок обусловлено отеком, 
кровоизлияниями и нейтрофильной инфильтрацией. 
Гистопатологическим маркером узловатой эритемы 
является наличие т. н. радиальных гранулем Мишера 
(Miescher) – разновидности липоидного некробиоза – 
которые состоят из хорошо определяемых узловых 
скоплений мелких гистиоцитов, расположенных ра-
диально вокруг центральной расщелины. Саркоидных 
гранулем узловатая эритема не содержит, биопсия ее 
элементов не имеет диагностического значения.

Саркоидоз кожи встречается с частотой 10–30 %. 
Специфичны узлы, бляшки, макулопапулезные из-
менения, lupus pernio (ознобленная волчанка), руб-
цовый саркоидоз. Проявления саркоидоза вероятны 
в участках кожи, имевших ранее повреждения, куда 
могли попасть инородные тела (рубцы, шрамы, тату-
ировки и т. п.). Этой локализации саркоидоза следует 
уделять особое внимание (как и поражению пери-
ферических ЛУ), поскольку в этом случае биопсия 
позволяет избежать более травматичных процедур. 
Lupus pernio проявляется индуративными бляшками 

с изменением цвета на носу, щеках, губах и ушах, 
часто сосуществует одновременно с кистами костей 
и легочным фиброзом. Другие кожные изменения при 
саркоидозе включают в себя ангиолюпоид Брока–По-
трие; подкожные саркоиды Дарье–Русси, пятнистый, 
лихеноидный, псориазоподобный саркоиды, мелко-
узелковую и крупноузловатую формы, редко – псори-
азоподобные и язвенные формы, ихтиоз, алопецию, 
гипер- и гипопигментированные пятна, поражение 
ногтей. Как правило, хронические саркоидные из-
менения кожи не сопровождаются болью или зудом, 
не изъязвляются.

Различаются следующие формы саркоидоза кожи:
• клинически типичные (кожный саркоид Бека);
• аннулярные, индуративные бляшки (granuloma 

annulare).
Гистологическая картина саркоидоза кожи харак-

теризуется наличием четко очерченных эпителиоид-
ноклеточных гранулем, без воспалительной реакции 
вокруг и казеоза (может встречаться фибриноидный 
некроз); наличием различного числа гигантских кле-
ток типа Пирогова–Лангханса и типа инородных тел; 
неизмененным или атрофичным эпидермисом. Эти 
признаки используются при дифференциальной диаг-
ностике саркоидоза кожи и туберкулезной волчанки.

Ознобленная волчанка (lupus pernio) – хроническое 
рецидивирующее поражение кожи носа, щек, ушных 
раковин и пальцев, реже – лба, конечностей и яго-
диц, вызывает серьезные косметические дефекты. 
Часто является одной из составляющих хронического 
саркоидоза с поражением легких, костей, глаз, она 
не проходит спонтанно, часто резистентна к терапев-
тическим и хирургическим воздействиям. Поражен-
ные участки кожи уплотнены, окрашены в красный, 
пурпурный или фиолетовый цвет. Рецидивы чаще 
в зимнее время [1, 37, 38].

Поражение органа зрения при саркоидозе относится 
к наиболее опасным; при этом требуются внимание 
врачей и лечение, поскольку оно может привести 
к значительному снижению и потере зрения. Встре-
чается при саркоидозе примерно в 5–25 % случаев, 
из них 70–75 % приходится на передний увеит, 25–
30 % – на задний увеит, реже – поражения конъюн-
ктивы, склеры и радужной оболочки. Увеит является 
составляющей синдрома Хеерфордта–Валденстрема. 
Поражение саркоидозом зрительного нерва встречает-
ся нечасто, но является показанием для длительного 
лечения сГКС. Для детей до 5 лет характерна клиниче-
ская триада в виде увеита, поражения кожи и артрита 
без поражения легких [1, 39].

Саркоидоз периферических ЛУ, доступных пальпа-
ции, встречается в 10–25 % случаев. Чаще в процесс 
вовлечены задние и передние шейные ЛУ, надклю-
чичные, локтевые, подмышечные и паховые. ЛУ плот-
ноэластической консистенции, не размягчаются и не 
образуют свищей. При гистологическом исследовании 
удаленного ЛУ и обнаружении в нем эпителиодно-
клеточных гранулем требуется сопоставление с кли-
нической картиной и поражением других органов для 
дифференциальной диагностики саркоидоза и сарко-
идной реакции [36, 40].
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Поражение селезенки при саркоидозе (10–40 %) встре-
чаются в виде спленомегалии и гиперспленизма (1–5 % 
случаев) – увеличение селезенки в сочетании с увели-
чением количества клеточных элементов в костном 
мозге и уменьшением форменных элементов в пери-
ферической крови (эритроцитов, лейкоцитов и / или 
тромбоцитов). Спленомегалия выявляется при УЗИ, 
МРТ- и КТВР-исследованиях, при этом проводится 
дифференциальная диагностика с неопластическими 
и инфекционными заболеваниями. В селезенке могут 
быть также очаги или фокусы. Поражение селезенки 
может проявляться клинически дискомфортом и болью 
в брюшной полости, тромбоцитопенией с пурпурой, 
агранулоцитозом. Высокоинформативна игольная био-
псия селезенки под контролем КТ или УЗИ, но проце-
дура может быть опасной, если поражение расположе-
но близко к воротам или локализовано на периферии. 
Умеренная спленомегалия не отягощает течения сар-
коидоза, тогда как массивная является угрожающим 
состоянием; при выраженных системных проявлениях 
проводится спленэктомия [1, 2, 41].

Саркоидоз кроветворной системы встречается ред-
ко, подтверждается наличием эпителиоидноклеточ-
ных гранулем в костном мозге. Одним из проявле-
ний неказеифицирующихся гранулем костного мозга 
может быть лихорадка неясного генеза в сочетании 
с лимфопенией и цитопенией. Чаще всего поражение 
кроветворной системы выявляется при полиорганном 
саркоидозе [1].

Поражение почек при саркоидозе встречается 
у 5–30 % пациентов – от субклинической протеин-
урии до тяжелого нефротического синдрома, тубуло-
интерстициальных нарушений и почечной недоста-
точности; может быть обусловлено формированием 
гранулем и неспецифическим воспалительным про-
цессом (нарушения микроциркуляции, отек, васку-
лит), а также нарушениями электролитного баланса. 
Гранулемы в почках чаще локализуются в корковом 
слое. Причиной нефропатии при саркоидозе бывают 
нарушения обмена кальция, гиперкальциемия и ги-
перкальциурия. Кальциевый нефролитиаз выявляется 
у 2–10 % пациентов с саркоидозом [1, 42].

Поражение опорно-двигательного аппарата при 
саркоидозе встречается часто в виде суставного син-
дрома, тогда как изолированные поражения костей 
и мышц – значительно реже.

Поражение суставов (голеностопные, коленные, 
локтевые суставы) при саркоидозе наиболее часто 
встречается в составе синдрома Лефгрена и достигает 
88 % при остром течении саркоидоза. Наряду с артри-
том при саркоидозе описаны периартриты (опухание 
мягких тканей, прилежащих к суставу), тендосино-
вииты, дактилиты, поражения костей и миопатии.

Острый артрит при саркоидозе часто проходит 
спонтанно и разрешается без последствий. Хрониче-
ский артрит, хоть и менее типичен, может прогресси-
ровать и вызывать деформации суставов. Дифферен-
циальная диагностика проводится с ревматоидным 
артритом.

Саркоидоз костей (1–39 %) чаще проявляется бес-
симптомным кистоидным остеитом малых костей рук 

и ног. Литические поражения редки, локализуются 
в телах позвонков, длинных костях, тазовой кости 
и лопатке и обычно сопровождаются висцеральными 
поражениями. Только биопсия кости позволяет уве-
ренно говорить о наличии эпителиоидноклеточного 
гранулематоза. Поражение костей пальцев проявля-
ется костными кистами терминальных фаланг и ди-
строфией ногтей, является признаком хроническо-
го саркоидоза. Сцинтиграфическая картина сходна 
с таковой при множественных метастазх в кости при 
злокачественных опухолях.

Поражение костей черепа встречается редко и про-
является кистоподобными образованиями нижней 
челюсти, крайне редко – костей свода черепа.

Поражения позвоночника проявляются болью 
в спине, литическими и деструктивными изменени-
ями позвонков, имеют сходство с анкилозирующим 
спондиллитом.

Саркоидоз мышц проявляется образованием узлов, 
гранулематозным миозитом и миопатией. Диагноз 
подтверждается при биопсии мышц [1, 43].

Саркоидоз оториноларингологических органов и ро-
товой полости составляет < 1 % случаев саркоидоза. 
Чаще всего это случайные находки. Синоназальный 
саркоидоз проявляется неспецифическими симптома-
ми – заложенностью носа, ринореей, образованием 
корок на слизистой, носовыми кровотечениями, бо-
лью в носу, нарушениями обоняния. Эндоскопиче-
ски выявляется картина хронического риносинусита 
с узлами на перегородке и / или в носовых раковинах, 
с образованием корок, могут обнаруживаться мелкие 
саркоидозные узелки, чаще – на носовой перегородке 
и верхней носовой раковине. При диагностике требу-
ется гистологическая верификация.

Саркоидоз миндалин может проявляться бессимп-
томно протекающим одно- или двусторонним уве-
личением нёбных миндалин, в ткани которых после 
тонзиллэктомии выявлялись неказеифицирующиеся 
гранулемы.

Саркоидоз гортани приводит к дисфонии, дисфа-
гии, кашлю. Обнаруживаются отек и эритема слизи-
стой, узелки и узлы. Диагноз подтверждается биопси-
ей. Саркоидоз гортани может приводить к угрожаю-
щей для жизни обструкции дыхательных путей.

Саркоидоз уха относится к особо редким локали-
зациям заболевания и обычно сочетается с другими 
локализациями заболевания. Проявляется снижением 
слуха, звоном в ушах, глухотой, вестибулярными рас-
стройствами. Саркоидоз может вызывать сенсорно-
невральную потерю слуха разной степени тяжести. 
Отмечены случаи с поражением среднего уха и кон-
дуктивной тугоухостью.

Саркоидоз полости рта и языка встречается нечасто 
и проявляется опуханием и изъязвлением слизистой 
оболочки полости рта, языка, губ, десен. Орофарин-
геальный саркоидоз может быть причиной ночного 
обструктивного апноэ как единственного проявления 
заболевания [1, 44].

Саркоидоз сердца (кардиосаркоидоз) (2–18 %) яв-
ляется одним из жизнеугрожающих проявлений 
саркоидоза, он характеризуется определенной авто-
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номностью, не совпадая с фазами процесса в легких 
и ВГЛУ. По клиническим проявлениям выделяются 
3 основных синдрома:
• болевой (кардиалгический);
• аритмический (проявления нарушений ритма 

и проводимости);
• синдром недостаточности кровообращения.

Различаются фульминантные (внезапная сердеч-
ная смерть, инфарктоподобный вариант, кардиоген-
ный шок), быстропрогрессирующие (с нарастанием 
тяжести проявлений до критического уровня в тече-
ние максимум 1–2 лет) и медленно прогрессирующие 
(хронические, с рецидивами и улучшениями) вариан-
ты течения кардиосаркоидоза. Диагноз кардиосарко-
идоз должен быть основан на результатах инструмен-
тальных обследований и при возможности – биопсии.

Лабораторных маркеров, специфичных для кардио-
саркоидоза, в настоящее время не существует.

Частота выявления ЭКГ-патологии достоверно 
зависит от характера гранулематозного поражения 
сердца и развития постсаркоидозного склероза: 42 % – 
при микроскопическом типе и 77 % – при обширной 
гранулематозной инфильтрации. Для уточнения ди-
агноза проводится сцинтиграфия миокарда с перфузи-
онными радиофармацевтическими препаратами, МРТ 
сердца с отсроченным контрастированием диэтил-
пентаацетатом гадолиния, позитронная эмиссионная 
томография (ПЭТ) [1, 45, 46].

Нейросаркоидоз встречается в 5–10 % случаев. Вы-
деляются следующие клинические проявления ней-
росаркоидоза:
• поражение черепных нервов;
• поражение оболочек головного мозга;
• нарушения функции гипоталамуса;
• поражения ткани головного мозга;
• поражения ткани спинного мозга;
• судорожный синдром;
• периферическая нейропатия;
• миопатия.

В гранулематозный процесс при саркоидозе во-
влекаются любые отделы центральной и перифери-
ческой нервной системы в отдельности или в различ-
ном сочетании. Характерны жалобы на хронические 
головные боли тупого, значительно реже – острого, 
иногда мигренозного характера; умеренное, редко – 
интенсивное головокружение, как правило, в верти-
кальном положении тела; покачивание при ходьбе; 
постоянную дневную сонливость; нарушения функ-
ции анализаторов (вестибулярного, вкусового, слу-
хового, зрительного, обонятельного), описаны эпи-
лептиформные припадки. Саркоидоз гипофиза может 
проявляться нарушениями его функции и импотен-
цией. В диагностике ведущее значение имеют КТВР 
и МРТ-исследования. Нейропатия мелких волокон 
наряду с неспецифической симптоматикой подтвер-
ждается количественным тестом на температурную 
чувствительность [1, 47, 48]. При исключении всех 
других причин поражения нервной системы выделя-
ются следующие типы нейросаркоидоза:
• возможный (клиническая картина и результаты 

обследования нервной системы предполагают ней-

росаркоидоз, но нет гистологического подтвержде-
ния);

• вероятный (когда при соответствующих нейросар-
коидозу проявлениях и результатах обследования 
имеется гистологическое подтверждение систем-
ного саркоидоза);

• определенный (при наличии соответствующих 
нейросаркоидозу клинических симптомов и ре-
зультатов исследования, включая морфологиче-
скую картину поражения нервной системы сар-
коидозом) [49].
Саркоидоз органов эндокринной системы считается 

редким явлением, но все же может встречаться в ру-
тинной практике.

Саркоидоз мочеполовых органов у женщин крайне 
редок. Саркоидоз мочевыводящих путей проявляется 
снижением силы струи мочи. Саркоидоз наружных 
половых органов является очень редким состоянием, 
проявляется узелковыми изменениями вульвы и кожи 
перианальной области. Саркоидоз матки наиболее 
опасно проявляется кровотечением в постменопаузе. 
Диагноз устанавливается случайно после гистологи-
ческого исследования материала, полученного при 
кюретаже или удалении матки. Поражение фалло-
пиевых труб при саркоидозе встречался крайне редко 
у женщин с полиорганным поражением [1].

Саркоидоз молочной железы выявляется при об-
следовании по подозрению на рак молочной железы. 
Диагностируется при биопсии плотного безболезнен-
ного образования в молочной железе на основании 
выявления множественных неказеифицирующихся 
гранулем. Необходима дифференциальная диагно-
стика с туберкулезом [1].

Саркоидоз и беременность. Саркоидоз нельзя рас-
сматривать как состояние, при котором часто и серьезно 
нарушается детородная функция женщины. В большин-
стве случаев беременность можно сохранить, но в ка-
ждом случае вопрос должен решаться индивидуально, 
а патронаж беременной должны вести как врачи жен-
ской консультации, так и специалисты по саркоидозу. 
Основными проблемами являются тератогенность 
проводимой терапии и степень недостаточности ор-
ганов и систем женщины.

Саркоидоз мочеполовых органов у мужчин крайне 
редок.

Саркоидоз семенника и придатков схож или может 
сочетаться с онкопатологией той же локализации, 
гранулематозная реакция может сопровождать опу-
холевый процесс, не являясь признаком саркоидоза.

Саркоидоз предстательной железы не имеет спе-
цифических признаков и создает трудности в диф-
ференциальной диагностике с раком предстательной 
железы, поскольку может сопровождаться повышен-
ным уровнем простатического специфического анти-
гена [1, 50].

1.6.2. Поражение органов системы пищеварения

Саркоидоз слюнных желез (6 %) проявляется двусто-
ронним опуханием околоушных слюнных желез, 
встречается в составе синдрома Хеерфордта–Валь-
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денстрема. Следует дифференцировать с изменениями 
при хроническом сиалоадените, туберкулезе, болезни 
кошачьей царапины, актиномикозе и синдроме Шег-
рена.

Саркоидоз пищевода – крайне редкая локализация. 
Развиваются тракционные дивертикулы при грану-
лематозном воспалении ЛУ средостения, описана 
вторичная ахалазия вследствие саркоидоза пищевода.

Саркоидоз желудка протекает как гранулематоз-
ный гастрит, может быть причиной образования язвы 
и желудочного кровотечения, образований, сходных 
с полипами при гастроскопии. Показана гистологи-
ческая верификация.

Саркоидоз кишечника – как тонкого, так и толсто-
го – представлен в литературе описаниями отдельных 
случаев, подтвержденных гистологическими исследо-
ваниями биоптатов. Может сочетаться с ограниченной 
и массивной абдоминальной лимфаденопатией.

Саркоидоз печени относится к частой (66–80 % 
случаев) локализации болезни, часто протекающей 
бессимптомно. По данным рентгеновской КТ орга-
нов брюшной полости выявляются множественные 
очаговые изменения пониженной плотности в печени 
и селезенке. Саркоидоз печени только в 1 % случаев 
приводит к циррозу и портальной гипертензии.

Поджелудочная железа поражается редко, изме-
нения могут напоминать рак. У 2/3 пациентов с сар-
коидозом поджелудочной железы отмечается боль 
в животе. Одним из первых признаков может быть 
хронически повышенный уровень липазы. В отдель-
ных случаях вследствие саркоидозной инфильтрации 
поджелудочной железы может развиться сахарный 
диабет [1, 51].

1.6.3. Саркоидоз у детей и подростков

У детей и подростков старше 4 лет в большинстве слу-
чаев проявления саркоидоза не отличаются от таковых 
у взрослых, с преобладанием внутригрудных измене-
ний, чаще это подростки 13 лет и старше. Выделяется 
т. н. саркоидоз с ранним началом заболевания (у детей 
в возрасте 4 лет и моложе, у которых внутригрудные 
поражения крайне редки), доминирует триада «арт-
рит – увеит – поражения кожи» [52]. Это разделе-
ние является ключевым в диагностике и дифферен-
циальной диагностике саркоидоза двух возрастных 
групп [53].

2. Диагностика заболевания или состояния  
(группы заболеваний или состояний), медицинские 
показания и противопоказания к применению 
методов диагностики

Критерии установления диагноза. Диагноз саркоидоз 
устанавливается в следующих случаях:
• на основании жалоб и анамнестических данных 

пациента;
• по результатам функциональных методов обсле-

дования;
• при исключении других заболеваний;
• по данным биопсии [1].

2.1. Жалобы и анамнез

Жалобы зависят от варианта течения болезни и лока-
лизации процесса. Жалобы и анамнез описаны в раз-
деле 1.6. «Клиническая картина».

2.2. Физикальное обследование

При осмотре обращается внимание на изменения 
кожи, особенно в области старых рубцов и татуиро-
вок. При пальпации могут быть выявлены безболез-
ненные, подвижные увеличенные периферические 
ЛУ (чаще над- и подключичные, шейные и паховые, 
реже – локтевые), а также подкожные уплотнения – 
саркоиды Дарье–Русси (иногда – довольно болез-
ненные). Осмотр конъюнктивы и радужной оболочки 
глаза позволяет заподозрить увеит и эписклерит. При 
перкуссии и аускультации изменения встречаются 
примерно у 20 % пациентов с саркоидозом. Важно 
оценить размеры печени и селезенки. Явные клини-
ческие признаки дыхательной (ДН) и легочно-сер-
дечной недостаточности выявляются при саркоидозе 
органов дыхания сравнительно редко, как правило, 
в случае развития выраженных пневмосклеротических 
изменений при IV стадии [1, 36].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5).

2.3. Лабораторные диагностические исследования

Общий (клинический) анализ крови рекомендуется про-
водить всем пациентам с саркоидозом. При острых 
вариантах течения саркоидоза выявляется повышение 
скорости оседания эритроцитов, волнообразные изме-
нения или умеренное повышение которой наблюда-
ются в течение длительного времени при хроническом 
и малосимптомном течении болезни. Лейкоцитоз пери-
ферической крови встречается при остром и подостром 
течении саркоидоза, а также на фоне применения 
сГКС. Признаком активности являются лимфопения 
и моноцитоз, повышение показателя соотношения 
нейтрофилов и лимфоцитов (индекс Кребса).

Тромбоцитопения при саркоидозе встречается при 
поражении печени, селезенки и костного мозга, требу-
ется дифференциальная диагностика с аутоиммунной 
тромбоцитопенической пурпурой [1].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Оценка функции почек рекомендуется всем паци-
ентам при первичной диагностике и динамическом 
наблюдении не реже 1 раза в 6 мес., включает в себя 
общий (клинический) анализ мочи, исследование 
уровня креатинина в крови, мочевины в крови, расчет 
скорости клубочковой фильтрации по формулам [1].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Рекомендуется проводить исследование уровня 
ангиотензиногена, его производных и ангиотензин-
превращающего фермента (АПФ) в крови детям 
и взрослым при первичной диагностике и в динамике 
с целью оценки активности заболевания.
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Норма для активности АПФ в возрасте 6–18 лет – 
29–112 ед., в возрасте старше 18 лет – 20–70 ед. При 
первичной диагностике саркоидоза клинически зна-
чимым оказывается увеличение активности сыворо-
точного АПФ > 150 % верхней границы нормы. Вы-
сокую активность АПФ в сыворотке крови следует 
трактовать как маркер активности саркоидоза, но не 
в качестве значимого дифференциально-диагности-
ческого критерия. У детей младшего возраста уро-
вень АПФ значительно колеблется и это исследование 
обычно не используется [1].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Рекомендуется исследование уровня C-реактивного 
белка в сыворотке крови у пациентов с острым сарко-
идозом для оценки активности заболевания.

С-реактивный белок – белок острой фазы воспа-
ления малорепрезентативен как индикатор активно-
сти эпителиоидноклеточного гранулематоза (в норме 
< 5 мг / л). Умеренное повышение характерно для 
синдрома Лефгрена и других вариантов острого те-
чения саркоидоза. Рекомендуется при остром течении 
саркоидоза [1].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5)

Рекомендуется исследование уровней общего 
и ионизированного кальция в крови и оценка уровня 
кальция в моче при выявлении и динамическом на-
блюдении. Гиперкальциемия (5 %) при саркоидозе 
рассматривается как проявление активного саркои-
доза. Гиперкальцийурия (25 %) встречается гораздо 
чаще и является более точным методом выявления 
нарушения метаболизма кальция [1].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 5)

Исследование уровней иммуноглобулинов (Ig) A, M, 
G в крови. IgA, -M, -G – особый вид белков, которые 
вырабатываются под влиянием антигенов и облада-
ют способностью специфически связываться с ними. 
Определение рекомендуется при первичном обследо-
вании для дифференциальной диагностики с имму-
нодефицитными состояниями, сопровождающимися 
образованием гранулем [54, 55].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 4)

Внутрикожная проба с туберкулезным аллергеном 
рекомендована всем пациентам как обязательная при 
первичной диагностике саркоидоза с целью уточнения 
диагноза.

Внутрикожная проба с туберкулезным аллергеном 
(проба Манту) при активном саркоидозе отрицательна 
по меньшей мере у 80–85 % пациентов, не получавших 
сГКС. При лечении сГКС у пациентов с саркоидозом, 
ранее инфицированных туберкулезом, проба может 
становиться положительной. Туберкулиновая анергия 
при саркоидозе не связана с туберкулиновой чувст-
вительностью в общей популяции. Положительная 
реакция Манту (папула ≥ 5 мм) в случае предполага-
емого саркоидоза требует очень тщательной диффе-

ренциальной диагностики и исключения туберкулеза. 
Значимость внутрикожной пробы с туберкулезным 
аллергеном (проба с аллергеном туберкулезным ре-
комбинантным в стандартном разведении**) при сар-
коидозе окончательно не установлена, но в большин-
стве случаев ее результат бывает отрицательным [1].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Исследование уровня IFN-γ на антигены Myco-
bacterium tuberculosis complex в крови (квантиферо-
новый тест) рекомендуется детям и взрослым как 
альтернатива кожным тестам с туберкулином и при 
саркоидозе дают, как правило, отрицательный ре-
зультат [56–58].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 4).

2.4. Инструментальные диагностические исследования

Методы визуализации. Флюорография легких и прицель-
ная рентгенография органов грудной клетки рекоменду-
ется всем пациентам с целью первичной диагностики 
внутригрудного саркоидоза, динамического наблюде-
ния и оценки эффективности лечения.

Над рентгенограмме пациента с внутригруд-
ным саркоидозом обнаруживаются более или менее 
симмет ричное увеличение ЛУ корней легких и средо-
стения и / или двусторонние очагово-интерстициаль-
ные изменения в легких. Характерно несоответствие 
между относительно удовлетворительным состояни-
ем пациента и распространенностью патологическо-
го процесса. В редких случаях возможна атипичная 
картина – одностороннее увеличение ВГЛУ или ЛУ 
верхнего средостения, односторонняя диссеминация, 
фокусы, инфильтраты, полости, буллы [1, 2, 5, 37].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Спиральная КТ легких рекомендуется всем пациен-
там с целью первичной диагностики и динамического 
наблюдения при внутригрудном саркоидозе [1].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

МРТ сердца и магистральных сосудов и / или го-
ловного мозга рекомендуются пациентам с подозре-
нием на саркоидоз сердца и центральной нервной 
системы с целью уточнения диагноза [1].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Из радионуклидных методов исследования при 
саркоидозе органов дыхания в специализированных 
центрах рекомендуется сцинтиграфия легких перфу-
зионную с галлия (67Ga) цитратом, которая важна для 
характеристики вовлечения микроциркуляции легких 
и функции ЛУ как в зоне локализации процесса, так 
и в интактных отделах легкого [58–62].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 4).

Для уточнения локализации процесса и диффе-
ренциальной диагностики с лимфопролифератив-

Здесь и далее: ** – лекарственные препараты, входящие в перечень «Жизненно необходимые и важнейшие лекарственные препараты».
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ными и опухолевыми заболеваниями при отсутствии 
противопоказаний как к самой процедуре, так и к ра-
диофармпрепарату всем пациентам (детям и взро-
слым) рекомендуется выполнение ПЭТ всего тела 
с туморотропными радиофармпрепаратами [1, 63, 64]. 
ПЭТ позволяет получить достоверную информацию 
об активности процесса, а в сочетании с методами 
анатомической визуализации (КТ, МРТ) – выявить 
локализацию повышенной метаболической активно-
сти, т. е. топографию ранее установленного активного 
саркоидоза или локализации для проведения био-
псии [1, 63, 64].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 4).

Чреспищеводная эндосонография средостения и эн-
досонографическое исследование трахеи и бронхов ре-
комендуются при первичном обследовании как метод 
визуализации разных групп ЛУ средостения, опреде-
ления их размеров, особенностей строения [1].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Соответствующие методы инструментальной ди-
агностики рекомендованы пациентам с подозрением 
на генерализованный или внелегочный саркоидоз 
с целью диагностики заболевания – УЗИ печени, се-
лезенки, почек, поджелудочной железы (комплексное), 
по показаниям – МРТ головного мозга, сердца и маги-
стральных сосудов, кости, мягких тканей; эхокардио-
графия, рентгенография пораженной конечности [1].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

2.4.1. Функциональная диагностика

Всем пациентам при первичной диагностике и в дина-
мике для оценки степени поражения легких рекомен-
дуется исследование неспровоцированных дыхательных 
объемов и потоков (ФЖЕЛ, объем форсированного 
выдоха за 1-ю секунду (ОФВ1) и ОФВ1 / ФЖЕЛ, %). 
Ключевым показателем является ФЖЕЛ. Спиромет-
рию следует проводить не реже 1 раза в 3 мес. в актив-
ную фазу процесса и ежегодно – при последующем 
наблюдении.

Измерение DLCO рекомендуется только в условиях 
пульмонологических или диагностических центров. 
DLCO (%долж.) является одним из наиболее информа-
тивных показателей при определении тактики веде-
ния пациентов с саркоидозом и его динамическом 
наблюдении. Он важен при назначении лечения и для 
оценки эффективности проводимой терапии.

Нарушения газообмена при саркоидозе оцениваются 
на основании насыщения крови кислородом (сату-
рация) посредством пульсоксиметрии в покое и при 
выполнении 6-минутного шагового теста; указанные 
исследования рекомендуется проводить на всех этапах 
выявления и наблюдения за пациентом. Исследование 
кислотно-основного состояния и газов крови рекомен-
дуется в условиях отделения реанимации и интенсив-
ной терапии [1].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Эргоспирометрию в специализированных учрежде-
ниях и центрах рекомендуется проводить всем пациен-
там для оценки толерантности к физической нагрузке.

При саркоидозе наблюдается снижение макси-
мальной аэробной емкости (VO2max) легких на 20–30 %. 
Это отмечено у пациентов как с нормальной, так 
и с нарушенной функцией внешнего дыхания, что 
делает неясным механизм этого феномена. Объясне-
нием гиповентиляции могли быть мышечная слабость 
или уменьшение стимула, исходящего из центральной 
нервной системы [1].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Регистрация показателей ЭКГ рекомендуется в ка-
честве обязательного компонента первичного обследо-
вания, а при выявлении нарушений ритма проводится 
холтеровское мониторирование сердечного ритма [1].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

2.5. Иные диагностические исследования

2.5.1. Инвазивные методы диагностики

Инвазивная диагностика бронхоскопическими методами 
рекомендуется всем пациентам на этапе первичной ди-
агностики и при динамическом наблюдении с целью 
верификации диагноза [65–68].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Хирургические диагностические операции рекоменду-
ются всем пациентам (дети и взрослые) при невозмож-
ности малоинвазивной диагностики для верификации 
диагноза, принимать решение рекомендуется лечаще-
му врачу во взаимодействии с врачом-эндоскопистом 
и врачом-хирургом [20, 65–71].

Уровень убедительности рекомендаций B (уровень 
достоверности доказательств – 4).

Инвазивная диагностика саркоидоза внелегочной ло-
кализации (биопсия периферического ЛУ, кожи, опу-
холей, опухолеподобных образований мягких тканей 
(подкожные образования), печени и других органов 
в соответствии с поражением) рекомендуется паци-
ентам с саркоидозом для получения материала пора-
женного органа. Выбор метода получения материала 
рекомендуется проводить лечащим врачом совместно 
с врачом-хирургом [20, 65–74].

Уровень убедительности рекомендаций B (уровень 
достоверности доказательств – 4).

2.5.2. Дифференциальная диагностика

Дифференциальная диагностика саркоидоза реко-
мендуется на этапе первичной диагностики, и опре-
деляется локализацией процесса, которая может быть 
связана с любым органом и системой человеческого 
организма, в связи с этим саркоидоз считается «ве-
ликим имитатором» [75, 76]. В большинстве случаев 
саркоидоз имеет внутригрудные проявления.

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 5).
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Комментарии
Дифференциально-диагностический ряд (рекомен-

дуется для саркоидоза и лимфаденопатий другого про-
исхождения):
• туберкулез;
• нетуберкулезный микобактериоз;
• бруцеллез;
• токсоплазмоз;
• гранулематозный гистиоцитарный некротизирую-

щий лимфаденит (болезнь Kikuchi);
• болезнь кошачьей царапины;
• саркоидная реакция регионарных ЛУ при карциноме;
• лимфогранулематоз;
• неходжкинская лимфома;
• острый лимфобластный лейкоз;
• GLUS-синдром (Granulomatous lesions of unknown sig-

nificance);
• IgG4-ассоциированное заболевание.

Дифференциально-диагностический ряд саркоидоза 
и диссеминаций другого происхождения:
• туберкулез;
• атипичный микобактериоз;
• криптококкоз;
• аспергиллез;
• диссеминации опухолевой природы;
• гистоплазмоз;
• коккцидиодомикоз;
• бластомикоз;
• Pneumocystis carinii;
• Mycoplasma spp.;
• гиперчувствительный пневмонит;
• пневмокониозы – бериллий (хроническая бериллиевая 

болезнь), титан, алюминий;
• лекарственные реакции;
• лангергансоклеточный гранулематоз (гистиоцитоз Х);
• аспирация инородных материалов;
• гранулематозный полиангиит (Вегенера) (саркоидные 

гранулемы редки);
• хроническая интерстициальная пневмония, обычная 

и лимфоцитарная интерстициальная пневмония;
• некротизирующая саркоидная гранулема [76].

У детей с рано возникшим саркоидозом (моложе 
5 лет) рекомендуется дифференциальная диагностика 
с увеитами, паротитами, артритами и поражениями 
кожи различной этиологии [77, 78].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

3. Лечение, включая медикаментозную 
и немедикаментозную терапию, диетотерапию, 
обезболивание, медицинские показания 
и противопоказания к применению методов 
лечения

3.1. Лекарственная терапия

Целью лечения саркоидоза является предупреждение 
или уменьшение повреждения, облегчение симптомов 

и улучшение качества жизни пациентов. Этиотропной 
терапии саркоидоза не существует. Во всех случаях 
рекомендуется сопоставление необходимости назна-
чения лечения с тяжестью последствий от применения 
современной ГКС-, цитостатической или биологиче-
ской (таргетной) терапии.

Для начала активной терапии саркоидоза рекомен-
дованы 3 причины:
• угроза развития недостаточности органов и систем;
• угроза жизни;
• потеря качества жизни [79–83].

Все существующие схемы являются рекомен-
дательными, в каждом случае лечащий врач берет 
на себя обоснованную знаниями ответственность 
за назначенное лечение [1]. При морфологически 
верифицированном диагнозе саркоидоз, отсутствии 
угрожающего жизни состояния, снижения функций 
органов и систем, очевидных данных за быстрое про-
грессирование заболевания рекомендуется активное 
наблюдение [82, 83].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Фармакологические классы препаратов, исполь-
зуемых в терапии саркоидоза, представлены в табл. 2.

Поскольку частота спонтанных ремиссий высока, 
бессимптомным пациентам (детям и взрослым) с сар-
коидозом I лучевой стадии рекомендуется активное 
наблюдение [1, 2, 36, 79, 84].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Взрослым пациентам с бессимптомным течением 
и без функциональных нарушений рекомендуется 
применение #альфа-токоферола ацетата 200 мкг 
2 раза в сутки ≥ 6 мес. Риск нежелательных явле-
ний – низкий [1, 85, 86].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 4).

Взрослым пациентам с бессимптомным течением 
и без функциональных нарушений в качестве аль-
тернативы рекомендуется #альфа-токоферола ацетат 
200 мкг 2 раза в сутки ≥ 6 мес. [1, 85], #альфа-то-
коферола ацетат 200–400 мкг 2 раза в сутки и / или 
#пентоксифиллин** в суточной дозе 400–2 000 мкг (в 
зависимости от переносимости) ≥ 6 мес. [86–92]. Риск 
нежелательных реакций на #пентоксифиллин** – 
средний [1].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Глюкокортикостероиды системного действия. В ка-
честве препаратов первой линии у пациентов с про-
грессирующим течением болезни по данным рент-
генологического и функционального исследования 
дыхания, при выраженных симптомах или внелегоч-
ных проявлениях, нарушающих функцию органа, или 
развитии lupus pernio рекомендуется прием сГКС. Риск 
нежелательных явлений – высокий [1, 67, 82, 93].

Назначение взрослым преднизолона** (или экви-
валентной дозы другого сГКС) рекомендуется утром 

Здесь и далее: # – лекарственное средство применяется не в соответствии с инструкцией к препаратам, поэтому далее в соответствую-
щих тезисах-рекомендациях указаны режимы дозирования, использовавшиеся в клинических исследованиях.
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per os в начальной дозе 15–40 мг в сутки в течение 
4 нед. Доза снижается по 5 мг в месяц (ступенчато) 
до минимальной поддерживающей дозы (помога-
ющей контролировать симптомы и препятствовать 
прогрессированию болезни), принимаемой в течение 
12–24 мес. Через 3 мес. от начала лечения необходимо 
оценить эффект сГКС. Если эффекта нет, переходят 
на альтернативную терапию [79, 81].

У детей лечение состоит из перорального приема 
преднизолона**, первоначально 1–2 мг на 1 кг массы 
тела в сутки в течение 4–8 нед. при стартовой терапии, 
после чего дозу преднизолона** следует постепенно 
снижать в течение 2–3 мес. (по 2,5–5 мг с интервала-
ми 3–5 дней) до соответствующей поддерживающей 
дозы, т. е. самой низкой дозы, при которой осуществ-
ляется контроль над активностью заболевания (обыч-
но 0,3–0,6 мг на 1 кг массы тела в сутки), которая 
часто составляет 10–15 мг в сутки [94, 95].

Уровень убедительности рекомендаций B (уровень 
достоверности доказательств – 4).

Комментарии
У пациентов, получавших сГКС и закончивших их 

прием, чаще развиваются обострения (30–80 %), чем 
у не получавших гормональную терапию. У бессимптом-
ных пациентов при применении сГКС развивающиеся 
нежелательные явления могут в большей степени нару-
шать качество жизни, чем проявления саркоидоза. Нет 
убедительных данных, доказывающих, что при примене-
нии сГКС улучшается отдаленный прогноз жизни паци-
ентов с саркоидозом. Следует помнить, что возможна 
рефрактерность к сГКС [81, 82, 93]. Применение сГКС 
может сопровождаться серьезными нежелательными 
явлениями, такими как повышение артериального дав-
ления, уровня сахара в крови, увеличение массы тела, 
остеопороз, развитие надпочечниковой недостаточно-
сти [96–98]. Если развивается индуцированный сГКС 
остеопороз, рекомендуется применять бифосфонаты 
с целью лечения остеопороза и профилактики перело-
мов [78, 96, 99].

Ингаляционные глюкокортикостероиды (иГКС). 
При лечении саркоидоза иГКС не рекомендуются в ка-
честве основной терапии, поскольку саркоидоз явля-
ется системным, а не только легочным заболеванием; 
иГКС или их сочетание с бронхолитическим препа-
ратом (лекарственные препараты из групп R03AK, 
адренер гические средства в комбинации с ГКС или 
другими препаратами, кроме антихолинергических 
средств и R03AL (адренергические средства) в комби-
нации c антихолинергическими средствами, включая 
тройные комбинации с ГКС по кодам анатомо-тера-
певтическо-химической классификации, рекоменду-
ются только при доказанном по результатам иссле-
дований неспровоцированных дыхательных объемов 
и потоков бронхообструктивном синдроме и выра-
женном кашлевом синдроме [1, 80], а также при сар-
коидозе гортани [100].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5).

#Метотрексат**

До начала лечения #метотрексатом** (МТТ**) ре-
комендуется исследование крови (определение актив-
ности аланинаминотрансферазы, аспартатаминотранс-
феразы в крови, уровня креатинина в крови, общий 
(клинический) анализ крови развернутый [75]), 
а также исследование неспровоцированных дыха-
тельных объемов и потоков, уровня антител классов 
М, G (IgM, IgG) к вирусу иммунодефицита человека 
(ВИЧ) 1/2 и антигена р24 (Human immunodeficiency virus 
HIV 1/2 + Agp24) в крови, молекулярно-биологиче-
ское исследование крови на вирус гепатита С (Hepatitis 
С virus) и В (Hepatitis В virus), внутрикожная проба 
с аллергеном туберкулезным рекомбинантным в стан-
дартном разведении, по возможности – исследование 
уровня IFN-γ на антигены Mycobacterium tuberculosis 
complex в крови (тест QuantiFERON на наличие мико-
бактериальной инфекции) [101].

В ходе лечения каждые 1–3 мес. повторяются 
общий (клинический) анализ крови, оценка уровня 

Таблица 2
Фармакологические классы препаратов, используемых 

в терапии саркоидоза
Table 2

Pharmacological classes of drugs used in the treatment  
of sarcoidosis

Фармакологический класс Препараты
Преднизолон**
Метилпреднизолон**

Антиметаболиты #Метотрексат**
Иммунодепрессанты #Азатиоприн**

#Хлорохин
#Гидроксихлорохин**
#Микофенолата мофетил**
#Лефлуномид**
#Циклофосфамид**

Ингибиторы TNF-α
#Пентоксифиллин**
#Инфликсимаб**
#Адалимумаб**

Нестероидные противовоспалительные 
и противоревматические препараты 
(при наличии болевого синдрома)

Индометацин

Диклофенак**
Ибупрофен**
Нимесулид
Эторикоксиб

Ингибиторы протеинкиназы Нинтеданиб**

Витамины #Альфа-токоферола ацетат 
(витамин Е)

Примечание: сГКС – системные глюкокортикостероиды; TNF-α – фактор некроза 
опухоли-α; ** – лекарственные препараты, входящие в перечень «Жизненно необходимые 
и важнейшие лекарственные препараты»; # – лекарственные средства применяются 
не в соответствии с инструкцией к препаратам, поэтому далее в соответствующих тези-
сах-рекомендациях указаны режимы дозирования, использовавшиеся в клинических 
исследованиях.
Note: **, medicines included in the list “Vital and Essential Medicines”; #, these drugs are used 
off-label, therefore, the dosing regimens used in clinical studies are indicated in the relevant 
theses-recommendations.
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аланинаминотрансферазы и аспартатаминотрансфе-
разы [102].

Применение МТТ** сопровождается рисками раз-
вития гепатотоксичности, интерстициальных изме-
нений в легких, лейкопении, инфекций. Препарат 
тератогенен, при беременности противопоказан [78, 
82, 101–105].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Структурный антагонист дигидрофолатредукта-
зы – МТТ** рекомендуется (детям и взрослым) как 
лечение второй линии при рефрактерности к сГКС, 
побочных реакциях, вызванных сГКС, в качестве 
средства снижения дозы сГКС [77], а также как ле-
чение первой линии в виде монотерапии или комби-
нации с сГКС при верифицированном саркоидозе. 
Рекомендован прием внутрь в дозе 10–15 мг 1 раз в не-
делю [102, 105–107].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 4).

Взрослым при нейро- и кардиосаркоидозе реко-
мендован прием МТТ** до 25 мг в неделю [108–111].

Уровень убедительности рекомендаций В (уровень 
достоверности доказательств – 2).

Одновременно c приемом МТТ** рекомендуется 
прием внутрь #фолиевой кислоты** в дозе 5 мг 1 раз 
в неделю или 1 мг ежедневно (не ранее чем через 
24 ч после приема МТТ**). Длительность терапии 
≥ 6 мес. [102].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5).

#Азатиоприн**

#Азатиоприн** рекомендован для пациентов не мо-
ложе 3 лет в качестве препарата второй линии в дозе 
100–200 мг в сутки в течение ≥ 6 мес. Нежелательные 
явления проявляются гепатотоксичностью, лейко-
пенией, развитием инфекций, повышением риска 
развития лимфомы и лейкемии [78, 82, 112–116].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

#Лефлуномид**

#Лефлуномид** рекомендован лицам 18 лет и стар-
ше как препарат второй линии в дозе 10–20 мг в сутки. 
Эффект наступает не ранее 3 мес. от начала приема. 
Препарат тератогенен. Общий (клинический) ана-
лиз крови – развернутый, оценка функции печени 
и почек должны быть проведены до начала лечения 
и каждые 1–3 мес. лечения #лефлуномидом** [78, 82, 
117, 118–122].

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень 
достоверности доказательств – 5).

#Микофенолата мофетил**

#Микофенолата мофетил** рекомендуется назна-
чать лицам 12 лет и старше (площадь тела – 1,25 м2) 
начиная с 500 мг 2 раза в день (затем доза увеличива-

ется до 750–1 000 мг 2 раза в день) [82, 123–126], как 
препарат второй линии при саркоидозе легких, а при 
саркоидозе кожи – в виде монотерапии и в сочетании 
с сГКС [124]. #Микофенолата мофетил** у каждого 
5-го пациента может вызывать тошноту, диарею, лей-
копению, повышение риска инфекций. Пока пациент 
находится на стабильной дозе – развернутый общий 
(клинический) анализ крови должен проводиться ре-
гулярно [82, 123, 127].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5).

#Циклофосфамид**

#Циклофосфамид** рекомендован как препарат 
второй линии (детям и взрослым) при полиорганном 
поражении и рефрактерности к другим препаратам 
в дозе 500–1 000 мг внутривенно каждые 3–4 нед. [128, 
129]. Среди всех иммунодепрессантов при саркоидозе 
прием #циклофосфамида** наиболее часто сопровож-
дается развитием инфекционных осложнений.

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5).

#Хлорохин и #гидроксихлорохин**

#Хлорохин и #гидроксихлорохин** рекомендуются 
при саркоидозе кожи, глаз и гиперкальциемии, а так-
же при хронических, рефрактерных к сГКС случаях. 
Лечение #хлорохином начинается с 750 мг в сутки 
в течение 6 мес., затем доза снижается до 250 мг в сут-
ки [82, 130, 131]. Терапия #гидроксихлорохином** 
у детей с 6 лет и старше начинается с дозы 400 мг, 
которая может быть снижена до 200 мг в сутки [132]. 
Курс лечения составляет 6–12 мес. При подкожном 
саркоидозе #гидроксихлорохин** рекомендован как 
вариант начальной терапии [92], а при саркоидозе 
орбиты – в сочетании с сГКС [133]. #Хлорохин более 
токсичен, чем #гидроксихлорохин**. При легочном 
саркоидозе в качестве стартовой терапии не рекомен-
дуются ввиду развития нежелательных реакций со сто-
роны органа зрения (ретинопатия) [128].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5).

#Пентоксифиллин**

Рекомендуется взрослым пациентам в качестве на-
чальной терапии при малосимптомном течении сар-
коидоза и на завершающем этапе, при постепенной 
отмене сГКС. Достоверно снижаются уровни TNF-α 
и С-реактивного белка [125]. Рекомендуется в соче-
тании с #витамином Е в виде монотерапии в дозе 
400–2 000 мг в сутки [88–90, 97, 124, 126, 134–137]. 
Нежелательные явления в виде расстройств со сторо-
ны желудочно-кишечного тракта, слабости, головной 
боли, нарушении сна носят нетяжелый, иногда пре-
ходящий характер, чаще развиваются в 1-й месяц его 
применения.

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5).
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Нестероидные противовоспалительные и противо-
ревматические препараты. Рекомендуются как противо-
спалительные агенты при острых формах саркоидоза 
и / или артритах при наличии выраженного болевого 
синдрома в качестве симптоматических средств, до-
зируемых согласно инструкции к соответствующему 
лекарственному препарату (см. табл. 2). Длительность 
приема обычно определяется симптомами [1, 2, 36].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5).

#Альфа-токоферола ацетат (витамин Е)

Рекомендуется взрослым пациентам как препарат 
первой линии при бессимптомном и малосимптомном 
течении саркоидоза без нарушений функции органов 
и систем [91, 92, 138, 139]. Эмпирически подобранная 
доза #альфа-токоферола ацетата 200–400 мг в сутки 
является эффективным и безопасным методом лече-
ния вновь выявленного саркоидоза без выраженных 
признаков прогрессирования [1, 85, 90–92].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 4).

Ингибиторы TNF-α# для широкого клинического 
применения не рекомендуются. Ингибиторы TNF-α 
(#инфликсимаб** и #адалимумаб**) рассматриваются 
как препараты третьей линии при легочном саркоидо-
зе. Рекомендуется назначать только при рефрактерном 
к другим методам лечения саркоидозе в профильных 
центрах под контролем опытного врача-пульмоно-
лога. Наибольшая доказательная база имеется у #ин-
фликсимаба** в виде внутривенной инфузии, которая 
проводится взрослым и детям с 3 или 5 мг / кг, с на-
грузочными дозами на 0-й, 2-й и 6-й неделях, после 
которых пациенты получают инфузию каждые 4, 6 или 
8 нед. [140, 141]. #Адалимумаб** рекомендован взро-
слым и детям в дозе 40 мг в неделю [140–142]. Другие 
ингибиторы TNF-α имеют недостаточную доказатель-
ную базу [143, 144]. Могут быть причиной развития 
саркоидной реакции [145, 146].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Антифибротическая терапия рекомендуется взро-
слым (детям прием противопоказан) только при про-
грессировании изменений у пациентов с саркоидозом 
IV лучевой стадии в течение последних 6 мес., сходных 
с таковыми при идиопатическом легочном фиброзе 
(наличие «сотового легкого», тракционных бронхо-
эктазов, формирования участков цирроза, снижение 
ФЖЕЛ и DLCO). Стабильные ограниченные фиброз-
ные изменения, не нарастающие с течением времени, 
не являются показанием для антифибротической тера-
пии. По данным клинического исследования доказан 
эффект нинтеданиба** [147, 148]. Препарат назнача-
ется 2 раза в день по 150 мг под контролем уровня ала-
нинаминотрансферазы, аспартатаминотрансферазы, 
билирубина, гамма-глутамилтрансферазы, щелочной 
фосфатазы.

Уровень убедительности рекомендаций В (уровень 
достоверности доказательств – 2).

3.2. Эфферентные методы терапии

Плазмаферез рекомендуется при хроническом, реф-
рактерном к сГКС саркоидозе. При этом улучшается 
микроциркуляция, деблокируются клеточные ре-
цепторы и стабилизируются клеточные мембраны, 
при этом повышается чувствительность клеток-ми-
шеней к воздействию фармакологических средств. 
Операция заключается в удалении из кровяного русла 
500–1000 мл плазмы за 1 сеанс с замещением изо-
тоническим раствором натрия хлорида** 1 : 1. Цикл 
состоит из 3–4 плазмаферезов с недельным перерывом 
между процедурами [1, 149–151].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5).

Рекомендуется экстракорпоральная модификация 
лимфоцитов крови (иммунофармакотерапия) – ме-
тод, позволяющий целенаправленно воздействовать 
на ключевые звенья патогенеза саркоидоза, способ-
ствующий достижению ремиссии у пациентов на-
иболее тяжелой категории. На 1 курс проводится 
≥ 2 процедур с 10-дневным перерывом между ними 
[1, 150, 152].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5).

3.3. Трансплантация

Рекомендуется трансплантация легких при терминаль-
ных стадиях саркоидоза легких (стадия IV, легочный 
фиброз) [153–155]. Трансплантация сердца показана 
при кардиосаркоидозе с поражением миокарда и / или 
рефрактерными нарушениями ритма [156].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5).

3.4. Другие методы лечения

3.4.1. Дыхательная недостаточность и легочная 
гипертензия

При ДН рекомендуется:
• дифференцированный подход к лечению на осно-

вании данных спирометрии и пульсоксиметрии. 
Бронхолитическая терапия рекомендуется при до-
казанном спирометрически саркоидозе, осложнен-
ном бронхообструктивном синдроме [157, 158].
Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 

достоверности доказательств – 5).
• дифференцированный подход к лечению на осно-

вании данных спирометрии и пульсоксиметрии. 
При саркоидозе, осложненном ДН, наличии ог-
раничительных нарушениях вентиляции и деса-
турации рекомендуется низкопоточная оксигена-
ция (табл. 3) [157, 158].
Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 

достоверности доказательств – 5).
• дифференцированный подход к лечению на основа-

нии данных спирометрии и пульсоксиметрии. При 
саркоидозе, осложненном тяжелой ДН, рекоменду-
ется неинвазивная вентиляция легких [157, 158].
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Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5).

При ЛГ рекомендуется:
• при саркоидозе IV стадии (фиброз, «сотовое лег-

кое») – оксигенотерапия до достижения SpO2 > 
9 % при дыхании через кислородный концентратор 
(см. табл. 3);

• при саркоидозе, осложненном ЛГ, не связанной 
с гипоксемией, – назначение таких препаратов, 
как илопрост, бозентан** и силденафил (с осто-
рожностью – при доказанной и предполагаемой 
окклюзионной венопатии) [159–161] в соответст-
вии с клиническими рекомендациями по артери-
альной ЛГ.
Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 

достоверности доказательств – 5).

Алгоритм лечения пациентов с саркоидозом

Алгоритм лечения пациентов с саркоидозом пред-
ставлен на рисунке.

4. Медицинская реабилитация и санаторно-
курортное лечение, медицинские показания 
и противопоказания к применению методов 
медицинской реабилитации, в т. ч. основанных 
на использовании природных лечебных  
факторов

Утвержденной и проверенной программы медицин-
ской реабилитации пациентов с саркоидозом не су-
ществует. Пациентам, перенесшим саркоидоз, реко-
мендуются следующие компоненты реабилитации:
• лечебный режим;
• диетотерапия;
• физическая реабилитация (активная и пассивная);
• респираторная физиотерапия;
• психодиагностика и психокоррекция;
• профилактика и коррекция сопутствующей пато-

логии;
• обучение пациента (усиление мотивации к лече-

нию и здоровому образу жизни).
Рекомендуется сохранение максимально возмож-

ной физической активности [162–164].
Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 

достоверности доказательств – 3).

5. Профилактика и диспансерное наблюдение, 
медицинские показания и противопоказания 
к применению методов профилактики

Меры по профилактике саркоидоза неизвестны, по-
скольку неизвестна этиология заболевания. Профи-
лактика развития осложнений и последствий саркои-
доза состоит в его раннем выявлении и рациональном 
лечении.

Режим диспансерного наблюдения за пациентом 
с саркоидозом определяется врачом индивидуально 
в зависимости от течения заболевания, объема пора-
жения и наличия осложнений. Порядок диспансери-
зации предложен авторами данных рекомендаций.

Впервые выявленным пациентам в первый год бо-
лезни и при сохранении активности процесса рекомен-
довано наблюдение каждые 3 мес., при стабилизации 
процесса во 2-й год – каждые 6 мес., в последующие 
годы – 1 раз в год.

При наличии рецидивов рекомендуемый режим 
наблюдения – каждые 3 мес. в течение 2 лет, в после-
дующие годы при стабилизации – 1 раз в год.

В случае прогрессирующего течения рекомендуется 
наблюдение каждые 3 мес. в течение 2 лет, затем (при 
стабилизации процесса) – каждые 6 мес. в течение 
2 лет, затем – 1 раз в год.

Диспансерное наблюдение не исключает актив-
ных визитов пациента при ухудшении состояния или 
развитии нежелательных явлений при проведении 
лечения.

Пациенты с саркоидозом подлежат медицинскому 
наблюдению пожизненно [1, 165, 166].

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень 
достоверности доказательств – 5).

6. Организация оказания медицинской помощи

Показания для госпитализации в медицинскую ор-
ганизацию:
• плановая госпитализация пациентов с саркоидозом 

показана на этапе первичной интенсивной диагно-
стики, для инвазивной диагностики, для подбора 
начальной терапии;

• экстренная госпитализация показана пациентам 
с прогрессирующим саркоидозом и развитием 
осложнений (ДН, нарушения ритма сердца) для 

Таблица 3
Показания к длительной оксигенотерапии

Table 3
Indications for long-term oxygen therapy

Показания PaO2, мм рт. ст. SaO2, % Особые условия

Абсолютные ≤ 55 ≤ 88 Нет

Относительные (при наличии особых условий) 55–59 89 Легочное сердце, отеки, полицитемия (Ht > 55 %)

Нет показаний (за исключением особых условий) ≥ 60 ≥ 90 Десатурация при нагрузке

Десатурация во время сна

Болезнь легких с тяжелым диспноэ,  
уменьшающимся на фоне О2

Примечание: PaO2 – парциальное давление кислорода в крови; SaO2 – сатурация артериальной крови кислородом; Ht – гематокрит.
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оказания неотложной помощи и проведения ин-
тенсивной терапии.
В большинстве случаев наблюдение и лечение па-

циентов с саркоидозом проводится в амбулаторных 
условиях [1].

Показания к выписке пациента из медицинской 
организации:
• завершение диагностического процесса и установ-

ка диагноза;
• завершение подбора начальной терапии;

• компенсация острого состояния и осложнений 
саркоидоза, который были причиной госпитали-
зации [1].

7. Дополнительная информация (в т. ч. факторы, 
влияющие на исход заболевания или состояния)

Дополнительная информация отсутствует.
Критерии оценки качества медицинской помощи 

приведены в табл. 4.

Таблица 4
Критерии оценки качества медицинской помощи

Table 4
Criteria for assessing the quality of medical care

№ п / п Критерии качества Оценка выполнения
1 Выполнен общий физикальный осмотр Да / Нет
2 Выполнена пульсоксиметрия Да / Нет
3 Выполнена прицельная рентгенография органов грудной клетки в прямой проекции Да / Нет
4 Выполнено исследование неспровоцированных дыхательных объемов и потоков (спирометрия) Да / Нет

Рисунок. Алгоритм лечения пациентов с саркоидозом
Примечание: сГКС – системные глюкокортикостероиды; МТТ – #метотрексат**; АЗА – #азатиоприн**; ЛЕФ – #лефлуномид**; ГХХ – #ги-
дроксихлорохин**; ** – лекарственные препараты, входящие в перечень «Жизненно необходимые и важнейшие лекарственные препараты»; 
# – лекарственные средства применяются не в соответствии с инструкцией к препаратам, поэтому далее в соответствующих тезисах-рекоменда-
циях указаны режимы дозирования, использовавшиеся в клинических исследованиях.
Figure. Algorithm for the treatment of patients with sarcoidosis
Note: **, medicines included in the list “Vital and Essential Medicines”; #, drugs are not used in accordance with the instructions for the drugs, therefore, 
further in the relevant theses-recommendations, the dosing regimens used in clinical trials are indicated.

ОЦЕНИТЬ ДЛИТЕЛЬНОСТЬ И ТЯЖЕСТЬ САРКОИДОЗА

Синдром Лефгрена, или саркоидоз 
без повреждения органов 
и серьезных осложнений

Ждать и наблюдать. 
Симптоматическая терапия, 

если нужно. Витамин Е, 
пентоксифиллин

Экспериментальная терапия: ритуксимаб

Неадекватный ответ / непереносимость

Повреждение органа / серьезные жалобы

Терапия 1-й линии: сГКС

Неадекватный ответ / непереносимость / 
длительное лечение

Терапия 2-й линии: МТТ / АЗА / ЛЕФ / ГХХ ± сГКС

Неадекватный ответ / непереносимость

Терапия 3-й линии: инфликсимаб / 
адалимумаб + МТТ / сГКС

Начало. Продолжение табл. 4 см. на стр. 824
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ПРИЛОЖЕНИЕ

Приложение А1
Методология разработки клинических 
рекомендаций

Целевая аудитория данных клинических  
рекомендаций:
• врач общей практики (семейный врач);
• врач-пульмонолог;
• врач-терапевт;
• врач-терапевт участковый;
• врач-фтизиатр.

Уровни достоверности доказательств и убедитель-
ности рекомендаций оценивались при помощи соот-
ветствующих шкал (табл. 1S–3S).

Порядок обновления клинических рекомендаций

Механизм обновления клинических рекомендаций 
предусматривает их систематическую актуализацию – 
не реже 1 раза в 3 года, а также при появлении новых 
данных с позиции доказательной медицины по вопро-
сам диагностики, лечения, профилактики и реабилита-
ции конкретных заболеваний, наличии обоснованных 
дополнений / замечаний к ранее утвержденным кли-
ническим рекомендациям, но не чаще 1 раза в 6 мес.

Таблица 1S
Шкала оценки уровней достоверности доказательств для методов диагностики  

(диагностических вмешательств)
Table 1S

Scale for assessing levels of evidence for diagnostic methods (diagnostic interventions)

Уровень достоверности 
доказательств Расшифровка

1 Систематические обзоры исследований с контролем референсным методом или систематический обзор РКИ с применением 
метаанализа

2 Отдельные исследования с контролем референсным методом или отдельные РКИ и систематические обзоры исследований 
любого дизайна, за исключением РКИ с применением метаанализа

3 Исследования без последовательного контроля референсным методом или исследования с референсным методом, 
не являющимся независимым от исследуемого метода, или нерандомизированные сравнительные исследования, в т. ч. когортные

4 Несравнительные исследования, описание клинического случая
5 Имеется лишь обоснование механизма действия или мнение экспертов

Примечание: РКИ – рандомизированные клинические исследования.

Таблица 2S
Шкала оценки уровней достоверности доказательств для методов профилактики, лечения и реабилитации 

(профилактических, лечебных, реабилитационных вмешательств)
Table 2S

Scale for assessing levels of evidence for prevention, treatment and rehabilitation methods  
(preventive, curative, rehabilitation interventions)

Уровень достоверности 
доказательств Расшифровка

1 Систематический обзор РКИ с применением метаанализа
2 Отдельные РКИ и систематические обзоры исследований любого дизайна, за исключением РКИ с применением метаанализа
3 Нерандомизированные сравнительные, в т. ч. когортные исследования
4 Несравнительные исследования, описание клинического случая или серии случаев, исследования «случай-контроль»
5 Имеется лишь обоснование механизма действия вмешательства (доклинические исследования) или мнение экспертов

Примечание: РКИ – рандомизированные клинические исследования.

5
Выполнены общий (клинический) анализ крови развернутый, определение активности 
аланинаминотрансферазы и аспартатаминотрансферазы в крови, исследование уровня общего кальция 
в крови и исследование уровня кальция в моче, исследование уровня креатинина в крови

Да / Нет

6 Выполнено УЗИ селезенки и печени с указанием их размеров Да / Нет

7 Выполнена КТ органов грудной клетки Да / Нет

8 Проведена иммунодиагностика (внутрикожная проба с туберкулезным аллергеном) Да / Нет

9 Проведена регистрация ЭКГ Да / Нет

10 Определена тактика ведения пациента (активное наблюдение или лечение) Да / Нет

Достигнуты улучшение или стабилизация состояния пациента Да / Нет

Примечание: УЗИ – ультразвуковое исследование; КТ – компьютерная томография; ЭКГ – электрокардиография.

Окончание табл. 4. Начало см. на стр. 823
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Приложение А2

Справочные материалы, включая соответствие показаний 
к применению и противопоказаний, способов применения 
и доз лекарственных препаратов, инструкции 
по применению лекарственного препарата

Актуальные инструкции к лекарственным препаратам, 
упоминаемым в данных клинических рекомендациях, 
можно найти на сайте http://grls.rosminzdrav.ru

Медицинская правовая база ведения пациентов 
с саркоидозом и экспертиза трудоспособности

В соответствии с Федеральным законом Российской 
Федерации «О предупреждении распространения 
туберкулеза в Российской Федерации» от 18.06.01 
№ 77-ФЗ, Постановлением Правительства РФ 
от 25.12.01 № 892 «О реализации Федерального зако-
на «О предупреждении распространения туберкулеза 
в Российской Федерации», приказом Минздрава РФ 
№ 109 от 21.03.03, Приказом Минздрава РФ № 312 
от 14.07.03 «О признании утратившими силу прика-
зов Минздравмедпрома России и Минздрава России 
от 22.11.95 № 324 и от 02.02.98 № 33» в Российской 
Федерации – упразднена VIII группа диспансерного 
учета пациентов с саркоидозом в противотуберкулез-
ных учреждениях.

Ведение пациентов с саркоидозом в настоящее вре-
мя проводится терапевтами, врачами общей практи-
ки / участковыми педиатрами при консультативной 
помощи пульмонолога, фтизиатра и врачей других 
специальностей в соответствии с преобладающими 
локализациями болезни.

Примерные критерии оценки состояния трудоспособности 
пациентов с саркоидозом

При определении III группы инвалидности используются 
следующие критерии:
• умеренные клинико-рентгенологические изме-

нения в органах дыхания в виде пневмосклероза 
и фиброза;

• ДН I и II степени, если в работе этих пациентов 
по основной профессии имеются противопоказан-
ные факторы, а рекомендуемое трудоустройство 
сопровождается значительным снижением квали-
фикации и уменьшением объема производствен-
ной деятельности;

• ограничение возможности трудового устройства 
лиц низкой квалификации.
При определении II группы инвалидности использу-

ются следующие критерии:
• значительные клинико-рентгенологические изме-

нения в органах дыхания;
• формирование легочного сердца;
• ДН II степени;
• генерализация саркоидоза с вовлечением сердца, 

глаз, нервной системы, плохо поддающаяся эф-
фективному лечению;

• потеря профессии и квалификации в результате 
длительного течения заболевания.
При определении I группы инвалидности использу-

ются следующие критерии:
• значительные необратимые клинико-рентгеноло-

гические изменения в органах дыхания (IV стадия 
заболевания с выраженными морфологическими 
и значительными функциональными изменениями 
в органах дыхания);

• легочное сердце в фазе декомпенсации;
• ДН и сердечно-сосудистая недостаточность III сте-

пени;
• генерализованный процесс с вовлечением сердца, 

глаз, нервной системы, почек, не поддающийся 
эффективному лечению;

• хроническое или прогрессирующее рецидивирую-
щее течение саркоидоза с зависимостью от ГКС.
Представленные критерии могут служить ориен-

тиром при направлении пациентов для проведения 
медико-социальной экспертизы.

Саркоидоз и воинский учет

Согласно Постановлению Правительства РФ от 
04.07.13 № 565 «Об утверждении Положения о воен-
но-врачебной экспертизе» (статья расписания болез-

Таблица 3S
Шкала оценки уровней убедительности рекомендаций для методов профилактики, диагностики, лечения 

и реабилитации (профилактических, диагностических, лечебных, реабилитационных вмешательств)
Table 3S

Scale for assessing the grades of recommendations for methods of prevention, diagnosis, treatment and rehabilitation 
(preventive, diagnostic, therapeutic, rehabilitation interventions)

Уровень 
убедительности 
рекомендаций

Расшифровка

A Сильная рекомендация (все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) являются важными, все исследования имеют 
высокое или удовлетворительное методологическое качество, их выводы по интересующим исходам являются согласованными)

B
Условная рекомендация (не все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) являются важными, не все исследования 
имеют высокое или удовлетворительное методологическое качество и / или их выводы по интересующим исходам не являются 
согласованными)

C
Слабая рекомендация (отсутствие доказательств надлежащего качества (все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) 
являются неважными, все исследования имеют низкое методологическое качество и их выводы по интересующим исходам 
не являются согласованными)
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ней 51), граждане при первоначальной постановке 
на воинский учет, призыве на военную службу, посту-
пающие на военную службу по контракту, а также воен-
нослужащие, проходящие военную службу по призыву 
в случае установления диагноза саркоидоз III–IV ста-
дии, а также в случае генерализованной формы сар-
коидоза (категория годности Д) являются не годными 
к военной службе. В случае саркоидоза I и II стадии, 
подтвержденного результатами гистологического ис-
следования (при отказе пациента от диагностической 
пункции диагноз устанавливается по совокупности 
клинических и лабораторных данных), у лиц, призыва-
емых на военную службу, военнослужащих по призыву 
(категория годности В) являются ограниченно годными 
к военной службе (призыву не подлежат).

Методология проведения спирометрии 

(см. Методические рекомендации Российского рес-
пираторного общества по проведению спирометрии)

Список сокращений

АПФ – ангиотензин-превращающий фермент
ВГЛУ – внутригрудные лимфатические узлы
ДН – дыхательная недостаточность
иГКС – ингаляционные глюкокортикостероиды
КТ – компьютерная томография
КТВР – компьютерная томография высокого разре-
шения
ЛГ – легочная гипертензия 
ЛУ – лимфатические узлы
МРТ – магнитно-резонансная томография
МТТ – метотрексат
ОФВ1 – объем форсированного выдоха за 1-ю секунду
ПЭТ – позитронная эмиссионная томография
РКИ – рандомизированные клинические исследо-
вания
сГКС – системные глюкокортикостероиды
УЗИ – ультразвуковое исследование
ФЖЕЛ – форсированная жизненная емкость легких
ЭКГ – электрокардиография
DLCO – диффузионная способность легких по моно-
оксиду углерода
FAS (Fatigue Assessment Scale) – шкала оценки уста-
лости
IFN – интерферон
Ig – иммуноглобулин
IL – интерлейкин
mMRC (modified Medical Research Council) – шкала вы-
раженности одышки
TNF (Tumor necrosis factor) – фактор некроза опухоли
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