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 Некротизирующий саркоидный 

гранулематоз –  поздняя стадия саркоидоза 

или самостоятельное заболевание? 

Трудный для диагностики 

клинический случай
Е.А. Галушк о1, Е.В. Пожидаев1, С.Г. Раденска-Лоповок2, А.В. Гордеев1, М.В. Шалыгина1, 

А.В. Алексеева1,  М.А. Седельникова1

Целью данной статьи была попытка ответить на вопрос: некротизирующий саркоидный гранулематоз – 
это поздняя стадия саркоидоза или самостоятельное заболевание? Чтобы лучше разобраться в обозначенной 
теме, в рамках описания клинического случая была проведена дифференциальная диагностика ряда грану-
лематозных болезней с васкулитом. Основной акцент был сделан на точную интерпретацию патоморфоло-
гических особенностей в каждом отдельном случае. 
Ключевые слова: некротизирующий саркоидный гранулематоз, узловая форма саркоидоза, ревматоидный 
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NECROTIC SARCOID GRANULOMATOSIS ‒ A LATE STAGE OF NODULAR SARCOIDOSIS 
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The aim of this article was an attempt to answer the question: is necrotizing sarcoid granulomatosis a late stage 
of nodular sarcoidosis or an independent disease? In order to better understand the designated topic, as part 
of the description of the clinical case, a differential diagnosis of a number of granulomatous diseases with vasculi-
tis was carried out. The main emphasis was placed on the accurate interpretation of pathomorphological features 
in each individual case.
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Введение

Гранулематозные болезни – это гетеро-
генная группа заболеваний различной этиоло-
гии, проявляющихся разнообразными клини-
ческими синдромами и вариантами тканевых 
изменений, неоднородной чувствительностью 
к терапии и преобладанием общего домини-
рующего гистологического признака – нали-
чия гранулем, определяющих клинико-мор-
фологическую сущность каждой болезни [1].

Принято выделять гранулематозные за-
болевания инфекционной этиологии (бе-
шенство, вирусный энцефалит, болезнь ко-
шачьих царапин, брюшной тиф, паратифы, 
иерсиниоз, бруцеллез, туберкулез, токсоплаз-
моз, лейшманиоз, актиномикоз и т. д.); гра-
нулематозные реакции на профессиональные 
и экологические воздействия (силикоз, ас-
бестоз, талькоз и т. д.); гранулематозные бо-

лезни, связанные с приемом лекарственных 
препаратов; гранулематозные заболевания не-
установленной этиологии, включая саркои-
доз, болезнь Крона, гигантоклеточный артери-
ит (болезнь Хортона), первичный билиарный 
цирроз печени, гарнулематоз с полиангиитом 
(ГПА; гранулематоз Вегенера) и т. д. [2].

Одним из редких и особенных предста-
вителей группы гранулематозов с васкулитом 
является некротизирующий саркоидный гра-
нулематоз (НСГ). A.A. Liebow [3] впервые 
описал данную патологию в 1973 г. Она харак-
теризуется наличием саркоидоподобных гра-
нулем, васкулитом и разной степенью некро-
за ткани в пораженных органах.

Диагностика данного заболевания и про-
ведение адекватной терапии являются непро-
стой задачей для врачей разных специальностей 
из-за сходства клинических, лабораторных, 
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инструментальных и морфологических признаков НСГ 
с другими патологическими состояниями: онкологически-
ми (опухоли легких, метастатическое поражение легких 
при лимфомах), инфекционными гранулемами (туберку-
лез и т. д.), гранулематозными заболеваниями с поражением 
легких (классический саркоидоз, узловатая форма саркои-
доза (УС), ревматоидный артрит (РА) с узелками), васкули-
тами с гранулематозным компонентом (классический ГПА 
и т. п. [2, 4–21].

В связи с тем, что на данный момент единственным ме-
тодом верификации диагноза НСГ является морфологи-
ческое исследование биоптатов пораженных тканей и ор-
ганов, крайне важно знать особенности гистологических 
признаков гранулемы при данном заболевании. Во всех 
случаях выявляются саркоидноподобные гранулемы с раз-
личным типом распределения: паренхиматозные, массо-
подобные, перибронхиальные, плевральные. Характерно 
наличие инфарктоподобного некроза. В 70,17% случаев 
он бывает обширным, в 21,05% формируются небольшие 
очаги, обычно в центре гранулемы, в 8,77% случаев некроз 
отсутствует. Второй морфологической особенностью яв-
ляется васкулит: обычно гранулематозный (84,03%), лим-
фоплазмоцитарный и/или гигантоклеточный и/или ги-
стиоцитарный (11,76%). Отсутствие васкулита встречается 
крайне редко (1,2%). Также практически всегда в клетках 
отсутствуют астероидные тельца [2].

В первую очередь НСГ требуется дифференцировать 
с такими болезнями, как туберкулез, саркоидоз и ГПА. По-
этому понимание гистологических особенностей грануле-
матозного воспаления при этих заболеваниях может иметь 
ключевое значение (табл. 1) [2].

Но не стоит забывать и про РА. Типичным гисто-
логическим признаком гранулем (ревматоидных узел-
ков) при РА является обширный фибриноидный некроз, 
окруженный зоной палисадных эпителиоидных гистио-
цитов. Область центрального некроза содержит эндотели-
альные клетки и гистиоциты. Внешняя область, как пра-
вило, характеризуется наличием грануляционной ткани 
с воспалительными клетками и значительным стромаль-
ным фиброзом. Также могут быть обнаружены очаговый 
васкулит и редкие гигантские клетки. В целом формиру-
ется картина иммуноопосредованного гранулематозно-
го процесса. Для РА не характерно развитие васкулита 

при образовании гранулем, однако целый ряд клинико-ла-
бораторных и инструментальных проявлений крайне схож 
с та ковыми при НСГ [3]. Также довольно часто при различ-
ных формах саркоидоза наблюдается повышение уровня ан-
тител к цитруллинированному виментину (АЦВ), что спе-
цифично именно для РА [22].

При типичном НСГ наблюдается поражение ис-
ключительно легких, однако имеются описания экстра-
пульмональных изменений, таких как поражение глаз, 
центральной и периферической нервной систем, селезен-
ки и печени [2, 4–6, 12–14, 16, 17, 19–21, 23]. Результаты 
лабораторных анализов крови при НСГ неспецифичны, 
что также создает диагностические трудности [24].

Принимая во внимание все вышесказанное, пер-
воначально НСГ рассматривался как предварительный 
диагностический термин. Дифференциальный диагноз 
проводился между некротизирующим васкулитом с сарко-
идной реакцией и саркоидозом с некрозом гранулем и во-
влечением сосудов. 

Описание клинического случая

От пациентки было получено информированное со-
гласие на представление ее данных в рамках научного раз-
бора клинического случая.

Больная И., 46 лет, впервые поступила в ФГБНУ 
НИИР им. В.А. Насоновой с жалобами на боль и припух-
лость мелких суставов кистей, лучезапястных суставов 
(больше слева), боль в голеностопных суставах, утреннюю 
скованность до 3 часов, снижение остроты зрения, капли 
крови в стуле. Направительный диагноз – РА.

Сопутствующие и перенесенные заболевания на мо-
мент поступления: болезнь Крона; цереброваскулярная бо-
лезнь: состояние после острого нарушения мозгового кро-
вообращения (ОНМК) – разрыв артериовенозной маль-
формации – в 2011 и 2019 гг.; постинсультная эпилепсия; 
геморрой (состояние после оперативного вмешательства 
по поводу тромбоза геморроидальных узлов после 3-х ро-
дов в 2014 г.)

Считает себя больной с 1998 г., когда отметила спон-
танное появление боли и припухлости коленных суставов, 
боли в плечевых суставах, «сосискообразную» деформацию 
пальцев левой кисти, жидкий стул до нескольких раз в день. 

Таблица 1. Гистопатологический дифференциальный диагноз некротизирующего саркоидного гранулематоза

Признаки НСГ Туберкулез Саркоидоз ГПА

Гранулема

Саркоидноподобные 

(эпителиоидно-клеточные) 

гранулемы

Множественные 

сливающиеся 

некротические 

гранулемы

Компактные, хорошо 

сформированные, штампованные, 

небольшие, не некротизирующие 

или, что необычно и незначительно, 

некротизирующиеся гранулемы

Лимфо-лейкоцитарные 

гранулемы.

Многочисленные саркоидные 

гранулемы отсутствуют

Некроз

Большие участки 

инфарктоподобного некроза, 

отсутствие включений 

в клетках

Казеозный 

(творожистый) некроз

Отсутствие некрозов в виде 

больших участков, наличие 

включений в клетках (тельца 

Шаумана, тельца Хамазаки –

Везенберга)

«Географический» некроз 

неправильной формы

Васкулит
Гранулематозный васкулит, 

часто деструктивный

Гранулематозный васкулит 

встречается редко

Гранулематозный васкулит 

часто наблюдается при саркоидозе 

в форме ненекротических 

гранулем в интиме и медии, 

но без сосудистого некроза.

Некротизирующий васкулит 

с некрозом стенок, 

полиморфно-клеточным 

инфильтратом и гигантскими 

многоядерными клетками

Примечание: НСГ – некротизирующий саркоидный гранулематоз; ГПА – гарнулематоз с полиангиитом
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За медицинской помощью длительно не обращалась, при-
нимала нестероидные противовоспалительные препараты 
(НПВП). 

В 2007 г. усилились воспалительные изменения мел-
ких суставов кистей, появились боли и покраснение пра-
вого глаза. Результаты лабораторного обследования: ге-
моглобин – 78 г/л; эритроциты – 4,16×1012/л; скорость 
оседания эритроцитов (СОЭ) – 56 мм/ч; аспартатамино-
трансфераза (АСТ) – 236 Ед/л; аланинаминотрансфераза 
(АЛТ) – 342 Ед/л; щелочная фосфатаза (ЩФ) – 467 Ед/л; 
лактат-дегидрогеназа (ЛДГ) – 352 Ед/л; ревматоидный 
фактор (РФ) не обнаружен. При колоноскопии выявлен 
хронический колит с геморрагическим компонентом. 
Офтальмологом диагностирован эписклерит. Повышение 
уровня печеночных ферментов расценено как проявление 
лекарственного гепатита (на фоне приема НПВП). Уста-
новлен диагноз: РА серонегативный. Получала НПВП, ме-
тилпреднизолон 16 мг/сут. (принимала в течение 6 мес.) – 
с положительным эффектом. Далее постепенно снижала 
дозу до полной отмены. В ноябре 2007 г. обнаружены IgG 
антитела к токсоплазме более 200 МЕ/мл. К терапии был 
добавлен лефлуномид 20 мг в сутки. До 2009 г. на фоне 
скорректированной терапии, чувствовала себя удовлетво-
рительно. 

В 2009 г. – обострение заболевания в виде усиления 
воспалительных изменений суставов, появления капель 
крови в стуле. Результаты лабораторного обследования: 
гемоглобин – 98 г/л; эритроциты – 3,75×1012/л; СОЭ – 
39 мм/ч; АСТ – 130 Ед/л; АЛТ – 200 Ед/л; C-реактивный бе-
лок (СРБ) +; LE-феномен положительный (21 на 1000 Z); 
РФ – 29,7–60,7 МЕ/мл; обнаружены анти тела к цитозольно-
му антигену (LC-1) и антитела к митохондриям (AMA-М2) 
(промежуточный результат). Колоноскопия: высокая веро-
ятность неспецифического язвенного колита (хроническое 
воспаление от слабой до умеренной степени, мононукле-
арная инфильтрация с наличием эозинофилов и плазмати-
ческих клеток до подслизистого слоя включительно). Дан-
ные морфологического исследования биоптата печени: 
гидропическая дистрофия гепатоцитов; лимфоцитарно-
гистиоцитарная ин фильтрация; соединительная ткань 
по ходу портальных трактов (активность – 2, фиброз – 3). 
Клинически у пациентки впервые выявлен синдром Рейно. 
Установлен диагноз вероятного аутоиммунного гепатита. 
Повторно назначен метилпреднизолон 16 мг/сут. Лефлуно-
мид был отменен в связи с повышением уровня трансами-
наз и частым развитием на фоне его приема герпетической 
инфекции . С улучшением выписана домой.

В феврале 2010 г. установлен диагноз: болезнь Крона, 
вероятный аутоиммунный гепатит, полиартрит, эпискле-
рит. Терапия: будесонид 9 мг/сут. (метилпреднизолон был 
отменен); азатиоприн 100 мг/сут. С улучшением выписана 
домой.

В 2011 г. в процессе амбулаторного наблюдения 
за пациенткой неоднократно обсуждалась возмо жность 
сочетания двух самостоятельных заболеваний: болез-
ни Крона и РА. В июне 2011 г. развилось кровоизлия-
ние в головной мозг (левая височно-теменная область) 
вследствие разрыва сосудистой мальформации. В авгу-
сте 2011 г. в нейрохирургическом отделении было про-
ведено микрохирургическое удаление мальформации. 
В 2019 г. произошел рецидив заболевания после прове-
денного хирургического вмешательства. Выполнено по-
вторное микрохирургическое удаление мальформации, 

сформировавшейся на том же месте. Результаты исследо-
вания биоптатов от 2011 г. не сохранились. 

В 2012 г. в связи с очередным обострением артрита 
лучезапястных суставов и мелких суставов кистей азатио-
прин был заменен на сульфасалазин 2 г/сут., после чего от-
мечалось уменьшение суставной симптоматики.

В 2015 г. произошло обострение заболевания и по-
вторная госпитализация. По результатам лабораторного 
обследования: антитела к циклическому цитруллиниро-
ванному пептиду (АЦЦП) – 229 Ед/мл; АЦВ – 68 Ед/мл. 
Сульфасалазин отменен. При назначении метотрексата 
по 10 мг/нед. подкожно отмечалось развитие рецидиви-
рующей герпетической инфекции, к терапии добавлены 
НПВП. Улучшения на фоне скорректированной терапии 
не отмечала.

В 2016 г. при амбулаторном обследовании выявле-
но повышение уровня АЛТ до 200–300 Ед/л). При фибро-
эластометрии обнаружен фиброз печени (F2). Метотрек-
сат был отменен.

В 2018 г. – обострение заболевания со стороны же-
лудочно-кишечного тракта (ЖКТ): пациентка отмечала 
частый жидкий стул с примесью крови. Назначен меса-
лазин по 2 г/сут., возобновлен прием метилпреднизолона 
по 6 мг/сут.

В 2019 г. у мужа пациентки была выявлена туберку-
лезная инфекция. В связи с контактом проведено обсле-
дование (несмотря на отсутствие каких-либо клинических 
проявлений заболевания). При компьютерной томогра-
фии (КТ) органов грудной клетки (ОГК) выявлено по-
лостное образование правого легкого. Выставлен диагноз: 
очаговый туберкулез легких, осложненный экссудатив-
ным плевритом. Микобактерии туберкулеза не обнаруже-
ны. Проведена противотуберкулезная терапия. Через пол-
года проведено повторное обследование, при котором 
выявлено новое полостное образование левого легкого 
с толстыми стенками, нечеткими контурами, в связи с чем 
пациентка переведена в хирургическое отделение. Выпол-
нена атипичная резекция верхней доли правого легкого 
(заключение после гистологического исследования резе-
цированной ткани: многочисленные сливающиеся меж-
ду собой эпителиоидно-гигантоклеточные гранулемы 
с обширными зонами некроза, содержащими клеточный 
детрит. При окраске по методу Циля – Нильсена и про-
ведении PAS-реакции диагноз очагового туберкулеза 
не подтвержден.

В течение 3 лет проводилась терапия, назначенная 
в 2018 г. (метилпреднизолон 6 мг/сут., месалазин 2 г/сут.); 
пациентка находилась в состоянии неполной ремиссии. 

КТ ОГК за период с 2019 по 2022 г. больше не прово-
дилась.

Летом 2022 г. – обострение заболевания. Доза ме  тил-
преднизолона увеличена до 8 мг/сут., месалазина – до 4 г/сут., 
без эффекта. 

В сентябре 2022 г. была впервые госпитализирована 
в ФГБНУ НИИР им. В.А. Насоновой с целью верифика-
ции диагноза и коррекции терапии.

При осмотре: воспалительные изменения мелких су-
ставов кистей и стоп, лучезапястных, голеностопных су-
ставов (число болезненных суставов – 17, число припух-
ших суставов – 8). Оценка боли по визуальной аналоговой 
шкале – 70 мм. Ограничение объема движений в левом лу-
чезапястном суставе. Другие органы и системы без види-
мой патологии.
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Несмотря на наличие симметричного артрита голе-
ностопных, лучезапястных суставов, мелких суставов ки-
стей и стоп с характерными для РА рентгенологическими 
проявлениями (околосуставной остеопороз, сужение су-
ставных щелей, множественные кистовидные просвет-
ления), а также высокие уровни РФ (167 МЕ/мл), АЦЦП 
(60 Ед/мл), АЦВ (173 Ед/мл), диагноз РА, который был 
установлен в 2007 г., требовал уточнения. 

Обращало на себя внимание довольно нетипичное те-
чение РА: дебют с крупных суставов, в первую очередь ни-
жних конечностей, крайне слабое рентгенологическое 
прогрессирование (рис. 1) и отсутствие эрозий при дли-
тельности заболевания более 15 лет. Помимо этого, пора-
жение кишечника, которое было расценено ранее как бо-
лезнь Крона по данным представленной документации, 
характеризовалось нетипичной гистологической картиной 
(вовлечение только толстого кишечника до подслизистого 
слоя). Принималось во внимание наличие в анамнезе гра-
нулематозного поражения легких (первоначально рас-
цененного как туберкулез), а также нетипичное течение 
артериовенозной мальформации головного мозга, характе-
ризующееся повторным рецидивированием после нейро-
хирургического вмешательства в том же самом месте. 
Все вышеперечисленное вызывало дискуссионные вопро-
сы и требовало пересмотра доступного биопсионного ма-
териала с целью верификации диагноза. 

В стационаре по результатам пересмотра биопсий-
ного материала легкого патоморфологом были выявлены 
признаки НСГ (определялись обширные поля склероза, 
инфильтрированные лимфоцитами и гистиоцитами, со-
литарные эпителиоидноклеточные гранулемы с большим 
количеством гигантских многоядерных клеток, большие 
фокусы фибриноидного некроза с демаркационным вос-
палением, деструктивный васкулит). Наличие деструктив-
ного васкулита позволяло усомниться в диагнозе и про-
водимой терапии. Гранулемы, конечно, могут появляться 
и при РА (ревматоидные узелки), в том числе с внутриле-
гочной локализацией и «вторичным» васкулитом, одна-
ко некроз в них, если и возникает, то, как правило, необ-
ширный. По данным литературы, при НСГ практически 
всегда развивается васкулит, который с большей вероят-
ностью также является вторичным. Кроме того, в пользу 
саркоидной природы заболевания в целом можно отнести 
изменения в костях, обнаруженные при рентгенографии 
кистей и стоп и КТ правой кисти (множественные крупные 
кисты, локализация которых в большинстве случаев харак-
терна именно для саркоидоза (рис. 1, 2). 

Помимо этого, по данным КТ ОГК у пациентки об-
наружены единичные узловые образования в легких, рас-
положенные субплеврально, что довольно патогномонич-
но для НСГ и может встречаться при саркоидозе (рис. 3). 

При васкулитах (таких как ГПА и др.) наблюдают-
ся преимущественно множественные узлы, которые край-
не редко располагаются на периферии легких. Кроме того, 
по результатам лабораторных анализов крови при ГПА 
и других васкулитах, АНЦА-ассоциированных с антиней-
трофильными цитоплазматическими антителами (АНЦА), 
обычно отмечается повышение уровня АНЦА в крови, чего 
не было зафиксировано у данной пациентки (АНЦА к ми-
елопероксидазе – 1,4 Ед/мл при норме 0–5 Ед/мл; АНЦА 
к протеиназе – 32,6 Ед/мл при норме 0–10 Ед/мл). Высокий 
уровень АЦВ, как указывалось выше, сам по себе может быть 
характерен, помимо РА, для различных форм саркоидоза. 

Рис. 1. Рентгенография кистей и стоп: 1 – крупные множествен-

ные кистовидные просветления

Рис. 2. Компьютерная томография правой кисти: 2 – единичные 

эрозии, крупные множественные кистовидные просветления
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Он встречается также при туберкулезе (который был исклю-
чен по данным биопсии), но в то же время не характерен 
для васкулитов. Эписклерит, дактилиты в анамнезе, артрит, 
в первую очередь голеностопных и коленных суставов, яв-
ляются типичными проявлениями саркоидоза. Для окон-
чательной верификации диагноза требовался пересмотр 
архивных биопсийных материалов легких кишечника, сосу-
дов головного мозга и печени.

В рамках текущей госпитализации, принимая во вни-
мание вышесказанное, а также на основании классифика-
ционных критериев Американской коллегии ревматоло-
гов/Европейского альянса ревматологических ассоциаций 
(ACR/EULAR, American College of Rheumatology/European 
Alliance of Associations for Rheumatology) 2010 г. пациен-
тке был установлен диагноз: РА серопозитивный, развер-
нутая клиническая стадия, высокая активность (DAS28 
(Disease Activity Score 28) = 5,88), с внесуставными прояв-
лениями (синдром Рейно – по данным капилляроскопии, 
эписклерит в анамнезе), эрозивный, рентгенологическая 
стадия 2 по Штейнброкеру, АЦЦП+, функциональный 
класс 2. Принимая во внимание клинику в дебюте заболе-
вания (поражение коленных суставов, дактилиты), нети-
пичную картину поражения ЖКТ, морфологическую кар-
тину в биоптатах легкого, в качестве сопутствующего был 
установлен диагноз неуточненного саркоидоза. Учитывая 
недостаточный эффект базисных противовоспалительных 
препаратов и глюкокортикоидов, вероятное наличие сар-
коидоподобного заболевания, врачебной комиссией было 
принято решение начать пациентке терапию цертолизума-
бом пэголом (ЦЗП) по 400 мг 1 раз в месяц подкожно. Вы-
бор препарата из группы ингибиторов фактора некроза опу-
холи α (ФНО-α) был продиктован высокой вероятностью 
наличия у пациентки РА и/или поздней стадии саркоидоза 
с вторичным васкулитом, который трактовался как НСГ. 
Противопоказаний к применению ЦЗП выявлено не было. 
После первого его введения в ходе госпитализации отмеча-
лась удовлетворительная переносимость терапии, без не-
желательных явлений. Наблюдалось уменьшение воспа-

лительных изменений суставов и снижение уровня СРБ 
с 22 до 14 мг/л. 28.09.2022 была выписана с улучшением.

После выписки продолжала лечение ЦЗП по ме-
сту жительства по той же схеме. Отмечала отсутствие ки-
шечной симптоматики, значительное уменьшение артрал-
гий. При контрольном обследовании в ФГБНУ НИИР 
им. В.А. Насоновой в ноябре 2022 г. отмечалась положи-
тельная динамика, в связи с чем терапию ЦЗП было ре-
шено продолжить. В этом же месяце патоморфологу были 
представлены архивные биопсийные материалы кишечни-
ка, печени и сосудов головного мозга больной (от 2019 г.), 
после изучения которых специалист дал заключение о вы-
сокой вероятности саркоидной природы патологических 
изменений в исследуемых тканях (обнаружена гранулема 
в печени, вероятнее, саркоидной природы в поздней ста-
дии развития). Биопсия белого вещества головного моз-
га была малоинформативна, учитывая малый объем гисто-
логического материала.

Обсуждение

Продемонстрированное выше клиническое наблю-
дение НСГ представляется уникальным с точки зрения 
обсуждения экстрапульмональных, клинических, рентге-
нологических, лабораторных и морфологических прояв-
лений, а также, крайне интересным как для исследования 
природы НСГ, так и для ответа на вопрос: васкулит ли это 
с гранулематозом и некрозом либо некротизирующий гра-
нулематоз с вторичным васкулитом? Ответ, по всей види-
мости, может быть получен при тщательной и корректной 
интерпретации данных морфологического исследования 
соответствующих материалов.

Гистологическим признаком саркоидоза является 
наличие компактных, эпителиоидных, ненекротизирую-
щих гранулем с различной степенью лимфоцитарного вос-
паления. Гранулема саркоидного типа сама по себе никогда 
не является диагностическим признаком саркоидоза, по-
скольку такие изменения возникают и при многих других 

Рис. 3. Компьютерная томография органов грудной клетки: единичные субплевральные узловые образования
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нарушениях: онкологических, инфекционных грануле-
матозных заболеваниях, хронической бериллиевой болез-
ни и воспалительных реакциях на неорганические ино-
родные тела, такие как тальк или цирконий. Считается, 
что саркоидоз возникает в результате контакта с неизвест-
ным антигеном или антигенами у генетически предраспо-
ложенных людей [24].

Большой интерес в контексте НСГ представляет из-
учение развития и исходов УС. Это необычная форма 
саркоидоза, может проявляться отчетливыми легочными 
узлами переменного размера с периферическим располо-
жением или, реже, одиноко расположенными узлами, ко-
торые имитируют метастатическую опухоль или первичное 
легочное новообразование. В отличие от НСГ, при УС фор-
мируются компактные саркоидные гранулемы без некро-
за или васкулита. До сих пор ведутся дискуссии о том, мо-
жет ли НСГ быть самостоятельным вариантом или поздней 
стадией УС. Проявления этих двух нозологий во многом 
сходны. Существенно затрудняет диагностику тот факт, 
что у пациентов с НСГ реже выявляется внутригрудная 
или медиастинальная лимфаденопатия с характерным по-
вышением уровня ангиотензин-превращающего фермента 
в сыворотке, нежели у пациентов с УС [25].

Обязательным признаком туберкулезных гранулем 
является наличие казеозного некроза. Казеозный некроз 
и слияние гранулем у больных туберкулезом выявляется 
в 61% и 48% случаев соответственно. Многочисленные 
клинические, эндоскопические и гистологические при-
знаки у пациентов с болезнью Крона и с туберкулезом ки-
шечника практически не различаются. При этом грану-
лемы в биоптатах выявляются соответственно у 50–80% 
и 15–65% больных туберкулезом кишечника и болезнью 
Крона [26].

Особняком в этом списке стоит гранулематозное 
поражение печени, и это обстоятельство представляется 
нам крайне важным, учитывая особенности описанного 
нами клинического случая. В печени можно увидеть четы-
ре различных типа гранулем: 1) гранулема инородного тела; 
2) липогранулема; 3) эпителиоидная гранулема; 4) коль-
цевидные гранулемы с фибрином. В гранулемах, связан-
ных с туберкулезом, обычно наблюдается казеоз, тогда 
как в гра нулемах, связанных с вирусным гепатитом и иди-
опатическими заболеваниями печени, некроз неказеозный 
и проявляется в меньшей степени [26]. Как следует из ска-
занного, именно точный морфологический «портрет» гра-
нулемы зачастую является ключом к правильному диагнозу 
не только поражения собственно печени, но и всего забо-
левания в целом. 

Помимо этого, НСГ иногда дифференцируется с ГПА, 
при котором васкулит может быть обнаружен в редких оча-
гах и в некотором удалении от некротизированных масс. 
Наоборот, при НСГ васкулит обнаруживается в очагах не-
кроза, в больших узелковых образованиях [27].

Также необходимо помнить о целом ряде патологий, 
встречающихся более редко, включая синдром Блау, хро-
ническую гранулематозную болезнь, саркоидоз, индуци-
рованный ингибиторами ФНО-α, амилоидоз и другие.

В нашем случае пациентка поступила с диагноза-
ми: РА (РФ-, АЦЦП-, АЦВ-позитивный, с симметрич-
ным артритом суставов кистей и стоп); болезнь Крона 
(на момент госпитализации не было достаточных основа-
ний для подтверждения данного диагноза, установленного, 
исходя из полученных анамнестических данных); перене-

сенный туберкулез легких (установленный по анамнести-
ческим данным, не подтвержденный при бактериологи-
ческом исследовании). Перед нами предстала пациентка 
с тремя различными как по этиологии, так и по патогене-
зу патологическими состояниями, стереотипно протека-
ющими с образованием гранулем. При этом с учетом ре-
зультатов, полученных при повторном изучении ранее уже 
исследованных стекол с биопсийным материалом тканей 
дыхательных путей и ЖКТ, в вышеописанную триаду был 
добавлен НСГ. 

В архивах трех медицинских учреждений в Австрии, 
Канаде и США был проведен поиск случаев НСГ, и только 
10 из них соответствовали критериям гранулемы, некроза 
и гранулематозного васкулита без подтверждения инфек-
ционной этиологии. 6 из 10 случаев морфологи отнесли 
к УС. Эти случаи УС продемонстрировали наличие грану-
лемы и гранулематозного васкулита, но без некроза и пол-
ной обструкции просвета сосудов, в отличие от НСГ. Не-
смотря на эту разницу, авторы пришли к заключению, 
что НСГ не является отдельной нозологией, так как он, ве-
роятно, представляет собой позднюю стадию УС, во время 
которой нарастающая сосудистая обструкция постепенно 
приводит к некрозу, но ишемического генеза. Однако не-
смотря на очень частое поражение сосудов при саркоидо-
зе, которое выявляется в 69% случаев при открытой биоп-
сии легкого и в 100% при аутопсии, некроз при саркоидозе 
встречается значительно реже: он обнаруживается в 16% 
хирургических биоптатов различных органов и в 19,5% 
при трансбронхиальной биопсии. Обычно он бывает оча-
говым и располагается в центре гранулемы [22].

Вывод

НСГ представляет собой четко отграниченное ред-
кое гранулематозное заболевание неизвестной этиологии, 
часто клинически имитирующее злокачественное ново-
образование и целый спектр иных патологических состоя-
ний. Характеризуется формированием саркоидноподоб-
ных гранулем с обширным некрозом и васкулитом, обычно 
имеет доброкачественное течение. Последние опублико-
ванные научные данные и описанный выше клинический 
случай (в том числе положительный ответ на терапию ин-
гибитором ФНО-α), учитывая современные представле-
ния о патогенезе саркоидоза, позволяют предположить, 
что НСГ скорее является поздней стадией УС. Однако бо-
лее точный ответ на поставленный в наименовании статьи 
вопрос можно будет получить только тогда, когда накопит-
ся и обобщится больший клинический опыт, опирающий-
ся на научные изыскания в данной области. 

Исследование выполнено в рамках Государственного за-
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