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Приводятся современные данные литературы об истории открытия, распространенности, особенностях клиниче-
ского и гистоморфологического проявлений редкой патологии легких из гетерогенной группы заболеваний, характеризую-
щихся васкулитом и наличием саркоидоподобных гранулем с образованием конгломератов с некротическими изменениями. 
Отмечены трудности дифференциальной диагностики и лечения данного заболевания. Представлено собственное наблю-
дение. 
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The article presents current literature data on the history of discovery, prevalence, clinical and histomorphological features of a rare 
lung pathology from a heterogeneous group of diseases characterized by vasculitis and the presence of sarcoid-like granulomas with 
the formation of conglomerates with necrotic changes. Difficulties in differential diagnosis and treatment of this disease are noted. Own 
observation is presented.
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Некротизирующий саркоидный гранулематоз (НСГ) — продуктивный васкулит мел-
ких артерий и вен с образованием массивных скоплений саркоидоподобных гранулем, 
сопровождающийся ишемическим некрозом разной степени выраженности и давности. 
Заболевание поражает исключительно легкие. Этиология и патогенез НСГ остаются ма-
лоизученными из-за редкого выявления заболевания, отсутствия патогномоничных ла-
бораторных, лучевых и функциональных критериев. 

Термин «некротизирующий саркоидный гранулематоз» впервые был предложен 
в 1973 г. А. А. Liebow [1]. Он описал 11 наблюдений за пациентами, в биоптатах лег-
ких которых гистологически был выявлен продуктивный васкулит. Васкулит сопрово-
ждался наличием саркоидоподобных гранулем с образованием конгломератов с не-
кротическими изменениями. При этом отсутствовала внутригрудная лимфаденопатия, 
характерная для саркоидоза. У этих пациентов наступала регрессия процесса спон-
танно или после непродолжительной терапии. Liebow опубликовал свою классифика-
цию легочных ангиитов и гранулематозов, подчеркивая, что НСГ не вызывается инфек-
ционными агентами и не связан с известными ревматологическими заболеваниями.  
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До настоящего времени основным методом диагностики НСГ является морфологическое 
исследование [1—4]. К 2015 г. в англоязычной литературе было описано 179 случаев забо-
левания, и только 103 публикации соответствовали гистологическим критериям данного 
заболевания [5].

Диагностика и назначение правильного лечения весьма затруднительны из-за сходства 
данных клинических, лабораторных, рентгенорадиологических методов исследования 
и морфологических проявлений НСГ с другими онкогематологическими заболеваниями 
(опухоль легкого, метастатические поражения легких при лимфомах), инфекционными 
гранулемами (грибы, гистоплазмоз, туберкулез и т. д.), гранулематозными ангиитами с по- 
ражением легких (при классическом саркоидозе, узловатой форме саркоидоза, ревма-
тоидном артрите с узелками, гранулематозе с полиангиитом и т. д.) [6]. Некоторые авто-
ры считают, что пусковым механизмом при НСГ могут являться антигены различных ави-
рулентных форм возбудителей: вирусов (герпес, гепатит В, цитомегаловирус); грибов 
(Aspergillus versicolor, Candida sp., Histoplasma capsulatum, Cryptococcus neoformans); пара- 
зитов (Toxoplasma gondii, Lamblia intestinalis, Trichomonas vaginalis); гельминтов (Opistorchis 
felineus, Trichinella spiralis, Ascaridis), возбудителей легочной инфекции (A. lumbricoides), 
бактерий. Их длительное персистирование в микроциркуляторном русле приводит к от-
ложению иммунных комплексов в базальной мембране стенок сосудов со скоплением 
лимфоидных элементов и формированием офагально-гистиоцитарных гранулем [7; 8]. По 
своему клеточному составу последние напоминают аналогичные клеточные скопления  
в интерстиции межальвеолярных перегородок при экзогенном аллергическом альвеолите.

Наиболее частыми диагнозами при поступлении пациентов с единичными или мно-
жественными узловатыми поражениями легких до проведения открытой биопсии лег-
ких были гиперсенситивный пневмонит, карцинома легких, саркоидоз [9], а при наличии 
в дебюте лихорадки, высокой воспалительной активности и мелкоочаговой инфильтрации 
легких — различные варианты инфекции и септические состояния [10]. 

Единственный метод диагностики — морфологическое исследование. Следует отме-
тить, что 131 (23,2 %) случай некротизирующей гранулемы из 566 открытых операций на 
легких в клинике Мейо (США) с 1994 по 2004 г. остался неуточненного происхождения, не-
смотря на тщательное морфологическое исследование [11]. Однако инфекционный харак-
тер некротизирующей гранулемы был установлен у 64 (49 %) пациентов, нозологический 
неинфекционный диагноз (ревматоидный артрит, гиперсенситивный пневмонит, сарко-
идоз) — у 15 (11,5 %); причина не определена, несмотря на все клинико-лабораторные 
и морфологические методы исследования, у 52 (39,5 %) пациентов.

Достоверных данных о распространенности заболевания до настоящего времени  
в доступной литературе не отмечено. Патологический процесс чаще поражает жен-
щин, чем мужчин (2,2 : 1). Возраст пациентов значительно варьирует — от 11 до 75 лет,  
в среднем — 49 лет [4; 9]. У трети пациентов заболевание дебютирует в возрасте моложе 
40 лет, еще реже оно проявляется у детей [12].

У большинства пациентов НСГ отмечается поражением легких с признаками респира-
торных нарушений (сухой кашель, одышка, боли и напряжение в грудной клетке, редко 
кровохарканье) и/или системными проявлениями (лихорадка, снижение массы тела, ноч-
ные поты, слабость, артралгии, общее недомогание). У 25 % пациентов наблюдают бес-
симптомное течение заболевания, которое выявляют случайно при рентгенорадиологи-
ческих методах исследования грудной клетки [1; 5; 13]. 
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Рентгенологический метод исследования показывает преимущественно односто-
ронние очаговые диссеминаты в виде узелков или узелковых инфильтратов более 
1 см в диаметре [7]. Инфильтраты располагаются субплеврально или периваску-
лярно, как правило, в нижних, реже в средних отделах легкого, сочетаясь с мелко-
очаговой диссеминацией. При этом у большинства больных определяют двусто-
роннее поражение, один или более очагов поражения легких диаметром 1—5 см  
и более, реже — одиночные узлы и мелкоточечные поражения, которые при наблюдении  
в динамике формируют узлы [4]. Внутригрудную лимфаденопатию выявляли  
у 64 % пациентов, плевральный выпот — у 85 %, образование полостей — у 7 % паци-
ентов [1; 5]. Нередко рентгенологическая картина заболевания не отличима от пе-
риферической опухоли легкого или опухоли головного мозга при экстрапульмональ-
ном поражении в начальной стадии заболевания [6; 10; 14]. Следует отметить, что  
в 101 из 103 анализируемых гистологически подтвержденных случаев диагноз 
НСГ верифицирован при хирургических вмешательствах на открытом легком,  
в 2 случаях — на аутопсии [5].

До 1980 г. в литературе отсутствовали гистологически подтвержденные слу-
чаи развития экстрапульмональных поражений у больных с НСГ. В 1981 г. впервые 
N. Singh и соавт. описали гранулематозное изменение в удаленной ткани, полученной при 
ламинэктомии позвонков С7—Th2 у 12-летней девочки с развитием пареза левой кисти 
[12]. Но только спустя 2 года при появлении изменений в легких и проведении открытой 
биопсии средней доли был диагностирован НСГ. В настоящее время у 25 % больных опи-
сывают экстрапульмональные поражения, при этом у 12 % — без признаков поражения 
легких. Наиболее частыми описанными экстрапульмональными поражениями у пациен-
тов с НСГ являются поражения глаз и его придатков (дакриоаденит, увеит, сухой керато-
конъюнктивит) [15], центральной и периферической нервных систем [6; 12] и крайне ред-
ко — кожи, селезенки, печени, желудка [16—18].

Лабораторные проявления НСГ неспецифичны (лейкоцитоз, повышение скоро-
сти оседания эритроцитов (СОЭ) и уровня С-реактивного белка (СРБ)) и анализиру-
ются только при описании отдельных случаев. Наличие кислотоустойчивых микобак-
терий при микроскопии и диагностика ДНК микобактерий в биоптатах с помощью 
полимеразной цепной реакции, обнаружение антинейтрофильных цитоплазматиче-
ских антител исключают заболевание, тогда как повышение уровня ангиотензинпре-
вращающего фермента (АПФ) исключительно редко описывали при этой форме за-
болевания в отличие от саркоидоза, при котором повышение уровня АПФ выявляют  
у большинства пациентов [5; 13].

Экссудативные плевриты, увеличение слюнных/слезных желез, увеит, поражения 
кожи, печени, селезенки, периферической и центральной нервных систем отсутствовали 
при описании первых наблюдений за пациентами с НСГ [9; 19], но стали чаще диагности-
роваться при изучении этой патологии в последние 40 лет [5; 8; 20], вновь поднимая во-
прос о принадлежности НСГ к саркоидозу.

Несмотря на то что заболевание имеет благоприятный прогноз в большинстве слу-
чаев, в многоцентровом исследовании (14 пациентов с НСГ в течение 18—114 мес. 
у 50 % пациентов наблюдали неблагоприятное течение заболевания. Рецидивиру- 
ющий характер течения НСГ на фоне отмены или снижения дозы гормональной, цитотоксиче-
ской терапии, летальные исходы отражены при описании случаев и анализе пациентов [21].
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Все авторы отмечают однотипные морфологические изменения органов дыхания 
при НСГ, составляющие триаду (очаг гиалиноза, гранулемы макрофагально-гистио- 
цитарного типа, участки фибриноидного некроза в стенках мелких сосудов), кото-
рые коррелируют с рентгенологической картиной крупноочаговой диссеминации, хотя  
и сопровождаются незначительной клинической симптоматикой [22]. В первоначаль-
ных описаниях мнения исследователей по поводу этиопатогенеза данного патологи-
ческого процесса разделились. В ранних работах НСГ расценивали как узловую фор-
му саркоидоза, тогда как в более поздних публикациях заболевание стали относить  
к группе гранулематозных васкулитов [1; 4]. Все-таки, видимо, этот патологический про-
цесс — редкая особая форма гранулематозного васкулита. Об этом свидетельствуют свое- 
образие клеточного состава, топография гранулем, характер сосудистой и тканевой реак-
ции легких, которые отражают признаки иммунокомлексного воспаления [23]. Конфокаль-
ная лазерная микроскопия также демонстрирует, что основу очаговых процессов при НСГ 
составляет конгломерат измененных сосудов, содержащих клеточные скопления [4; 22]. 

Выписка из медицинской карты п а ц и е н т к и  А. 1941 г. р. С ее слов, в октябре 
2021 г. перенесла двустороннюю пневмонию. Лечилась под наблюдением участково-
го терапевта. Рентгеновский контроль после лечения не выполняли. 31.08.2023 при об-
ращении в поликлинику по месту жительства с жалобами на боль в левом боку поста-
вили диагноз «внегоспитальная левосторонняя пневмония», назначили амбулаторно 
амоксиклав (7 дней), сделали компьютерную томографию (КТ) легких (07.09.2023), ос-
мотрена врачом-онкологом, рекомендовано проконсультироваться у врача-фтизиа-
тра. 20.09.2023 обратилась в Минский областной противотуберкулезный диспансер. 
На момент осмотра жалоб не предъявляла. Объективно: правильного телосложения, 
выглядит моложе своих 82 лет, при аускультации без определяемых патологических 
изменений. При анализе КТ легких (протокол от 07.09.2023) выявлено: субплевраль-
но в S1, S2 S6, S8 левого легкого участки консолидации с четкими лучистыми контура-
ми максимальных размеров до 29×31 мм с наличием в некоторых из них кальцинатов 
в толще (рис. 1). В базальных отделах обоих легких — участки линейного пневмофи-
броза, справа — участки нодулярного пневмофиброза. В S10 справа — кальцинат раз-
мером 6×5 мм, очаговых теней не выявлено, сосудистый рисунок умеренно диффузно 
усилен, несколько деформирован. Трахея, главные, долевые, сегментарные бронхи про-
ходимы, лимфоузлы средостения не увеличены, некоторые из них с участками обыз- 
вествления в толще. Средостение не смещено, структурно. Дополнительных образова-
ний не выявлено. В правой молочной железе — дополнительное объемное образование 
с четкими ровными контурами средней плотности (до +17 ед.Х) размером 8×7 мм. Сво-
бодной жидкости в плевральных полостях не выявлено, мягкие ткани грудной клетки  
не изменены, костно-деструктивных изменений не выявлено.

При сравнении рентгенограмм органов грудной клетки от 15.10.2021 и 31.08.2023 ди-
намика отрицательная. Объем легких сохранен, по всем легочным полям левого легкого 
инфильтратоподобные тени нарастают в размерах, легочные поля правого легкого без ви-
димых очаговых и инфильтративных теней, корни структурны, синусы свободны. Заключе-
ние: КТ-картина инфильтративных теней слева (вероятнее всего, посттуберкулезные изме-
нения, нельзя исключить метастазы), объемное образование в правой молочной железе. 

Клиническое наблюдение



	 9 • 2025     
Здравоохранение. Неаlthcare  58

В помощь практическому врачу

С диагнозом «новообразование в правой молочной железе неуточненной этио-
логии, метастазы в левом легком (?)» направлена на консультацию к врачу-онкологу.  
В ГУ «Республиканский научно-практический центр онкологии и медицинской радиологии  
им. Н. Н. Александрова» 15.11.2023 выполнили видеоассистированную торакоскопию 
(ВАТС) слева, атипичную резекцию нижней доли. В результате проведенного обследова-
ния не было обнаружено признаков онкологического заболевания. Поставлен диагноз 
«саркоидоз легких, фиброаденома правой молочной железы». 

С 15.02.2024 по 04.03.2024 обследована в Минском областном противотуберкулезном 
диспансере. Диагноз при поступлении «воспалительные изменения в легких неуточнен-
ной этиологии. Состояние после ВАТС: атипичная резекция нижней доли левого легкого 
от 15.11.2023 ИБС: пароксизмальная форма ФП (вне пароксизма), хроническая сердечная 
недостаточность, ФК2, артериальная гипертензия 1-й степени, риск 4». 

Общее состояние за все время наблюдения вполне удовлетворительное, со стороны 
органов дыхания жалоб нет, аускультативно: дыхание везикулярное, катаральные явления 
не прослушиваются. 

Общий анализ крови от 28.02.2024: эритроциты — 4,45; гемоглобин — 137 г/л;  
лейкоциты — 7,1; эозинофилы — 4,4 %; сегментоядерные — 49,3 %; лимфоциты  — 
30,7 %; моноциты — 14,4 %; базофилы — 0,8 %; СОЭ — 10 мм/ч. 

Биохимическое исследование от 28.02.2024: АЛТ — 13,5; альфа-амилаза — 62,7; 
щелочная фосфатаза  — 184,0; АСТ — 29,2; кальций (Са2+) — 2,2; СРБ — 0; креати-
нин — 78,0; лактатдегидрогеназа (ЛДГ) — 372; ферритин — 59,0; общий белок — 79,2; 
мочевина — 8,2; холестерин — 6,7; глюкоза — 5,4; креатинфосфокиназа (КФК) — 103,1; 
магний (Mg2+) — 0,9; хлор (Cl–) — 103,4; натрий (Na+) — 135,4; калий (K+) — 4,5; альбуми- 
ны — 48,0; билирубин — 15,0; триглицериды — 1,5. 

Общий анализ мочи от 16.02.2024: удельный вес — 1020; лейкоциты — 2—4; эпите- 
лий — 1—2; слизь — +. 
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Электрокардиограмма: умеренная синусовая брадикардия, ЧСС — 55 в мин.  
Электрическая ось сердца горизонтальная. 

Исследование крови на ANA, ANCA от 13.03.2024: результат отрицательный. 
Проба Манту от 16.02.2024 отрицательная. 
Исследование мокроты от 16.02.2024 № 1392 и 19.02.2024 № 1414: кислотоустойчи-

вые бактерии и ДНК микобактерий туберкулеза не обнаружены; от 20.02.2024 № 217: 
Streptococcus spp. — 105, Streptococcus aureus — 105, Candida — 103.

Заключение рентгенолога от 16.02.2024: на представленных данных КТ-исследова-
ния рентген-картина без существенной динамики. Слева — состояние после ВАТС в S6, 
здесь же определяются металлические швы, участки пневмофиброза. Субплевраль-
но в S1, S2, S8 левого легкого определяются участки консолидации легочной ткани до  
30 мм в диаметре с наличием кальцинатов в толще (см. рис. 1). Справа в нижней доле 
на фоне обогащенного сосудистого рисунка определяются участки снижения пневма-
тизации легочной ткани по типу «матового стекла»; субплеврально в S9 — единичная 
узелковая тень до 6 мм в диаметре. В базальных сегментах обоих легких определяются 
участки линейного пневмофиброза. Поставлен диагноз «инфильтративный туберкулез 
левого легкого». 

Консультация ревматолога от 18.04.2024: диагноз «полиостеоартроз с преимуще-
ственным поражением суставов кистей, суставов стоп на фоне плоскостопия, умеренный 
болевой синдром, функциональный класс 2».

При сравнении КТ органов грудной клетки от 12.02.2024 с контрольным исследова-
нием от 02.09.2023 видно что, состояние исследуемого органа без динамики. В S1, S2 
и S8 слева сохраняются участки консолидации неправильной формы с кальцинацией  
в толще (см. рис. 1). В нижней доле слева — фиброзоподобный участок с металлически-
ми швами в толще. В обоих легких — единичные разрозненные узелки до 5 мм. Внутри-
грудные лимфатические узлы не увеличены, справа кальцинированы. 

Мониторинг мокроты на микобактерии туберкулеза проводили многократно: 
не обнаружены всеми методами исследования. Гистологические препараты анализиро-
ваны специалистами ГУ «Республиканский научно-практический центр пульмонологии  
и фтизиатрии» (профессор Л. К. Суркова). 

Заключение микро: легочная ткань с наличием очага фиброза с участками обыз- 
вествления и некротическими изменениями. Перифокально на фоне альвеолита  
с экссудатом в просвете альвеол, с макрофагальной и лимфоцитарной реакцией — мно-
жественные мелкие эпителиоидноклеточные гранулемы саркоидного типа сливного  
и конгломерирующего характера с многочисленными гигантскими многоядерными 
клетками Лангханса и клетками «инородных тел» без некроза в сочетании с более круп-
ными гранулемами с центральными некрозами и некрозами вне гранулем. 

Наблюдается выраженное поражение сосудистого русла с отечностью стенок с гра-
нулематозным и гранулематозно-некротизирующими васкулитами в зоне гранулем  
и в прилежащей легочной ткани, формирование гранулем по ходу бронхососудисто-
го пучка. В стенке мелкой ветви легочной артерии определяются скопления гистио- 
цитов, лимфоцитов и единичных эозинофилов с формированием макрофагально- 
гистиоцитарных гранулем с гигантскими многоядерными макрофагами типа Лангханса.  
В конгломератах гранулем определяются участки гиалиноза и фибриноидного некро-
за и участки гиалиноза, окруженные макрофагально-гистиоцитарными гранулемами  
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(рис. 2—4). Морфологическая интерпретация крайне затруднена. Предположительно, 
морфологическая картина может соответствовать некротизирующему саркоидному гра-
нулематозу легких. GeneXpert ткани легкого от 28.12.2023: ДНК микобактерий туберку-
леза не обнаружена.

На основании анализа клинической картины заболевания (2021—2024), отсутствия 
клинических признаков инфекционного процесса в легких (в том числе отсутствие па-
тологических изменений в крови), удовлетворительного состояния пожилой пациентки  
и на основании данных гистологического исследования установили диагноз «некротизи-
рующий саркоидный гранулематоз легких». Рекомендовано: наблюдаться у пульмоно-
лога, пройти КТ-исследование легких через 6 мес. 
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