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В Международной классификации болезней 10-го пересмотра саркоидоз отнесен к классу болезней крови, 
кроветворных органов и иммунологических нарушений.

Описанное почти 150 лет тому назад заболевание остается загадочным и нередко ставит сложные диффе-
ренциально-диагностические задачи перед пульмонологами, урологами, офтальмологами, дерматологами, 
кардиологами, невропатологами и гинекологами. В представленном обзоре описаны основные этапы изучения 
этой патологии, разнообразные ее манифестации, подчеркнута важная роль отдельных исследователей в диа-
гностике различных проявлений саркоидоза.
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In the International Classification of Diseases, 10th revision, sarcoidosis is classified under the category of diseases 
of the blood, hematopoietic organs, and immunological disorders.

Described nearly 150 years ago, this disease remains enigmatic and often poses complex differential diagnostic 
challenges for pulmonologists, urologists, ophthalmologists, dermatologists, cardiologists, neurologists, and 
gynecologists. This review describes the key stages of studying this pathology, its diverse manifestations, and emphasizes 
the important role of individual researchers in diagnosing the various manifestations of sarcoidosis.
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Саркоидоз – это системное воспалитель-
ное заболевание неизвестной этиологии, ха-
рактеризующееся образованием в различных 
органах и тканях эпителиоидноклеточных не-
казеифицирующихся гранулем, активацией 
Т-клеток в месте гранулематозного воспале-
ния с высвобождением различных хемокинов 
и цитокинов, включая фактор некроза опухоли 
(ФНО-α). В Международной классификации 
болезней 10-го пересмотра (МКБ-10) сарко-
идоз отнесен к классу болезней крови, кро-
ветворных органов и иммунологических на-
рушений.

В медицинской литературе часто указыва-
ется, что история изучения этого заболевания 
начинается с работ британского врача, дер-

матолога, офтальмолога, хирурга, венеролога 
и патолога Джонатана Хатчинсона (Jonathan 
Hutchinson), который описал хронически те-
кущее заболевание кожи, которое он вначале 
назвал папиллярным псориазом, а позже по 
имени одной из пациенток болезнью Морти-
мер [1; 2]. Однако впервые кожные проявле-
ние заболевания были описаны задолго до 
J. Hutchinson его соотечественником Робертом 
Вилланом (Robert Willan), которого впослед-
ствии назвали отцом современной дермато-
логии. В русскоязычной медицинской литера-
туре о нем нет сведений. R. Willan был автором 
первого учебника «О кожных заболеваниях» 
(1798) [3]. В этом атласе, иллюстрированном 
цветными рисунками, он усовершенствовал 
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существовавшую классификацию, разработан-
ную древнегреческими, римскими и арабски-
ми врачами, разделив все кожные болезни 
на девять групп: папулы, чешуйчатые обра-
зования, экзантемы, буллы, пустулы, везику-
лы, бугорки, пятна, кожные наросты. R. Willan 
был первым, кто дал системную медицинскую 
информацию о псориазе, узловатой эритеме, 
кожных симптомах саркоидоза, пурпуре Шен-
лейна – Геноха, гистиозе, ихтиозе, поражениях 
кожи простым и опоясывающим герпесом. Во 
многом благодаря этим исследованиям в 1884 г. 
дерматология была признана самостоятель-
ной специальностью. 

В 1889 г. E. Besnier и одновременно 
Н. Tenneson описали пациентов с хронически-
ми синюшно-красными плотными пятнами 
и бляшками на лице (нос, щеки), которые 
в ряде случаев сопровождались эрозией сли-
зистой оболочки носа и серовато-синим «опу-
ханием ушей и пальцев» [4]. Они предложили 
термин lupus pernio, впервые отметив вовле-
чение в процесс лимфатических узлов. Эти ра-
боты заложили основу для изучения кожных 
гранулематозных заболеваний. 

Своим названием болезнь обязана Цезарю 
Мюллеру Беку (Caesar  Moeller Boeck), который 
в 1899 г. в своей работе Multiple benign sarkoid 
of the skin [5] дал заболеванию его нынешнее 
название (происходит от греческих слов sark 
и oid, что обозначает «подобный мясу»), он 
основывался на внешнем сходстве наблюда-
емых изменений с саркомой кожи. Всего Це-
зарь Бек опубликовал 24 случая «милиарных 
волчанок» с поражением легких, костей, лим-
фатических узлов, селезенки, слизистой обо-
лочки носа или конъюнктивы, подчеркивая 
системную природу заболевания. 

Среди российских ученых, занимавшихся 
проблемой саркоидоза, следует отметить ра-
боты Я. Н. Соколова (1904) и А. А. Боголюбо-
ва (1910), которые первые в России описали 
кожные проявления болезни, а Н. В. Морозов 
(1908) отметил случаи поражения костей [6]. 
Первое гистологическое описание саркоидо-
за периферических лимфатических узлов вы-
полнил член Русского сифилидологического 
и дерматологического общества В. И. Тере-
бинский [7]. 

Понятие «лимфаденопатия корней легких» 
в современном понимании этого термина при 
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внутригрудном саркоидозе предложил швед-
ский дерматолог Йорген Нильсен Шауманн 
(Jorgen Schaumann, 1879–1953), описавший 
заболевание в 1916 г. и назвавший его до-
брокачественным лимфогранулематозом [8]. 
Он же наблюдал больных саркоидозом с мно-
жественными поражениями: легких, костей, 
миндалин, селезенки и печени. 

Термин «доброкачественный лимфогра-
нулематоз» при системной лимфаденопатии 
был широко распространен среди медицин-
ского сообщества на протяжении ряда лет, 
в частности, H. W. Barber в своих статьях, пре-
зентующих саркоидоз Бека (как он тогда назы-
вался), также обозначал его доброкачествен-
ным лимфогранулематозом [9]. 

Теодор Лангханс (Theodor Langhans, 
1839–1915) описал многоядерные гигантские 
клетки в туберкулезной гранулеме, ныне из-
вестные как клетки Лангханса. Впоследствии 
было выяснено, что эти клетки характерны не 
только для туберкулеза, но также встречают-
ся при других гранулематозных заболевани-
ях, в том числе и при саркоидозе [10]. К пио-
нерам изучения саркоидоза относят и Поля 

Лангерганса (Paul Langerhans, 1847–1888), 
описавшего в 1873 г. гранулярные клетки в эпи-
дермисе. Клетки Лангерганса играют большую
роль в иммунных реакциях и туберкулиновой 
анергии при саркоидозе [11]. Позже хрониче-
ский доброкачественный гранулематоз неяс-
ной этиологии с множественным поражением 
фаланг пальцев рук и ног наблюдали немецкие 
хирурги A. O. Jungling (1919) и C. Perthes (1922) 
[12; 13]. Это редкая особенность саркоидоза 
(менее чем у 1 % пациентов) обычно наблю-
далась при хроническом легочном или муль-
тивисцеральном поражении и у пациентов 
с хроническими кожными проявлениями про-
цесса, особенно с «ознобленной волчанкой». 
Датский офтальмолог Христиан Фредерик Хе-
ерфордт (Christian Frederik Heerfordt, 1871–
1953) описал симптомокомплекс, получивший 
впоследствии его имя. 

Для синдрома Хеерфордта характерна три-
ада клинических признаков: 

1) иридоциклит, протекающий хронически, 
реже остро. Сопровождается преципитатами, 
синехиями, гипертензией, помутнением сте-
кловидного тела, высыпанием узелков и гра-
нулем в радужке, иногда гипопионом;

2) паротит – протекает хронически, безбо-
лезненно с уплотнением слюнных желез, но 
без нагноения, иногда в процесс вовлекаются 
слезные железы, тогда картина схожа с болез-
нью Микулича; 

3) паралич лицевого нерва (встречается 
приблизительно в 50 % случаев и большей ча-
стью бывает двусторонним). 

Синдром наблюдается преимущественно 
у женщин [14]. Хеерфордт полагал, что син-
дром отражает инфекцию (свинку), и только 
спустя 25 лет увеопаротидную лихорадку свя-
зали с саркоидозом. В частности, шведский 
врач Свен Лефгрен в своей диссертации пока-
зал, что узловатая эритема, которая в прошлом 
всегда подразумевала туберкулез, также при-
сутствует при саркоидозе. Вместе с Хольгером 
Лундбеком в 1946 г. они установили, что это 
особый вид течения саркоидоза, характери-
зующегося гипертермией, узловатой эрите-
мой, двусторонним увеличением бронхопуль-
мональных и паратрахеальных лимфоузлов 
и острым артритом. Это острое заболевание 
с хорошим прогнозом. В своих многочислен-
ных публикациях Свен Лефгрен подробно 
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детализировал различные нюансы данного 
синдрома [15; 16]. Был также отмечен специ-
фический гистологический признак этой па-
тологии – неказеифицирующаяся гранулема. 
Позже лихорадочная полиартралгия (синдром 
Лефгрена) была детально изучена F. Coste 
и  J. Chabot [17].

В 1934 г. на съезде дерматологов 
в Страсбурге был введен термин «болезнь 
Бенье – Бека – Шаумана». В 1939 г. G. Harrel 
и S. Fisher впервые обнаружили при саркои-
дозе гиперкальциемию [18], в дальнейшем 
была подробно изучена патогенетическая 
роль этого феномена в особенностях течения 
и прогнозе заболевания. В 1941 г. норвежский 
дерматолог M. A. Kveim обнаружил, что вну-
трикожное введение ткани лимфатического 
узла, пораженного саркоидозом, вызывает об-
разование папулы у 12 из 13 больных саркои-
дозом [19]. Впоследствии этот тест был назван 
пробой Kveim – Siltzbach, в настоящее время 
не используется. 

В 1948 г., спустя 14 лет после рекомендации 
клинического применения термина «болезнь 
Бенье – Бека – Шауманна» в Страсбурге, на кон-
ференции в Вашингтоне было решено называть 
болезнь саркоидозом, однако термин «болезнь 
Бенье – Бека – Шауманна» еще долгие годы был 
востребованным и в 1950-е гг. активно приме-
нялся в практической медицине, фигурировал 
в специализированных научно-медицинских 
журналах. Так, только за период 1950–1960 гг.  
в зарубежных источниках было опубликова-
но более 190 работ, в которых фигурирует назва-
ние «болезнь Бенье – Бека – Шауманна». В публи-
кациях  1947–1955 гг. появился ряд особо зна-
чимых данных, в частности, впервые были опи-
саны поражения нервной системы при данном 
заболевании, в том числе такая тяжелая патоло-
гия, как менингоэнцефалит, систематизированы 
кожные изменения, обобщены рентгенологи-
ческие проявления заболевания, рассмотрены 
проблемы кальцификации саркоидных измене-
ний [20–23].

Внедрение и совершенствование брон-
хоскопии и биопсии в диагностический про-
цесс позволило не только определить вари-
анты клинического течения заболевания, но 
и подробно изучить легочные формы саркои-
доза, что нашло отражение в известной моно-
графии J. G. Scadding и D. N. Mitchell Sarcoidosis 

(«Саркоидоз») [24–26]. Появились работы 
о дифференциальной диагностике с туберку-
лезом и силикозом [27], о нарушениях функ-
ции внешнего дыхания [28]. От исследовате-
лей не ускользнул и детский саркоидоз, его 
особенности проявления и течения [29]. 

Опыт первых 50 лет «знакомства врачей» 
с саркоидозом был обобщен в монографии 
W. T. Longocope и D. G. Freiman в 1952 г. [30], 
однако до конца 1960-х г. в медицинском со-
обществе внимание к саркоидозу было ма-
лозначительным. Оно заметно оживилось во 
многом благодаря терапевту и историку ме-
дицины Дэвиду Джерайнту Джеймсу (David 
Geraint James, 1922–2010), который в 1953 г. 
основал в Лондоне первую в мире многопро-
фильную клинику по изучению и лечению 
саркоидоза, в 1958 г. организовал первую 
Международную конференцию по саркоидо-
зу, в которой приняли участие 22 человека. 
С этого момента такие конференции стали 
проводить каждые три года. D. James стал 
одним из основателей Всемирной ассоциа-
ции саркоидоза и других гранулематозных 
заболеваний (World Association of Sarcoidosis 
and other Granulomatous Disorders – WASOG), 
ее президентом и главным редактором жур-
нала «Саркоидоз, васкулит и диффузные за-
болевания легких»; за 30 лет он обследовал 
818 пациентов с саркоидозом [31].

В 1958 г. K. H. Wurm и соавт. на основании 
изменений на рентгенограммах органов груд-
ной клетки предложили выделять стадии тече-
ния саркоидоза [32]. Эти стадии были воспри-
няты врачами как прогностически значимые, 
и классификация K. Wurm сохраняет свое 
значение в наши дни. В середине 1970-х гг. 
фибробронхоскопия и трансбронхиальная 
биопсия сделали возможность диагности-
ки саркоидоза достаточно точной, а в 1975 г. 
был установлен первый биохимический мар-
кер активности саркоидоза – уровень ангио-
тензинпревращающего фермента (АПФ) 
в сыворотке крови, а изучение жидкости, по-
лучаемой при бронхоальвеолярном лаваже, 
позволило начать изучение патогенеза этого 
заболевания [33–35]. Следующим ключевым 
открытием стало обнаружение взаимосвязи 
между высокой концентрацией 1,25-диги-
дроксивитамина D (кальцитриола) и гипер-
кальциемией у больных саркоидозом, было 
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установлено, что избыточная продукция 
кальцитриола происходит вне почек, посколь-
ку гиперкальциемия и высокий уровень каль-
цитриола были отмечены у больных саркои-
дозом с удаленными почками. Окончательное 
мнение о патогенезе гиперкальциемии при 
саркоидозе сформировалось в 1989 г., когда 
J. S. Adams и соавт. установили, что кальци-
триол вырабатывает in vitro культура макро-
фагов, взятых от больных саркоидозом [36]. 
В 1984 г. в свет вышел первый номер научно-
го журнала Sarcoidosis, основанного в Мила-
не профессором G. Rizzatto, а в 1987 г. в том 
же городе во время Всемирного конгресса по 
саркоидозу была создана WASOG. В 1989 г. 
в Лиссабоне под эгидой WASOG была прове-
дена первая международная конференция. 
Материалы конференции были опубликова-
ны в журнале Sarcoidosis [37]. В 1999 г. был 
опубликован единый документ Американско-
го торакального общества (American Thoracic 
Society ‒ ATS), Европейского респираторного 
общества (European Respiratory Society ‒ ERS) 
и WASOG. Ведущие специалисты обобщили 
накопленные сведения об этом заболевании 
и выделили его в самостоятельную нозологи-
ческую форму [38].

Нельзя не отметить видный вклад россий-
ских ученых в проблему саркоидоза, в частно-
сти, руководство для врачей «Саркоидоз орга-
нов дыхания» в 1996 г. было издано группой 
авторов под руководством М. М. Ильковича 
[39], которое отражало реалии того времени, 
как и более позднее издание А. В. Самцова 
и соавт. [40]. Заслуживает внимания работа 
Г. О. Каминской, которая выявила серьезные 
метаболические нарушения при указанной 
патологии: нарастание «реактантов острой 
фазы», процессов свободно-радикального 
окисления и перекисного окисления липи-
дов, гиперпродукцию фибринонектина [41]. 
Эти данные обосновывают необходимость 
соответствующей патогенетической терапии. 
В фундаментальной монографии под назва-
нием «Саркоидоз» (из серии монографий 
Российского респираторного общества; редак-
тор – академик РАН А. Г. Чучалин), в создании 
которой участвовало 40 ученых различных 
специальностей, максимально полно отра-
жены различные аспекты этой многогранной 
патологии [6]. В 2014 г. большой группой ве-

дущих специалистов России было опублико-
вано Резюме федеральных согласительных 
клинических рекомендаций, посвященное 
диагностике и лечению саркоидоза [42]. В по-
следние годы появились новые работы, по-
священные этиологии саркоидоза, его гене-
тике, экологическим триггерам и факторам 
восприимчивости при идиопатических грану-
лематозных заболеваниях, иммунопатогене-
зу [43–45]. Показано, что имеется активация 
клеток в иммунном ответе при саркоидозе, 
в частности, при синдроме Лефгрена чело-
веческий лейкоцитарный антиген оказыва-
ет влияние на течение заболевания [46; 47]. 
Факторы риска развития саркоидоза оконча-
тельно не установлены, однако уже выяснено, 
что решающую роль в развитии заболевания 
играют воздействия неблагоприятные факто-
ры окружающей среды на генетически пред-
расположенный организм. Исследования ге-
номных ассоциаций выявили наследственные 
особенности организма, влияющие на веро-
ятность развития саркоидоза и на многообра-
зие его клинических проявлений, определена 
роль полиморфизма генов в чувствительности 
к саркоидозу легких [48]. По генетическим 
маркерам уже можно оценивать риски про-
грессирования или рецидивирования саркои-
доза легких на этапе первичной постановки 
диагноза [49; 50]. В 2022 г. в России опубли-
кован обновленный вариант федеральных 
рекомендаций по диагностике и лечению 
саркоидоза [51]. Создатели этого документа 
поставили своей целью довести до клиници-
стов и ученых новые достижения в области 
саркоидоза, что, безусловно, улучшит эффек-
тивность диагностики и лечения пациентов 
и побудит к новым исследованиям, направ-
ленным на выявление причин и патогенеза 
этого заболевания.

Заключение
Несмотря на многочисленные попытки 

открыть патогенетическую сущность саркои-
доза, это до сих пор загадочное заболевание. 
Клинические и особенно рентгенологические 
проявления его манифестируются при других 
гранулематозах и новообразованиях, и неред-
ко единственным диагностическим критери-
ем является заключение гистолога. «Классиче-
ские рентгенологические» стадии саркоидоза 
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