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РЕФЕРАТ

В представленной обзорной статье показано, что проблема та-
кого серьезного мультисистемного заболевания, как саркоидоз со-
храняет свою актуальность на протяжении многих лет. В патологи-

ческий процесс при саркоидозе нередко может быть вовлечен глаз 
и его придатки. Дифференциальная диагностика саркоидоза требу-
ется с другими гранулематозными заболеваниями и, в первую оче-
редь, с туберкулезом.
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ABSTRACT

Eye manifestations of sarcoidosis
A.M. Tulyakova, E.L. Usubov
Ufa Eye Research Inst i tute

The presented review article shows that the problem of such a 
serious multisystemic disease as sarcoidosis remains valid for many 
years. In the pathological process with sarcoidosis, the eye and its 
appendages can often be involved. Differential diagnosis of sarcoidosis 

is required with other granulomatous diseases and, above all, with 
tuberculosis.
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Саркоидоз (болезнь Бенье–
Бека–Шаумана, «доброкаче-
ственный гранулематоз»)  – 

системное доброкачественное гра-
нулематозное заболевание. Этиоло-
гия заболевания окончательно не-
известна, однако установлено, что 
данная патология сопровождает-
ся формированием Т- клеточных и 
мононуклеальных инфильтратов и 
эпителиоидно-клеточных гранулем 
без казеозных изменений, образую-
щихся в различных органах. Грану-
лемы в дальнейшем рассасываются 
или трансформируются в гиалино-
вую соединительную ткань, нару-
шая функции пораженного органа 
[1]. Ранее больные саркоидозом об-
следовались, наблюдались и лечи-
лись у фтизиатров, но на сегодняш-
ний день данная патология относит-
ся к полиорганному гранулематозу и 
требует мульдисциплинарного под-

хода и лечения, в том числе с участи-
ем офтальмолога [2].

Эпидемиологические исследова-
ния последних лет свидетельствуют 
о росте заболеваемости и распро-
страненности саркоидоза в мире. 
Это связывают с неблагоприятны-
ми условиями окружающей среды, 
генетическими факторами и хро-
ническим стрессом [3, 4]. Саркои-
дозом страдают преимущественно 
лица от 30 до 50 лет, чаще женщи-
ны (57%) [5]. Крайне редки случаи 
саркоидоза среди индейцев, эски-
мосов, жителей Новой Зеландии, 
стран Юго-Восточной Азии, канад-
ских индейцев. В США болезнь чаще 
встречается у представителей негро-
идной расы, чем у европеоидной: со-
отношение между ними колеблется 
от 10:1 до 17:1. При этом у пациен-
тов негроидной расы заболевание, 
как правило, протекает тяжело, тог-

да как у европеоидной течение его 
чаще бессимптомное и нередко име-
ет хронический характер [6, 7].

Наиболее часто саркоидозом по-
ражаются органы грудной клетки 
(легкие), периферические лимфати-
ческие узлы и кожные покровы [8]. 
Орган зрения занимает 3-4-е место 
среди других локализаций саркои-
доза. Впервые изменения глаз при 
саркоидозе были описаны в 1898 г. 
C. Boeck. С тех пор и до настоящего 
времени сведения о вовлечении ор-
гана зрения и тканей орбиты в пато-
логический процесс при этом забо-
левании стали регулярно появлять-
ся в научной печати.

Патогенез саркоидоза
При формировании гранулем от-

мечаются нарушения местного им-
мунитета, которые предположитель-
но приводят к развитию гиперчув-
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ствительности замедленного типа 
на неизвестный антиген. Установле-
но, что в основе патогенеза саркои-
доза лежит накопление CD4+ Т-лим-
фоцитов вследствие иммунного от-
вета T-хелпера1 типа (Th-1) [9, 10]. 
В пораженных органах скопления 
Т-лимфоцитов продуцируют повы-
шенное количество интерлейкинов 
-1(IL-1), IL-2, IL-12 и интерферона 
γ, приводящие к выработке факто-
ра некрозов опухолей (TNF-альфа) 
и IL-6. В свою очередь они вызыва-
ют комбинацию воспалительных из-
менений, результатом которых явля-
ется фиброз, который впоследствии 
вызывает повреждение органов с по-
терей их функций [9].

�Клинические проявления 
саркоидоза
Течение саркоидоза может варьи-

ровать от бессимптомного до тяже-
лого, вплоть до летального исхода. 
Факторами, которые ухудшают про-
гноз данного заболевания являют-
ся: расовая принадлежность, позд-
нее его начало и длительное тече-
ние (продолжающееся более полуго-
да) и полиорганное поражение (бо-
лее трех органов) и др. [10].

Саркоидоз может поражать раз-
личные органы и системы. Наиболее 
часто (до 90% больных) поражаются 
легкие. При этом пациентов беспо-
коят лихорадка, повышенная утом-
ляемость, одышка, артралгии, боль 
в грудной клетке и мышцах, общая 
слабость. Нередко заболевание про-
текает бессимптомно и обнаружива-
ется случайно при рентгенографии 
грудной клетки (внутригрудная аде-
нопатия). 

Стадия саркоидоза оценивает-
ся по рентгеновским снимкам. По 
классификации, предложенной в 
1999 году Комитетом Европейского 
респираторного общества Всемир-
ной организации по борьбе с сар-
коидозом и другими гранулематоз-
ными заболеваниями, различают 5 
стадий:

стадия 0 – на рентгенограмме ор-
ганов грудной клетки изменений нет; 

стадия 1  – на снимке обнаружи-
вается лимфаденопатия (увеличение 
внутригрудных лимфоузлов), но па-
ренхима легких при этом не изме-
нена; 

стадия 2 – диагностируется лим-
фаденопатия корней легких и средо-

стения, выявляются изменения в па-
ренхиме легких; 

стадия 3 – на первое место выхо-
дит патология паренхимы легких; 

стадия 4  – включает в себя не-
обратимый фиброз легких (заме-
щение паренхимы соединительной 
тканью).

Наиболее часто проявления сар-
коидоза включают острые синдро-
мы: Lofgren (в честь шведского те-
рапевта) – сочетание двусторонне-
го увеличения прикорневых брон-
холегочных лимфатических узлов с 
высыпаниями на коже типа узлова-
той эритемы, артралгией и лихорад-
кой. Важно, что данный синдром ча-
сто сопровождается еще и увеитом 
[6]. Синдром Heerford (датский оф-
тальмолог) представляет собой со-
четание двустороннего паротита 
с двусторонним увеитом, иногда с 
поражением черепно-мозговых не-
рвов, дыхательных путей и лимфа-
тических узлов [11].

Наиболее часто поражаемыми 
внелегочными органами являются 
также лимфатические узлы, глаза и 
кожные покровы, причем, именно 
поражение кожи может быть первым 
заметным проявлением заболева-
ния. Специфичными для саркоидо-
за являются гранулемы, в частности, 
признаком острого течения болезни 
может являться т.н. озлобленная вол-
чанка Бенье–Теннесона и узловатая 
эритема. Последняя представляет 
собой нежные красные узелки, рас-
положенные обычно на нижних ко-
нечностях и является важным, но не-
специфическим признаком, т.к. мо-
жет наблюдаться при неспецифиче-
ском васкулите [12].

�Глазные проявления 
саркоидоза
Придатки глаза и орбита. Диф-

фузное специфическое поражение 
соединительной ткани орбиты так-
же может наблюдаться при саркои-
дозе. Вовлечение соединительной 
ткани орбиты обычно односторон-
нее и может привести к птозу, огра-
ничениям движения глаза вслед-
ствие поражения экстраокулярных 
мышц и вызванной этим диплопии 
[13-15].

Слезная железа. Поражение ее 
фиксируется как саркоидозный да-
криоаденит и наблюдается у 15-28% 
пациентов. При осмотре можно на-

блюдать опухолевидный отек лате-
рального сегмента верхнего века и 
отметить увеличение слезной желе-
зы при его пальпации. Значитель-
ное увеличение слезной железы мо-
жет привести к развитию птоза. Кро-
ме того, у таких пациентов (впрочем, 
даже не имевших явных клиниче-
ских признаков вовлечения в пато-
логический процесс слезной желе-
зы) в дальнейшем отмечалось разви-
тие «сухого» кератоконъюнктивита.

Слезоотводящие пути. Воспале-
ние слезного мешка и слезных ка-
нальцев, вызванное саркоидозом, 
может негативно влиять на их функ-
ционирование, вызывая ухудшение 
дренажного оттока слезной жидко-
сти и привести к присоединению 
вторичной инфекции [16, 17].

Экстраокулярные мышцы. Вовле-
чение их в патологический процесс 
приводит к диплопии, болевым ощу-
щениям при движении глаз. В ряде 
исследований отмечается развитие 
у пациентов, страдающих саркоидо-
зом, воспалительного миозита гла-
зодвигательных мышц. Клиническая 
картина может напоминать измене-
ния, наблюдаемые при офтальмопа-
тии Грефе, и проявляется генерали-
зованным увеличением экстраоку-
лярных мышц [1, 18].

Конъюнктива. Первым, кто в 
1921 г. описал поражение конъ-
юнктивы при саркоидозе, был J. 
Stranberg [19]. Видимые иногда даже 
невооруженным глазом призна-
ки изменения слизистых проявля-
ются в виде мясистых, напоминаю-
щих халязион, золотистых по цвету 
узелков. Эти изменения могут рас-
полагаться в проекции как верхне-
го, так и нижнего конъюнктивально-
го свода. Присоединение вторичной 
инфекции к гранулематозному про-
цессу может привести к симблефа-
рону [11, 17].

Роговица. Различают 4 вида пора-
жения роговой оболочки: 1) возник-
новение утолщения в нижнем отде-
ле, что является самым характерным 
признаком; 2) образование кальци-
нированной ленточной кератопа-
тии (в строме отмечаются измене-
ния в виде кальцинированной белой 
ленты); 3) утолщение стромы рого-
вицы; 4) развитие интерстициально-
го кератита [18].

Сосудистая оболочка. Наибо-
лее распространенное из глазных 
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поражений. Передний увеит (ирит, 
иридоциклит) встречается у 22-70% 
больных, страдающих глазным сар-
коидозом [19]. Различают острый 
иридоциклит (чаще наблюдается 
при синдроме Lofgren) и хрониче-
ский саркоидозный увеит. Наибо-
лее часто встречается острый увеит, 
обычно наблюдается у молодых лю-
дей в возрасте 20-35 лет, в то время 
как хронический отмечается у лиц 
старшей возрастной группы – 35-50 
лет [18, 20, 21].

При передних саркоидозных уве-
итах часто обнаруживают крупные, 
так называемые «сальные» преци-
питаты (обычно их сравнивают с 
каплями бараньего жира). Хрони-
ческое течение заболевания име-
ет более легкую форму. При биоми-
кроскопии глаза на радужной обо-
лочке можно увидеть узелки Бусак-
ка, Кеппе (образования, являющие-
ся проявлением истинного грануле-
матозного поражения глаз). Узелок 
Кеппе обычно формируется на пуп-
пилярной границе, вследствие чего 
может стать местом для развития за-
дних синехий [21]. Увеит может при-
вести к спайкам радужной оболочки 
и хрусталика и явится одной из при-
чин возникновения вторичной глау-
комы и осложненной катаракты [19, 
22]. Если воспаление развивается 
преимущественно в плоской части 
цилиарного тела, то воспалитель-
ный процесс приводит к специфич-
ному выпоту в стекловидное тело в 
виде «снежных комочков» и цепочек, 
напоминающих связки жемчужин. 
Они могут вызывать чувство диском-
форта у пациентов, но существенно 
на зрительную функцию, как прави-
ло, не влияют [20, 21].

Задний увеит. Очаговые воспали-
тельные изменения на глазном дне 
проявляются также ретинальны-
ми или хориоидальными инфиль-
тратами. В активной фазе эти оча-
ги представляют собой белые рых-
лые массы с нечеткими границами. 
Над ними прослеживается клеточ-
ная реакция в пограничных слоях 
стекловидного тела и отек сетчат-
ки. По мере купирования воспали-
тельных изменений появляются оча-
ги атрофии сетчатки и/или хорио-
идеи с различной степенью выра-
женности пигментации. При заднем 
увеите характерно поражение рети-
нальных сосудов [22-24]. Вовлечение 

сосудов сетчатки и экссудат на ней 
напоминает «капли воска свечи». Во-
круг вен и артерий возникают изме-
нения, похожие на муфты. Как пра-
вило, они располагаются на протя-
жении и вдоль ретинальных сосу-
дов. Возникает сужение и облитера-
ция сосудов. Острые и хронические 
артериальные и венозные перфузии 
сопровождаются появлением отека 
сетчатки, геморрагиями, развитием 
«мягкого» экссудата в результате ок-
клюзии прекапиллярных артериол. 
В результате возникает ишемия, что 
может быть причиной возникнове-
ния неоваскуляризации сетчатки 
или хориоидеи. Неоваскуляризация 
хориоидеи должна быть заподозре-
на, если в центральной зоне под сет-
чаткой присутствует серовато-зеле-
новатый очаг с геморрагиями и оте-
ком сетчатки [25]. На фоне хрониче-
ского воспаления, связанного с пе-
редним, промежуточным или за-
дним увеитом, может развиться ки-
стозный макулярный отек.

Зрительный нерв. При пораже-
нии зрительных нервов (ЗН) вслед-
ствие саркоидозного процесса до-
вольно быстро развивается опти-
ческая нейропатия (с отеком ЗН 
и т.п.), которая может вызвать бы-
строе и значительное, причем, как 
правило, одностороннее ухудше-
ние зрения. Конечным исходом 
вовлечения зрительного нерва в па-
тологический процесс при саркои-
дозе является развитие атрофии ЗН 
[22, 26, 27].

Таким образом, проблема такого 
серьезного мультисистемного за-
болевания как саркоидоз сохраняет 
свою актуальность на протяжении 
многих лет. В патологический про-
цесс при саркоидозе нередко может 
быть вовлечен глаз и его придатки. 
Дифференциальная диагностика 
саркоидоза требуется с другими гра-
нулематозными заболеваниями и, в 
первую очередь, с туберкулезом. 
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