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Саркоидоз с поражением сердца 
и моноклональной гаммапатией

Представляем клинический случай 8‑летнего наблюдения пациента с относительно благоприятным течением саркоидоза 
легких и внутригрудных лимфатических узлов и постепенно прогрессирующим поражением миокарда. Особенностью слу‑
чая является наличие у пациента моноклональной гаммапатии, что крайне редко встречается в литературе. На морфологи‑
ческом уровне признаков парапротеинемического гемобластоза и амилоидоза обнаружено не было. В статье рассматрива‑
ется весь комплекс исследований, который необходим для постановки диагноза саркоидоза сердца у конкретного больного, 
а также рассматривается вопрос о происхождении моноклональной гаммапатии.
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Саркоидоз  – заболевание, которое встречается во 
всем мире, в  любом возрасте как  у  мужчин, так 

и  у  женщин любой расы. Пик заболеваемости попада-
ет на вторую – третью декаду жизни; кроме того, у жен-
щин наблюдается дополнительный рост заболеваемо-
сти между четвертой и  шестой декадами жизни. Рас-
пространенность составляет 10–40 случаев на  100  тыс. 
населения, в  скандинавских странах 50–60 случаев 
на  100  тыс. населения [1]. Наиболее часто поражение 
сердца диагностируют при  поражении других органов, 
среди которых в 90 % случаев встречается саркоидоз лег-
ких. Заболеваемость имеет географические и  расовые 
особенности. Так, заболеваемость саркоидозом среди 
светлокожего населения США составляет 10–14  случа-
ев на  100 тыс. человек, среди афроамериканцев  – 36–
64  на  100 тыс. (значение расы подтверждается также 
низкой распространенностью заболевания среди ко-
ренных австралийцев – аборигенов) [1]. В Европе этот 
показатель составляет 40 случаев на 100 тыс. населения, 
при  этом в  странах Северной Европы заболеваемость 
саркоидозом выше, чем  в  странах южной части конти-
нента [1]. Предполагается, что  саркоидоз редко встре-
чается в странах Восточной Азии, но в Индии заболева-
емость составляет 61–150 случаев на 100 тыс. населения. 
Заболеваемость саркоидозом в Африке в настоящее вре-
мя не может быть точно оценена ввиду отсутствия ста-
тистических данных. Однако, если основываться на дан-
ных из  Южной Африки, заболеваемость среди темно-
кожего населения континента можно считать довольно 
высокой. Заболеваемость саркоидозом низкая в  Япо-
нии  – 0,3  случая на  100 тыс. населения [1] и  высокая 
в Австралии – 92 случая на 100 тыс. населения [1].

Среди многообразия вариантов саркоидоза сочета-
ние изменений в  легких с  сердечно-сосудистой патоло-
гией остается сложной проблемой вследствие трудно-
стей диагностики и  неблагоприятного прогноза. Сарко-
идные изменения в сердце, как правило, не распознаются 
при  обычном клиническом обследовании и  становятся 
случайной находкой во время аутопсии [1, 2].

Предположить саркоидоз сердца можно в  случае вы-
явления системных признаков саркоидоза. Легкие пора-
жаются в 84–88 % случаев, лимфатические узлы – в 100 %, 
печень – в 64 %, селезенка – в 42 % [3]. Внелегочные про-
явления саркоидоза обнаруживают в  41 % случаев. Ча-
стота поражения сердца, по  данным различных авто-
ров, варьирует от 20 [4] до 78 % (по данным аутопсии) 
[5]. Следует отметить, что при жизни саркоидоз сердца 
не  распознается в  71 % случаев. Частота выявления па-
тологии на  электрокардиограмме (ЭКГ) достоверно за-
висит от характера гранулематозного поражения сердца 
и  развития постсаркоидного фиброза: 42 % при  микро-
скопическом типе и  77 %  – при  обширной гранулема-
тозной инфильтрации. Для  уточнения диагноза прово-
дят сцинтиграфию миокарда с  радиофармпрепарата-
ми, магнитно-резонансную томографию (МРТ) сердца 
с  отсроченным контрастированием диэтилпентаацета-
том гадолиния, позитронную эмиссионную томографию. 
При  наличии показаний (брадикардия с  частотой сер-
дечных сокращений – ЧСС менее 40 уд / мин с клиниче-
скими проявлениями, появление атриовентрикулярной 
(АВ) блокады II–III степени и др.) у больных с саркоидо-
зом сердца, помимо терапии системными глюкокортико-
стероидами (ГКС), решается вопрос об  установке элек-
трокардиостимулятора.
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Саркоидоз может поражать сердце не только в процес-

се гранулематозной инфильтрации сердца, но  и  вторич-
но, вследствие поражения легких и развития легочной ги-
пертензии. Дыхательная недостаточность при саркоидозе 
возникает в  связи с  нарушением любого из  трех процес-
сов, происходящих в легких – вентиляции, легочного кро-
вотока и альвеолокапиллярной диффузии газов. При гра-
нулематозных поражениях, отличающихся весьма слож-
ным патогенетическим механизмом, изолированного 
нарушения какого-либо из  этих процессов не  встречает-
ся, причем функция легких ухудшается, иногда опережая 
изменения, которые можно выявить при рентгенологиче-
ском обследовании, и во многих случаях приводит к фор-
мированию легочной гипертензии и смерти [6]. При сар-
коидозе сердца чаще всего поражается миокард – в 82,3 % 
случаев, эндокард – в 11 % и перикард – в 5,9 % случаев [7]. 
Возможно как очаговое, так и диффузное поражение мио-
карда. Особенности патоморфологического варианта 
определяют клиническое проявление заболевания. Сарко-
идные гранулемы наиболее часто локализуются в межже-
лудочковой перегородке (МЖП), в миокарде левого желу-
дочка (ЛЖ), и значительно реже – в миокарде правого же-
лудочка (ПЖ). Таким образом, в патологический процесс 
вовлекается проводящая система сердца, что проявляется 
АВ-блокадами различной степени, иногда с  приступами 
Морганьи–Адамса–Стокса, блокадами ножек пучка Гиса, 
экстрасистолической, преимущественно желудочковой, 
аритмией, фибрилляцией желудочков. Именно наруше-
ния ритма служат причиной внезапной смерти у больных 
саркоидозом сердца (в 13 % случаев в США и в 78 % случа-
ев в  Японии). Согласно описаниям случаев, серий случа-
ев, открытым исследованиям на  малых выборках или  ма-
териале патологоанатомических протоколов (в 50–80-х гг. 
XX  века), саркоидоз сердца представляет собой прогрес-
сирующее заболевание молодых людей с  неблагоприят-
ным прогнозом [8–10], основными средствами лечения 
которого остаются системные ГКС и  симптоматическая 
терапия. Среди причин смерти больных саркоидозом по-
ражение сердца занимает второе место после дыхатель-
ной недостаточности [11, 12]. Основными причинами ле-
тального исхода являются сердечная недостаточность, же-
лудочковые аритмии и нарушения проводимости; высока 
также частота внезапной смерти [13, 14].

Представляем клинический случай 8-летнего наблю-
дения пациента с относительно благоприятным течением 
саркоидоза легких и внутригрудных лимфатических узлов 
и постепенно прогрессирующим поражением миокарда.

В  рамках предоперационного обследования у  мужчи-
ны 60 лет при рентгенологическом исследовании органов 
грудной клетки (на рентгенограммах от 30.03.10 и на то-
мограммах от 02.04.10) с обеих сторон выявлены увели-
ченные лимфатические узлы средостения до  2,5 см, уме-

ренно выраженный диффузный пневмосклероз. Прове-
дено обследование в  противотуберкулезном диспансере, 
данных, подтверждающих специфический процесс, по-
лучено не было, высказано предположение о саркоидозе. 
В  апреле 2010 г. пациент госпитализирован в  отделение 
пульмонологии Госпитальной терапевтической клиники 
для уточнения диагноза. Из анамнеза жизни: курение от-
рицает, имел контакт со  строительной пылью в  течение 
5–7 лет. С 2001 г. страдает гипертонической болезнью.

При  осмотре: состояние относительно удовлетво-
рительное, частота дыхательных движений 20 в  мину-
ту. Границы легких не  изменены, перкуторно определя-
ется ясный легочный звук с  коробочным оттенком. Ау-
скультативно  – дыхание жесткое, проводится во  все 
отделы, хрипов нет. Тоны сердца приглушены, ритм пра-
вильный с  ЧCC 76 уд / мин. Артериальное давление 
125 / 70 мм рт. ст. Живот мягкий, безболезненный во всех 
отделах. Границы печени и селезенки в норме. Поколачи-
вание поясницы безболезненное. Дизурии нет.

По данным компьютерной томографии (КТ) грудной 
клетки, в  легких определялись немногочисленные пери-
бронховаскулярные очаги размером до 6 мм, в VI и X сег-
ментах правого легкого  – множественные участки фи-
броза, тракционные бронхоэктазы, множественные уве-
личенные лимфатические узлы средостения размерами 
от  10 до  20 мм (рис. 1). При  ультразвуковом исследова-
нии органов брюшной полости лимфаденопатии и  гепа-
тоспленомегалии не  выявлено. Клинический и  биохими-
ческий анализы крови без  патологических отклонений. 
При электрофорезе белков сыворотки впервые был отме-
чен М-градиент в зоне гамма-глобулинов. В связи с этим 
для  исключения лимфопролиферативного заболевания 
и верификации диагноза больному проведена видеотора-

Наличие тракционных бронхоэктазов, периваскулярных очагов 
на фоне множественных участков фиброза.

Рисунок  1. Мультиспиральная компьютерная 
томография органов грудной клетки от 2010 г.
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коскопическая биопсия внутригрудного лимфатического 
узла. При  гистологическом исследовании лимфатическо-
го узла средостения был установлен диагноз саркоидоза. 
Проведено иммунохимическое исследование крови и су-
точной мочи, подтверждена моноклональная секреция 
за счет иммуноглобулина G, белок Бенс-Джонса не опре-
делялся. Моноклональная гаммапатия расценивалась 
как реактивная.

Таким образом, был сформулирован окончательный 
диагноз: саркоидоз с  поражением лимфоузлов средосте-
ния, легких (II стадия), хронического течения, умерен-
ной активности. Моноклональная гаммапатия. Гиперто-
ническая болезнь 3-й степени, II стадия, риск 3 (высокий).

Ввиду отсутствия признаков активности саркоидоза 
терапия системными ГКС не проводилась. При контроль-
ном иммунохимическом исследовании крови и  мочи че-
рез 6 мес М-градиент сохранялся. За период 2010–2012 гг. 
отрицательной рентгенологической динамики, а  также 
нарастания М-градиента не  наблюдалось, тем  не  менее 
в феврале 2012 г. была проведена биопсия подкожной жи-
ровой клетчатки передней брюшной стенки для  исклю-
чения амилоидоза. При  гистологическом исследовании 
амилоид не обнаружен.

Во  время очередной госпитализации в  марте 2013 г. 
при КТ органов грудной клетки отмечена отрицательная 
динамика  – появление новых очагов, увеличение разме-
ров лимфатических узлов (рис. 2). Выявлены гипергам-
маглобулинемия, гиперкальциурия и белок Бенс-Джонса 
в следовых количествах в суточной моче, что было расце-
нено как  прогрессирование заболевания. Назначена те-
рапия метилпреднизолоном в  суточной дозе 16 мг в  те-
чение 3  мес с  последующим постепенным снижением 
дозы до  4 мг / сут. На  фоне лечения отмечалось улучше-
ние самочувствия, уменьшение астенического синдрома. 
При контрольной КТ в июле 2013 г. выявлялась положи-
тельная динамика в  виде уменьшения размеров лимфа-
тических узлов, при  этом количество и  размеры очагов 
в  легких сохранялись прежними. Проведенный курс те-
рапии ГКС дал положительный эффект, отмечено умень-
шение размеров лимфатических узлов средостения. Нор-
мализовался уровень гамма-глобулина, снизилась каль-
циурия, но  сохранялась парапротеинемия, что  явилось 
причиной продления терапии метилпреднизолоном 
в дозе 8 мг / сут.

На протяжении последующих 3 лет при контрольных 
обследованиях отмечалась стойкая ремиссия саркоидоза.

В  июле 2015 г. в  связи с  сохраняющейся монокло-
нальной гаммапатией (более 5 лет) проведена трепано-
биопсия, по  результатам которой отмечена картина ре-
активных изменений гемопоэза. На  морфологическом 
уровне признаков парапротеинемического гемобласто-
за, саркоидоза обнаружено не было.

В июне 2016 г. впервые при суточном мониторирова-
нии ЭКГ зафиксирован пароксизм фибрилляции предсер-
дий (ФП), назначена антиаритмическая (соталол) и анти-
коагулянтная (ривароксабан) терапия.

В августе 2016 г. пациент находился на обследовании 
в Университетской Клинической больнице № 1, проведе-
ны мультиспиральная КТ органов грудной клетки и  ис-
следование функции внешнего дыхания. По  результа-
там обследования признаков прогрессирования саркои-
доза не выявлено, размеры лимфатических узлов и очагов 
в легких без отрицательной динамики. При суточном мо-
ниторировании ЭКГ регистрировался синусовый ритм. 
По  данным эхокардиографии (ЭхоКГ), размеры и  объе-
мы камер сердца в норме (ЛЖ 4,9 см, левое предсердие – 
ЛП 65 мл, правое предсердие  – ПП 47 мл), глобальная 
сократительная функция не  нарушена (фракция выбро-
са – ФВ ЛЖ 67 %), дополнительная хорда в ЛЖ. В течение 
2 лет (2016–2018 гг.) по данным КТ отмечена слабополо-
жительная динамика в виде уменьшения размеров лимфа-
тических узлов, по  данным лабораторных исследований 
сохранялись небольшая гиперкальциурия и  М-градиент 
13 % (гамма-глобулин 21,5 %), на  ЭКГ регистрировался 
синусовый ритм.

В ноябре 2018 г. пациент обратился в клинику по по-
воду появления одышки при  повышенных физических 
нагрузках и астенизации. По данным КТ выявлены уве-
личение численности очагов, появление немногочис-
ленных очагов до  4 мм в  нижних долях обоих легких, 
увеличение размеров бифуркационных лимфатических 
узлов до 24 мм (рис. 3). По данных ЭхоКГ – умеренное 
расширение обоих предсердий (ЛП 75 мл, ПП 63 мл), 
глобальная сократительная функция сохранена  – ФВ 

Отрицательная динамика в виде увеличения 
внутригрудных лимфоузлов.

Рисунок  2. Мультиспиральная компьютерная 
томография органов грудной клетки 2013 г. 
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ЛЖ 55 %, толщина МЖП 0,9 см, толщина задней стен-
ки (ТЗС) ЛЖ 1,0 см, признаков легочной гипертензии 
нет. В  анализах крови уровень гамма-глобулина состав-
лял 21,4 % (М-градиент 12,5 %), увеличилась альбуми-
нурия до  81 мг / сут, экскреция кальция была в  норме 
(6,99 ммоль / сут). На  ЭКГ в  день госпитализации ре-
гистрировалась ФП со средней частотой желудочковых 
сокращений 69 в минуту. На следующий день на ЭКГ ре-
гистрировался синусовый ритм. Пациент не  ощущал 
смену ритма сердца. При  суточном мониторировании 
ЭКГ основной ритм  – ФП, нормосистолия, 113 желу-
дочковых экстрасистол, достоверной ишемической ди-
намики конечной части желудочкового комплекса не ре-
гистрировалось. Учитывая прогрессирование наруше-
ний ритма, несмотря на  антиаритмическую терапию, 
рассматриваемых ранее в  рамках гипертонической бо-
лезни, впервые было предположено саркоидное пораже-
ние сердца. С целью верификации диагноза выполнена 
МРТ сердца по  программе HASTE, TSE, TRUFI, TI-B, 
TIFS и программе динамического сканирования в акси-
альной, фронтальной и косых плоскостях и в плоскости 
выводного тракта ЛЖ и ПЖ с толщиной срезов 4–6 мм, 
на  фоне и  после введения гадолиний-содержащего кон-
трастного вещества. Камеры сердца несколько расшире-
ны – ПП 45×51 мм, ЛП 43×65 мм, ЛЖ не увеличен. Тол-
щина стенок на  среднем уровне: МЖП  – 13 мм, ТЗС 
ЛЖ  – 11 мм, боковая и  передняя стенки ЛЖ  – 10 мм, 
верхушка не расширена. ПЖ несколько увеличен отно-
сительно ЛЖ. Передняя стенка ПЖ гипертрофирована, 
толщина 5–6 мм с  единичными участками гипо / диски-
незии в трабекулярной части. Верхушка ПЖ не расши-
рена. В отсроченные фазы контрастирования на базаль-
ном уровне отмечается линейное интрамиокардиальное 
накопление контрастного вещества по  всей межжелу-
дочковой перегородке ближе к  правому желудочку, так-

же распространение линейного накопления контраст-
ного вещества от заднеперегородочного сегмента на за-
днюю стенку ПЖ, на  уровне средней трети: линейное 
интрамиокардиальное накопление по  заднеперегоро-
дочному сегменту. Отмечается «нежное» неинтенсив-
ное накопление контрастного вещества эндокардиаль-
но по приточному отделу правого желудочка, передней 
стенке и  межжелудочковой перегородке, по  эндокар-
ду левого желудочка – изменения неишемического гене-
за. Заключение: картина гипертрофии и изменений мио-
карда, преимущественно МЖП, неишемического гене-
за, вероятнее всего, саркоидоз (рис. 4).

Согласно заключениям существующего консенсуса 
Общества нарушений ритма сердца в  диагностике сар-
коидоза сердца (2013) позволяет нам на  основании вы-
явленных клинических изменений (обнаружение нека-
зеозных гранулем в  лимфатическом узле средостения, 
отсроченное накопление гадолиния при  МРТ сердца 
и нарушение ритма сердца) поставить диагноз саркоидоз 
сердца. [15] С учетом генерализации процесса назначена 
терапия метилпреднизолоном 24 мг / сут, продолжена ги-
потензивная, ритмурежающая и  антикоагулянтная тера-
пия. При динамическом контрольном исследовании МРТ 
сердца от  15.01.20 с  контрастным усилением, данных, 
подтверждающих патологическое накопление препара-
та в миокарде желудочков, не получено. Кроме того, про-
ведено типирование генетически возможного вариан-
та амилоидоза в крови пациента как вероятной причины 
развития моноклоновой гаммапатии, гена TTR экзонов 
1–4 в  центре молекулярной генетики 20.01.20 (патоген-
ные и  вероятно патогенные варианты не  обнаружены). 
Планируется госпитализация пациента для  решения во-
проса о дальнейшей тактике лечения саркоидоза и схемы 
уменьшения дозы ГКС.

Рисунок 4. Магнитно‑резонансная 
томография сердца от 2018 г.

Накопление гадолиний‑содержащего контрастно‑
го вещества в межжелудочковой перегородке.

Рисунок  3. Мультиспиральная компьютерная 
томография органов грудной клетки от 2018 г.

Появление очагов в нижних долях легких
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Обсуждение

Представленный случай 8-летнего наблюдения паци-
ента с  морфологически подтвержденным саркоидозом 
легких и лимфатических узлов средостения демонстриру-
ет развитие прогностически более тяжелого поражения 
сердца с умеренно выраженным клинически не значимым 
поражением легких, практически не  влияющим на  вен-
тиляционную функцию. Выявленные в  2016 г. наруше-
ния ритма ошибочно рассматривались в рамках развития 
ИБС и прогрессирования гипертонической болезни, ко-
торой пациент страдает многие годы. Особенностью дан-
ного клинического случая является сопутствующая мо-
ноклональная гаммапатия, что встречается в крайне ред-
ких случаях.

Данное наблюдение лишний раз подтверждает разно-
образие и непредсказуемость развития клинической кар-
тины саркоидоза.

Саркоидоз, связанный с  моноклональной гаммапа-
тией неопределенного значения (MGUS), является ред-
ким обнаружением  – описано только 10 случаев, о  кото-
рых известно в настоящее время [16]. В 30 % случаев сар-
коидоз был первоначальным диагнозом, и в 30 % – MGUS 
была первоначальным диагнозом. В  5 случаях сообща-
ется об  одновременном появлении MGUS и  саркоидо-
за. Для  исключения миеломной болезни нами было про-
ведено иммунохимическое исследование крови и  суточ-
ной мочи, подтверждена моноклональная секреция за счет 
иммуноглобулина G, белок Бенс-Джонса не определялся. 
Моноклональная гаммапатия расценивалась как  реактив-
ная. В июле 2015 г. в связи с сохраняющейся моноклоно-
вой гаммапатией (более 5 лет) проведена трепанобиопсия, 
по результатам которой отмечена картина реактивных из-
менений гемопоэза. На  морфологическом уровне при-
знаков парапротеинемического гемобластоза, саркоидо-
за и амилоидоза обнаружено не было. У больного прием 
преднизолона обеспечил существенное улучшение, позво-
ляющее нам исключить амилоидоз. Имеется ли истинная 
ассоциация между заболеваниями плазматической клет-
ки и саркоидозом или это совпадение, должны определить 
большие проспективные исследования [17]. Длительное 
наблюдение за этими пациентами и контроль клиническо-
го анализа крови, электрофореза белков сыворотки крови 
и уровня креатинина позволит установить истину [16].

Саркоидоз сердца может протекать под маской других 
заболеваний (идиопатические кардиомиопатии, миокар-
диты, ишемическая болезнь сердца), в  ряде случаев оста-
ваясь вне возможности морфологического подтвержде-
ния. Иногда создается впечатление, что поражение легких 
просто «не  успело» манифестировать на  фоне фульми-
нантного течения саркоидоза сердца. Один из  наиболее 
авторитетных исследователей, O. P.  Sharma [18] подчер-
кивает, что  поражение сердца в  рамках «явного» гене-
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рализованного саркоидоза диагностируется гораздо ча-
ще и легче, чем при изолированном течении. В последнем 
случае, даже если возникает мысль о саркоидозе, подтвер-
дить его бывает крайне трудно из-за  отсутствия специ-
фичных методов диагностики. Несмотря на  серьезность 
прогноза, при жизни заболевание выявляют редко (не бо-
лее чем  у  10 % больных саркоидозом), что  резко не  соот-
ветствует частоте патогистологических находок (до 78 %) 
[14]. Причинами такого расхождения являются преобла-
дание латентного течения, отсутствие корреляции с легоч-
но-медиастинальным процессом, неспецифичность сим-
птоматики, несовершенство диагностического алгоритма 
[10, 18, 19]. Хороший клинический ответ на фоне тради-
ционного лечения преднизолоном с высокой степенью ве-
роятности позволяет исключить амилоидоз сердца [20].

Анализ этого клинического случая, а  также данные 
литературы [18, 19], свидетельствуют о необходимости 
проведения у  больных с  легочным саркоидозом суточ-
ного мониторирования ЭКГ как  общепринятой обяза-
тельной методики даже при отсутствии каких-либо кар-
диальных жалоб пациента. В  случаях выявления нару-
шений ритма и  проводимости следует рекомендовать 
проведение специальных исследований, таких как  по-
зитронно-эмиссионная томография или  МРТ серд-
ца, для  исключения латентно протекающего саркоидо-
за сердца.

Конфликт интересов авторами не заявлен.
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