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Резюме
Введение. Разнообразие фиброзных изменений при cаркоидозе органов дыхания (СОД), большой диапазон степени 

выраженности, возможность их прогрессирования и выраженные нарушения микроциркуляции, свидетельствующие 
о неблагоприятном течении процесса, как с клинико-функциональной, так и с лучевой точек зрения, делает изучение 
этой проблемы актуальной. Цель – изучить клинико-лучевые фенотипы фиброзирующего саркоидоза органов дыхания 
и характерные для них перфузионные нарушения на ОФЭКТ. Материалы и методы. Проанализированы результаты 
клинической картины, функциональных и лучевых исследований (КТ, ОФЭКТ) у 167 пациентов с саркоидозом легких 
(СОД), среди них 40 пациентов составили группу с фиброзирующей формой СОД. Результаты. Описаны основные виды 
формирования фиброзных изменений (их соответствие классификации А–Д зарубежных коллег), выделен новый тип 
фиброзирования – Е, с преимущественным поражением периферического легочного интерстиция (имеющий течение, 
сходное с ИЛФ) и сохранением выраженной внутригрудной лимфаденопатии. Определены параллели лучевых вариан-
тов фиброзирующего саркоидоза с особенностями нарушения микроциркуляции, функциональными проявлениями и 
активностью течения саркоидоза. Выводы. Выделение разных фенотипов фиброзирующего саркоидоза имеет значение 
для оценки прогноза течения болезни и выбора тактики ведения этих больных. Использование различных лучевых 
модальностей (ОФЭКТ, КТ, КТ-ангиография) позволяет оценить не только анатомические изменения (тип фиброза 
и темп прогрессирования), но и наличие / выраженность нарушения кровообращения, связанные как с системными 
поражением (ТЭЛА), так и с нарушением кровотока, обусловленного фиброзом (перфузионные нарушения).
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Summary
Introduction. The variety of fibrotic changes in pulmonary sarcoidosis, their wide range of severity, the possibility of its 

progression, and the pronounced microcirculatory disorders indicating an unfavorable disease course from clinical, functional 
and radiological perspectives make the study of this problem highly relevant. Objective. To study the clinical and radiological 
phenotypes of fibrosing pulmonary sarcoidosis and their characteristic perfusion disorders as assessed by single-photon emission 
computed tomography (SPECT). Materials and Methods. We analyzed the results of clinical, functional, and radiological examina-
tions (computed tomography (CT), SPECT) of 167 patients with pulmonary sarcoidosis, including 40 patients with fibrosing form 
of the disease. Results. The main types of formation of fibrous changes (corresponding to types A–D of the classification proposed 

32 А. А. СПЕРАНСКАЯ и др. 

  Ðåãèîíàðíîå êðîâîîáðàùåíèå è ìèêðîöèðêóëÿöèÿ / Regional blood circulation and microcirculation        2026; 25(3): 32–44



ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ (клинические исследования) / ORIGINAL ARTICLES (clinical investigations)

Введение
Лучевая семиотика саркоидоза органов дыха-

ния (СОД) IV стадии хорошо изучена и описана в 
многочисленных трудах, посвященных саркоидозу 
органов дыхания (как клинических, так и лучевых). 
Фиброзирующий саркоидоз (ФС) это развитие от-
дельной формы саркоидоза, характеризующейся на-
растанием одышки при физической нагрузке, резки-
ми рестриктивными нарушениями вентиляционной 
способности легких со значительным снижением их 
диффузионной способности (<60 %), наличием при 
КТ-исследовании ОГК с ВР фиброзных изменений в 
виде ретикуляции, «сотового легкого», с формирова-
нием тракционных бронхо- и бронхиолоэктазов, про-
явлениями легочной гипертензии [1–3]. В 2015 г. M. 
Funke-Chambour предложила следующие варианты 
фиброзирующего процесса при СОД: стабильные фи-
брозные изменения; текущее воспаление (с или без 
фиброзных изменений); прогрессирующее фибрози-
рующий процесс, вызванный скрытым воспалением, 
при котором возможна стабилизация; неуклонно про-
грессирующее фиброзное заболевание, несмотря на 
адекватное лечение (редко при саркоидозе) [4]. 

Актуальность работы обусловлена также появле-
нием новой классификации фиброзирующих болез-
ней легких [5, 6], которая предлагает новый основной 
лучевой паттерн  – бронхиолоцентричный тип фи-
брозных изменений. По новой классификации такой 
тип фиброзных изменений характерен для проявле-
ний фиброзирующей формы гиперчувствительного 
пневмонита, последствий аспирации, ингаляцион-
ного и медикаментозного поражения. Морфологи-
ческой основой лучевых проявлений при этом типе 
фиброза являются гранулематозное и лимфоцитарное 
воспаление в бронхиолярной стенке с распростране-
нием его на прилежащие стенки альвеол. В перечень 
возможных причин бронхиолоцентричного типа фи-
броза не включен фиброзирующий саркоидоз, кото-
рый по морфологическим (гранулематозное пораже-
ние), функциональным (рестриктивные нарушения 
и снижение диффузионной способности легких) и 
лучевым (поражение центрального интерстиция) ха-
рактеристикам, по нашему мнению, может к нему 
относиться. Формирование фиброза, вызывающего 
выраженные перфузионные нарушения, приводит к 
такому тяжелому поражению при саркоидозе, их пер-
вичная оценка при ОФЭКТ и наблюдение в динамике 
имеет большое значение для тактики ведения таких 
пациентов [7, 8]. 

Прогрессирующий фиброзирующий саркоидоз по 
данным отечественных авторов наблюдается у 2,5–
4,9 % больных с хроническим течением саркоидоза 
[9]. По результатам ретроспективного исследования 
PERSEIDS было установлено, что при наблюдении 
164 больных саркоидозом органов дыхания из шести 
европейских стран за период с 2014 по 2018 г. прогрес-
сирующий фиброзирующий саркоидоз был выявлен в 
9 % случаях, однако среди больных ИЗЛ это один из 
низких процентов формирования прогрессирующего 
фиброза по сравнению с гиперчувствительным пневмо-
нитом и ИЗЛ, ассоциированными с профессиональной 
вредностью, 27 % и 18 % соответственно [10]. Кри-
териями прогрессирующего легочного фиброза явля-
ются: нарастание одышки при физической нагрузке; 
ухудшение показателей КИФВД (абсолютное снижение 
ФЖЕЛ ≥ 5 % в течение одного года наблюдения, абсо-
лютное снижение ДСЛ (с поправкой на уровень Hb) 
≥10 % в течение 1 года наблюдения); отрицательная 
динамика изменений на КТ ОГК, нарастание признаков 
фиброза, что наблюдается и при ФС [11]. 

Необходимо отметить, что виды формирования 
фиброзных изменений при СОД разнообразны, что 
может привести к ошибочному диагнозу. Так, по дан-
ным А. А. Визель и др. (2021), ошибочный диагноз 
СОД был выявлен у 47 (12,7 %) из 369 больных: в 
том числе дифференциально-диагностические слож-
ности возникали и на этапе фиброзирования, когда в 
дифференциально-диагностический ряд включались 
СИРЗ (системные иммуновоспалительные ревмати-
ческие заболевания) – 3 (0,8 %), силикоз – 3 (0,8 %), 
ГЧП – 2 (0,5 %) и ФБЛ (ППФЭ, ИЛФ) [12]. Интер-
претация результатов зависела от начального объема 
поражения легких и лимфатических узлов, наличия 
неблагоприятных факторов течения СОД (коморбид-
ность, профессиональные вредности, генетическая 
предрасположенность к формированию фиброзных 
изменений, системный характер процесса с пора-
жением печени и почек, сопровождающийся отеком 
легочной ткани). Даже использование морфологиче-
ской верификации на стадии фиброзирования не всег-
да позволяет выявить саркоидную эпителиоиднокле-
точную гранулему. Так, по данным М. В. Самсоновой 
и А. Л. Черняева [13], число наблюдений, представля-
ющих гранулематозные или гранулематозно-некро-
тические процессы, составило практически треть от 
общего числа биопсий (284 на 1000 наблюдений), 
и в 36,2 % наблюдений не удалось установить при-
чину гранулематозного процесса в легких, что было 

by the foreign colleagues) are described, and a new type of fibrosis – type E – is identified, characterized by predominant lesion 
of the peripheral pulmonary interstitial tissue (with a course similar to idiopathic pulmonary fibrosis (IPF)) and the persistence 
of pronounced intrathoracic lymphadenopathy. The parallels of different radiological subtypes of fibrosing sarcoidosis with fea-
tures of microcirculation disorders, functional manifestations and disease activity were found.Conclusions. The identification of 
different phenotypes of fibrosing sarcoidosis is important for assessing disease prognosis and choosing the patient management 
tactics. The use of various radiation modalities (SPECT, CT, CT angiography) allows not only to assess anatomical changes (the 
type of fibrosis and its progression rate) but also to determine the presence and severity of circulatory disorders associated with 
both systemic lesions (such as pulmonary embolism (PE)) and fibrosis-related blood flow abnormalities (perfusion disorders).
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связано, в том числе, с формированием фиброзных 
изменений в легких и фиброзной трансформацией 
гранулемы. 

Разнообразная лучевая и клиническая картина, ча-
стое присоединение коморбидности при фиброзирую-
щем саркоидозе привели к созданию классификации, 
основанной на паттернах фиброза при КТ. Согласно 
недавно принятому международному Дельфийскому 
консенсусу [14] пациенты с ФСЛ были разделены на 
четыре фенотипа, на основании данных КТВР:

А) двусторонние перибронховаскулярные ретику-
лярные изменения; ретикулярные изменения в легоч-
ной ткани;

B) более обширные симметричные перибронхо-
васкулярные ретикулярные изменения и «сотовое 
легкое» с мелким диаметром «сот» в прикорневых 
и ядерных отделах;

C) фиброзно-полостные изменения в перибронхо
васкулярных саркоидах, в том числе с признаками 
формирования мицетом; 

D) плотные двусторонние перибронховаскуляр-
ные массы, создающие картину прогрессирующего 
массивного фиброза в сочетании с активностью про-
цесса (перилимфатическая диссеминация, внутри-
грудная лимфаденопатия).

Важно отметить, что выявляемость фиброзиру-
ющего СОД увеличилась после пандемии новой ко-
ронавирусной инфекции (что может быть связано с 
частым использованием КТ и ухудшением течения 
СОД на фоне вирусного альвеолита и нарушений 
микроциркуляции). Таким образом, изучение кли-
нико-лучевых фенотипов фиброзирющего саркои-
доза и соответствующих им паттернов нарушения 
микроциркуляции является актуальной проблемой. 

Цель – изучить клинико-лучевые фенотипы фи-
брозирующего саркоидоза органов дыхания и харак-
терные для них перфузионные нарушения на ОФЭКТ.

Материалы и методы исследования
Проанализированы данные клинической картины, 

функциональных и лучевых исследований (компью-

терной томографии (КТ), однофотонной эмиссион-
ной компьютерной томографии (ОФЭКТ)) у 40 паци-
ентов с фиброзирующей формой саркоидоза органов 
дыхания (СОД). Среди пациентов, наблюдавшихся в 
НИИ интерстициальных и орфанных заболеваний за 
2023 г. (n=575), пациенты с саркоидозом легких со-
ставили 29 % (n=167), у 58 пациентов (34,7 %) был 
диагностирован впервые выявленный СОД 1-й, 2-й и 
3-й стадии, у 69 больных (41,4 %) отмечалось реци-
дивирующее течение заболевания и у 40 (23,9 %) – 
фиброзирующий саркоидоз. Через год наблюдения у 
9 из 40 пациентов (4,4 %) заболевание прогрессиро-
вало. У всех пациентов оценивали результаты ком-
плексного лучевого исследования – компьютерной 
томографии (МСКТ), однофотонной эмиссионной 
компьютерной томографии (ОФЭКТ), данные кли-
нической картины и результаты функциональных ис-
следований (спирометрии и диффузионной способ-
ности легких (DLco)). Лучевые методы диагностики 
применялись строго по показаниям и по назначению 
лечащего врача в рамках клинического наблюдения 
за пациентами. Заключения этического комитета 
для проведения диагностических исследований у 
больных не требовалось. Больными подписывалось 
информированное согласие на проведение лучево-
го исследования. КТ-исследования легких пациен-
тов проводились в рентгенологических отделениях 
ПСПбГМУ им. И. П. Павлова на 16- и 64-срезовых 
томографах фирмы GE по стандартной методике: 
напряжение 120 кВТ, экспозиция одного среза – до 
120 мАс, толщина среза – 1,25 мм, время вращения 
трубки – 0,5 с, с использованием программы высо-
кого разрешения. ОФЭКТ легких выполнялась на 
двухдетекторной гамма-камере Philips Forte 2005 
(США) по стандартной программе Lung Spect и на 
совмещенном ОФЭКТ-КТ томографе GE NM/CT 850 
(General Electric, США), радиофармпрепарат Тс-99m-
микросферы (Макротех, Россия, рег. № 2000/114/3 
ООО «Диамед»). 

При статистической обработке данных использо-
вали программу/статистический пакет Statistika 26.0.

 Рис. 1. Структура интерстициальных заболеваний легких в клинике НИИ 
интерстициальных и орфанных заболеваний легких ПСПбГМУ им. И. П. Павлова за 2023 г.
Fig. 1. Structure of interstitial lung diseases at the Clinic of the Research Institute of Interstitial 

and Orphan Lung Diseases, Pavlov First Saint Petersburg State Medical University, 2023
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Результаты исследования и их обсуждение
При анализе структуры интерстициальных заболе-

ваний легких из поступивших в клинику НИИ интер-
стициальных и орфанных заболеваний легких в 2023 г. 
наибольшую группу составили пациенты с СОД (рис. 1). 

Проявления классической формы IV стадии СОД 
хорошо изучены. Они различаются протяженностью 
и интенсивностью процесса, но имеют общие черты, 
связанные с первичным расположением гранулем: 
при традиционной рентгенографии - отсутствие 
структурности корней легких за счет фиброзных 
изменений, лимфатические узлы не увеличены (мо-
гут сохраняться обызвествления в них), фиброзные 
изменения в легочной ткани с уменьшением объема 
верхних и средних легочных полей, выраженная де-
формация легочного рисунка в прикорневых отделах, 
верхних и средних легочных полях с обеих сторон, 
проявляющиеся при КТ   как утолщение перибронхо-, 
периваскулярного интерстиция, формирование пе-
рибронховаскулярных фиброзных муфт с наличием 
тракционных брохоэктазов, фиброзные изменения 
периферического легочного интерстиция, «сотовое 
легкое» наблюдается редко и имеет небольшую про-

тяженность, характерно сохранение незначительной 
лимфаденопатии и перелимфатических очагов даже 
при VI ст. (сохранение активности процесса). Нару-
шения микроциркуляции при ОФЭКТ представлены 
локальными дефектами кровотока, которые распола-
гаются в верхне- средних отделах, в прикорневых от-
делах имеют преимущественно округлую форму, что 
указывает на ишемическую природу этих изменений 
(последствия длительного сдавления легочных сосу-
дов увеличенными лимфатическими узлами (рис. 2)).

В последние десятилетия появились новые КТ-
паттерны фиброзных изменений при СОД, в том 
числе «сотовое легкое» и фиброзные кисты, ранее 
описываемые крайне редко (рис. 3).

Согласно недавно принятому международному 
Дельфийскому консенсусу [14] пациенты с ФСЛ 
были разделены на четыре фенотипа на основании 
данных КТВР: при анализе клинико-лучевых вариан-
тов ФС было отмечено, что фенотипы B и С – более 
других сходные по КТВР (рис. 4) с идиопатическим 
легочным фиброзом и сопровождались наибольшим 
снижением ФЖЕЛ и DLco. При этих фенотипах ГКС 
чаще были назначены сразу после выявления, реже 
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Рис. 2. КТ-проявления IV стадии СОД. КТ-картина фиброзированных саркоидов (разная степень выраженности фиброзирования 
(а, б, в) и перфузионных нарушений (г, д, е))

Fig. 2. CT manifestations of stage IV of pulmonary sarcoidosis. CT picture of fibrotic sarcoidosis (varying degrees of fibrosis (а, б, в)  
and perfusion disorders (г, д, е))

   
а б в

Рис. 3. Разные КТ-варианты фиброзных кист при ФС. Разные варианты «сотового легкого», не похожего на «сотовое 
легкое» при ИЛФ: мелкие «соты» с преимущественной локализацией в верхних отделах (а); крупные «соты»  

в прикорневых отделах (б); фиброзные полости в саркоидах (в)
Fig. 3. Different CT variants of fibrous cysts in fibrosing sarcoidosis. Different variants of «honeycomb lung» that do not 

resemble the «honeycomb lung» typical of IPF: small «honeycombs» predominantly located in the upper regions (a), large 
«honeycombs» in the hilar regions (б), and fibrous cavities in sarcoids (в)
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всего в качестве стартовой терапии применяли пен-
токсифиллин и витамин Е и только при этих фено-
типах проводилась пульс-терапия.

В нашем исследовании в группе пациентов (n=40) 
формирование фиброзирующей формы саркоидоза 
было связано с дефектами терапии (отсутствие при-
верженности к лечению, позднее начало лечения, 

присутствовало у всех пациентов (100 %)), дебю-
том лечения с противотуберкулезной терапии у ше-
сти больных (15 %), коморбидностью (ТАА, ГЧП, 
вирусные пневмонии, ГЭРБ, ТЭЛА определялись у 
29 человек (72,5 %)). 

Тип А формирования фиброза при ФС был вы-
явлен у 18 (45 %) больных и характеризовался про-

    

   
и к л

Рис. 5. Больной Ч., 1984 г. р., прогрессирующий фиброзирующий саркоидоз органов дыхания (переход I ст. в III–IV ст.), 
тип А с выраженными нарушениями микроциркуляции на ОФЭКТ в прикорневых областях (за счет бронхоцентрического 

фиброза и в местах формирования периферического легочного интерстиция по типу НСИП)
Fig. 5. Male patient Ch., born in 1984. Progressive fibrosing sarcoidosis (transition from stage I to stages III–IV), type A,  

with severe microcirculatory disorders on SPECT in the hilar regions (due to bronchocentric fibrosis and in areas of developing 
peripheral pulmonary interstitial fibrosis of the nonspecific interstitial pneumonia (NSIP) type)

а б в г

 
   

д е ж з

11.12.2017 г.

03.09.2022 г.

03.08.2024 г.

15.10.2025 г.

Рис. 4. Фенотипы ФС, на основании данных КТВР (S. R. Desai et al., 2023)
Fig. 4. Phenotypes of fibrosing sarcoidosis, based on high-resolution computed 

tomography (HRCT) data (Desai SR et al., 2023)
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явлениями как признаков поражения центрального 
интерстиция (бронхиолоцентричный тип – периброн-
ховаскулярные «муфты» с тракцией крупных брон-
хов), так и признаками поражения периферического 
легочного интерстиция (тип неспецифической интер-
стициальной пневмонии – стойкое уплотнение пери-
ферического легочного интерстиция  – КТ-картина 
«матового стекла», ретикуляции с тракцией мелких 
бронхов). У большинства пациентов отмечался вол-
нообразный прогрессирующий характер течения 
процесса, у восьми больных (44 %) выявлены при-
знаки формирования легочной гипертензии, у девяти 
(50 %) – определялись рестриктивные нарушения со 
снижением ФЖЕЛ и DLco. У всех пациентов этой 
группы наблюдались выраженные перфузионные на-
рушения при ОФЭКТ (100 %)  (рис. 5).

Пример неблагоприятного течения СОД с посто-
янно прогрессирующим волнообразным течением 
процесса демонстрирует то, каким образом меняются 
лучевые симптомы поражения лимфатических узлов, 

очагов и интерстиция при прогрессирующем СОД. 
Формирование фиброзных изменений центрального 
(бронхоцентрического фиброза – в большей степе-
ни) и периферического (при типу НсИП) легочного 
интерстиция сопровождается выраженными наруше-
ниями микроциркуляции на ОФЭКТ. Такие примеры 
постфактум позволяют оценить, во что трансформи-
руется СОД, чтобы рентгенолог при встрече с такими 
больными на впервые выявленных далеко зашедших 
стадиях заболевания мог узнать симптомы саркоидо-
за в признаках фиброзирующего поражения.

Тип В формирования фиброза при ФС был вы-
явлен у семи больных (17,5  %), также характери-
зовался проявлениями как признаков поражения 
центрального интерстиция (бронхиолоцентричный 
тип – перибронховаскулярные «муфты» с тракцией 
крупных бронхов), так и признаками поражения пе-
риферического легочного интерстиция (тип неспец-
ифической интерстициальной пневмонии – стойкое 
уплотнение периферического легочного интерсти-
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Рис. 6. Больная Б., 55 л., гистологически верифицированный ФС. Тип В. На аксиальных КТ-срезах в легочном 
электронном окне: выраженный перибронховаскулярный фиброз с тракцией бронхов («сотовое легкое» с мелким 

диаметром «сот» в прикорневых отделах). Усиление периферического легочного интерстиция (отек, фиброз). Сохранение 
активности СОД (мелкоочаговая перилимфатическая диссеминация, лимфаденопатия перитрахеобронхиальных групп). 

Проявления бронхиальной обструкции (неравномерность вентиляции легочной ткани). Значительные нарушения 
микроциркуляции, локальные, с обширными участками аперфузии неправильной и округлой формы

Fig. 6. Female patient B., 55 years old, histologically verified, progressive fibrosing pulmonary sarcoidosis, type B. On axial CT-sections 
in the lung window: pronounced peribronchovascular fibrosis with bronchial traction («honeycomb lung» with small «honeycombs»  

in the hilar regions). Increased peripheral pulmonary interstitial tissue (edema, fibrosis). Persistent disease activity (small focal 
perilymphatic dissemination, lymphadenopathy of the peritracheobronchial groups). Manifestations of bronchial obstruction (uneven 
ventilation of the lung tissue). Significant local microcirculation disorders with extensive areas of irregular and rounded aperfusion

КИФВД от 28.01.2014 г: ОЕЛ 4.83 4.53 93.7, ЖЕЛ 3.08 2.36 76.6, ООЛ 1.75 2.17 123.9, ООЛ\ОЕЛ 35.82 47.90 133.7, DL 22.34 11.27 50.5, РоО2 70.30, РаСО2 39.30. 
Обструктивный тип структуры ОЕЛ. Имеются нарушения проходимости бронхов с преобладанием в центральном отделе. Нормовентиляция в покое. Умеренное 
снижение диффузионной способности легких за счет свойств мембраны и уменьшения альвеолярного объема. Умеренная гипоксемия. Нарушений кислотно-
основного равновесия нет / Pu lmonary function tests (PFT) from January 28, 2014: TLC 4.83 4.53 93.7, VC 3.08 2.36 76.6, RV 1.75 2.17 123.9, RV/TLC 35.82 47.90 
133.7, DL 22.34 11.27 50.5, PaO2 70.30, PaCO2 39.30. Obstructive type of total lung capacity (TLC). There is bronchial obstruction predominantly in the central part. Normal 
ventilation at rest. Moderate reduction in lung diffusing capacity due to membrane properties and reduced alveolar volume. Moderate hypoxemia. No acid-base imbalance.
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ция – КТ-картина «матового стекла», ретикуляции, 
«сотового легкого» с мелким диаметром «сот» в 
прикорневых и ядерных отделах с тракцией мелких 
бронхов). Для всех больных было характерно нали-
чие активности СОД – периодически возникающие 
обострения (с нарастанием степени выраженности 
внутригрудной лимфаденопатии и перилимфатиче-
ской диссеминации), в момент обострения частично 
перекрывающие фиброзные изменения. У большей 
части больных присутствовали признаки формиро-
вания легочной гипертензии (85,7 %), рестриктивные 
нарушения со снижением ФЖЕЛ и DLco (100 %) в 
сочетании с обструктивными нарушениями, вы-
раженные перфузионные нарушения при ОФЭКТ 
(100 %) (рис. 6).

Тип С формирования фиброза при ФС был выяв-
лен у шести (15 %) больных, также характеризовался 
выраженными бронхоцентрическими изменениями 
как фиброзного (перибронховаскулярный фиброз с 
тракцией крупных бронхов), так и нефиброзного ха-
рактера (массивные саркоиды в прикорневых отделах 
с обеих сторон). Именно при этом типе поражения от-
мечалось формирование полостей  – как острых ввиду 
нарушения трофики, так и хронических, фиброзных 
(с вторичным микотическим инфицированием и ле-

гочным кровотечением). Также при типе С отмечалось 
наличие «сот» в прикорневых отделах (различного 
диаметра). Этот тип поражения характеризовался 
наиболее выраженными диффузионными (снижение 
DLco  – 100  %), перфузионными (при проведении 
ОФЭКТ) и рестриктивными нарушениями (снижение 
ФЖЕЛ – 100 %). Однако уровень снижения не доходил 
до уровня снижения при больших ФБЛ (НсИП, ОИП). 
У всех больных отмечались признаки формирования 
легочной гипертензии (100 %) (рис. 7–9).

Тяжелые формы течения ФС у большей части 
больных сопровождались системным поражением 
(рис. 8).

Выявление осложненного течения полостных 
форм саркоидоза основывалось на клинических 
данных и изменении КТ-картины: появление крово-
харканья, не характерные для саркоидоза изменения 
в легочной ткани: участки интерстициального уплот-
нения (ретикуляции), характерные для имбибиции 
легочной ткани кровью (рис. 9). 

Тип Д формирования фиброза при ФС был выяв-
лен у шести (15 %) больных, характеризовался пре-
имущественно бронхоцентрическими изменениями 
как фиброзного (перибронховаскулярный фиброз с 
тракцией крупных бронхов и наличием обызвест-
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Рис. 7. Больной К., 44 г., фиброзирующий саркоидоз. Тип С. Неблагоприятное течение – формирование полостей  
в саркоидах с присоединением микотического поражения (мицетомы в полостях) (a, б). Разнонаправленная динамика 
на фоне терапии – уменьшение протяженности саркоидного процесса, частичное закрытие полостей (в), нарастание 

микотических масс в полостях (г). Выраженные перфузионные нарушения в легочной ткани (д, е)
Fig. 7. Male patient K., 44 years old, fibrosing sarcoidosis, type C. Unfavorable course with cavity formation in sarcoids with the 
addition of mycotic lesions (mycetomas within cavities) (a, б). Multidirectional dynamics during therapy: reduction of the extent 
of the sarcoid process, partial closure of the cavities (в), an increase in mycotic masses within cavities (г). Pronounced perfusion 

disorders in the lung tissue (д, е)

14.12.2010 г.

31.05.2011 г.
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влений в структуре), так и нефиброзного характера 
(массивные саркоиды в прикорневых отделах с обе-
их сторон). При этом типе поражения отмечалось 
отсутствие существенного регресса саркоидов при 
проведении глюкокортикостероидной терапии, не-
смотря на небольшое повышение жизненной емко-
сти легких, показатели диффузионной способности 
легких продолжали снижаться (рис. 10, к). У большей 
части больных отмечались признаки бронхиальной 
обструкции (неравномерность вентиляции легочной 
ткани, двусторонние «воздушные ловушки»), призна-
ки формирования легочной гипертензии (расширение 
правых полостей сердца, ствола и крупных ветвей 
легочной артерии, повышение давления в легочной 
артерии) при ЭХО-кардиографии (рис. 10).

Для типа Д были характерны поликоморбидность 
(присоединение воспалительных процессов, ТЭЛА) 
и осложненное течение (формирование легочной ги-
пертензии, ТЭЛА), выявляемые при проведении КТ-
ангиографии (рис. 11). 

Наличие большой когорты пациентов с фибро-
зирующим саркоидозом позволило нам выделить 

еще одну группу тяжелого течения ФС  – тип Е 
(три пациента), которая характеризовалась пораже-
нием преимущественно периферического легочного 
интерстиция (сходное с ИЛФ) и сохранением выра-
женной внутригрудной лимфаденопатии (рис. 12).

Значительная лимфаденопатия типичных для 
СОД групп, «сотовое легкое», типичное для ОИП, 
прогрессирование фиброза происходит медленнее, 
чем при ОИП, снижение функциональных показа-
телей – меньше, чем при ФБЛ, но больше, чем при 
классических формах СОД.

С 2000-х гг. стали употреблять термин «прогрес-
сирующий фиброзирующий саркоидоз легких» [15], 
описывая варианты неблагоприятного течения, ха-
рактеризующиеся значительными перибронховаску-
лярными фиброзными изменениями или формиро-
ванием «сотового легкого» при КТ, значительными 
нарушениями легочной функции и легочной гемо-
динамики, наличием хронической аспергиллезной 
или бактериальной инфекции. Тогда же были пред-
ложены две основные клинико-рентгенологиче-
ские модели фиброзирующего саркоидоза легких: 
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Рис. 8. Больной А., 61 г., гистологически верифицированный фиброзирующий саркоидоз, тип С. Саркоидоз головного мозга, 
хронический саркоидный тубулоинтерстициальный нефрит. Множественные разнокалиберные «соты» в прикорневых отделах  
с обеих сторон (места расположения гранулематозного поражения с саркоидами) (б, в, д, е), обызвествленные лимфатические 

узлы перитрахеобронхиальных групп (г). Выраженные перфузионные нарушения в легочной ткани (ж, з)
Fig. 8. Male patient A., 61 years old, histologically verified fibrosing p ulmonary sarcoidosis, type C. Cerebral sarcoidosis, chronic sarcoid 
tubulointerstitial nephritis. Multiple «honeycombs» of various sizes in the hilar regions on both sides (locations of granulomatous lesions 

with sarcoids) (б, в, д, е); calcified lymph nodes of the peritracheobronchial groups (г). Pronounced perfusion disorders in the lung  
tissue (ж, з)

31.03.2017 г.

  
ж з

08.10.2017 г.
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перибронховаскулярный фиброз (обструктивные 
нарушения при КИФВД со снижением ОФВ1, по-
вышением ООЛ) и формирование «сотового легкого» 
(рестриктивные нарушения при КИФВД со сниже-
нием ФЖЕЛ, ДСЛ, выраженными перфузионными 
нарушениями), отличающиеся по течению и прогно-
зу. Было отмечено, что прогрессирующий легочный 
фиброз при саркоидозе может быть с/без признаков 
активности и что фиброзирующий саркоидоз легких 
отличается от фиброза при обычной интерстициаль-
ной пневмонии (локализация в верхних и прикорне-
вых отделах, незначительная протяженность «сото-
вого легкого»). При этом спирометрия предлагалась 
как самый надежный инструмент для мониторинга 
функциональных изменений легких, а алгоритм, ос-
нованный на легочной функции и КТ, позволял про-
гнозировать выживаемость при прогрессирующем 
саркоидозе, уточняя, что спирометрия и DLco редко 
бывают нормальными при прогрессирующем ФС: 
рестриктивный характер у 2/3 пациентов, обструк-
тивный паттерн у 1/3 пациентов, 20 % пациентов объ-
единяют обе модели, т. к. DLco был низок у 90 % па-
циентов (что делает последний показатель наиболее 
прогностически значимым) [16, 17]. У пациентов с 
фиброзирующим саркоидозом чаще всего наблюда-
ются респираторные симптомы, такие как кашель и 
одышка. В отличие от большинства фиброзирующих 

интерстициальных заболеваний легких, свистящее 
дыхание чаще возникает из-за деформации бронхов 
и бронхоэктазии центральных дыхательных путей. 
Это также может быть связано с повышенным ри-
ском бактериальных инфекций, обострением сарко-
идоза и даже кровохарканьем [18]. Кровохарканье 
также может быть связано с мицетомой, состоящей 
из грибков Aspergillus [19]. Кроме того, кровохарка-
нье и признаки гипоксемии могут быть симптомами 
легочной гипертензии, связанной с фиброзирующей 
формой саркоидоза. Механизм развития фиброза при 
саркоидозе многофакторен, в основном включает фи-
броз интерстициального пространства, образование 
гранулем вблизи сосудов, что может привести к со-
судистой обструкции и гранулематозному воспале-
нию сосудов [20], что и подтверждается выявлением 
локальных зон аперфузии при проведении ОФЭКТ. 

Именно формирование этих форм привело к тому, что 
саркоидоз составляет 2,5 % от всех показаний к транс-
плантации легких (медиана выживаемости 8,5 лет для 
пациентов, доживших до одного года, по данным Между-
народного Общества трансплантации сердца и легких 
(ISHLT) [21]. Появление большого числа пациентов с 
ФС привело к тому, что возникала необходимость в его 
классификации. По данным функционального исследо-
вания это сделать сложно, т. к. почти все эти больные 
имеют выраженное снижение легочных объемов.

  
а б

  
в г

  д е
Рис. 9. Больная М., 57 л. Образование полостей в фиброзных областях (a, в) при фиброзирующем саркоидозе, тип С. Легочное 

кровотечение (КТ от 23.10.2012 и 25.11.2012) (б, г). Выраженные перфузионные нарушения в легочной ткани (д, е)
Fig. 9. Female patient M., 57 years old. Cavity formation in fibrous areas (a, в) in fibrosing pulmonary sarcoidosis, type C. 
Pulmonary hemorrhage (CT scans from October 23, 2012 and November 25, 2012) (б, г). Pronounced perfusion disorders  

in the lung (д, е)

23.10.2012 г.

25.11.2012 г.
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Рис. 10. Больная К., 1949 г. р. Фиброзирующий саркоидоз, тип Д. Формирование фиброзных саркоидов: 04.03.2025: 
КТ – фиброзирующий саркоидоз, тип Д (a–в); 28.05.2025: ОФЭКТ-КТ – выраженные перфузионные нарушения в 
фиброзных областях (г–e); 17.10.2025 г. КТ – после проведения ГКСТ – частичный регресс саркоидов, сохранение 

фиброзных изменений, обызвествлений в лимфатических узлах перитрахеобронхиальных групп, формирование легочной 
гипертензии, проявления бронхиальной обструкции (ж–и); к – показатели функции внешнего дыхания в процессе лечения
Fig. 10. Female patient K., born in 1949. Fibrosing pulmonary sarcoidosis. Type D. Formation of fibrous sarcoids: March 4, 2025. 
CT: fibrosing sarcoidosis, type D (a–в); May 28, 2025. SPECT-CT: pronounced perfusion disorders in fibrous areas (г–e); October 
17, 2025. CT after glucocorticosteroid therapy: partial regression of sarcoids, persistence of fibrotic changes and calcifications in 
the lymph nodes of the peritracheobronchial groups, development of pulmonary hypertension, and manifestations of bronchial 

obstruction (ж–и); к – pulmonary function parameters during treatment

04.03.2025 г.

 

 

ж з

28.05.2025 г. ОФЭКТ-КТ

 

и

 

17.10.2025 г. после проведения ГКСТ

к
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Диагноз СОД устанавливается, согласно отече-
ственным и зарубежным рекомендациям, при на-
личии трех основных диагностических критериев: 
типичных клинико-лучевых проявлений саркоидоза, 
выявлении эпителиоидно-клеточных гранулем в био-
птатах легочной ткани или лимфатических узлах и 
исключении всех других причин, вызывающих фор-
мирование гранулем [22, 23]. Недавние исследования 
показывают, что фиброзирующий саркоидоз возни-
кает на фоне постоянного неконтролируемого вос-
паления и усугубляется про-фиброзными генетиче-
скими особенностями и иммунными реакциями, что 
требует проведения дополнительных исследований. 
Сравнение с другими фиброзирующими заболева-
ниями легких также позволяет выявить ключевые 
особенности, которые помогают нам понять общие 
механизмы развития фиброза. Течение процесса 
от гранулематозного асептического воспаления в 
лимфатической системе переходит в образование 
фиброза. Понимание механизмов фиброзной транс-
формации при саркоидозе сможет улучшить качество 
клинической помощи и способствует разработке но-
вых методов лечения [24–26]. 

В нашей работе представлены варианты неблаго-
приятного течения СОД с формированием выражен-
ных (в том числе прогрессирующих) фиброзных из-

менений в легочной ткани, приводящих к появлению 
тяжелых клинических проявлений: нарастающей 
одышки, сухого кашля, снижения толерантности к 
нагрузкам.

Заключение
Фиброзирующие стадии разных заболеваний легких 

становятся схожими по клиническим и рентгенологиче-
ским проявлениям, однако нозологическая форма имеет 
значение для выбора лечения. Рентгенолог может по-
мочь в ее определении, придерживаясь следующей так-
тики: проводя полноценную оценку лучевого архива, 
зная анамнез, характер и сроки лечения (сопоставляя их 
с изменениями рентгенологической картины), участвуя 
в мультидисциплинарном консилиуме. 

Выделение разных компьютерно-томографиче-
ских фенотипов фиброзирующего саркоидоза орга-
нов дыхания имеет значение для оценки прогноза 
течения саркоидоза и выбора тактики ведения этих 
больных (назначение глюкокортикостероидной, анти-
фибротической терапии, постановка в лист ожидания 
трансплантации легких).

Также имеет большое значение оценка факторов, 
способствующих прогрессированию фиброзирую-
щего процесса: проведение противотуберкулезной 
терапии из-за неправильного начального диагноза, 

   а б в

   
г д е

Рис. 11. Больная С., 1991 г. р., гистологически верифицированный фиброзирующий саркоидоз, тип Д. Рентгенограмма 
и КТ: выраженные перибронховаскулярные (бронхоцентричные) фиброзные изменения с формированием кистозно-
буллезной перестройки легочной ткани вокруг них, сохранение выраженной лимфаденопатии с обызвествлениями 

в лимфатических узлах перитрахеобронхиальных групп (a–в); пристеночный дефект контрастирования правой главной 
ветви легочной артерии – тромботические массы (г–е). Легочная гипертензия, формирующаяся как за счет нарушения 
микроциркуляции в областях фиброза, так и за счет ТЭЛА (расширение ствола и крупных ветвей легочной артерии, 

симптом «скачка калибра» – резкое изменение диаметра ветвей легочной артерии, расширение, извитость бронхиальных 
артерий, мозаичность легочного рисунка за счет перфузионных нарушений)

Fig. 11. Female patient S., born in 1991, histologically verified fibrosing pulmonary sarcoidosis. Type D. X-ray and CT scan: severe 
peribronchovascular (bronchocentric) fibrotic changes with the formation of cystic-bullous restructuring of the surrounding lung 
tissue and persistence of pronounced lymphadenopathy with calcifications in the lymph nodes of the peritracheobronchial groups 

(a–в); Mural filling defect  in the right main pulmonary artery branch – thrombotic masses (г–е). Pulmonary hypertension, developing 
both as a result of impaired microcirculation in the fibrotic areas, and as a result of PE (dilation of the pulmonary trunk and large 
pulmonary artery branches, the symptom of «caliber jump» – a sharp change in the diameter of the pulmonary artery branches, 

dilation, tortuosity of the bronchial arteries, mosaic of the pulmonary pattern due to perfusion disorders)

31.03.2017 г.

08.10.2017 г.
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присоединение вирусной инфекции (в том числе 
COVID-19, которая неблагоприятно протекала у па-
циентов с фиброзирующем саркоидозом), коморбид-
ность, системное поражение при саркоидозе, которое 
приводило к возникновению отека легочной ткани 
с последующим ее фиброзированием, назначение 
препаратов, способствующих нарастанию фиброза.

Использование различных лучевых модально-
стей (перфузионная сцинтиграфия, ОФЭКТ, КТ, 
КТ-ангиография) позволяет не только оценить ана-
томические изменения (тип фиброза, скорость его 
нарастания), но и наличие / выраженность нарушения 
кровообращения, связанные как с системными по-
ражением (ТЭЛА), так и с нарушением кровотока, 
связанных с фиброзом (перфузионные нарушения). 
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