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М ногоформность. отсутствие унифициро­
ванных диагностических критериев и в клини­
ческой картине, и в лабораторных показателях 
нередко услож няю т диагностику саркоидоза, 
не говоря уже о том. что роль саркоидоза в воз­
никновении различных неврологических нару­
шений часто недооценивается.

Саркоидоз интраторакальных лимфатиче­
ских узлов и легких в больш инстве случаев 
имеет настолько характерную  клиническую  
картину, что диагноз его вряд ли может вы­
зывать особые затруднения. В противополож­
ность этому клинические проявления при ней- 
росаркоидозе обычно носят разнообразный ха­
рактер. отличаются динамичностью симптомов 
и зависят в значительной мере от величины и 
локализации скоплений саркоидозных грану­
лем.

Реш аю щ им  в диагностике нейросаркои- 
доза считается указание в анамнезе больно­
го на саркоидоз, диагностированный с помо­
щью инцизионной или пункционной биопсии. 
Многолетние наблюдения убеждают нас в том, 
что различная степень наруш ений функций 
нервной системы , как правило, сочетается с 
поражением органов дыхания. В большинстве 
случаев интенсивность неврологических на­
руш ений соответствует тяж ести саркоидоза 
интраторакальны х лим ф атических  узлов и 
легких. Однако, это соответствие не является 
общей закономерностью. Не так редко в клини­
ческой картине саркоидоза доминируют невро­
логические наруш ения, тогда как изменения 
в интраторакальны х лимф атических узлах и 
легких какой-то период протекают субклиниче­
ски. Наблюдается и обратная закономерность, 
когда нарастаю щ ие признаки саркоидоза ор­
ганов дыхания развиваются при уменьшении

неврологических нарушений.
Крайне редко саркоидоз дебютирует пораже­

нием нервной системы, чаще неврологические 
нарушения являются завершающим этапом в 
уже развернутой картине заболевания. Однако 
при диагностике заболевания головного или 
спинного мозга нельзя забывать и о саркоидо- 
зе. клинические проявления которого прошли 
не замеченными или недостаточно оцененны­
ми. Иногда неврологические симптомы могут 
проявиться как эпизод за несколько месяцев 
и даже лет до развертывания полной картины 
саркоидоза, они могут «зазвучать» и обратить 
на себя внимание в начале заболевания, от­
крывая первую страницу клинической истории 
саркоидоза. В ряде случаев клинические про­
явления нейросаркоидоза настолько значитель­
ны, что совершенно инвалидизирутот больных 
и являются причиной их смерти.

Собственный материал представляет собой 
результаты обследования и лечения 89 больных 
саркоидозом нервной системы, которые были 
госпитализированы в Научный центр невроло­
гии РАМН.

Анализируя собственные клинические дан­
ные, мы стремились выделить факт не столь 
редкого (казуистического) поражения нервной 
системы -  центральной и периферической -  
при различных формах саркоидоза. Больные 
поступали в Научный центр неврологии РАМН 
с выраж енными симптомами повы ш енного 
внутричерепного давления, двигательны м и, 
мозжечковыми, экстрапирамидными, бульбар­
ными, речевыми и когнитивными нарушениями 
и с предположительными диагнозами: опухоль 
головного мозга, нейроинфекция, паразитарное 
заболевание, сосудистое заболевание. В мно­
гообразной клинической картине отмечались 
эпилептические припадки, психические изме­
нения, признаки нарушения функции череп­
ных и периферических нервов. У большинства 
больных в анамнезе были прямые указания на 
саркоидоз интраторакальных лимфатических 
узлов и легких, после обострения которого па­
циенты были практически здоровы в течение



многих месяцев. В некоторых случаях сведе­
ний о перенесенны х заболеваниях получить 
не удавалось из-за тяжести состояния больных 
или больные отрицали у себя какие-либо за­
болевания в прошлом. Однако в этих случаях у 
некоторых из них можно было отметить выра­
женное снижение памяти и интеллекта. Лишь 
в отдельны х случаях  и м ели сь  у казан и я  на 
саркоидоз интраторакальных лимф атических 
узлов и легких, во время обострения которого 
возникали приступообразные головные боли, 
нараставшие в интенсивности, с развитием ги- 
пертензионного синдрома, на фоне которого 
появлялись очаговые неврологические симпто­
мы. Развитие болезни у больш инства больных 
было постепенное с прогрессирующим нарас­
танием и колебаниями церебральных, спинно­
мозговых нарушений и симптомов патологии 
периферической нервной системы. Д овольно 
часто наблюдалась температурная реакция, как 
в начале, так и на протяж ении всего периода 
заболевания. В анализах крови у значительной 
части больных нейросаркоидозом был неболь­
шой сдвиг лейкоцитарной формулы влево, при­
чем количество лейкоцитов было или нормаль­
ным, или несколько повышенным. Ускоренная 
СОЭ наблюдалась лишь в отдельных случаях в 
пределах 25— 35 мм в час, независимо от тем­
пературы, но нередко в сочетании со сдвигом 
лейкоцитарной формулы влево.

Общ ие принципы обследования боль­
ных

П остановка диагноза нейросаркоидоза как 
такового нередко вызывает значительные труд­
ности.

Конечно, сущ ествую т -  и необходим о их 
признать -  общ ие законом ерности  клиниче­
ского развития саркоидоза нервной системы  
на фоне саркоидоза интраторакальных лимф а­
тических узлов и легких. Однако, способствуя 
правильной ориентации врача в этом аспек­
те, эти закономерности, естественно, не могут 
вместить все многообразие вариантов развития 
и течения нейросаркоидоза. Так, сведения о 
том, что у больного задолго до появления пер­

вых очаговых неврологических симптомов был 
диагностирован с помощ ью  биопсии саркои­
доз интраторакальны х лимф атических узлов 
и легких могут быть использованы как довод 
в пользу предположения о саркоидозной при­
роде пораж ения нервной системы . Наряду с 
этим следует предостеречь от гипердиагности­
ки нейросаркоидоза. Вряд ли следует считать, 
что солитарная туберкулема или гумма голов­
ного мозга стали к настоящему времени почти 
казуистической редкостью. Поэтому ни самый 
краткий анамнез, исчисляемы й неделями, ни 
самый длительны й анамнез, исчисляемый го­
дами, сами по себе не могут являться прямым 
аргументом в диагностике нейросаркоидоза.

Нам представляется, что следует различать 
не только и не столько тип течения саркоидоза 
нервной системы, сколько темп его развития. 
Темп течения саркоидоза нервной системы бо­
лее адекватно отражает динамику поражения, 
состояние компенсации функций различных 
органов и систем, но в то же время помогает 
при дифференциальной диагностике с другими 
заболеваниями, имитирую щ ими нейросаркои- 
доз.

При саркоидозе головного и спинного моз­
га явно преобладает медленно прогрессирую­
щий темп клинического течения заболевания 
(в 75,3%  наблюдений), к которому мы относим 
постепенное развертывание неврологической 
симптоматики на протяжении от 1 года до 5 лет 
и более. Весьма редко отмечается клинически 
бы стро прогрессирую щ ее заболевание -  раз­
верты вание неврологической  симптоматики 
на протяжении от 3 до 11 месяцев. Очень ред­
ко при саркоидозе головного м озга встреча­
ется бурный темп развития заболевания -  на­
растание неврологической сим птом атики на 
протяжении 1-2 месяцев. Наконец, в 7,9 % на­
блюдений выявляется ремиттирую щ ее клини­
ческое течение, к которому мы относим пере­
ход заболевания (самопроизвольны й или под 
влиянием симптоматической терапии) в фазу 
клинической  ком пенсации на значительны й 
срок, исчисляемый несколькими месяцами или



даже годами.
Рассмотрев и оценив анамнез, соматический 

и неврологический статус больных, можно 
прийти к выводу о существовании определен­
ных, хотя, безусловно, и неспецифических за­
кономерностей в клиническом развитии ней- 
росаркоидоза.

Анализ отдельных симптомов показывает, 
что саркоидоз головного мозга сопровождает­
ся головными болями, общими и фокальными 
эпилептическими припадками, психическими 
симптомами; двигательными, координаторны- 
ми и экстрапирамидными нарушениями; нару­
шением функции черепных и периферических 
нервов, менингеальными симптомами. Гипо- 
таламические и симптомы поражения ствола 
мозга также играют большую роль в клиниче­
ской диагностике нейросаркоидоза.

МРТ мозга является лучшим методом нейро­
визуализации и первостепенным методом диа­
гностики интракраниальных и интрамедуляр- 
ных процессов на ранних стадиях их развития. 
При М РТ у больных с подозрением на саркои­
доз обязательным является многоплоскостное 
получение как Т1-, так и Т2-взвешенных изо­
бражений максимально больших отрезков зоны 
поражения (головного мозга, позвоночника и 
спинного мозга).

В то же время следует подчеркнуть, что 
диагноз нейросаркоидоза остается, преж де 
всего, клиническим, т.к. специфических МРТ- 
признаков его нет. Стандартные Т1- и Т2- взве­
ш енные МР изображения дают, как правило, 
дополнительную  информацию, не раскрывая 
характер заболевания.

При саркоидозе в процесс нередко вовлека­
ются черепные нервы, однако, их малый диа­
метр и сложная топография не позволяют ви­
зуализировать в настоящее время при МРТ их 
изменения.

М ноголетний опыт исследования течения 
нейросаркоидоза позволил нам оценить воз­
можности М РТ с целью уточнения диагноза. 
При обследовании больных с благоприятным, 
ремиттирующим и прогредиентным течением

саркоидоза головного мозга на МРТ выявляют­
ся очаги патологического изменения МР - сиг­
нала: повышенного М Р-сигнала в режиме Т2 
и пониженного М Р-сигнала в режиме Т1. Эти 
очаги имеют относительно четкие границы. 
Форма очагов может быть самой разнообраз­
ной (округлой, неправильной и пр.). Чаще все­
го встречаются очаги округлой формы, которые 
определяются в полушариях большого мозга: 
перивентрикулярных зонах, белом веществе, 
базальных ядрах. Одиночные очаги могут так­
же локализоваться в стволе головного мозга, а 
также в полушариях мозжечка.

Для оценки характера течения заболевания, 
выявления саркоидозных очагов, или их от­
сутствия необходимо применение МРТ голов­
ного мозга в динамике, а для объективизации 
обострения (активности) процесса -  исполь­
зование контрастного усиления. Ряд исследо­
вателей считает, что накопление контрастного 
вещества гранулемами при М РТ -  наиболее 
ранний признак активности  саркоидозного 
процесса. Таким образом. МРТ при нейросар- 
коидозе в зависимости от поставленной цели 
долж на включать в себя стандартную  МРТ, 
МР-томографию с контрастным усилением и 
повторную МРТ для оценки изменений, про­
исходящих в ходе лечения в динамике и в от­
даленный период.

Проведенное нами МРТ исследование с кон­
трастным усилением у больных с нейросар- 
коидозом показало накопление контрастного 
вещества в гранулемах при клиническом обо­
стрении заболевания и нарастании невроло­
гической симптоматики. При клинической ре­
миссии в течение, как минимум, 6 месяцев -  1 
года, у этих пациентов сохранялись единичные 
очаги, накапливающие контрастное вещество. 
Анализ МР-томограмм с контрастным усиле­
нием в режиме Т1 выявил выявил следующие 
типы контрастирования очагов саркоидоза: 
диффузное и очаговое накопление контрастно­
го вещества.

М етодика обследования больны х с помо­
щью компьютерно-томографической цистер-



нографии, применяемая в Научном центре не­
врологии РАМН, заключалась в эндолюмбаль- 
ном введении водорастворимого контрастного 
вещ ества метризамида (амипак). который не 
ионизирует в растворе, в количестве 5 мл и 
с концентрацией йода 180-300 мг/мл. П репа­
рат вводился в течение 1-2 мин. П овторны е 
компьютерно-томографические исследования 
через 3. 6, 24 ч предоставляли информацию  
о циркуляции цереброспинальной жидкости, 
которая оценивалась  по изм енению  ден си - 
том етрических показателей пространств, по 
которы м  циркулирует ц ер еб р о сп и н ал ь н ая  
ж идкость. Всего выполнено 9 компью терно­
томографических цистернографий.

И сследование спинного мозга при саркои­
дозе целесообразно в каждом случае, когда у 
больного имеется соответствую щ ая очаговая 
неврологическая симптоматика. И нтрам еду- 
лярный саркоидоз практически всегда сопрово­
ждается увеличением объема спинного мозга и 
локальным отеком. Увеличение диаметра спин­
ного мозга в области локализации саркоидоз- 
ных гранулем вызывает сужение «дурального 
мешка».

Необходимо подчеркнуть, что в больш ом  
числе случаев саркоидоза головного и спин­
ного мозга можно высказаться с достаточной 
степенью  уверенности о характере процесса, 
не прибегая к дополнительны м  инвазивны м  
нейрохирургическим способам диагностики.

Случаи саркоидоза головного мозга с псев- 
дотум орозны м  течением  заслуж и ваю т н аи ­
больш его внимания, т.к. отвечая требованию  
ранней диагностики, они в прогностическом  
плане нередко благоприятны.

Дифференциальная диагностика нейро­
саркоидоза

Основой диагностики нейросаркоидоза, без 
сомнения, служит факт обнаружения у больно­
го саркоидоза интраторакальных лимф атиче­
ских узлов и легких.

Однако анамнестические данные, указываю­
щие на саркоидоз, не могут служить основани­
ем для диагноза нейросаркоидоза. У больных

саркоидозом могут возникать и заболевания, 
не связанные с ним. Таким образом, возника­
ет задача, а им енно, исклю чение других за­
болеваний. Немалое значение могут иметь те 
выводы, которые делаю тся ex juvantibus, т.е. 
на основании результатов лечения глюкокор­
тикостероидами.

При локализации саркоидоза в области ниж­
ней поверхности  м озга картина заболевания 
складывается из поражения мозговых оболочек 
и черепных нервов. Саркоидоз нижней поверх­
ности  м озга п редставляет собой п рогресси ­
рую щ ий процесс. Рем иссии преходящ и. Что 
касается симптоматики при саркоидозе нижней 
поверхности мозга, то она отличается во мно­
гих отнош ениях от той. которая наблюдается 
при подобной локализации карцином атоза и 
саркоматоза. При саркоидозе черепные нервы 
обычно вовлекаются беспорядочно, так что из 
двух рядом расположенных нервов один под­
вергается тяжелому поражению, а другой мо­
жет остаться сохранным, тогда как в процесс 
вовлекается какой-нибудь отдаленный нерв.

Труднее бы вает отвергнуть туберкулезный 
менингит. Течение заболевания довольно бы­
стро делает диагноз безошибочным. Впрочем, 
некоторые наблюдения свидетельствуют о воз­
можном существовании смеш анных форм сар- 
коидозного и туберкулезного м енингита. В 
большинстве случаев туберкулезный менингит 
представляет собой острое прогредиентное за­
болевание. Хотя появлению  его на несколько 
недель или м есяцев  предш ествую т продро­
мальные симптомы, туберкулезный менингит 
сам по себе обычно продолжается не более не­
скольких недель, в течение которых болезнь 
непрерывно прогрессирует вплоть до леталь­
ного исхода. Далее чрезвычайно важным отли­
чительным признаком служ ит температурная 
кривая. П ри саркоидозе оболочек головного 
м озга температура почти всегда бы вает нор­
м альной и лиш ь в исклю чительны х случаях 
повышается до субфебрильных цифр. При ту­
беркулезном менингите, наоборот, температу­
ра обычно бы вает повыш енной, колеблется в



пределах между 38° н 39° и иногда отмечается 
внезапное повыш ение или сильное падение. 
Менингеальный синдром при саркоидозе обо­
лочек головного мозга только в редких случаях 
выступает в резкой форме, тогда как при ту­
беркулезном менингите он наблюдается прак­
тически всегда и представляет один из важных 
признаков заболевания. Нарушения сознания 
встречаю тся при туберкулезном  менингите 
почти всегда и постепенно достигаю т высо­
кой степени, переходя в коматозное состояние. 
Саркоидоз оболочек головного мозга проявляет 
себя нарушениями функций черепных нервов, 
тогда как при туберкулезном менингите менин- 
геальные симптомы выступают на первый план 
и в огромном больш инстве случаев явления 
раздражения предшествуют поражению череп­
ных нервов. Наконец, туберкулезный менин­
гит возникает у больных, имеющих туберкулез 
легких, костей, суставов и других органов и 
систем.

В клинике нервных болезней нет ни одного 
симптома, который был бы патогномоничен 
для нейросаркоидоза и не мог бы являться при­
знаком каких-либо других заболеваний: вос­
палительных, сосудистых, паразитарных, опу­
холей, м етастазов. Поэтому при подозрении 
на нейросаркоидоз необходимо исключить ряд 
заболеваний, при которых могут наблюдаться 
сходные симптомы.

Клиническая картина нейросаркоидоза вна­
чале проявляется каким-либо симптомом, сви­
детельствующим о поражении нервной систе­
мы. Эта стадия развития нейросаркоидоза мо­
жет длиться от нескольких недель до месяцев. 
Так, например, на протяжении многих месяцев 
единственным симптомом саркоидоза голов­
ного мозга может оставаться головная боль и 
эпилептические припадки. Характерным для 
саркоидоза головного мозга является то обстоя­
тельство, что появившаяся симптоматика, как 
правило, постепенно нарастает: головная боль 
с течением времени усиливается, судорожные 
припадки учащаются.

Среди начальных симптомов саркоидоза го­

ловного мозга особое место занимают джексо­
новские и генерализованные эпилептические 
припадки.

Джексоновские припадки, в первую очередь, 
должны рассматриваться как симптом «объ­
емного» процесса в области предцентральных 
извилин или вблизи них. Не столь у^ке редко 
первым симптомом саркоидоза с «объемным» 
поражением головного мозга могут быть ге­
нерализованны е эпилептические припадки. 
Иногда они могут в течение многих месяцев 
являться изолированным симптомом, особен­
но при локализации процесса в лобной доле. 
Больным до появления у них очаговых сим ­
птомов или признаков повышения внутриче­
репного давления ставится диагноз «генуинная 
эпилепсия».

Поэтому необходимо принять за правило в 
каждом случае саркоидоза интраторакальных 
лимф атических узлов и легких в сочетании 
с эпилептическими припадками всесторонне 
обследовать больных для исключения саркои­
доза головного мозга. С другой стороны, эпи­
лептические припадки не являются бесспор­
ным симптомом саркоидоза головного мозга. 
Причиной судорожных припадков могут быть 
другие патологические процессы (опухоль, ту- 
беркулома, цистицеркоз, гумма).

Появившиеся и медленно, на протяжении 
нескольких недель, нарастаю щ ие моно- или 
гемипарезы также следует рассматривать как 
весьма вероятный симптом объемного процес­
са в головном мозге.

Таким образом, при саркоидозе интратора­
кальных лимфатических узлов и легких такие 
начальные изолированные симптомы, как го­
ловная боль, дж ексоновские припадки, мед­
ленно нарастающие моно - и гемипарезы, пора­
жение черепных нервов являются основанием 
для предположения «объемного» процесса в 
головном мозге. Таким больным необходимо 
томографическое исследование.

В есьма характерной чертой саркоидоза с 
«объемным» поражением головного мозга, от­
личающей его от других патологических про­



цессов в мозге, является постепенное нарас­
тание начальной очаговой неврологической 
симптоматики и присоединение к ней других 
признаков, указывающих на вовлечение близ­
лежащ их отделов мозга, ядер и корешков че­
репных нервов. При любом более или менее 
прогрессирующем очаговом процессе в голов­
ном мозге с относительно доброкачественным 
течением следует предполагать саркоидоз.

Однако постепенное нарастание различных 
неврологических симптомов при саркоидозе не 
является правилом. Клинические проявления 
его. в частности, двигательные нарушения мо­
гут возникнуть подостро или остро. С другой 
стороны, прогрессирующее нарастание невро­
логической симптоматики свойственно опухо­
лям мозга, туберкуломе, гумме, рассеянном у 
склерозу и другим заболеваниям. Нарастание 
очаговой неврологической симптоматики при 
саркоидозе интраторакальных лимфатических 
узлов и легких, вызывая подозрение на нейро- 
саркоидоз. обязывает исключить ряд других за­
болеваний мозга, которые имеют аналогичное 
течение.

В зависимости от локализации саркоидоз- 
ных гранулем сочетание очаговых симптомов 
может быть самым многообразным.

С аркоидоз черепны х нервов необхо­
димо дифференцировать с прорастанием леп- 
томенинкса опухолями, локализую щ им ися в 
области нижней поверхности головного мозга. 
В подобных случаях правильную диагностику 
может обеспечить только наблюдение за тече­
нием заболевания.

Очень большие диагностические трудности 
могут возникнуть при опухолях мозга и костей 
черепа и метастазах в них. Распространяясь по 
основанию черепа и нижней поверхности моз­
га, они могут прорастать несколько черепных 
нервов. В этих случаях рентгенография основа­
ния костей черепа, рентгеновская КТ или М РТ 
обеспечивают правильную диагностику.

Сифилис в анамнезе, исследование крови и 
цереброспинальной жидкости обычно обеспе­
чивает правильное распознавание сифилитиче­

ского лептоменингита.
Наиболее частыми причинами арахноидита 

с локализацией в области нижней поверхно­
сти головного м озга являю тся воспалитель­
ные процессы в среднем ухе, сосцевидном от­
ростке. придаточных пазухах носа и глазнице. 
Эти заболевания в анамнезе в первую очередь 
долж но вызвать предполож ение об арахнои­
дите, что однако не исключает ни опухоль, ни 
саркоидоз.

И с с л е д о в а н и е  ц е р е б р о с п и н а л ь н о й  
ж и д к о сти  о б ы ч н о  не д а е т  убеди тельн ы х  
диф ф еренциально-диагностических данных. 
Н екоторое повы ш ение давления, небольшое 
увеличение белка и клеточных элементов мо­
жет наблю даться как при опухоли в области 
нижней поверхности мозга, так при лептоме- 
нингите и саркоидозе. Б олее сущ ественное 
значение для д и ф ф ерен ц и альн ого  диагноза 
им ею т данны е о начале, развитии и течении 
заболевания. К линическая картина опухоли 
разверты вается более прогрессивно , ремис­
сии наблю даю тся редко. П рогрессирование 
пораж ения оболочек головного м озга как по 
интенсивности, так и по распространенности 
происходит более медленное.

С аркоидоз необходим о такж е диф ф ерен­
цировать, помимо опухоли мозга, поражения 
оболочек м озга различного  характера, с ци- 
стицеркозом мозга. Располагаясь в слоях коры 
нижней, верхнелатеральной и медиальной по­
верхностей полуш арий больш ого мозга, в его 
стволе и мозжечке или под оболочками мозга, 
цистицерковые пузыри обусловливаю т очаго­
вую неврологическую симптоматику.

Иногда появляется необходимость диффе­
ренцировать нейросаркоидоз с нарушениями 
мозгового кровообращения. Это в первую оче­
редь относится к тем случаям , в которых не­
врологическая сим птом атика характерна для 
остро возникш его наруш ения мозгового кро­
вообращения в бассейне какой-либо мозговой 
артерии.

О стры е энцеф алиты , если  известен анам­
нез, редко нуж даю тся в диф ф еренциальной



диагностике с саркоидозом головного мозга. 
Острое начало, лихорадка, изменения церебро-- 
спинальной жидкости, характерные для вос­
паления, многоочаговость процесса, нередко 
оболочечные симптомы -  все это обычно уже в 
первые дни наблюдения за больным позволяет 
распознать энцефалит.

Значительно большие диагностические за­
труднения, по крайней мере, в первое время, 
могут возникнуть при подостро развивающих­
ся энцефалитах.

В некоторых случаях возникает необходи­
мость дифференцировать предполагаемый сар­
коидоз головного мозга с рассеянным склеро­
зом. В большинстве случаев указание в анам­
незе на кратковременное ослабление зрения 
или двоение, преходящее наруш ение мочеи­
спускания, а также двусторонность симптомов 
относятся скорее к рассеянному склерозу, чем 
к саркоидозу.

В некоторых случаях, несмотря на приме­
нение рентгеновской КТ или МРТ, характер 
процесса остается неясным, и истинная при­
рода его открывается лишь при оперативном 
вмешательстве.

Таким  образом , диф ф еренциальная д и а­
гностика между нейросаркоидозом  и выш е 
перечисленными заболеваниями часто пред­
ставляется не только трудной, но нередко и 
невозможной. До широкого внедрения методов 
нейровизуализации в практику неврологиче­
ского обследования обычно выжидали даль­
нейш его развития клинических проявлений 
заболевания. Это обстоятельство отодвигало 
момент установления диагноза и тем самым 
в ряде случаев создавало менее «благоприят­
ные» условия для оперативного вмеш атель­
ства. Рентгеновская КТ и МРТ головного мозга 
устраняю т необходимость в выжидании появ­
ления «убедительных» симптомов заболевания. 
Оба метода весьма существенным образом рас­
ш ирили диагностические возможности в не­
врологической клинике, особенно при раннем 
распознавании нейросаркоидоза. Эти методы 
не только подтверждают или уточняют клини­

ческий диагноз, но и в отдельных случаях при 
отсутствии четких неврологических симптомов 
могут служить основой для его постановки. 
Эти методы также позволяют не только своев­
ременно исключить многие из перечисленных 
заболеваний, но и предоставляют данные для 
диф ференциальной диагностики между сар­
коидозом и такими процессами, как опухоль и 
другие заболевания.

В диагностике нейросаркоидоза клиниче­
ские признаки болезни являются основными. 
Как и при многих других заболеваниях, первым 
шагом к верному диагнозу является тщ атель­
ный анализ анамнестических данных. Очень 
важно выявить время появления первых невро­
логических симптомов, что в слу чае саркоидоза 
не всегда удается сделать. Первые неврологи­
ческие симптомы могут появиться за несколько 
лет до того, как больной впервые обратился к 
врачу. Он может забыть о них, если симптомы 
не причинили значительных неудобств, либо 
не связать ранее имевш ие место проявления 
заболевания с настоящим состоянием. Вот по­
чему при сборе анамнеза необходимо задавать 
пациенту наводящие вопросы и побеседовать с 
его родственниками, которые могут сообщить 
дополнительные сведения.

При клиническом обследовании больного 
с подозрением на нейросаркоидоз необходи­
мо провести тщ ательны й н еврологический  
осмотр.

Различные болевые синдромы не являются 
ведущими признаками нейросаркоидоза несмо­
тря на то что они отмечаются нередко.

Такие признаки, как наруш енный уровень 
сознания, психические расстройства, эпилепти­
ческие припадки, очаговые полушарные и ство­
ловые симптомы (снижение остроты зрения и 
ограничение полей зрения, глазодвигательные 
нарушения, парезы лицевой мускулатуры, дви­
гательные и речевые расстройства, экстрапира- 
мидные нарушения, деменция), «многоочаго­
вость» симптоматики у больных саркоидозом 
интраторакальных лимфатических узлов и лег­
ких даю т основание для диагноза нейросар-



коидоза. Однако сложность состоит в том, что 
ни один перечисленных признаков не является 
патогмоничным для нейросаркоидоза.

Основными параклиническими методами, 
помогающими в диагностике саркоидоза голов­
ного и спинного мозга, являются рентгеновская 
КТ и МРТ. Однако специфичность этих мето­
дов очень низкая, так как почти люоая другая 
форма патологии мозга дает схожую картину.

И зм енения состава ц ер еб р о сп и н ал ьн о й  
жидкости также не являются специфичны ми 
для нейросаркоидоза. Содержание белка в це­
реброспинальной жидкости обычно не изме­
нено: его концентрация, превы ш аю щ ая 1%, 
свидетельствует в пользу другого заболевания. 
Что касается количества клеток в цереброспи­
нальной жидкости, то больные имею т незна­
чительный плеоцитоз. Цитоз до 35-50 встреча­
ется крайне редко и заставляет сомневаться в 
диагнозе нейросаркоидоза.

Саркоидоз может вызывать поражение зри­
тельного нерва со снижением зрения, что тре­
бует проведения диф ференциальной диагно­
стики с ретробульбарным невритом при рас­
сеянном склерозе. Ретробульбарны й неврит
-  подострая, развиваю щ аяся, как правило, в 
течение нескольких дней, обычно односторон­
няя, неполная потеря зрения. Х арактерны м  
признаком ретробульбарного неврита является 
развитие центральной или парацентральной 
скотомы, за которым через разны е периоды  
времени следует полное или частичное вос­
становление остроты зрения.

В некоторых случаях нейросаркоидоз про­
является в виде синдрома прогрессирую щ ей 
миопатии.

Н ейросаркоидоз иногда приходится д и ф ­
ференцировать с узелковым периартериитом, 
являющимся хроническим системным заболе­
ванием с ремиттирующим течением. Его сим­
птоматика обусловлена мелкими инфарктами 
или кровоизлияниям и в различны е органы . 
Чаще при этом заболевании поражается пери­
ферическая нервная система, но в 40%  случаев
- центральная нервная система. П оследнее мо­

жет проявляться нарушением остроты зрения, 
диплопией, атаксией. В отличие от саркоидоза 
нервной системы при узелковом периартериите 
достаточно четко выражены изменения в кро­
ви: ускорение СОЭ, анемия, лейкоцитоз. При 
М РТ чаще выявляются инфаркты в бассейнах 
крупных сосудов или множественные инфар­
кты и очаги элективного (неполного) некроза в 
коре полушарий головного мозга, что приводит 

к сужению коры.
О чаги пораж ения в головном мозге могут 

выявляться при опухолях мозга и м етастазах 
в него. Однако при них более выражен пери- 
фокальный отек, зачастую  в них выявляю тся 
кальцификаты. очаговые геморрагии и некро­

зы.
Очаги на МРТ томограммах головного мозга 

выявляю тся при таких паразитарны х заболе­
ваниях, как токсоплазмоз и цистицеркоз. Для 
токсоплазмоза характерен распространенны й 
м енингоэнцефалит с множ ественными очага­
ми некроза в коре и белом вещ естве головного 
мозга. Ц истицеркозны е пузыри с очаговыми 
к ал ьц и ф икатам и  ло кал и зу ю тся  п р еи м у щ е­
ственно в коре полуш арий  больш ого  м озга, 
реже -  в желудочках мозга (особенно в четвер­
том) и базальных ядрах. Особая форма цисти- 
церка -  ветвистый цистицерк локализуется, как 
правило, в лептоменинксе нижней поверхности 
м озга и в ж елудочках его. П ри этом нередко 
обнаруж иваю тся и кальциф икаты. П римерно 
в 10% случаев неврологическая сим птом ати­
ка может являться м аниф естацией синдрома 
приобретенного  и м м уннодеф ицита , причем  
признаки поражения нервной системы развива­
ются через несколько дней или месяцев после 
инфицирования. Непосредственное поражение 
головного мозга вирусом иммунодефицита че­
ловека приводит к развитию  подострого эн­
цефалита, проявляющегося прогрессирую щ ей 
дем енцией и очаговым неврологическим  де­
фицитом. Для точной диагностики необходи­
мо определение в сыворотке крови антител к 
вирусу иммунодефицита человека.

Нередко нейросаркоидоз приходится ди ф ­



ф еренцировать с фуникулярным миелозом, 
обусловленны м  деф ицитом  витам ина В 12. 
Для него характерна симметричная демиели- 
низация волокон длинны х проводящ их пу­
тей в задних, боковых и передних канатиках 
спинного мозга, а такж е субкортикальные и 
паравентрикулярны е очаги демиелинизации 
волокон белого вещества полушарий большого 
мозга и зрительного тракта, а также передних 
корешков спинномозговых нервов. Саркоидоз 
спинного мозга также часто проявляется мие- 
лопатическим синдромом. Поставить правиль­
ный диагноз помогают указания на заболева­
ние желудочно-кишечного тракта и операции 
на нем. Точный диагноз основывается на вы­
явлении ахлоргидрии. мегалобластической и 
макроцитарной анемии, определении в моче и 
сыворотке крови метилмалоновой кислоты.

В некоторы х случаях  саркоидоз бы вает 
трудно отличить от митохондриальны х ци­
топатий, таких , как M ELA S (M itochondrial 
Encephalopathy Lactate Acidosis Stroke -  мито­
хондриальная энцефалопатия, лактат-ацидоз). 
Как известно, синдром M ELAS является ге­
нетически детерминированным заболеванием 
и относится к группе так называемых мито­
хондриальных болезней. В его основе лежит 
точковая м утация м итохондриальной ДНК. 
представляю щ ей собой собственны й геном 
митохондрии, который передаётся потомству 
исклю чительно с цитоплазмой матери. В на­
стоящ ее время установлена локализация не­
скольких точковых мутаций, с которыми ассо­
циирован синдром MELAS, наиболее частой из 
которых (в 80-90%  случаев) является мутация 
в нуклеотиде 3243, расположенном в митохон- 
дриальноим гене РНК. транспортирующей лей­
цин. В результате этих мутаций наруш ается 
продукция рибосомальной РНК, что приводит 
к дефициту энергетической продукции мито­
хондриальной дыхательной цепи.

Как и при других заболеваниях, обуслов­
ленны х недостаточностью  энергетического 
обмена, при синдроме MELAS наиболее часто 
страдаю т мыш ечная и нервная системы, что

обусловлено высокими энергетическими по­
требностями их тканей, причём степень вы­
раж енности неврологических проявлений и 
миопатического синдрома варьируют в значи­
тельной степени. Характерно прогрессирую­
щее течение и вовлечение других органов и 
тканей, среди которых по частоте поражения 
следует выделить сердце, орган зрения, печень, 
почки и легкие.

Кардинальными симптомами при MELAS- 
синдроме являются: непереносимость физи­
ческих нагрузок, наружная офтальмоплегия 
с прогрессирующим птозом, инсультоподоб­
ные эпизоды , генерализованны е клонико- 
тонические судороги, проксимальная слабость 
в конечностях, разорванные красные волокна 
в биоптатах мышечной ткани, лактат-ацидоз и 
дебют заболевания в возрасте до 40 лет.

При проведении КТ или МРТ у таких па­
циентов обычно выявляются очаги понижен­
ной плотности или изменённого МР сигнала, 
соответствующие инфарктам мозга корково­
подкорковой локализации, но, как правило, не 
соответствую щ ие бассейну кровоснабжения 
какой-либо артерии. Н аиболее часто очаги 
мозга располагаются в затылочной, теменной 
и височной областях, реже - в лобной доле, 
мозжечке или базальных ганглиях и нередко 
бывают множественными. Другими характер­
ными нейровизуализационными признаками 
являются кальцификация базальных ганглиев, 
а на более поздних стадиях болезни - атрофия 
коры и расширение желудочковой системы.

В ряде случаев клиническая картина нейро­
саркоидоза неотличима от системной красной 
волчанки. Системная красная волчанка может 
также протекать с ремиссиями и экзацеребра- 
циями. Ранними проявлениями этого заболева­
ния часто служат когнитивные расстройства в 
виде нарушения памяти и внимания, что может 
иметь место и при саркоидозе нервной систе­
мы. Иногда дебютом системной красной вол­
чанки становится миелопатический синдром, 
чаще всего обусловленный ишемией спинного 
мозга на фоне васкулита, но его причиной мо­



жет быть и демиелинизация проводящих путей 
спинного мозга. МРТ головного мозга в Т2 ре­
жиме выявляет очаги как в белом, так и в сером 
вещ естве. У 1/3 больных системной красной 
волчанкой имеются изменения цереброспи­
нальной жидкости: как при саркоидозе могут 
обнаруж иваться лим ф оцитарны й плеоцитоз 
(до 100 клеток) и повыш енная концентрация 
белка. Н аличие livedo re ticu laris , ускорение 
СОЭ, лимфо - и тромбоцитопения, антинукле- 
арные антитела в сыворотке крови, антитела к 
фосфолипидам, повышение уровня IgM, лож­
ноположительные серологические реакции на 
сифилис позволяют поставить диагноз систем­
ной красной волчанки.

Д ругое аутоимм унное заболевание -  син­
дром  Ш егрена -  характеризуется л и м ф оц и ­
тарной инфильтрацией подниж нечелю стны х 
и слезных желез. Иначе его называю т «сухой 
синдром». Вовлечение ЦНС при синдроме Ш е­
грена может проявляться в виде многоочаговой 
симптоматики с когнитивными, мозжечковы­
ми, спинальными и псевдобульбарными нару­
шениями. Изменения наблюдаются и в перифе­
рической нервной системе. Кроме того, в цере­
броспинальной жидкости определяются повы­
шенная концентрация белка и лимфоцитарный 
плеоцитоз. Д иагностика «сухого синдром а» 
основана на проведении те ста  на секрецию  
слезной жидкости и выявлении нитевидного 
кератита в свете щелевой лампы.

Х-сцепленная адренолейкодистрофия, осо­
бенно адреном иелоневропатия, такж е может 
вы зы вать затруднения при проведении д и ф ­
ференциального диагноза саркоидоза нервной 
системы. Х-сцепленная адренолейкодистрофия 
-  это наследственная патология, связанная с 
накоплением длинноцепочечных жирных кис­
лот. В случае ее развития возможно появление 
мозжечковых симптомов, деменции, атрофии 
зри тельн ы х  нервов, гем и п ареза , эп и л еп ти ­
ческих припадков. П равильной диагностике 
помогает обнаружение признаков пораж ения 
надпочечников, вы яснение сем ейного  анам ­
неза и проведение стим уляционного теста  с

введением  адренокортикотропного гормона, 
приводящ им к сниж ению  уровня кортизола в 
сы воротке крови. При М РТ обнаруживается 
диффузное поражение белого вещества.

Таким образом , м ногообразие клини­
ческой картины нейросаркоидоза. отсутствие 
патогм оничны х ем у п араклинических  дан­
ных значительно затрудняет его диагностику и 
дифференциальный диагноз. Клинически сход­
ными с нейросаркоидозом являю тся опухоли 
нервной системы, инфекционные, демиелини- 
зирую щ ие, сосудисты е заболевания нервной 
системы, а также психические заболевания.

Активность саркоидоза головного мозга
Определение степени активности саркои­

доза головного мозга основано, как правило, 
на результатах различных методов обследова­
ния, предлагаем ы х для такого определения. 
Критерии оценки активности саркоидоза. есте­
ственно, интересуют многих, теоретический же 
вопрос о том, что же такое искомая активность 
саркоидоза головного мозга, затрагивает очень 
немногие исследования.

В настоящ ее время следует различать два 
пон яти я ак ти в н о сти  сар к о и д о за  головного 
мозга: клиническая в широком смысле слова 
и потенциальная активность. Клинически ак­
тивны м  теоретически является лю бая форма 
саркоидоза, при которой сущ ествует тенден­
ция прогрессирования, конкретизируется же 
это понятие по-разному, в зависимости от за­
дач, стоящих перед врачом, и диагностических 
возможностей. П онятие потенциальной актив­
ности саркоидоза головного мозга сводится к 
предполагаемой возмож ности рецидива забо­
левания у пациента с уже имеющ имися у него 
очагами саркоидоза.

Некоторые из том ограф ических признаков 
активности саркоидоза головного мозга столь 
понятны, что не требую т особых объяснений. 
Это. преж де всего, появление очагов сарко­
идоза в головном  м озге или новы х очагов в 
каких-либо областях мозга. Для чего необходи­
мо сравнение полученных томограмм с данны­
ми предыдущего исследования. Определенное



значение при этом имеют сроки исследований. 
Чем чаще проводятся исследования, тем более 
достоверны результаты сравнения. Чем больше 
времени между двумя исследованиями, тем 
осторожнее подход к оценкам. Одно дело, если 
исследования разделены неделями или месяца­
ми, и другое, если между ними прошли годы. 
Ведь за большой период времени обострение 
саркоидоза головного мозга могло не только 
реализоваться в виде очаговых изменений, но 
последние могли и регрессировать, и обнару­
житься в виде остаточных явлений в ткани го­
ловного мозга. Во-вторых, имеют значение со­
поставимость методов исследования и высокое 
их качество. Если, например, при МРТ голов­
ного мозга обнаружены очаговые изменения, 
а первое исследование, при котором они не 
были видны, было проведено с использованием 
рентгеновской КТ, то такое сравнение малоубе­
дительно, т.к. при рентгеновской КТ мелкие 
очаги могут остаться незамеченными. Наконец, 
важно еще одно обстоятельство: сравниваться 
должны сами томограммы, а не их описания.

Сказанное относится и к тем случаям, при 
которых очаговые или диффузные изменения 
появляются на фоне ранее возникших измене­
ний.

С ледует такж е учиты вать, что не всякий 
очаг в головном мозге, появляющийся у боль­
ного саркоидозом легких, обязательно является 
проявлением саркоидоза головного мозга.

С лож нее оценка другого признака актив­
ности саркоидоза головного мозга нечеткость 
(расплы вчатость) очертаний обнаруженных 
очагов. Чем активнее саркоидоз головного моз­
га, тем более нечеткими становятся очертания 
очагов на томограммах. Этот признак относи­
тельно легко выявляется при сравнении двух 
последовательных томограмм, сделанных при 
одинаковых условиях. В таких случаях изме­
нение контуров саркоидозного очага, ставших 
расплывчатыми убедительно свидетельствуют 
об его активизации.

Гораздо труднее судить о значении нечет­
кости очертаний очагов при одномоментном

томорафическом исследовании. Как бы то ни 
было, судить по единственной томограмме о 
давности, «мягкости» или «плотности» очага 
можно только с большой осторожностью.

На первый взгляд очень прост и ясен сле­
дующий признак активности саркоидоза голов­
ного мозга - большой объем очага. Известно, 
что сформировавшиеся саркоидозные грану­
лемы с течением времени склерозируются, как 
и расположенные рядом с ними участки леп- 
томенинкса и сосуды. Граница между очагами 
активного саркоидоза и склерозированными 
гранулемами бывает столь нечеткой, что прак­
тически провести ее очень трудно. Помогает 
длительное наблюдение, а еще чаще привлече­
ние данных повторных томографических ис­
следований. Как уже было сказано, увеличение 
числа саркоидозных очагов в ткани головного 
мозга, обнаруженное при томографии является 
бесспорным и часто наблюдаемым признаком 
активности заболеванияЛ фактически меньшее 
значение имеет другой симптом - увеличение 
объема уже сущ ествую щ их очагов. Подобно 
опухолям саркоидозный очаг в головном мозгу 
нередко постепенно и непрерывно увеличи­
вается. Довольно часто это увеличение про­
исходит рывками и периодами стабилизации 
или даже регрессии с уменьшением объема. В 
периоды обострений вокруг уже имеющегося 
очага появляются «свежие» гранулемы, в по­
следующем подвергающихся склерозу. Как бы 
то ни было, прерывистый рост саркоидозных 
очагов является доказательством их активно­
сти.

Наряду с «самостоятельным» ростом очагов 
саркоидоза в головном мозге наблюдается и 
другое явление -  увеличение объема очагов на 
фоне проводимого лечения. По-видимому, это 
увеличение очагов следует отнести к призна­
кам активизации саркоидоза.

Сложнее оценка противоположного явления 
- уменьшения объема очагов. Это уменьшение 
следует отнести к признакам эффективности 
терапии, однако оно может быть и проявлением 
перехода очаговых изменений в неактивную



форму и спонтанной ремиссии. Если при назна­
чении пульс-терапии глюкокортикостероидами 
очаг уменьш ается в объеме в течение недель 
или м есяцев наблюдения, то. вероятнее все­
го, имеет место саркоидоз. Однако саркоидоз 
головного мозга может не регрессировать под 
влиянием глюкокортикостероидов по разным 
причинам, например из-за его резистентности 
(устойчивости) к применяемым препара­
там.

Наряду с перечисленными томографически­
ми признаками активности саркоидоза голов­
ного м озга сущ ествую т и другие, несколько 
иного порядка. Так, из определения понятия 
активности саркоидоза следует, что саркоидоз с 
«объемным» поражением головного мозга, как 
правило, должен рассматриваться как актив­
ный. Все то же самое можно отнести к саркои- 
дозу с многоочаговым поражением головного 
мозга.

Сущ ественны м обстоятельством является 
довольно быстрое изменение клинической кар­
тины саркоидоза головного мозга под влиянием 
пульс-терапии глюкокортикостероидами. В свя­
зи с таким характером процесса, естественно, 
возникает вопрос об установлении грани меж­
ду временным затиханием и стойким излечени­
ем саркоидоза головного мозга, протекающего 
длительно и волнообразно. В есьм а важ ны м и 
критериями активности саркоидоза головного 
м озга или, наоборот, потери этого ф еномена 
служ ат распространенность, объем очаговых 
изм енений, определяем ы х м етодам и н ей ро­
визуализации при длительном наблюдении за 
их динамикой. Однако при учете этих данных 
нельзя упускать из виду, что изменениям могут 
быть подвержены не только активные очаги, но 
и те, в которых гранулемы склерозированы

Н ейровизуализационная оценка акти вн о­
сти таких очагов затруднительна. О ш ибочная 
интерпретация их активности приводит к пре­
ждевременному прекращ ению  лечения боль­
ных саркоидозом головного мозга. О чевидно, 
избежать такой переоценки метода можно лишь 
при одновременном учете результатов всесто­

роннего обследования больного саркоидозом.
При клиническом исследовании, казалось 

бы, полностью  излеченны х больны х в части 
случаев удается обнаруж ить некоторы е про­
явления наруш ения функций нервной систе­
мы. При полной клинической ремиссии и со­
хранности  очаговы х изм енений  в головном 
или спинном мозге имею тся явные признаки 
активности заболевания, обнаруж иваемые на 
основании контрольной томографии. Подобная 
диссоциация результатов клинического и дан­
ных томографического исследования известна 
и мы можем подтвердить ее на собственном  
материале.

Больные поступали в Научный центр невро­
логии РАМН с целью диагностики саркоидоза 
головного мозга, определения его активности 
и проведения курса пульс-терапии глюкокор­
тикостероидам и. Эти больны е подвергались 
клинико-том ограф ическом у исследованию  в 
динамике. Мы располагаем сведениями о даль­
нейшем состоянии многих больных в течение 
10-15 лет. На основании полученных данных 
мы установили: клиническую  активность це­
ребрального саркоидоза у 82 больных, от­
сутствие признаков явной активности процесса 
у 7 больных.

Томографические критерии активности сар­
коидоза основываются на изучении изменений 
в головном мозге, заключение делаю т при на­
личии у больного нескольких серий томограмм 
в процессе его обследования и лечения и при 
дальнейш ем  клиническом наблю дении. В за­
висимости от характера томографических из­
м енений мы вы делили  следую щ ие их типы : 
одиночны е очаги, м нож ественны е очаги, от­
сутствие изменений. Томографическое опреде­
ление активности  церебрального саркоидоза 
основывается на учете двух основных призна­
ков: 1) количественной и качественной характе­
ристики томографических изменений; 2) пред­
шествующей или последую щ ей их динамики. 
Так, появление множественных очагов давало 
основание относить саркоидоз головного мозга 
к активной его форме. О таком же характере



указанных изменений свидетельствовало про­
должающееся увеличение объема очаговых из­
менений. выявленное при динамическом томо­
графическом наблюдении.

При соп оставлен и и  результатов оценки 
активности  саркоидоза головного мозга по 
клиническим данным и с помощью томогра­
фии можно было установить значительное их 
расхождение, а именно, при томографически 
активных формах церебрального саркоидоза 
часто отсутствуют клинические признаки ак­
тивизации заболевания, а при мелких очаговых 
изменениях нередко наблюдаются тяжелые не­
врологические нарушения. Отсутствие дина­
мики в очагах или их увеличение при длитель­
ном и интенсивном лечении возможно связано 
со склеротическими изменениями гранулем.

Правильное суж дение об активности сар­
коидоза головного мозга может быть получено 
лишь в результате комплексного обследования 
больного с применением различных методов. 
Среди них наибольшее значение приобретают 
нейровизуализационные исследования. В за­
висимости от характера и распространенности 
обнаруж енных изменений в головном мозгу 
способ введения глю кокортикостероидов, а 
такж е интенсивность  и продолж ительность 
лечения могут варьировать.

Ошибки в клинической диагностике
Метафора G. D. James -  саркоидоз -  это айс­

берг - не только не утратила своего значения, 
но, быть может, особенно уместна в настоящее 
время к диагностике нейросаркоидоза. когда 
обнаруживается явная тенденция к предпочте­
нию «точных» томографических и лаборатор­
ных методов исследования перед анамнезом 
и клиническим опытом. Пример неудавшейся 
попытки свести  всю  проблему диагностики 
саркоидоза к реакции Квейма-Зилцбаха может 
служить доказательством тому, что отдельный 
лабораторный метод не может заменить анали­
за всей совокупности клинических признаков 
данного заболевания.

Нередко источником ошибок являются не­
точные анамнестические данные. Следует от­

метить. что при нейросаркоидозе на, казалось 
бы. очень простой вопрос о том, началась ли 
болезнь внезапно или постепенно, не всегда 
легко получить точный ответ. Довольно часто 
больные непонятным образом забывают весьма 
существенные анамнестические данные: в осо­
бенности это касается сведений о саркоидозе 
интраторакальных лимфатических узлов и лег­
ких. Иногда больные не знают о бывшем у них 
саркоидозе интраторакальных лимфатических 
узлов и легких, иногда отрицание саркоидоза 
происходит вполне искренне, так как больные 
полагают, что саркоидоз у них полностью из­
лечен и сообщение об этом мнимо-излеченном 
заболевании может затруднить диагностик} 
нейросаркоидоза.

Источником ошибок или затруднений диа­
гноза нейросаркоидоза могут служить неточ­
ности жалоб больных, неправильная характе­
ристика наблюдающихся у них симптомов. Так 
нередко больные саркоидозом употребляю т 
термин «болит», применяя его как синоним 
наруш ения какой-либо функции вообщ е. В 
особенности это касается больных, которые 
всякое нарушение какой-либо функции, напри­
мер, слабость, расстройство координации опре­
деляю т выражениями «болят ноги», «болит 
рука» и т.п. Больные с гемианопсией обычно 
характеризуют свое расстройство как утрату 
зрения. В некоторых случаях больные не за­
мечают имеющейся у них гемианопсии, и, по­
следняя обнаруживается лиш ь объективным 
исследованием полей зрения. Замедленность 
движений характеризуется обычно больными 
как «слабость». Больные очень часто отвечают 
утвердительно на вопрос о двоении в глазах 
в тех случаях, когда диплопии у них нет; при 
более подробном опросе в таких случаях вы­
ясняется, что дело идет о слиянии букв при 
чтении, о нарушении остроты зрения. Этими 
выражениями, имеющ ими целью указать на 
наличие нарушения функции, больные вводят 
в заблуждение врача, давая ему повод предпо­
лагать у них симптомы, которые на самом деле 
отсутствуют.



Не меньшая осторожность требуется и при 
заключении о функциональной природе заболе­
вания на основании утверждений больных или 
их окружающих о возникновении заболевания 
под влиянием эмоциональны х переживаний. 
В этом отнош ении необходимо иметь в виду 
следующ ее: во-первых, больные нейросарко- 
идозом нередко связы ваю т свое заболевание 
с эм оциональны м и наруш ениям и, иногда не 
только не связанными по сущ еству с возник­
новением заболевания, но и настолько отда­
ленными от него по времени, что между ними 
безусловно не может быть никакой причинной 
зависимости. Во-вторых, нередко повышенная 
впечатлительность больного, к разного рода 
внешним воздействиям, есть уже результат су­
ществующего заболевания, и реакция субъек­
та на внешнее воздействие есть не причина, а 
следствие этого заболевания.

Нет необходимости напоминать о том, что 
во многих случаях однократный неврологиче­
ский осмотр больного саркоидозом может при­
вести к ошибочному диагнозу, и исправление 
этой ошибки может быть достигнуто лишь при 
повторных исследованиях.

Едва ли  есть  нуж но остан авли ваться  на 
диагностических ош ибках, имею щ их в своей 
основе несоответствие между субъективными 
жалобами больного и локализацией очагов сар­
коидоза в головном или спинном мозге.

Н овейш ие вы сокотехнологичны е методы 
нейровизуализации не гарантируют от ошибок 
при диагностике нейросаркоидоза. Переоцен­
ка их значения и неправильная оценка данных 
и, в особенности в сочетании с некоторым пре­
небрежением к анамнезу и неврологическому 
осмотру, может служ ить источником диагно­
стических ошибок. Н а гл я д н о й  и л л ю с т р а ­
цией противоречивости результатов методов 
нейровизуализации могут служить больные, с 
которыми приходится иногда встречаться. Осо­
бенность этих больных заключается в том, что 
на вопрос, на что они ж алую тся, они вместо 
ответа достают пачку напечатанных на бланках 
заклю чений, причем среди этих заклю чений

находятся нередко и противоречивые данные.
Переходя к ош ибкам в терапии саркоидоза 

нервной системы, мы долж ны иметь, прежде 
всего в виду, что больш инство ошибок имеет в 
своей основе ошибки диагноза, так как терапия 
есть вывод из диагноза. Но ош ибки терапии 
нейросаркоидоза могут иметь место и при пра­
вильно поставленном диагнозе.

Нейросаркоидоз в больш инстве случаев яв­
ляется хроническим прогрессирую щ им забо­
леванием с нередкими ремиссиями. Если такие 
ремиссии совпадают с назначением какого-либо 
метода лечения, возникает соблазн суждения о 
взаимосвязи между назначенным лечением и 
улучшением состояния больного. А видимость 
такого улучшения представляет собой во мно­
гих случаях результат самовнуш ения и боль­
ного и врача. Такого рода ош ибки тем более 
досадны, что их можно было бы избежать.

И ногда причиной ош ибок при саркоидозе 
является стрем ление обязательно поставить 
неврологический диагноз при первом осмотре. 
Следует иметь в виду, что во многих случаях не 
только после однократного осм отра, но даже 
после повторны х, ди агн оз нейросаркоидоза 
нельзя установить точно, несмотря на полноту 
и обстоятельность обследования. Это касается 
начальных стадий заболевания. Часто, напри­
м ер, саркоидоз головного  и спинного мозга 
клинически не проявляется. Эпилептические 
припадки чащ е всего даю т повод диагности­
ровать опухоль головного мозга. Но не следует 
забывать, что дж ексоновские припадки могут 
наблюдаться и при саркоидозе головного моз­
га.

В ряде случаев развитие неврологической 
си м п том ати ки  при сар к о и д о зе  происходит 
чрезвычайно быстро, что выдвигает на первый 
план проблему их нозологической принадлеж­
ности. Вследствие этой же причины больные 
нередко поступаю т в стационар в тяжелом со­
стоянии, в фазе прогрессирования неврологи­
ческих наруш ений. С клады вается ситуация, 
с одной стороны, резко ограничиваю щ ая воз­
можности обследования, а с другой — требую­



щая немедленных лечебных мероприятий.
Ошибочный диагноз саркоидоза с «объем­

ным» поражением головного мозга встречает­
ся, по данным литературы, в большом числе 
наблюдений.

Основной причиной ошибок, допущенных 
при диагнозе саркоидоза головного мозга, по 
нашим данным, являлась трактовка головных 
болей, гидроцеф алии, эпилептических при­
падков. «объемного» образования в головном 
мозге (по данным рентгеновской КТ и МРТ го­
ловного мозга), гиперальбуминемии в церебро­
спинальной жидкости как признаков опухоли 
головного мозга.

Как показал анализ нашего материала, в по­
давляю щ ем числе случаев клиническое рас­
познавание нейросаркоидоза является реально 
осуществимой задачей. Однако даже в услови­
ях специализированных учреждений все еще 
имеются диагностические ошибки.

По нашим данным, основными причинами 
неверного диагноза являются:

• отсутствие систем ного подхода в оцен­
ке разнообразных и нередко противоречивых 
анамнестических сведений, клинических про­
явлений и данных исследований;

• нередкое феноменологическое сходство 
клинических проявлений и течения саркоидо­
за центральной нервной системы с опухолью, 
воспалительны м и  заболеваниям и, другим и 
гранулематозными процессами;

• недостаточный учет клинической картины 
заболевания при анализе неврологической сим­
птоматики, когда ярко выраженные невроло­
гические нарушения (двигательные, речевые, 
м озж ечковы е, подкорковые, стволовы е) или 
психические расстройства затушевывают про­
явления саркоидоза интраторакальных лимфа­
тических узлов и легких;

• выполнение и оценка инструментальных 
исследований без направляющего клиническо­
го суждения (алгоритма);

• переоценка данны х какого-либо одного 
метода исследования, особенно рентгеновской 
КТ или МРТ, в отрыве от полного клиническо­

го обследования или без него:
• игнорирование возможности биопсии го­

ловного мозга в качестве ведущего метода в 
диагностике саркоидоза с «объемным» пора­
жением мозга.

И все же, нисколько не преуменьшая объ­
ективные трудности своевременной клиниче­
ской и морфологической диагностики саркои­
доза интраторакальных лимфатических узлов 
и легких, следует подчеркнуть, что причины 
ошибок диагностики нейросаркоидоза отно­
сятся к принципиально устранимым. Это об­
стоятельство создает предпосылки для сведе­
ния ошибок в дифференциальной диагностике 
саркоидоза центральной нервной системы в 
современных неврологических и фтизиатриче­
ских стационарах к казуистике.


