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РЕЗЮМЕ
Диагностика саркоидоза сердца остается сложной задачей и  требует проведения дифференциального 
поиска с исключением других возможных причин патологических изменений. Трудности в диагностике 
обусловлены отсутствием известных причин заболевания, а также неспецифичностью клинических про-
явлений. Целью представленного обзора явился анализ данных за последние десять лет, касающихся диа-
гностики саркоидоза сердца. Материалы и методы: статья представляет собой обзор современной лите-
ратуры, посвященной диагностике саркоидоза сердца. Поиск публикаций проводился в международных 
и отечественных электронных базах данных PubMed, Scopus, Web of Science, Google Scholar и eLIBRARY.
RU. Использовались следующие ключевые слова и их комбинации на английском и русском языках: cardiac 
sarcoidosis, sarcoidosis of the heart, cardiac sarcoidosis, heart transplantation for sarcoidosis, diagnosis of 
sarcoidosis, саркоидоз сердца, кардиальный саркоидоз, трансплантация сердца при саркоидозе, диагнос­
тика саркоидоза. Результаты. В обзор включались публикации преимущественно за 2016–2026 гг., а так-
же более ранние фундаментальные исследования и международные клинические рекомендации, имеющие 
ключевое значение для понимания проблемы. Отбирались систематические обзоры, метаанализы, клини-
ческие рекомендации профессиональных сообществ, проспективные и  ретроспективные исследования, 
а также крупные регистры пациентов, посвященные диагностике, лечению и прогнозу саркоидоза сердца. 
Заключение: в данном обзоре сделан акцент на современных методах диагностики и тактике ведения па-
циентов с саркоидозом сердца, который представляет собой одно из наиболее тяжелых и неблагоприятных 
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ABSTRACT 
Cardiac sarcoidosis remains a diagnostic challenge and requires differential diagnosis to exclude other potential 
causes of pathological changes. Difficulties in diagnosis stem from the unknown aetiology of the disease, as well 
as the non-specific nature of its clinical manifestations. The aim of this review is to analyse data published over 
the last decade concerning the diagnosis of cardiac sarcoidosis. Materials and Methods. This article presents 
a narrative review of contemporary literature on the diagnosis of cardiac sarcoidosis. A search for publications 
was conducted across international and domestic electronic databases, including PubMed, Scopus, Web of Sci-
ence, Google Scholar, and eLIBRARY.RU. The following keywords and their combinations were used in both 
English and Russian: cardiac sarcoidosis, heart transplantation for sarcoidosis, diagnosis of sarcoidosis. Re-
sults. The review predominantly includes publications from 2016–2026, alongside earlier fundamental studies 
and international clinical guidelines that are pivotal for understanding the issue. Selection criteria encompassed 
systematic reviews, meta-analyses, professional society clinical guidelines, prospective and retrospective cohort 

с прогностической точки зрения проявлений системного саркоидоза. Его диагностика часто задерживается 
из-за неспецифических симптомов и очагового распределения гранулематозного воспаления в миокарде. 
Представленные клинические случаи наглядно демонстрируют возможности современной диагностики 
и лечения пациентов с саркоидозом сердца. 

Ключевые слова: аритмии, внезапная сердечная смерть, диагностика, иммуносупрессивная терапия, 
патогенез, саркоидоз сердца, трансплантация сердца, хроническая сердечная недостаточность
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Список сокращений: 18F-ФДГ  – 18F-фтор
дезоксиглюкоза, АВ-блокада – атриовентрикулярная 
блокада, ВСС – внезапная сердечная смерть, ЖТ – 
желудочковая тахикардия, ИКД – имплантируемый 
кардиовертер-дефибриллятор, МРТ – магнитно-ре-
зонансная томография, ПЭТ/КТ – позитронно-эмис-
сионная томография/компьютерная томография, 
СС – саркоидоз сердца, ФВ ЛЖ – фракция выброса 
левого желудочка, ХСН – хроническая сердечная 
недостаточность.

ВВЕДЕНИЕ
Саркоидоз остается этиологически неясным за-

болеванием с ключевым патоморфологическим 
признаком – неказеозной гранулемой, возникающей 
в условиях иммунной дисрегуляции. Эпидемиология 
заболевания по регионам различна – от десятков слу-
чаев на 100 000 в Северной Европе и ряде регионов 
России до долей единиц в азиатских странах. Пик 
заболеваемости приходится на молодые и зрелые 
группы (25–40 лет), со вторым пиком у женщин после 
50 лет. Заболеваемость выше у женщин, а хрониче-
ские формы с экстрапульмонарным вовлечением 
стойко отражаются на качестве жизни, особенно 
у людей с профессиональными вредностями [1, 2].

Саркоидоз характеризуется высокой вариабельно-
стью числа органов, вовлеченных в патологический 
процесс, что существенно повышает диагностиче-
скую неопределенность. Клиническое течение забо-
левания может принимать острый, подострый или 
хронический характер, а исход варьирует от спонтан-
ной ремиссии до инвалидизирующего хронического 
течения. Наиболее тяжелые осложнения включают 
фиброз легких, почечную недостаточность, пораже-

ние сердца, нейросаркоидоз, ознобленную волчанку 
и потерю зрения вследствие заднего увеита [3].

Поскольку клинические проявления саркоидоза 
нередко неспецифичны, для подтверждения диагноза 
в большинстве случаев требуется гистологическое 
исследование гранулем.

Несмотря на сохраняющуюся неопределенность 
в вопросе этиологии, накопленные данные свиде-
тельствуют о полифакторном и об аутоиммунном 
генезе заболевания. Предполагается, что запуск 
гранулематозного процесса происходит при кон-
такте с одним или несколькими антигенами, обла-
дающими иммуностимулирующим потенциалом. 
В качестве возможных триггеров рассматриваются 
инфекционные агенты, компоненты вакцин, а также 
различные неорганические вещества [5].

Хронический саркоидоз формируется прибли-
зительно у 10–30 % пациентов и характеризуется 
длительным (>2–5 лет) сохранением клинических 
проявлений и морфологических признаков грану-
лематозного воспаления [7].

Заболевание имеет вариабельное клиническое 
течение, которое может включать: прогрессиру-
ющее поражение легких с развитием фиброза 
и дыхательной недостаточности, кардиальные 
осложнения (аритмии, сердечная недостаточность, 
риск внезапной смерти), неврологические про-
явления (нейросаркоидоз), офтальмологические 
нарушения (хронический увеит с риском потери 
зрения), системные осложнения, включая пора-
жение почек и кожи.

Основные осложнения хронического саркоидоза 
включают: фиброз легких (до 25 % случаев), тяже-
лые кардиальные проявления (5–7 %), почечную 

studies, and large patient registries dedicated to the diagnosis, management, and prognosis of cardiac sarcoid-
osis. Conclusion: This review focuses on modern diagnostic modalities and the management strategy for pa-
tients with cardiac sarcoidosis, which represents one of the most severe and prognostically unfavourable mani-
festations of systemic sarcoidosis. Diagnosis is frequently delayed due to non-specific symptoms and the patchy 
distribution of granulomatous inflammation within the myocardium. Presented case reports clearly demonstrate 
the capabilities of contemporary diagnostics and treatment strategies for patients with cardiac sarcoidosis.

Keywords: arrhythmias, sudden cardiac death, diagnosis, immunosuppressive therapy, pathogenesis, cardiac 
sarcoidosis, heart transplantation, chronic heart failure
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недостаточность (3–5 %), утрату зрения вследствие 
увеита [8, 9].

Прогноз хронического саркоидоза во многом 
определяется локализацией поражения: кардиаль-
ные, неврологические и легочные формы ассоци-
ируются с наибольшим риском инвалидизации 
и летального исхода.

Хронический саркоидоз определяется как за-
болевание, характеризующееся персистирующим 
воспалением и формированием специфических 
гранулем, способных поражать различные органы 
и системы. Несмотря на значительное количество 
проведенных исследований, многие механизмы 
патогенеза и клинические закономерности остаются 
недостаточно изученными [1, 4].

Клинические проявления хронического сарко-
идоза варьируют в зависимости от локализации 
поражения и индивидуальных особенностей паци-
ента. Хотя описаны наиболее типичные сочетания 
органных поражений, они не позволяют с высокой 
точностью прогнозировать дальнейшее течение 
заболевания. Вместе с тем их выявление подчерки-
вает необходимость внимательного и комплексного 
обследования как при впервые диагностированном 
саркоидозе, так и при длительном вовлечении 
одного органа.

Диагностика хронического саркоидоза остается 
сложной задачей и требует дифференциального 
поиска с исключением других возможных причин 
патологических изменений.

Особое место среди осложнений хронического 
саркоидоза занимает кардиальное вовлечение, кото-
рое может оставаться субклиническим, но нередко 
приводит к развитию жизнеугрожающих состоя-
ний, включая тяжелые аритмии, прогрессирующую 
сердечную недостаточность и внезапную сердеч-
ную смерть. Именно поэтому саркоидоз сердца 
рассматривается как одно из наиболее тяжелых 
и прогностически неблагоприятных проявлений 
системного заболевания, требующее особого внима-
ния как в клинической диагностике, так и в выборе 
оптимальных терапевтических стратегий. Целью 
представленного обзора явилось проведение ана-
лиза данных за последние десять лет, касающихся 
диагностики саркоидоза сердца.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ 
Статья представляет собой обзор современной 

литературы, посвященной диагностике саркоидоза 
сердца. Поиск публикаций проводился в между-
народных и отечественных электронных базах 
данных: PubMed, Scopus, Web of Science, Google 
Scholar и eLIBRARY.RU.

Использовались следующие ключевые слова 
и их комбинации на английском и русском языках: 
cardiac sarcoidosis, heart transplantation for sarcoidosis, 
diagnosis of sarcoidosis, саркоидоз сердца, кардиаль-
ный саркоидоз, трансплантация сердца при сарко-
идозе, диагностика саркоидоза.

В обзор включались публикации преимуще-
ственно за 2016–2026 гг., а также более ранние 
фундаментальные исследования и международные 
клинические рекомендации, имеющие ключевое 
значение для понимания проблемы. Отбирались 
систематические обзоры, метаанализы, клиниче-
ские рекомендации профессиональных сообществ, 
проспективные и ретроспективные исследования, 
а также крупные регистры пациентов, посвященные 
диагностике, лечению и прогнозу саркоидоза сердца.

С целью формирования графических изображе-
ний применялась программа FigureLabs ([https://
figurelabs.com](https://figurelabs.com)).

1. ВЫЯВЛЕНИЕ САРКОИДОЗА СЕРДЦА
За последние 25 лет выявление саркоидоза сердца 

(СС) выросло, что связано с улучшением диагно-
стики, в том числе методов визуализации [10]. 
Приблизительно 5 % пациентов с саркоидозом име-
ют клинические проявления, свидетельствующие 
о поражении сердца. Кардиальные клинические 
проявления превалируют над экстракардиальны-
ми, однако у 20 % пациентов болезнь протекает 
бессимптомно [11]. Распространенность СС су-
щественно меняется в зависимости от популяции, 
географического региона и применяемых диагно-
стических методов. Согласно данным аутопсий, 
морфологические признаки кардиального вовле-
чения находят у 20–30% пациентов с системным 
саркоидозом, однако прижизненно клинически 
значимые проявления обнаруживаются лишь у 5 % 
больных [12]. С внедрением методов визуализации 
высокой чувствительности, таких как кардиаль-
ная МРТ с контрастированием и позитронно-э-
миссионная томография с 18F-ФДГ, частота ди-
агностируемого поражения сердца существенно 
возросла, особенно в бессимптомных случаях [13, 
14]. Эпидемиологические данные свидетельству-
ют о значительных географических различиях: 
в Японии частота вовлечения сердца при саркои-
дозе достигает 25–58 % [15, 16], тогда как в Европе 
и Северной Америке она составляет 5–10 % [17]. 
Общая распространенность СС в общей популяции 
оценивается в 2–7 случаев на 100 000 человек [18], 
однако истинная заболеваемость, вероятно, выше 
из-за высокого числа недодиагностированных суб-
клинических форм (табл. 1).
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По представленным в таблице 1 данным, до 50 % 
случаев СС остаются нераспознанными при жизни [19].

1.1. Клинические проявления 
Саркоидоз чрезвычайно гетерогенен в отношении 

анатомической локализации поражения, скорости 
прогрессирования заболевания и ответа на иммуно-
модулирующую терапию, что делает точную диагно-
стику и мониторинг заболевания затруднительными.

Сердечные проявления зависят от локализации 
и степени активности заболевания. Они могут ва-
рьироваться от бессимптомного течения до желудоч-
ковой тахикардии, атриовентрикулярной блокады, 
сердечной недостаточности или внезапной сердечной 
смерти. Наджелудочковые аритмии встречаются реже.

Диагностика саркоидоза сердца представляет со-
бой клинические проблемы, вызванные фенотипи-
ческим и гистологическим совпадением с другими 
воспалительными заболеваниями сердца. Диагноз 
следует заподозрить у пациентов с экстракардиальным 
саркоидозом вне зависимости от наличия клиниче-
ских проявлений. Для постановки СС необходимо 
соблюдение двух критериев: гистологических и кли-
нических. К гистологическому критерию относится 
обнаружение неказеозных эпителиоидных гранулем 
в эндомиокардиальном биоптате или другом хирур-
гическом образце [1]. Клинические и функциональ-
ные проявления саркоидоза сердца разнообразны. 
Проявления могут быть от легких до крайне тяжелых, 
вплоть до внезапной сердечной смерти.

Клинические проявления: 
1.	 Аритмии
•	 Желудочковые тахикардии (ЖТ) – наиболее 

характерное проявление. Часто устойчивые, могут 
быть первым симптомом болезни.

•	 Брадикардия и блокады проводимости – вклю-
чая АВ-блокаду II–III степени (особенно у молодых 
людей).

•	 Фибрилляция желудочков – редкое, но по-
тенциально фатальное проявление. АВ-блокада 
может быть первым и единственным проявлением 

СС, особенно у пациентов < 60 лет без очевидных 
причин.

2.	 Сердечная недостаточность (СН)
•	 Чаще всего развивается в результате инфиль-

трации миокарда и/или дилатации.
•	 Проявляется одышкой, отеками, снижением 

толерантности к физической нагрузке.
•	 Может быть как с сохраненной, так и с сни-

женной фракцией выброса (HFpEF/HFrEF).
3.	 Обмороки (синкопальные состояния)
•	 Часто обусловлены аритмиями или 

АВ-блоком.
•	 Синкопе может предшествовать внезапной 

сердечной смерти.
4.	 Боль в грудной клетке/стенокардия
•	 Может быть связана с гранулематозным вос-

палением коронарных артерий.
5.	 Внезапная сердечная смерть (ВСС)
•	 Может стать первым проявлением СС. Часто 

связана с рефрактерными желудочковыми аритмиями 
или полным АВ-блоком.

Выявление некоторых синдромов может потребо-
вать исключения саркоидоза сердца (табл. 2). 

Электрокардиограмма обычно имеет отклонения 
от нормы у пациентов с клинически манифестным 
СС. Нарушения включают блокаду проводимости 
различной степени, в том числе изолированную 
блокаду ножки пучка Гиса, патологические зубцы Q 
(паттерн псевдоинфаркта) изменения ST-T и редко 
эпсилон-волны. У бессимптомных пациентов эти 
нарушения обнаруживаются лишь в 3,2–8,6 % [12].

Такие триггеры, как жалобы на усиленное сердце-
биение, обмороки, атипичная боль в груди, одышка, 
снижение толерантности к физической нагрузке, а так-
же данные физикального осмотра (вздутие яремных 
вен, шумы при аускультации сердца, ритм галопа, сме-
щение сердечного толчка) или необъяснимая сердечная 
недостаточность, должны побудить врача-клинициста 
начать обследование для выявления саркоидоза сердца 
с помощью непрерывного амбулаторного монитора 
ЭКГ (холтеровского) и эхокардиограммы [9, 11].

Таблица 1. Выявление саркоидоза сердца в мире 

Table 1. Detection of cardiac sarcoidosis worldwide

Метод диагностики Распространенность

Клиническая симптоматика ≈ 5–7 % пациентов с саркоидозом

Субклинические формы ≈ 25–30 % (при ПЭТ КТ/МРТ)

Аутопсийные данные (США) До 20–29 % пациентов

Аутопсийные данные (Япония) До 58–70 % пациентов
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Редкие, но клинически значимые изменения: 
перикардит (острый или хронический), эндокардит 
с вовлечением клапанов, легочные эмболии (вторично 
из-за венозного застоя), инфильтративная кардиомио
патия (имитирует амилоидоз или болезнь Фабри).

1.2. Возможности диагностики
Магнитно-резонансная томография сердца (МРТ) 

является одним из важнейших инструментов для 
диагностики саркоидоза сердца, главным образом 
путем выявления позднего усиления гадолиния 
в миокарде с характерным паттерном пятнистого 
и мультифокального поглощения с сохранением эн-
докардиальной границы. В ряде исследований была 
показана связь между поздним усилением гадолиния 
и плохим прогнозом [14].

Позитронно-эмиссионная томография с 18-фтор-
дезоксиглюкозой наиболее полезна для визуализации 
участков воспаления миокарда, а также контроля 
ответа на иммуносупрессивную терапию. Наличие 
дефектов поглощения 18-фтордезоксиглюкозы и пер-
фузии на ПЭТ связано с более высоким риском 
сердечной смерти или желудочковой тахикардии. 
В частности, у пациентов с очаговым воспалением 
правого желудочка частота событий была в 5 раз 
выше по сравнению с лицами с нормальной перфу-
зией и метаболизмом, что позволяет предположить, 
что очаговое поражение правого желудочка может 
быть маркером более тяжелого заболевания [15].

Расширенная визуализация сердца включает в себя 
сердечно-сосудистую МРТ и 18-фтордезоксиглюкозо- 
позитронно-эмиссионную томографию. 

Показания к выполнению расширенной визуа-
лизации [7, 16]:

1) Пациенты с верифицированным экстракарди-
альным саркоидозом и одним из нижеперечисленных 
критериев:

•	 Один или несколько из следующих симптомов: 
выраженное сердцебиение продолжительностью более 
1–2 недель, предобморок или обморок в анамнезе,

•	  Одна или несколько из следующих аномалий 
ЭКГ: полная блокада левой или правой ножки пучка 
Гиса, наличие необъяснимых патологических зубцов 
Q в двух или более отведениях, стойкая атриовентри-
кулярная блокада первой, второй или третьей степени; 
стойкая или нестойкая желудочковая тахикардия,

•	 Одна или несколько из следующих эхокар-
диографических аномалий: нарушение движения 
региональной стенки, аневризма желудочка, истон-
чение базальной перегородки или снижение фракции 
выброса левого желудочка менее 50 %;

2) Пациенты без экстракардиального саркои-
доза и с одним или более из нижеперечисленных 
критериев:

•	 Необъяснимая атриовентрикулярная блокада 
Мобитц II второй или третьей степени у взрослых 
в возрасте менее 60 лет,

•	 Устойчивая мономорфная желудочковая та-
хикардия при отсутствии какой-либо известной 
этиологии;

3) Пациенты с экстракардиальным саркоидозом 
без текущих симптомов и признаков саркоидоза 
сердца должны проспективно наблюдаться с помо-
щью серийных (например, ежегодных) клинических 
обследований и ЭКГ для мониторинга возможного 
развития признаков и симптомов.

Трудности диагностики заключаются в том, что 
эндомиокардиальная биопсия имеет низкую чув-
ствительность из-за неоднородного распределения 
гранулематозного воспаления. Патогномоничные 
гранулемы с многоядерными гигантскими клетками 
можно обнаружить лишь в 20 % биоптатов [16], что 
связано с неравномерным распределением гранулем, 
которые могут охватывать любой слой. Областью мио
карда, обычно занимаемой гранулематозными пораже-
ниями, является свободная стенка левого желудочка, 
за которой следуют межжелудочковая перегородка, 
правый желудочек и иногда стенка предсердия [17, 18].

В то же время методы визуализации являются не-
достаточно специфичными для точного установления 

Таблица 2. Примеры клинических синдромов

Table 2. Examples of clinical syndromes

Синдром Проявления

Изолированная АВ-блокада Часто у молодых без структурных причин; требует исключения СС

Желудочковая тахикардия Моно- или полиморфная; резистентна к лечению; возможна ВСС

Необъяснимая СН Сниженная ФВ при отсутствии ишемии или гипертензии

Синдром внезапной смерти В анамнезе синкопе, фибрилляция желудочков, желудочковые тахикардии
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диагноза. Лабораторные методы также не являют-
ся патогномоничными и могут включать анемию, 
снижение количества лейкоцитов или повышенную 
скорость оседания эритроцитов [19]. 

Трансторакальная эхокардиография является наи-
менее чувствительным инструментом для диагно-
стики саркоидоза сердца, однако она специфична, 
и обнаруженные отклонения могут быть полезны 
для выявления сердечной дисфункции при наличии 
экстракардиальных саркоидных гранулем. Также, по-
скольку фракция выброса левого желудочка является 
одним из самых важных прогностических показате-
лей, после постановки диагноза этот относительно 
недорогой метод визуализации играет роль в ведении 
пациентов с саркоидозом сердца [20]. Проспективные 
исследования показывают, что новые индексы, такие 
как глобальная продольная деформация, могут иметь 
преимущество в предоставлении диагностической 
и прогностической информации по сравнению с тра-
диционной трансторакальной эхокардиографией [17].

Диагноз «саркоидоз сердца» может быть опреде-
ленным и неопределенным. Определенный саркоидоз 
сердца устанавливается при обнаружении неказеоз-
ной гранулемы при гистологическом исследовании 
ткани миокарда без выявления альтернативной причи-
ны. Поскольку гистологические данные не являются 
патогномоничными, некоторые эксперты считают 
диагноз саркоидоза сердца «весьма вероятным» при 
обнаружении неказеозных гранулем. 

Неопределенный саркоидоз сердца включает 
в себя категории: высоковероятный, вероятный 
и возможный. Этот термин может использоваться 
в случаях, когда существует неопределенность в от-
ношении диагноза [19]. 

Пациенты с клинически манифестным саркои
дозом сердца имеют 10 % риск внезапной сердеч-
ной смерти в течение 5 лет наблюдения. При суб-
клиническом течении риск неизвестен. Одним из 
прямых осложнений саркоидоза сердца являются 
желудочковые аритмии, которые являются сильным 
предиктором смертности [20].

Основные критерии для постановки диагноза: 
атриовентрикулярная блокада высокой степени или фа-
тальная желудочковая аритмия, базальное истончение 
межжелудочковой перегородки или аномальная анато-
мия стенки желудочка, аномально высокое поглощение 
цитрата 67Ga или 18F-ФДГ-ПЭТ, снижение фракции 
выброса левого желудочка менее 50 %, отсроченное 
улучшение на МРТ с усилением гадолинием.

Малые критерии: желудочковые аритмии, за-
регистрированные на ЭКГ, отклонение электриче-
ской оси сердца или аномальные зубцы Q, дефекты 
перфузии по данным перфузионной сцинтиграфии 

миокарда, моноцитарная инфильтрация и умеренный 
или тяжелый интерстициальный фиброз миокарда 
по данным эндомиокардиальной биопсии. 

2. ГИПОТЕЗЫ ПАТОГЕНЕЗА 
САРКОИДОЗА СЕРДЦА

Саркоидоз сердца рассматривается как часть 
системного саркоидоза – мультисистемного грану-
лематозного заболевания неясной этиологии. Хотя 
патогенез саркоидоза сердца остается до конца не-
ясным, однако на сегодняшний день выдвинуты 
несколько ключевых гипотез (рис. 1), базирующихся 
на взаимодействии генетических, иммунологических 
и внешнесредовых факторов [20].

Наиболее широко признана концепция, согласно 
которой у генетически предрасположенных лиц 
воздействие неизвестного экзогенного антигена вы-
зывает патологическую иммунную реакцию с акти-
вацией CD4+ T-лимфоцитов и макрофагов. Это ведет 
к образованию неказеозных гранулем в миокарде, 
часто с последующим фиброзом и нарушением про-
водимости [21]. Основу гранулематозного воспаления 
составляют Th1-ассоциированные цитокины (IFN-γ, 
IL-2), однако в отдельных исследованиях отмечено 
участие и Th17-ответа [1].

В качестве потенциальных триггеров обсуж-
даются микобактериальные и пропионибактери-
альные антигены. ДНК Mycobacterium tuberculosis 
и Propionibacterium acnes выявлялись в саркоидных 
гранулемах, в том числе в тканях сердца, однако 
причинно-следственная связь пока не доказана [22].

Генетическая предрасположенность к развитию 
саркоидоза, включая его кардиальную форму, под-
тверждается ассоциациями с определенными HLA-
аллелями, такими как HLA-DRB1 и DQB1, особенно 
в японской и североевропейской популяциях [5]. 
Кроме того, в последние годы описаны полиморфиз-
мы в генах BTNL2, ANXA11 и TNFα, ассоциирован-
ные с риском развития саркоидоза [23].

Некоторые авторы рассматривают возможность 
аутоиммунного механизма, при котором аутоантитела 
к структурным белкам миокарда, включая β1-адреноре-
цепторы и миозин, способствуют повреждению тканей 
сердца [17, 18]. Поддерживает эту гипотезу наличие 
участков воспалительного фиброза и миокардита 
в биоптатах при отсутствии системных проявлений.

Фиброз и ремоделирование миокарда могут 
быть следствием как активного гранулематозного 
воспаления, так и изолированного хронического 
повреждения, что объясняет диагностическую труд-
ность при поздней стадии СС, когда гранулемы уже 
отсутствуют, а картина напоминает дилатационную 
или аритмогенную кардиомиопатию [18]. 
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1. Иммунная дисрегуляция с гиперреакцией 
T-клеток

Считается, что ключевую роль играет антиген-

зависимая активация CD4+ T-лимфоцитов, при-
водящая к формированию неказеозных гранулем 
в миокарде [1]. Соотношение CD4/CD8 в пораженных 
тканях повышено. Уровень Th1-цитокинов (IFN-γ, 
IL-2) повышен на ранних стадиях; на поздних воз-
можен сдвиг к Th17-ответу.

2. Неизвестный внешний антиген/инфекци-
онный триггер

Предполагается, что у генетически предраспо-
ложенных лиц экзогенный антиген (вирусы, ми-
кобактерии, пылевые частицы) запускает хрони-
ческую гранулематозную реакцию. Находки ДНК 
Propionibacterium acnes и Mycobacterium tuberculosis 
в биоптатах саркоидных гранулем поддерживают эту 
гипотезу. Однако вирусные антигены в миокарде при 
саркоидозе сердца не обнаружены систематически.

3. Генетическая предрасположенность
Вовлечение HLA-генов, особенно HLA-DRB1 

и DQB1, ассоциировано с СС, особенно в японской 
и скандинавской популяциях. Генетические поли-
морфизмы в генах BTNL2, ANXA11, TNFα также 

связаны с риском развития саркоидоза. В семьях 
с саркоидозом наблюдается высокая частота СС 
среди родственников первой степени.

4. Поражение специфических кардиальных 
антигенов

Возможен аутоиммунный механизм, при кото-
ром миокардиальные антигены (например, белки 
саркомера) становятся мишенью иммунной системы. 
Обнаружены аутоантитела к миозину, β-адренорецеп-
торам и другим структурным компонентам сердца 
у пациентов с СС [24].

5. Субклиническое воспаление с фиброзом
У значительного числа пациентов с СС выявляется 

фиброз миокарда без гранулем. Предполагается, что 
хроническое воспаление может быть малосимптом-
ным или незаметным, но оставляет после себя зону 
фиброза, особенно в проводящей системе (АВ-узел, 
пучок Гиса).

Таким образом, в настоящее время саркоидоз 
сердца трактуется как мультифакторное воспали-
тельное заболевание с преимущественно иммунной 
природой, развивающееся в условиях генетической 
предрасположенности и под воздействием потенци-
альных экзогенных триггеров.

Рис. 1. Гипотезы возникновения саркоидоза сердца

Fig. 1. Hypotheses regarding the etiology of cardiac sarcoidosis
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3. СОВРЕМЕННЫЕ ИССЛЕДОВАНИЯ 
САРКОИДОЗА СЕРДЦА

Международный регистр ILLUMINATE‑CS 
(n=512) выявил высокий риск неблагоприятных 
событий (48 % за 10 лет), причем предикторами 
стали история VT/фибрилляции, высокий BNP и сни-
женная фракция выброса ЛЖ. Параллельно активно 
развиваются исследования диагностических техно-
логий: 68Ga‑DOTATATE PET/CT изучается как более 
удобная альтернатива FDG‑PET/CT без сложной 
подготовки пациентов, а новые биомаркеры изуча-
ются как средства для информативной диагностики 
и прогностической оценки СС [25].

В терапии изучается применение биологических 
препаратов: фаза II‑исследование позволяет оценить 
эффективность IL‑1 блокирования при стандартной 
терапии СС. Систематические обзоры подтвержда-
ют роль кортикостероидов как базовой терапии, 
при этом эффективность добавления стандартных 
иммуносупрессантов (метотрексат, азатиоприн) тре-
бует дальнейшего подтверждения. Современные 
стратегии лечения сердечной недостаточности вклю-
чают, кроме базовой терапии, также биопрепараты 
(инфликсимаб/адализумаб), медикаменты для СН 
и методы поддержки (LVAD, трансплантация) при 
терминальных стадиях [38].

На сегодняшний день саркоидоз сердца остается 
одним из наиболее клинически значимых проявлений 
системного саркоидоза, характеризующимся высокой 
гетерогенностью симптоматики и трудностями диа-
гностики. В этой связи в последние годы значительно 
активизировались международные и национальные 
исследования, направленные на улучшение диагности-
ки, стратификацию риска и оптимизацию терапии СС.

Один из крупнейших международных регистров – 
ILLUMINATE-CS – объединил данные 512 пациентов 
с подтвержденным СС и провел стратификацию риска 
в долгосрочной перспективе. За медиану наблюдения 
в 3,2 года комбинированная частота неблагоприятных 
событий (включая смерть, госпитализации по поводу 
сердечной недостаточности, жизнеугрожающие же-
лудочковые аритмии) составила 48,7 % в 10-летней 
перспективе. Ключевыми независимыми прогно-
стическими факторами стали снижение фракции 
выброса левого желудочка <35 %, история фибрил-
ляции желудочков или желудочковой тахикардии 
и повышенный уровень BNP [1].

Параллельно развиваются методы неинвазивной 
визуализации воспалительных очагов. Традиционно 
используется позитронно-эмиссионная томография 
с  18F-фтордезоксиглюкозой (18F-FDG PET/CT),  
однако ее чувствительность может снижаться при 
недостаточной подготовке пациента. В связи с этим 

Mayo Clinic инициировала исследование применения 
нового радиотрейсера 68Ga-DOTATATE, селективно 
связывающегося с соматостатиновыми рецепторами 
макрофагов и позволяющего избежать предварительной 
диеты и повысить специфичность визуализации [2].

Развиваются также молекулярные и биомаркерные 
подходы к диагностике. Согласно обзору 2024 г., 
перспективными биомаркерами являются циркулиру-
ющие молекулы воспаления, микрорибонуклеиновые 
кислоты и компоненты внеклеточного матрикса, 
ассоциированные с активностью СС и степенью 
фиброза миокарда [3]. Кроме того, в рамках кли-
нического исследования в Mayo Clinic проводится 
оценка эффективности ингибитора интерлейкина-1 – 
rilonacept, применяемого в качестве адъювантной 
терапии у пациентов с активным СС, получающих 
стандартную иммуносупрессивную терапию [4].

В рамках первого проекта в  Университете 
Пенсильвании проводится разработка иммуно-
гистохимического мультипанельного стандарта, 
включающего пространственные и фенотипические 
характеристики гранулем миокарда. Второе иссле-
дование в Университете Дьюка направлено на кли-
ническую валидацию трейсера 99mTc-Tilmanocept, 
специфичного к макрофагам, для ПЭТ-визуализации 
воспаления в сердечной ткани [5].

Современные исследования значительно расши-
рили представления о диагностике, стратификации 
риска и терапии саркоидоза сердца.

Крупнейший международный регистр 
ILLUMINATE‑CS (n=512) показал, что 10-летний 
риск неблагоприятных исходов (смерть, госпитализа-
ция по поводу сердечной недостаточности, фатальные 
желудочковые аритмии) достигает 48,1 %. К числу 
независимых предикторов неблагоприятного прогно-
за отнесены: анамнез желудочковых тахиаритмий/
фибрилляции (HR=2,53), повышенный уровень BNP 
(HR=1,28 на лог-инкремент), снижение фракции вы-
броса левого желудочка (ЛЖ) (HR=0,94 на каждые 
5 %), а также проведение радиочастотной абляции 
в анамнезе (HR=2,65) [34].

В области визуализации продолжается активная 
оценка 68Ga‑DOTATATE ПЭТ/КТ как альтернативы 
стандартной 18F‑FDG ПЭТ/КТ. В пилотном исследо-
вании показано 91 % совпадение на уровне пациента 
и 77 % на сегментном уровне (κ=0,53). Несмотря 
на более низкие показатели SUVmax по сравнению 
с FDG, метод может быть более специфичным в оцен-
ке активности воспаления, при этом исключается 
необходимость предварительной подготовки пациента 
(низкоуглеводной диеты, голодания) [20, 26].

В терапии саркоидоза сердца начато фазовое 
исследование II стадии по применению рилона-
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септа – ингибитора рецептора интерлейкина‑1. 
Целью является оценка его эффективности в со-
четании со стандартной противовоспалительной 
терапией, прежде всего глюкокортикостероидами 
(NCT06660732). Результаты ожидаются после за-
вершения клинической фазы.

К настоящему времени глюкокортикостерои-
ды остаются основой лечения СС. Их эффектив-
ность подтверждена в снижении воспалительной 
активности и профилактике аритмий. Применение 
иммуносупрессантов (метотрексат, азатиоприн) рас-
сматривается как дополнительное, однако требует 
дальнейшей валидации по данным рандомизиро-
ванных исследований.

Современные подходы к лечению сердечной не-
достаточности при СС включают как стандартную 
медикаментозную терапию (ингибиторы РААС, 
бета-блокаторы, диуретики), так и применение био-
логических препаратов (инфликсимаб, адализумаб), 
а также методов механической поддержки крово
обращения (LVAD, трансплантация сердца) при 
терминальных стадиях.

В 2024 г. Фонд исследования саркоидоза (FSR) 
поддержал два высокотехнологичных проекта: (1) раз-
работку иммуногистохимического золотого стандарта 
диагностики СС с использованием пространственного 
профилирования (Peyster, UPenn) и (2) внедрение 
нового радиофармпрепарата 99mTc‑Tilmanocept, 
специфичного к макрофагам, для визуализации мио-
кардиального воспаления (Karra, Duke) (FSR, 2024).

4. РИСКИ У ПАЦИЕНТОВ 
С САРКОИДОЗОМ СЕРДЦА 
И ВНЕЗАПНАЯ СЕРДЕЧНАЯ СМЕРТЬ

Пациенты с СС имеют значительно повышенный 
риск внезапной сердечной смерти, связанной с тяже-
лыми желудочковыми аритмиями и электрофизио-
логическими нарушениями. Высокий уровень BNP, 
сниженная фракция выброса ЛЖ и наличие желудоч-
ковых аритмий являются предикторами риска [34].

У пациентов с СС риск внезапной сердечной 
смерти значительно выше, чем в общей популя-
ции и среди больных другими некоронарогенными 
кардиомиопатиями. По данным когорты японских 
пациентов, до 25–65 % случаев смерти при СС об-
условлены SCD [35].

В регистре HRS/ACC/AHA отмечается, что частота 
SCD при нелеченом СС сопоставима с идиопатиче-
ской дилатационной кардиомиопатией, но выше при 
наличии желудочковых аритмий.

Синдром внезапной смерти у пациентов с сарко-
идозом сердца связан в первую очередь с желудоч-
ковыми аритмиями и нарушениями проводимости, 

формирующимися на фоне воспаления и рубцева-
ния миокарда. Современные рекомендации (HRS, 
AHA, ESC) подчеркивают необходимость активного 
скрининга риска и превентивной имплантации ICD 
в группах высокого риска.

Клинические факторы риска
•	 перенесенные эпизоды устойчивой VT/VF;
•	 выраженное снижение ФВ ЛЖ (<35 %);
•	 высокая концентрация NT-proBNP или BNP;
•	 выявление активного воспаления по данным 

FDG-PET/CT или кардиальной МРТ с LGE;
•	 наличие выраженной рубцовой трансформа-

ции миокарда.
Диагностика риска SCD
•	 ЭКГ и холтеровский мониторинг для фикса-

ции желудочковых аритмий;
•	 МРТ сердца (наличие LGE ассоциировано 

с 4–5-кратным ростом риска SCD или VT [36]);
•	 PET/CT для оценки активности воспаления 

и прогноза.
Профилактика и лечение
•	 Установка имплантируемого кардиоверте-

ра-дефибриллятора (ICD) является ключевым мето-
дом предотвращения SCD у больных с СС и высоким 
риском.

•	 Иммуносупрессивная терапия (глюкокорти-
коиды ± иммуносупрессанты) снижает активность 
воспаления и частоту аритмий, но не устраняет 
полностью риск SCD.

•	 В случае резистентных желудочковых 
аритмий применяется катетерная абляция, однако 
эффективность ограничена из-за многоочагового 
поражения.

5. ТРАНСПЛАНТАЦИЯ СЕРДЦА  
ПРИ СС: РЕЗУЛЬТАТЫ И ПРОГНОЗЫ

Мультицентрический анализ, проведенный за 
период 1987–2019 гг., показал наличие саркоидоза 
сердца у 227 (0,35 %) из 63 947 пациентов, пере-
несших ортотопическую трансплантацию сердца 
(ОТС). Выживаемость и частота первичного от-
торжения не отличались от таковых у пациентов 
без СС (HR 0,86, CI 0,59–1,3; p=0,446 для выжива-
емости; HR 0,849, CI 0,58–1,23; p=0,394 для отказа 
графта). Вероятность отторжения была заметно 
ниже у пациентов с СС (OR 0,558, CI 0,315–0,985; 
p=0,0444). Частота госпитализаций по инфекциям 
и post-transplant опухолей была сопоставима с по-
казателями в других группах пациентов [39].

    Из 41 447 пациентов с ОТС 289 человек (0,7 %) 
были трансплантированы из-за РКМ, вызванной СС 
[40]. 10-летняя выживаемость у лиц с СС составила 
73,4 % (64,2–80,6 %) против 59,5 % (58,8–60,1 %) 
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у остальных (p=0,002). Средняя продолжительность 
жизни после 1999 г. – 11,9 года (8,3–14,6) в группе СС, 
9,9 года (4,0–13,1) – в контрольной группе. Частота 
вторичных исходов: отказ графта, инфекции и повтор-
ная трансплантация – схожая (1,38 % vs 1,50 %) [40].

5.1. Кратко- и среднесрочные 
наблюдения в отдельных центрах

В одном центре (1990–2012 гг.) обследовано 12 
пациентов с СС; 1-годовая выживаемость составила 
92 %, 5-летняя – 83 %. Ни у одного больного не за-
регистрирован рецидив в аллотрансплантате или 
при прогрессировании внекардиальных проявлений 
в течение ≈1001 мес. наблюдения. Систематический 
обзор и метаанализ 2021 г. показал, что: 1-летняя вы-
живаемость после ОТШ у пациентов с СС аналогична 
таковой при других формах неишемической кардио-
миопатии; 5-летняя выживаемость выше у пациентов 
с саркоидозом сердца (RR 0,72; 95 % CI 0,52–0,91); 
риск острого клеточного отторжения ниже в долго-
срочной перспективе (RR 0,38; 95 % CI 0,03–0,72); 
рецидив после трансплантации наблюдался в ≈5 % 
случаев, что сопоставимо с показателями при гиган-
токлеточном миокардите (≈8 %) [42].

5.2. Практики посттранс-
плантационного ведения

Обзор на основе опроса 26 центров показал, что 
трансплантация у пациентов с СС выполнена во всех 
участвующих организациях, всего – около 194 проце-
дур за 2018 г. На 37,5 % центров отмечен рецидив СС 
в аллотрансплантате (диапазон 0–50 %). Большинство 
центров применяют длительный стероидный режим 
для профилактики рецидивов, а также индукционную 
терапию у 62,5 % пациентов (Thymoglobulin или 
Basiliximab). Примерно 34,8 % центров используют 
PET или МРТ сердца для мониторинга рецидива 
саркоидоза [41].

Таким образом, трансплантация сердца является 
эффективным методом лечения при терминальной 
стадии СС. Клинические исходы сопоставимы или 
даже лучше, чем у пациентов без саркоидоза (выжи-
ваемость, частота отторжения, осложнения). Средняя 
выживаемость после трансплантации – около 10–12 
лет, с благоприятным профилем по ряду вторич-
ных рисков. Рецидив саркоидоза в трансплантате 
редкий (≈5 %), но требует терапии и мониторинга. 
Для оптимального ведения показаны специализи-
рованные схемы иммуносупрессии, включая дол-
госрочные стероиды и продвинутую визуализацию 
после трансплантации.

   Нами представлены два клинических наблю-
дения пациенток с саркоидозом сердца, которым 

была выполнена ортотопическая трансплантация 
сердца по бикавальной методике в условиях экстра-
корпорального кровообращения. В первом случае 
у пациентки 43 лет саркоидоз сердца манифестиро-
вал под маской гипертрофической кардиомиопатии 
с исходом в дилатацию, диагноз верифицирован лишь 
при гистологическом исследовании эксплантата. Во 
втором случае у пациентки 52 лет саркоидоз легких 
был известен ранее; поражение сердца проявилось 
прогрессирующей дилатационной кардиомиопатией 
с терминальной сердечной недостаточностью. Оба 
наблюдения демонстрируют сложности доопераци-
онной верификации саркоидоза сердца и успешный 
долгосрочный результат трансплантации сердца.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР 1
Больная Д. (1982 г.р., 43 года). Из анамнеза извест-

но: в 9 лет наблюдались синкопальные состояния. 
На ЭКГ были выявлены изменения в виде пароксиз-
мальной реципрокной ортодромной атриовентрику-
лярной тахикардии и синдрома Вольфа-Паркинсона-
Уайта. В связи с этим была выполнена эпикардиальная 
электродеструкция дополнительных атриовентри-
кулярных соединений в условиях искусственного 
кровообращения с положительным эффектом.

В возрасте 14 лет вновь стала наблюдаться отчет-
ливая тенденция к возобновлению пресинкопальных 
и синкопальных состояний. Также появились жалобы 
на одышку при повышенной физической нагрузке. 
При проведении эхокардиографии была выявлена 
гипертрофия левого желудочка (межжелудочковая 
перегородка – 14 мм, задняя стенка – 11 мм, фракция 
выброса левого желудочка – 74 %, конечно-диасто-
лический размер на конечно-систолический размер 
левого желудочка – 44/25 мм), при том, что артериаль-
ная гипертензия может быть причиной гипертрофии, 
что не характерно для детского возраста. 

В 17 лет по показаниям была выполнена радио
частотная абляция левостороннего заднего доба-
вочного атриовентрикулярного соединения, эффект 
от которой был временным, поскольку к 27 годам 
у пациентки развилась клиника хронической сер-
дечной недостаточности, которая проявилась в виде 
нарастания отеков нижних конечностей. С целью 
коррекции полной атриовентрикулярной блокады 
был имплантирован постоянный электрокардиости-
мулятор DDDR, а далее в динамике была выполнена 
реимплантация электрокардиостимулятора на CRT-D, 
после чего состояние пациентки относительно ста-
билизировалось на 6 месяцев. 

Несмотря на предпринятые методы коррекции 
состояние больной прогрессивно ухудшалось, что 
клинически проявлялось в виде нарастания признаков 
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хронической сердечной недостаточности (отеков, 
асцита). По данным компьютерной томографии 
органов грудной полости: значимых структурных 
патологических изменений не выявлено (рис. 2). 

Рис. 2. Компьютерная томография органов грудной 
полости больной Д.

Fig. 2. Computed tomography of the organs of the chest 
cavity in patient Д.

В связи с  объективным прогрессированием 
хронической сердечной недостаточности (ХСН), 
неэффективностью медикаментозной и ресинхро-
низирующей терапии были определены показания 
для трансплантации сердца, после чего в условиях 
экстракорпорального кровообращения (ЭКК) была 
проведена ортотопическая трансплантация сердца 
по бикавальной методике. По результатам гистоло-
гического исследования операционного материала 
был установлен диагноз саркоидоза сердца. 

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР 2
Больная Б. (1972 г.р., 52 года). Из анамнеза: с 42 лет 

при медицинских осмотрах регистрировалась полная 
блокада правой ножки пучка Гиса. Не обследовалась, 
не лечилась. Через 3 года при плановом обследо-
вании по поводу дегенеративно-дистрофического 
заболевания позвоночника выявлены аускультативные 
изменения в легких. Направлена на обследование в ту-

беркулезный диспансер. В результате обследования 
данных за наличие туберкулеза не получено. Была 
проведена видеоторакоскопическая биопсия, на ос-
новании которой диагностирован саркоидоз легких. 

Во время того, как она не обследовалась, посте-
пенно нарастала клиника ХСН: одышка, общая сла-
бость, а также эпизоды дискомфорта в грудной клетке. 
Несмотря на последующее лечение, резко снизилась 
глобальная сократительная функция левого желудочка, 
прогрессировала дилатация. По данным холтеровского 
ЭКГ были зафиксированы 7762 одиночные желудоч-
ковые экстрасистолы, 45 пароксизмов неустойчивой 
желудочковой тахикардии, при этом значимые ише-
мические изменения на фоне полной блокады правой 
ножки пучка Гиса не были зарегистрированы. МРТ 
сердца с контрастированием выявило дилатацию 
всех камер сердца со снижением сократительной 
способности левого и правого желудочков, а так-
же недостаточность клапанов. По данным КТ ОГК 
(рис. 3) – саркоидоз легких 2 степени, дилатационная 
кардиомиопатия. На ПЭТ КТ с 18-ФДГ обнаружены 
единичные очаговые уплотнения без гиперфиксации 
радиофармпрепарата в правом легком и физиологиче-
ское накопление в миокарде левого желудочка.

   
Рис. 3. Компьютерная томография органов грудной 
полости больной Б.

Fig. 3. Computed tomography of the organs of the thoracic 
cavity in patient Б.
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Для исключения активного гранулематозного мио
кардита выполнена эндомиокардиальная биопсия, 
по результатам которой выявлен активный лимфо-
цитарно-макрофагальный хронический миокардит.

В связи с прогрессированием ХСН, неэффектив-
ностью медикаментозной и ресинхронизирующей 
терапии были определены показания для транс-
плантации сердца. В условиях ЭКК была проведена 
ортотопическая трансплантации сердца по бикаваль-
ной методике. Результаты гистологического иссле-
дования эксплантированного сердца показали, что 
морфологическая картина соответствует саркоидозу 
сердца с формированием фенотипа дилатационной 
кардиомиопатии.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Саркоидоз сердца представляет собой одно из 

наиболее тяжелых и неблагоприятных с прогно-
стической точки зрения проявлений системного 
саркоидоза. Его диагностика часто задерживает-
ся из-за неспецифических симптомов и очагово-
го распределения гранулематозного воспаления 
в миокарде. Мы рассматриваем диагностические 
алгоритмы, сочетающие электрокардиографиче-
ские, эхокардиографические, магнитно-резонанс-
ные томографические исследования сердца и ПЭТ 
с ^18F-ФДГ с гистопатологическими методами. 
Обсуждаются иммунопатологические механизмы, 
с особым акцентом на клетки Th17.1, поляриза-
цию макрофагов M2 и активацию инфламмасомы. 
Терапевтические методы – включая кортикостерои-
ды, иммуносупрессанты, биологические препараты 
(например, ингибиторы ФНО, блокаторы ИЛ-1/
ИЛ-18) и механическую поддержку (LVAD, транс-
плантация) – критически оцениваются на основе 
имеющихся клинических наблюдений и данных ре-
гистров. Морфологические данные свидетельствуют 
о поражении сердца в 20–30 % случаев саркоидоза, 
однако клинически выраженный саркоидоз диагно-
стируется лишь примерно в 5 %. Трансплантация 
сердца обеспечивает благоприятные долгосрочные 
результаты при саркоидозе, с низким уровнем от-
торжения и рецидивов при условии надлежащего 
наблюдения. При саркоидозе требуется многогран-
ный диагностический и терапевтический подход. 
Срочно необходимы проспективные исследования 
для подтверждения биомаркеров, оптимизации 
иммуномодулирующих режимов и тестирования 
целенаправленных вмешательств (например, блокада 
IL-1/IL-18, ингибирование NLRP3). При запущен-
ной стадии заболевания трансплантация остает-
ся жизнеспособным и эффективным вариантом. 
Представленные нами клинические наблюдения 

демонстрируют трудности ранней диагностики 
саркоидоза сердца, а также подтверждают необ-
ходимость мультидисциплинарного подхода и ис-
пользования комплексных методов обследования.
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