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Резюме
Саркоїдоз є запальним мультисистемним захворюванням невідо-

мого походження з широким спектром клінічних проявів. Саркоїдоз 
може вражати практично будь-який орган — переважно легені, лімфа-
тичну систему, шкіру, очі — і характеризується утворенням неказеоз-
них гранульом.

У 1999 році Американським торакальним товариством (ATS) 
спільно з Європейським респіраторним товариством (ERS) та 
Всесвітньою асоціацією саркоїдозу та інших гранульоматозних ура-
жень (WASOG) було прийнято міжнародну угоду з діагностики та ліку-
вання саркоїдозу «Statement on Sarcoidosis».

На основі Положення ATS, ERS та WASOG 1999 року в Україні за 
участю авторів було розроблено національні документи «Адаптовану 
клінічну настанову, засновану на доказах, «Саркоїдоз» та «Уніфікований 
клінічний протокол первинної, вторинної (спеціалізованої) та третин-
ної (високоспеціалізованої) медичної допомоги «Саркоїдоз», затверд-
жені наказом МОЗ України № 634 від 08.09.2014.

У 2020 році експертами ATS було опубліковано офіційне оновлене 
керівництво ATS «Diagnosis and Detection of Sarcoidosis. An Official 
American Thoracic Society Clinical Practice Guideline», згідно з яким 
діагноз саркоїдозу ґрунтується на трьох основних критеріях: сумісні 
клінічні прояви, наявність ненекротичного гранульоматозного запа-
лення в одному або більше зразків тканин (не завжди потрібно) та 
виключення альтернативних причин гранульоматозного процесу.

І, нарешті, в 2021 році опубліковано звіт цільової групи ERS “ERS 
clinical practice guidelines on treatment of sarcoidosis”, де визначено 
абсолютно нові підходи до лікування хворих на саркоїдоз. Згідно з цим 
документом, рішення про те, кого з пацієнтів і коли необхідно лікувати 
від саркоїдозу, залежить від двох основних факторів: ризику смерті 
або органної недостатності та погіршення якості життя. При цьому 
основним принципом лікування пацієнтів з легеневим саркоїдозом є 
досягнення балансу між: а) мінімізацією ризику інвалідності, смерті 
через ураження легень або зниження якості життя; та б) ризиком 
супутньої патології та зниженням якості життя внаслідок глюкокорти-
костероїдів та інших видів терапії.

У статті наведено огляд основних положень цих документів, роз-
глянуто дискусійні питання вибору препарату ініціальної терапії хво-
рих на саркоїдоз легень.

Ключові слова: саркоїдоз легень, діагностика, лікування, глюко-
кортикостероїди, імуносупресанти, інгібітори цитокінів.
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Abstract
Sarcoidosis is an inflammatory multi-systemic disease of unknown 

origin with wide spectrum of clinical manifestations. Sarcoidosis may affect 
practically any organ — predominantly lungs, lymphatic system, skin, eyes 
alone or in combination. The disease is characterized by formation of 
non-caseous granuloma. 

In 1999 American Thoracic society (ATS), European Respiratory soci-
ety (ERS) and World Association of Sarcoidosis and Other Granulomatous 
diseases (WASOG) adopted an international consensus statement on diag-
nosis and treatment of sarcoidosis «Statement on Sarcoidosis».

Based on ATS, ERS and WASOG 1999 Statement the national docu-
ments such as “Evidence-based adapted clinical guideline on sarcoidosis” 
and “Unified clinical protocol of primary, secondary (specialized) and ter-
tiary (highly-specialized) medical care for sarcoidosis” approved by MOH of 
Ukraine (decree # 634 dated 08 Sep 2014) were developed by current 
authors in Ukraine. 

In 2020 ATS experts published an updated «Diagnosis and Detection 
of Sarcoidosis. An Official American Thoracic Society Clinical Practice 
Guideline», according to which the diagnosis of sarcoidosis was based on 
3 criteria: compatible clinical symptoms, presence of non-necrotizing gran-
ulomatous inflammation in one or more tissue samples (not always 
required) and exclusion of alternative causes of granulomatous disorder.

Finally, in 2021 ERS task force report was published “ERS clinical prac-
tice guidelines on treatment of sarcoidosis”, which outlined completely 
new approaches to management of sarcoidosis patients. According to this 
document, a decision about treatment of patient depends on 2 major fac-
tors: risk of death or organ failure and deterioration of quality of life of a 
patient. In addition, main principle of management of sarcoidosis patients 
is a balance between: a) minimization of risk of disability or death due to 
lung injury and decrease of quality of life, and b) risk of comorbidity and 
reduction of quality of life due to corticosteroid or other therapies.

Current review focuses on analysis of major statements of these doc-
uments, disputable questions of initial therapy choice in patients with 
pulmonary sarcoidosis.

Key words: pulmonary sarcoidosis, diagnosis, treatment, glucocorti-
costeroids, immunosuppressants, cytokine inhibitors.
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55 років [17]. Практично у всіх епідеміологічних дослі-
дженнях зазначено, що серед хворих на саркоїдоз пере-
важають жінки (приблизно 65 %).

В Україні захворюваність на саркоїдоз легенів стано-
вить у середньому від 1,1 до 2,6 на 100 000 дорослого 
населення, а поширеність — від 4,6 до 7,9 на 100 000, що 
відповідає рівню південноєвропейських країн [18].

Клінічні прояви саркоїдозу дуже варіабельні, пацієн-
ти мають безліч клінічних фенотипів. Хоча практично 
будь-який орган може бути залучений, зазвичай уража-
ються легені з такими симптомами, як кашель, задишка, 
біль у грудях і найчастіше виражена стомлюваність [2, 3].

Прогноз захворювання також дуже варіабельний від 
спонтанної регресії до хронічного запалення, ускладне-
ного фіброзом або незворотньою органною недостатні-
стю. Саркоїдоз негативно впливає на життя пацієнтів та 
їх сімей. Тяжкість захворювання, супутні стани та якість 
життя залежать від соціального статусу, раси або етніч-
ної групи, статі та розмірів доходу [19, 20].

Причина залишається неясною, а патогномонічні 
маркери та специфічні методи лікування відсутні. 
Враховуючи непередбачуваний клінічний перебіг та 
невизначеність щодо адекватних підходів до лікування, 
ведення саркоїдозу залишається складним завданням 
[21, 22].

ДІАГНОСТИКА

В 1999 році Американським торакальним товари-
ством (ATS) спільно з Європейським респіраторним 
товариством (ERS) і Всесвітньою асоціацією саркоїдозу й 
інших гранульоматозних уражень (WASOG) була прийня-
та міжнародна угода з діагностики та лікування сарко-
їдозу «Statement on Sarcoidosis»  [23].

Відповідно до Положення, діагноз саркоїдозу вимагає 
сумісної клінічної картини, гістологічних доказів наявно-
сті неказеозних гранульом і виключення інших захворю-
вань, здатних створювати подібну клінічну або гістологіч-
ну картину. Діагностичний процес при саркоїдозі перед-
бачає досягнення чотирьох цілей: 1) забезпечити гістоло-
гічне підтвердження наявності захворювання, 2) визначи-
ти поширеність і тяжкість захворювання; 3) оцінити пере-
біг захворювання — стабільний або прогресуючий; 4) 
оцінити доцільність проведення лікування.

Таким чином, біопсія та гістологічне дослідження 
уражених тканин було обов'язковою умовою встанов-
лення діагнозу саркоїдозу. Необхідно відзначити, що 
наприкінці 90-х років, коли проводилася підготовка 
цього документа, ще не були розроблені надійні критерії 
радіологічної діагностики саркоїдозу, оскільки технічні 
можливості комп'ютерних томографів були обмежені. 

Саркоїдоз є запальним мультисистемним захворю-
ванням невідомого походження з широким спектром 
клінічних проявів. Саркоїдоз може вражати практично 
будь-який орган — переважно легені, лімфатичну систе-
му, шкіру, очі або їх поєднання — і характеризується 
утворенням неказеозних гранульом [1].

Терміни «Саркоїдоз легень та внутрішньогрудних лім-
фатичних вузлів» та «Саркоїдоз органів дихання» у позна-
ченні ураження паренхіми легень та внутрішньогрудних 
лімфатичних вузлів не відповідають загальноприйнятому 
міжнародному терміну «Pulmonary sarcoido sis». Крім того, 
бронхопульмональні та медіастинальні лімфатичні вузли 
є частиною лімфатичної системи легені як парного орга-
ну. У зв›язку з цим ураження бронхопульмональних та 
медіастинальних (паратрахеальних та трахеобронхіаль-
них) вузлів доцільно називати саркоїдозом легень неза-
лежно від того, залучена в процес паренхіма чи ні.

Перший опис саркоїдозу належить Джонатану 
Хатчінсону (Jonathan Hutchinson), хірургу та дермато-
логу, що практикував у Лондоні наприкінці 1800-х 
років, який ідентифікував пацієнтів з незвичайними 
ураженнями шкіри. Пізніше було описано системні про-
яви хвороби. 

Зазвичай саркоїдоз вражає людей молодого та 
середнього віку і часто проявляється двосторонньою 
лімфаденопатією коренів легень, дисемінацією паренхі-
ми легень, ураженням очей та шкіри. Також можуть бути 
залучені печінка, селезінка, інші групи лімфатичних вуз-
лів, слинні залози, серце, нервова система, м›язи, кістки 
та інші органи. [2]. 

Незважаючи на зусилля кількох поколінь дослідни-
ків, наше розуміння механізмів хвороби та загальної 
епідеміології саркоїдозу залишається обмеженим [3].

Вважається, що порушення регуляції імунної відпові-
ді на певні антигени навколишнього середовища при-
зводить до стійкого гранульоматозного запалення та 
нездатності елімінувати ушкоджуючи антигени [3, 4].

Саркоїдоз легень у більшості країн світу посідає 
перше місце у структурі інтерстиціальних захворювань 
легень (ІЗЛ). У Бельгії саркоїдоз становить 27 % всіх 
випадків ІЗЛ [5], в Греції — 34,1 % [6], в Італії — 33,7 % [7]. 
З 70-х років минулого століття спостерігається неухиль-
не зростання захворюваності на саркоїдоз та смертність 
хворих [8–11].

Достовірний вплив на захворюваність на саркоїдоз 
надає кліматичний фактор - у країнах Африки, Азії та 
Центральної Америки показники захворюваності на сар-
коїдоз найнижчі, а в країнах з помірним і холодним клі-
матом - найвищі. Захворюваність, що перевищує 10 
випадків на 100 000 населення на рік, спостерігається у 
північноєвропейських країнах — Данії (10,1), Фінляндії 
(11,4), Норвегії (15,0) та Швеції (24,0) [12–14]. Отримано 
статистичне підтвердження прямої залежності захворю-
ваності на саркоїдоз у різних країнах від їх географічної 
широти [15].

Максимальний рівень захворюваності на саркоїдоз 
спостерігається у віці від 35 до 55 років, особи віком до 
25 і старше 75 років хворіють рідко [16]. У чоловіків пік 
захворюваності відзначається у віці 30–35 років, у жінок 
реєструється два вікові піки — 35–40 років і приблизно 

Таблиця 1 
Класифікація саркоїдозу за даними рентгенографії орга-

нів грудної порожнини (ATS/ERS/WASOG, 1999)

Стадії Характер змін
0 Зміни на рентгенограмах відсутні
I Двостороння прикоренева лімфаденопатія (ДПЛ)
II ДПЛ, зміни у легеневій паренхімі
III Зміни у легеневій паренхімі без ДПЛ
IV Поширений фіброз легень
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Положенням ATS, ERS і WASOG Statement on 
Sarcoidosis (1999) було прийнято класифікацію саркоїдо-
зу, засновану на даних рентгенографії органів грудної 
порожнини (таблиця 1).

До 0 стадії віднесені пацієнти, у яких відсутні зміни на 
рентгенограмах органів грудної порожнини, однак є 

екстраторакальні прояви саркоїдозу. Тим не менш, у 
значної частини цих хворих можуть бути виявлені грану-
льоми у біопсійному матеріалі легені. За узагальненими 
статистичними даними, кількість пацієнтів з 0 стадією 
становить 5–10 % від загальної кількості хворих на сар-
коїдоз, пацієнтів з І стадією — 40–50 %, ІІ стадією — 

 Рис. 1. Саркоїдоз I стадії (РГ та КТ) — двостороння прикоренева лімфаденопатія

Рис. 2. Саркоїдоз II стадії (РГ та КТ) — двостороння прикоренева лімфаденопатія у поєднанні з ураженням паренхіми

Рис. 3. Саркоїдоз III стадії (РГ та КТ) — ураження паренхіми без двосторонньої прикореневої лімфаденопатії
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15–30 %, ІІІ стадією — 10–15 %, ІV стадією — 5–10 % [24].
Необхідно відзначити, що широке впровадження в 

практику комп›ютерної томографії суттєво змінило 
зазначений розподіл хворих на стадії — оскільки можли-
вості комп›ютерної томографії у діагностиці уражень 
паренхіми легень значно вищі порівняно з рентгеногра-
фією, частка хворих на саркоїдоз II стадії помітно зросла. 
За нашими даними, заснованими на аналізі медичної 
документації 1776 хворих, ІІ стадія захворювання реє-
струвалася навіть дещо частіше, ніж І стадія (43,6 % та 
41,6 % відповідно). На рисунках 1–4 представлені харак-
терні зміни, виявлені при рентгенографії (РГ) та комп›-
ютерній томографії (КТ) високої роздільної здатності 
органів грудної порожнини (ОГП) у хворих із різними 
стадіями саркоїдозу легень.

Типова епітеліоідноклітинна гранульома складаєть-
ся з високодиференційованих мононуклеарних (одноя-
дерних) фагоцитів (епітеліоїдних клітин) і лімфоцитів, 
також можуть бути гігантські багатоядерні клітини (як 
типу «інородного тіла», так і типу Пірогова-Лангханса). 
Гігантські клітини можуть містити цитоплазматичні 
включення, такі як астероїдні тільця та тільця Шауманна. 

Центральна частина гранульоми складається з CD4+ 
лімфоцитів, тоді як CD8+ лімфоцити представлені в 
периферичній зоні [23].

Процес організації гранульом починається з пери-
ферії, що надає їм чітко окресленого, «штампованого» 
вигляду (рис. 5).           

У саркоїдній гранульомі можуть розвиватися фіброз-
ні зміни, які зазвичай починаються з периферії, поширю-
ються до центру та завершуються повним фіброзом та/
або гіалінізацією [26, 27].

На основі Положення ATS, ERS та WASOG 1999 року в 
Україні за участю авторів було розроблено «Адаптовану 
клінічну настанову, засновану на доказах, «Саркоїдоз» та 
«Уніфікований клінічний протокол первинної, вторинної 
(спеціалізованої) та третинної (високоспеціалізованої) 
медичної допомоги «Саркоїдоз» [28, 29], затверджені 
Наказом МОЗ України № 634 від 08.09.2014.

Необхідно зазначити, що прототип настанови 
Положення «Statement on Sarcoidosis» [23] передбачав 
обов›язкову верифікацію саркоїдозу за допомогою тран-
сбронхіальної або хірургічної біопсії. Положення було 
прийнято в 1999 року, коли можливості комп›ютерної 
томографії були обмеженими. Примітно, що РГ ОГП на 
той час дозволяла встановити коректний діагноз із висо-
ким ступенем достовірності у 52–76 % хворих на сарко-
їдоз, а у поєднанні з КТ — у 78–80 %. [6]. Як видно, КТ 
зовсім небагато збільшувала відсоток випадків із досто-
вірним діагнозом, мабуть, за рахунок хворих без ДПЛ (III 
стадія саркоїдозу). За 15 років, що минули з моменту 
видання Положення, багатозрізова комп›ютерна томо-
графія за результатом морфологічної діагностики пато-
логічних інтерстиціальних змін у легенях наблизилася 
до патоморфологічних методів.

У зв›язку з цим в Адаптованій настанові та Клінічному 
протоколі були суттєво звужені показання до проведен-
ня біопсії легені, при цьому як основний інструмент діа-
гностики були рекомендовані радіологічні методи.

Усі хворі з підозрою на саркоїдоз органів дихання 
повинні бути обстежені методом комп›ютерної томогра-
фії високої роздільної здатності. Це твердження є пер-
шим принципом променевої діагностики саркоїдозу та 
має наступне обґрунтування.

Рентгенографія органів грудної порожнини (РГ ОГП) 
дозволяє упевнено діагностувати двосторонню прико-

Рис. 4. Саркоїдоз IV стадії (РГ та КТ) — поширений фіброз легень

Рис. 5. Типова морфологічна картина саркоїдозу у стінці 

бронха (біопсія при ФБС). Серед розростань щільної спо-

лучної тканини розташована типова епітеліоідно-

клітинна гранульома. Крім того, визначаються численні 

гігантські багатоядерні клітини «стороннього тіла». 

Забарвлення гематоксиліном та еозином. Ув.: × 100.
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реневу лімфаденопатію (ДПЛ). При цьому, слід зазначи-
ти, що ДПЛ є найчастішим проявом саркоїдозу і діагнос-
тується приблизно в 80 % випадків [31–34]. За нашими 
даними, кількість хворих на ДПЛ (I–II стадії саркоїдозу) 
становить у середньому 85 %.

Якщо враховувати, що симетрична ДПЛ у хворих з 
лімфомами спостерігається лише у 3,8 % випадків, при 
бронхогенній карциномі — у 0,8 %, при злоякісних пух-
линах екстраторакальної локалізації — у 0,2 % [35], а 
диференціальна діагностика з бронхоаденопатією 
туберкульозної етіології не становить особливих труд-
нощів, то можна зробити висновок, що рентгенологіч-
ний симптомокомплекс ДПЛ є найвищою мірою специ-
фічним для саркоїдозу.

Таким чином, РГ дозволяє встановити діагноз сарко-
їдозу у більшості хворих за рахунок виявлення найчасті-
шого та специфічного симптомокомплексу ДПЛ. Разом з 
тим, можливості РГ у діагностиці саркоїдозного уражен-
ня паренхіми легень дуже обмежені. Якщо достовірний 
діагноз саркоїдозу І стадії на підставі клінічних даних та 
результатів РГ може бути встановлений у 98 % випадків, 
ІІ стадії — у 89 %, то точність виявлення саркоїдозу ІІІ 
стадії (без ДПЛ) становить лише 52 % [23], а за нашими 
даними [36] — набагато менший відсоток випадків.

Типовим проявом саркоїдозу є мікровузликовий 
патерн, при цьому величина вузликів становить у серед-
ньому 2–4 мм, їх ідентифікація за допомогою РГ часто 
неможлива у зв’язку з недостатньою чутливістю методу. 
В результаті значна частина випадків паренхіматозного 
ураження не виявляється, що призводить до хибних 
рішень при виборі тактики ведення хворих.

Для визначення динаміки процесу у хворих на сар-
коїдоз I стадії достатньо проведення РГ ОГП. У хворих з 
паренхіматозним ураженням необхідна КТ, при цьому 
визначення характеру перебігу захворювання (регресія, 
стабілізація, прогресування) можливе лише за наявності 
вихідних даних, що є ще одним вагомим аргументом на 
користь необхідності проведення КТ на першому візиті.

У Клінічному протоколі 2014 року були визначені 
показання для проведення біопсії у хворих з підозрою 
на саркоїдоз — наявність вагомих підстав для проведен-
ня диференційної діагностики з лімфопроліферативни-
ми захворюваннями (наприклад, асиметричне збільшен-
ня медіастинальних лімфатичних вузлів, компресійний 
синдром — ознаки здавлення верхньої порожнистої 
вени, зміщення стравоходу, трахеї та бронхів та ін.), або 
у випадках підозри на саркоїдоз III стадії (без лімфадено-
патії) для виключення дисемінацій іншого походження 
(Лангерганс-клітинний гістіоцитоз легень у стадії вузли-
кового патерну, хронічна форма гіперсенситивного пне-
вмоніту, дисемінований туберкульоз).

У 2020 році опубліковано офіційний документ АTS 
«Diagnosis and Detection of Sarcoidosis. An Official 
American Thoracic Society Clinical Practice Guideline» [37].

Розробка керівництва проводилася з використан-
ням GRADE-методології (Grading Recommendations, 
Assessments, Development and Evaluation) [38]. GRADE-
підхід дозволяє ідентифікувати всі значущі для пацієнта 
дані, диференціюючи критичні результати від значних, 
але не критичних. Рекомендації залежать від доказів та 

якості кожного значущого результату. З кожного питан-
ня всі доступні докази були градуйовані за рівнем якості. 
Відповідно до якості доказів GRADE-рекомендації є або 
«сильними», або «умовними». Умовні рекомендації є 
синонімом слабких рекомендацій. Фактори, що визнача-
ють силу рекомендації, включають силу доказів, резуль-
тати досліджень та пов’язану з ними значущість для 
пацієнтів.

Діагноз

Діагноз саркоїдозу не стандартизований, він засно-
ваний на трьох основних критеріях: сумісні клінічні про-
яви, наявність ненекротичного гранульоматозного запа-
лення в одному або більше зразків тканин (не завжди 
потрібно — обговорюється далі) та виключення альтер-
нативних причин гранульоматозного процесу.

Клінічні прояви

Клінічна картина саркоїдозу має широкий спектр 
проявів — від безсимптомного стану до прогресуючого 
та рецидивуючого перебігу хвороби. Прогресування 
захворювання часто призводить до ураження легень 
або, в деяких випадках, до смерті через ускладнення 
прогресуючого легеневого фіброзу або ураження серця, 
у тому числі раптової серцевої смерті (аритмії) або сер-
цевої недостатності (міокардит).

У той час як багато випадків саркоїдозу представля-
ють діагностичну дилему, деякі клінічні ознаки є високо-
специфічними для саркоїдозу [23]. До них відносяться 
синдром Лефгрена [39], озноблений вовчак � lupus 
pernio [40], і синдром Хеєрфордта [41]. Інші прояви 
також тісно пов’язані з саркоїдозом, такі як двостороння 
прикоренева лімфаденопатія у пацієнтів без В-симптомів 
(лихоманка, нічна пітливість, втрата ваги) [42].

У таблиці 2 представлені клінічні ознаки та пов›язані 
з ними відносні ймовірності, що підтверджують діагноз 
саркоїдозу на підставі анамнезу, фізикального обсте-
ження, візуалізації та лабораторного тестування. Ця 
таблиця не дає вичерпний перелік клінічних проявів 
саркоїдозу, але включає клінічні ознаки, що дозволяють 
сформувати клінічну підозру захворювання. У визнання 
центральної ролі даних візуалізації під час первинної 
оцінки інтерстиціальних захворювань легень, коротко 
узагальнених у таблиці 2, автори рекомендують зацікав-
леному читачеві більш всебічний огляд цієї теми [43].

Таблиця 2 не враховує поєднання кількох клінічних 
ознак, що може посилити діагноз саркоїдозу. Проте 
автори підтримують запропонований перелік клінічних 
ознак на допомогу клініцистам при первинній діагнос-
тичній оцінці пацієнтів з підозрою на саркоїдоз.

Гістопатологія

Враховуючи, що клінічні прояви саркоїдозу часто 
неспецифічні, для встановлення діагнозу часто потрібна 
гістологічна оцінка тканинних гранульом. Гістологічні 
ознаки, характерні для саркоїдозної гранульоми вклю-
чають наявність добре сформованих, концентрично 
розташованих шарів імунних клітин, найбільш помітні 
агрегати макрофагів та багатоядерних гігантських клі-
тин, що є центральним ядром.
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Таблиця 2
Клінічні характеристики, що підтримують діагноз саркоїдозу

Діагноз високоймовірний Діагноз ймовірний
Анамнез Синдром Лефгрена Параліч лицевого нерва

Чутлива до лікування ниркова недостатність
Чутлива до лікування CM або AVNB недостатність
Спонтанна/індукована VT без факторів ризику

Фізикальні дані Lupus pernio
Увеїти
Неврити зорового нерва
Erythema nodosum

Макулопапульозні, еритематозні або фіолетові ураження шкіри
Підшкірні вузлики
Склеріти
Ретиніти
Збільшення слізних залоз
Гранульоматозні ураження при прямій ларингоскопії
Симетричне збільшення привушної залози
Гепато-/спленомегалія

Візуалізація Білатеральна прикоренева аденопатія 
(CXR, CT і PET)
Перилімфатичні вузлики (CT органів 
грудної порожнини)
Посилення гадолінієм на MRI (CNS)
Остеолізис, кісти/округлі (пробойні) ушко-
дження, трабекулярний патерн кістки
Паротидне поглинання (галій, PET) 

Верхньочасткові або дифузні інфільтрати (CXR, CT і PET)
Перібронхіальні потовщення (CT)
Два або більше збільшених екстраторакальних вузлів (CT, MRI і PET)
Підвищена запальна активність серця (MRI і PET і галій)
Збільшення або вузлики в печінці або селезінці (CT, PET і MRI)
Запальні ураження кісток (галій, PET і MRI)

Інші тести Гіперкальціємія або гіперкальціурія з 
аномальним метаболізмом вітаміну D**

Зниження LVEF без факторів ризику (ехо та MRI)
Підвищений рівень ACE***
Нирковокам’яна хвороба з кальцієвими каменями, без аналізів на вітамін D
БАЛ-лімфоцитоз або підвищене співвідношення CD4:CD8
Лужна фосфатаза більше ніж у три рази перевищує верхню межу норми
АV-блокада третього ступеня у дорослих молодого та середнього віку

Дефініції абревіатур:  ACE — ангіотензин-конвертуючий фермент; AVNB — атріовентрикулярна вузлова блокада; CM — кардіоміопатія; CNS — 
центральна нервова система; CT — комп’ютерна томографія;  CXR (chest X-ray) — рентгенографія органів грудної порожнини; LVEF — фракція 
викиду лівого шлуночка; MRI — магнітно-резонансна томографія; РЕТ — позитронно-емісійна томографія; VT — вентрикулярна томографія.
* — Синдром Лефгрена визначається як двостороння прикоренева аденопатія з вузлуватою еритемою та/або периартикулярним артритом;
** — Аномальний метаболізм вітаміну D визначається як нормальний рівень паратиреоїдного гормону, від нормального до підвищеного рівня 
1,25-дигідроксивітаміну D і нормальний рівень 25-гідроксивітамін D;
*** — Підвищення АСЕ вище 50 % від верхньої межі норми вважалося аномальним.

Таблиця 3
Ключові патологічні ознаки саркоїдозу

На користь саркоїдозу Проти саркоїдозу
Наявність гранульоми
Численні
Відсутні, але з вузликовим гіалінізованим фіброзом, що представляє 
собою загоєні гранульоми (можуть бути розсіяні багатоядерні 
гігантські клітини).

Мало
Відсутні

Морфологія гранульоми
Компактні, щільно сформовані скупчення великих «епітеліоїдних» 
гістіоцитів і багатоядерних гігантських клітин Гранульоми мають 
тенденцію залишатися дискретними 
Ненекротичний або вогнищевий і зазвичай мінімальний ішемічний 
некроз

 Вільно організовані скупчення мононуклеарних фагоцитів/
багатоядерних гігантських клітини
• Обширний некроз
• Брудний некроз (містить ядерні уламки)
• Палісадні гранульоми

Фіброз починається на периферії гранульоми з розширенням 
центрально в гранульому, з кальцифікацією або без неї
Місце ураження
Перилімфатичний; навколо бронхосудинних пучків і фіброзних 
перегородок, що містять легеневі вени, і біля вісцеральної плеври
При некротизуючому саркоїдному ангіїті та гранульоматозі: 
гранульоматозний ангіїт з інвазією судинних стінок

• Відсутність лімфатичного розподілу
• Внутрішньоальвеолярні гранульоми

Супутня гістологія
Рідкий навколишній лімфоцитарний інфільтрат

• Міцний навколишній запальний інфільтрат (в т.ч лімфоцити, 
нейтрофіли, еозинофіли та плазматичні клітини) 
• Вторинні лімфоїдні фолікули

Мікроорганізми, забарвлення і посів
Негативний

Позитивний

Мультидисциплінарні клінічні особливості
Внутрішньо- та позагрудне ураження

Тільки позагрудне ураження
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Зовнішній шар, слабо організований лімфоцитами, 
переважно Т-клітинами, часто включає кілька проміж-
них дендритних клітин. У деяких випадках гранульоми 
оточені ізольованими скупченнями В-лімфоцитів. 
Саркоїдозні гранульоми найчастіше ненекротичні; 
однак зустрічаються варіанти саркоїдозу, особливо 
фенотип вузлового легеневого саркоїдозу, при якому 
може спостерігатися суміш некротичних та ненекротич-
них гранульом [44].

Диференціальний діагноз передбачає виключення 
багатьох хвороб, оскільки гранульоматозні захворюван-
ня значно поширені. У таблиці 3 та на рисунку 6 пред-
ставлені гістопатологічні ознаки, які є корисними у 
диференційній діагностиці саркоїдозу, хоча гістопатоло-
гічні ознаки самі по собі не можуть відрізнити саркоїдоз 
від інших гранульоматозних хвороб. Деякі гранульома-
тозні захворювання можуть мати схожі гістологічні осо-
бливості, такі як бериліоз (хронічна берилієва хвороба).

Виключення альтернативних причин гранульо-

матозного процесу

Для забезпечення точності діагностики саркоїдозу 
альтернативні діагнози повинні бути виключені під час 
первинної діагностичної оцінки або у випадках імовірно 
встановленого діагнозу саркоїдозу з атиповими клініч-
ними проявами, такими як рефрактерність до імунотера-
пії.

Хоча гістологія тканин може вказати на альтернатив-
ний діагноз, гранульоми, виявлені у пацієнтів із сарко-
їдозом, не мають унікальних гістологічних особливос-
тей, що дають змогу впевнено диференціювати їх від 
інших гранульоматозних захворювань. Таким чином, 
діагноз саркоїдозу потребує повного анамнезу, даних 

фізикального обстеження та, по можливості, проведен-
ня додаткових тестів, щоб виключити інші гранульома-
тозні хвороби [45].

Диференційний діагноз передбачає розгляд можли-
вих гранульоматозних процесів інфекційної та неінфек-
ційної природи.

Туберкульоз (ТБ) та атипові мікобактеріальні інфек-
ції можуть імітувати саркоїдоз. У зв›язку з цим проведен-
ня квантиферонового тесту та шкірних проб на гіперчут-
ливість до антигенів ТБ-інфекції рекомендується як стан-
дартний підхід у пацієнтів з підозрою на саркоїдоз [45], 
особливо в осіб, які проживають у районах, ендемічних з 
ТБ [46]. Грибкову інфекцію (наприклад, гістоплазмоз) 
також слід розглядати як альтернативний діагноз [47].

Необхідність проведення інших додаткових тестів на 
інфекційні та неінфекційні фактори визначається на 
основі клінічних та рентгенологічних даних.

Гіперсенситивний пневмоніт та хронічна берилієва 
хвороба повинні розглядатися у пацієнтів з історією 
впливу професійних чи екологічних факторів, пов›яза-
них із цими хворобами.

Хоча аналіз рідини бронхоальвеолярного лаважу 
(БАЛ) недостатній для встановлення специфічного діа-
гнозу якогось інтерстиціального захворювання легень, 
БАЛ може бути корисним для виключення інфекції, злоя-
кісного новоутворення або ідентифікації клітинних 
патернів, характерних для еозинофільних або гіперсен-
ситивних пневмонітів [48].

У диференційній діагностиці необхідно також врахо-
вувати саркоїдозноподібні гранульоматозні реакції, 
описані при багатьох клінічних станах, пов›язаних з різ-
ними медикаментозними впливами, включаючи імуно-
терапевтичні засоби [49].

Рис. 6. Порівняння гістології гранульоми саркоїдозу легень з іншими гранульоматозними захворюваннями легень. (A) 

Типова гістологія саркоїдозу з добре сформованими гранульомами, що складаються з агрегатів макрофагів (G) і з багато-

ядерних гігантських клітин (білі стрілки, вставка), з мінімальним навколишнім лімфоцитарним запаленням (L). (B) 

Гіперсенситивний пневмоніт з меншими гранульомами (G) з більш вираженим навколишнім лімфоцитарним альвеолітом 

(L). (C) Велика безклітинна некротизуюча гранульома (NG), яка викликана легеневою інфекцією Histoplasma capsulatum.
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У пацієнтів із загальним варіабельним імунним дефі-
цитом можуть розвиватися неказеозні гранульоми в 
лімфоїдних та інших органах, описаних як гранульома-
тозно-лімфоцитарна інтерстиціальна хвороба легень, 
що імітує мультиорганний саркоїдоз. Гранульоматозно-
лімфоцитарна інтерстиціальна хвороба легень внаслі-
док загального варіабельного імунодефіциту повинна 
бути запідозрена у пацієнтів з очевидним саркоїдозом, 
які мають гіпогаммаглобулінемію, історію рецидивуючих 
синопульмональних інфекцій, аутоімунні захворювання 
або спленомегалію [5].

12 рекомендацій, представлених в офіційному доку-
менті ATS «Diagnosis and Detection of Sarcoidosis», присвя-
чені діагностиці екстрапульмонального саркоїдозу — 
уражень очей, нирок, печінки, серця, оцінки легеневої 
гіпертензії при саркоїдозі. Питання діагностики легенево-
го саркоїдозу обмежені двома рекомендаціями щодо 
проведення біопсії прикореневих та медіастинальних 
лімфатичних вузлів, а саме:

1. У хворих із високою ймовірністю діагнозу сарко-
їдозу (наприклад, з синдромом Лефгрена, lupus pernio, 
синдромом Хеєрфордта) автори не передбачають необ-
хідності проведення біопсії лімфатичних вузлів (умовна 
рекомендація, дуже низька якість доказів).

В обґрунтуванні автори наводять свідчення літера-
тури про те, що безсимптомна білатеральна прикорене-
ва лімфаденопатія майже завжди спричинена саркоїдо-
зом [51]. При цьому дані мета-аналізу результатів 16 
досліджень (матеріали біопсії лімфатичних вузлів у 556 
пацієнтів) показали, що частота альтернативного діагно-
зу становить лише 1,9 %.

2. Для пацієнтів із підозрою на саркоїдоз з медіа-
стинальною та/або прикореневою лімфаденопатією, при 
необхідності біопсії тканин лімфовузлів, автори вважа-
ють, що ендобронхіальна біопсія під контролем уль-
тразвукового сканування має переваги порівняно з 
медіастиноскопією.

В обґрунтуванні автори посилаються на численні 
відомості літератури про значно меншу частоту усклад-
нень при проведенні трансбронхіальної біопсії тканин 
лімфовузлів.

ЛІКУВАННЯ

У таблиці 4 представлений перелік препаратів, які 
використовуються в лікуванні хворих на саркоїдоз.

Перше повідомлення про успішне застосування глю-
кокортикостероїдів у хворих на саркоїдоз опубліковано 
в 1954 році [52]. Системні глюкокортикостероїди і досі 
залишаються основними препаратами в лікуванні сарко-
їдозу [53, 54]. Їх ефективність доведена в декількох ран-
домізованих дослідженнях [55, 56], результати яких свід-
чили про позитивну динаміку клінічних та рентгеноло-
гічних симптомів саркоїдозу, поліпшення показників 
легеневої вентиляції та дифузії під впливом кортикосте-
роїдів. У середньому близько 50 % хворих на саркоїдоз 
(від 30 до 80 %) приймають лікування з використанням 
кортикостероїдів [57].

У національному документі «Уніфікований клінічний 
протокол первинної, вторинної (спеціалізованої) та тре-
тинної (високоспеціалізованої) медичної допомоги 
«Саркоїдоз» / Наказ МОЗ України № 634 від 08.09.2014» 
[52] викладено показання для призначення препаратів 
першої лінії терапії.      

ГКС не показані в наступних випадках:

•  При первинному обстеженні у хворого встановлено 
діагноз саркоїдозу I або II стадії при відсутності 
клінічних проявів і екстраторакальних уражень. 
Хворому призначається візит через 3 міс, при поліп-

шенні рекомендується контрольне обстеження ще через 
3  міс. При відсутності динаміки рентгенологічних змін 
або недостатніх темпах регресії призначається гід-
роксихлорохін.

При прогресуванні (збільшення лімфовузлів, перехід 
в II стадію, збільшення ділянок паренхіматозного ура-
ження) призначається ГКС-терапія.
•  При гострому дебюті хвороби за типом синдрому 

Лефгрена призначаються симптоматичні засоби 
(нестероїдні протизапальні препарати).
При відсутності регресії таких проявів синдрому 

Лефгрена, як вузлувата еритема та артрит, протягом 2 
тижнів лікування нестероїдними протизапальними пре-
паратами призначаються ГКС в середніх дозах (зазвичай 
0,3  мг/кг на добу в перерахунку на преднізолон перо-

Таблиця 4
Препарати для лікування пацієнтів із саркоїдозом

 

Препарати першої лінії Препарати другої лінії Препарати третьої лінії

Глюкокортикостероїди (ГКС)

Системні
Метилпреднізолон
Преднізолон

Інгаляційні
Будесонід
Флутиказон 

Місцевого застосування для лікування саркоїдозу шкіри
Тріамцинолону ацетонід
Протималярійні засоби

Гідроксихлорохін
Похідні метилксантину

Пентоксифілін

Імуносупресанти 

Метотрексат
Лефлуномід
Азатіоприн
Мікофенолату мофетил

Препарати антицитокінової терапії

Інфліксимаб
Адалімумаб
Ритуксимаб
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рально) на 1 місяць з подальшим поступовим знижен-
ням дози аж до відміни.

 ГКС-терапія призначається:

•  При всіх стадіях саркоїдозу з екстраторакальними 
проявами ураженнями серця, ЦНС, очей.

•   При ІІ стадії саркоїдозу з клінічними проявами 
(кашель, задишка, біль у грудях, зниження фізичної 
активності) та/або з помірно вираженими порушен-
нями функції зовнішнього дихання.

•  При III стадії захворювання, оскільки у цієї категорії 
хворих спонтанні ремісії спостерігаються відносно 
рідко (10−20 % випадків). Крім того, у більшості хво-
рих на саркоїдоз III стадії відзначаються виражені 
клінічні прояви (задишка, кашель), порушення вен-
тиляційної та дифузійної здатності легенів.
У хворих на саркоїдоз IV стадії основними проявами 

є легенева недостатність і хронічне легеневе серце, що 
потребують відповідної специфічної терапії.

Дози та режими ГКС-терапії

В лікуванні саркоїдозу без ураження серця, ЦНС та 
очей ГКС застосовуються в середніх дозах (зазвичай 
0,5 мг/кг маси тіла на добу в розрахунку на преднізолон).

Найбільш придатною є схема лікування, яка перед-
бачає призначення препарату в дозі 0,5 мг/кг маси тіла, у 
розрахунку на преднізолон, протягом 4 тижнів (для хво-
рого масою 60 кг доза препарату складе 30 мг на добу). 
Потім дозу знижують протягом 8 тижнів такими темпами, 
щоб до кінця третього місяця вона склала 0,25  мг/кг. 
Через 3 місяці від початку лікування проводиться оцінка 
його ефективності. При позитивній динаміці клінічних та 
рентгенологічних даних дозу препарату поступово зни-
жують до 0,125  мг/кг до кінця 6-го місяця, протягом 
наступних 6 місяців дозу зберігають незмінною.

При відсутності ознак регресії через 3 місяці лікуван-
ня необхідний аналіз можливих причин відсутності 
ефекту з прийняттям рішення щодо проведення додат-
кових диференціально-діагностичних досліджень або 
призначення препаратів другої лінії.

Найкращим препаратом з групи глюкокортикостерої-
дів є метилпреднізолон (МП), що має значно меншу, порів-
няно з преднізолоном, мінералокортикоїдну активність. 
Початкова доза МП становить 0,4 мг/кг маси тіла, до кінця 
3-го місяця — 0,2 мг/кг, до кінця 6-го місяця — 0,1 мг/кг.

При саркоїдозі з ураженням серця, ЦНС та очей ГКС 
застосовуються у високих дозах (зазвичай 1,0 мг/кг ваги 
тіла на добу в перерахунку на преднізолон). Початкова 
доза МП становить 0,8 мг/кг щоденно протягом 4-х тиж-
нів, потім дозу поступово знижують до 0,4  мг/кг — до 
кінця 3-го місяця, до 0,2 мг/кг — до кінця 6-го місяця та 
до 0,1 мг/кг (підтримуюча доза) — до кінця 9-го місяця.

Добову дозу препарату розділяють на 2 прийоми — 
2/3 добової дози вранці, 1/3 добової дози до полудня у 
відповідності із циркадними ритмами синтезу ендоген-
ного кортизолу.

ГКС-терапію комбінують з призначенням препаратів 
калію, а при відсутності гіперкальціємії —  препаратів 
кальцію.

При позитивній відповіді на проведену терапію в 
перебігу захворювання настає фаза клінічного виліку-
вання, яка характеризується відсутністю клінічних симп-

томів і морфологічних ознак саркоїдозу за даними КТ 
органів грудної порожнини. Разом із тим встановлення 
факту клінічного вилікування не є приводом для припи-
нення лікування, оскільки відсутність ознак легеневої 
дисемінації означає тільки зникнення конгломератів 
гранульом, ідентифікованих оком радіолога. При цьому 
дрібні скупчення і поодинокі гранульоми ще зберігають-
ся в легенях і при відміні терапії можуть стати причиною 
реактивації процесу. Короткі і незавершені курси ГКС-
терапії несприятливо впливають на подальший перебіг 
саркоїдозу і сприяють рецидивам. 

Після досягнення фази клінічного вилікування ГКС-
терапія МП в дозі 0,1 мг/кг/добу  повинна тривати не 
менше 6 міс. З огляду на те, що у більшості пацієнтів нор-
малізація клінічного стану і КТ-даних настає зазвичай на 
3-му візиті (через 6 міс лікування), загальна тривалість 
ГКС-терапії повинна становити не менше одного року.

З метою своєчасного виявлення рецидивів протягом 
першого року після закінчення лікування пацієнт пови-
нен бути обстежений з використанням КТ органів груд-
ної порожнини двічі з інтервалом в 6 міс, протягом дру-
гого року − 1 раз через 12 міс.

Хворі саркоїдозом I стадії, у яких наступила спонтан-
на регресія, повинні обстежуватися з використанням РГ 
органів грудної порожнини в ті ж терміни від моменту 
встановлення факту клінічного вилікування.

Відповідно до рекомендацій Statement on sarcoidosis 
(1999), хворих з одного разу виявленим саркоїдозом 
рекомендується спостерігати довічно.

Протипоказання до призначення ГКС

Протипоказаннями до призначення ГКС є: алергія до 
синтетичних стероїдів, цукровий діабет, остеопороз, 
переломи, асептичний некроз кісток, тяжка артеріальна 
гіпертензія, глаукома, виразкова хвороба шлунка та два-
надцятипалої кишки, тромбофлебіти, системні мікози, 
хронічна гнійна інфекція, туберкульоз, вірусні інфекції, 
системний мікоз, психічні захворювання, синдром 
Кушинга, тромбоемболічний синдром.

Серйозні побічні ефекти ГКС

До серйозних побічних дій, що вимагають відміни 
ГКС, відносяться: алергія до синтетичних стероїдів, осте-
опороз, переломи, асептичний некроз кісток, стероїд-
ний діабет, стероїдні виразки шлунка і кишківника, шлун-
ково-кишкові кровотечі, психози, симптоми менингізму, 
ейфорія, депресія, безсоння, стероїдний васкуліт, заго-
стрення хронічних інфекцій, в тому числі туберкульозу; 
приєднання вторинної інфекції, задня субкапсулярна 
катаракта, глаукома.

 Резистентність до ГКС-терапії

Резистентність до ГКС-терапії підрозділяється на 
абсолютну і відносну. Абсолютна резистентність означає 
відсутність будь-якого позитивного ефекту при викорис-
танні адекватних доз препаратів і режимів терапії. 
Відносна резистентність до ГКС-терапії констатується у 
випадках прогресування або стабілізації процесу при 
зниженні дози МП до підтримуючої (0,1 мг/кг/добу) при 
наявності ознак регресії на етапах стартової терапії при 
використанні спочатку більш високих доз МП.

У випадках резистентності або серйозних побічних 
ефектів ГКС призначаються препарати другої лінії тера-
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пії — імуносупресанти метотрексат, азатіоприн, лефлу-
номід.

В середньому у кожного восьмого хворого на впер-
ше виявлений саркоїдоз II–III стадії (12,4 %) потрібно 
призначення альтернативної імуносупресивної терапії в 
якості стартової в зв›язку з наявністю протипоказань до 
застосування ГКС. В ході ГКС-терапії потреба в лікуванні 
імуносупресантами зростає в зв›язку з серйозними 
побічними діями препарату, а також внаслідок  резис-
тентності до ГКС-терапії в середньому до 32,4 %. Тобто 
кожному третьому пацієнту на різних етапах лікування 
необхідно призначення імуносупресантів.

Таким чином, ГКС-терапія, проведена протягом не 
менше 12 міс з досягненням клінічного вилікування, під-
твердженого даними КТ, може бути успішно завершена в 
середньому  тільки у 68 % хворих  [58].

Однак це не означає, що всіх пацієнтів із позитивни-
ми результатами терапії слід віднести до назавжди вилі-
куваних — вивчення віддалених результатів ГКС-терапії 
показало високу частоту рецидивів захворювання, які в 
даний час є однією з найбільш гострих проблем у веден-
ні хворих на саркоїдоз легень [59]. Частота рецидивів 
саркоїдозу коливається від 13 до 75 % залежно від дослі-
джуваної популяції [60–63], за нашими даними — у 51,8 
% випадків [64]. Рецидиви зазвичай виникають у першо-
му півріччі після закінчення терапії [62–64].

Таким чином, недостатня ефективність багатомісяч-
ної ГКС-терапії, пов›язаної з погіршенням якості життя у 
зв›язку з побічними ефектами глюкокортикостероїдів, і 
висока частота рецидивів після її закінчення вимагали 
додаткового аналізу співвідношення «ризик/користь» 
глюкокортикостероїдної терапії саркоїдозу.

У зв›язку з цим у 2021 році опубліковано звіт цільової 
групи (Task force report) ERS “ERS clinical practice 

guidelines on treatment of sarcoidosis” [65], в якому 
визначено абсолютно нові підходи до лікування хворих 
на саркоїдоз.

В обґрунтуванні автори зазначають, що згодом від-
булося зрушення акценту у питанні про те хто, коли і чим 
має лікувати пацієнтів із саркоїдозом [66, 67]. Рішення 
про те, кого з пацієнтів і коли необхідно лікувати від сар-
коїдозу, залежить від двох основних факторів: ризику 
смерті або органної недостатності та погіршення якості 
життя (ЯЖ). Близько 5 % пацієнтів із саркоїдозом поми-
рають від хвороби [66, 68–70].

Легеневі та серцеві розлади є найчастішими причи-
нами смерті від саркоїдозу [71].

Основним принципом лікування пацієнтів із легене-
вим саркоїдозом є досягнення балансу між: а) мінімізаці-
єю ризику інвалідності, смерті через ураження легень 
або зниження якості життя; і б) ризиком супутньої пато-
логії та зниженням якості життя внаслідок дії глюкокор-
тикостероїдів та інших видів терапії [72]. 

Інтерстиціальне захворювання легень (ІЗЛ) або леге-
нева гіпертензія (ЛГ) є основною причиною смертності, 
пов›язаної з саркоїдозом [68, 73, 74], і становить ризик 
довічної непереносимості фізичного навантаження. В 
Японії, де ураження серця зустрічається частіше, ніж у 
інших країнах світу, кардіальний саркоїдоз залишається 
основною причиною смерті [75].

Багато пацієнтів страждають від погіршення якості 
життя через задишку, біль у грудях, кашлю і, у різних 
випадках, нездужання, стомлюваності та артралгії [66].

Високий ризик інвалідності, смертності та зниження 
ЯЖ включає також пацієнтів зі зниженням форсованої 
життєвої ємності легень (FVC), дифузійної здатності 
легень (DLCО), помірним та важким легеневим фіброзом 
або прекапілярною легеневою гіпертензією [68, 73, 76].

При надходженні пацієнти зазвичай виконують 
функціональні легеневі тести (PFT) з вимірюванням фор-
сованої життєвої ємності легень (FVC), обсягу форсова-
ного видиху за першу секунду (FEV1) і дифузійної здатно-
сті легень по монооксиду вуглецю (DLCO). Проводиться 
рентгенографія органів грудної порожнини (CXR) та, у 
пацієнтів з клінічно значущим легеневим саркоїдозом, 
комп›ютерна томографія грудної клітини високої роз-
дільної здатності (HRCT) [66]. У деяких випадках показ-
ник 6-хвилинного тесту з ходьбою (6MWD) може бути 
знижений через легеневі або серцеві захворювання, 
ураження м›язів або підвищену стомлюваність [77].

Ехокардіографія може бути показана пацієнтам з 
хронічною непереносимістю фізичного навантаження 
або підозрою на легеневу гіпертензію [78].

Загальні цілі лікування полягають у досягненні або 
регресії захворювання, або короткострокового періоду 
стабілізації (коли процес незворотний) при використан-
ні більш високих доз кортикостероїдів з переходом до 
мінімальної довгострокової дози, необхідної для стабілі-
зації саркоїдозу.

Організація лікування зазвичай ґрунтується як на 
структурних змінах, так і на змінах легеневої функції. CXR 
та HRCT забезпечує статичні зображення структурних 
змін, тоді як гібридна позитронно-емісійна томографія 
(PET) забезпечує як структурну, так і функціональну оцін-
ку легень. Ураження легень саме по собі не є показанням 
до лікування, але велике ІЗЛ чи легеневий фіброз обу-
мовлюють підвищений довгостроковий ризик респіра-
торної недостатності [68, 73, 74].

Оскільки PET і HRCT є дорогими і пов›язані з проме-
невим навантаженням, їх слід розглядати в кожному 
конкретному випадку. FVC та DLCO, шкала Борга для 
оцінки задишки та 6MWD можуть допомогти в оцінці 
функціональних змін.

У звіті чітко визначено мету лікування хворих на сар-
коїдоз легень — мінімізація ризику інвалідності, смерті 
через ураження легень або зниження якості життя в 
балансі з ризиком супутньої патології та зниженням яко-
сті життя, зумовлених побічними ефектами терапії.

Ураження легень саме собою не є показанням до 
лікування. Для того, щоб прийняти рішення про лікуван-
ня конкретного пацієнта, необхідно визначити, чи нале-
жить він до групи високого ризику інвалідності, смерт-
ності від саркоїдозу або оцінити рівень зниження якості 
його життя.

У керівництві представлені основні критерії високо-
го ризику (поширений інтерстиціальний процес, вира-
жений фіброз легень, легенева гіпертензія, клінічні 
симптоми, порушення легеневої вентиляції та дифузії) та 
перераховані інструменти оцінки — рентгенографія та 
комп›ютерна томографія легень, легеневі функціональні 
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тести PFT, DLCO; SaO2, 6-хвилинний тест з ходьбою — 
показник 6MWD, різні шкали оцінки якості життя, задиш-
ки, втоми.

Але разом з тим у звіті відсутні кількісні критерії 
оцінки ступеня ризику при використанні цих показників 
(наприклад, наскільки мають бути знижені FVC, FEV1, 
FEV1/FVC, DLCO у відсотковому відношенні до належних 
величин, SaO2, 6MWD, показники кількісної оцінки 
задишки, якості життя, щоб пацієнта можна було зараху-
вати до групи високого ризику?). На наш погляд, це ство-
рює труднощі та зайву свободу вибору рішень для прак-
тикуючого пульмонолога.

У керівництві надано 11 рекомендацій щодо лікуван-
ня хворих на саркоїдоз, з них вісім — відносяться до 
екстраторакальних форм захворювання, три — присвя-
чені саркоїдозу легень. До останніх відносяться:

1. Для нелікованих пацієнтів саркоїдозом з великим 
залученням легень, схильних до високого ризику майбут-
ньої смертності або постійної інвалідності від саркоїдо-
зу, ми рекомендуємо лікування глюкокортикостероїда-
ми для поліпшення та/або збереження FVC та ЯЖ (сильна 
рекомендація, низька якість доказів).

2. Для пацієнтів з симптоматичним саркоїдозом 
легень, ризиком майбутньої смертності або постійної 
інвалідності від саркоїдозу, які лікувалися глюкокорти-
костероїдами і мають продовження захворювання або 
неприйнятні побічні ефекти глюкокортикостероїдів, ми 
пропонуємо лікування метотрексатом для поліпшення 
та/або збереження FVC та ЯЖ (умовна рекомендація, 
дуже низька якість доказів).

3. Для пацієнтів з симптоматичним саркоїдозом 
легень, ризиком смерті або постійної інвалідності від 
саркоїдозу в майбутньому, тих, хто лікувався глюко-
кортикостероїдами або іншими імунодепресантами 
та має продовження захворювання, ми пропонуємо 
лікування інфліксимабом для поліпшення та/або збере-
ження FVC та ЯЖ (умовна рекомендація, низька якість 
доказів).

На рисунку 7 представлена   схема, яка ілюструє нові 
підходи до лікування хворих на саркоїдоз легень. Ця 
схема є поєднанням рекомендацій цього керівництва та 
описом сучасної практики членів цільової групи в ситуаці-
ях, коли не було достатньо доказів, необхідних для ство-
рення рекомендацій, або з питань, з яких систематичний 

Рис. 7. Нові підходи до лікування хворих на саркоїдоз легень
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огляд літератури не проводився. Необхідно звернути 
увагу, що інформація, що відображається як поточна 
практика (білим кольором) не може розглядатися як 
рекомендація для клінічної практики. Абревіатури: ГКС 
— глюкокортикостероїди, JAK — Янус-кінази інгібітор.

Якщо уважно розглянути подані рекомендації щодо 
лікування хворих на саркоїдоз легень, то можна зробити 
висновок, що вони істотно не відрізняються від алгорит-
му лікування, викладеного в Положенні ATS, ERS та 
WASOG «Statement on Sarcoidosis» 1999 року [23] та наці-
ональному клінічному протоколі «Саркоїдоз» ( 2014) [52]. 
А саме: пацієнтам з вперше виявленим саркоїдозом 
легень призначають препарати першої лінії терапії — 
глюкокортикостероїди, при їх неефективності або сер-
йозних побічних ефектах застосовуються препарати 
другої лінії — імуносупресанти (метотрексат), неуспішна 
імунотерапія вимагає призначення препаратів третьої 
лінії — антицитокінові засоби (інфліксимаб)

Відмінність становлять лише формулювання пока-
зань до лікування. Якщо раніше показаннями для ліку-
вання були клінічні симптоми, порушення легеневої 
вентиляції та дифузії, то тепер ці симптоми та порушення 
позначили як ризик смерті у майбутньому, інвалідності 
та доповнили оцінкою якості життя.

Системні глюкокортикостероїди, без урахування 
численних протипоказань, високої частоти побічних 
ефектів глюкокортикостероїдів, безсумнівно, є ефектив-
ними препаратами в оцінці найближчих результатів. 
Разом з тим вивчення віддалених результатів глюкокор-
тикостероїдної терапії показало високу частоту рециди-
вів захворювання, які в даний час є однією з найбільш 
гострих проблем у веденні хворих на саркоїдоз легень 
[59]. Частота рецидивів саркоїдозу коливається від 13 до 
75 % залежно від досліджуваної популяції [60–63], за 
нашими даними — у 51,8 % випадків [64].

Важливо те, що одним із факторів ризику, пов›язаних 
з високою частотою рецидивів саркоїдозу, з невстанов-
лених причин є саме собою тривале застосування глю-
кокортикостероїдів [57, 62–64, 79–82].

Необхідно відзначити, що рецидивуючий перебіг 
саркоїдозу легень є однією з основних причин розвитку 
поширеного фіброзу легень, респіраторної недостатно-
сті та легеневої гіпертензії, що становить високий ризик 
інвалідності та смертності в майбутньому.

Проблема незадовільних віддалених результатів 
ГКС-терапії є основною причиною підвищеної уваги до 
препаратів альтернативної терапії, перш за все − до 
метотрексату.

У 2013 році експертами Всесвітньої асоціації сарко-
їдозу та інших гранульоматозних розладів (WASOG) були 
опубліковані рекомендації щодо застосування метотрек-
сату (МТХ) у хворих на саркоїдоз «Multinational 

evidence-based World Association of Sarcoidosis and 

Other Granulomatous Disorders recommendations for 

the use of methotrexate in sarcoidosis: integrating 

systematic literature research and expert opinion of 

sarcoidologists worldwide» [83]. Оскільки до моменту 
опублікування рекомендацій (2013) в літературі були 
представлені результати тільки одного невеликого ран-
домізованого дослідження [84] і поодинокі відомості 

про спостережні дослідження [85−87], рекомендації 
були розроблені в основному на підставі даних опублі-
кованих серій спостережень та думок експертів з сарко-
їдозу, які заповнили відповідний опитувальник.

З того часу були проведені дослідження з вивчення 
ефективності та безпеки метотрексату у хворих на сар-
коїдоз легень [88−93], в тому числі великі ретроспектив-
ні [90, 92].

Результати ретроспективного вивчення ефектив-
ності та переносимості МТХ у хворих на саркоїдоз 
легень, проведеного Fang C. et al. [90], показали гарну 
клінічну відповідь на терапію МТХ у 80 % пацієнтів при 
низькій частоті рецидивів (4,1 %) після закінчення ліку-
вання.

Дані ретроспективного наглядового дослідження 
1276 хворих на саркоїдоз легень, проведеного Визелем 
А. А. и соавт. [91], дозволили авторам зробити висновок, 
що МТХ в дозі 15 мг на тиждень per os у хворих з прогре-
суючим саркоїдозом, які раніше отримували системні 
ГКС, є ефективним препаратом другої лінії, при цьому 
достатній рівень безпеки МТХ дозволяє застосовувати 
його протягом тривалого періоду — від 3 міс. до ≥ 1 
року.

В великому ретроспективному дослідженні 
Baughman R.P. et al. [92] було проведено вивчення гема-
тологічної та гепатотоксичної дії МТХ в дозі 10 мг на 
тиждень у 607 хворих на саркоїдоз за більш ніж 6-річний 
період. Лейкопенія і підвищення трансаміназ печінки 
виявлялися приблизно в 10 % випадків. Важка лейкопе-
нія виявлена тільки в одного пацієнта. Підвищення тран-
саміназ більш ніж в три рази від верхньої межі норми 
спостерігалася тільки у дев’яти пацієнтів. Застосування 
МТХ було досить ефективним не тільки в оцінці най-
ближчих, а й віддалених результатів � частота рецидивів 
не перевищувала 20 %.

У 2021 році в журналі «Diagnostics» (Basel) були опублі-
ковані результати порівняльного дослідження ефектив-
ності та безпеки метотрексату і метилпреднізолону в 
оцінці найближчих і віддалених результатів у 143 хворих 
на вперше виявлений саркоїдоз легень, що проведено в 
Національному інституті фтизіатрії і пульмонології ім. Ф.Г. 
Яновського НАМН України (Київ)  [93]. Аналіз результатів 
показав, що імуносупресивна терапія МТХ (10−15 мг/тиж-
день) достовірно не відрізняється від ГКС-терапії мети-
лпреднізолоном за частотою випадків успішного завер-
шення лікування. Однак при використанні МТХ значно 
знижується частота резистентності до лікування й частота 
рецидивів (з 43,3 % до 8,3 %; Chi square = 9,450, p = 0,003).

У зазначених вище роботах представлені досить 
переконливі докази ефективності і безпеки МТХ, що 
створює підстави для застосування МТХ як препарату 
першої лінії терапії хворих на саркоїдоз легень. 

У 2020 році в Нідерландах стартувало рандомізоване 
контрольоване дослідження (рівень доказів А) з оцінки 
ефективності метотрексату в порівнянні з преднізоном в 
якості терапії першої лінії хворих на саркоїдоз легень: 
PREDMETH [94]. Основною кінцевою точкою цього дослі-
дження буде зміна життєвої ємності легень (FVC) між 
вихідним рівнем і після 24 тижнів терапії. Крім того, 
будуть досліджені біомаркери крові, щоб знайти пре-
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диктори відповіді на терапію, прогресування і хронізації 
захворювання, а також для кращого розуміння механіз-
му захворювання.

Підкреслюючи безперечну важливість нових підхо-
дів у визначенні показань до лікування хворих на сарко-

їдоз легень, заснованих на аналізі ступеня ризику інва-
лідності та смертності та оцінки якості життя, вважаємо, 
що рекомендацію препаратів ініціальної терапії бажано 
зробити після отримання результатів рандомізованого 
контрольованого дослідження PREDMETH.
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