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Резюме. Статья посвящена обсуждению редкого и трудно диагностируемого заболевания — саркоидоза 
с вовлечением черепных нервов и мозговых оболочек. Эта форма заболевания представляет собой прогрес-
сирующее поражение нервной системы, характеризующееся гранулематозным воспалением оболочек и/или 
ткани головного или спинного мозга, черепных и/или периферических нервов. Клинические признаки патоло-
гии нервной системы при саркоидозе выявляют только у 5–15% пациентов, наиболее часто они представ-
лены симптомами поражения черепных нервов, менингеальным синдром и эпилептическими приступами. 
Рентгеновская компьютерная и магнитно-резонансная томография головного мозга не обнаруживают 
специфических для нейросаркоидоза изменений, однако позволяют исключить другие структурные пора-
жения центральной нервной системы и выявить нейровизуализационные признаки, наиболее часто встре-
чающиеся при данном заболевании. Диагностика нейросаркоидоза возможна при наличии неврологической 
симптоматики, признаков мультисистемного поражения и гистологическом подтверждении неказеозного 
гранулематозного воспаления в одном и более органе. В статье представлено клиническое наблюдение 
пациентки с нейросаркоидозом, проявившимся остро возникшей двусторонней невропатией лицевых не-
рвов, односторонней невропатией тройничного нерва и синдромом менингизма. Выявлены нейровизуали-
зационные признаки, часто встречающиеся при данном заболевании: накопление контрастного вещества 
оболочками головного мозга и тканью меккелевых полостей. Описано течение заболевания и диагности-
ческий поиск, позволившие обнаружить признаки мультисистемного поражения. Диагноз подтвержден 
с помощью гистологического исследования биоптата внутригрудного лимфоузла. Изложены результаты 
противовоспалительной терапии нейросаркоидоза и указаны особенности выбора срока назначения дан-
ного вида лечения.
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NEUROSARCOIDOSIS
Ramazanov G.R., Shevchenko E.V., Idilova L.I., Stepanov V.N., Nugaeva E.V., Petrikov S.S.
State Budgetary Health Institution of Moscow «Research Institute of Emergency Care named after 
N.V. Sklifosovsky Moscow Board of Health», Moscow, Russia

Abstract. The article represents the discussion of sarcoidosis involving the cranial nerves and meninges. It’s a rare 
disease diffi  cult to diagnose. This form of the disease is a progressive lesion of the nervous system, characterized by 
granulomatous infl ammation of the membranes and / or tissue of cerebrum or spinal cord, cranial and / or peripheral 
nerves. Clinical signs of the nervous system disorder found in sarcoidosis, are detected only in 5–15% of patients. 
They are often represented by symptoms of cranial nerve damage, meningeal syndrome and epileptic seizures. X-ray 
computed tomography and magnetic resonance imaging of the brain do not reveal specifi c changes, however, they 
allow to exclude other structural lesions of the central nervous system and to identify neuroimaging signs, most com-
mon in the course of this disease. Diagnosis of neurosarcoidosis is possible in the presence of neurological symptoms, 
signs of multisystem lesions, and histological confi rmation of non-caseous granulomatous infl ammation in one or 
more organs. The article also represents a clinical observation of a patient with neurosarcoidosis, manifested by acute 
bilateral neuropathy of the facial nerves, unilateral neuropathy of the trigeminal nerve and meningism syndrome. The 
neuroimaging signs, often found in this disease, were revealed: the accumulation of contrast agent by the membranes 
of the brain and the tissue of cavum Meckeli. The course of the disease and diagnostic search, which made it possible 
to detect signs of multisystem lesion, are described. The diagnosis was confi rmed by histological examination of the 
biopsy material of the intrathoracic lymph node. The results of neurosarcoidosis anti-infl ammatory therapy are pre-
sented. The peculiarities infl uencing the choice of this type of treatment terms, are indicated.
K e y w o r d s :   neurosarcoidosis; meningitis; bilateral neuropathy of the facial nerves.
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Саркоидоз — мультисистемное воспалительное 
заболевание неуточненной этиологии, характеризу-
ющееся формированием неказеозных эпителиоидно-
клеточных гранулем в различных органах и тканях. 
Наиболее часто заболевание поражает легкие и вну-
тригрудные, реже — периферические лимфатиче-
ские узлы. К более редким локализациям патологи-
ческого процесса относятся глазные яблоки, сердце, 
печень, селезенка, кости и мышцы, кожный покров, 
эндокринные железы и нервная система [1–4].

По некоторым данным, распространенность сар-
коидоза отличается в разных этнических группах — 
заболеваемость среди афроамериканцев составляет 
17–35 человек на 100 000 населения, среди белого 
населения — 5–12 на 100 000, а среди азиатов и ла-
тиноамериканцев — 1–3 на 100 000 населения. Жен-
щины болеют несколько чаще мужчин [5]. 

Нейросаркоидоз (НС) является одним из прояв-
лений данного заболевания и представляет собой 
прогрессирующее поражение нервной системы, ха-
рактеризующееся гранулематозным воспалением 
оболочек и/или ткани головного или спинного мозга, 
черепных и/или периферических нервов.

По данным ряда исследований с патологоморфо-
логическим анализом, нервная система была пора-
жена у 10–25% больных, однако неврологическую 
симптоматику выявляли только у 5–15% [1, 2, 6, 7].

Частыми клиническими проявлениям НС являют-
ся симптомы поражения черепных нервов, менинге-
альный синдром, эпилептические приступы [1, 6, 8]. 

Вовлечение в патологический процесс перифери-
ческой нервной системы при саркоидозе в настоящее 
время окончательно не объяснено. Среди возможных 
причин рассматривают воспалительную инфильтра-
цию нервов, гранулематозный васкулит, компрессию 
эпиневральными или периневральными гранулема-
ми либо токсическое действие цитокинов [8].

Наиболее частым проявлением поражения пери-
ферической нервной системы при НС является не-
вропатия лицевого нерва. Саркоидоз наряду с син-
дромом Гийена–Барре, энцефалитом Бикерстаффа, 
неходжкинской лимфомой, туберкулезным менинги-
том и герпес-вирусной инфекцией может быть при-

чиной двустороннего поражения лицевых нервов [9, 
10]. 

Диагностика НС возможна при наличии невроло-
гической симптоматики, признаков мультисистем-
ного поражения при обязательном гистологическом 
подтверждении [2, 3, 6, 8]. Обнаружение неказеоз-
ного гранулематозного воспаления в одном и более 
органе подтверждает диагноз [9]. 

Рентгеновская компьютерная томография (КТ) 
и магнитно-резонансная томография (МРТ) головно-
го мозга не обнаруживают специфических для ней-
росаркоидоза изменений, однако позволяют исклю-
чить острые нарушения мозгового кровообращения, 
опухоли и другие структурные поражения [1, 11, 12]. 
Наиболее частым нейровизуализационным проявле-
нием НС является накопление контрастного вещества 
мозговыми оболочками, которое может быть диффуз-
ным или узловым [13]. Другой распространенный 
при НС симптом — накопление контрастного препа-
рата в проекции меккелевых полостей [14, 15]. 

Лабораторная диагностика саркоидоза включает 
в себя определение уровня ангиотензин-превраща-
ющего фермента. Измерение данного показателя 
в крови при саркоидозе и в цереброспинальной жид-
кости (ЦСЖ) при НС показало низкую чувствитель-
ность и специфичность, что не позволило рекомен-
довать их для практического использования [16, 17]. 

В настоящее время применение глюкокортико-
стероидов является основным методом лечения сар-
коидоза. Также могут быть рассмотрены иммуно-
депрессанты, такие как циклоспорин, метотрексат 
и циклофосфамид [11]. 

Приводим клиническое наблюдение НС.
Пациентка А., 32 года, обратилась с жалобами 

на остро развившуюся асимметрию лица, головную 
боль и тошноту. При сборе анамнеза стало известно, 
что выраженную головную боль (до семи баллов по 
визуально-аналоговой шкале) распирающего харак-
тера, сопровождающуюся тошнотой, пациентка ис-
пытывает в течение пяти дней. Сглаженность левой 
носогубной складки больная заметила за два дня до 
обращения в стационар. В течение предшествовав-
ших трех недель отмечала стойкое повышение тем-
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пературы тела до фебрильных значений, испытывала 
общую слабость, потливость. 

При осмотре на момент поступления: кожа блед-
ная, температура тела 36,9 оС, дыхание самостоя-
тельное, не затруднено, частота — 17 в минуту. При 
аускультации легких дыхание везикулярное, прово-
дится во все отделы, хрипов нет. Артериальное дав-
ление 120/75 мм рт. ст., пульс ритмичный с частотой 
73 в минуту.

В неврологическом статусе: сознание ясное, ме-
нингеальной симптоматики нет. Слабость верхней 
и нижней мимической мускулатуры лица слева, ги-
пестезия левой половины лица.

По данным КТ головного мозга зон патологиче-
ской рентгеновской плотности, изменений ликвор-
ных пространств, патологии костей и пазух не вы-
явлено. Электрокардиография, рентгенография 
органов грудной клетки патологии не обнаружили. 
Клинический, биохимический, коагулологический 
анализы крови не выявили отклонений. 

Пациентка госпитализирована в неврологическое 
отделение для обследования. Выполнена люмбаль-
ная пункция: ЦСЖ прозрачная до и после центри-
фугирования, концентрации белка 1,4 г/л, лактата 
1,7 ммоль/л, глюкозы 3,2 ммоль/л, нейтрофильный 
цитоз — 10 клеток в 1 мкл.

В связи с лихорадкой неясного генеза больная 
консультирована инфекционистом: рекомендован 
диагностический план, включающий рутинный 
анализ на гемоконтактные заболевания, микро-
биологическое исследование крови, ЦСЖ, мочи на 
стерильность, исследование ЦСЖ на нейротроп-
ные возбудители и микроскопию «толстой кап-
ли». Иммуноферментный анализ (ИФА) не выявил 
HBsAg и антител к Treponema pallidum, вирусу ге-
патита С, ВИЧ-1/ВИЧ-2 в крови. Методом поли-
меразной цепной реакции (ПЦР) в ЦСЖ не обна-
ружены вирусы Herpes simplex 1-го и 2-го типов, 
Human gammaherpesvirus 4 (Epstein–Barr virus), 
Cytomegalovirus, Toxoplasma gondii и Mycobactérium 

Рис. 1. Магнитно-резонансная томография головного мозга пациентки А. на аппарате с индукцией магнитного поля 3 Тл: 
А — на аксиальных срезах головного мозга в режиме FLAIR определяется сужение межгирусных борозд и слабое повышение 
сигнала от мозговых оболочек (указано стрелками); Б — на аксиальных срезах головного мозга, взвешенных по Т1, полу-
ченных после внутривенного введения контрастного препарата, определяется лептоменингиальное накопление контрастного 
препарата (указано стрелками). Инфратенториальные отделы мозга интактны в режиме FLAIR (В), однако на фоне контрасти-
рования, в правой гемисфере определяется накопление контрастного вещества мягкими оболочками (указано стрелками) (Г)
Fig. 1. Magnetic resonance imaging of the patient’s A brain as shown on MRI with a magnetic fi eld induction at 3 T: A — on axial 
section of the brain in the FLAIR mode, narrowing of the inter-gyrus sulci (and a weak increase in the signal from the meninges 
(indicated by arrows) are determined; Б — on axial section of the brain, at T1, obtained after intravenous administration of a contrast 
agent, leptomeningeal accumulation of a contrast agent is determined (indicated by arrows). Infratentorial parts of the brain are intact 
in the FLAIR mode (B), however, in the right hemisphere, the accumulation of the contrast agent by meninges against the background 
of contrasting, is determined (indicated by arrows) (Г)
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tuberculosis. Антитела к Borrelia burgdorferi и возбу-
дителям бруцеллеза также не выявлены. Микробио-
логическое исследование крови, ЦСЖ и мочи было 
отрицательным. Микроскопия «толстой капли» не 
обнаружила микроорганизмов. 

На вторые сутки госпитализации у пациентки 
выявили слабость верхней и нижней мимической 
мускулатуры справа, лихорадку до 37,5 оС, больная 
предъявляла жалобы на мышечную слабость, голов-
ную боль. С целью исключения нервно-мышечно-
го заболевания и полиневропатии, пациентке была 
проведена стимуляционная электронейромиография 
верхних и нижних конечностей с декремент-тестом, 
по результатам которой клинически значимых от-
клонений не выявлено. Бесконтрастная МРТ голов-
ного мозга также не обнаружила отчетливых патоло-
гических изменений.

При МРТ головного мозга с контрастным усиле-
нием выявлено диффузное лептоменингеальное на-
копление контрастного препарата оболочками боль-
ших полушарий, правой гемисферы мозжечка (рис. 1) 
и меккелевыми полостями с обеих сторон (рис. 2). 

При оценке МР-картины вещества головного мозга 
в динамике очаговых изменений выявлено не было.

Учитывая изменения, выявленные при МРТ го-
ловного мозга с контрастным усилением, заподо-
зрен НС и выполнена КТ органов грудной клетки 
с контрастным усилением, при которой обнаружены 
множественные увеличенные лимфатические узлы 
всех групп средостения, часть из которых сливаются 
в конгломераты размерами до 42 × 12 × 72 мм (рис. 3). 
Для уточнения характера патологического процесса 
выполнена биопсия лимфатических узлов средосте-
ния и определение активности ангиотензинпревра-
щающего фермента в крови. Дифференциальный 
диагноз проводили между саркоидозом и лимфомой.

Медиастиноскопия с биопсией лимфатического 
узла средостения с последующим гистологическим 
исследованием выявили признаки гранулематозного 
лимфаденита.

В связи с гранулематозным характером лимфаде-
нита для исключения туберкулеза пациентке прове-
ли диаскинтест, результаты которого позволили ис-
ключить туберкулез. 

Рис. 2. Магнитно-резонансная томография головного мозга пациентки А. на уровне меккелевых полостей. В режиме FLAIR 
до контрастирования (А) и после (Б) не происходит полного подавления сигнала от ликвора на уровне меккелевых полостей и 
его повышение на постконтрастных изображениях (указано стрелками). В — на нативных Т1-взвешенных изображениях (ВИ) 
обращает на себя внимание изменение сигнала от меккелевых полостей (изоинтенсивных веществу мозга, в норме должны 
быть изоинтенсивны ликвору). После контрастирования, на Т1-ВИ определяется накопление контрастного вещества на дан-
ном уровне (указано стрелкой) (Г)
Fig. 2. Magnetic resonance imaging of the patient’s A. brain at the level of the Meckel cavities. There is no complete suppression of 
the signal from the cerebrospinal fl uid at the level of the Meckel cavities and its increase in post-contrast images in the FLAIR mode, 
before contrasting (A) and after (Б) (indicated by arrows). В — on native T1-weighted images (WI), attention is drawn to the change in 
the signal from the Meckel cavities (isointense to the brain substance, though normally they should be isointense to the cerebrospinal 
fl uid. The accumulation of the contrasting agent at this level (indicated by arrows) is detected at T1-weighted (Г)
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На основании клинических данных в виде обще-
мозговой симптоматики и двусторонного пораже-
ния лицевого нерва, МР-картины в виде лептоме-
нигиального накопления контрастного препарата, 
результатов КТ органов грудной клетки в виде лим-
фаденопатии средостения, гистологических данных 
препарата лимфатического узла одноименной лока-
лизации поставлен диагноз «саркоидоз с вовлечени-
ем мозговых оболочек головного мозга, черепных 
нервов, внутригрудных лимфатических узлов». 

Начата терапия метилпреднизолоном в дозе 
1000 мг/сутки внутривенно капельно в течение пяти 
дней с последующим переходом на прием таблети-
рованного преднизолона в дозе 50 мг/сутки. 

На вторые сутки после начала терапии отмечен 
регресс лихорадки, головных болей, уменьшение 
асимметрии лица, повышение активности пациент-
ки. Она выписана в удовлетворительном состоянии 
на 31-е сутки госпитализации. 

Обсуждение. Сложность диагностики НС обу-
словлена редким вовлечением нервной системы при 
саркоидозе, а также отсутствием специфических 
клинических, нейровизуализационных и лаборатор-
ных проявлений [2, 12]. Направить диагностический 
поиск в сторону системного воспалительного забо-
левания может наличие у пациента проявлений ин-
токсикационного синдрома (лихорадки, потливости, 
общей слабости) без признаков инфекционного про-
цесса. Двустороннее поражение лицевых нервов тре-
бует проведения дифференциального диагноза с син-
дромом Гийена–Барре, очаговым поражением ствола 
головного мозга, лимфомой ЦНС, инфекционным 
воспалением мозговых оболочек и черепных нервов 
[10]. Диагностический план должен включать элек-
тронейромиографию, МРТ головного мозга с кон-

трастным усилением и клинико-биохимический ана-
лиз ЦСЖ [12]. Выявление накопления контрастного 
вещества мозговыми оболочками и/или в проекции 
меккелевых полостей в сочетании с картиной невро-
патии черепных нервов требует исключения саркои-
доза [13, 14]. Вместе с исключением инфекционного 
воспаления оболочек и нервов проводят поиск очагов 
гранулематозного воспаления наиболее распростра-
ненной локализации — в легких и внутригрудных 
лимфатических узлов. Биопсия очага, подозритель-
ного на гранулему, позволяет получить материал для 
гистологического подтверждения диагноза [5, 12]. 

Назначение противовоспалительной терапии по-
зволяет уменьшить или нивелировать интоксикаци-
онный синдром, влияет на восстановление функции 
черепных нервов. Однако, учитывая необходимость 
проведения дифференциального диагноза с лимфо-
мой ЦНС, начало гормональной противовоспали-
тельной терапии должно быть отложено до момента 
выполнения биопсии и получения гистологического 
подтверждения [18, 19]. 

Заключение. Пациенту с интоксикационным син-
дромом и клинической картиной поражения череп-
ных нервов необходимо проводить диагностический 
поиск саркоидоза. МРТ с контрастным усилением 
позволяет выявить признаки нейросаркоидоза. Для 
исключения инфекционного менингита следует про-
вести клинический, микробиологический анализ, 
ИФА и ПЦР на нейротропные микроорганизмы 
ЦСЖ. Необходимо выполнить поиск очагов грану-
лематозного воспаления с применением КТ орга-
нов грудной клетки с контрастным усилением. При 
обнаружении очага, подозрительного на гранулему, 
для уточнения диагноза проводится биопсия для ги-
стологической верификации характера воспаления. 
Противовоспалительная терапия глюкокортикосте-
роидами позволяет добиться регресса интоксикаци-
онного синдрома и проявлений невропатии крани-
альных нервов. 
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