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Рассмотрен клинический случай саркоидоза кожи у ребенка. Распространенность этого заболева-
ния изучена недостаточно, но имеющиеся сведения позволяют говорить о том, что саркоидоз у 
взрослых чаще встречается в северных странах, чем в южных, чаще болеют женщины молодого 
и среднего возраста. Саркоидоз детского возраста – еще менее изученная проблема, а эпидемио-
логические данные крайне противоречивы. Саркоидоз редок у детей младшего возраста, он харак-
теризуется поражением кожи, суставов и глаз, а также наличием неказеифицирующих гранулем 
при биопсии кожи, конъюнктивы и синовиальных оболочек, тогда как в более старшем возрасте 
преобладали изменения в легких, лимфатических узлах и глазах (т.е. как у взрослых). Приведенное 
клиническое наблюдение свидетельствует о трудностях диагностики саркоидоза у детей из-за ред-
кой встречаемости их в практике детского врача-дерматолога.
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A clinical case of cutaneous sarcoidosis in a child is presented. The prevalence of this disease is not amply 
studied. According to the data available, sarcoidosis in adults is more friquent in the northern countries than 
in the South; young and middle-aged women predominate among the patients. Sarcoidosis is rare in infants 
and is characterized by involvement of the skin, joints, and eyes, and by noncasefied granulomas (in biopsy 
of the skin, conjunctiva, and synovial membranes), while in older age the lungs, lymph nodes, and eyes are 
mainly involved (similarly as in adults). The clinical case presented in this paper demonstrates the difficulties 
in the diagnosis of sarcoidosis in children because of its low incidence and rarity for pediatric dermatologist.
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Первые описания заболевания связывают с имена-
ми J. Hutchinson (1877), E. Besnier (1889), M. Tenesson 
(1892), S. Boeck (1899). В 1914 г. T. Schaumann указал 
на единый генез кожных и системных поражений [2].

Долгое время господствовал взгляд на саркоидоз 
как на своеобразную (ослабленную) форму тубер-
кулеза. На это, в частности, указывали переходные 
формы от саркоидоза к туберкулезу, развивающиеся 
у части больных саркоидозом, особенно под влияни-
ем терапии кортикостероидами. В настоящее время 
саркоидоз рассматривается как самостоятельное за-
болевание, вероятно, полиэтиологическое, с преиму-
щественно иммунопатологическим генезом [2].

Образование гранулем вызвано, вероятно, им-
мунным ответом на неизвестный антиген, кото-
рый преобразуется макрофагами в Т-лимфоциты.  
Активированные Т-лимфоциты выделяют несколь-
ко противовоспалительных цитокинов, например  
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Саркоидоз – многофакторное заболевание, гисто-
логически характеризующееся наличием гранулем 
без казеозного некроза, поражающих легкие, кости, 
сосуды, глаза, периферические лимфатические узлы, 
печень и почти любой орган. Кожа поражается у 25–
50% больных [1].
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интерлейкин-2, интерферон-γ, хемоаттрактивный 
фактор макрофагов, интерлейкин-1 и др., которые 
также способствуют образованию гранулем и раз-
витию фиброза, особенно в легких. Постоянная 
стимуляция антигена ответственна за образование 
производных от макрофагов гигантских клеток. Не-
которые Т-хелперные лимфоциты присутствуют в 
центре гранулем, а Т-супрессорные лимфоциты на-
ходятся большей частью на периферии [1].

Распространенность этого заболевания изучена 
недостаточно, но имеющиеся сведения позволяют 
говорить о том, что саркоидозом чаще болеют жен-
щины молодого и среднего возраста и распространен 
он преимущественно в северных странах. Саркоидоз 
детского возраста – наименее изученная проблема, 
эпидемиологические данные крайне противоречи-
вы [3]. По сведениям отечественных авторов, за-
болеваемость саркоидозом среди детей составляет  
0,1 на 100 тыс. [4].

Кожные проявления при саркоидозе могут быть 
специфическими или неспецифическими. Специфи-
ческие – это пятнистые, папулезные, узловатые или 
подкожные очаги. Наиболее тяжелой формой являет-
ся ознобленная волчанка Бенье–Тениссона, которая 
поражает нос, прилегающие к нему участки щек, 
ушные раковины, подбородок и лоб, где имеются 
диффузные инфильтрированные очаги поражения 
синюшно-красного цвета, плоские или слегка вы-
пуклые, с довольно четкими границами. Феномен 
«запыленности» положительный. Характерно ухуд-
шение под действием холода [2]. Неспецифические 
изменения проявляются в виде узловатой эритемы, 
характеризующейся наличием болезненных розо-
вых или красных узлов с нечеткими краями, которые 
симметрично располагаются на разгибательной по-
верхности голеней.

Саркоидоз нередко встречается у детей раннего 
возраста и представлен в виде пятнисто-папулезных 
высыпаний на коже, увеита, лимфоаденопатии при-
корневых лимфатических узлов и артрита [1].

Большинство педиатров разделяют два типа про-
явлений: в возрасте до 5 лет и в более старшем воз-
расте. Саркоидоз в раннем возрасте часто не диагно-
стируют ввиду редкости и сходства с ювенильным 
артритом, несмотря на то что клинические характе-
ристики этих двух заболеваний различны. У детей 
младшего возраста саркоидоз характеризуется по-
ражением кожи, суставов и глаз, а также наличием 
неказеифицированных гранулем при биопсии кожи, 
конъюнктивы и синовиальных оболочек [5]. У под-
ростков преобладают изменения в легких, лимфа-
тических узлах и глазах, аналогично клиническим 
проявлениям у взрослых. Подтверждением диагноза 
служат обнаруженные при биопсии неказеифициро-
ванные гранулемы [6].

В отечественной литературе описано 28 случаев 
заболевания саркоидозом у детей, из них у 26 диаг-
ноз был подтвержден гистологически (без гистоло-
гического подтверждения 2 больных с саркоидозом 
глаз) [8]. Из внелегочных форм саркоидоза, чаще 
всего выявлялся саркоидоз периферических лимфа-
тических узлов и глаз.

Саркоидоз кожи (СК), как и другие органные про-
явления этого заболевания, отличается значительным 
полиморфизмом клинических признаков. Диагноз СК, 
всегда требующий морфологического подтверждения 
с помощью биопсии, диктует необходимость тща-
тельного обследования, направленного на исключе-
ние поражения внутригрудных лимфатических узлов, 
легких, а также других внутренних органов. Нередко 
кожное поражение у пациентов с ранее обнаружен-
ным саркоидозом свидетельствует в пользу прогрес-
сирования заболевания и, как правило, связанного с 
ним значительного ухудшения прогноза. Это требует 
начала или интенсификации иммуносупрессивной те-
рапии. Сам по себе СК может приводить к косметиче-
ским дефектам, иногда инвалидизирующим. В связи 
с этим СК требует соответственной «настроенности» 
врача при его диагностике, а стратегия его своевре-
менного выявления и выбора оптимального лечения 
нуждается в дальнейшей оптимизации [9]. Так, дет-
ский гранулематозный периорифициальный дерма-
тит, характеризующийся мономорфным папулезным 
высыпанием вокруг рта, носа и глаз, является добро-
качественным заболеванием, которое ранее было опи-
сано в препубертатном периоде у афро-карибских де-
тей [3]. В типичных случаях высыпание персистирует 
несколько месяцев и проходит без рубцов; обычно его 
отличают от саркоидоза на основании клинических 
и гистологических признаков. Дерматологи из Ве-
ликобритании описали клиническую картину такого 
дерматита у 4-летней азиатской девочки с гистологи-
ческой картиной саркоидоза, при этом клиническая 
картина сохранялась в течение 4 лет. Это позволило 
предположить, что данный случай детского грануле-
матозного периорифициального дерматита мог быть 
вариантом саркоидоза [3].

В связи с тем что заболевание встречается редко, 
особенно у детей, приводим клиническое наблюде-
ние случая СК. 

П а ц и е н к а  Л ., 6 лет, поступила 08.04.14 в кожно- 
венерологическое отделение (КВО) №3 областного кожно- 
венерологического диспансера (Астрахань) с направи-
тельным диагнозом стероидозависимого дерматита. Диа-
гноз при поступлении: вульгарный псориаз? стероидоза-
висимый дерматит?

Больна с января 2013 г., когда внезапно появились па-
пулезные высыпания на коже лица; высыпания прогрес-
сировали. Консультирована дерматологом амбулаторно 
по месту жительства, поставлен диагноз аллергического 
дерматита. Получала лечение: зиртек по 2,5 мг (5 капель) 
2 раза в сутки 10 дней, 10% глюконат кальция по 5 мл 
внутримышечно 1 раз в сутки 10 дней, энтеросгель 7,5 г  
(0,5 столовой ложки) 3 раза в сутки; местно акридерм в 
виде крема, крем адвантан периодически в течение года. 
Эффект от лечения слабовыраженный. Наблюдалось 
улучшение состояния кожного процесса в летние месяцы.  
В сентябре 2013 г. появились новые высыпания папу-
лезного характера на лице. Было назначено аналогичное 
лечение, однако эффекта от проводимой терапии не наб-
людалось. Затем девочку направили на обследование и 
стационарное лечение в КВО №3.

Девочка рождена от первой беременности, в срок, мас-
сой тела 3 кг, получала грудное вскармливание до 2 мес. 
Росла и развивалась по возрасту, привита по плану. Из пе-
ренесенных заболеваний ОРВИ, ветряная оспа. Гепатит, 
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туберкулез, венерические заболевания отрицает (со слов 
матери). Наследственность не отягощена. Лекарственный 
анамнез без особенностей.

Состояние удовлетворительное, сознание ясное, кон-
тактна. Телосложение нормостеническое, удовлетвори-
тельной упитанности. Лимфатические узлы не увеличе-
ны, безболезненны. 

Кожные покровы физиологической окраски, нормаль-
ного тургора и эластичности. Патологический процесс 
локализуется на коже лица в области носогубного треу-
гольника с переходом на крылья носа, подбородок, щеки, 
веки и представлен мелкими папулами ярко красного цве-
та, округлой формы, размером 2–3 мм, склонными к сли-
янию в очаги. На поверхности папул слабовыраженное 
мелкопластинчатое шелушение (см. рисунок, а). Дермо-
графизм смешанный.

На основании жалоб, анамнеза выставлен предвари-
тельный диагноз: вульгарный псориаз? болезнь Дарье? 
саркоидоз?

По результатам обследования: общий анализ крови, 
общий анализ мочи без патологии, яйца глистов в кале 
не обнаружены, при иммуноферментном анализе (ИФА) 
лямблии, аскариды, хеликобактер не обнаружены.

При ультразвуковом исследовании (УЗИ) органов 
брюшной полости выявлена деформация желчного пузы-
ря; УЗИ щитовидной железы – суммарный объем железы 
0,99, образований не выявлено.

При рентгенографии органов грудной клетки: легкие и 
лимфатические узлы без особенностей.

ИФА на наличие антител в сыворотке крови к цито-
мегаловирусной инфекции, индекс авидности, вирус про-
стого герпеса, HHV-8G отрицательны; на наличие антител 
к HHV-6G положительный (1,459), критическая оптиче-
ская плотность 0,342.

При гистологическом исследовании от 28.04.14 об-
наружен край гранулемы из эпителиоидных клеток с на-
личием гигантских клеток типа Лангерганса; некрозов не 
выявлено. Возникло подозрение на саркоидоз.

Консультирована проф. О.В. Дегтяревым 29.04.14, на 
заседании врачебной комиссии №103 установлен оконча-
тельный диагноз: детский гранулематозный периорифи-
циальный дерматит.

Больную проконсультировал фтизиохирург. Данных, 
подтверждающих туберкулез легких и кожи, не выявлено. 

За время пребывания в стационаре с 8 апреля по  
16 мая 2014 г. больная получала лечение per os: зодак 2,5 
мг 1 раз в день, супрастин 25 мг 2 раза в день, тиосульфат 
натрия 0,3 мг 3 раза в день, глицин 100 мг 2 раза в день, 

панкреатин 25 тыс. ед. 3 раза в день, имарт 200 мг 3 раза 
в день; наружно: мазь флуцинар, мазь латикорт, мазь фу-
цидин, крем Урьяж Cu Zn, фонофорез на высыпания с 1% 
гидрокортизоном 7 процедур.

Выписана с клиническим улучшением. На коже лица 
высыпания побледнели, стали более плоскими, появились 
участки кожи физиологической окраски (см. рисунок, б).

Гистологический материал 18.09.14 исследовал проф. 
В.А. Варшавский (университетская клиническая боль-
ница №2 ГБОУ ВПО Первый МГМУ им И.М. Сеченова 
Минздрава России): эпидермис с явлениями акантоза, в 
более глубоких слоях дермы обнаружен клеточный ин-
фильтрат, состоящий из лимфоидных клеток, эпителиоид-
ных, формирующих гранулемы без некроза с единичными 
многоядерными гигантскими клетками. Заключение: ги-
стологическая картина не противоречит диагнозу саркои-
доза; туберкулез кожи исключен.

Приведенное клиническое наблюдение свидетель-
ствует о трудностях диагностики саркоидоза у детей 
из-за редкой встречаемости в практике детского 
врача-дерматолога.
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Прогностическое значение исследований 
порфиринов при поздней кожной порфирии
Кривошеев А.Б.1, Кондратова М.А.1, Тугулева Т.А.1, Морозов Д.В.2

1ГБОУ ВПО Новосибирский государственный медицинский университет Минздрава 
России, 630091, г. Новосибирск, Россия; 2ГБУЗ НСО Городская клиническая боль-
ница № 1, 630047, г. Новосибирск, Россия

Проведены исследования порфиринов по фракциям в моче, кале и плазме крови с учетом сезонных 
стадий поздней кожной порфирии у 145 больных. Наиболее высокое содержание порфиринов заре-
гистрировано в активную фазу болезни. Отмечено, что повышение уропорфирина в моче и плазме 
крови является одним из ранних признаков, предшествующих клиническому рецидиву заболевания. 
Соотношение между фракциями копропорфирина и уропорфирина относится к важным прогности-
ческим критериям. Констатируемое в динамике исследований прогрессирующее снижение фракции 
уропорфирина при относительно высоком содержании копропорфирина может свидетельствовать 
об активно протекающем циррозе печени.
К л ю ч е в ы е  с л о в а: поздняя кожная порфирия; фракции порфиринов в моче и в плазме крови; сезонная 

динамика порфиринов; цирроз печени; динамика порфиринов при циррозе печени.
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PROGNOSTIC SIGNIFICANCE OF PORPHYRINS IN PORPHYRIA CUTANEA TARDA
Krivosheev A.B.1, Kondratova M.A.1, Tuguleva T.A.1, Morozov D.V.2
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Porphyrin measurements are carried out in 145 patients with porphyria cutanea tarda. The fractions are 
measured in the urine, feces, and plasma with due consideration for seasonal stages of the disease. The high-
est porphyrin levels are recorded during the active phase. Elevation of uroporphyrin in the urine and plasma 
is one of the early signs preceding a clinical relapse. The coproporphyrin/uroporporphyrin proportion is one 
of the important prognostic criteria. Dynamic progressive reduction of uroporphyrin fraction in the presence 
of rather high coproporphyrin level can indicate active hepatic cirrhosis.
K e y  w o r d s: porphyria cutanea tarda; urinary and plasma porphyrin fractions; seasonal time course of  

porphyrins; hepatic cirrhosis; time course of porphyrins in hepatic cirrhosis.
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Возникновение специфических нарушений в об-
мене порфиринов и дальнейшее их прогрессирова-
ние чаще всего обусловлены действием различных 
экзогенных и эндогенных гепатотоксических фак-
торов [1, 2]. Нарушения порфиринового обмена при 
различных формах порфирий сопровождаются по-
вышением фракций порфиринов в биосубстратах в 

различных количественно-качественных соотноше-
ниях. В клинической практике эти соотношения в ос-
новном используют как диагностические критерии 
[3, 4]. Клинические и фундаментальные проблемы 
поздней кожной порфирии – ПКП (син. урокопропор-
фирии) могут быть отнесены к весьма актуальным, 
поскольку эта форма порфирии относится к числу 
наиболее распространенных и часто встречающихся 
болезней метаболизма порфиринов [5, 6]. Типичный 
биохимический синдром ПКП закономерно сопро-
вождается доминирующим повышением фракции 
уропорфирина (УП) в моче (до 85–90%) и копропор-
фирина (КП) в кале (до 75–80%). Общее содержание 
порфиринов в моче у большинства больных выше 
2000–2500 нмоль/сут и в среднем в 30–40 раз превы-
шает нормальные значения. В эритроцитах патологи-
ческие отклонения отсутствуют. Общее содержание 


