
Болезнь Гоше – наиболее частая форма наследствен-
ных ферментопатий, объединенных в группу лизосомных
болезней накопления. В основе заболевания лежит наслед-
ственный дефицит активности кислой β-глюкозидазы – ли-
зосомного фермента, участвующего в деградации продук-
тов клеточного метаболизма, что приводит к накоплению в
лизосомах макрофагов неутилизированных липидов и об-
разованию характерных клеток накопления (клеток Го-
ше) [1]. Типичные клинические проявления болезни Гоше
включают цитопению, гепато- и спленомегалию, пораже-
ние костей. Лечение заключается в назначении пожизнен-
ной заместительной ферментной терапии (ЗФТ) рекомби-
нантной глюкоцереброзидазой. Своевременное начало те-
рапии позволяет остановить прогрессирование заболевания
и предотвратить поражение жизненно важных органов. Од-
нако у взрослых больных заболевание зачастую диагности-
руется на стадиях состоявшегося поражения костно-су-
ставной системы [2, 3].

Поражение костной системы при болезни Гоше встре-
чается в 70–100% случаев. Преимущественно поражаются
длинные трубчатые кости и позвоночник. При этом отме-
чается исключительная гетерогенность характера и степе-
ни выраженности изменений костно-суставной системы,
причина которой до настоящего времени остается неясной
[1, 4]. Важная роль в оценке степени тяжести поражения
костной системы при болезни Гоше принадлежит лучевым
методам диагностики. По характеру радиологической кар-
тины поражения костей следует выделить обратимые и не-
обратимые изменения. К обратимым изменениям относит-
ся специфическая инфильтрация костного мозга, которая
может ассоциироваться с развитием остеопении и остеопо-
роза, к необратимым – остеонекрозы, очаги остеолизиса,
остеосклероз, патологические переломы и деформации ко-
стей, вторичная артропатия [5, 6]. Традиционная рентгено-
графия используется для первичной оценки структурных
изменений костей, что позволяет увидеть характерные гру-
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бые нарушения костной системы и заподозрить диагноз бо-
лезни Гоше. Магнитно-резонансная томография (МРТ) –
более чувствительный метод, позволяющий диагностиро-
вать вовлечение костей у взрослых пациентов с болезнью
Гоше. С помощью МРТ выявляют специфическую ин-
фильтрацию костного мозга, а также очаги некрозов и
фиброза на ранних стадиях, не доступных визуализации
рентгенографией. Для клинической оценки состояния
костно-суставной системы у пациентов с болезнью Гоше
нами проводится МРТ обеих бедренных костей с захватом
тазобедренных и коленных суставов. 

Лучевая картина большинства необратимых изменений
при болезни Гоше неспецифична и требует дифференци-
альной диагностики с другими патологическими процесса-
ми, в том числе туберкулезом костей и суставов. Костно-
суставной туберкулез является одной из наиболее распро-
страненных локализаций экстрапульмонального туберку-
леза. Инфицирование происходит в результате гематоген-
ной диссеминации микобактерий туберкулеза из поражен-
ного специфическим процессом органа. Источник диссеми-
нации не всегда можно распознать, так как туберкулез в
костях развивается медленно и к моменту манифестации
исходный очаг в другом органе может подвергнуться руб-
цеванию. Гематогенный характер распространения процес-
са обусловливает преимущественную локализацию тубер-
кулеза в местах наилучшего кровоснабжения – тела по-
звонков, метафизы и метаэпифизы трубчатых костей, ко-
сти таза, кисти, стопы. Наиболее часто при костно-сустав-
ном туберкулезе поражаются позвоночник (43–50%), тазо-
бедренные (20–25%) и коленные (10–15%) суставы [7].

Лучевая семиотика туберкулезного поражения костей и
суставов чрезвычайно разнообразна и проявляется призна-
ками поражения всех структур. Со стороны костных струк-
тур определяется негомогенная инфильтрация костного
мозга с наличием крупных деструктивных полостей в эпи-
физах, эрозирование субхондрального слоя прилежащих
костей, участки некроза (секвестры) в субхондральных от-
делах. К наиболее характерным магнитно-резонансным
(МР) признакам туберкулезного артрита относятся гипер-
трофия синовиальной оболочки за счет гранулематозного
воспаления, формирование фиброзного паннуса, наличие
жидкости в суставе, умеренно выраженная деструкция су-
ставного хряща. При экссудативных формах туберкулеза
часто определяется отек периартикулярных мягких тканей,
а также интра- и периартикулярные натечные абсцессы [8].

Представляем клиническое наблюдение, иллюстрирую-
щее трудности дифференциальной диагностики костно-су-
ставного туберкулеза у пациента с болезнью Гоше.

Êëèíè÷åñêîå íàáëþäåíèå
Пациентка Х., 31 года, госпитализирована в отделение ор-

фанных заболеваний ФГБУ «НМИЦ гематологии» Минздра-
ва России с жалобами на боли в левом тазобедренном суста-
ве, неопороспособность и укорочение левой нижней конеч-
ности, невозможность передвижения без подручных средств.
Особенности анамнеза: в возрасте 13 лет проведена спленэк-
томия по поводу неясной спленомегалии. Диагноз не был
установлен, в дальнейшем по этому поводу не наблюдалась,
до 30 лет чувствовала себя относительно здоровой.

В сентябре 2015 г. появились острые боли в пояснице и
области левого тазобедренного сустава. По данным МРТ
выявлены признаки остеохондроза пояснично-крестцового
отдела позвоночника; экструзия диска L5–S1 с признаками
корешковой компрессии. Выполнение невропатологом па-
равертебральных блокад – без положительного эффекта.
В дальнейшем появились выраженные полиартралгии, суб-
фебрилитет, множественные инфильтраты в параартику-
лярных мягких тканях и увеличение в объеме левого бедра.
Компьютерная томография (КТ) выявила картину остео-
миелита правой подвздошной кости, правого бокового от-
дела крестца, левой бедренной кости; абсцессы в правой
подвздошно-поясничной мышце, медиальной группе мышц
левого бедра; артрит левого тазобедренного сустава. Уста-
новлен диагноз септикопиемии с наличием септических
очагов и остеомиелита вышеуказанной локализации. Про-
ведение антибактериальной терапии – без эффекта. В свя-
зи с неэффективностью стандартной антибактериальной
терапии заподозрена туберкулезная этиология воспаления.

Диагноз туберкулеза подтвержден результатами бакте-
риоскопического исследования отделяемого из полости
абсцесса – при окраске по Цилю–Нильсену выявлены ми-
кобактерии туберкулеза. На основании клинико-лабора-
торной и радиологической картины установлен диагноз:
«Туберкулезный коксит слева; туберкулез правого крест-
цово-подвздошного сочленения». Выполнено оперативное
вмешательство – некрэктомия левого тазобедренного су-
става и начата противотуберкулезная химиотерапия, кото-
рая оказала быстрый положительный эффект в виде ре-
гресса болевого синдрома. 

Однако в дальнейшем на основании данных анамнеза
(спленэктомия по поводу неясной спленомегалии), энзимо-
диагностики и молекулярно-генетического анализа боль-
ной установлен диагноз болезни Гоше, что послужило ос-
нованием для отказа от диагноза туберкулеза и отмены
противотуберкулезной терапии. Деструктивно-воспали-
тельные изменения костей таза и левой бедренной кости
расценены как проявления болезни Гоше. Планировалось
начало ЗФТ и эндопротезирование левого тазобедренного
сустава. Однако сомнения рентгенологов в характере пора-
жения костной системы послужили основанием для на-
правления больной в ФГБУ «НМИЦ гематологии» Минзд-
рава России для дообследования.

При поступлении в клинику: состояние тяжелое. Тя-
жесть обусловлена инвалидизирующими ортопедическими
дефектами. Пациентка передвигалась с опорой на костыли,
без опоры на левую нижнюю конечность. Активные и пас-
сивные движения в левом тазобедренном суставе резко
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 болезненны. Опороспособность левой нижней конечности
резко снижена. При осмотре обращало на себя внимание
укорочение левой нижней конечности на 4–5 см. Большой
вертел левой бедренной кости смещен к крылу подвздош-
ной кости. В области левого тазобедренного сустава по на-
ружной поверхности определяется послеоперационный ру-
бец. Гепатомегалия по данным ультразвукового исследова-
ния (УЗИ): левая доля – 158×83 мм (N до 100×60 мм), пра-
вая доля – 230×127 мм (N до 150×100 мм). На передней
брюшной стенке, вдоль левого подреберья, рубец после
спленэктомии. 

Общий анализ крови – в пределах нормальных значе-
ний. В биохимическом анализе крови – гиперглобулинемия
42,7 г/л. Небольшое снижение концентрации протромбина
по Квику (до 73%), гиперферритинемия (1500 мкг/л). 

КТ органов грудной клетки – ограниченная лимфаде-
нопатия аксиллярных лимфатических узлов. Очаговых и
инфильтративных изменений в легких не выявлено.

КТ костей таза, тазобедренных суставов 
В структуре правой подвздошной кости, правом боко-

вом отделе крестца, в телах S1-2 позвонков определяются
множественные участки деструкции неправильной формы
с наличием секвестров; контуры кортикального слоя кры-
ла правой подвздошной кости и крестцовых позвонков не-
ровные, целостность их фрагментарно нарушена. Анало-
гичные участки деструкции имеются в телах седалищных
костей с обеих сторон. Правое крестцово-подвздошное со-
членение значительно деформировано, суставная щель не
прослеживается, плотность костной структуры сочленяю-
щихся поверхностей повышена (рис. 1).

В левом боковом отделе крестца, в крыле и теле левой
подвздошной кости, в верхней ветви левой лонной кости
определяются множественные «пятнистые» зоны разреже-
ния костной ткани неправильной формы без нарушения це-
лостности кортикального слоя. 

Головка левой бедренной кости субтотально разруше-
на, шейка, большой и малый вертелы деформированы,
костная структура изменена – чередуются массивные зоны
остеосклероза, разнокалиберные участки разрежения и
мелкоочаговой деструкции. Крыша левой вертлужной впа-
дины разрушена. 

В окружающих мягких тканях определяются мелкие
костные фрагменты. Бедренная кость смещена кверху и кза-
ди (на 35 мм относительно осевой линии контралатерально-
го сустава). Отмечается кортикальный остеосклероз про-
ксимальной трети левой бедренной кости (рис. 2). Контуры
костномозгового канала неровные, «подрытые». В полости
разрушенного сустава определяется содержимое плот-
ностью 25–39 HU. Правый тазобедренный сустав сохранен.

Заключение: КТ-картина правостороннего сакроилеи-
та. Мультифокальный остеомиелит – на всех сканируемых
уровнях. Состояние после некрэктомии левого тазобедрен-
ного сустава; деформация и вывих в суставе, инфекцион-
ный деструктивный артрит.

Данные МРТ бедренных костей с захватом
тазобедренных и коленных суставов 
Диффузная негомогенная инфильтрация костей таза,

боковых отделов крестца (больше справа), левой бедрен-
ной кости в виде множественных разнокалиберных уча-
стков деструкции, неправильной формы, окруженных зо-
нами остеосклероза, по периферии – с обширными зонами
трабекулярного отека (рис. 3). 

Субтотальное разрушение крыши левой вертлужной
впадины в медиальных отделах. Головка левой бедренной
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Ðèñ. 1. ÊÒ-ñêàíû êðåñòöà è êîñòåé òàçà â àêñèàëüíîé (à)
è ôðîíòàëüíîé (á) ïðîåêöèÿõ. Ìíîæåñòâåííûå ó÷àñòêè
äåñòðóêöèè â áîêîâûõ îòäåëàõ êðåñòöà ( ) è â òåëå
ïðàâîé ïîäâçäîøíîé êîñòè ( ). 

Ðèñ. 2. ÊÒ-ñêàíû òàçîáåäðåííûõ ñóñòàâîâ â àêñèàëüíîé (à)
è ôðîíòàëüíîé (á) ïðîåêöèÿõ. Âûðàæåííûå
äåñòðóêòèâíûå èçìåíåíèÿ â ëåâîì òàçîáåäðåííîì ñóñòàâå.

а)

б)

а)

б)
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кости субтотально разрушена, отмечается полный вывих
головки сустава кверху и кзади. Малая и средняя ягодич-
ные мышцы отечны, смещены кверху вывихнутой голов-
кой сустава. Также имеется отек наружной и внутренней
запирательных, короткой приводящей мышц бедра слева.
Шейка, большой и малый вертелы бедренной кости дефор-
мированы. Капсула сустава выраженно растянута, синови-
альная оболочка утолщена до 2 мм, в полости сустава име-
ется повышенное количество неоднородной синовиальной
жидкости. В полости левого тазобедренного сустава
имеются немногочисленные свободные костные фрагмен-
ты, размерами до 12×8 мм (рис. 3, б). 

Правый тазобедренный сустав сохранен. МP-сигнал
от костного мозга правой бедренной кости диффузно пони-
жен в Т1-, Т2-взвешенных изображениях (ВИ; рис. 4). Дис-
тальные метадиафизы бедренных костей булавовидно де-
формированы по типу колб Эрленмейера. 

Заключение: МР-картина диффузной негомогенной ин-
фильтрации костного мозга костей таза и левой бедренной
кости с участками деструкции, что, вероятно, связано с про-
явлениями инфекционно-воспалительного процесса. Выра-
женная инфильтрация костного мозга правой бедренной ко-
сти обусловлена болезнью Гоше. Состояние после некрэк-
томии левого тазобедренного сустава. Полный вывих левой
бедренной кости, субтотальное разрушение вертлужной
впадины слева. Признаки синовита левого тазобедренного
сустава. Свободные костные фрагменты в полости сустава. 

Таким образом, результаты проведенных КТ и МРТ ис-
следований выявили у пациентки с впервые установленным
диагнозом болезни Гоше картину инфекционно-деструк-
тивного поражения крестца и костей таза, артрита левого
тазобедренного сустава.

Консилиум в составе гематологов, рентгенологов, хи-
рургов-ортопедов и фтизиоортопеда пришел к заключе-

нию, что инфекционно-воспалительный процесс имеет ту-
беркулезную этиологию. Основанием для данного за-
ключения послужили результаты детального анализа кли-
нических, лабораторных и радиологических показателей
патологического процесса в динамике. Клинический диаг-
ноз сформулирован следующим образом: «Туберкулез
множественных локализаций: правосторонний сакроилеит,
спондилит S1-2, левосторонний коксит в активной фазе. Со-
стояние после некрэктомии левого тазобедренного сустава.
Полный вывих левого бедра. Болезнь Гоше I типа, состоя-
ние после спленэктомии (1997 г.)».

Также сделано заключение, что тяжесть состояния
больной определяется туберкулезным поражением костно-
суставной системы. Болезнь Гоше I типа следует отнести к
сопутствующему заболеванию, усугубляющему течение
инфекционно-воспалительного процесса туберкулезной
этиологии. Клиническими проявлениями болезни Гоше яв-
ляются умеренная гепатомегалия и инфильтрация костного
мозга правой бедренной кости; спленомегалия в анамнезе.
Решено начать ЗФТ. 

В дальнейшем пациентке проводилось следующее лече-
ние: курс интенсивной сочетанной антибактериальной и
противотуберкулезной терапии; хирургическое лечение –
тотальное эндопротезирование левого тазобедренного су-
става 05.2016 г.; ЗФТ рекомбинантной глюкоцереброзида-
зой; симптоматическая и метаболическая терапия.

Äèôôåðåíöèàëüíàÿ äèàãíîñòèêà òóáåðêóëåçíîãî è ñïåöèôè÷åñêîãî ïîðàæåíèÿ êîñòíîé ñèñòåìû ïðè áîëåçíè Ãîøå 

Ðèñ. 3. ÌÐ-ñêàíû òàçîáåäðåííûõ ñóñòàâîâ âî ôðîíòàëüíîé
(à: Ò1-ÂÈ ðåæèì) è àêñèàëüíîé (á: Ò2-ÂÈ ðåæèì) ïðîåêöèÿõ.
Âûðàæåííûå äåñòðóêòèâíûå èçìåíåíèÿ â ëåâîì
òàçîáåäðåííîì ñóñòàâå. Íåãîìîãåííàÿ èíôèëüòðàöèÿ
êîñòíîãî ìîçãà â êîñòÿõ òàçà, ëåâîé áåäðåííîé êîñòè ( ).

а)

б)

Ðèñ. 4. ÌÐ-ñêàíû äèñòàëüíûõ îòäåëîâ áåäðåííûõ êîñòåé âî
ôðîíòàëüíîé ïðîåêöèè (à: Ò1-ÂÈ ðåæèì; á: Ò2-ÂÈ ðåæèì).
Áóëàâîâèäíàÿ äåôîðìàöèÿ äèñòàëüíûõ ìåòàäèàôèçîâ
áåäðåííûõ êîñòåé ïî òèïó êîëá Ýðëåíìåéåðà
è ñïåöèôè÷åñêàÿ èíôèëüòðàöèÿ êîñòíîãî ìîçãà ( ).

а)

б)
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Операция проводилась с выраженными техническими
сложностями, связанными с предшествующим оператив-
ным вмешательством на левом тазобедренном суставе. 

Через 3 нед после оперативного ортопедического лече-
ния пациентка выписана в стабильном состоянии на амбу-
латорное лечение под наблюдением фтизиатра, гематолога,
терапевта и ортопеда по месту жительства (рис. 5). 

В настоящее время срок наблюдения после эндопроте-
зирования и начала ЗФТ составляет 28 мес. Состояние и
самочувствие пациентки удовлетворительное. Передвига-
ется самостоятельно. Противотуберкулезная терапия про-
должается. 

Çàêëþ÷åíèå
Лучевые методы диагностики занимают ведущее место

в комплексной диагностике костно-суставного туберкуле-
за. Знание МР- и рентгеносемиотики поражения костной
системы при болезни Гоше необходимо для своевременной
оценки характера и степени вовлечения костно-суставной
системы, а также дифференциальной диагностике «Гоше-
поражений» и интеркуррентных заболеваний. 

Авторы заявляют об отсутствии конфликта интересов.

Ðèñ. 5. Ðåíòãåíîãðàììà ëåâîãî òàçîáåäðåííîãî ñóñòàâà,
ïðÿìàÿ ïðîåêöèÿ. Ñîñòîÿíèå ïîñëå ýíäîïðîòåçèðîâàíèÿ
ëåâîãî òàçîáåäðåííîãî ñóñòàâà; âçàèìîðàñïîëîæåíèå
êîìïîíåíòîâ ýíäîïðîòåçà ïðàâèëüíîå.
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