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Аннотация
Введение. Болезнь Гоше входит в группу наследственных лизосомных орфанных заболеваний накопления, вызванной недостаточностью 
фермента β-глюкоцереброзидазы с полисистемным поражением, в том числе и костной ткани. Костно-суставная система при болезни Гоше 
поражается в 75–83 % случаев. На этом фоне нередко развиваются инфекционные процессы, в том числе и туберкулез. Цель. Демонстрация 
особенностей и трудности диагностики костно-суставной патологии у пациентов разного возраста при болезни Гоше, осложненной 
туберкулезной инфекцией. Материалы и методы. Анализ клинического материала (в том числе ретроспективный анамнез), дополнительные 
методы исследования, лучевая диагностика (рентгенография, компьютерная томография, магнитно-резонансная томография), данные 
хирургических вмешательств, морфологическое исследование биопсийного / операционного материала с микробиологическим 
подтверждением. Результаты. Представлены два клинических наблюдения пациентов, у которых на фоне болезни Гоше выявлены 
деструктивные изменения костей и суставов с последующим присоединением туберкулезной инфекции. Особенностью этих наблюдений 
является то, что у одного больного болезнь Гоше диагностирована в детстве с постепенным развитием костно-суставной патологии, которая 
впоследствии осложнилась туберкулезным воспалением. Во втором наблюдении болезнь Гоше диагностирована у взрослого пациента в связи 
с болезненными ощущениями в поясничном отделе позвоночника, т.е. уже с костно-суставными проявлениями. На этом фоне подтверждена 
туберкулезная инфекция костей, которая различными лечебными учреждениями ставилась под сомнение. Заключение. Эти клинические 
случаи подтверждают сложность диагностики костно-суставной патологии при болезни Гоше, особенно при присоединении туберкулезной 
инфекции, что диктует необходимость определенного алгоритма обследования.
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Abstract
Introduction Gaucher disease belongs to the group of hereditary lysosomal orphan cumulative diseases caused by deficiency of the β-glucocerebrosidase 
enzyme. It features polysystemic affection, including bone tissue. The osteoarticular system in Gaucher disease is affected in 75–83 % of cases. 
Moreover, infectious processes may frequently develop, including tuberculosis. Purpose The aim of this work was to demonstrate the features 
and difficulties in diagnosing osteoarticular pathology in Gaucher disease complicated by tuberculosis infection in patients of different ages. 
Material and methods The following methods were used in the study: clinical material (including a retrospective case history), additional research 
methods, imaging diagnosis (radiography, computed tomography, magnetic resonance imaging), data from the protocols of surgical interventions, 
morphological study of biopsy / surgical material with microbiological confirmation. Results Two case reports are presented that demonstrate destructive 
changes in bones and joints developed due to Gaucher disease, and its further association with tuberculosis infection. One patient was diagnosed with 
Gaucher disease in childhood and gradually developed osteoarticular pathology that was later complicated by tuberculous. In the second case, the 
patient sought medical help due to pain in the lumbar spine as he already had osteoarticular manifestations. Upon further examination at the age of 32, 
Gaucher disease was diagnosed. Tuberculosis infection of the bones was suspected but was questioned several times by various medical institutions. 
Conclusion The clinical cases discussed confirm the difficulty of diagnosing osteoarticular pathology in Gaucher disease, especially in associated 
tuberculosis. This issue dictates the need for a specific examination algorithm.
Keywords: bone, joint, tuberculosis, Gaucher’s disease
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ВВЕДЕНИЕ

Костно-суставная система при болезни Гоше по-
ражается в 75–83 % случаев. Кроме того, на этом 
фоне нередко развиваются инфекционные процессы 
определенной этиологической принадлежности, на-
пример, туберкулез. Болезнь Гоше входит в группу 
наследственных лизосомных орфанных болезней 
накопления, вызванной недостаточностью фермен-
та β-глюкоцереброзидазы с полисистемным пора-
жением в том числе и костной ткани [1–6]. Болезнь 

Гоше возникает при мутации гена лизосомального 
фермента β-глюкоцереброзидазы (ген GBAI), ло-
кализующегося на длинном плече 1q21q [1, 6]. Не-
достаточность ß-глюкоцереброзидазы приводит 
к накоплению глюкозилцерамида, состоящего из 
497 аминокислот и входящего в состав лизосом всех 
органов и тканей [7, 8]. Таким образом, глюкозилце-
рамид, недостаточно расщепляясь, накапливается в 
лизосомах макрофагов, постепенно превращаясь в 
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крупные клетки с пенистой голубоватой цитоплаз-
мой (при окраске гематоксилином и эозином) и боль-
шим эксцентричным ядром, так называемые клетки 
Гоше (макрофаги продуктов переработки, перегру-
женные липидами).

Одной из наиболее излюбленных локализаций 
этих клеток является костный мозг [9–13]. Межба-
лочные пространства заполняются инфильтратами из 
клеток Гоше, что ограничивает приток крови, наруша-
ет питание, способствуя формированию остеонекро-
за. Нарушается минеральный обмен кальция и фос-
фора с изменением прочности и формы костей [1, 14]. 
Происходит образование аномальных уплотнений 
костной ткани в виде склеротических участков вдоль 
костномозгового канала со структурным изменением, 
уплощением верхней трети головки бедренной кости, 
деформацией, что рентгенологически определяется 
как колба Эрленмейера [15–17]. Нарушение формы 
кости характеризует процесс ремоделирования в от-
вет на скопление клеток Гоше в костномозговых про-
странствах. Наличие небольшого количества клеток 

Гоше в костномозговых пространствах может проте-
кать бессимптомно.

При значительном скоплении клеток Гоше у боль-
ных возникают так называемые костные кризы с силь-
ным болевым синдромом от нескольких часов до не-
скольких дней. Вовлечение костей при болезни Гоше 
встречается у 75–83 % больных. В большинстве случа-
ев процесс вовлечения костей начинается в детском или 
подростковом возрасте. Чаще всего поражаются длин-
ные кости: бедренная, большеберцовая, плечевая [18]. 
Клетки Гоше могут стимулировать высвобождение 
провоспалительных цитокинов, интерлейкинов IL-1, 
IL-6, IL-10, фактора некроза опухоли ᶐ, макрофагаль-
ного колониестимулирующего фактора. Предполагают, 
что IL-6 симулирует костную резорбцию, способствуя 
возникновению остеопении и остеопороза [1]. В кост-
ную ткань может проникать инфекция.

Цель работы: продемонстрировать особенности и 
сложность диагностики костно-суставной патологии у 
пациентов разного возраста при болезни Гоше, ослож-
ненной туберкулезной инфекцией.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

В работе представлены два наблюдения пациентов с 
болезнью Гоше. Методы: клинический материал (в том 
числе ретроспективный анамнез), дополнительные мето-
ды исследования, лучевая диагностика (рентгенография, 

компьютерная томография, магнитно-резонансная томо-
графия), данные хирургических вмешательств, морфо-
логическое исследование биопсийного / операционного 
материала с микробиологическим подтверждением.

РЕЗУЛЬТАТЫ

Наблюдение 1: мужчина, 1981 г. р., у которого в 
возрасте 4-х лет диагностирована болезнь Гоше. В 
13 лет по поводу гепатоспленомегалии произведена 
спленэктомия. В 17 лет, в связи с остеонекрозом голов-
ки левой бедренной кости, выполнен артродез левого 
тазобедренного сустава (рис. 1).

Рис. 1. Гистологический препарат. Болезнь Гоше. Комплек-
сы клеток Гоше в костномозговом пространстве бедренной 
кости. Окраска гематоксилином и эозином, × 100

В возрасте 27-ми лет появились жалобы на боль и 
неопороспособность правого тазобедренного сустава. 
Выявлено укорочение левой нижней конечности на 5 
см, резкое ограничение объема движений в тазобедрен-
ных суставах: слева из-за ранее выполненного артродеза, 
справа - в связи с болевым синдромом. При поступлении 
состояние тяжелое, передвижение было возможно толь-
ко с помощью костылей. При осмотре больной истощен 
(при росте 186 см вес 55 кг). Свищей и ран в области пра-

вого тазобедренного сустава не выявлено. Имелась вы-
раженная приводящая контрактура правого тазобедрен-
ного сустава со значительным болевым синдромом. По 
данным лучевой диагностики (рентгенография, компью-
терная и магнитно-резонансная томографии – КТ / МРТ) 
определялись признаки остеонекроза головки левой и 
медиального перелома шейки правой бедренной кости с 
формированием подвывиха (рис. 2). В связи с вышепе-
речисленными симптомами и ортопедическим статусом 
пациента было принято решение провести тотальное 
эндопротезирование правого тазобедренного сустава. 
Послеоперационный период протекал без осложнений. 
Одновременно больной получал патогенетическую за-
местительную ферментную терапию болезни Гоше.

Рис. 2. 3D компьютерная томография костей таза и тазобе-
дренных суставов при болезни Гоше. Анкилоз левого тазобе-
дренного сустава. Неоартроз правого тазобедренного сустава
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Через 3 месяца после оперативного вмешательства 
появилось расхождение швов в области послеопераци-
онного рубца. Принято решение об оперативном вме-
шательстве и ревизии области операции, при которой 
была обнаружена гнойная полость в области правого 
тазобедренного сустава, выявлены свищевые ходы, со-
общающиеся с компонентами эндопротеза. Установле-
на проточно-промывная система, наложены вторичные 
швы области операционной раны. Несмотря на наличие 
проточно-промывной системы, перевязки раны, анти-
бактериальную терапию появился воспалительный ин-
фильтрат в левой ягодичной области, сообщающийся 
с левым тазобедренным суставом, и еще один свище-
вой ход в этой же области. Заподозрен и диагности-
рован сакроилеит туберкулезной этиологии, который 
был подтвержден микробиологическими посевами из 
свищевого отделяемого. Назначена противотуберку-
лезная терапия по индивидуальному режиму. На фоне 
положительной клинической динамики через 2 месяца 
произведена операция некросеквестрэктомии левого 
крестцово-подвздошного сочленения с иссечением сви-
ща и гистологическим исследованием операционного 
материала, при котором подтверждена туберкулезная 
этиология воспаления. Несмотря на последующее ле-
чение противотуберкулезными препаратами, появил-
ся новый свищевой ход в левой ягодичной области. В 
ноябре (через 4 мес. от даты последней операции) вы-
полнена повторная ревизия и некросеквестрэктомия 
левого крестцово-подвздошного сочленения и крестца. 
Продолжена противотуберкулезная терапия. В резуль-
тате нормализовалась температура, пациент прибавил в 
весе. Но появление новых свищевых ходов в левой яго-
дичной области привело к решению о необходимости 
удаления эндопротеза правого тазобедренного сустава 
с иссечением свищевого хода, секвестрнекрэктомией 
крестцово-подвздошного сочленения и крестца, что и 
было осуществлено через 2 года после установки эн-
допротеза. Для обеспечения сращения отломков правой 
бедренной кости наложена кокситная повязка. На про-
тяжении последующих 2-х лет больной выполнял ре-
комендации по лечению болезни Гоше и туберкулеза. 
При плановом обследовании выявлены сгибательно-
приводящая контрактура, неоартроз правого тазобе-
дренного сустава с укорочением нижней конечности 
на 8 см, перекос костей таза и пояснично-крестцового 
отдела позвоночника с изменением походки. При ком-
пьютерной томографии обнаружено разрушение костей 
крестца, обширные участки деструкции, массивный 
остеосклероз подвздошных костей. На фоне профи-
лактической противотуберкулезной химиотерапии по 
индивидуальному режиму и по настоятельной просьбе 
пациента через 3 года после первого тотального эн-
допротезирования проведено реэндопротезирование 
правого тазобедренного сустава. Послеоперационный 
период протекал без осложнений. Однако через 2 года 
вновь открылся свищевой ход в области правого тазобе-
дренного сустава, который не закрывался, несмотря на 
проводимую антибактериальную и противотуберкулез-
ную терапию. В связи с рецидивирующим нагноением 
в области операции через 3 года после реэндопртези-
рования принято решение об удалении эндопротеза. 
В послеоперационном периоде в течение последующих 
12 месяцев больному была назначена противотубер-
кулезная химиотерапия по индивидуальному режиму, 

согласно полученной чувствительности к противоту-
беркулезным препаратам 1 и 2 ряда. В настоящее время 
пациент регулярно получает заместительную фермент-
ную терапию по поводу болезни Гоше. Признаки тубер-
кулезного воспалительного процесса костно-суставной 
системы отсутствуют, поэтому лечение костно-сустав-
ного туберкулеза закончено.

Наблюдение 2: женщина, 1984 г.р. Из анамнеза из-
вестно, что в 13-летнем возрасте без установленного 
диагноза была выполнена спленэктомия. В 27 лет пу-
тем кесарева сечения родила двойню. В 30 лет по дан-
ным магнитно-резонансной томографии была выявле-
на протрузия межпозвонковых дисков L4–SI, экструзия 
L5–SI с признаками корешковой компрессии. Выпол-
нены две паравертебральные инъекции дипроспаном 
без эффекта. В возрасте 31 года пациентка обратилась 
за медицинской помощью по поводу субфебрильной 
температуры и боли в поясничной области, плечевых, 
коленных, голеностопных суставах, болезненных об-
разований в правом плече, левом предплечье, кистях. 
С диагнозом септикопиемии и артрита левого тазобе-
дренного сустава больная была госпитализирована в 
ревматологическое отделение. Проводилась антибак-
териальная терапия без положительной динамики. При 
дальнейшем обследовании выявлен остеомиелит тела 
правой подвздошной кости; боковых масс крестца; аб-
сцессы правой подвздошной, поясничной мышц; левой 
бедренной кости; абсцессы медиальной группы мышц 
левого бедра; флегмона прилежащей забрюшинной 
жировой клетчатки. Произведена биопсия левой бе-
дренной кости, по результатам которой с диагнозом ту-
беркулеза костно-суставной системы (туберкулезный 
коксит слева и крестцово-подвздошного сочленения 
справа) переведена в отделение внелегочного тубер-
кулеза, где «холодный» натечник был вскрыт и дре-
нирован. При исследовании отделяемого из активного 
дренажа раны левого тазобедренного сустава диагноз 
туберкулеза был подтвержден бактериологически (вы-
явлены микобактерии туберкулеза). Назначена проти-
вотуберкулезная терапия по I режиму с последующим 
положительным эффектом (значительно уменьшился 
болевой синдром). Однако пациентка обратилась в 
другое лечебное учреждение, где диагноз туберкулеза 
был подвергнут сомнению и больную прооперировали. 
Проведена попытка эндопротезирования левого тазо-
бедренного сустава, осложнившаяся вывихом голов-
ки бедренной кости из-за повреждения задней стенки 
вертлужной впадины. Операция завершена частичной 
резекцией головки бедренной кости, некрэктомией тка-
ней левого тазобедренного сустава (2016 г.). Проведено 
гистологическое и микробиологическое исследование 
операционного материала, где микроскопически опре-
делялась картина остеомиелита без признаков спец-
ифичности. При бактериологическом исследовании 
микобактерии туберкулеза не обнаружены. На этом 
основании туберкулезная этиология воспалительного 
процесса была отвергнута и выставлен другой диа-
гноз: последствия реактивного артрита. В следующем 
стационаре в 32 года впервые (с учетом спленэктомии 
в анамнезе) заподозрена и верифицирована болезнь 
Гоше. Проведена энзимодиагностика, подтвердившая 
наличие наследственной ферментопатии (активность 
фермента бета-глюкоцереброзидазы 0,78 мкмоль/литр/
час; мутация гена GDF: Т 370S/М162Т). Выявлена му-
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тация в одном аллеле гена протромбина (гетерозигот-
ное наследование). Больная переведена в профильное 
медицинское учреждение для коррекции и лечения 
болезни Гоше. При поступлении тяжесть состояния 
была обусловлена инвалидизирующим ортопедиче-
ским статусом: передвигалась с помощью костылей 
из-за неопороспособности левой нижней конечности 
с укорочением на 4–5 см, отмечалась резкая болезнен-
ность при активных и пассивных движениях левого 
тазобедренного сустава. Рентгенологически опреде-
лялся вывих, коксартроз и остеонекроз 2 ст. головки 
левой бедренной кости (рис. 3).

Рис. 3. Рентгенограмма левого тазобедренного сустава. Ту-
беркулезный коксит, вывих головки левой бедренной кости

Выявлено колбовидное расширение дистальных 
отделов обеих бедренных костей, инфильтрация кост-
ного мозга, обусловленная основным заболеванием. В 
легких обнаружены мелкоочаговые диссеминаты, кото-
рые были трактованы как проявления пневмонии, и ак-
силлярная лимфоаденопатия. Изменения костей таза, 
тазобедренных суставов расценены как последствия 
длительно существующего гнойного воспалительного 
процесса с распространением на область крестцово-
подвздошного сочленения справа, крестцовые позвон-
ки. Принято решение об оперативном вмешательстве с 
проведением секвестрнекрэктомии левого тазобедрен-
ного сустава, ревизии с возможным однополюсным 
эндопротезированием либо постановкой артикулиру-
ющего спейсера. В предоперационной подготовке в 
течение 4-х недель проводилась противотуберкулезная 
химиотерапия по 1 режиму, заместительная (болезни 
Гоше) и метаболическая терапия. В 2017 г. удалось 
провести операцию тотального эндопротезирования 
левого тазобедренного сустава. Операция прошла с 
техническими сложностями из-за предшествующих 
оперативных вмешательств на суставе. Передне-боко-
вым доступом открыта полость сустава, при этом вы-
делилось около 50 мл светлой, прозрачной жидкости 
без запаха и хлопьев. При ревизии обнаружен задний 
вывих головки левой бедренной кости, повреждение 

задних отделов капсулы сустава, дефект заднего края 
и задних отделов крыши вертлужной впадины. Про-
изведен опил шейки бедренной кости под установку 
бедренного компонента эндопротеза. Головка и шейка 
бедренной кости полностью резецированы. Прокси-
мальный отдел бедренной кости обработан под типо-
размер 7 бедренного компонента эндопротеза "Ильза". 
После удаления спаек освобождена вертлужная впади-
на. При попытке установки монополярной модульной 
головки диаметром 44 мм отмечена тенденция к задне-
му вывихиванию, т.е. однополюсное протезирование 
нестабильно, как и установка артикулирующего спей-
сера. На основании вышеизложенного принято реше-
ние о проведении тотального эндопротезирования. С 
помощью шарошек размером до 48 обработана верт-
лужная впадина. С учетом возможности специфиче-
ского инфекционного процесса тазовый и ацетабуляр-
ный компонент эндопротеза установлены на костный 
цемент с гентамицином в максимально возможном го-
ризонтальном положении (для предупреждения выви-
ха головки бедренной кости). После установки бедрен-
ного компонента «Ильза»-7 произведено вправление 
эндопротеза. Установлена ножка "Ильза-стандартная" 
типоразмера 7; безцементный ацетабулярный компо-
нент типоразмера 46 мм по типу "Пресс-фит" с допол-
нительной цементной фиксацией; вкладыш типораз-
мера 44–46 мм; головка типоразмера «S». Произведено 
вправление компонентов эндопротеза. Удаленные при 
оперативном вмешательстве ткани, в том числе часть 
резецированной головки бедренной кости, направлены 
на морфологическое исследование (рис. 4).

Рис. 4. Гистологический препарат. Туберкулез бедренной 
кости. Эпителоидно-клеточные гранулемы, гигантские 
многоядерные клетки Пирогова-Лангганса. Окраска гема-
токсилином и эозином, × 100

В послеоперационном периоде проводились за-
местительные гемотрансфузии; комбинированная 
антибиотико-ферментная терапия; антикоагулянтная 
профилактика. Течение послеоперационного периода 
протекало без осложнений, Рана зажила первичным 
натяжением. Швы сняты на 14-е сутки. Больная вы-
писана с диагнозом: туберкулез множественных ло-
кализаций: левосторонний коксит, правосторонний 
сакроилеит, спондилит S1, активная фаза. Состояние 
после секвестрнекрэктомии левого тазобедренного 
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сустава. Полный вывих головки левой бедренной ко-
сти. Состояние после тотального эндопротезирования 
левого тазобедренного сустава. В течение последую-
щих 24 месяцев назначена противотуберкулезная тера-
пия, режим которой корректировался в зависимости от 
клинических и лабораторных данных. Переносимость 
назначенных противотубеоркулезных препаратов была 
хорошая. Рентгенологический контроль костно-су-
ставной системы и органов грудной клетки через 3, 6, 
12 месяцев и далее ежегодно (рис. 5).

В настоящее время состояние пациентки удовлет-
ворительное. Спустя 3 года после операции ходит без 
дополнительной опоры. Оценка функции эндопроте-
зированого левого тазобедренного сустава по Харрис 
составила: боль – 42 балла, ежедневная активность – 
12 баллов, функция – 44 балла, амплитуда / движение – 
4 балла, деформация – 4 балла.

Болезнь Гоше корректируется соответствующей 
ферментотерапией. Лечение костно-суставного тубер-
кулеза закончено на основании отсутствия признаков 
рецидива туберкулезного воспаления.

Рис. 5. Рентгенограмма левого тазобедренного сустава через 
два года после операции тотального эндопротезирования

ОБСУЖДЕНИЕ

Современная классификация разделяет болезнь 
Гоше на два типа: ненейропатическую и нейропатиче-
скую. Ненейропатический вариант может манифести-
ровать в любом возрасте и характеризуется хрониче-
ским течением. Выявить ранние изменения в костях, 
динамику патологического процесса помогает лучевая 
диагностика (рентгенография, магнитно-резонансная 
томография, денситометрия, сцинтиграфия). Рентге-
нография позволяет диагностировать деформации, 
переломы, определить толщину коркового слоя кости, 
наличие остеонекроза. Магнитно-резонансная томо-
графия оценивает состояние костного мозга. Денсито-
метрия показывает плотность костной ткани, содержа-
ние неорганических кальций-фосфатных соединений, 
степень остеопении [19, 20].

В представленных двух клинических наблюдениях 
у пациентов была ненейропатическая форма болез-
ни Гоше. У первого пациента болезнь Гоше выявлена 
рано, в детском возрасте. Несмотря на проводимую 
терапию проблемы костно-суставной системы прояви-
ли себя в 17-летнем возрасте, когда диагностировали 
остеонекроз головки левой бедренной кости, в связи с 
чем выполнен артродез левого тазобедренного сустава. 
В течение последующих 10-ти лет самочувствие было 
удовлетворительным, но затем больной обратился уже 
в тяжелом состоянии со значительным укорочением 
обеих конечностей, выраженным болевым синдромом. 
В 27 лет проведено первое тотальное эндопротезиро-
вание правого тазобедренного сустава. Однако после-
операционный период осложнился присоединением 

туберкулезной инфекции с развитием сакроилеита. На 
фоне профилактической противотуберкулезной хими-
отерапии проведена попытка реэндопротезирования 
правого тазобедренного сустава, но затем протез при-
шлось удалить.

Особенностью второго клинического наблюдения 
является то, что болезнь Гоше была впервые выявлена 
в 32-летнем возрасте, когда появились серьезные про-
блемы с костно-суставной системой и соответствую-
щие жалобы. На протяжении нескольких лет больная 
была обследована в нескольких лечебных учреждениях 
страны. Однако болезнь Гоше была выявлена не сразу. 
Так же как и в первом наблюдении, к костно-суставной 
патологии присоединилась туберкулезная инфекция.

В современных условиях активного предопераци-
онного лечения морфологическая диагностика тубер-
кулезного воспаления имеет ряд особенностей, т.к. нет 
четкой классической структурированности. Об этом 
свидетельствует второе клиническое наблюдение, ког-
да на фоне проводимого лечения отсутствовали при-
знаки гранулематозного воспаления, характерные для 
туберкулеза. Диагноз туберкулеза был отвергнут, что 
усугубило течение патологического процесса. Гисто-
логическая картина складывается из совокупности 
признаков, характерных для туберкулезного воспале-
ния: разрозненных очагов казеозоподобного некроза, 
немногочисленных эпителиоидно-клеточных грану-
лем, гигантских многоядерных макрофагов разного 
возраста, в том числе и Пирогова-Лангганса, лимфоид-
ной инфильтрации, присутствия лейкоцитов.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Таким образом, в данной работе продемонстриро-
ваны особенности и сложности диагностики костно-
суставной патологии у пациентов разного возраста при 
болезни Гоше, осложненной туберкулезной инфекци-
ей. Постановка диагноза требует применения широко-
го спектра диагностических исследований. Нами был 
использован комплекс методов: анализ клинического 
материала (в том числе, ретроспективный анамнез), 

дополнительные методы исследования, лучевая диа-
гностика (рентгенография, компьютерная томография, 
магнитно-резонансная томография), данные хирурги-
ческих вмешательств, морфологическое исследование 
биопсийного / операционного материала с микробио-
логическим подтверждением.

Данные клинические случаи подтверждают слож-
ность диагностики костно-суставной патологии при бо-
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лезни Гоше, осложненной воспалением туберкулезной 
этиологии. Поэтому необходимо как можно раньше вы-
являть признаки поражения костно-суставной системы 
для своевременного решения вопроса о тактике лече-
ния, прежде всего, хирургического вмешательства. При 
болезни Гоше всегда есть риск присоединения тубер-
кулезной инфекции. Поэтому необходимо применять 
определенный алгоритм для ее выявления при первых 
признаках воспаления, нарушениях функции сустава, 
ограничении движения: Диаскин-тест, реакция Манту 
с 2 ТЕ, Т-SPOT TB. При появлении свищей необходи-
мо проводить микробиологические посевы отделяемого 

не только на наличие неспецифической флоры, но и на 
наличие микобактерий туберкулеза (люминесцентная 
микроскопия, полимеразная цепная реакция). При мор-
фологическом исследовании биопсийного или опера-
ционного материала необходимо окрашивание микро-
препаратов по методу Циль-Нильсена для выявления 
кислотоустойчивых микобактерий. Для окончательного 
решения вопроса о туберкулезном или неспецифиче-
ском воспалении костно-суставной системы диагноз 
основывается на совокупности результатов клинико-лу-
чевых, лабораторных, микробиологических и морфоло-
гических исследований.
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