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олезнь Гоше является самой распространенной генетически детерминированной лизо-

сомной болезнью накопления, обусловленной дефицитом фермента β-глюкозидазы, 

участвующего во внутрилизосомном расщеплении гликолипидов. В результате проис-

ходит их избыточное накопление в макрофагах с преобразованием последних в так 

называемые клетки Гоше, которые инфильтрируют ткани с развитой ретикулоэндоте-

лиальной системой (костный мозг, печень и селезенка), вызывая их поражения.  

Выраженные патоморфологические изменения при данном заболевании зачастую пер-

вично диагностируются при применении лучевых методов исследования. Кроме того, лучевые 

методы исследования играют ключевую роль в оценке эффективности лечения пациентов, по-

лучающих патогенетическую терапию.  

Целью данной статьи является анализ и обобщение применяемых методов лучевой диа-

гностики внутриорганных изменений при болезни Гоше I типа, включая современные техноло-

гии, описание их преимуществ и недостатков, а также определение наиболее универсального 

метода, позволяющего предоставить максимально исчерпывающую информацию о состоянии 

органов-мишеней как на этапе диагностики, так и в оценке эффективности лечения.. 
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фия, костный мозг, висцеральные поражения, ферментозаместительная терапия. 
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aucher disease is the most common genetically determined lysosomal storage disease 

caused by a deficiency of the β-glucosidase enzyme involved in the intra-lysosomal cleav-

age  of  glycolipids.  As  a  result,  they  accumulate  excessively  in macrophages with the  
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transformation of the latter into the so-called Gaucher cells, which infiltrate the tissues with a devel-

oped reticuloendothelial system (bone marrow, liver and spleen), causing their damage.  

Severe pathomorphological changes in this disease are primarily diagnosed using radiation diagnos-

tic methods, which play one of the key roles in assessing the effectiveness of treatment of patients 

receiving pathogenetic therapy.  

The purpose of this review is to demonstrate the whole variety of methods of radiological di-

agnosis of intraorgan changes in Gaucher disease  type I, including the most modern technologies, a 

description of their advantages and disadvantages, and the determination of a universal method that 

allows to provide the most comprehensive information about the state of target organs as at the stage 

of primary diagnosis and at the stage of evaluating the effectiveness of treatment. 

  

Keywords: Gaucher disease, radiology, magnetic resonance imaging, bone marrow, visceral 

manifestations, enzyme replacement therapy. 
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олезнь Гоше – наиболее частая 

форма наследственных ферменто-

патий, объединенных в группу ли-

зосомных болезней накопления. 

Возникновение заболевания связа-

но с наследственным дефицитом фермента 

β-глюкозидазы (β-глюкоцереброзидазы), 

участвующего в ферментативном внутрили-

зосомном расщеплении гликолипидов, что 

приводит к накоплению в макрофагах рети-

кулоэндотелиальной системы нерасщеплен-

ных гликолипидов. Данные аномальные мак-

рофаги называются клетками Гоше, наибо-

лее многочисленны они в костном мозге, пе-

чени и селезенке [1 – 3]. 

Болезнь Гоше встречается с частотой от 

1:40000 до 1:60000 у представителей всех 

этнических групп, но в популяции евреев 

ашкенази частота заболевания достигает 

1:450 – 1:1000 [1, 4]. 

Заболевание наследуется по аутосомно-

рецессивному типу. Снижение или отсут-

ствие активности глюкоцереброзидазы свя-

зано с мутацией гена данного фермента, ло-

кализующегося в регионе q21 на 1-й хромо-

соме. Обычно отмечается снижение активно-

сти фермента на 70–90% по сравнению с 

нормальным значением [5]. В гене глюкоце-

реброзидазы в настоящее время изучено бо-

лее 300 вариантов мутаций, приводящих к 

развитию болезни, из которых наиболее рас-

пространены четыре – N370S, IVS2 (+1), 

84GG, L444P, составляющие примерно 96% 

среди всех случаев заболевания [6]. 

Клинические и патоморфологические 

проявления при болезни Гоше I типа обу-

словлены накоплением аномальных макро-

фагов, в первую очередь, в ретикулоэндоте-

лиальной системе костного мозга, селезенки 

и печени. Намного реже поражается легоч-

ный интерстиций. Клетки Гоше характери-

зуются рядом особенностей: имеют гораздо 

большую продолжительность жизни и в не-

сколько раз крупнее нормальных клеток, а 

также обладают метаболической активно-

стью в виде активации провоспалительных 

цитокинов, что является одним из звеньев 

патогенеза при повреждениях тканей и ор-

ганов [7, 8].  

В настоящее время выделяют три кли-

нических типа болезни Гоше [9, 10]: 

I тип – ненейронопатический, является 

самым распространенным вариантом болез-

ни (94%). Чаще диагностируется в раннем 

детстве и характеризуется хроническим те-

чением, увеличением печени и селезенки, 

гематологическими расстройствами (анемия 

и тромбоцитопения), поражением костной 

системы, и отсутствуем признаков пораже-

ния центральной нервной системы (ЦНС) [11 

– 13]. Несмотря на выраженность висцераль-

ных и гематологических проявлений, жалобы 

больных, в первую очередь, связаны с пора-

жением костного мозга, встречающегося в 

среднем в 90% случаев [14]. 

II тип – острый нейронопатический. 

Проявляется в первые месяцы жизни тяже-

лым и острым поражением ЦНС, которое 
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быстро прогрессирует и обычно приводит к 

летальному исходу в течение 2 лет [15, 16]. 

III тип – подострый нейронопатиче-

ский. Развивается так же, как и острый 

нейронопатический тип в детском возрасте, 

но в более поздние сроки. Особенность дан-

ного варианта заключается в том, что внача-

ле происходит поражение внутренних орга-

нов и костного мозга как при ненейронопа-

тическом типе, но в дальнейшем вовлекается 

ЦНС с развитием различной неврологиче-

ской симптоматики [15, 16]. 

Диагностика болезни Гоше основывает-

ся на комплексном обследовании, включаю-

щем осмотр, анализ лабораторных показате-

лей с оценкой активности β-

глюкоцереброзидазы и ферментов, секрети-

руемых клетками Гоше (фермент хитотрио-

зидаза и глюкозилсфингозин), молекулярно-

генетическое исследование для выявления 

типа мутации в гене глюкоцереброзидазы, а 

также применение лучевых методов исследо-

вания [17]. 

Выявление заболевания на ранних ста-

диях часто затруднено, что обусловлено ва-

риабельностью клинических проявлений, их 

низкой специфичностью или бессимптомно-

стью течения болезни [18]. Несмотря на вы-

раженность висцеральных и гематологиче-

ских проявлений, жалобы больных чаще все-

го связаны с поражением костно-суставной 

системы [9]. 

Данный факт свидетельствует о необ-

ходимости анализа и обобщения роли и зна-

чения современных лучевых методов иссле-

дования при болезни Гоше I типа, определе-

нии степени выраженности висцеральных и 

костно-суставных проявлений, оценке эф-

фективности лечения, а также выявлении 

осложнений. 

Лучевая диагностика поражений пе-

чени.  

Патологические изменения печени мо-

гут носить диффузный и очаговый характер. 

Основным признаком патологической ин-

фильтрации органа клетками Гоше является 

гепатомегалия. Объем печени при этом 

обычно в два раза превышает нормальные 

размеры (рис. 1) [19]. 

   Для выявления данных изменений 

применяются ультразвуковое исследование 

(УЗИ), компьютерная (КТ) и магнитно-

резонансная томография (МРТ) [20, 21].  

Преимуществами УЗИ является относи-

тельная простота, неинвазивность и отсут-

ствие ионизирующего излучения. По данным 

некоторых исследований, значения объемов 

печени, полученные при УЗИ, отличаются от 

истинных размеров, что повышает роль бо-

лее сложных методов, а именно КТ и МРТ, 

при которых имеется возможность построе-

ния объемных 3D-изображений для более 

точной оценки размеров органа [22, 23]. 

 Очаговые поражения печени чаще ха-

рактеризуются множественностью и гиперэ-

хогенностью, но могут быть гипоэхогенными 

или смешанной эхогенности при УЗИ (рис. 2) 

[24].  

При МРТ узелки обычно имеют изо- или 

гипоинтенсивный по Т1-взвешенным изоб-

ражениям (ВИ) по отношению к паренхиме 

печени МР-сигнал и гиперинтенсивный на 

Т2-ВИ. При исследовании с внутривенным 

введением как экстрацеллюлярных, так и 

гепатоспецифичных парамагнитных кон-

трастных препаратов, на постконтрастных 

Т1-ВИ не отмечается накопления контраста 

очаговыми скоплениями клеток Гоше, что 

часто помогает отличить их от фокальной 

нодулярной гиперплазии печени и различных 

видов опухолевого поражения [21, 24 – 26] 

(рис. 3). 

По данным исследованиям с примене-

нием методики МР–диффузии для количе-

ственной оценки патологической инфиль-

трации печени была выявлена корреляция 

между снижением измеряемого коэффици-

ента диффузии и тяжестью течения болезни 

[27]. 

Скопления клеток Гоше в печени за 

счет объёмного воздействия и провоспали-

тельной активности способствуют развитию 

ишемических и фиброзных изменений, а 

также могут привести к повышенному 

накоплению железа печенью. Поскольку дан-

ные изменения являются известными фак-

торами риска развития гепатоцеллюлярного 

рака, скрининг этих состояний имеет особую 

важность при ведении пациентов с болезнью 

Гоше. Особенно это касается больных со 

спленэктомией в анамнезе, у которых фиб-

роз печени и перегрузка железом наблюда-

ются чаще и в более тяжелой степени [28, 

29]. 

Причина повышенного уровня ферри-

тина в крови, накопления железа в печени и 

их взаимосвязь при болезни Гоше в настоя-

щее время не определена. Однако известно, 

что их повышение более выражено у больных 

со спленэктомией [30]. Одной из причин это-

му может являться частое переливание кро-

ви у данной группы пациентов. Перегрузка 

железом является довольно редким проявле-

нием болезни Гоше, и для его диагностики в 

настоящее время используется методика 

магнитно-резонансной Т2*-релаксометрии 

печени с количественной оценкой избыточ-

ного  накопления  железа.  Данная  методика  
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основана на регистрации снижения интен-

сивности МР-сигнала ткани, насыщенной 

ионами трехвалентного железа. Для этого 

оценивается параметр время релаксации Т2* 

при использовании импульсной последова-

тельности градиентного эха. По результатам 

проведенных исследований определённое 

времени релаксации Т2* соответствует кон-

кретным концентрациям железа, что позво-

ляет выявить перегрузку железа печенью у 

пациентов с болезнью Гоше [29, 31, 32] (рис. 

4). 

Для оценки фиброза печени наиболее 

часто применяется УЗИ с применением ме-

тодики эластографии,  основанной на зави-

симости скорости распространения сдвиго-

вой волны в тканях от их жесткости – чем 

плотнее печень, тем быстрее распространя-

ется в ней сдвиговая волна (рис. 5) [33]. 

Также для выявления фиброза печени 

активно стала использоваться современная 

методика МРТ – МР-эластография. При ее 

выполнении вплотную к боковой брюшной 

стенке в области печени присоединяется 

устройство, генерирующее механические 

волны заданной, фиксированной частоты 

(обычно между 40 и 120 Гц). Проводится по-

лучение градиент-эхо последовательности по 

мере прохождения механической волны че-

рез ткани печени, при этом градиенты син-

хронизированы с генерацией механических 

колебаний. Полученные фазо-контрастные 

изображения, отражающие прохождение ме-

ханических волн, обрабатываются специаль-

ными математическими алгоритмами для 

генерации цветовых карт жесткости тканей 

(эластограмм) (рис. 6) [33, 34]. 

В последние годы для оценки степени 

фиброза активно изучается относительно но-

вый метод картирования макромолекуляр-

ной протонной фракции (МПФ) при МРТ. В 

основе метода лежит эффект переноса 

намагниченности между протонами свобод-

ной  воды  и  протонами,  связанными с мак- 

 

Рис. 1 а (Fig. 1 а) 

 

Рис. 1 б (Fig. 1 b) 

Рис. 1.    МРТ органов брюшной полости в аксиальной плоскости. 

На Т2-ВИ (а) и Т1-ВИ (б) структура печени однородная, определяются признаки выраженной гепатоме-

галии. 

Fig. 1.   MR images of the abdominal organs in the axial plane. 

On T2-WI (a) and T1-WI (b), the structure of the liver is homogeneous, signs of severe hepatomegaly are de-

termined. 

 

Рис. 2 (Fig. 2) 

Рис. 2.    УЗИ печени. 

Паренхима печени неоднородная за счет наличия 

многочисленных гиперэхогенных очагов пример-

ным диаметром 20 мм [24]. 

Fig. 2.    Ultrasound of the liver. 

Liver parenchyma is heterogeneous due to the pres-

ence of numerous hyperechoic foci with an approxi-

mate diameter of 20 mm [24]. 
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Рис. 3 а (Fig. 3 а) 

 

Рис. 3 б (Fig. 3 b) 

 

Рис. 3 в (Fig. 3 с) 

Рис. 3.  МРТ органов брюшной полости в аксиальной плоскости с применением гепатоспе-

цифичного контрастного вещества. 

На предконтрастном Т1-ВИ в S8 сегменте печени визуализируются гипоинтенсивные участки непра-

вильной формы с неровными нечеткими контурами (а), представляющие очаговые скопления клеток 

Гоше (желтая стрелка). На постконтрастных Т1-ВИ (б) очаговые изменения печени не накапливают кон-

трастный препарат. В отстроченною фазу сканирования (в) неизменённая паренхима печени активно 

накапливает гепатоспецифичное контрастное вещество (белая стрелка), очаговые изменения печени не 

накапливают контрастный препарат [25]. 

Fig. 3.   MR images of the abdominal organs in the axial plane using hepatospecific contrast agent.  

Hypointense areas of irregular shape with fuzzy contours are visualized on pre-Gd T1 in S8 segment of the 

liver (a), representing focal clusters of Gaucher cells (yellow arrow). There is no focal liver enhancement on 

post-Gd T1 images (b). Unchanged liver parenchyma (white arrow) enhances on the delayed scanning phase 

images (c), with unenhanced foci [25]. 

 

Рис. 4 (Fig. 4) 

 

Рис. 5 (Fig. 5) 

Рис. 4.      МРТ органов брюшной полости в 

аксиальной плоскости с применением им-

пульсной последовательности градиентного 

эха. 

На Т2* GRE-ВИ в печени отмечаются признаки 

перегрузки железом, проявляющиеся резким сни-

жением интенсивности МР-сигнала от ее парен-

химы [32]. 

Fig. 4.   GRE T2*-weighted MR images. 

Axial image of a patient with severe iron overload 

demonstrates abrupt decrease in the liver signal in-

tensity [32]. 

Рис. 5.   УЗИ печени с применением методики 

эластографии сдвиговой волны. 

Скорость распространения волны в зоне интереса 

1,1 м/с, что соответствует фиброзу печени степени 

F2 [33]. 

Fig. 5.  US of the liver using quantitative shear 

wave ultrasound elastography. 

Wave propagation speed in the zone of interest is 1.1 

m/s, which corresponds to liver fibrosis of the F2 

degree [33]. 
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ромолекулами коллагена, повышение про-

дукции которого является основным гисто-

патологическим признаком фиброза печени. 

То есть, сигнал при сканировании регистри-

руется от обеих фракций, затем подается 

преднасыщающий импульс, который выклю-

чает протоны макромолекул и впоследствии 

регистрируется чистая вода. Суть метода за-

ключается в построении карт МПФ на основе 

сырых данных сканирования с использова-

нием специальных алгоритмов и программ-

ного обеспечения. Результаты исследований 

показали высокую корреляцию с данными 

гистологического исследования. Это делает 

метод быстрого картирования МПФ одним из 

перспективных в плане неинвазивной оцен-

ки фиброза печени и требует дальнейшего 

изучения для возможного внедрения в прак-

тику [36]. 

Лучевая диагностика поражений се-

лезенки.  

Патологические изменения в селезенке 

так же, как и в печени, могут проявляться 

диффузным поражением органа в виде толь-

ко увеличения размеров или же очаговым 

поражением. В последнем случае в селезенке, 

помимо ее увеличения, обнаруживаются 

разнокалиберные фокусы скопления клеток 

Гоше и/или экстрамедуллярного гемопоэза, 

которые можно выявить с помощью УЗИ,  

 

 

МРТ или КТ [37]. Размеры органа при этом 

могут быть увеличены в 5–15 раз, в редких 

случаях возможно увеличение в 50 раз, что 

является фактором риска возникновения 

инфарктов селезенки [38] (рис. 7). 

При УЗИ очаговые изменения в селе-

зенке, как и в печени могут быть гипо-, ги-

перэхогенными или смешанной эхогенности 

[39]. 

При КТ очаги имеют низкую плотность, 

менее интенсивно или вовсе не накапливают 

контрастное вещество, по сравнению с 

неизменной тканью селезенки. Иногда по 

периферии образования могут визуализиро-

ваться кальцинаты [9, 37] (рис. 8). 

Наиболее достоверная оценка очаговых 

поражений в селезенке производится при 

МРТ. Интенсивность МР-сигнала на различ-

ных импульсных последовательностях зави-

сит от патоморфологической структуры дан-

ных очагов. Большинство из них характери-

зуется изоинтенсивным сигналом на T1-ВИ и 

гипоинтенсивным на T2-ВИ, но также отме-

чаются узелки гиперинтенсивные и на T1-

ВИ, и на T2-ВИ [24, 38] (рис. 9). 

Кроме того, зачастую очаговые пора-

жения характеризуются неоднородным МР-

сигналом за счет гетерогенной структуры или 

гипоинтенсивным сигналом в центре и гипе-

ринтенсивным по периферии на T2-ВИ и 

наоборот. Гиперинтенсивный на  Т2-ВИ  МР- 

 

Рис. 6 а (Fig. 6 а) 

 

Рис. 6 б (Fig. 6 b) 

Рис. 6.    МРТ органов брюшной полости в аксиальной плоскости (а) и МР-эластограмма (б). 

На Т2-ВИ с последовательностью градиентного эха (а) структура паренхимы печени однородная, очаго-

вых образований не определяется.  На МР-эластограмме (б) в структуре печени имеются участки повы-

шенной жесткости (красный цвет по шкале жесткости) [35]. 

Fig. 6.   MR images of the abdomen, axial plane, and MR-elastogram. 

T2, gradient echo pulse sequence (a): the structure of the liver parenchyma is homogeneous, no focal for-

mations are detected. There are areas of increased rigidity in the liver structure (red on the color scale map) 

on the MR elastogram (b) [35]. 
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Рис. 7 а (Fig. 7 а) 

 

Рис. 7 б (Fig. 7 b) 

Рис. 7.      МРТ органов брюшной полости. 

На Т2-ВИ в корональной плоскости (а) и Т2-ВИ в аксиальной плоскости (б) структура печени и селезен-

ки не изменена, отмечаются признаки резко выраженной спленомегалии. 

Fig. 7.   MR images of the abdomen.  

T2, coronal plane (a) and T2, axial plane (b): the structure of the liver and spleen is unchanged, there are 

signs of the splenomegaly. 

 

Рис. 8 а (Fig. 8 а) 

 

Рис. 8 б (Fig. 8 b) 

Рис. 8.   КТ органов брюшной полости в аксиальной плоскости в мягкотканном окне. 

На изображениях без введения контрастного вещества (а) определяются разнокалиберные гиподенс-

ные очаговые поражения селезенки [38]. На постконтрастных изображениях (б) в структуре увеличен-

ной селезенки определяются очаговые образования, не накапливающие контрастный препарат [37]. 

Fig. 8.   CT scans of abdominen, axial plane, soft tissue window. 

Various-sized hypodense focal lesions of the spleen are determined on non-contrast images without contrast 

enhancement (a) [38]. On post-contrast images (b), there are non-enhancing focal lesions in the structure of 

the enlarged spleen [37]. 

http://www.rejr.ru/
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сигнал чаще соответствует «красным» узлам 

скопления клеток Гоше с наличием расши-

ренных синусоидов, обнаруживаемых при 

гистологическом исследовании. Гипоинтен-

сивный сигнал на Т2-ВИ соответствует «бе-

лым» узлам, в которых при патологоанатоми-

ческом исследовании обнаруживаются толь-

ко клетки Гоше [37]. 

Лучевая диагностика поражений 

легких.  

Редким проявлением болезни Гоше I 

типа является поражение легких, которое 

встречается у 1–2% больных преимуще-

ственно с выраженными висцеральными и 

костно-суставными проявлениями, и со 

спленэктомией в анамнезе [24]. 

Патологические изменения не специ-

фичны, характеризуются поражением легоч-

ного интерстиция и сосудов с развитием 

симптомов легочной гипертензии, и могут 

наблюдаться при сопутствующих заболева-

ниях, не связанных с болезнью Гоше [9, 24, 

38]. 

При классической цифровой рентгено-

графии органов грудной клетки изменения 

выявляются редко. Более информативно 

применение КТ высокого разрешения. На 

томограммах определяется утолщение меж-

долькового и внутридолькового интерстиция,  

стенок бронхов, а также могут выявляться 

фокусы уплотнения легочной ткани  по  типу  

 

«матового стекла». Считается, что изменения 

в легких являются вторичными по отноше-

нию к прямой инфильтрации клетками Гоше 

легочного интерстиция [40] (рис. 10). 

Лучевая диагностика поражений 

костно-суставной системы.  

Поражение костной системы является 

одним из основных факторов, ухудшающих 

качество жизни пациентов при болезни Го-

ше, и характеризуется разнообразием прояв-

лений [41]. Определение патофизиологиче-

ских механизмов ее поражения до сих пор 

является дискутабельным вопросом.  

Наиболее изученными являются следу-

ющие механизмы изменения костной систе-

мы: объемное воздействие инфильтрации 

костной ткани клетками Гоше и их способ-

ность индуцировать провоспалительную ак-

тивность окружающих клеток. В результате 

этих процессов происходит нарушение 

остеогенеза, развитие остеопении, истонче-

ние кортикального слоя кости и формирова-

ние остеолитических очагов [12, 42]. Кроме 

того, к предрасполагающим факторам раз-

вития остеонекроза относят повреждающее 

действие цитокинов и хемокинов на эндоте-

лий сосудов с развитием гиперкоагуляции, а 

также ишемию в результате повышенного 

внутрикостного давления при инфильтрации 

костного мозга [43].  

Для болезни  Гоше  характерна  опреде- 

 

Рис. 9 а (Fig. 9 а) 

 

Рис. 9 б (Fig. 9 b) 

Рис. 9.   МРТ органов брюшной полости. 

На Т2-ВИ в корональной плоскости (а) и Т1-ВИ в аксиальной плоскости (б) в структуре резко увеличен-

ной селезенки определяются множественные разнокалиберные очаги округлой формы, неоднородной 

структуры [21]. 

Fig. 9.   MR images of the abdomen.  

T2, coronal plane (a) and T1, axial plane (b): there are multiple lesions of different size, round shape, hetero-

geneous structure in a spleen tissue [21]. 
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ленная динамика поражения костной систе-

мы: на ранних стадиях чаще поражается 

осевой скелет, а затем уже изменения появ-

ляются в длинных трубчатых костях, где они 

распространяются в дистальном направле-

нии, дистальные эпифизы при этом могут не 

вовлекаться в процесс [12]. 

Для полноценной оценки поражения 

костно-суставной системы применяются 

рентгенография, МРТ, двухэнергетическая 

рентгеновская денситометрия (DEXA) и ра-

дионуклидные методы [41]. 

Классическая рентгенография по-

прежнему является одним из первичных ме-

тодов визуализации, позволяющим заподо-

зрить болезнь Гоше и сориентировать другие, 

более информативные методы лучевой диа-

гностики для сканирования определенной 

области костной системы [38]. 

Недостатком данного метода является 

то, что он высокоинформативен для выявле-

ния уже грубых изменений костной ткани. К 

ним относятся колбообразная деформация 

дистальных отделов бедренных и прокси-

мальных отделов большеберцовых костей 

(колба Эрленмейера); неоднородность кост-

ной ткани, обусловленная участками осте-

опении, окруженными склерозом; асептиче-

ский некроз, возникающий чаще в головках 

бедренных костей (реже поражаются тела 

позвонков и головки  плечевых костей); па-

тологические переломы, вследствие истонче-

ния кортикального слоя [9, 41] (рис. 11, 12). 

Двухэнергетическая рентгеновская 

денситометрия (dual-energy X-

rayabsorptiometry, DEXA) является методом 

выбора для оценки остеопении и минераль-

ной плотности костей. [38, 41]. 

КТ служит дополнением к классической 

рентгенографии при необходимости оценить 

сложные переломы костей при болезни Гоше 

[9, 38, 41]. 

Радионуклидная диагностика наряду с 

МРТ так же может использоваться для оцен-

ки состояния костного мозга. Сцинтиграфия 

с 99m Tc–коллоидом серы применялась для 

косвенной оценки инфильтрации  костного 

мозга [44]. Данный радиофармпрепарат 

(РФП) интенсивно поглощается неизменён-

ным костным мозгом, тогда как участки 

костного мозга, инфильтрированные клетка-

ми Гоше, относительно слабо накапливали 

РФП (рис. 13). 

Сцинтиграфия с применением 99m Tc-

sestamibi рассматривается как метод прямой 

оценки инфильтрации костного мозга, кото-

рый основан на интенсивном поглощении 

РФП клетками Гоше, в то время как интакт-

ный костный мозг поглощает его относитель-

но слабо [45, 46]. 

В настоящее время даже при наличии 

МРТ данный метод может быть полезным 

при исследовании детей для разграничения 

патологической инфильтрации и неизменен-

ного красного костного мозга. Однако в пе-

диатрической практике, в связи с наличием 

ионизирующего излучения, его применение 

сильно ограничено [47]. 

Сцинтиграфия скелета с использовани-

ем 99m Tc-метилендифосфоната и лейкоци-

тов, меченных индием-111, при болезни Го-

ше может быть полезна при диагностике так 

называемых «костных кризов». Последние 

возникают преимущественно в детском и 

подростковом возрасте и проявляются в виде 

приступов сильнейшей боли в костях с лихо-

радкой и лейкоцитозом, что может имитиро-

вать картину остеомиелита. Выполнение 

сцинтиграфии в течение 1–3 дней от начала 

криза продемонстрирует низкое поглощение 

РФП пораженным участком в кости в отли-

чие от остеомиелита, когда наблюдается ги-

перметаболизм РФП инфицированной кост-

ной тканью [9, 41].  

Позитронно-эмиссионная томография 

(ПЭТ) стала  более  доступной в последние го- 

 

Рис. 10 (Fig. 10) 

Рис. 10. КТ высокого разрешения органов 

грудной клетки в легочном окне в аксиальной 

плоскости. 

Определяется утолщение внутридолькового и меж-

долькового интерстиция обоих легких, а также мел-

кие центрилобулярные узелки [24]. 

Fig. 10.    High-resolution CT images of the chest 

organs, aortopulmonary window, axial plane. 

Thickening of the intralobular and interlobular inter-

stitium of both lungs, as well as small centrilobular 

nodules are determined [24]. 
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Рис. 11 а (Fig. 11 а) 

 

Рис. 11 б (Fig. 11 b) 

Рис. 11.      Рентгенограммы бедренных костей в прямой проекции.   

Булавовидная деформация дистальных метадиафизов бедренных костей с расширением костномозго-

вых каналов по типу колб Эрленмейера (а) [38]. Неоднородность костной ткани в дистальных отделах 

бедренных в виде чередования участков разрежения и склероза (б) [12]. 

Fig. 11.   Femur X-ray, anteroposterior projection.  

Deformation of the distal metadiaphysis of the femur with the expansion of the bone marrow canals, like Er-

lenmeyer flasks, is detected (a) [38]. Heterogeneity of bone tissue in the distal femoral regions in the form of 

alternating sections of rarefaction and sclerosis (b) [12]. 

 

Рис. 12 а (Fig. 12 а) 

 

Рис. 12 б (Fig. 12 b) 

Рис. 12.      Рентгенограммы тазобедренных суставов в прямой проекции. 

Признаки деформирующего остеоартроза левого тазобедренного сустава в результате асептического 

некроза головки левой бедренной кости (а) [38]. Патологический подвертельный перелом бедренной ко-

сти со смещением и вклинением отломков, деформация проксимального отдела диафиза бедренной ко-

сти за счет расширения костномозгового канала (б) [12]. 

Fig. 12.   Hip joints X-ray in anteroposterior projection. 

Osteoarthritis of the left hip joint, as a result of aseptic necrosis of the right femoral head (a) [38]. Pathologi-

cal subtrochanteric fracture of the femur with displacement and wedging of fragments, deformation of the 

proximal part of the femoral diaphysis due to the expansion of the medullary canal (b) [12]. 
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ды, но широкого применения для оценки 

костных изменений при болезни Гоше этот 

метод не нашел. Связано это с низкой спе-

цифичностью выявленных изменений, так 

как РФП, используемые при ПЭТ, активно 

поглощаются как зонами остеонекроза, так и 

участками опухолевого поражения и воспа-

ления [38]. 

В настоящее время одним из наиболее 

информативных методов неинвазивной 

оценки состояния костного мозга является 

МРТ. Данный метод позволяет определить 

соотношение жирового и кроветворного 

компонента в костном мозге, локализацию и 

распространенность таких патологических 

изменений, как инфильтрация, ишемия 

костного мозга (отек, остеонекроз), остеоли-

зис, постинфарктный остеосклероз, патоло-

гический перелом и внутрикостные гошеро-

мы [48]. 

Специфическая инфильтрация костно-

го мозга клетками Гоше может носить как 

очаговый, так и диффузный характер. У 

взрослых эти изменения на МР-томограммах 

проявляются снижением интенсивности сиг-

нала от желтого костного мозга на Т1-ВИ и 

Т2-ВИ, тогда как в норме он повышен. На 

импульсной последовательности инверсии – 

восстановления с коротким время–эхо (STIR–

short time inversion recovery). МР-сигнал от 

участков инфильтрации может быть незна-

чительно повышен. При выраженной степе-

ни инфильтрации интенсивность сигнала от 

пораженного желтого костного мозга может 

быть ниже, чем от мышечных структур [41, 

48, 49] (рис. 14). 

Оценка инфильтрации костного мозга у 

детей осложняется тем, что нормальный 

красный костный мозг так же, как и зоны 

инфильтрации, обладает низкой интенсивно-

стью сигнала на T1-ВИ и T2-ВИ. В таких слу-

чаях, по данным некоторых исследований, 

может быть полезна МР-диффузия, при про-

ведении которой  определяется истинное 

ограничение диффузии от зон выраженной 

инфильтрации [50]. 

Ишемические изменения костного моз-

га от степени обратимого трабекулярного 

отека до необратимого остеонекроза имеют 

характерный вид на МР-томограммах. Отек 

характеризуется пониженным МР-сигналом 

на Т1-ВИ и повышенным на STIR, Т2-ВИ и 

PD с жироподавлением [12, 48] (рис. 15). 

При отсутствии лечения или его низкой 

эффективности данный процесс может пе-

рерастать в картину остеонекроза, проявля-

ющегося участками неправильной формы с 

нечеткими и неровными «географическими» 

контурами, гиперинтенсивными на Т2-ВИ с 

программой жироподавления, STIR, и гипо-

интенсивными на Т1-ВИ. Ишемические из-

менения костного мозга в области эпифизов 

принято называть кортико-медуллярным 

(асептическим) остеонекрозом, а в области 

диафиза и метафизов – медуллярным остео-

некрозом или костным инфарктом [48, 49] 

(рис. 16). 

Постинфарктный остеосклероз на МР-

томограммах определяется как зона низкого 

сигнала во всех импульсных последователь-

ностях в зоне ранее развившегося остео-

некроза [41, 48, 49] (рис. 17). 

При выраженной перестройке и истон-

чении костной ткани могут формироваться 

участки остеолитических изменений, кото-

рые на МР-томограммах визуализируются 

как одно- или многокамерные кистовидные 

полости округлой формы, с ровными четки-

ми контурами, заполненные жидкостным 

содержимым  и  отграниченные  от окружаю 

 

Рис. 13 (Fig. 13) 

Рис. 13.  Сцинтиграммы ребенка 6 лет с 99m 

Tc-коллоидом серы. 

Выраженная спленомегалия с повышенным 

накоплением РФП печенью и селезенкой, а также 

определяется снижение захвата РФП костным 

мозгом обеих бедренных костей [24]. 

Fig. 13.   99mTc–sulfur colloid bone marrow scan 

of a 6-year-old child. 

There is splenomegaly with abnormal increased up-

take in the liver and spleen along with the decrease 

in marrow activity with areas of total absence of ac-

tivity of both femurs [24]. 

http://www.rejr.ru/


 

 

   RUSSIAN ELECTRONIC JOURNAL OF RADIOLOGY 

| www.rejr.ru | REJR. 2021; 11 (2):46-67       DOI: 10.21569/2222-7415-2021-11-2-46-67                     57 
 

 

 

 

Рис. 14 а (Fig. 14 а) 

 

Рис. 14 б (Fig. 14 b) 

Рис. 14.    МРТ бедренных костей в корональной плоскости.  

На Т1-ВИ (а) и Т2-ВИ (б) визуализируется выраженное гомогенное снижение интенсивности МР-сигнала 

от бедренных костей и костей таза за счет инфильтрации костного мозга, не распространяющейся на 

дистальные эпифизы бедренных костей [12]. 

Fig. 14.   MR images of the femurs, coronal plane. 

T1 (a) and T2 (b): a pronounced homogeneous decrease of MR signal intensity of femurs and pelvic bones due 

to the infiltration of the bone marrow, which does not extend to the distal epiphyses of the femurs [12]. 

 

Рис. 15 (Fig. 15) 

Рис. 15.  МРТ тазобедренных суставов в ко-

рональной плоскости с применением им-

пульсной последовательности STIR. 

В структуре головки и шейки правой бедренной 

кости визуализируется зона выраженного трабеку-

лярного отека костного мозга [12]. 

Fig. 15.  MR images of the hip joints in the coro-

nal plane, STIR. 

An area of trabecular bone marrow edema is visual-

ized in the structure of the head and neck of the right 

femur [12]. 

http://www.rejr.ru/
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Рис. 16 а (Fig. 16 а) 

 

Рис. 16 б (Fig. 16 b) 

 

Рис. 16 в (Fig. 16 с) 

Рис. 16.   МРТ бедренных костей в корональной плоскости. 

Визуализируется обширная зона медуллярного остеонекроза левой бедренной кости, проявляющаяся 

участками с нечеткими и неровными географическими контурами, неправильной формы, гипоинтен-

сивные на Т1-ВИ (а), гиперинтенсивные на Т2-ВИ с жироподавлением (б) и STIR-ВИ (в).  

Fig. 16.   MR images of the femur in the coronal plane.  

A large area of medullary osteonecrosis of the left femur is seen, manifested by areas with fuzzy and uneven 

geographic contours, irregular shape, hypointense on T1 (a), hyperintense on T2 with fat saturation (b) and 

STIR (c). 

 

Рис. 17 а (Fig. 17 а) 

 

Рис. 17 б (Fig. 17 b) 

Рис. 17.      МРТ бедренных костей в корональной плоскости. 

Визуализируются зоны постинфарктного остеосклероза в диафизах обеих бедренных костей, проявля-

ющиеся снижением интенсивности МР-сигнала на Т1-ВИ (а) и STIR -ВИ (б). 

Fig. 17.   MR images of the femur, coronal plane.  

Areas of postinfarction osteosclerosis in the diaphysis of both femurs, manifested by a decrease MR signal 

intensity on T1 (a) and STIR (c). 

http://www.rejr.ru/
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щей костной ткани низкоинтенсивной зоной 

оссификации [41, 48, 49] (рис. 18). 

Внутрикостные гошеромы – опухолепо-

добные массивные участки деструкции ко-

сти, представляющие собой скопление клеток 

Гоше и крови. На МР-томограммах опреде-

ляются как многоузловые зоны деструкции 

кости сливного характера, неправильной 

формы, с неровными нечеткими контурами, 

заполненные содержимым с геморрагичеки-

ми включениями (изоинтенсивные на Т1-ВИ 

и негомогенные изо-/гиперинтенсивные на 

Т2-ВИ) и сопровождающиеся неравномер-

ным истончением кортикального слоя кости 

с возможным развитием патологических пе-

реломов [12, 48] (рис. 19). 

По характеру изменений костей при 

лучевой диагностике выделяют обратимые и 

необратимые [12]. 

К первой группе относят специфиче-

скую инфильтрацию костного мозга, трабе-

кулярный отек, остеопению и остеопороз. Во 

вторую группу входят остеонекроз, вторич-

ный остеоартроз, остеосклероз, остеолизис, 

внутрикостные гошеромы, патологические 

переломы и деформации костей (в том числе, 

по типу колб Эрленмейера) [12, 38]. 

Помимо вышеописанных методик ка-

чественной оценки поражения костного моз-

га по МР-томограммам существуют также 

способы для полуколичественной и количе-

ственной оценки. К ним относится система 

стадирования Розенталя, классификация 

Терка, шкала Дюссельдорфа, шкала «нагруз-

ки» костного мозга (BMB-S – bone marrow 

burden score), метод Диксона и протонная 

МР-спектроскопия [9, 38]. 

Шкала Дюссельдорфа была разработана 

M. Maas соавторами в 2002 г. и представляет 

собой систему оценки степени тяжести по-

ражения костно-суставной системы при бо-

лезни Гоше на основании количества пора-

женных сегментов нижних конечностей, вы-

явленных при МРТ [48]. 

Согласно данной методике, конечности 

разделены на 8 сегментов, при этом сегмент 

считается пораженным, когда измененный 

МР-сигнал охватывает более трети сегмента. 

Тяжесть заболевания определяется балльной 

системой, где 1 балл соответствует 1 пора-

женному сегменту (максимально = 8 баллов). 

При использовании шкалы Дюссельдорфа 

была выявлена прямо пропорциональная за-

висимость между суммой баллов и частотой 

выявления необратимых изменений костного 

мозга [46].  

Шкала «нагрузки» костного мозга – 

BMB-S является наиболее широко использу-

емой и проверенной для полуколичественной 

оценки поражения костного мозга [46]. Под-

счет баллов проводится по T1-ВИ и T2-ВИ на 

сагиттальных изображениях поясничного 

отдела позвоночника и корональной плоско-

сти бедренных костей на основании опреде-

ления отношения интенсивности МР-сигнала 

от костного мозга к МР-сигналу от межпо-

звонкового диска, пресакрального жира (для 

поясничного отдела позвоночника) и под-

кожного жира (для бедренных костей). Кроме 

того, баллы начисляются в зависимости от 

характера поражения и его локализации [51]. 

Для поясничного отдела позвоночника: 

от 0 до 3 баллов для Т1-ВИ (0 –

слабогиперинтенсивный, 1 – изоинтенсив-

ный, 2 – слабогипоинтенсивный, 3 – гипе-

ринтенсивный), от 0 до 2 баллов для Т2-ВИ (0 

– изоинтенсивный, 1 – слабогипоинтенсив-

ный, 2 – гипоинтенсивный), от 1 до 3 баллов 

в зависимости от характера поражения (1 – 

очаговый, 2 – диффузный, 3 – отсутствие 

жира вокруг центральной вены позвонка). 

Для бедренных костей: 0–3 баллов для 

Т1-ВИ (0 – слабогиперинтенсивный или изо-

интенсивный, 1 – слабогипоинтенсивный, 2 – 

гипоинтенсивный, 3 – смешанный тип), от 0 

до 2 баллов по Т2-ВИ (0 – изоинтенсивный, 1 

– диффузный слабогиперинтенсивный, 1 – 

небольшие гиперинтенсивные фокусы, 2 – 

обширные гиперинтенсивные фокусы) и 1–3 

балла в зависимости от локализации пора-

жения (1 – диафизы бедренных костей, 2 – 

проксимальные эпифизы, 3 – дистальные 

эпифизы). 

Суммарное количество баллов равно 16 

(8 – поясничный отдел и 8 – для обеих бед-

ренных костей). Высокий общий балл соот-

ветствует более тяжелому поражению кост-

ного мозга. 

Метод Диксона или количественная ви-

зуализация химического сдвига (QCSI – 

Quantitative chemicall shift imaging) разрабо-

тан W. Thomas Dixon в 1984 году. Физиче-

ской основой является разделение сигналов 

от разных тканей по их различиям в химиче-

ских сдвигах, используя разные параметры 

время–эхо. Использовать разные значения 

время–эхо необходимо для получения сигна-

лов от воды и жира в момент, когда их попе-

речные намагниченности находятся либо в 

фазе, либо в противофазе, в результате чего 

сигналы будут регистрироваться либо от во-

ды, либо от жира [48]. Полученные «жировые 

изображения» с помощью постобработки с 

использованием специального программного 

обеспечения можно преобразовать в карты 

жировой фракции, выделить на них зону ин-

тереса и оценить содержания жира в про-

центах (рис. 20). 

http://www.rejr.ru/
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Рис. 18 а (Fig. 18 а) 

 

Рис. 18 б (Fig. 18 b) 

Рис. 18.      МРТ бедренных костей в корональной плоскости.  

В метадиафизе левой бедренной кости, определяется многокамерное кистовидное образование, запол-

ненное жидкостным содержимым, гипоинтенсивное на Т1-ВИ (а) и гиперинтенсивное на Т2-ВИ c жиро-

подавлением (б), окруженное зоной остеосклероза. В дистальных отделах диафиза правой бедренной 

кости определяется участок постинфарктного остеосклероза [12]. 

Fig. 18.   MR images of the femur in the coronal plane.  

Multilocular cystic in the metadiaphysis of the left femur, surrounded by an area of osteclerosis, hypointense 

on T1 (а), hyperintense on T2 with fat saturation (b). The site of postinfarction osteosclerosis is determined in 

the distal diaphysis of the right femur [12]. 

 

Рис. 19 а (Fig. 19 а) 

 

Рис. 19 б (Fig. 19 b) 

Рис. 19.   МРТ бедренных костей с захватом тазобедренных и коленных суставов в корональ-

ной плоскости. 

На Т1-ВИ (а) и Т2-ВИ (б) визуализируются многоузловые образования сливного характера, представля-

ющие собой внутрикостные гошеромы, неправильной формы, с неровными нечеткими контурами, вы-

зывающие вздутие, деформацию и множественные патологические переломы бедренных костей (больше 

правой). Также имеется выраженная деформация головок бедренных костей [Соловьева А.А. Характе-

ристика и мониторинг изменений костно-суставной системы у взрослых пациентов с болезнью Гоше I 

типа: дисс. … канд. мед. наук/Москва, 2019. 93 с.]. 

Fig. 19.   MR images of the femur, hip and knee joints, coronal plane.   

T1 (a) and T2 (b) show  multinodular lesions of a confluent nature, which are intraosseous gosheromas, of 

irregular shape, with uneven fuzzy contours, causing swelling, deformity and multiple pathological fractures 

of the femur (basically of the right). They cause swelling, deformation and multiple pathological fractures of 

the femur. There is also a deformation of the femoral heads. [Solovyovа A.A. Characterization and monitoring 

of changes in the osteoarticular system in adults with type I Gaucher disease: diss. ... Candidate of Medical 

Sciences / Moscow, 2019. 93 p.]. 

http://www.rejr.ru/
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Рис. 20 а (Fig. 20 а) 

 

Рис. 20 б (Fig. 20 b) 

 

Рис. 20 в (Fig. 20 c) 

 

Рис. 20 г (Fig. 20 d) 

 

Рис. 20 д (Fig. 20 e) 

Рис. 20.    МРТ бедренных костей с использованием режима mDIXON. 

При постпроцессиноговой обработке получены наборы изображений с визуализацией МР-сигнала только 

от воды (а), только от жира (б), синфазные изображения (в), антифазные изображения  (в) и цветные кар-

ты (д), на которых в костном мозге дистальных отделов бедренных костей определяется снижение фрак-

ции жира до 36% в пределах зоны интереса (красные овалы) [Соловьева А.А. Характеристика и монито-

ринг изменений костно-суставной системы у взрослых пациентов с болезнью Гоше I типа: дисс. … канд. 

мед. наук/Москва, 2019. 49 с.]. 

Fig. 20.   MR images of the femurs, mDIXON mode. 

The  After postprocessing, the sets of images of the MR signal only from water (a), only from fat (b), in-phase 

images (c), antiphase images (c) and color maps (e) were obtained, on which in the bone marrow of the distal 

regions femoral bones are determined by a decrease in the fraction of fat up to 36% within the zone of interest 

(red ovals) [Solovyova A.A. Characterization and monitoring of changes in the osteoarticular system in adults 

with type I Gaucher disease: diss. ... Candidate of Medical Sciences / Moscow, 2019. 49 p.]. 

http://www.rejr.ru/
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Исследования показали, что низкая 

фракция жира в костном мозге, измеренная 

с помощью метода Диксона, соответствует 

более выраженным клиническим проявлени-

ям болезни и более частому развитию необ-

ратимых поражений костно-суставной си-

стемы [51, 52]. 

Недостатками данного метода является 

его сложность и не повсеместная доступ-

ность, хотя в настоящее время данный фак-

тор постепенно утрачивает свое значение 

[12, 48, 52]. 

В последнее время для количественной 

оценки содержания жира в костном мозге 

рассматривается метод одновоксельной про-

тонной MР-спектроскопии, основанной на 

определении усреднённых значений пиков 

протонов жировой ткани в зоне интереса 

[53]. При  его использовании была выявлена 

высокая корреляция с результатами, полу-

ченными при определении  содержания жи-

ра в костном мозге методом Диксона  (рис. 

21) [54]. 

Оценка эффективности лечения бо-

лезни Гоше с помощью лучевых методов 

исследования. 

В начале 1990-х годов пациентам с бо-

лезнью Гоше было доступно только симпто-

матическое лечение или хирургическое вме 

шательство (спленэктомия и эндопротезиро-

вание суставов). 

 

С 1994 года основным методом лечения 

стала ферментная заместительная терапия 

(ФЗТ), целью которой является уменьшение 

симптомов заболевания, предотвращение 

необратимых патологических изменений, 

особенно в костной системе, нормализация 

функций пораженных органов [55]. 

Альтернативным методом лечения яв-

ляется субстратснижающая терапия препа-

ратами, оказывающими ингибирующее дей-

ствие на глюкозилцерамидсинтазу, что при-

водит к уменьшению накопления нерасщеп-

ленных гликолипидов в макрофагах ретику-

лоэндотелиальной системы [10, 55]. 

Одним из важнейших этапов монито-

ринга пациентов с болезнью Гоше для оцен-

ки эффективности лечения является приме-

нение лучевых методов исследвания, благо-

даря которым стало возможным определить 

динамику висцеральных и костно-суставных 

проявлений и выявить осложнения на ран-

нем этапе их развития. 

Висцеральные и гематологические про-

явления болезни Гоше относительно быстро 

реагируют на заместительную терапию. По-

вышение показателей клеточного состава 

крови наблюдается уже через 6–12 месяцев 

от начала ФЗТ. Размеры печени и селезенки 

могут уменьшиться примерно на 50% в  тече- 

ние первых 2 лет, но редко нормализуются 

даже при длительном лечении  [56].  Положи- 

 

Рис. 21 а (Fig. 21 а) 

 

Рис. 21 б (Fig. 21 b) 

Рис. 21.      МРТ бедренных костей в корональной плоскости с применением МР-

спектрометрии.  

На Т1-ВИ (а) определяется выраженная патологическая инфильтрация проксимальных отделов правой 

бедренной кости и резко сниженная фракция жира на этом уровне на спектрограммах (б) [54].   

Fig. 21.   MR images of the femurs, coronal plane, MR spectrometry. 

T1 (a) demonstrate certain pathological infiltration of the proximal parts of the right femur and a well reduced 

fat fraction at this level in spectrograms (b) [54].   
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Рис. 22 а (Fig. 22 а) 

 

Рис. 22 б (Fig. 22 b) 

 

Рис. 22 в (Fig. 22 с) 

Рис. 22. МРТ правой бедренной кости в корональной плоскости с применением МР-

спектрометрии. 

На Т1-ВИ определяется выраженная патологическая инфильтрация проксимальных отделов бедренной 

кости и резко сниженная фракция жира на этом уровне на спектрограммах (а), постепенный  регресс 

патологической инфильтрации костного мозга с повышением содержания жира через 1 год (б) и 2 года 

(в) после начала ФЗТ [9]. 

Fig. 22.   MR images of the right femur, coronal plane, MR spectrometry.  

T1 images reveal a definite pathological infiltration of the proximal femur and a reduced fat fraction at this 

level on the spectrograms (a), a gradual regression of pathological bone marrow infiltration with an increase 

in fat tissue in 1 year (b) and 2 years (c) after the onset ERT [9]. 
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тельная динамика патологических измене-

ний в легких медленная, во многих случаях 

регресса не наступает [57]. 

На фоне ФЗТ уменьшение степени вы-

раженности и распространенности обрати-

мых изменений костного мозга наблюдается 

обычно не раньше, чем через 12 месяцев от 

начала терапии. При этом положительная 

динамика у пациентов без спленэктомии 

идет более быстрыми темпами по сравнению 

с пациентами, у которых была удалена селе-

зенка. Необратимые же изменения костно-

суставной системы по данным литературы 

резистентны к патогенетической терапии 

[58] (рис. 22). 

Заключение. 

Для оценки висцеральных и костно-

суставных изменений при болезни Гоше I ти-

па чаще используются комбинации различ-

ных методов лучевой диагностики, так как 

ни один из них в рутинной практике не дает 

исчерпывающей информации. Это в первую 

очередь связано с большой вариабельностью 

патоморфологических изменений органов и 

тканей и соответствующей ей лучевой семи-

отики. 

В настоящее время применение стан-

дартных импульсных последовательностей 

(Т1-ВИ, Т2-ВИ и STIR) и более современных 

опций МРТ (МР-спектроскопия и метод Дик-

сона) позволяют качественно выявить при-

знаки патологической инфильтрации в пече-

ни, селезенке и костном мозге и определить 

количественные значения жировой фракции 

в них. Это дает возможность установить сте-

пень тяжести заболевания, оценить эффек-

тивность проводимого лечения, а при помо-

щи МР-эластометрии и МР-релаксометрии 

выявить такие осложнения, как фиброз пе-

чени и перегрузка ее железом. Наряду с 

этим, отсутствие ионизирующего излучения 

делает МРТ наиболее универсальным из всех 

методов лучевой диагностики для оценки по-

ражения органов мишеней при болезни Го-

ше, что особенно важно в педиатрической 

практике. Одним из недостатков данного 

метода является необходимость седации па-

циентов детского возраста, так как обследо-

вание занимает довольно длительное время. 

Но при этом нельзя недооценивать та-

кие более простые и доступные методы, как 

рентгенография и УЗИ, которые зачастую 

являются первичными при визуализации 

костных и висцеральных изменений, на ос-

нове которых строится дальнейшая тактика 

диагностических мероприятий. 

Источник финансирования и кон-

фликт интересов. 

Авторы данной статьи подтвердили от-

сутствие финансовой поддержки исследова-

ния и конфликта интересов, о которых необ-

ходимо сообщить. 
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