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ОСЛОЖНЕННЫЙ ЛАНГЕРГАНСОКЛЕТОЧНЫЙ ГИСТИОЦИТОЗ: КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
Рустамова Х.М.1,2, Расулова И.Р.1, Райимова Н.Н.2, Шахизирова И.Д.3

MURAKKAB LANGERHANS HUJAYRALI GISTIYOSITOZ: KLINIK HOLAT
Rustamova X.M.1,2, Rasulova I.R.1, Rayimova N.N.2, Shaxizirova I.D.3

COMPLICATED LANGERHANS CELL HISTIOCYTOSIS: A CLINICAL CASE
Rustamova Kh.M.1,2, Rasulova I.R.1, Rayimova N.N.2, Shakhizirova I.D.3

1Национальный детский медицинский центр, 2Ташкентская медицинская академия, Центр 
развития профессиональной квалификации медицинских работников

Ikki yoshli bolada Langergans hujayrali gistotsitozning klinik holati tasvirlangan. Bola yuqori va pastki ekstremi-
talarda petechial-dog’li toshmalar, bosh terisida pustulaga o’xshash elementlar, isitma, kuchli zaiflik, pastoz, qorin-
ning kengayishi, polidipsiya va klinikasi bilan RSSPMK Pediatriya ICUdan NDMC ga o’tkazildi. poliuriya ham qayd 
etilgan. Dastlabki tashxis: og’ir sepsis, ikki tomonlama bronxopnevmoniya. Qabul qilingan davolanish dinamikasi 
yo’qligi va ahvoli yomonlashgani sababli, kengash qarori bilan bola NDMCga o’tkazildi, u erda teri va bosh suyagin-
ing gistologik, immunohistokimyoviy (IHC) tekshiruvi natijalaridan so’ng. suyaklar, Langerhans hujayrali gistiyositoz 
tashxisi tasdiqlandi.

Kalit so’zlar: Langergans hujayrali gistotsitoz, pansitopeniya, diabet insipidus, yosh bolalar.

A clinical case of Langerhans cell histiocytosis in a two-year-old boy is described. The child was transferred from the 
ICU of the RSSPMC of Pediatrics to the NDMC with a clinic of petechial-spotted rash on the upper and lower extremities, 
pustular-like elements on the scalp, fever, severe weakness, pastosity, enlarged abdomen, polydipsia and polyuria were 
also noted. Initial diagnosis: severe sepsis, bilateral bronchopneumonia. Due to the lack of dynamics from the treat-
ment received and the deterioration of the condition, by decision of the council, the child was transferred to the NDMC, 
where, after the results of a histological, immunohistochemical examination of the skin and skull bones, the diagnosis 
of Langerhans cell histiocytosis was confirmed.

Key words: Langerhans cell histiocytosis, pancytopenia, diabetes insipidus, young children.

Лангергансоклеточный гистиоцитоз (ЛКГ) 
– редкое заболевание, представляющее со-

бой нарушение функции дендритной клетки (анти-
ген-презентирующей клетки) [8]. Оно может сопро-
вождаться четкими клиническими синдромами, 
которые носят следующие названия: эозинофиль-
ная гранулема, болезнь Хенда – Шюллера – Кри-
счена и болезнь Леттерера – Сиве [6]. Так как эти 
синдромы могут быть разнообразными проявле-
ниями одного и того же основного заболевания, и 
поскольку у большинства пациентов с ЛКГ имеют-
ся проявления более чем одного из этих синдромов, 
названия отдельных синдромов (за исключени-
ем эозинофильной гранулемы) в настоящее время 
имеют преимущественно историческое значение. 
Распространенность ЛКГ отличается широкой ва-
риабельностью – от 1:50000 до 1:200000. Частота 
заболеваемости составляет от 5 до 8 случаев на 1 
млн детского населения [4].

У всех пациентов с ЛКГ имеются признаки ак-
тивации сигнального пути RAS-RAF-MEK-ERK. 
Мутации BRAFV600E выявляют у 50-60% пациен-
тов с ЛКГ. Эта мутация моноаллельная и проявляет 
себя в качестве доминирующего драйверного онко-
гена [8]. Мутации MAP2K1 имеют примерно 10-15% 
пациентов. В результате этих мутаций ЛКГ рассма-
тривается как рак, возникший из клеток миелоид-
ного ряда [7]. При ЛКГ наблюдается патологическая 
пролиферация дендритных клеток с инфильтраци-

ей одного или более органов. Могут быть вовлече-
ны кости, кожа, зубы, десна, уши, эндокринные ор-
ганы, легкие, печень, селезенка, лимфатические 
узлы, костный мозг [6]. Инфильтрация органов со-
провождается их дисфункцией или компрессией 
прилежащих крупных структур. Приблизительно у 
половины пациентов наблюдается поражение бо-
лее чем одного органа [3].

Клиническое наблюдение
Под нашим наблюдением находился пациент 

А., родившийся в марте 2019 г., госпитализирован-
ный в отделение детской гематологии и онкологии 
ОРИТ НДМЦ в период с 03.06. по 11.06.2021 гг. для 
постановки диагноза и выбора тактики лечения. 
Первоначальный диагноз: тяжелый сепсис, двусто-
ронняя бронхопневмония, анемия тяжелой степе-
ни. Проведен анализ медицинской документации, 
результатов лабораторно-инструментальных ис-
следований, проанализированы результаты допол-
нительных исследований. У родителей мальчика 
получено добровольное информированное согласие 
на публикацию данных. При постановке диагноза 
опирались на критерии Международного общества 
по изучению гистиоцитозов по клинической карти-
не в сочетании со специфическими гистологически-
ми и иммуногистохимическими (ИГХ) лабораторны-
ми данными [1,5]. 

Из анамнеза жизни: ребенок родился от 2-й бе-
ременности, в срок. Со слов матери ребенок рос 
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нормально, профилактические прививки получал 
вовремя. С декабря месяца 2020 г. у мальчика наблю-
дались повышение температуры тела до 39-40оС 3-4 
раза в день, рвота, головные боли, кашель, так е по-
явилась припухлость височной области слева на во-
лосистой части головы. Пациент получал симптома-
тическое лечение по месту жительства. В декабре 
2020 г. было проведено МСКТ-исследование головы, 
в лобно-височной области черепа было выявлено 
кистозное образование. На УЗИ головы (10.12.2020 
г.) обнаружена кистозная опухоль в лобно-височной 
области, а также дефект кости головы. Со слов роди-
телей выявленная припухлость на волосистой части 
головы впоследствии самостоятельно разрешилась. 

С периодической гипертермией пациент на-
ходился на домашнем лечении, а с 14.02.2021 по 
18.02.2021 гг. был госпитализирован в областной 
многопрофильный детский центр с диагнозом: пра-
восторонняя очаговая пневмония, анемия тяжелой 
степени. Проведенное лечение в стационаре: заме-
стительная трансфузионная, антибактериальная, 
дезинтоксикационная и гормонотерапия, которая 
оказалась безрезультатной. 

По направлению пациент с 10.05.2021 по 
3.06.2021 гг. получал лечение в РСНПМЦ педиатрии 
с диагнозом: тяжелый сепсис, двусторонняя брон-
хопневмония, рефрактерная анемия. Проведено 
МСКТ-исследование брюшной полости (21.05.2021 
г.), заключение: симптомы диффузного уменьше-
ние паренхимы печени, жировая дистрофия пече-
ни (стеатоз). Гепатоспленомегалия. Реактивные 
изменения поджелудочной железы. Реактивные из-
менения в обеих почках. Увеличение мочевого пу-
зыря, атония мочевого пузыря. Увеличение пе-
тель толстой кишки. Лабораторные показатели от 
26.05.2021 г.: Нв 40 г/л, уровень в крови ферритина 
– 198,0 нг/мл, витамина В12 – 160,8 пг/мл, фосфора – 
1,0 ммоль/л, сывороточного железа – 5,6 мкмоль/л. 
Был осмотрен детским гематологом-онкологом, по 
решению консилиума специалистов двух центров 
мальчик переведен в отделение детской гематоло-
гии и онкологии НДМЦ с предварительным диагно-
зом: гистиоцитоз из клеток Лангерганса, полиси-
стемный вариант тяжелой степени. 

При первичном осмотре в отделении температура 
тела у пациента была 37,8°С. Общее состояние и само-
чувствие ребенка на момент осмотра тяжелое. Сознание 
заторможенное, реакция на осмотр сохранена, вялая. 
Глаза открывает, взор фиксирует, кратковременно про-
слеживает за предметом. Масса тела при поступлении 
12 кг, длина тела – 80 см, площадь поверхности тела – 
0,50 м2. Телосложение правильное, удовлетворитель-
ного питания. Подкожно-жировой слой развит рав-
номерно. Тургор и эластичность тканей понижены, 
конечности пастозные. Цвет кожи резко-бледный, лицо 
одутловатое, сыпь на коже головы, по телу множествен-
ные петехиально-пятнистые геморрагии, при пальпа-
ции костей черепа пальпируются вдавления в височ-
ной кости слева. Черепные швы сомкнуты. Кожные 
покровы субиктеричные с сероватым оттенком, уме-
ренно выражен мраморный рисунок. На коже головы, 

лица, шеи отмечалась петехиальная и мелкопятнистая 
геморрагическая сыпь. Частота дыхательных движе-
ний – 30 в минуту. Аускультативно с обеих сторон лег-
ких определялось везикулярное дыхание. ЧСС – 167 в 
минуту. Границы сердца в пределах физиологической 
нормы, тоны сердца ритмичные, чистые. АД – 110/56 
мм рт. ст. Язык влажный, с налётом. Живот увеличен в 
размерах, при пальпации вздутый, плотный – призна-
ки асцита. Перистальтика кишечника выслушивалась 
слабо. Лимфатические узлы не увеличены. Печень вы-
ступает на 4 см из-под края реберной дуги, имеет эла-
стичную консистенцию. Селезенка увеличена, пальпи-
руется до входа в малый таз. Симптом Пастернацкого 
отрицательный с двух сторон. Стул склонен к запорам. 
Из-за выпиваемого большого количества воды частое 
мочеиспускание до 7-9 л в сутки. 

Наружные половые органы соответствуют воз-
расту и полу. Лабораторные исследования, проведен-
ные в НДМЦ. Общий анализ крови:% Нв – 29 г/л, эр. 
– 1,02х1012/л, л. – 2,4х109/л, тр. – 30х109/л. Общий ана-
лиз мочи при поступлении: моча светло-желтая, удель-
ный вес – 1010, pH – 6.0, белок отсутствует, лейкоциты 
– 0-1/1, клетки эпителия – 0-1/1, слизь отсутствует. В 
коагулограмме признаки гипокоагуляции. 

В связи с полиурией и полидипсией был назначен 
анализ мочи по Зимницкому, результат которого по-
казал полиурию с гипостенурией. Был выявлен неса-
харный диабет. В биохимическом анализе крови: АСТ 
– 134 Ед/л, АЛТ – 121 Ед/л, мочевина – 21,6 ммоль/л, 
общий билирубин – 8,5 мкмоль/л, общ. белок – 8,5 
г/л, креатинин – 0,53 мкмоль/л, альбумин – 4,7 мг/мл. 
Иммуноферментный анализ: ферритин – 509,3 нг/мг 
(10-106 нг/мг), интерлейкин-6 (ИЛ-6) – 290 пг/мл (0-10 
пг/мл), Д-димер – 2278,8 нг/мл (0-285 нг/мл), фибрино-
ген – 1,63 г/л (2-4 г/л), витамин В12 – 78,2 пг/мл (200-
835 пг/мл), фолиевая кислота – 0,32 нг/мл (более 3,0 
нг/мл), АФП – 2,32 ME/мл (0-10 ME/мл), NSE - 70,3 нг/
мл (0-16,3 нг/мл), свободный тироксин – 0,02 пг/дл, ти-
реотропный гормон – 0,32 МЕ/л, щелочная фосфатаза – 
303,0 МЕ/л, ГГТ – 9,2 МЕ/л, холестерин – 3,07 ммоль/л, 
триглицериды – 1,24 ммоль/л, IgG – 209,7 Eg/ml (37-194 
Eg/ml), IgA – 414 Eg/ml (20-200 Eg/ml), IgM – 787 Eg/ml 
(60-270 Eg/ml). Группа крови мальчика О(I) Rh(+). 

По УЗИ органов брюшной полости: эхо-признаки 
диффузных изменений паренхимы печени, поджелу-
дочной железы. Гепатоспленомегалия. Эхо-картина 
уретерогидронефроза правой почки и пиелоэкта-
зии левой почки. Визуализируется незначительное 
количество свободной жидкости в плевральных по-
лостях. Определяется свободная жидкость в левой 
брюшной полости, в межпетлях и в малом тазу.

Проведено контрастное МСКТ-исследование ор-
ганов брюшной полости, забрюшинного простран-
ства и малого таза. Печень: увеличена в размерах 
12,0х6,22х8,59 см, однородной структуры. Внутри- и 
внепеченочные протоки  расширены v. portae мах 0,9 
cм. Селезенка: увеличена в размерах до 14,8х7,6х9,7 
см, в структуре паренхимы селезенки определяют-
ся негомогенное отсутствие контраста в мелких 
очагах в отдаленную венозную фазу контрастиро-
вания (очаги кровоизлияний). Селезеночная вена 
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расширена до 0,8 см. Определяется наличие сво-
бодной жидкости в брюшной полости. В просве-
те тонкого кишечника имеется скопление жидко-
сти без горизонтального уровня стенки сглажены. 
Гепатоспленомегалия. Асцит.

Также с диагностической целью проведена КТ 
головы: хиазма зрительных нервов расположе-
на обычно, контуры четкие и ровные. Пещеристые 
синусы обеих сонных артерий симметричные, кон-
туры четкие и ровные. Пневматизация сосцевид-
ных отростков обеих височных костей не наруше-
на. Придаточные пазухи носа пневматизированы 

обычно. Кости свода и основания черепа по всей по-
верхности костной структуры всех костей черепа и 
основания определяются костно-деструктивные из-
менения низкой плотности без симптома мишени 
(mts?). В надглазничной области лобно-височной 
области определяется мягкотканое образование с 
костно-деструктивными изменениями, прорастаю-
щие в глазницу, размером 21,0х207,7 мм.

Заключение: МСКТ – плагецефалия. Костно-
деструктивные изменения костей черепа и основ-
ной кости.

                              
Рис. 1. КТ костей черепа пациента А. Рис. 2. КТ брюшной полости пациента А.

За время нахождения в отделении гематологии 
и онкологии НДМЦ ребенок был проконсультирован 
детским нефрологом, эндокринологом, медицин-
ским генетиком, офтальмологом, гематологом-он-
кологом, реаниматологом, хирургом. 

Была произведена биопсия пораженного участка 
кожи и ИГХ исследование материала. Выявлена ги-
стологическая картина гистиоцитоза Х с экспрессией 
СD1a и CD207. На основании полученных данных был 
выставлен клинический диагноз по МКБ 10. 

Основной: С.96.0 Мультифокальный гистиоци-
тоз из клеток Лангерганса. Гистиоцитоз Х мультиси-
стемный.

Осложнение: несахарный диабет центрального 
генеза. Цирроз печени. Асцит. Плеврит. ОПН.

Анемия тяжелой степени. Геморрагический син-
дром. 

По решению консилиума детских гематологов и 
онкологов была начата программная химиотерапия 
по программе “LCH-II” [2,4]. Принимая во внимание 
тяжесть и стадию заболевания, состояние пациента, 
назначены т. аллопуринола 50 мг в сут, т. преднизо-
лона 40 мг мг/м2 в сут, р. винбластин 6 мг/м2 в не-
делю, т. метотрексат 5 мг 2 раза в неделю вечером, 
т. циклофосфасмида по 50 мг 1 раз в неделю утром. 
Гидратационная терапия: 400 мл в сут с т. верошпи-
рона 25 мг, т. аспаркама по 0,5 таб. 2 раза, спрей уро-
пресс (антидиуретический гормон) по 1 дозе 2 раза 
в день, заместительная терапия отмытой эритроци-
тарной массой, СЗП, тромбоконцентрат, р. альбуми-
на 20% 100мл и т.п.  

Результат: в динамике состояние мальчика ста-
билизировалось, приём жидкости сократился до 
1,5 л в сутки, уровень гемоглобин увеличился до 60 
г/л, тромбоциты составили 100х109/л, асцит умень-
шился. Несмотря на относительное улучшение со-
стояния ребенка, на 8-е сутки родители доброволь-
но покинули больницу по расписке для получения 
дальнейшего лечения по месту жительства. Через 2 
недели ребенок скончался в связи с прекращением 
лечения со стороны родителей.

Заключение
Несмотря на эффективность современных прото-

колов лечения гистиоцитоза из клеток Лангерганса 
(ЛКГ) [8], в Узбекистане его своевременная диагно-
стика на уровне первичного звена здравоохранения 
остается актуальной проблемой. ЛКГ – довольно 
редкая патология, клиническая картина которой от-
личается разнообразием и зависит от локализации 
очагов поражения, вовлечения в патологический 
процесс органов и систем. Это и обусловило трудно-
сти диагностики в первые дни пребывания ребенка 
в стационаре. Кроме того, для подтверждения диа-
гноза необходимо проведение биопсии кожи, что 
также усложняет диагностику.

Описанный клинический случай свидетельству-
ет о необходимости дифференциальной диагности-
ки заболеваний, проявляющихся геморрагической 
сыпью со слабо выраженной динамикой (идиопати-
ческой пурпуры, гистиоцитоза и др.). Признаки не-
сахарного диабета, такие как полидипсия и полиу-
рия, развивающегося, по разным данным, у 15-50% 
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пациентов с мультисистемной формой заболевания, 
также должны насторожить клинициста. Это ослож-
нение возникает в результате инфильтрации гипо-
талам- гипофизарного тракта гистиоцитами. 

Таким образом, хотя ЛКГ встречается редко, зна-
ние особенностей клинической картины заболева-
ния позволит врачам своевременно провести нуж-
ные исследования для верификации диагноза и 
назначения рациональной терапии в более ранние 
сроки, что существенно влияет на прогноз болезни 
и качество жизни.  
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ОСЛОЖНЕННЫЙ ЛАНГЕРГАНСОКЛЕТОЧНЫЙ 
ГИСТИОЦИТОЗ: КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
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Райимова Н.Н., Шахизирова И.Д.

Описан клинический случай лангергансоклеточ-
ного гистиоцитоза у двухлетнего мальчика. Ребенок 
переведен из ОРИТ РСНПМЦ педиатрии в НДМЦ с кли-
никой петехиально-пятнистой сыпью на верхних и 
нижних конечностях, пустулоподобными элементами 
на волосистой части головы, лихорадкой, резкой сла-
бостью, отмечалась также пастозность, увеличен-
ный живот, полидипсия и полиурия. Первоначальный 
диагноз: тяжелый сепсис, двусторонняя бронхопнев-
мония. Ввиду отсутствия динамики от полученного 
лечения и ухудшения состояния, по решению консили-
ума ребенок был переведен в НДМЦ, где после резуль-
татов гистологического, иммуногистохимического 
исследования кожи и костей черепа был подтвержден 
диагноз лангергансоклеточного гистиоцитоза. 
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