
ПДК, но и уменьшать само число ксенобиоти­
ков в окружении человека. Указанный вывод 
не следует воспринимать как призыв к тормо­
жению технического прогресса. Напротив, он дол­
жен развиваться более интенсивно, чтобы обеспе­
чивать улучшение качества жизни не увеличе- 

Ф нием числа химических веществ, а повышением 
их специфической активности и малотоннажности.

И последнее. Развиваемые нами представления 
о роли АФК в патологии теперь получили возмож­
ность широкой клинической проверки. В этом году 
у нас в стране начат выпуск первой в мире 
портативной модели хемилюминометра, пригодно­
го для массовых экспедиционных исследований

радикального статуса человека. Идеи экологиче­
ской пульмонологии позволили впервые создать 
препараты для профилактики и лечения асбесто- 
за, одной из форм токсического пневмосклероза, 
вызываемого блеомицином, и найти пути для ко­
ренного усовершенствования одного из перспек­
тивных противораковых средств. Полагаю, что 
изучение нового класса фармакологических препа­
ратов, нормализующих процессы продукции АФК 
в организме больного, в ближайшие 5 лет полу­
чат широкое развитие во всем мире. На З а п а ­
де этот бум уже нарастает.

Поступила 05.01.91

Заметки из практики

©  К О Л Л Е К Т И В  А ВТО РО В. 1991 

УДК 616-006.443-07

А. И. Синопальников , В. А. Байков , В. С. Кабанов,  Ю. К. Дмитриев,
В. К . Жильцов ,  М . А. Архипов

С Л У Ч А Й  Г И С Т И О Ц И Т О З А  X

К а ф е д р а  терапии  (нач .—  профессор В. Т. И в а ш к и н )  военно-медицинского ф ак у ль тета  
при Ц О Л И У В  на б азе  Г л авн о го  военного клинического госпи таля  им. Н. Н. Бурденко

(н ач .—  канд. мед. наук  Н. Л .  К ры лов)

Гистиоцитоз X (термин предложен впервые 
L. Lichtenstein в 1953 г.) объединяет группу з а б о ­
леваний,  основным морфологическим субстратом 

Ф которых является развитие гранулематозной про­
лиферации гистиоцитарных элементов с выра­
женной эозинофильноклеточной реакцией в кост­
ной ткани, лимфатических узлах, внутренних орга­
нах, костном мозге и т. д. Своеобразной визит­
ной карточкой этой патологии является наличие в 
цитоплазме гистиоцитов т. н. гранул Бирбека,  
или Х-гранул [5].

Весь полиморфизм клинических и гистологи­
ческих проявлений болезни традиционно описы­
вается в рамках трех относительно самостоя­
тельных нозологических форм: острого диссеми­
нированного гистиоцитоза X (болезнь Абта — 
Леттерера — Сиве),  хронического подострого 
гистиоцитоза X (болезнь Хенда — Шюллера — 
Крисчена) и очагового гистиоцитоза X (эозино- 

ф фильная гранулема) [1, 5].
Несмотря на достаточно подробное описание 

различных клинико-морфологических проявле- 
■ ний гистиоцитоза X [2, 3, 4],  это заболевание 

по-прежнему относят к числу раритетов не только 
в практике общетерапевтических, но и специализи­
рованных, в частности пульмонологических, с та ­

ционаров. Поэтому знакомство широкой врачеб­
ной аудитории с каждым новым случаем данной 
патологии представляет несомненный практиче­
ский интерес. Ниже приводим наше наблюде­
ние.

Б о л ь н о й  О.,  в о ен н о слу ж ащ и й ,  33 лет, находился  в Г л а в ­
ном военном клиническом госпитале  им. Н. Н. Бурденко  со 2.10 
по 11.11.89. И з  анам н еза  известно, что з а б о л е в а н и е  де б ю ­
т и р о в ал о  клинически бессимптомными рентгенологическими из­
менениями в виде периброн хиального  и периваскулярного  
уплотнения легочной ткани двусторонней л о к ал и зац и и ,  в ы я в ­
ленными при проведении плановой  крупнокадровой  ф л ю о ­
р ограф и и  органов  грудной клетки в ф е в р ал е  1987 г. В тот 
период д а н н а я  рентгенологическая  находка  не получила д о л ж ­
ной трактовки ,  и л его чн ая  ди ссем и нац ия  бы ла  расценен а  
к ак  «остаточные явления  после перенесенной пневм о­
нии» (?) .

В ок тяб р е  1988 г. после интенсивной ф изической н а ­
грузки у больного  внезапно появились  сильны е боли колю ­
щего х а р ак т ер а  в левой половине грудной клетки, у с и л и в а ­
ю щ иеся при ды хании ,  при ступообразны й непродуктивный к а ­
ш ель, оды ш ка.  П ри  рентгенологическом исследовании был вы ­
явлен двусторонний пневмоторакс,  более вы р аж ен н ы й  сп р ав а ,  
с к о л л аби ровани ем  легкого  до 2 / 3  о бъем а  гем иторакса .  На ф о ­
не повторно проводимых то р ако ц ентезо в  удал о сь  полностью 
эв ак у и р о в ать  свободный газ  из плевральн ы х  полостей и 
р а сп р а в и т ь  легочную  ткань .  И на этот раз  клиническая  си ­
т у ац и я  не получила соответствую щ ей оценки — в выписном



Рис. 1. Рентгенограм м а  органов  грудной клетки больного О. 

(о бъяснения в тексте)

эпикризе речь ш ла  о двустороннем спонтанном пневмотораксе  
на почве р азр ы ва  субплевральны х  булл. П осле  выписки из 
с тац и о н ар а  у больного с о х р ан я л а сь  ум еренная  оды ш ка  при 
привычных ф изических усилиях.

В конце д е к аб р я  1988 г. (вновь после значительной  ф и ­
зической нагрузки) появились интенсивные т о р ак а лги и ,  н а д ­
садный непродуктивный каш ель ,  резко у сили лась  оды ш ка ,  
временами д о с ти га в ш а я  удуш ья .  При рентгенологическом 
исследовании органов  грудной клетки было вы явлено  н а л и ­
чие свободного газа  в левой  плевральн ой  полости с кол- 
лаб ир о ван ием  легкого до 1 /2  о бъ ем а  гем иторакса  (рис. 1). П у ­
тем повторных торакоцентезов  у далось  лик в и ди р о в ать  сво б о д­
ный газ  в плевральной полости и р а сп р а в и т ь  легкое. В ходе 
проведенного клинико-лабора  I с >р но-инструментального  о б ­
следования  какой-либо  дополнительной ин форм ации  получено 
не было. При повторных рентгенологических (рис. 2) и 
компью терно-томографическом (рис. 3) исследованиях  о р г а ­
нов грудной клетки отмечено неравномерное уплотнение ин­
терстициальной ткани легких з а  счет пнев.москлеротических

Рис. 2. Рен тгенограм м а  органов  грудной клетки того ж е  бо л ь ­
ного после р азр еш ен и я  пневмоторакса

(объяснения в тексте)

Рис. 3. К ом пью терная  том о гр ам м а  органов  грудной клетки 
больного О.

(объяснения в тексте)

изменений; на этом ф оне в I сегменте правого  легкого,
I— п  и VI сегм ентах  левого  легкого  о пределяли сь  участки 
буллезны х расш ирений.  С в еж и х  очаговы х  и ин ф ильтративны х  
изменений легочной ткани не вы явлено ,  корни легких  не 
расш ирены , структурные,  органы  средостени я  не смещ ены, 
внутригрудные л им ф атические  узлы не увеличены.

С целью установления  природы легочной диссем инац ии  
больному бы ла выполнена ф иб робронхоскопия  с тр ан с б р о н х и ­
альной биопсией легочной ткани ,  при гистологическом изу­
чении которой в одном биоптате  о бн ар у ж ен о  крупное гистио- 
цитарно-ф иброзное  поле с вы р аж ен но й  эо зин о ф и льно -кл е ­
точной пролиф ерацией ,  в другом —  небольш ой ф о р м и р у ю ­
щийся гистиоцитарный бугорок; в цитоплазм е  гистиоцитов 
встречаю тся многочисленные гранулы  бурого пигмента.

Эти данны е  позволили утвердиться  в ди агнозе  гистиоцито- 
з а  X в форме болезни Хенда —  Ш ю л л е р а  — К рисчена. От 
какой-либо  терапии ,  вклю чая  применение глю кокортикоидов 
и цитостатических препаратов ,  было реш ено в о зд е р ж ат ьс я ,  
тем более что к моменту выписки больного из с т а ц и о н ар а  •  
сим птом атика  за б о л е ва н и я  регрессировала .

В июне 1989 г. больной переносит очередной рецидив 
спонтанного пневм оторакса  с у ж е  описанными клиническими 
проявлениям и, подвергнувш ий ся  обратн ом у  развити ю  на фоне 
повторных торакоцентезов.

Новый этап в течении болезни дати р у ется  концом а в г у ­
ста — началом  сентября  1989 г., когда больной зам етил  п ояв ­
ление мучительной ж а ж д ы ,  учащ енн ого  обильного мочеис­
пускания- (до 10 л и более з а  сутки) .  У казан ны е  сим пто­
мы позволили д и агно стир о вать  синдром несахарного  д и абета  
у больного гистиоцитозом X, в связи  с чем бы ла  пр ед ­
принята  попытка лечения питуитрином и адиурекрином. О д н а ­
ко месячный период лечения не о к а з а л  сколько-нибудь 
вы р аж ен но го  воздействия на интенсивность полидипсии и поли- 
урии, и больной дл я  подбора адекватн ой  терапии был пере­
веден в Г В К Г  им. Н. Н. Бурденко.

В ходе очередного о бсл ед о ван и я  в а н а л и з а х  крови впер­
вые о б р а щ а е тс я  внимание на умеренную гипергликемию  (до
11,2 м м о л ь /л ) ,  контролируемую  в последующем диетическими 
ограни чениям и и приемом манинила .  Синдром полиурии был •  
докум ентирован исследованиям и мочи по Зимницкому: дневной 
диурез — 3900— 4300 мл, ночной диурез  — 3700— 5200 мл, 
суточный диурез  —  7600— 9500 мл, удельный вес мочи — 
Ю01 — 1003. При исследовании показател ей  иммунологического 
статуса  о пределялось  повышение с о д ер ж а н и я  в крови иммуно­
глобулина М до 300* 10 3 М Е / л ;  циркулирую щ их иммунных 
комплексов до 182 ед. М и н и м а л ьн а я  и н ф орм ац ия  бы ла полу­



чена и при радиоиммунологическом исследовании г о р м о н ал ь ­
ного профиля (СТГ, АКТ Г, ТТГ, тироксин и трийодтиронин, 
п а р а т г о р м о н ) , подтверж дена  л и ш ь  стойкая  гиперинсулинемия 
до 57,3— 66,9 М К Е / м л  (норма до 20,0 М К Е / м л ) .  На ЭКГ 
в ди нам и ке  о пределяли сь  изменения конечной части ж ел у д о ч к о ­
вого комплекса в виде косовосходящ ей элевации  БТ-сегмента  
в стандартн ы х  отведениях  и ф орм ирование  д в у х ф азн о го  зу б ­
ца Т — в грудных. П о н ач ал у  бы ло в ы ск азан о  п р едп о л о ж е­
ние о возмож ности развити я  п ерикардиальн ого  выпота в р а м ­
ках установленного з а бо л еван и я .  О днако  проведенное 
Э хоК Г -исследование  отвергло  эту диагностическую  кон­
цепцию, позволив в конечном счете тр ак т о ва т ь  эти ЭКГ- 
изменения как  следствие неспецифических дисэлектролитно-  
м етаболических расстройств  м иокарда .  При исследовании 
функции внешнего ды х ани я  п о казатели  вентиляционной спо ­
собности легких о к аз ал и с ь  в пределах  до л ж н ы х  величин.

Контрольные рентгеноморфологические  исследования  л е г ­
ких не д а в ал и  какой-либо  дополнительной информ ации .  Р ен т ­
ген ограф ия  плоских костей черепа, т а з а ,  длинных т р у б ч а ­
тых костей не в ы яви ла  наличия  кистозной остеопатии. При 
компьютерной т ом ограф и и  головного мозга срединные структу­
ры о к азал и с ь  не смещ енными, очагов  патологической плот­
ности не было выявлено,  ж елудочки  не расш ирены , не д е ф о р ­
мированы, признаков объем н ого  о б р а зо в а н и я ,  обы звествл ен­
ных участков головного мозга нет, турецкое  седло  обычной 
формы  и разм еров  без  патологических изменений. К ом пью тер­
н ая  то м о гр аф ия  органов  брюшной полости подтвердила нор­
м альны е  р азм еры  печени и селезенки, отсутствие очагов  п а то ­
логической плотности поджелудочной ж елезы ,  почек, н адп очеч­
ников; в и зу ал и зи р о вал и сь  единичные п а р а а о р т ал ь н ы е  л и м ф а ­
тические узлы до 4 — 6 мм в диаметре.

По р е зу л ьтатам  проведенных исследований у больного 
был установлен следую щ ий клинический диагноз:  гистиоци- 
тоз X (болезнь Хенда — Ш ю л л е р а  .— К ри счена ) ,  прогресси­
рую щ его течения. Б у л л ез н а я  эм ф изем а  легких. Р ец и д и в и ­
рующий спонтанный пневмоторакс. Д и ф ф у зн ы й  пневмосклероз.  
Д Н  I ст. Синдром несахарного  ди абета .  С а х ар н ы й  ди абет  
средней степени тяж ести .

Прогредиентное  течение з а б о л е в а н и я ,  наличие соответ­
ствую щ их иммунологических сдвигов, очевидно, тр ебовали  
более активного терапевтического  вм еш ательства .  Учитывая 
малую  эф ф ективность  зам ести тельного  лечения питуитрином и 
адиурекрином, было проведено дистанционное  г ам м а-о б л у че ­
ние ги поталам о-гип оф изарной  области  (с у м м ар н ая  д о за  — 
10 Гр) и назначен ц и клоф осф ан  по 200 мг в /м  через день 
(в общ ей дозе  4000 м г) .  О днако  на этом фоне не удалось  
достигнуть сколько-нибудь очевидного терапевтического  э ф ­
ф екта ,  о чем наглядно  сви детельствовала  м ини м ал ьная  д и ­
нам ика ведущ его  на тот период синдрома несахарного  
д и абета  (суточный диурез со ставл ял  6— 8 л ) .  Попытки р а с ш и ­
рить объем лечебных воздействий з а  счет проведения с еа н ­
сов п л а зм аф ер е за  и назн ачени я  глю кокортикоидов встрети­
ли негативное отношение больного и реализованы  не были. 
В конечном счете больной был выписан из с тац и о н ар а  по 
его настоятельн ой просьбе с со х р аняю щ ейся  умеренной о ды ш ­
кой, полидипсией и полиурией.

Таким образом, у больного с рентгеноморфоло­
гическими изменениями в легких диффузного ха ­
рактера, выявленными в 1987 г., настоящее заболе­
вание клинически манифестировало повторными 
эпизодами спонтанного пневмоторакса с присоеди­
нением в последующем стойкой одышки. Свиде­

тельством прогрессирования патологического про-, 
цесса явилось присоединение со второй половины 
1989 г. синдрома несахарного диабета,  вероятно,' 
на почве гранулематозного поражения гипотала- 
могипофизарной области. Особого объяснения тре­
бует факт выявленного у больного сахарного 
диабета. В доступной нам литературе мы не 
встретили указаний на возможность поражения 
инкреторного аппарата поджелудочной железы у 
больных гистиоцитозом X. Не исключено, что в 
описываемом наблюдении сахарный диабет и ги- 
стиоцитоз X суть два независимых патогене­
тически заболевания, совпавших лишь хроноло­
гически.

Ретроспективно, оценивая динамику болезни, 
можно сказать,  что тактика пассивного ведения 
пациента оказалась ошибочной, а избранное в 
последующем нами направление более актив­
ного лечебного вмешательства себя не оправда­
ло. Вероятно, с самого начала следовало делать 
акцент на глюкокортикоидную терапию, являю­
щуюся, по мнению большинства исследователей и 
клиницистов, методом выбора в лечении данной 
формы гистиоцитоза X [6, 7].

В заключение необходимо отметить, что если те­
рапевт-пульмонолог в своей практике встречается 
•со случаями легочной диссеминации, протекаю­
щей бессимптомно или со скудными проявления­
ми, тем более, если имеют место эпизоды спон­
танного пневмоторакса, то целесообразно в 
круг дифференциально-диагностического поиска 
включать и гистиоцитоз X. Присоединение же т а ­
ких внелегочных проявлений болезни, как синдром 
несахарного диабета, кистозная остеопатия, гепа- 
тоспленомегалия, распространенная лимфадено- 
патия и др., делают предположение о гистиоци- 
тозе X весьма вероятным и заставляют при­
лагать соответствующие усилия для его гисто­
логической верификации.
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