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Гистиоцитоз X, или по новой номенклатуре, Лан-  
гергансоклеточный гистиоцитоз, является макро- 
фа,гально-пролиферативным заболеванием и х а 
рактеризуется, как правило, системными прояв
лениями. Несмотря на относительную редкость 
заболевания, достаточно хорошо изучены его мно
гообразные проявления. Накоплен опыт его д и а 
гностики на основании клинической картины, 
рентгенологически выявляемых изменений в лег
ких и скелете. Диагноз верифицируется на основа
нии результатов гистологического исследования 
биоптатов пораженных органов, обнаружения кле
ток Лангерганса в тканях и бронхоальвеоляр
ных смывах [2, 3, 6].  При локальных поражениях 
с успехом применяют операции и лучевую те
рапию [7]. Д ля  лечения остро протекающей 
болезни Леттерера — Сиве используют химиоте
рапию винкристином, метотрексатом, хлорамбуци- 
лом, циклофосфаном, этопозидом в различных 
комбинациях, включающих такж е  преднизолон 
[4]. Имеются сообщения об эффективном при
менении кортикостероидов при хроническом те
чении гистиоцитоза X (болезни Хенда — Шюлле- 
ра — Крисчена) [5]. Однако существующие мето
ды лечения гистиоцитоза X далеко не во всех 
случаях эффективны, и поиск новых терапев

тических подходов к этому заболеванию про
должается.

Попытки использования плазмафереза  для лече
ния гистиоцитоза X на сегодня не известны, однако 
несомненное участие иммунопатологических меха
низмов в патогенезе этого заболевания явилось 
предпосылкой для использования нами плазма
фереза в лечении больного гистиоцитозом X.

Б ольн ой  К., 49 лет,  и н вал и д  II группы, госп и тал и зир о ван  
повторно в клинику Ц е н т р ал ь н о го  Н И И  т у бер к у л еза  М 3  С С С Р  
4.05.89 г. Д и а г н о з  гистиоцитоза  X с по р аж ени ем  легких ,  че
лю стных костей и кож и был установлен и в ер и ф и ц и р о в ан  в 
1983 г. [1 ] .  Т огда  ж е  было проведено хирургическое  и л у ч е 
вое лечение патологических  о чагов  в челюстных костях. 
В 1984 г. после курса кортикостерои дной терапии  бы ло д о 
стигнуто улучш ение в состоянии больного, отм ечал о сь  з а м е т 
ное ум еньш ение д и ф ф у зн ы х  интерстициальны х  и г р а н у л е м а 
тозны х изменений в легких. В последую щ ие годы з а б о л е в а 
ние п ротекало  волнообразн о ,  м едленно прогрессируя,  у б о л ь 
ного р а зв и л ся  несахарны й ди абет ,  сф о р м и р о в ал о с ь  «сотовое 
легкое» ,  появились  при знаки  д ы х ател ьно й  недостаточности.

При поступлении больной п р е д ъ я в л я л  ж а л о б ы  на о ды ш ку  
при ходьбе, к аш ель  с небольш им  количеством сли зистой  
мокроты, слабость ,  потливость. П ри  осмотре на к о ж е  голеней, 
предплечий, в области  локтевы х суставов  —  участки ги перке 
ра то за  и отдельны е псориатические  бляш ки .  П ериф ерические  
л им ф оузлы  не увеличены. В легких  о слабл енн о е  везикулярное  
ды хание,  хрипов нет. П ечень  м я гк о эл ас ти ч н а я ,  бе зб о л е зн е н 
ная ,  не вы ступает  из-под реберной дуги. С елезенка  не п а л ь п и 
руется. На р ентгенограм м е  грудной клетки: дв у сто р о н няя  диф-
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Рис. 1. О б зо р н а я  рентгенограм м а  грудной клетки больного К. 

а)  до  лечения; б)  через 40 дней после проведения  кортикостероидной терапии и 2 сеансов  п л азм аф ер еза .



Рис. 2. О б зо р н а я  рентгениграм м а  грудной клетки того ж е  больного

а)  при обострении, через 6 месяцев после проведенного лечения;  б)  через 50 дней после проведения  6 сеансов
п л азм аф ер еза .

ф у зн ая  д е ф о р м а ц и я  легочного рисунка с элементами «сотового 
легкого», признаки ин фильтрации  интерстиция, мелкие о ч а го 
воподобные тени, больш ей  частью  р асполож ен н ы е  в к о р ти к ал ь 
ных отделах,  расш ирение стволов легочной артерии (рис. 1а). 
В гемограмме: НЬ 134 г /л ,  эр. 4 ,9 -1 0 |2/л ,  тр. 171-109/ л , 
л. 6,3- 106/л ,  с. 74,5 % , п. 7 % , э. 1,5 % , б. 0,5 % ,  лим ф . 10,5 % ,  
мои. 6 % ,  СОЭ 7 м м /ч .  С -реактивны й белок 2 +  , ц е р у л о п л аз 
мин 3,3 м м о л ь /л ,  общ . белок 81,7 г /л .  П о к азател и  функции 
печени не изменены. При исследовании мочи по Зимницкому: 
суточный ди урез  2075 мл, гипоизостенурия 1000— 1001 (на фоне 
постоянного применения а диу р ети на) .  При исследовании ф у н к
ции внешнего ды хания  вы явлен а  г ен ер али зо в ан н ая  бронхи
а л ь н а я  обструкция: Ж Е Л  79 % ,  О Ф В | 54 % , М О С 75 31 % , 
М О С 50 22 % ,  М О С 25 26 % от долж ностны х  величин. Д и ф ф у з и 
онная способность легких  (методом устойчивого состояния)  
сниж ена  до 55 % .  Р а 0 2 69 мм рт. ст., Р а С 0 2 37 мм рт. ст.

Клинический диагноз:  гистиоцитоз X с пораж ением  легких, 
ф  челюстных костей, кожи, несахарный диабет ,  ды х а те л ьн а я  

недостаточность И ст.
После проведенного в течение 1 м есяца  лечения преднизо- 

лоном (15 м г /с у т  со сниж ением дозы  до полной отмены) и 
2 сеансов п л а зм аф ер е за  объемом 850 и 810 мл было отмечено 
значительное  уменьш ение одыш ки и каш ля .  Участки гиперке
р ато за  на кож е конечностей значительно  сократились. Р ен тге 
нологически отмечено повышение четкости структур легочного 
рисунка за  счет уменьш ения явлений ди ф ф у зн о й  интерстици
альной инф ильтрации  (рис. 1 б ) .  В гемограмме: НЬ 126 г /л ,  
эр. 4,5• 10 /л ,  тр.  207- 109/л ,  л. 8,1 - 109/ л ,  с. 6 0 % ,  п. 5 % ,
э. 1 % ,  лимф. 26 % ,  мон. 8 % ,  С О Э  4 м м /ч .  С -реактивны й белок 
не определяется ,  церулоплазмин 2,8 м м оль /л ,  общ . белок 
70 г /л .  Улучшились показатели  легочной вентиляции и окси- 
генации крови: Ж Е Л  82 % ,  О Ф В | 64 % , М ОС75 38 % ,  МОС50 
2 8 % ,  М О С 25 26  %  от до л ж н ы х  Р а 0 2 86 мм рт. ст., 
Р а С 0 2 39 мм рт. ст. Д ли тельность  ремиссии составила  
5 месяцев.

С ледую щ ее  обострение было с вя зан о  с перенесенным грип
пом. У больного вновь усилилась  оды ш ка  и каш ель ,  появи- 

Ф  лись  недомогание, слабость ,  потливость, увеличилась пло щ ад ь  
участков гиперкератоза  в области локтевых суставов, на пред
плечьях и голенях. При контрольном рентгенологическом ис
следовании были отмечены признаки н ар астан и я  ди ф ф узн ой  
интерстициальной инф ильтрации  в легких (рис. 2 а ) .  22.01.90 г. 
больной был вновь госпитализирован  в клинику Ц Н И И  т у бер 
кулеза  М 3  С С С Р .  При поступлении в гемограмме: НЬ 134 г /л ,  
эр. 4,4• 1012/ л ,  л. 7,1 • 109/л ,  с. 6 1 % ,  п. 2 % ,  э. 0 , 5 % ,

лимф. 28 % ,  мон. 8,5 % ,  С О Э  7 м м /ч .  С -реактивны й белок + ,  
церулоплазмин 3,0 мм оль/л .  Ф ункция  внешнего ды хания:  
Ж Е Л  87 % , О Ф В , 67 % , М О С 75 36 % ,  М О С 50 29 % ,  М О С 25 
23 %  от долж ны х величин. Д и ф ф у з и о н н а я  способность легких 
57 % .  Р а 0 2 85 мм рт. ст., Р а С 0 2 35 мм рт. ст.

В клинике в течение 45 дней больному бы ло проведено 6^с е 
ансов пл а зм аф ер е за  общ им объемом 6070 мл. Осложнений от 
лечения  не отмечено. Кортикостероидной терапии  не прово
дилось. П роведенное  лечение позволило добиться  знач и тел ь
ного уменьш ения одышки, к аш л я ,  улучш ения самочувствия. 
С о кратились  участки кож ных поражений.  Рентгенологиче
ски заф и к си р о в ан о  значительное  уменьш ение признаков  ин
терстициальной ин фильтрац ии  в легких (рис. 2 6 ) .  П о к а з а т е 
ли гемограммы о ставал ись  в пределах нормы: НЬ 134 г /л ,  
эр. 4,4• 1012/ л , л. 8* 109/ л , с. 5 0 % ,  п. 4 % ,  э. 6 % ,  л. 2 8 % ,  
м. 12 % , С О Э  5 мм /ч .  С -реактивны й белок не определяется ,  
церулоплазмин 2,6 мм оль/л .  Улучш ились показатели легочной 
вентиляции: Ж Е Л  — 103 % ,  ОФ В) 85 % ,  М О С 75 55 %, 
М О С 5о 35 % ,  М О С 25 2 6 %  от до л ж н ы х  величин, Р а 0 2 
84 мм рт. ст., Р а С 0 2 36 мм рт. ст.

По данным ам булаторн ого  наблю дения,  пр о д о лж ител ь
ность ремиссии составила  10 месяцев  без использования  
под дер ж иваю щ ей  терапии.

Настоящее наблюдение демонстрирует возмож
ность эффективного использования плазмафереза 
у больного с хронически текущим гистиоцитозом X. 
В данном случае эффект плазмафереза не уступал 
результатам сочетанного использования плазма
фереза и кортикостероидов. Механизмы действия 
плазмафереза при гистиоцитозе X требуют специ
ального изучения. Накопление опыта терапевтиче
ского применения плазмафереза у таких больных 
позволит обосновать альтернативу кортикостеро
идной и цитотоксической терапии.
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М Е ТО ДОЛ О ГИ Я ИЗУЧЕНИЯ ПНЕВМОНИИ
(О П Ы Т  двух

Л ен и нгр ад ский  Н И И  фтизиопульмонологии

П ам яти  Н. А. М А К С И М О В И Ч

Современные представления  о патологической анатом ии и 
патогенезе пневмонии нельзя  р а сс м ат р и в ат ь  как  законченную, 
логически зав ер ш ен н у ю  теорию. З д е с ь  много проблем, решение 
которых представл яет  интерес как  д л я  теоретической пато
логии, т ак  и д л я  клиники. Одно из направлени й  дальнейш его  
исследования проблемы пневмонии —  это р а з р а б о тк а  и внед
рение новых методов ее м орф ологического а н ал и за .  Д р у го е ,  о 
существовании которого вспоминаю т редко,—  это обобщ ение 
различн ых представлений о природе пневмонии в историческом 
плане. По словам  А. А. Л ю б и щ ев а ,  прош лое науки — «не 
кл ад би щ е  с надгробны м и плитами н ад  навеки похороненными 
идеями, а собрание  недостроенных архитектурных ансам блей,  
многие из которых не были закончены  не из-за  несовершенства  
з а м ы сл а ,  а из -за  технической и экономической несвоевре
менности».

Современны е п редставления  о пневмониях с ло ж и л и сь  в 
итоге многовекового изучения. При сам ы х неполных и ф а н т а 
стических, с наш ей точки зрения ,  объясн ен иях  патологии лег
ких, имеющихся в т р у д ах  наш их предш ественников, в них 
есть, несомненно, и рац ио нал ьн о е  зерно, которым не следует 
пренебрегать ,  чтобы не повторять ош ибок уж е  пройденного пу
ти. Глубоко прав  историк М. Б л о к  [3], говоря, что незнание 
прош лого неизбеж но  приводит к непониманию настоящ его ,  
поскольку общ ность  эпох столь сущ ественн а,  что п о зн ав а те л ь 
ные связи  м еж ду  ними яв л я ю тся  обоюдными.

О б о б щ а я  опыт изучения пневмоний з а  д в а  последних столе
тия, когда  представлени я  об этом забо л еван и и  более  или менее 
сф орм ировались ,  нельзя  не остановиться ,  хотя бы вскользь,  
на том, что получили в наследство  от древних и средневеко
вых авторов  ученые XIX века. При этом будем судить о наших 
предш ественниках  не по тому, что было неизбеж но  преходя
щим в их взглядах ,  а по тому, что м ож но  р а сс м ат р и в ат ь  как 
прогрессивный момент в их трудах .

Истоки современных представлений о пневмонии л е ж а т  в 
глубокой древности. И з четырех острых забо л еван и й ,  известных 
медицине от Гиппократа  — горячка ,  френит, плеврит и пневмо
ния, д в а  последних относятся  к легочной патологии. От  Гиппо

* По м атер иал ам  до к л а д а  на VIII  Всесоюзном съезде  п ато 
ло гоан атом ов  (Тбилиси, 1989)

столетии
(директор профессор А. В. В асильев)

кр ата  и его последователей,  от А ретайо са ,  Г алена  и других 
древних целителей были подчерпнуты по крайней мере три 
важ н ы е  идеи: 1) что патология  легких, как, впрочем, и л ю б а я  
иная патология ,  есть заб о л е ва н и е  целого о р ган и зм а ,  2) что 
патология  легких есть динамический процесс и 3) что измене
ния функции с вязан ы  с теми или иными изменениями о р г а 
на [6, 19].

П е р в ая  идея является ,  разум еется ,  отр аж ен и ем  общ их 
философских представлений античных ученых, со зн ававш и х  
единство природы, неуловимую, но прочную свя зь  меж ду 
явлениям и [18].  Д о стато чн о  вспомнить слова  Г иппократа  
«чтобы познать природу человека,  надо познать  природу всего 
мира» [4]. Это, разум еется ,  в з г л я д  на болезнь  вообщ е,  поэто
му вряд  ли правы те авторы , которые в некоторых н абл ю де
ниях Г иппократа  и его последователей усм атриваю т  у ж е  опре
деленные черты специфичности т о ^  или иной легочной п ато
логии, и, в частности, описания  пневмонии туберкулезной  этио
логии.

И д ея  дв и ж ен и я  в л о ж ен а  в таки е  широко расп р о стр ан ен 
ные в древней медицине понятия,  как  «кразы»,  «дискразии»  
и «катарр» .  Р е а л и зу я  эту идею, античные авторы  говорили, 
что в развитии легочной патологии про сл еж и вается  р я д  после
довательны х  этап о в ,  или стадий. Вопрос о н ач а л е  и перво
источнике дв и ж ен и я  о стался  неразреш енны м. З а б е г а я  вперед, 
надо ска за ть ,  что его вр я д  ли м ож но считать решенным и в 
насто ящ ее  время,  хотя к аж е тс я  очевидным, что первоисточни
ком развити я  пневмонии как  инфекционного за б о л е в а н и я  я в л я 
ется ее этиологический ф ак то р  —  патогенный возбудитель. 
И, наконец, третья  идея древних авторов:  ф у нкц иональны е  
изменения связан ы  с теми или иными изменениями органа .  
Это утверж дение  встречается  у Г ал ена ,  но т р а д и ц и я  с в я з ы 
вает  его с именем D. В. M o rg a g n i .

В раннем средневековье,  в эпоху В о зр о ж ден и я  и в новое 
время, вплоть до на ч а л а  XIX века ,  изучение проблемы пневмо
нии никак не продвинулось. В эту эпоху, удачн о названную  
Д .  Д .  Плетневым [7] догм атическо-ком п илятивной ,  вполне 
естественная и с современной точки зрения  идея  Г иппократа  
о целостности претерпела  своеобразную  т р ан с ф о р м а ц и ю  в 
системах П а р а ц е л ь с а ,  Ф ернеля ,  В ан-Г ельм онта .  С редневеко
вые ученые п редлож или  своеобразное  понимание болезни как 
целостности далекой  от природы, чисто ум озрительной си
стемы с весьма своеобразной  иерархией ,  в которой не послед
няя роль отведена  нем атериальном у  начал у  (например 
«архей» у П а р а ц е л ь с а ) .  П ато л о ги я  легких в таком  аспекте  — 
процесс исключительно местный.


