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Резюме

Гистиоцитоз из клеток Лангерганса (ГКЛ) – гетерогенная группа заболеваний, характеризующихся накоплением клеток Лангерганса

в различных органах и тканях с формированием гранулем с эозинофильной инфильтрацией. Легочный вариант ГКЛ у взрослых отно�

сится к редким интерстициальным заболеваниям легких. В 15 % наблюдений может развиться самостоятельное заболевание, с той же

частотой ГКЛ является проявлением мультисистемного заболевания. Течение ГКЛ разнообразно и непредсказуемо – от бессимптомных

форм до тяжелого прогрессирующего поражения легких, сопровождающегося дыхательной недостаточностью. У 1/4 пациентов наблю�

дается самопроизвольный регресс, у 50 % – стабильное течение заболевания, у 25 % –прогрессирование. Приводится наблюдение гис�

тиоцитоза легких у курящего мужчины 73 лет на ранней стадии развития заболевания, выявленного на основании гистологического

и иммуногистохимического исследования при видеоторакоскопической биопсии легкого. В данном наблюдении описано очаговое дис�

семинированное поражение легких без кистозных изменений верхних и средних долей легких, что характерно для начальной фазы раз�

вития ГКЛ, сложной для диагностики. Динамическое рентгенологическое наблюдение свидетельствует о быстропрогрессирующем

течении заболевания.
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Гистиоцитоз из клеток Лангерганса (ГКЛ) – гетеро�
генная группа заболеваний, характеризующихся на�
коплением клеток Лангерганса в различных органах
и тканях с формированием гранулем с эозинофиль�
ной инфильтрацией [1].

Легочный вариант ГКЛ у взрослых относится
к редким интерстициальным заболеваниям легких,
в 15 % наблюдений может развиваться как самостоя�
тельное заболевание, с той же частотой является
проявлением мультисистемного заболевания [2].

У взрослых легочный ГКЛ встречается у 3–5 %
пациентов с диффузными интерстициальными забо�
леваниями легких. Гистиоцитоз легких чаще выявля�
ется в возрасте 20–40 лет, преимущественно (> 90 %)
у курящих пациентов [3]. В возрасте старше 60 лет
описан случай легочного ГКЛ с узелковым появле�
ниями, выявленного с помощью компьютерной то�
мографии (КТ) у некурящего мужчины 66 лет; при
использовании препарата 2�хлородеоксиденозина
(2�CdA) пациент был успешно вылечен [4].

Наиболее частыми внелегочными проявлениями
ГКЛ является кистозное поражение костей, кожи
и несахарный диабет, развивающийся в результате
поражения задней доли гипофиза.

Этиология ГКЛ неизвестна. Вопрос о том, явля�
ется ли ГКЛ реактивным процессом или злокачест�
венным опухолевым заболеванием, в настоящее вре�
мя является предметом дискуссий [5].

Симптомами ГКЛ легких является непродук�
тивный кашель и одышка. Эти симптомы неспеци�
фичны и могут восприниматься пациентами как
следствие курения. Иногда ГКЛ легких течет бес�
симптомно и обнаруживается лишь при рентгено�
графии органов грудной клетки. Одним из грозных
осложнений легочного ГКЛ является рецидивирую�
щий спонтанный пневмоторакс, при котором на�
блюдается внезапно начинающаяся боль в области
грудной клетки или внезапное усиление одышки.

В 70 % наблюдений при легочном ГКЛ выявля�
ются снижение удельной диффузионной способно�
сти легких [2]. Кроме рестриктивных изменений
функции внешнего дыхания (ФВД), могут отмечать�
ся обструктивный или смешанный типы нарушения

ФВД. При этом объем легких, как правило, сохранен
или даже повышен.

При рентгенографии органов грудной клетки
наиболее часто выявляются билатеральные, симмет�
ричные очаговые тени от 1 до 10 мм в диаметре (чаще
1–5 мм), преимущественно на уровне верхних
и средних отделов легких. По мере прогрессирова�
ния болезни наблюдаются кистозный и ретикуляр�
ный паттерн изменений с уменьшением числа оча�
гов [6].

При типичном анамнезе, сочетании кистозных
полостей и очагов уплотнения преимущественно
в верхних и средних отделах легких по данным КТ
высокого разрешения (КТВР) биопсия легкого для
постановки диагноза не является необходимой.
Однако такая КТВР�картина встречается довольно
редко, обычно выявляются либо кистозные, либо
очаговые изменения, что крайне затрудняет диаг�
ностику.

При очаговом поражении верхних отделов легких
ГКЛ следует дифференцировать с саркоидозом,
силикозом, туберкулезом и метастатическим пора�
жением легких [5]. Однако при этих заболеваниях
очаговые изменения распределены перилимфати�
чески и / или хаотически, в то время как для ГКЛ
легких типичен центрилобулярный характер распре�
деления.

Течение ГКЛ разнообразно и непредсказуемо –
от бессимптомных форм до тяжелого прогрессирую�
щего поражения легких, сопровождающегося ды�
хательной недостаточностью. У 25 % пациентов
наблюдается самопроизвольный регресс, у 50 % –
стабильное течение заболевания и у 25 % – прогрес�
сирование [7]. С неблагоприятным прогнозом связа�
ны такие факторы, как пожилой возраст, длительные
симптомы, полиорганное поражение, крупные кис�
тозные полости и «сотовое легкое» на КТВР, резко
сниженные показатели диффузионной способности
легких, обструктивный тип нарушения вентиляции,
длительная терапия глюкокортикостероидами и на�
личие легочной гипертензии [1]. Наиболее распро�
страненной причиной смерти у таких пациентов яв�
ляется дыхательная недостаточность.
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Abstract

Langerhans cell histiocytosis (LCH) is a heterogeneous group of diseases with typical accumulation of Langerhans cells in different organs and tis�

sues and formation of granulomas with eosinophil infiltration. Pulmonary LCH in adults is an orphan interstitial lung disease. This disease could

occur independently on 15% or to be a part of a multisystemic disease in similar proportion of cases. The clinical course of LCH is various and unpre�

dictable and could vary from asymptomatic course to severe progressive pulmonary injury and respiratory failure. The disease could regress sponta�

neously in a quarter of patients; have the stable course in 50% and progress in 25% of patients. A case of early�stage pulmonary LCH in a 73�year�

old smoker was reported in the article. The diagnose was made according to histological and immunohistochemical investigations of VATS biopsy

of the lung tissue. Disseminated injury of the lungs without cysts was found that is typical for early stage of LCH and is difficult for detection.

Radiological follow�up revealed rapid progression of the disease.
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Клиническое наблюдение

Мужчина 73 лет, заболел в декабре 2014 г. При плановом диспан�

серном рентгенологическом исследовании выявлена двусторон�

няя диссеминация легких. Высказано предположение о милиар�

ном туберкулезе.

Из анамнеза известно, что стаж курения составляет 50 лет по

1 пачке в сутки.

При поступлении через 7 мес. после первых симптомов за�

болевания – состояние удовлетворительное. Частота дыхательных

движений – 18 в минуту, частота сердечных сокращений –

90 в минуту. Аускультативно в легких – дыхание жесткое, ослабле�

но с двух сторон, хрипы отсутствуют. Анализ крови: гемоглобин –

133 г / л, доля лимфоцитов – 69 %, скорость оседания эритро�

цитов – 30 мм / ч. При анализе мокроты, проведенном люминес�

центным методом, микобактерии туберкулеза не обнаружены.

ФВД: жизненная емкость легких – 78,7 %, объем форсированно�

го выдоха за 1�ю секунду – 72 %, умеренно выраженное сниже�

ние вентиляционной способности легких по смешанному типу.

При КТ в обоих легких, преимущественно в левом, определя�

ются множественные разнокалиберные очаги уплотнения диа�

метром до 5 мм, частично сливающиеся между собой с перифо�

кальным уплотнением по типу «матового стекла», без четких

границ (рис. 1). Некоторые очаги расположены по ходу междоле�

вой плевры, наибольший из которых (10 × 8 × 7 мм) расположен

в левой прикорневой зоне. Увеличение внутригрудных лимфати�

ческих узлов до 1 см (малый поперечный размер). Предыдущая

КТ у больного проведена в ходе диспансерного наблюдения

(2013), патологических изменений в легких на тот момент не вы�

явлено.

Для верификации диагноза выполнена видеоторакоскопичес�

кая резекция части III сегмента левого легкого и удаление лимфа�

тического узла корня левого легкого. В операционном материале

при помощи люминесцентного метода исследования микобакте�

рии туберкулеза не обнаружены.

При гистологическом исследовании в ткани лимфатического

узла обнаружена пролиферация гистиоцитов с большим количе�

ством угольного пигмента при наличии 2 гиалинизированных

гранулем.

В ткани легких на большем протяжении – тонкие, обычного

строения, в просветах альвеол – скопления местами пигментиро�

ванных макрофагов (бурых). Встречаются участки фиброза, в ко�

торых определяются компактные скопления гистиоцитов, бурых

макрофагов и эозинофилов (рис. 2, 3). В стенках терминальных

бронхиол – гистиоцитарные инфильтраты (экспрессия CD1a

и лангерина в гистиоцитах) с большим числом бурых макрофагов,

местами такая инфильтрация переходит на стенки близлежащих

альвеол (рис. 4). Очаговые лимфоидные инфильтраты в межаль�

веолярных перегородках, расширение части альвеолярных ходов

по периферии описанных участков. В просветах 2 подплевраль�

ных альвеол – костная ткань. Утолщение стенок части ветвей ле�

гочных артерий за счет гипертрофии мышечной оболочки, в час�

ти артерий просветы полностью облитерированы.

На основании гистологических изменений и иммуногистохи�

мического исследования ткани легких поставлен диагноз ГКЛ.

Через 4 мес. при повторном КТ�исследовании в легких выяв�

лена отрицательная динамика в виде объемного и количественно�

Рис. 2. Гранулема в стенке бронхиолы, состоящая из гистиоцитов
и пигментированных макрофагов. Окраска гематоксилином и эо�
зином; × 200
Figure 2. Granuloma consisting of histiocytes and pigmented macro�
phages into the bronchiolar wall. Hematoxylin and eosin staining; mag�
nification 200×

Рис. 3. Клеточный состав гранулемы: гистиоциты, пигментирован�
ные макрофаги, эозинофилы. Окраска гематоксилином и эозином;
× 400
Figure 3. Cells formed the granuloma: histiocytes, pigmented macro�
phages, and eosinophils. Hematoxylin and eosin staining; magnification
400×

Рис. 4. Гранулема лапчатого вида в стенке бронхиолы: А – окраска гематоксилином и эозином; × 25; В – иммуногистохимическое
окрашивание с антителами против Cd1a; × 25; С – иммуногистохимическое окрашивание с антителами против лангерина; × 25
Figure 4. A webbed granuloma in the bronchiolar wall: A, hematoxylin and eosin staining; magnification 25×; B, immunohistochemical staining
with anti�Cd1a antibodies; magnification 25×; C, immunohistochemical staining with anti�langerin antibodies; magnification 25×

Рис. 1. Компьютерная
томография легких: множе�
ственные очаговые уплот�
нения в легких, частично
сливающиеся
Figure 1. Computed tomogra�
phy scans: multiple, partly con�
fluent opacities in the lungs

A B C
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го увеличения очаговых изменений, распространенных участков

уплотнения по типу «матового стекла» и появления множества

разнокалиберных (преимущественно мелких) округлых воздуш�

ных полостей с полиморфными стенками (рис. 5). 

Заключение

Особенностью приведенного наблюдения является
развитие ГКЛ у длительно курящего мужчины в воз�
расте 73 лет, хотя чаще такая форма ГКЛ характерна
для возраста 20–40 лет. В данном наблюдении отме�
чено очаговое диссеминированное поражение лег�
ких без кистозных изменений верхних и средних до�
лей легких, что свойственно для начальной фазы
развития ГКЛ, сложной для диагностики. Динами�
ческое рентгенологическое наблюдение свидетель�
ствует о быстропрогрессирующем течении заболе�
вания.
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Рис. 5. Компьютерная то�
мография легких: множест�
венные очаговые уплотне�
ния в легких (отрицательная
динамика), множественные
округлые полости с четкими
стенками
Figure 5. Computed tomogra�
phy scans: multiple, partly
confluent opacities in the lungs
(worsening), multiple rounded
cavities with smooth walls


