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Гистиоцитоз из клеток Лангерганса (ГКЛ) является орфанным заболеванием, относится к опухолям из 
гистиоцитов и дентритных клеток. Группа гистиоцитозов весьма неоднородна как клинически, так и гисто-
химически, частота встречаемости у взрослых – 1 на 1 000 000. ГКЛ с изолированным поражением легких 
составляет около половины всех гистиоцитозов одноочаговой формы, стоит нозологически в стороне от 
ГКЛ, имеет свои биологические особенности, характер течения и соответственно подходы к терапии. 

Сегодня существуют возможности иммуногистохимической верификации диагноза с выявлением антиге-
нов CD1a+, CD207+, однако разброс клинических проявлений и дифференциального диагноза велик: случайные 
клинические и рентгенологические находки не всегда приведут к правильному диагнозу. Кроме этого, для ГКЛ 
нет общепринятых стандартов для лечения взрослых пациентов в связи с отсутствием весомой доказатель-
ной базы. 

В последние годы произошло открытие мутаций пути RAS-RAF-MEK-ERK, что расширило возможности 
таргетной терапии. Алгоритм диагностики с учетом клинических особенностей, анализ диагностических 
критериев, выбор оптимальной тактики ведения пациента с одноочаговым легочным гистиоцитозом явля-
ется клиническим вызовом для интерниста.
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Введение
Гистиоцитоз из клеток Лангерганса (ГКЛ) 

спустя десятилетия исследований согласно за-
ключению международного консенсуса 2022 
года – воспалительное миелоидное новообразо-
вание, ассоциированное с мутациями пути RAS-
RAF-MEK-ERK, чувствительное к таргетной те-
рапии, характеризующихся накоплением клеток 
Лангерганса в различных органах и тканях с фор-
мированием гранулем с эозинофильной инфиль-
трацией. Гистиоцитозы с изолированным пора-
жением легких представляют собой отдельную 
группу ГКЛ [1]. Термин «гистиоцитоз из клеток 
Лангерганса» объединяет ранее известные забо-
левания – эозинофильную гранулему, болезнь 
Хэнда-Шуллера-Крисчена и болезнь Абта- 
Леттерера-Зиве. ГКЛ встречается с частотой 
1–1,5 случая на миллион взрослого населения 
в год [2, 3, 4]. Для взрослых пациентов кли-
нические рекомендации и стандарты лечения 
отсутствуют, использование педиатрических 
протоколов необоснованно. При поражении 
легких мультисистемность встречается только  
в 15% случаев, выявляется заболевание чаще  
в возрасте 20–40 лет преимущественно у ку-
рильщиков [5, 6, 7]. У взрослых ГКЛ легких со-
ставляет 3–5% от всех пациентов с интерстици-
альными заболеваниями легких.

Табачный дым относится к главным про-
воцирующим факторам развития (90–100% 
пациентов курят). В литературе приводятся 
случаи развития ГКЛ после курения мариху-
аны, длительной работы с ароматическими  
травами, постоянного бытового контакта с ды-
мом [8, 9, 10]. По результатам эксперименталь-

ных и клинических работ выявлено повышение 
экспрессии антиапоптотических белков в ден-
дритных клетках Лангерганса под действием та-
бачного дыма. В исследовании H. Liu и соавто-
ров обнаружена экспрессия BRAF V600E в клет-
ках [11]. A. Roden и соавторы мутацию BRAF 
V600E выявили у 7 (28,0%) из 25 обследованных 
пациентов [12]. Представлены случаи рецидива 
ГКЛ после трансплантации легких [13].

Клинические симптомы ГКЛ неспецифич-
ны и проявляются непродуктивным кашлем  
и одышкой, первым проявлением заболевания 
может быть спонтанный пневмоторакс, к ред-
ко встречающимися симптомам относятся кро-
вохарканье, лихорадка, снижение массы тела.  
При длительном течении заболевания у пациен-
тов появляются симптомы легочной гипертен-
зии [14]. Основным методом выявления измене-
ний в легких является рентгенограмма органов 
грудной клетки (ОГК), при проведении которой 
на ранних стадиях заболевания выявляются 
мелкие и средние очаги, тонкостенные единич-
ные кисты в верхних и средних отделах легких, 
а базальные отделы не изменены. По данным 
компьютерной томографии (КТ) ОГК для ГКЛ 
характерна стадийность изменений. На ранних 
стадиях в верхних отделах легких выявляются 
хаотично расположенные мелкие очаги низкой 
плотности, которые позднее преобразуются в 
кисты. При прогрессировании заболевания ки-
сты сливаются между собой, приобретая ветвя-
щуюся, звездчатую, клеверообразную форму – 
«лист клевера», толщина их стенок составляла 
до 4 мм. На поздних стадиях наблюдается суб-
тотальное кистозное замещение легочной ткани 
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и сочетание кист с эмфиземой. Изменения носят 
двусторонний симметричный характер с лока-
лизацией преимущественно в верхних и средних 
отделах легких, а нижние отделы легких и ре-
берно-диафрагмальные синусы интактны. Часто 
ГКЛ осложняется пневмотораксом [15, 16, 17].  
На поздних стадиях заболевания при хрониче-
ском течении на КТ ОГК появляется картина 
«сотового» легкого. Отмечено, что при типич-
ном анамнезе, сочетании кистозных полостей  
и узелков в верхних отделах легких по результа-
там КТ ОГК биопсия легкого может не выполнять-
ся для постановки диагноза. Однако у пациентов  
с ГКЛ при КТ ОГК исследовании чаще выявля-
ют только узелки или только кистозные полости, 
что затрудняет диагностику и определяет необ-
ходимость проведения биопсии и морфологиче-
ской верификации диагноза [18]. 

Инструментальные и лабораторные методы 
важны для постановки диагноза ГКЛ легких, 
однако следует помнить, что у курильщиков 
при хроническом бронхите или хронической об-
структивной болезни легких могут наблюдаться 
схожие изменения при выполнении спирометрии 
и фибробронхоскопии. «Золотым стандартом» 
диагностики ГКЛ является видеоторакоскопи-
ческая биопсия легкого. Гистологически мо-
жет быть выявлен деструктивный бронхиолит 
с наличием бронхоцентрических и периброн-
хиолярных гранулем. На поздних стадиях фор-
мируются гранулемы «лапчатого» вида, содер-
жащие клетки Лангерганса, лимфоциты, эози-
нофилы, фибробласты и плазматические клетки.  
При трансмиссионной электронной микроско-
пии в клетках Лангерганса обнаруживаются 
патогномоничные гранулы Бирбека. При имму-
ногистохимическом исследовании клетки Лан-
герганса характеризуются экспрессией CD1a, 
S100 и CD207 (лангерин) [3, 19]. Считается, что  
в патогенезе гистиоцитозов ведущая роль при-
надлежит мутациям генов. Мутация BRAF V600E 
обнаружена у 28–87,8% пациентов с ГКЛ [20].

Выздоровление при ГКЛ легких может про-
исходить спонтанно. Прекращение вдыхания 
табачного дыма без медикаментозной терапии 
может приводить к улучшению КТ-картины и 
показателей вентиляционной функции легких. 
Утвержденные клинические протоколы по лече-
нию ГКЛ у взрослых отсутствуют. Непредсказу-
емое течение заболевания с вероятностью спон-
танных ремиссий затрудняет интерпретацию и 
оценку клинической эффективности терапии 
[21]. В лечении пациентов с ГКЛ используют 
системные глюкокортикостероиды (сГКС). При 
неэффективности сГКС в течение 6 месяцев ре-
комендовано назначение цитостатиков (кладри-
бин и этопозид, винбластин и меркаптопурин), 
либо их комбинаций, либо таргетные препара-
ты-ингибиторы протеинкиназ MAPK-пути [22, 
23]. В терминальной стадии ГКЛ при развитии 
тяжелой дыхательной недостаточности и ле-
гочной гипертензии рекомендовано рассмо-
треть возможность проведения трансплантации 
легких.

Таким образом, в диагностике редкого интер-
стициального заболевания легких следует учи-
тывать клиническую картину, данные КТ ОГК 
и патоморфологические изменения. С целью по-
вышения осведомленности врачей общей прак-
тики, терапевтов, пульмонологов, фтизиатров и 
рентгенологов приводим клинический случай 
ГКЛ легких у пациента из Гродненской области. 

Описание клинического случая
Мужчина 36 лет поступил во фтизиатриче-

ское отделение Гродненского областного кли-
нического центра «Фтизиатрия» 04.03.2025. При 
опросе предъявлял жалобы на кашель со скуд-
ным отделением слизисто-гнойной мокроты, 
умеренную общую слабость, одышку инспира-
торного характера при физической нагрузке (при 
быстрой ходьбе или при подъеме на небольшое 
возвышение).

Из анамнеза известно, что пациент курит 
длительно (около 20 лет более 1 пачки в день),  
не злоупотребляет алкоголем. Аллергологиче-
ский, эпидемиологический анамнез без особен-
ностей. Анамнез сопутствующих/перенесенных, 
наследственных заболеваний не отягощен.

Считает себя больным около 3 месяцев.  
Пациент – водитель международных грузопере-
возок. Связывает появление симптомов одышки 
и усиление кашля со сменой машины, внутри 
кабины которой присутствовал запах краски.  
За медицинской помощью обратился, когда за-
болел острой респираторной инфекцией, кото-
рая сопровождалась повышением температуры 
тела до 39,0оС. В поликлинике по месту жи-
тельства был осмотрен врачом общей практи-
ки, выставлен диагноз «острый ринофарингит»  
и назначено симптоматическое лечение. Паци-
ент был направлен на рентгенологическое обсле-
дование. Заключение: в легких с обеих сторон 
определяется снижение пневматизации на фоне 
обогащения легочного рисунка, множествен-
ные мелкоочаговые тени по типу диссеминации. 
Изменения в легких более выражены в верхних 
отделах. Корни не расширены, уплотнены. Рент-
генологическая картина может быть характерна 
для двусторонней пневмонии, саркоидоза лег-
ких, диссеминированного туберкулеза (рис. 1). 

Выполнен общий анализ крови (норматив-
ные значения приведены в скобках) гемоглобин 
– 153 г/л (120–160), лейкоциты – 7,8×109/л (3,98–
10,04), СОЭ – 18 мм/ч (1–10). 

При повторном визите после дополнитель-
ных обследований врач общей практики вы-
ставил клинический диагноз «внегоспитальная 
пневмония» и назначил антибактериальную те-
рапию (амоксициллин/клавулоновая кислота, 
875 мг/125 мг 2 раза в сутки, кларитромицин 500 
мг 2 раза в сутки в течение 8 суток). Была по-
лучена частичная положительная клиническая 
динамика в виде нормализации температуры 
тела, однако сохранялись жалобы на одышку и 
кашель. При контрольном рентгенологическом 
обследовании положительной динамики не по-
лучено (рис. 2). 
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Рисунок 1 – Рентгенограммы органов грудной клетки  
в прямой и левой боковой проекциях 20.02.2025  

(описание в тексте) 
Figure 1 – Chest X-ray, frontal and left lateral views of the chest 

20.02.2025 (description is in the text)

Рисунок 2 – Рентгенограммы органов грудной клетки в 
прямой и левой боковой проекциях 28.02.2025 (описание 

в тексте) 
Figure 2. – Chest X-ray, frontal and left lateral views of the chest 

28.02.2025 (description is in the text)

Учитывая характер поражения легких по 
данным цифровых рентгенограмм органов ды-
хания, отсутствие динамики после антибакте-
риальной терапии пациент был направлен на 
консультацию к врачу фтизиатру поликлини-
ческого отделения с предварительным диагно-
зом «диссеминированный туберкулез легких?». 
Для уточнения диагноза и проведения дополни-
тельных обследований пациент был направлен 
в специализированный противотуберкулезный 
стационар.

При анализе рентгенологического архива, 
предоставленного рентгенологическим отде-
лением городской поликлиники, уточнено, что 
выявленные 28.02.2025 изменения в легких  
не определялись на цифровой рентгенограмме 
ОГК 12.07.2024 (рис. 3).

Общее состояние пациента при поступлении 
в клинику удовлетворительное, сознание ясное. 
Температура – 36,6оС. Обращает на себя вни-
мание астеничное телосложение, индекс массы 
тела – 17,5 кг/м2 (дефицит массы тела). Кожные 
покровы обычной окраски, чистые. Перифери-
ческие лимфатические узлы не пальпируются. 
В легких перкуторно – легочный звук, при ау-
скультации: дыхание везикулярное, побочных 
дыхательных шумов нет, частота дыхания –  
17 в минуту, сатурация – 98%. Верхушечный 
толчок пальпируется в 5-м межреберье на 1 см 
кнутри от левой среднеключичной линии; гра-
ницы относительной, абсолютной сердечной 
тупости – в норме. Тоны сердца (I; II) сохранен-
ной звучности, ритмичные, шумов нет. Пульс –  
88 ударов в минуту, ритмичный, удовлетвори-
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Рисунок 3 – Рентгенограмма органов грудной клетки 
(описание в тексте) 

Figure 3. – Chest X-ray (description is in the text)

тельного наполнения и напряжения. Артериаль-
ное давление – 120/85 мм рт. ст. (на обеих ру-
ках). Язык влажный, обложен белым налетом. 
Живот при пальпации мягкий, безболезненный. 
Печень перкуторно – у края реберной дуги; пе-
чень, селезенка, почки не пальпируются. Фи-
зиологические отправления без особенностей.  
Периферических отеков нет.

Общий анализ крови (нормативные значения 
приведены в скобках): лейкоциты – 7,94×109/л 
(3,98–10,04), эритроциты – 4,78×1012/л (4,3–5,7) 
гемоглобин – 140 г/л (120–160), СОЭ – 15 мм/ч 
(1–10).

Общий анализ мочи: без патологических 
изменений.

Биохимический анализ крови (норма-
тивные значения приведены в скобках):  
общий белок – 79,0 г/л (64–83), альбумин –  
47 г/л (35–50), мочевина – 4,7 ммоль/л (<8,3), 
креатинин – 84 мкмоль/л (61,8–123,7), об-
щий билирубин – 16 мкмоль/л (0–20), АлАТ –  
11,0 Ед/л (0–42), АсАТ – 53,0 Ед/л (0–37),  
С-реактивный белок – 3,4 мг/л (0–5).

Электрокардиограмма: ритм правильный, си-
нусовый, вольтаж сохранен, нормальное поло-
жение электрической оси сердца, угол α – 78о, 
частота сердечных сокращений – 76 ударов  
в минуту.

Ультразвуковое исследование (УЗИ) вну-
тренних органов: обнаружены диффузные из-
менения в печени, кисты и нефроптоз правой 
почки. УЗИ периферических лимфоузлов. Вы-
полнено исследование шейных, надключичных, 
подключичных, подмышечных, паховых лим-
фоузлов. Заключение: признаки надключичной 
лимфаденопатии справа по гиперпластическому 
типу. УЗИ щитовидной железы: патологических 
изменений не выявлено. 

Повторно проведен анализ цифровых рентге-
нограмм органов грудной клетки, выполненных 
на амбулаторном этапе обследования до и после 

курса антибактериальной терапии. Описание: 
на фоне усиленного легочного рисунка множе-
ственные мелкоочаговые тени по типу диссе-
минации, фиброзная тенистость. Корни легких 
расширены и подтянуты кверху. Заключение: 
рентгенологическая картина изменений в легких 
может быть характерна для синдрома легочной 
диссеминации (саркоидоз легких?). Рентгено-
логическая картина без динамики (после анти-
бактериальной терапии). Пациенту выполнена 
КТ ОГК. В обоих легких определяются множе-
ственные диссеминированные узелки и очаги 
уплотнения по типу «матового стекла». На этом 
фоне в обоих легких определяются множествен-
ные диссеминированные разновеликие тонко-
стенные воздушные полости по типу кистозных 
бронхоэктазов сечением в пределах 3–11 мм. 
Трахея и крупные бронхи воздушны. Внутри-
медиастинальные и подмышечные лимфоузлы 
не увеличены. Плевральные полости свободны. 
Заключение: КТ-картина диссеминированных 
узелково-интерстициальных изменений и мно-
жественных полостных структур по типу кисто-
зных бронхоэктазов легких (Микобактериоз лег-
ких? Диссеминированный туберкулез легких? 
Карциноматоз?) (рис. 4). 

Выполнен Диаскинтест. Результат кожного 
теста был отрицательным.

Получены отрицательные результаты им-
муноферментного анализа крови на антиге-
ны вирусов гепатита (HBsAg, Анти-HCVAg),  
на антитела к вирусу иммунодефицита человека 
и на сифилис (определение суммарных антител) 
и отрицательные результаты пяти исследований 
мокроты методами выявления микобактерий 
туберкулеза (микроскопия с окраской мазка по 
Цилю-Нильсену, GeneXpert MTB/Rif). При ци-
тологическом исследовании мокроты атипич-
ные клетки не обнаружены.

Спирометрическое исследование не выпол-
нено. Фибробронхоскопия не выполнена (отказ 
пациента). Пациент был осмотрен врачом оф-
тальмологом (патологии не выявлено), оторино-
ларингологом (смещенная носовая перегородка).

Учитывая клинико-анамнестические дан-
ные, а также результаты проведенного обсле-
дования и отсутствие подтвержденного диа-
гноза, пациент был направлен и 19.03.2025 го-
спитализирован в государственное учреждение  
«Республиканский научно-практический центр 
пульмонологии и фтизиатрии» (РНПЦ ПиФ) 
для проведения дополнительных обследований, 
в том числе морфологической верификации ди-
агноза. Клинический диагноз при направлении: 
J84.1 Синдром легочной диссеминации неясного 
генеза. Микобактериоз легких? Саркоидоз лег-
ких? Сопутствующие заболевания: J34.2 Сме-
щенная носовая перегородка. 

В РНПЦ ПиФ дополнительно было выпол-
нено исследование рН и газового состояния  
капиллярной крови (нормативные значения  
приведены в скобках): pH – 7,353 (7,35–
7,45); PaCO2 – 45,9 мм рт. ст. (32–45); PaO2 –  
68,5 мм рт. ст. (83–108); сатурация sО2 – 93,6% 
(95–99). Спирометрия – начальные рестриктив-
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ные нарушения функции внешнего дыхания. 
Для морфологической верификации диагноза 
пациенту проведена видеоторакоскопия справа, 
атипичная резекция 6-го сегмента правого лег-
кого. По данным патоморфологического иссле-
дования участка легочной ткани – фрагменты 
ткани легкого с очагами межуточного, перива-
скулярного и перибронхиального пневмофибро-
за, с формированием звездчатой формы узлов, 
наличием в фиброзированном интерстиции по-
лиморфноклеточной инфильтрации (гистиоци-
ты, лимфоциты, пигментированные альвеоляр-
ные макрофаги, эозинофилы, многочисленные 
гигантские многоядерные клетки), отложениями 
гемосидерина и перифокальными эмфизема-
тозными изменениями. Заключение: Патоги-
стологическая картина наиболее соответствует 
Лангергансклеточному гистиоцитозу. Для вери-
фикации диагноза рекомендовано иммуногисто-
химическое исследование (CD68, CD1a, S100).

Пациенту был выставлен заключительный 
клинический диагноз: С96 Лангергансклеточ-
ный гистиоцитоз с изолированным поражением 
легких. 

Заключение
Ларгенгансклеточный гистиоцитоз у взрос-

лых – редкое интерстициальное заболевание 
легких, характеризующееся двусторонним пора-

Рисунок 4 – Компьютерная томография органов грудной клетки 10.03.25 (описание в тексте).  
Желтые стрелки – кисты, красные стрелки – узелки 

Figure 4 – Сhest computed tomography 10.03.25 (description is in the text). Yellow arrows indicate cysts, red arrows indicate nodules

жением. Определяющий патогенетический ме-
ханизм – мутация генов MAPK-пути. Пациенты 
с изолированным поражением легких рассма-
триваются отдельно из-за роли дыма в патогене-
зе и возможности выздоровления после прекра-
щения курения.

Таким образом, отсутствие специфических 
клинических симптомов, возможность выявле-
ния заболевания на ранней стадии рентгеноло-
гическими методами, низкая распространен-
ность ГКЛ в популяции взрослых вызывает вы-
сокий клинический интерес к данному случаю.  
Хочется обратить внимание, что молодой воз-
раст пациента, мужской пол, курение, наличие 
изменений на рентгенограмме органов дыхания 
в виде синдрома легочной диссеминации явля-
ются показанием для направления пациента на 
КТ ОГК. Выявление характерных изменений на 
КТ ОГК – наличие очагов, которые трансфор-
мируются в кисты, слияние кист с образовани-
ем кист неправильной формы, кистозная пере-
стройка легочной ткани, отсутствие изменений 
в реберно-диафрагмальных синусах позволяют  
с высокой долей вероятности предположить 
Лангергансклеточный гистиоцитоз. Определен-
ный диагноз требует гистологической верифи-
кации, проведения иммуногистохимического 
исследования (CD1a+, CD207+) или выявления 
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при электронной микроскопии гранул Бирбека.
Пациент относится к группе низкого риска, в 

качестве основного лечебного подхода требует 
динамического наблюдения без медикаментоз-
ной терапии. Отказ от курения может привести 
к ремиссии и стабилизации состояния.

Следует отметить, что наличие быстрых и 
высокочувствительных молекулярно-генетиче-
ских методов выявления микобактерии туберку-
леза, позволило избежать ошибочного диагноза 
«туберкулез» и назначения длительной химио-
терапии противотуберкулезными препаратами, 
что ранее часто происходило при выявлении 
пациента с диссеминацией в легких. Хочется 

обратить внимание, что интерпретация изме-
нений в легких, выявленных на КТ ОГК, при 
ГКЛ может представлять сложности. Так, кисты  
в легких у нашего пациента были охарактеризо-
ваны как бронхоэктазы, а их сочетание с узел-
ками в легких при КТ ОГК позволило предпо-
ложить наличие у пациента микобактериоза лег-
ких. Однако следует отметить, что диагноз был  
поставлен и подтвержден морфологически  
через 2 месяца от момента выявления изменений 
на цифровой рентгенограмме ОГК, выполнен-
ной в поликлинике. 
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LANGERHANS CELL HISTIOCYTOSIS IN ADULTS – DIAGNOSTIC 
CHALLENGE OR ACCIDENTAL FINDING

S. N. Demidik1, K. M. Surmach1, E. N. Alekso1, A. N. Mashinskaya2

1Grodno State Medical University, Grodno, Belarus 
2Grodno Regional Clinical Center «Phthisiology», Grodno, Belarus

Langerhans cell histiocytosis (LCH) is an orphan disease that belongs to a group of histiocytic and dendritic 
cell neoplasms. The group of histiocytoses is very heterogeneous, both clinically and histochemically. The incidence 
of the disease is 1 per 1 000 000. LCH with isolated lung involvement comprises about half of all single-focal form 
histiocytoses and differs nosologically from LCH. Pulmonary Langerhans cell histiocytosis has its own histological 
characteristics, its own development and treatment strategies. 

Today, there are possibilities of immunohistochemical verification of the diagnosis with the detection of CD1a+, 
CD207+ antigens, but the range of clinical manifestations and differential diagnosis is wide: random clinical and 
radiological findings will not always lead to the correct diagnosis. In addition, there are no generally accepted 
standards for the treatment of adult patients with LCH due to the lack of a strong evidence base. 

Recently, mutations in the RAS-RAF-MEK-ERK pathway have been found, which has expanded the possibilities 
of targeted therapy. The diagnostic algorithm taking into account clinical features, diagnostic criteria analysis and 
choosing the optimal management strategy for the patient with isolated pulmonary histiocytosis is a clinical challenge 
for an internist.

Keywords: Pulmonary Langerhans cell histiocytosis, orphan diseases, interstitial lung disease, computed 
tomography

For citation: Demidik SN, Surmach KM, Alekso EN, Mashinskaya AN. Langerhans cell histiocytosis in adults – diagnostic 
challenge or accidental finding. Journal of the Grodno State Medical University. 2026;24(1):98-105. https://doi.org/10.25298/2221-
8785-2026-24-1-98-105

Случай из практики


