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Гистиоцитоз из клеток Лангерганса – редкое забо-
левание, в детском возрасте встречается с частотой 

3–4 случая на 1 млн детского населения в год.
Цель работы
Демонстрация сложностей дифференциальной диа-

гностики гистиоцитоза из клеток Лангерганса в детском 
возрасте.
Пациенты и методы исследования
Проанализирована история болезни ребенка, стра-

давшего гистиоцитозом из клеток Лангерганса и нахо-
дившегося на лечении в гематологическом отделении 
городской клинической больницы №16 г. Харькова в 
2009–2011 гг.
Результаты и их обсуждение
Клиническая симптоматика заключалась в возникно-

вении множественных поражений костей с компресси-
онным переломом Х грудного позвонка, деструкцией 
переднего отрезка IV ребра слева, а также тела и крыла 
левой подвздошной кости, вертела и кортикального слоя 
правой бедренной кости. По данным иммуногистохимии 
биоптата подвздошной кости диагностирована диффуз-
ная В-крупноклеточная лимфома.  Дифференциальный 
диагноз проводили с остеомиелитом, костной формой 
туберкулеза, остеосаркомой, нейробластомой, фиброз-
ной остеодистрофией, лимфомой, лимфогранулемато-
зом, лейкозом. 
Отрицательная динамика со стороны костной ткани 

нарастала, несмотря на проводимое лечение по поводу 
лимфомы. После повторной открытой биопсии крыла 
левой подвздошной кости и патогистоморфологического 
исследования подтверждены изменения, характерные 
для злокачественной лимфомы. 
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Освещен вопрос дифференциальной диагностики редкого заболевания у детей – гистиоцитоза из клеток Лангерганса. 
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При дополнительном проведении исследования 
костей с технецием, пересмотре серий томограмм и дан-
ных биопсии в НИИ детской онкологии и гематологии 
г. Москвы установлен диагноз лангергансовоклеточного 
гистиоцитоза с поражением грудного отдела позвоноч-
ника, IV ребра слева, костей таза, правой плечевой и 
обеих бедренных костей. В настоящее время ребенок 
продолжает получать рекомендованную терапию с 
хорошим эффектом.
В основе заболевания лежит первичная пролиферация 

атипичных гистиоцитов и эозинофилов, вторично воз-
никают нарушения липидного обмена. Преобладающей 
этиологической теорией является генетическая [1–3].
Морфологический субстрат заболевания составляют 

макрофаги, имеющие структурно-функциональную ха-
рактеристику клеток Лангерганса [4]. При этом гистио-
цитоз из этих клеток считается доказанным лишь при 
идентификации в гистиоцитах из очагов поражения гра-
нул Бирбека и/или, по крайней мере, двух характерных 
маркеров антигенпредставляющих макрофагов (CD-1, 
S-100 протеин, АТФ-аза, α-D-маннозидаза) [1].
Различают 3 формы лангергансовоклеточного ги-

стиоцитоза: болезнь Хенда-Шюллера-Крисчена, болезнь 
Абта-Леттерера-Сиве и болезнь Таратынова. Заболева-
ния отличаются как по течению, так и по прогнозу, но 
так как это формы одной патологии, могут наблюдаться 
их взаимные переходы. Клиническая симптоматика и 
исходы варьируют от спонтанно излечивающихся оди-
ночных очагов поражений до быстро прогрессирующих 
диссеминированных форм, приводящих к полиорганной 
недостаточности. При одноочаговом и многоочаговом 
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поражении костей прогноз благоприятный. При поли-
системном ГКЛ общая выживаемость составляет 80% 
у детей и 95–97% у взрослых. Смертельный исход при 
гистиоцитозе обычно является следствием дыхательной 
или сердечной недостаточности (рис. 1. цв. вкладка 3). 
Выводы
1. Отсутствие патогномоничных клинических про-

явлений и их полиморфизм при гистиоцитозе из клеток 
Лангерганса обуславливают трудности диагностики 
данного заболевания. 

2. Даже гистологическое исследование не всегда дает 
правильный ответ, что диктует необходимость прове-
дения  многократных морфологических исследований 
разных участков пораженных органов. 
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