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Клинический случай 

Мультисистемный гистиоцитоз из клеток 
Лангерганса у взрослых: значение кожных 
проявлений в ранней диагностике
Н.П. Теплюк, О.В. Грабовская, А.С. Тертычный, О.Ю. Киселева, Д.В. Игнатьев, Е.Ю. Джахая 
Первый Московский государственный медицинский университет имени И.М. Сеченова (Сеченовский Университет), Москва, Россия

АННОТАЦИЯ
Гистиоцитоз из клеток Лангерганса ― редкое заболевание, характеризующееся пролиферацией клеток Лангерганса 
в различных органах и тканях, включая кожу, кости, лёгкие и гипофиз. Клеткой-предшественником, как показали 
недавние исследования, является миелоидная дендритная клетка. Тяжесть заболевания определяется в основном 
степенью и характером поражения органов, а также количеством вовлечённых систем. Диагностика гистиоцитоза 
из клеток Лангерганса требует комплексного подхода (клиническая оценка, гистологический анализ, иммуногистохи-
мические исследования, радиологические методы и молекулярно-генетические тесты).
В статье представлен клинический случай 28-летней пациентки с мультисистемным гистиоцитозом из клеток Лангер-
ганса, у которой неспецифические кожные высыпания на протяжении пяти лет ошибочно диагностировали как себо-
рейный дерматит. Неадекватная реакция на лечение глюкокортикоидами, а также наличие сопутствующих заболева-
ний, таких как несахарный диабет и тяжёлое буллёзное поражение лёгких, обусловили необходимость проведения 
дополнительной диагностики. Окончательный диагноз был установлен после тщательного анализа клинической кар-
тины, сопутствующих заболеваний, проведения иммуногистохимического исследования биоптатов кожи и лёгких, где 
выявили экспрессию CD68 и CD1a в клетках инфильтрата.
Важно подчеркнуть, что кожные проявления часто являются первым симптомом мультисистемного процесса. Раннее 
распознавание гистиоцитоза из клеток Лангерганса, своевременная диагностика и назначение адекватной терапии, 
включая таргетные препараты, могут значительно повлиять на исход заболевания и улучшить качество жизни пациента.

Ключевые слова: гистиоцитоз из клеток Лангерганса; мультисистемный гистиоцитоз; себорейный дерматит; 
пневмоторакс; несахарный диабет; CD68; CD1a; траметиниб.
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Case report

Multisystem Langerhans cell histiocytosis in adults: 
the significance of cutaneous manifestations in early 
diagnosis
Natalia P. Teplyuk, Olga V. Grabovskaya, Alexander S. Tertychnyy, Olga Yu. Kiseleva,  
Dmitry V. Ignatiev, Elizaveta Yu. Djahaia
I.M. Sechenov First Moscow State Medical University (Sechenov University), Moscow, Russia

ABSTRACT
Langerhans cell histiocytosis is a rare disease characterized by the proliferation of Langerhans cells in various organs and 
tissues, including the skin, bones, lungs, and pituitary gland. The precursor cell, as recent studies have shown, is the myeloid 
dendritic cell. The severity of the disease is mainly determined by the extent and nature of organ involvement, as well as the 
number of systems affected. Diagnosis of Langerhans cell histiocytosis requires a comprehensive approach (clinical evaluation, 
histological analysis, immunohistochemical studies, radiological methods and molecular genetic tests). 
This article presents a clinical case of a 28-year-old female patient with multisystem Langerhans cell histiocytosis, 
whose nonspecific skin eruptions were misdiagnosed as seborrheic dermatitis for five years. An inadequate reaction to 
glucocorticosteroid treatment, along with the presence of comorbid conditions such as diabetes insipidus and severe bullous 
lung lesions, necessitated additional diagnostic investigations. The final diagnosis was established after immunohistochemical 
examination of skin and lung biopsies, which revealed the expression of CD68 and CD1a in infiltrating cells. 
It is important to emphasize that skin manifestations are often the first symptom of a multisystem process. Early recognition of 
Langerhans cell histiocytosis and timely diagnosis can significantly affect the course of the disease and improve the patient's 
quality of life.

Keywords: Langerhans cell histiocytosis; multisystem histiocytosis; seborrheic dermatitis; pneumothorax; diabetes insipidus; 
CD68; CD1a; trametinib.
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АКТУАЛЬНОСТЬ

Общие сведения 
Гистиоцитоз из клеток Лангерганса (ГКЛ) ― крайне 

редкое заболевание, характеризуемое аномальной ин-
фильтрацией различных органов и систем тканей клет-
ками, фенотипически схожими с нормальными клетками 
Лангерганса (CD1a+/CD207+). Тяжесть заболевания в ос-
новном определяется степенью и характером поражения 
органов, а также количеством вовлечённых систем. За-
болевание может затрагивать любые органы и системы, 
но чаще всего поражаются кости, кожа, лёгкие и гипо-
физ [1].

Первые упоминания о данном заболевании относятся 
к началу 1900-х годов, когда были описаны случаи бы-
стро прогрессирующих и смертельных болезней у детей 
с поражением костей, кожи, печени и селезёнки. Позднее 
на основе схожей гистологической картины эти заболева-
ния были объединены американским патологоанатомом 
Луисом Лихтенстайном (Louis Lichtenstein) под термином 
«гистиоцитоз Х», где «Х» обозначало неизвестную при-
роду клеток [1, 2]. В 1970-х годах французский патолог 
Кристиан Незелоф (Christian Nezelof) установил сходство 
патологических клеток с внутриэпидермальными макро-
фагами ― клетками Лангерганса [3]. В настоящее время 
«гистиоцитоз из клеток Лангерганса» является универ-
сальным термином, объединяющим все клинические про-
явления данной лангергансоклеточной патологии. 

Гистиоцитоз из клеток Лангерганса ― очень редкое 
заболевание, которое может дебютировать в любом воз-
расте. Заболеваемость среди детей составляет 4–5 слу-
чаев на миллион в год, тогда как у взрослых болезнь 
встречается ещё реже ― 1–2 случая на 1 миллион [4, 5]. 

Этиология и патогенез
Этиология и патогенез ГКЛ остаются недостаточно 

изу ченными. Недавние исследования показали, что клет-
кой-предшественником является миелоидная дендритная 
клетка, а не дифференцированная эпидермальная клетка 
Лангерганса. Значительный вклад в понимание патоге-
неза заболевания внесло обнаружение мутаций в генах 
сигнального пути MAPK, среди которых наиболее часто 
встречаются мутации BRAF V600E и MAP [1, 2, 5]. Установ-
лено также, что ключевую роль в развитии моносистемно-
го лёгочного гистиоцитоза играет курение [6, 7].

Классификация
Гистиоцитоз из клеток Лангерганса относится к ги-

стиоцитарным заболеваниям. Классификация гистиоци-
тарных заболеваний необычайно сложна, и её эволюция 
отражает как развитие медицинской науки, так и углу-
бление понимания этих заболеваний. Первая классифи-
кация гистиоцитозов, предложенная Международным 
обществом гистиоцитологов в 1987 году, разделяла их 

на лангергансоклеточные и нелангергансоклеточные 
гистиоцитозы, основываясь на наличии или отсутствии 
специфических клеток ― клеток Лангерганса [8]. Со-
временная классификация гистиоцитарных заболеваний 
учитывает не только морфологические и иммуногисто-
химические характеристики, но также фенотипические, 
молекулярные, генетические и клинические особенности. 
В 2016 году состоялся пересмотр классификации гистио-
цитарным обществом, и теперь она включает пять групп:
1. Группа L: лангергансоклеточный гистиоцитоз и бо-

лезнь Эрдгейма–Честера.
2. Группа С: кожные и кожно-слизистые нелангергансо-

клеточные гистиоцитозы (включая ювенильную ксан-
тогранулёму).

3. Группа М: злокачественные гистиоцитозы.
4. Группа R: болезнь Розаи–Дорфмана и различные не-

кожные гистиоцитозы.
5. Группа H: гемофагоцитарный лимфогистиоцитоз и син-

дром активации макрофагов [9]. 
Существует альтернативная классификация Всемир-

ной организации здравоохранения 2016 года, в которой 
ГКЛ рассматривается в разделе «Опухоли из гистиоцитов 
и дендритных клеток». Данная классификация включает 
восемь ключевых нозологических форм [10].

Учитывая значительную вариабельность клинических 
проявлений, ГКЛ классифицируют по распространённости 
патологического процесса следующим образом:
• монофокальный (одиночный очаг поражения в любом 

органе);
• мультифокальный моносистемный (несколько очагов 

поражения в одной системе органов);
• мультисистемный (поражение более чем двух органов 

или систем);
• отдельно выделяют моносистемный лёгочный гистио-

цитоз (изолированное поражение лёгких, чаще ассо-
циированное с курением) [11]. 

Диагностика
Диагностика ГКЛ представляет собой сложную за-

дачу и требует комплексного подхода, включающего 
клиническую оценку, гистологический анализ, иммуноги-
стохимические исследования, радиологические методы 
и молекулярно-генетические тесты. Основным критерием 
диагностики является обнаружение в биоптате клеток 
Лангерганса, экспрессирующих на своей поверхности 
CD1a, лангерин (CD207), CD68 и протеин S100 [11]. Лан-
герин (CD207) является компонентом гранул Бирбека, 
которые представляют собой характерные включения 
в цитоплазме клеток Лангерганса и могут быть иден-
тифицированы с помощью электронной микроскопии, 
что является патогномоничным признаком ГКЛ [12]. Кро-
ме того, в половине случаев выявляются соматические 
мутации в сигнальном пути MAP-киназы, наиболее ча-
стыми из которых являются мутации в генах BRAF V600E 
(50%) и MAP2K1 (25%) [10]. 
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В связи с разнообразием клинических проявлений 
кожных поражений при ГКЛ диагностика заболевания 
представляет значительную сложность, и пациенты мо-
гут длительное время получать лечение по поводу других 
дерматозов.

Клиническая картина
Поражение кожи при ГКЛ является одним из самых 

заметных симптомов и по частоте встречаемости занима-
ет второе место после поражения костей [13]. Как прави-
ло, поражение кожи при ГКЛ ассоциировано с мультиси-
стемным процессом [14]. В ретроспективном анализе Z. Li 
и соавт. [15], охватывающем 918 случаев ГКЛ в Китае (от 
новорождённых до пациентов в возрасте 65 лет), у 510 
(56%) были зафиксированы кожные поражения, причём 
в 106 (12%) случаях кожные высыпания были первона-
чальным проявлением заболевания. 

Для ГКЛ характерны разнообразные и неспецифиче-
ские кожные высыпания в виде мелких эритематозных 
или телесного цвета папул и пустул, которые могут быть 
чётко ограниченными или распространёнными, одиночны-
ми или множественными, что затрудняет правильную по-
становку диагноза. Клинически эти проявления могут на-
поминать себорейный дерматит или экзематозную сыпь, 
которая может сопровождаться петехиями или пурпурой, 
чешуйками и корками. Чаще всего процесс локализуется 
на коже лица, головы и верхней части туловища [16].

Клинические проявления ГКЛ других органов и систем 
неспецифичны и могут быть схожи с другими, более рас-
пространёнными заболеваниями. У 75% пациентов наблю-
дается поражение костей, причём могут быть затронуты 
любые кости организма, но чаще кости черепа, позво-
ночник, рёбра и кости нижних и верхних конечностей. 
Симптомы включают боль и отёк в области поражения. 
В 50% случаев страдает гормональная функция гипофиза, 
причём несахарный диабет часто выступает предиктором 
заболевания и может проявиться задолго до поражения 
других органов и систем. Интересно, что среди основных 
причин развития заболевания у пациентов с несахарным 
диабетом 10% приходится на ГКЛ. 

Помимо недостатка антидиуретического гормона 
могут наблюдаться нарушения синтеза гормона роста, 
тиреотропина, гонадотропинов и кортикотропина. Даже 
при успешном лечении ГКЛ пациенты нуждаются в по-
жизненной заместительной гормональной терапии. Сим-
птомы поражения гипофиза включают чрезмерную жаж-
ду и мочеиспускание, усталость, увеличение щитовидной 
железы, метаболический синдром, нарушение менстру-
ального цикла у женщин, снижение либидо и эректиль-
ную дисфункцию у мужчин. 

Поражение органов дыхания наблюдается в 40–50% 
случаев, чаще всего в виде изолированного поражения, 
ассоциированного с курением, но может быть и частью 
мультисистемного процесса. Мутации в гене BRAF и дру-
гих генах, связанных с развитием рака лёгких, также 

были обнаружены при моносистемном лёгочном ГКЛ, 
что поддерживает онкологическую теорию происхожде-
ния заболевания. В клинической картине поражения лёг-
ких преобладают боль в грудной клетке, одышка, кашель, 
а на поздних стадиях возможно развитие спонтанных 
пневмотораксов. 

Поражение печени встречается в 10–30% случаев и мо-
жет проявляться двумя способами ― опухолевыми обра-
зованиями или увеличением печени и склерозирующим 
холангитом, приводящим к терминальной стадии цирроза. 
Частыми симптомами поражения печени являются боль 
в эпигастральной области, желтуха, тошнота и рвота. Более 
редкими считаются поражения спинного мозга, лимфоуз-
лов, дёсен, мочеполовой системы1 [4, 17].

ОПИСАНИЕ СЛУЧАЯ

О пациенте 
Пациентка М., 28 лет, поступила в Клинику кожных 

и венерических болезней имени В.А. Рахманова Первого 
Московского государственного медицинского университе-
та имени И.М. Сеченова (далее Клиника кожных и вене-
рических болезней им. Рахманова) с жалобами на высы-
пания на коже лица, волосистой части головы, туловища 
и верхних конечностей.

Анамнез заболевания. Считает себя больной в течение 
пяти лет, когда впервые отметила появление высыпаний 
на коже волосистой части головы, сопровождающих-
ся зудом. Высыпания самостоятельно регрессировали, 
но впоследствии появлялись вновь. Пациентка наблю-
далась в местном кожно-венерологическом диспансере 
с диагнозом себорейного дерматита и получала лечение 
топическими стероидами, которые давали кратковремен-
ный положительный эффект. В связи с обострением кож-
ного процесса в апреле 2023 года пациентка находилась 
на стационарном лечении в Клинике кожных и венери-
ческих болезней им. Рахманова. Рассматривался диагноз 
дискератоза Дарье, однако при гистологическом иссле-
довании он был исключён. В качестве рабочего диагноза 
предполагался атопический дерматит с вторичной пио-
дермией, по поводу чего пациентка получала антибакте-
риальную, антигистаминную и иммуносупрессивную тера-
пию глюкокортикоидами (преднизолон в дозе 40 мг/сут). 
В процессе лечения наблюдалось улучшение состояния 
кожного процесса при снижении суточной дозы препара-
та до 10 мг в течение двух месяцев, однако впоследствии 
кожный процесс вновь прогрессировал, и у пациент-
ки развился выраженный медикаментозный синдром 

1 Histiocytosis Association [Internet]. Langerhans cell histiocytosis in 
adults. Histiocytosis Association, Inc.; 2024. Режим доступа: https://histio.
org/langerhans-cell-histiocytosis-in-adults/ Дата обращения: 15.01.2025. 
Histiocytosis Association [Internet]. Langerhans cell histiocytosis in adults. 
Histiocytosis Association, Inc.; 2024 [cited 2025 Jan 15]. Available from: 
https://histio.org/langerhans-cell-histiocytosis-in-adults/
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Иценко–Кушинга. С 2021 года помимо кожных прояв-
лений пациентку стала беспокоить одышка при подъёме 
на 4–5-й этаж. Женщина дважды находилась на лечении 
в специализированных стационарах с диагнозом кистоз-
но-буллёзной трансформации лёгких. В 2022 году у паци-
ентки неоднократно возникал спонтанный пневмоторакс, 
в связи с чем она получала лечение в отделении тора-
кальной хирургии: дренирование плевральной полости, 
частичную плеврэктомию, краевую резекцию VII, VIII и IX 
сегментов правого лёгкого и IV, V сегментов левого лёг-
кого с последующей аппликацией силиконовым клеем. 
Гистологические исследования оказались малоинфор-
мативными, состояние пациентки не улучшалось, однако 
точный диагноз установлен не был. Учитывая жалобы 
на постоянную жажду и полиурию, в ноябре 2022 года 
был диагностирован несахарный диабет, в связи с чем 
назначена терапия десмопрессином (рис. 1). 

В октябре 2023 года в тяжёлом состоянии пациент-
ка госпитализирована в Клинику кожных и венерических 
болезней им. Рахманова и переведена в отделение реа-
нимации.

Результаты физикального, лабораторного 
и инструментального исследования

Общий статус. Состояние тяжёлое. Температура тела 
36,6ºC. Сознание ясное, на вопросы отвечает правиль-
но, критика сохранена, эмоционально лабильна. Лежит 
с приподнятым изголовьем. Ожирение по кушингоидному 
типу с отложением жира в области живота и туловища, 
при этом конечности тонкие. Лицо одутловатое, луно-
образное.

Локальный статус. Кожный процесс хронического 
воспалительного характера. На коже лица, туловища, 
верхних и нижних конечностей наблюдаются множе-
ственные папулёзные и единичные пустулёзные элемен-
ты с плотно прилегающими серозными корками. Папулы 
размером 2–3 мм, розового цвета, округлых форм, полу-
шаровидные, склонны к группировке. На коже груди, жи-
вота и конечностей видны множественные стрии длиной 
до 30 см, синюшно-розового цвета. В субмаммарной об-
ласти справа на фоне эритемы визуализируются две эро-
зии диаметром 1 см и 4 см, слева ― две эрозии по 1 см 
(рис. 2). Ногтевые пластины изменены, с багрово-корич-
невыми вкраплениями.

Дыхательная система. Частота дыхательных дви-
жений 28 в минуту, сатурация кислорода 87%. Дыхание 
жёсткое, ослабленное в базальных отделах лёгких. В об-
ласти углов лопаток выслушиваются крепитации и уме-
ренное количество незвонких влажных мелкопузырчатых 
хрипов.

Сердечно-сосудистая система. Тоны сердца приглу-
шены, ритмичные. Акцент второго тона на лёгочной арте-
рии, систолический шум на верхушке и в точке Боткина. 
Частота сердечных сокращений и пульс 98 ударов в ми-
нуту. Артериальное давление 135/95 мм рт.ст. По данным 
электрокардиографии выявлена синусовая тахикардия. 

Лабораторные исследования. Общий анализ кро-
ви: лейкоциты 15,9×10⁹/л (4,0–10,0), нейтрофилы абс. 
14,8×10⁹/л (2,0–5,5), лимфоциты абс. 0,4×10⁹/л (1,2–3,0). 
Биохимический анализ крови: С-реактивный белок 
326 мг/л (норма до 5), аланинаминотрансфераза 92 Ед/л 
(0–32), аспартатаминотрансфераза 58 Ед/л (0–31), 

Рис. 1. График последовательности появления симптомов (кожные поражения были первым симптомом, появившимся в 2018 году, 
однако диагноз был установлен только в сентябре 2023 года). Из архива кафедры кожных и венерических болезней им. В.А. Рах-
манова, зав. Олисова О.Ю., 2025; публикуется впервые.
Fig. 1. Timeline of symptom onset in patient M. with a diagnosis of Langerhans cell histiocytosis. Skin involvement was the first symptom, 
appearing in 2018, but the diagnosis was only confirmed in September 2023. From the archive of the Department of Dermatology and 
Venereology named after V.A. Rakhmanov, head O.Yu. Olisova, 2025; published for the first time.

80

60

40

20

0
2018 2019 2020 2021 2022 2023 2024 Год

■ поражение лёгких     ■ поражение кожи     ■ несахарный диабет

Пневмотораксы

Си
мп

то
мы



DOI: https://doi.org/10.17816/dv637444

80
DERMATOLOGY

Russian journal  
of skin and venereal diseasesVol. 28 (1) 2025

Рис. 2. Множественные папулёзные и единичные пустулёзные элементы с плотно прилегающими серозными корками розового 
цвета, склонными к группировке. Множественные стрии длиной до 30 см синюшно-розового цвета. Фото из архива кафедры кож-
ных и венерических болезней им. В.А. Рахманова, зав. Олисова О.Ю., 2025; публикуются впервые.
Fig. 2. Multiple papular and isolated pustular lesions with tightly adherent serous crusts, pink in color, prone to grouping. Numerous 
striae up to 30 cm in length, bluish-pink in color. Photo from the archive of the Department of Dermatology and Venereology named after 
V.A. Rakhmanov, head O.Yu. Olisova, 2025; published for the first time.
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щелочная фосфатаза 204 Ед/л (30–120), гамма-глюта-
милтранспептидаза 452 Ед/л (0–38). Коагулограмма: фи-
бриноген 8 г/л (1,8–4).

Инструментальная диагностика. Компьютерная то-
мография лёгких (рис. 3): КТ-признаки кистозно-буллёз-
ной трансформации лёгких, пневмофиброза и активного 
хронического бронхита; состояние после хирургических 
вмешательств, пневмоторакс отсутствует. 

Магнитно-резонансная томография гипофиза с кон-
трастированием (см. рис. 3): утолщение воронки гипофиза, 
отсутствие сигнала от задней доли, накопление контраста 
в шишковидной железе; мелкоочаговые изменения в го-
ловном мозге, активный очаг в области моста и продолго-
ватого мозга; признаки гистиоцитоза (утолщение мамил-
лярных тел); двусторонний средний отит; патологический 
компонент в правой верхнечелюстной пазухе. 

Эхокардиография: тахикардия; увеличение правого 
желудочка; двусторонний гидроторакс; фракция выбро-
са 65%. 

Низкодозная компьютерная томография костей ске-
лета: очагово-сливные деструктивные изменения в ниж-
ней челюсти справа, не противоречащие наблюдаемым 
при гистиоцитозе; хронические воспалительные специ-
фические изменения правой верхнечелюстной пазухи; 
диффузный остеопороз; дегенеративно-дистрофические 
изменения крестцово-подвздошных сочленений (больше 
слева); постинфарктные изменения в костно-мозговых 
каналах бедренных и большеберцовых костей.

Магнитно-резонансная томография тазобедренных 
суставов и бедренных костей: выявленные изменения 
в костях зоны сканирования, вероятно, носят хрониче-
ский пролиферативный характер и соответствуют наблю-
даемым при ГКЛ.

Спирометрия: нарушение вентиляционной функции 
лёгких тяжёлой степени; форсированная жизненная ём-
кость лёгких 1,78 (49% должного); объём форсированного 
выдоха за первую секунду 1,34 (43% должного). 

Гистологическое исследование биоптатов кожи 
(рис. 4): кожа в зоне поражения с массивными на-
ложениями некротических масс и лейкоцитов (струп), 

Рис. 3. Инструментальная диагностика: a, b ― компьютерная 
томография лёгких (КТ-признаки кистозно-буллёзной транс-
формации лёгких, аппликация силиконовым клеем на месте 
резекций лёгких); c ― магнитно-резонансная томография го-
ловного мозга (утолщение воронки гипофиза, являющееся ха-
рактерным признаком при гистиоцитозе из клеток Лангерганса). 
Фото из архива кафедры кожных и венерических болезней им. 
В.А. Рахманова, зав. Олисова О.Ю., 2025; публикуются впервые.
Fig. 3. Instrumental diagnostics: a, b ― chest computed 
tomography (CT signs of cystic-bullous lung transformation, 
silicone glue application at the lung resection sites); c ― magnetic 
resonance imaging of the brain (pituitary involvement ― thickening 
of the pituitary stalk, a characteristic feature of Langerhans 
cell histiocytosis). Photo from the archive of the Department of 
Dermatology and Venereology named after V.A. Rakhmanov, head 
O.Yu. Olisova, 2025; published for the first time.
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под которыми обнаруживается регенерирующий эпи-
дермис с лимфогистиоцитарной инфильтрацией. Клетки 
инфильтрата имеют неровные очертания ядер с борозд-
ками, без чётких ядрышек и чётких границ цитоплазмы, 
характерные для клеток Лангерганса. 

Иммуногистохимическое исследование препаратов 
кожи и лёгкого (см. рис. 4): в ткани кожи выявлены CD68 
в клетках инфильтрата (+++), CD1а в клетках инфильтрата 
(+++); в ткани лёгкого обнаружены позитивно окрашен-
ные клетки, расположенные преимущественно в просвете 
альвеол и просвете отдельных бронхов. 

Определение мутации V600Е гена BRAF: клетки 
с мутацией V600E гена BRAF в препарате не обнаружены.

Осмотр врачей-специалистов. Консультация невро-
лога: энцефалопатия сочетанного генеза. Консультация 
эндокринолога: несахарный диабет, медикаментозная 
компенсация; синдром Иценко–Кушинга, ятрогенный; 
вторичный гипокортицизм. Консультация психиатра: на-
блюдается по поводу аффективных расстройств. Кон-
сультация пульмонолога: учитывая тяжесть буллёзно-ки-
стозной трансформации лёгких, возможна консультация 
трансплантологов. 

Консилиум в составе пульмонологов, реанимато-
логов, гематологов, эндокринологов, дерматовенеро-
логов: на основании анамнеза, лабораторных и инстру-
ментальных обследований, иммуногистохимического 
исследования биоптата кожи и лёгких поставлен диагноз 
«Гистиоцитоз из клеток Лангерганса». 

Окончательный диагноз
Мультифокальный и мультисистемный (диссемини ро-

ванный) гистиоцитоз из клеток Лангерганса.

Исходы и прогноз
19.10.2023 с целью дообследования и лечения па-

циентка переведена в отдел орфанных заболеваний На-
ционального медицинского исследовательского центра 
гематологии. В настоящее время пациентка находится 
под наблюдением врачей гематолога и пульмонолога, 
получает биологическую терапию: траметиниб в дозе 
1 мг в сутки; десмопрессин по 120 мкг 2 раза в сутки; 
урсодезоксихлевую кислоту по 500 мг в сутки; по ре-
комендации психиатра ― венлафаксин в дозе 37,5 мг 
2 раза в сутки. 

Рис. 4. Гистологическое исследование. Кожа: a ― кожа с массивными наложениями некротических масс и лейкоцитов (струп), 
под которыми обнаруживается регенерирующий эпидермис с лимфогистиоцитарной инфильтрацией (окраска гематоксилином 
и эозином, ×150); b ― иммуногистохимия, позитивное окрашивание клеток в реакции с CD1a (иммуногистохимическая реакция, 
×250); с ― иммуногистохимия, позитивное окрашивание клеток в реакции с Langerin (CD207) (иммуногистохимическая реакция, 
×250). Лёгкие: d ― просветы альвеол заполнены скоплениями клеток с гистиоцитарной морфологией (окраска гематоксилином 
и эозином, ×200); e ― иммуногистохимия, клетки в просвете альвеол с диффузным позитивным окрашиванием в реакции с CD1a 
(иммуногистохимическая реакция, ×200). Фото из архива кафедры кожных и венерических болезней им. В.А. Рахманова, зав. 
Олисова О.Ю., 2025; публикуются впервые.
Fig. 4. Histological examination. Skin: a ― skin with extensive necrotic debris and leukocyte crusts, beneath which regenerating 
epidermis with lymphohistiocytic infiltration is observed (hematoxylin and eosin staining, ×150); b ― immunohistochemistry, positive 
staining of cells with CD1a (immunohistochemical reaction, ×250); c ― immunohistochemistry, positive staining of cells with Langerin 
(CD207) (immunohistochemical reaction, ×250). Lungs: d ― alveolar spaces filled with clusters of cells displaying histiocytic morphology 
(hematoxylin and eosin staining, ×150); e ― immunohistochemistry, cells in the alveolar spaces showing diffuse positive staining with 
CD1a (immunohistochemical reaction, ×200). Photo from the archive of the Department of Dermatology and Venereology named after 
V.A. Rakhmanov, head O.Yu. Olisova, 2025; published for the first time.
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Благодаря присоединению к терапии ингибитора 
митогенактивируемых протеинкиназ (траметиниб) до-
стигнут положительный эффект в виде регресса папу-
лопустулёзых высыпаний на волосистой части головы, 

лице, верхней половине туловища, а также эпителизации 
эрозивных субмаммарных элементов кожи, снижения 
выраженности дыхательной недостаточности, частичного 
регресса очагового поражения головного мозга (рис. 5).

Рис. 5. Клиническая картина на момент осмотра в октябре 2024 года: значительный регресс высыпаний, практически полное 
исчезновение папулёзно-пустулёзных элементов. Фото из архива кафедры кожных и венерических болезней им. В.А. Рахманова, 
зав. Олисова О.Ю., 2025; публикуются впервые.
Fig. 5. Clinical presentation at the time of examination in October 2024: significant regression of lesions, with almost complete 
disappearance of papular-pustular elements. Photo from the archive of the Department of Dermatology and Venereology named after 
V.A. Rakhmanov, head O.Yu. Olisova, 2025; published for the first time.
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ОБСУЖДЕНИЕ 
Гистиоцитоз из клеток Лангерганса ― редкое заболе-

вание, характеризуемое пролиферацией клеток Лангер-
ганса в различных органах и тканях, включая кожу, кости, 
лёгкие и гипофиз. Не исключено, что впервые больной 
может обратиться к дерматологу: кожные поражения, 
имитирующие другие, более распространённые дермато-
логические заболевания, такие как себорейный дерматит, 
экзема, атопический дерматит, фолликулярный дискера-
тоз Дарье и другие дерматозы, нередко приводят к назна-
чению неэффективной терапии и задержке установления 
правильного диагноза. Лечение ГКЛ зависит от степени 
системного поражения и тяжести заболевания и включает 
как иммуносупрессивную терапию, так и таргетные пре-
параты, в частности ингибиторы МЕК1/2-киназ.

В литературе описаны случаи, когда ГКЛ ошибочно 
диагностирован как «другие заболевания», что приводи-
ло к терапевтической резистентности. Например, у одной 
пациентки с папулёзными высыпаниями на лице диагноз 
«розацеа» оставался на протяжении двух лет, несмотря 
на отсутствие эффекта от лечения [18]. В другом случае 
ГКЛ был ошибочно принят за пузырчатку Гужеро–Хей-
ли–Хейли, и пациент страдал от обширных буллёзных 
высыпаний на коже в течение трёх месяцев, пока не был 
установлен правильный диагноз [19].

Как и в описанных примерах, наш случай демонстри-
рует трудности диагностики кожных проявлений ГКЛ, 
что указывает на важность тщательного диагностического 
поиска. Пациентка, представленная в данной работе, из-
начально лечилась с диагнозом себорейного дерматита, 
что привело к кратковременному улучшению, но в ко-
нечном итоге заболевание прогрессировало и сопрово-
ждалось развитием системных проявлений. Неадекватная 
реакция на системные глюкокортикоиды, включая быстро 
(за 2 месяца) развившийся синдром Иценко–Кушинга 
на малых дозах препарата (преднизолон 10 мг) и появ-
ление распространённых стрий, заставили сомневаться 
в поставленном диагнозе. Тщательный анализ клиниче-
ской картины, сопутствующих заболеваний и проведение 
иммуногистохимических исследований помогли устано-
вить правильный диагноз: «Мультисистемный гистиоцитоз 
из клеток Лангерганса».

Таким образом, данный случай подчёркивает важ-
ность ранней диагностики при кожных проявлениях ГКЛ, 
особенно в сочетании с системными симптомами. Ранняя 
постановка диагноза и своевременное назначение адек-
ватной терапии, включая таргетные препараты, могут зна-
чительно улучшить прогноз течения заболевания.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Гистиоцитоз из клеток Лангерганса ― редкое за-

болевание, проявляющееся полиморфными кожны-
ми высыпаниями, которые могут напоминать другие 

дерматологические состояния, что значительно за-
трудняет раннюю диагностику. Тщательный диагности-
ческий поиск, включающий гистологические и имму-
ногистохимические исследования, является ключевым 
для правильной постановки диагноза и предотвращения 
ошибочного лечения. Наличие таких системных прояв-
лений, как несахарный диабет вследствие поражения 
гипофиза и изменения в лёгких, в сочетании с описы-
ваемыми кожными высыпаниями могут служить важ-
ным диагностическим признаком и наводить на мысль 
о гистиоцитозе. Представленный случай демонстрирует, 
что раннее распознавание гистиоцитоза из клеток Лан-
герганса и своевременная диагностика могут значитель-
но повлиять на исход заболевания и улучшить качество 
жизни пациента. 
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