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Гистиоцитоз X является собирательным термином 
(гистиоцитоз неизвестной природы) и был предло-
жен в 1953 г. для обозначения трех заболеваний, 
имеющих сходную клиническую картину и патомор-
фологическое описание очагов поражения — про-
лиферацию гистиоцитов в костях, коже, слизистых 
оболочках и внутренних органах. Под названием 
«гистиоцитоз X» объединяют три клинические раз-
новидности этого системного заболевания: болезнь 
Хенда — Шюллера — Крисчена, болезнь Леттерера — 

Сиве и болезнь Таратынова (эозинофильная грану-
лема костей). Эти заболевания обусловлены про-
лиферацией в различных тканях дифференциро-
ванных клеток системы моноцитарных фагоцитов, 
известных под названием «гистиоциты» (клетки X), 
из которых образуются гранулемы, содержащие в 
цитоплазме эозинофильные ксантомные включе-
ния. Буква «X» указывает на неизвестную этиоло-
гию заболевания [1, 2]. В этой группе заболеваний 
эозинофильная гранулема — наиболее доброкаче-



‘8 (84) октябрь 2014 г. 

Дерматовенерология. Косметология

ПРАКТИЧЕСКАЯ МЕДИЦИНА8

ственное, изолированное поражение костной тка-
ни, но встречается реже генерализованных форм, 
которые, по некоторым данным, составляют от 17 
до 34% всех зарегистрированных случаев гистио-
цитоза X. Хронический диссеминированный гистио-
цитоз X (болезнь Хэнда — Шюллера — Крисчена) и 
острый диссеминированный гистиоцитоз X (болезнь 
Леттерера — Сиве) характеризуются обширным во-
влечением в патологический процесс не только ске-
лета, но и других органов. Описаны случаи, явля-
ющиеся как бы переходными формами указанных 
заболеваний, не поддающиеся точной классифика-
ции [2, 3]. 

Рядом авторов принято считать, что гистиоцитоз 
X представляет собой аномальный иммунный ответ 
на неизвестный этиологический стимул. В основе 
гистиоцитоза X лежит пролиферация и поврежде-
ние органов и тканей клетками, имеющими фено-
типические маркеры эпидермальных клеток Лан-
герганса. В настоящее время гистиоцитоз X считают 
опухолью из клеток Лангерганса. Наиболее обще-
принятая теория заболевания подтверждает, что 
клетки Лангерганса на ранних стадиях своей диф-
ференцировки повреждаются и приобретают свой-
ства аккумуляции в физиологических и атипичных 
местах, где, продуцируя цитокины (интерлейкин-4 
и фактор некроза опухолей) и простагландины, вы-
зывают локальные повреждения. Пролиферация 
клеток Лангерганса наблюдается в коже, слизистых 
оболочках, костях, легких, печени и других органах 
[1, 4-6].

Для болезни Хенда — Шюллера — Крисчена 
характерны обнаруживаемые ренгенологически де-
фекты костей, особенно черепа (люки, в виде гео-
графической карты), а также других (грудина, по-
звонки, таз) вследствие гранулематозного разрас-
тания и резорбции костей, выпадение зубов. К фа-
культативным признакам болезни относятся экзоф-
тальм (чаще односторонний) как результат грану-
лематозного разрастания в ретробульбарной стенке 
орбиты, несахарный диабет и многообразные изме-
нения кожи (мелкопапулезная экзантема на голове 
и туловище; полукруглые плоские плотные узелки 
с шелушением величиной с булавочную головку, 
располагающиеся симметрично; мелкопятнистая 
пурпура, а в поздней стадии болезни — ксантелазмы 
и ксантомы; в крупных складках встречаются узло-
ватые элементы с изъязвлением); дистрофические 
изменения ногтей в виде онихолизиса, подногтево-
го гиперкератоза и набухания с мелкими пустулами 
или пурпурой под ногтевыми пластинками. Пораже-
ние ногтей считается одним из наиболее неблаго-
приятных прогностических признаков гистиоцито-
за. Первые признаки болезни появляются в детском 
возрасте, чаще от 2 до 6 лет. У взрослых больных 
клиническая картина развернутая. Полная диа-
гностическая триада признаков (остеолитические 
дефекты костей черепа, экзофтальм и несахарный 
диабет) встречают относительно редко. Поражение 
костей отмечают примерно у 80% пациентов, диа-
бет — у 50% и экзофтальм — у 10%. Кроме костей 
черепа, в процесс могут вовлекаться ребра, лопат-
ки, кости таза. Экзофтальм вызван инфильтрацией 
костей орбиты, несахарный диабет — поражением 
гипоталамуса. У трети пациентов поражаются лег-
кие, возможно развитие гепатоспленомегалии. По-
ражение кожи наблюдают примерно в 30% случаев, 
могут поражаться слизистые оболочки ротовой по-
лости и промежности [1, 2, 5]. 

Болезнь Леттерера — Сиве наблюдается у детей 
раннего возраста (до 3-х лет), чаще болеют маль-
чики, протекает с увеличением печени, селезенки, 
лимфатических узлов, экзематоидными изменени-
ями на коже, петехиями, рентгенологическими из-
менениями костей. Течение заболевания острое, 
прогрессирующее, иногда с летальным исходом. 
Болезнь Леттерера — Сиве является самой тяже-
лой формой гистиоцитоза X. В развитии заболева-
ния имеет значение генетическая предрасположен-
ность. Описано внутриутробное развитие признаков 
болезни, случаи заболевания обоих монозиготных 
близнецов, семейные случаи заболевания. У многих 
пациентов выявляются мутации в локусе 17р13 (ген 
Р53). Кожа поражена часто, характерны обширные, 
нередко зудящие эритемато-сквамозные участки 
преимущественно на голове и в крупных складках, 
напоминающие тяжелый себорейный дерматит. 
С течением времени в складках может возникать 
мокнутие и эрозирование поверхности, вторичное 
инфицирование с образованием гнойничковых эле-
ментов и корок. В тяжелых случаях высыпания на 
коже приобретают генерализованный характер, 
поражаются даже ладони и подошвы. Характерны 
мелкие папулезные высыпания диаметром 1-2 мм, 
телесного или красновато-коричневого цвета, ино-
гда с геморрагическим компонентом. Нарушение 
барьерной функции кожи и сниженная резистент-
ность к инфекциям нередко приводят к бактериаль-
ному сепсису [2, 6].

К системным проявлениям относят лихорадку, 
потерю веса, лимфаденопатию. Поражение легких 
проявляется кашлем и одышкой, возможно разви-
тие пневмоторакса. Поражение костного мозга при-
водит к анемии. В костях выявляют остеолитиче-
ские очаги.

Эозинофильная гранулема костей (болезнь 
Таратынова) протекает более доброкачественно, 
инфильтраты при костных поражениях прониза-
ны эозинофилами. В процесс вовлекаются печень, 
селезенка, легкие и мозг («эозинофильный грану-
лематоз»); встречается экзофтальм и несахарный 
диабет. Заболевание проявляется одним или не-
сколькими остеолитическими очагами в длинных 
трубчатых или плоских костях скелета, вызван-
ными гранулематозными разрастаниями. Обыч-
но болеют дети и лица молодого возраста, чаще 
мужчины. Описаны единичные случаи изолиро-
ванных эозинофильных гранулем в тимусе, коже, 
мочевом пузыре, паращитовидных железах, гипо-
таламусе, легких и желудочно-кишечном тракте. 
Основные жалобы пациента — боли в пораженных 
костях и припухлость прилежащих мягких тканей. 
Возможны патологические переломы. В подавля-
ющем большинстве случаев поражаются верхняя 
или нижняя челюсть, при этом в ротовой поло-
сти выявляют воспаление слизистой оболочки и 
отек, болезненный при пальпации, некроз и изъ-
язвление десен. Разрушение альвеолярных от-
ростков приводит к расшатыванию и выпадению 
зубов. При локализации процесса в сосцевидном 
отростке развивается рецидивирующий хрони-
ческий гнойный отит среднего уха. При другой 
локализации гранулем страдает функция приле-
жащих органов, но при небольших унифокаль-
ных очагах болезнь может длительное время про-
текать бессимптомно, ее обнаруживают случайно 
при рентгенологическом исследовании. Поражения 
кожных покровов полиморфные, по локализации 



‘8 (84) октябрь 2014 г.

Дерматовенерология. Косметология

ПРАКТИЧЕСКАЯ МЕДИЦИНА 9

могут быть располагаться на любом участке кожи: 
лицо, волосистая часть головы, подмышечные впа-
дины, спина, перианальная и генитальная области. 
Поражения кожи могут быть представлены в виде 
себорейного дерматита волосистой части головы с 
мелкими желтоватыми или коричневатыми узелка-
ми на туловище. Начальными высыпаниями при эо-
зинофильной гранулеме являются пятнисто-пурпу-
розные элементы или экссудативно-шелушащиеся 
бляшки. В дальнейшем развиваются инфильтратив-
ные бляшки или опухолевидные образования. Кон-
систенция бляшек мягковатая или плотноэласти-
ческая. Узловато-опухолевидные очаги достигают 
величины сливы и более, плотные при пальпации, 
синюшно-багрового цвета. Узлы и опухоли распо-
ложены в коже и подкожной клетчатке. Очаги часто 
изъязвляются с образованием поверхностных или 
глубоких язв, имеющих неровные края, синюшно-
багрового цвета. Поражения локализуются в поло-
сти рта и в гениторектальной области. Отмечаются 
также поражения кожи в виде веррукозных и ве-
гетирующих очагов в перианальной и ректальной 
областях [1, 2, 7, 8].

Врожденный саморазрешающийся гистио-
цитоз многие авторы считают формой гистиоци-
тоза X. Основные симптомы — кожные высыпания, 
которые выявляют у новорожденных. Характерны 
множественные красновато-коричневые папулы и 
более глубокие нодулярные элементы плотноэла-
стической консистенции размерами от 1 до 10 мм, 
с преимущественной локализацией на коже лица и 
волосистой части головы, реже на коже туловища и 
конечностей [2].

Патоморфологическая картина зависит от давно-
сти процесса. Вначале обнаруживаются расшире-
ние сосудов, увеличение количества гистиоцитов, 
поверхностно расположенный в коже гистиоцитар-
ный инфильтрат. Он пронизан лимфоцитами, плаз-
матическими клетками, нейтрофилами и эозинофи-
лами, что приводит к гранулематозному разраста-
нию. Характерны скопления крупных гистиоцитов 
диаметром 12-15 мкм с обильной эозинофильной 
цитоплазмой и овальным, почковидным или изре-
занным ядром с нежным, равномерно распределен-
ным хроматином. Электронно-микроскопическое 
исследование позволяет обнаружить гранулы Бир-
бека [1, 9].

При гистологическом исследовании болезни Хен-
да — Шюллера — Крисчена в пораженных органах 
выявляют диффузную инфильтрацию клетками 
Лангерганса с примесью нейтрофилов, эозинофи-
лов, лимфоцитов. Встречают единичные митозы. 
Для инфильтрата в дерме характерен эпидермотро-
пизм, ксантомные клетки.

При гистологическом исследовании болезни Лет-
терера — Сиве в пораженных органах выявляют 
диффузную инфильтрацию клетками Лангерганса с 
примесью эозинофилов, нейтрофилов, лимфоцитов. 
Встречают единичные митозы. Для инфильтрата в 
дерме характерен эпидермотропизм.

При гистологическом исследовании эозинофиль-
ной гранулемы костей (болезни Таратынова) выяв-
ляют массивные инфильтраты из крупных овальных 
клеток с обильной цитоплазмой и ядрами непра-
вильной формы, бобовидной или напоминающей 
по виду кофейные зерна. Иммуногистохимические 
маркеры позволяют подтвердить, что основные 
пролиферирующие клетки при данной патологии — 
клетки Лангерганса (антигены CDla, HLA-DR, S100, 

реакция с маркерами моноцитарно-макрофагаль-
ного ряда и других дендритических клеток отри-
цательная). Встречают гигантские многоядерные 
формы. В инфильтратах также выявляют другие 
клеточные элементы — эозинофилы, иногда в зна-
чительном количестве, лимфоциты, нейтрофилы. 
В настоящее время эозинофильная гранулема ря-
дом авторов рассматривается как вариант фокаль-
ной болезни Хенда — Шюллера — Крисчена [2, 10].

При гистологическом исследовании врожденного 
саморазрешающегося гистиоцитоза выявляют ин-
фильтрацию дермы крупными гистиоцитами, среди 
них — большое количество гигантских многоядер-
ных клеток, единичные лимфоциты, эозинофилы. 
Эпидермотропизм не характерен.

Диагноз гистиоцитоза X, основанный только на 
клинических и морфологических критериях, рас-
сматривается как вероятный. Степень достовер-
ности диагноза повышается при идентификации в 
гистиоцитах из очагов поражения S-100 протеина, 
арахисового агглютинина или α-D-маннозидазы. 
Диагноз гистиоцитоза X считается достоверным 
только при выявлении CD I комплексов или иденти-
фикации гранул Бирбека.

Диагноз болезни Хенда — Шюллера — Крисчена и 
Леттерера — Сиве ставят на основании клинической 
картины, данных гистологического исследования, 
которое имеет решающее значение. Рентгенологи-
ческое исследование, компьютерная томография и 
ультразвуковое сканирование позволяют выявить 
поражение внутренних органов и скелета.

В начале заболевания Леттерера — Сиве высы-
пания на коже дифференцируют с себорейным 
дерматитом, атопическим дерматитом, чесоткой, 
кандидозом. Общее состояние ребенка требует ис-
ключить системный инфекционный процесс, злока-
чественную опухоль, в первую очередь лимфопро-
лиферативные заболевания.

Диагноз эозинофильной гранулемы костей (бо-
лезни Таратынова) ставят на основании данных 
рентгенологического и гистологического исследо-
ваний. Дифференциальную диагностику проводят 
с остеомиелитом, остеогенным раком, саркомой, 
лимфомой, экстрамаммарной болезнью Педжета, 
миеломной болезнью, синдромом Папийона — Ле-
февра.

Диагноз врожденного саморазрешающегося ги-
стиоцитоза ставят на основании клинической кар-
тины и данных гистологического исследования. 
Дифференциальную диагностику проводят с други-
ми типами гистиоцитозов. В клетках инфильтрата 
выявляют маркеры клеток Лангерганса — антиге-
ны CD la (ОКТ6) и S100, однако при электронной 
микроскопии гранулы Бирбека в этих клетках вы-
являют только в 5-25% случаев.

Лечение проводится в соответствии с локализа-
цией и степенью распространенности патологиче-
ского процесса, а также с учетом функциональной 
недостаточности пораженных органов. При изо-
лированном поражении костей диагностический 
кюретаж оказывает лечебное действие. Обще-
принятой тактикой является облучение в низких 
дозах. При поражении кожи и слизистых оболо-
чек эффективна терапия проспидином (курсовая 
доза — 4,0 г). При мультисистемном поражении с 
признаками дисфункции внутренних органов ре-
комендуется курсовое лечение проспидином (по 
100 мг внутримышечно ежедневно, курсовая доза 
2-2,5 г) в сочетании со средними дозами глюко-
кортикоидов (преднизолон 30-40 мг в сутки).
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Для лечения болезни Хенда — Шюллера — Крис-
чена используют глюкокортикоиды в сочетании 
с цитостатиками (винбластин, метотрексат). Для 
коррекции несахарного диабета используют вазо-
прессин. Возможна лучевая терапия низкими до-
зами (в основном остеолитических очагов). Для 
лечения болезни Леттерера — Сиве применяют 
полихимиотерапию. Проводят симптоматическое 
лечение в зависимости от нарушения функции по-
раженных органов. Есть сообщения о проведении 
химиотерапии в высоких дозах с последующей 
трансплантацией костного мозга. При эозинофиль-
ной гранулеме костей (болезни Таратынова) пока-
зано хирургическое лечение, при небольших осте-
олитических очагах — кюретаж. При локализации 
гранулем в зонах роста костей (например, в шей-
ке бедренной кости) применяют лучевую терапию 
низкими дозами или химиотерапию (винбластин в 
комбинации с преднизолоном, метотрексат). Лече-
ние врожденного саморазрешающегося гистиоци-
тоза не разработано. Необходимо длительное дис-
пансерное наблюдение [2].

Прогноз болезни Хенда — Шюллера — Крисчена и 
Леттерера — Сиве неблагоприятный. Заболевание 
Хенда — Шюллера — Крисчена имеет хроническое 
течение, возможны спонтанные ремиссии с посте-
пенным прогрессированием. Летальность при бо-
лезни Леттерера — Сиве составляет не менее 50% 
(зависит от тяжести поражения внутренних органов 
и возраста больных). Наиболее неблагоприятный 

прогноз у детей в возрасте до 2 лет. Прогноз эози-
нофильной гранулемы костей (болезни Таратынова) 
и врожденного саморазрешающегося гистиоцитоза 
благоприятный. Частота рецидивов эозинофильной 
гранулемы костей после лечения составляет 16%. 
К возрасту 3 месяцев при врожденном самораз-
решающимся гистиоцитозе высыпания самопроиз-
вольно проходят, оставляя после себя стойкую пиг-
ментацию.

Таким образом, гистиоцитоз X объединяющий за-
болевания со сходной клинической картиной и па-
томорфологическим описанием очагов поражения, 
при которых в костной ткани, лимфатических уз-
лах, костном мозге, внутренних органах развивают-
ся пролифераты из макрофагальных клеток с нако-
плением липидов в цитоплазме можно заподозрить 
на основании клинической картины, данных рент-
генологического исследования (очаги деструкции в 
костях). Следует помнить, что окончательный диа-
гноз устанавливают при морфологическом исследо-
вании материала, полученного путем биопсии по-
раженного участка кости или пункции опухолевых 
образований кожи, мягких тканей. Больной с болез-
нью Таратынова после проведенного лечения дол-
жен находиться под диспансерным наблюдением в 
течение 3 лет (необходимы ежемесячный осмотр, 
рентгенологическое исследование 1 раз в полгода). 
Летальный исход при гистиоцитозе X обычно явля-
ется следствием дыхательной или сердечной недо-
статочности.
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