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Histiocytosis X is a disease with unclarified etiology. Pathomorphological characteristic of the disease is 
based on formation of unique granulomas which affect various organs and tissues. Lung involvement can 
procced in an asymptomic manner. Typical symptoms of pulmonary histiocytosis X are: labored breathing, non-
productive cough, tiredness and/or pleuritic chest pain, sudden spontaneous pneumothoraxes might develop in 
some patients. Death might proceed after few months. 
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Х гистиоцитозының клиникалық жағдайлары 
Щугарева К.Б., Пак А.М.
 «Ұлттық ғылыми медициналық орталық» АҚ, Астана, Қазақстан

Х гистиоцитозы – этиологиясы беймәлім ауру. Бұл аурудың өзіне тән патоморфологиясы ағзаның мүшелері мен тіндерінің жүйелі түрде 
зақымдалуы мен гранулемалардың пайда болуымен сипатталады. Өкпе зақымдалуы симптомсыз болып келеді. Х гистиоцитоздың белгілері 
- ентікпе, құрғақ жөтел, әлсіздік және/немесе кеудедегі плевратикалық ауырсыну сезімі. Кейбір науқастарда жедел спонтанды пневмоторакс 
дамиды.  Бірнеше айдың ішінде өлім-жітімге әкелуі ықтимал. 

Маңызды сөздер: Х гистиоцитозы, өкпе аурулары.

Клинические наблюдения случаев Гистиоцитоза Х
Щугарева К.Б., Пак А.М.
АО «Национальный научный медицинский центр», Астана, Казахстан

Гистиоцитоз Х – заболевание с невыясненной этиологией. Характерной патоморфологической особенностью заболевания является образо-
вание своеобразных гранулем и системность поражения органов и тканей.

Поражение легких может протекать бессимптомно. Типичные симптомы гистиоцитоза X легких - одышка, непродуктивный кашель, утом-
ляемость и/или плевритическая боль в грудной клетке, у некоторых пациентов развивается внезапный спонтанный пневмоторакс. Возможен 
летальный исход в течение нескольких месяцев.

Ключевые слова: Гистиоцитоз Х, болезни легких.

ВВЕДЕНИЕ 
Гистиоцитох Х (эозионофильная гранулема, 

гистиоцитарный гранулема) – заболевание ретику-
логистеоцитарной системы неизвестной этиологии, 
характеризующееся пролиферацией гистиоцитов 
(клеток Х) и образование в легких и других органах 
и тканях гистиоцитарных гранулем [1]. Характер-
ной особенностью болезни является полисистем-
ность поражения пролиферирующими гистиоци-
тами легких, костей, кожи, мягких тканей, печени, 
селезенки и других органов и систем. Эпидемиоло-
гия этого заболевания малоизученна в виду редкой 
встречаемости и трудности диагностики гистио-
цитоза Х. Заболевание поражает преимуществен-
но лиц молодого возраста от 20 до 40 лет. Среди 
мужского населения распространенность заболева-
ния составляет 0,27 на 10000 населения, а среди 
женщин – почти в 4 раза меньше [4]. Этиология 
гистиоцитоза Х неизвестна. 

Выделяют следующие клинические варианты 
заболевания: болезнь Абта-Леттерера-Сиве (пер-

вично-острая форма гистиоцитоза), болезнь Хенда-
Шюллера-Крисчена (первично-хроническая форма) 
и локальная эозинофильная гранулема (легочный 
гистицитоз Х) [4]. Образование гистиоцитарных 
инфильтратов в различных органах и тканях - ха-
рактерный патоморфологический признак гистио-
цитоза X.

Чаще всего причиной обращения больных к 
врачу является прогрессирующая одышка, и по-
явление периодического сухого кашля в течение 
длительного времени. Нередко первым проявле-
нием гистиоцитоза Х может быть спонтанный 
пневмоторакс (10-60% случаев по данным разных 
авторов)[1]. У 1/3 больных гистиоцитозом Х с 
поражением легких клиника заболевания может 
начинаться незаметно, без выраженной симпто-
матики, а чаще всего изменения в легких, харак-
терные для гистиоцитоза Х, обнаруживают при 
профилактических осмотрах. Частыми симптома-
ми болезни являются прогрессирующая одышка и 
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кашель, которые иногда могут несколько лет пред-
шествовать появлению рентгенологических изме-
нений в легких. Болезнь в течение нескольких лет 
может проявляться лишь незаметно прогрессирую-
щей одышкой, кашлем, похуданием [2].

Рентгенологические изменения при гистио-
цитозе X легких, как правило, двусторонние. При 
этом выявляют распространенное усиление легоч-
ного рисунка за счет интерстициальной ткани, мел-
коочаговые (милиарные) затенения диаметром до 2 
мм. Характерным рентгенологическим признаком 
гистиоцитоза X является раннее формирование кар-
тины «сотового» легкого с отдельными участками 

буллезных вздутий [3]. Раннее формирование эм-
физематозных вздутий и кистовидной перестройки 
легочной паренхимы, отсутствие корреляции меж-
ду выраженностью рентгенологической картины и 
умеренными клиническими проявлениями, а также 
умеренными нарушениями вентиляционной спо-
собности легких - характерные черты гистиоцитоза 
X легких. Наиболее информативной в плане поста-
новки диагноза считается открытая биопсия легких 
[2]. По мере развития фиброзных и буллезных из-
менений в легких гистологическая картина утрачи-
вает свои специфические черты.

ОПИСАНИЕ КЛИНИЧЕСКОГО СЛУЧАЯ
В АО «Национальный научный медицинский 

центр» за 2012 год наблюдались 2 случая гистиоци-
тоза Х с поражением легких и костей.

Пациентка К, 45 лет, впервые поступила в 
клинику с направительным диагнозом: ИБЛ. Сар-
коидоз легких? При детальном изучении анамнеза 
выявлено, что впервые после проведения в 2009г. 
операции по поводу порока сердца (протезирование 
аортального, митрального клапана) стала отмечать 
появление одышки при физической нагрузке (подъ-
ем на 2 этаж), общую слабость. При проведении 
рентгенографии легких были обнаружены двусто-
ронние изменения  диссеминированного характера. 
Обследована в условиях противотуберкулезного 
диспансера, диагноз диссиминированного туберку-
леза снят. Затем проходила обследование в онкоди-
спансере по месту жительства на предмет наличия 
онкопроцесса в легких, в ходе проведения дообсле-
дования диагноз не подтвердился. Консультирова-
на пульмонологом в АО «ННМЦ» г.Астана, за-
подозрен саркоидоз 2 стд. Лечение пациентка не 
принимала и было рекомендовано динамически 
наблюдать. В 2010г. в виду ухудшения КТ – карти-
ны при плановом динамическом наблюдении (уси-
ление диссеминации в легких, преимущественно в 
базальных отделах), назначен преднизолон в дозе 
30 мгр в течение 3 мес. с постепенным снижением 
дозы до полной отмены. В 2011 г., учитывая ухуд-
шение КТ-картины в легких (нарастание диссими-
нации по всем полям с участками слияний очагов), 
возобновлен прием преднизолона в дозе 20 мгр в 
течение 6 мес с постепенной отменой по схеме. В 
ноябре 2012 г. осмотрена повторно пульмонологом 
АО «ННМЦ» г.Астана. Вследствие ухудшения са-
мочувствия (наросла одышка, появился болевой 
синдром в поясничной области) проведено дооб-
следование (КТ-легких, рентгенография пояс-
ничной области)  была обнаружена двусторон-
няя  диссеминация в легких, в проекции тела 
L3 позвоночника была обнаружена округлая 
гранулема, диаметром до 0,5-0,7 см с  четки-
ми ровными краями. Был выставлен предвари-
тельный диагноз: Гистиоцитоз Х с поражением 
легких, костей. Возобновлен прием преднизоло-
на 30 мгр до госпитализации. При обследовании 
в стационаре обнаружено: газовый состав арте-
риальной крови выявил гипоксемию (РО2 73,5 мм 

рт ст.), РСО2 35,0 мм рт ст. По данным ЭКГ обна-
ружены: фибрилляция предсердий, нормосистолия 
желудочков. Неспецифические изменения внутри-
желудочковой проводимости. Признаки нагрузки 
на миокард левого желудочка. При спирометри-
ческом исследовании выявлен рестриктивный тип 
нарушения вентиляционной способности легких 
умеренной степени. На компьютерной томографии 
грудного сегмента обнаружено двустороннее пора-
жение легких, с элементами слияния очагов, пре-
имущественно в базальных областях, усиление ле-
гочного рисунка за счет интерстициальной ткани. 
На рентгенографии позвоночника: в теле позвонка 
отмечается четко очерченный очаг деструкции не-
правильной (ландкартообразной) формы, размером 
до 1,0 см. Пациентка была выписана в удовлетвори-
тельном состоянии с рекомендациями амбулаторно-
го приема преднизолона 30 мгр по схеме до полной 
отмены. Данный случай описывает относительно 
стабильное течение заболевания с поражением лег-
ких и костей.

Второй случай заболевания имел неблагопри-
ятное течение.

Пациентка И., 26 лет впервые поступила в кли-
нику с направительным диагнозом: интерстици-
альная болезнь легких. Из анамнеза известно, что 
впервые выраженная одышка стала беспокоить 5 
месяцев назад, однако к врачам не обращалась, 
не лечилась. При детальном опросе выявлено, 
что год назад после вторых родов стала появ-
ляться периодически одышка, преимущественно 
при физической нагрузке (подъем на 2 этаж, ходьба 
в быстром темпе по коридору). Однако одышка в 
последние месяцы стала нарастать, возникала при 
незначительной физической нагрузке (подъем на 1 
лестничный пролет). В связи с появлением кашля 
с прожилками крови в течение 2 недель, прогрес-
сирования одышки, обследовалась, и был выявлен 
двусторонний диссиминированный процесс в легких. 
Обследовалась на предмет наличия специфического 
процесса в легких, аспергиллеза, интерстициального за-
болевания легких.  По данным мультиспиральной КТ 
грудного сегмента выявлены: диффузные поражения 
легких, проявляющиеся в виде утолщения междоль-
кового интерстиция, повышение плотности легоч-
ной ткани, на фоне которого отмечаются воздушные 
толстостенные полости неправильной, округлой и 
причудливой формы до 40 мм, некоторые из них с 
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полостями деструкции. Корни структурные. Л/у не 
увеличены. Форма и размеры сердца в пределах нор-
мы. Отмечается неровность внутреннего края гру-
дины. Заключение: КТ-картина интерстициального 
заболевания легких, вероятнее гистиоцитоза Х с 
поражением грудины

На рисунках 1-2 представлены фрагменты ком-
пьютерной томографии легких пациентки И., 1986 
года рождения, во фронтальной и сагиттальной 
проекциях.

Показатели газового состав артериальной кро-
ви на момент госпитализации составили: рСО2- 
35,1; рО2-69,4; sО2-39,8%. По данным спирометрии 
выявлено: ОФВ1-47,4%, ЖЕЛ-45,55, индекс Тифф-
но-108,2%. Заключение: рестриктивный тип нару-
шений ФВД выраженной степени тяжести. Сни-
жение скорости воздушного потока в дистальных 

бронхах умеренной степени тяжести. При прове-
дении фибробронхоскопии патологии не выявлено. 
Открытая биопсия легких пациентке не показана в 
виду выраженной дыхательной недостаточности, 
диссеминированного поражения легких. Пациент-
ке проводилась бронхолитическая, муколитическая 
терапия, пульс-терапия преднизолоном 1000 мгр., и 
назначен преднизолон амбулаторно в дозировке 40 
мгр/сутки. Несмотря на проводимое лечение спустя 
2 месяца пациентка погибла вследствие прогресси-
рования заболевания и  декомпенсации дыхатель-
ной недостаточности.

Данный клинический случай демонстрирует 
тяжелое течение заболевания, которое неуклонно 
прогрессировало, вопреки проводимой терапии.

     

ОБСУЖДЕНИЕ
Таким образом, по данным современной миро-

вой литературы на долю гистиоцитоза Х по неко-
торым данным приходится от 1 до 5% интерстици-
альных заболеваний легких неизвестной этиологии 
[4]. Заболевание чаще всего верифицируется на 
поздних стадиях, что существенно отражается на 
эффективности проводимого лечения и на дальней-
ший прогноз 5-летней выживаемости. Этиология 
гистиоцитоза Х остается неизвестной. 

Данные клинические случаи показывают раз-
витие гистиоцитоза Х у лиц молодого возраста, от-
носительно латентное течение, характеризующее-
ся быстрым прогрессированием до клинических 
симптомов в виде выраженной прогрессирующей 
одышки, характерная КТ-картина заболевания в виде 
диссеминированного процесса в легких с быстрым 
формированием кистозных полостей и быстрым 
прогрессированием. К сожалению, в данных слу-
чаях не представлялось возможным проведение 
морфологической верификации диагноза. Соот-

ветственно, при неясных диссеминированных про-
цессах в легких, необходимо проведение биопсии 
легких для ранней диагностики заболевания и диф-
ференциального диагноза, а также подбора адек-
ватной терапии.

Смертность таких пациентов достаточно высо-
ка во всем мире и наступает вследствие  дыхатель-
ной и сердечной недостаточности.  Эмпирическое 
назначение глюкокортикостероидной терапии и ци-
тостатиков на ранних стадиях заболевания может 
продлить продолжительность жизни пациентов с 
гистиоцитозом Х. Однако трансплантация легкого 
является методом выбора у сохранных пациентов с 
дыхательной недостаточностью.

Таким образом, гистиоцитоз Х является про-
грессирующим заболеванием органов дыхания, ко-
торое поражает в основном лиц молодого возраста, 
верифицируется морфологически с помощью про-
ведения биопсии легкого и наличия гранулем в па-
ренхиме легкого и/или других органах и тканях.
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