
Болезнь “голубых гистиоцитов” (бо-

лезнь гистиоцитов цвета морской волны –

БГЦМВ) – чрезвычайно редкое заболева-

ние, характеризующееся наличием в рети-

кулоэндотелиальной системе гистиоцитар-

ных клеток, приобретающих при окраске

по Райту или Гимзе цвет морской волны.

В таких клетках содержатся отложения

фосфолипидов, которые накапливаются в

результате генетического обусловленного

дефицита различных ферментов из группы

сфингомиелинидазы. Некоторые авторы

считают, что БГЦМВ является одним из

классических вариантов болезни Ниман-

на–Пика. И если основные клинические

проявления болезни Ниманна–Пика воз-

никают главным образом в детском возрас-

те, то БГЦМВ диагностируется преимуще-

ственно в возрасте старше 20 лет. 

Клинические проявления БГЦМВ зача-

стую скудны: отмечается увеличение пече-

ни и селезенки, выраженность клинико-

лабораторных синдромов цитолиза и холе-

стаза бывает незначительной (чаще наблю-

дается холестаз), возможно также наличие

тромбоцитопении. Основой диагностики

заболевания является пункционная био-

псия печени и костного мозга, обнаружи-

вающая характерные гистиоциты с нежной

сине-голубой окраской. 

Прогноз обычно благоприятный. Одна

из важных особенностей БГЦМВ, отлича-

ющая ее от классического варианта болез-

ни Ниманна–Пика (особенно варианта

“А”), – отсутствие клинических признаков

поражения нервной системы, однако и при

БГЦМВ возможно формирование цирроза

печени.

Приводим случай диагностики БГЦМВ

у молодой женщины, у которой основны-

ми клиническими проявлениями были ге-

патоспленомегалия и холестатический

синдром.

Жалобы и анамнез
Больная Х., 34 года, домохозяйка, на-

правлена на обследование из г. Набереж-

ные Челны, находилась в гастроэнтероло-

гическом отделении МСЧ АМО ЗИЛ № 1 с

02.04 по 11.04.2001 г.

Диагноз при поступлении: первичный би-

лиарный цирроз печени. 

Жалобы при поступлении: на чувство тя-

жести в правом подреберье, повышенную

утомляемость, периодический кожный зуд,

“легкое” возникновение синяков – после

незначительной травматизации. 

Анамнез: около 8–9 лет назад впервые

стал беспокоить кожный зуд, длительное

время не находивший объяснения. После

присоединения умеренной желтушности

склер и выявления изменений со стороны

биохимических показателей крови (пре-

имущественное повышение щелочной фо-

сфатазы (ЩФ), менее значительное повы-

шение трансаминаз и билирубина) больной

был поставлен диагноз первичного билиар-

ного цирроза печени. Терапия урсодезокси-

холевой кислотой, глюкокортикостероида-

ми не привела к существенному снижению

уровня ЩФ, однако субъективно полно-

стью исчез кожный зуд. При поступлении в
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Болезнь гистиоцитов цвета морской волны

стационар МСЧ № 1 АМО ЗИЛ поддержи-

вающая доза преднизолона составляла

10–15 мг/сут, урсодезоксихолевой кисло-

ты – 750 мг/сут. Госпитализирована для до-

обследования (определения иммунологи-

ческих показателей и проведения пункци-

онной биопсии печени).

Состояние при поступлении
Состояние при поступлении было рас-

ценено как среднетяжелое, что обусловле-

но выраженной астенизацией и снижением

толерантности к обычным нагрузкам. Кож-

ные покровы смуглые, чистые, субикте-

ричность склер. Периферические лимфо-

узлы не увеличены. Отеков нет. 

В легких дыхание везикулярное, хрипов

нет, частота дыхания 13–15 в 1 мин.

Тоны сердца звучные, ритм правильный,

частота сердечных сокращений (ЧСС) 75 в

1 мин, пульсация периферических артерий

симметричная, совпадает с ЧСС, удовле-

творительных качеств. Артериальное дав-

ление симметрично – 110/65 мм рт. ст. 

Живот мягкий, симметрично участвует в

акте дыхания, печень увеличена, выступает

на 6–8 см из-под края реберной дуги. Край

ее плотной консистенции, закруглен, чув-

ствителен при пальпации. Селезенка от-

четливо пальпируется, плотноэластичес-

кой консистенции, перкуторно размеры ее

увеличены на 2,0 см по длиннику и на

2,5 см в поперечнике. 

Симптом поколачивания отрицатель-

ный с обеих сторон.

Результаты лабораторно-
инструментального обследования

Общий анализ мочи: цвет желтый, прозрач-

ная, реакция кислая, плотность 1025, белок –

0,03 г/л, глюкоза – нет, лейкоциты – 3–4 в по-

ле зрения, эритроциты – 0–1 в поле зрения, ци-

линдров нет.

Общий анализ крови: эритроциты – 4,03 ×
× 1012/л, гемоглобин – 11,9 г/л, лейкоциты –

9,0 × 109/л, эозинофилы – 2%, палочкоядер-

ные – 3%, сегментоядерные – 61%, лимфоци-

ты – 27%, моноциты – 7%, тромбоциты – 215 ×
× 109/л, СОЭ – 16 мм/ч.

Суточная экскреция меди с мочой – 1,98 мг

(вариант нормы).

Биохимический анализ крови: общий бе-

лок – 77 г/л, альбумины – 39,5%, глобулины:

α
1

– 11,6%, α
2

–27,1%, β – 10,8%, γ – 18%, моче-

вина – 4,3 ммоль/л, билирубин общий –

28,4 мкмоль/л (N 4,8–21,3), билирубин связан-

ный – 7,5 мкмоль/л, ЩФ – 1098 Ед/л

(N 124–246), АсАТ – 130 Ед/л (N 0–40), АлАТ –

156 Ед/л (N 0–40), ГГТП – 273 Ед/л (N 12–54),

ЛДГ – 256 Ед/л (N 94–156), холестерин –

6,2 ммоль/л (N 3,2–6,1), глюкоза – 6 ммоль/л

(N 3,5–6,1), креатинин – 98 мкмоль/л

(N 46–101), триглицериды – 1,3 Ед/л

(N 0,8–2,2), β-липопротеиды – 36 ед. (N 34–55),

церулоплазмин – 65 мкг/дл (N 20–45), α
1
-анти-

трипсин – 6,3 ммоль/л (N 4,1–9,3), железо –

16,4 мкмоль/л (N 12–23), общая железосвязы-

вающая способность сыворотки – 36,6 ммоль/л

(N 25–47).

Группа крови: 0(I) Rh(+).

Реакция Вассермана отрицательная, антите-

ла к ВИЧ не обнаружены.

Иммуноферментное определение маркеров

вирусов гепатитов B, C, D, G: результаты иссле-

дования отрицательные. 

Полимеразная цепная реакция на вирусы ге-

патитов B, C, D, G, вирус Эпштейна–Барра,

цитомегаловирус, вирус герпеса – результаты

отрицательные.

Иммуноферментное определение аутоим-

мунных антител: антигладкомышечные антите-

ла (SMA), антинуклеарные антитела (ANA), пе-

чень/почки антитела (LKM-1) – в недиагности-

ческом титре, антитела к денатурированной од-

ноцепочечной ДНК (anti-DNA) – в слабополо-

жительном (недиагностическом) титре.

Иммуноглобулины сыворотки: IgG – 650 мг%

(N 690–950), IgA – 340 мг% (N 360–540), IgM –

370 мг% (N 350–580).

Коагулограмма: протромбиновый индекс –

80%, протромбин по Квику – 70%, фибрино-

ген – 2,2 г/л, этаноловый тест – отрицательный,

тромбиновое время – 14,2 с, АЧТВ – 46,4 с, ан-

титромбин III – 110 ед., фибринолитическая ак-

тивность (Хагеман-зависимая) – 8 ед.

ЭКГ: ритм синусовый, ЧСС 65 в 1 мин. Гори-

зонтальное положение электрической оси серд-
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ца, косвенные признаки гипертрофии левого

желудочка.

Рентгенография органов грудной клетки: ле-

гочные поля повышенной прозрачности, легоч-

ный рисунок диффузно деформирован за счет

пневмосклероза, корни тяжисты, не расшире-

ны. Синусы прослеживаются отчетливо. Тень

сердца расширена влево. Аорта уплотнена.

Консультация окулиста: осмотр щелевой

лампой не выявил признаков кольца Кайзе-

ра–Флейшера.

Ультразвуковое исследование органов

брюшной полости: небольшое количество ас-

цитической жидкости в малом тазу. Печень уве-

личена в размерах (правая доля: косой верти-

кальный размер – 172 мм, толщина – 84 мм; ле-

вая доля: косой диагональный размер – 95 мм,

толщина – 91 мм). Звукопроводимость печени

снижена, структура диффузно неоднородная,

эхогенность смешанная. Воротная вена диамет-

ром 16 мм, внутрипеченочные желчные протоки

не расширены, сосудистый рисунок нормаль-

ный. Желчный пузырь в размерах не увеличен,

контуры четкие, стенки утолщены, содержимое

однородное, конкременты не визуализируются,

холедох диаметром 4 мм. Поджелудочная железа

без выраженных изменений, контуры ее четкие,

ровные, структура однородная, эхогенность не

изменена. Отмечается существенное увеличение

селезенки – 172 × 92 мм, селезеночная вена диа-

метром 12 мм. Заключение: асцит, диффузные

изменения увеличенной печени, спленомега-

лия, дилатация системы воротной вены.

Эзофагогастродуоденоскопия: варикозное

расширение вен пищевода I степени. Недоста-

точность кардии. Выраженный поверхностный

гастродуоденит.

Обсуждение
На этом этапе обследования у больной

со сформированным циррозом печени эти-

ология последнего была не вполне ясна.

Заболевание дебютировало в очень моло-

дом возрасте, что заставляет предполагать

прежде всего классический аутоиммунный

гепатит или, менее вероятно, первичный

билиарный цирроз печени. Однако у боль-

ной ведущим клиническим синдромом

практически на всем протяжении болезни

был и остается кожный зуд, коррелирую-

щий с уровнем ЩФ; не выявлялось ни од-

ного из клинических синдромов, свойст-

венных системности поражения, отмеча-

ется стабильно нормальный уровень IgG.

На фоне приема урсодезоксихолевой кис-

лоты и даже глюкокортикостероидов отме-

чается только субъективное уменьшение

кожного зуда, а уровень ЩФ не претерпе-

вает существенной динамики. Кроме того,

многочисленные исследования, направ-

ленные на выявление классических ауто-

иммунных антител, дали отрицательные

результаты, уровень γ-глобулинов на про-

тяжении нескольких исследований не был

даже незначительно повышенным. 

Исключены в качестве возможной при-

чины на клинико-лабораторном уровне

болезнь Вильсона–Коновалова (нормаль-

ная суточная экскреция меди с мочой, нет

неврологических нарушений, нормальный

уровень церулоплазмина сыворотки, не

выявляется кольцо Кайзера–Флейшера),

гемохроматоз и дефицит α
1
-антитрипсина,

а также хронические гепатотропные ин-

фекции. 

Дополнительно к анамнезу стало извест-

но, что сестра отца больной умерла в

34-летнем возрасте от “кровотечения изо

рта” – возможно, кровотечения из вари-

козно расширенных вен пищевода в ре-

зультате диффузного поражения печени. 

Результаты анамнеза, осмотра, клинико-

лабораторных исследований не позволяли

исключить более сложную причину фор-

мирования цирроза печени (болезнь “на-

копления”, криптогенный цирроз?). Для

выяснения причины сформированного

цирроза печени было необходимо провести

пункционную биопсию печени.

Пункционная биопсия печени (см. рису-

нок на цветной вклейке): дольковое строе-

ние печени нарушено, отмечается узлова-

тость строения за счет нежных разрастаний

соединительной ткани; выраженная дис-

комплексация печеночных балок. Отмеча-

ется большое количество крупных “пенис-
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Болезнь гистиоцитов цвета морской волны

тых” клеток с эксцентрично расположен-

ным округлым лимфоцитоподобным яд-

ром, серовато-голубоватой зернистой цито-

плазмой. Окраски на жир, слизь, железо –

отрицательны. Крупные “пенистые” клет-

ки встречаются практически во всех препа-

ратах, расположены диффузно в дольках,

синусоидах, портальных трактах. Проли-

ферации эпителия желчных канальцев нет.

Гепатоциты в состоянии белковой дистро-

фии, встречаются некротизированные; в

портальных трактах слабо выраженный

склероз и скудная лимфоидная инфильтра-

ция. Заключение: морфологическая карти-

на биоптата может соответствовать болезни

“накопления” – болезни “голубых гистио-

цитов” (как вариант болезни Ниман-

на–Пика). Микропрепараты консультиро-

ваны на Московском научном обществе

морфологов, где также было высказано

мнение о наличии болезни “накопления” –

болезни гистиоцитов цвета морской волны

(вариант болезни Ниманна–Пика). 

Окончательным подтверждением этой

диагностической концепции могло бы

быть обнаружение идентичных клеток в

биоптате костного мозга. 

Стернальная пункция: костный мозг

клеточный, лейкоэритробластическое со-

отношение не нарушено, в препарате до-

статочное количество мегакариоцитов, вы-

являются единичные атипичные клетки

(очень мало, до 2–3 во всех препаратах) с

голубовато-серым оттенком, сетчатой ци-

топлазмой и эксцентрично расположен-

ным ядром. Заключение: полученная кар-

тина стернального пунктата не исключает

диагностическую версию о болезни Ни-

манна–Пика. 

На основании представленных результа-

тов обследования, проведенного больной

во время настоящей госпитализации, был

сформулирован окончательный диагноз: бо-

лезнь гистиоцитов цвета морской волны

(вариант Ниманна–Пика) с формировани-

ем цирроза печени умеренной активности с

преобладанием холестатического синдро-

ма; синдром портальной гипертензии: ас-

цит, варикозное расширение вен пищевода

I степени.

Таким образом, на основании представ-

ленных данных мы смогли диагностировать

редкое заболевание ретикуло-эндотелиаль-

ной системы, проявившее себя разверну-

тым и длительно существующим холестати-

ческим синдромом на фоне сформирован-

ного цирроза печени. 

Ключом к правильному диагнозу в дан-

ном случае стала биопсия печени, что лиш-

ний раз доказывает необходимость ее про-

ведения, особенно когда клиническая кар-

тина заболевания нетипична и полностью

не укладывается в рамки представлений о

той или иной нозологической форме пато-

логии печени. 

Установление правильного диагноза

позволило скорригировать дальнейшую те-

рапию: встал вопрос о необходимости по-

степенной отмены преднизолона, а в каче-

стве базисной терапии было рекомендова-

но продолжить прием урсодезоксихолевой

кислоты и синдромное лечение цирроза

печени. 

Определить прогноз заболевания у дан-

ной пациентки трудно в силу того, что мы

впервые в нашей практике столкнулись с

подобным заболеванием, но анализ естест-

венного течения болезни позволяет наде-

яться на более или менее благоприятный

прогноз в отношении предстоящей про-

должительности и качества жизни.
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Пункционная биопсия печени.

К статье И.Г. Никитина и др. “Болезнь гистиоцитов цвета морской волны”

Рис. 3. Схема доступа и границ шейно-медиа-

стинальной видеоассистированной лимфодис-

секции.

Рис. 4. Схема доступа и границ шейно-медиа-

стинальной видеоассистированной лимфодис-

секции.

Рис. 5. Мобилизация претра-

хеальной клетчатки. 1 – тра-

хея.

Рис. 6. Мобилизация левой па-

ратрахеальной клетчатки. 1 –

трахея, 2 – левый возвратный

гортанный нерв.

Рис. 7. Мобилизация левой па-

ратрахеальной клетчатки. 1 –

дуга аорты, 2 – левый главный

бронх, 3 – трахея.
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К статье И. C.Б. Петерсона, А.И. Беневского “Задачи эндовидеохирургии в диагностике и лечении ра-
ка пищевода”
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