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Гистиоцитоз из клеток Лангерганса – клональный 
неопластический процесс, характеризующийся проли-
ферацией клеток по типу Лангерганса, с экспрессией 
белков CD1a, CD207 и S100 и наличием гранул Бирбека. 

В статье представлено клиническое наблюдение 
31-летней женщины с верифицированной остеосар-
комой проксимального эпиметафиза левой большебер-
цовой кости, на фоне которой были выявлены множест-
венные тонкостенные кисты и очаги в легких. 
Наблюдение интересно редкостью сочетания остеосар-
комы кости и легочного гистиоцитоза, а также сложно-
стью, но возможностью дифференциальной диагности-
ки метастатического поражения легких и поражения 
легких при гистиоцитозе из клеток Лангерганса по дан-
ным компьютерной томографии и патоморфологиче-
ского исследования.
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Langerhans cell histiocytosis is a clonal neoplastic pro-
cess characterized by cell proliferation of the Langerhans 
type, with the expression of CD1a, CD207 and S100 pro-
teins and the presence of Birbek granules.

We present a case of a 31-year-old woman with a veri-
fied osteosarcoma of the proximal epimetaphysis of the left 
tibia. Also she has multiple thin-walled cysts and foci in the 
lungs. The case is interesting for the rare combination of 
osteosarcoma of the bone and pulmonary histiocytosis. This 
case show that foci in lungs can simulates metastatic dis-
ease according to computed tomography (CT). 
Multidisciplinary approach of pathologist, oncologist and 
radiologist help revealed diagnose. 
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Введение
Гистиоцитоз из клеток Лангерганса – это ред-

кое (орфанное) пролиферативное заболевание, 

характеризующееся моноклональной пролифера-

цией и инфильтрацией органов клетками по типу 

Лангерганса [1]. Несколько органов или систем 

могут быть вовлечены в процесс одновременно, 

включая легкие, кости, кожу, лимфатические узлы, 

щитовидную железу. Множественные системные 

поражения как проявления этого заболевания 
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извест ны под разными названиями: болезнь 

Абта–Леттерера–Сиве, болезнь Хенда–Шюлле-

ра–Крис чена, эозинофильная гранулема, болезнь 

Хашимото–Прицкера [2]. Термин “легочный 

гистио цитоз (ЛГ) Лангерганса” был впервые опи-

сан Фаринацци в 1951 г. [3]. Однако в настоящее 

время Международным сообществом по изучению 

гистиоцитоза было дано определение ЛГ, под 

кото рым подразумевают изолированное или пре-

имущественное поражение ткани легкого с вовле-

чением других систем органов [4]. 

Компьютерная томография (КТ) является ос-

новным методом лучевой диагностики ЛГ и уже на 

раннем этапе течения болезни позволяет выявить 

основные проявления этого заболевания: мелкие, 

диффузно расположенные очаги, представляющие 

собой гистиоцитарные гранулемы, а также мелко-

кистозную перестройку легочной паренхимы. 

Возникновение ЛГ у онкобольных является ред-

кой клинической ситуацией. В литературе имеют-

ся единичные сообщения о подобных одновремен-

ных течениях ЛГ и злокачественной опухоли [5, 6].

С целью демонстрации возможностей КТ 

в диф ференциальной диагностике приводится 

клини ческое наблюдение одновременного тече-

ния остеосаркомы левой большеберцовой кости и 

ЛГ у одного пациента. 

Клиническое наблюдение

Пациентка Г., 31 год, впервые почувствовала боли в 

левом коленном суставе в 2015 г.; к декабрю 2017 г. боли 

усилились, принимаемые обезболивающие препараты 

перестали оказывать эффект, что послужило причиной 

обращения к врачу, проведение консервативной тера-

пии по поводу предполагаемого разрыва мениска. 

В апреле 2018 г. выполнена КТ и магнитно-резонансная 

томографии (МРТ) левого коленного сустава, по резуль-

татам которых в проксимальном эпиметафизе левой 

большеберцовой кости выявлен очаг деструкции разме-

рами 35 × 30 × 32 мм, интерпретированный как остео-

бластома.

В апреле 2018 г. по месту жительства были выполне-

ны внутрикостная резекция, удаление патологического 

очага, артропластика и реконструкция коленного суста-

ва костным цементом; патоморфологическое заключе-

ние: “остеосаркома, богатая гигантскими клетками”.

После оперативного лечения в мае 2018 г. при вы-

полнении КТ груди по месту жительства в легких были 

выявлены множественные очаги и воздушные полости, 

которые были трактованы как метастатическое пораже-

ние. Пациентка направлена в НМИЦ онкологии имени 

Н.Н. Петрова для дообследования и лечения.

При контрольной КТ груди с внутривенным контра-

стированием в легких были выявлены множественные 

центрилобулярные очаги (некоторые из них с воздушны-

ми полостями в структуре) и тонко- и толстостенные 

кисты без обызвествлений в структуре (рис. 1). 

Изменения преимущественно локализовались в верх-

них и средних отделах легких, область реберно-диаф-

рагмальных углов не была вовлечена в патологический 

процесс. Было высказано мнение о том, что изменения 

в легких не соответствуют метастатическому пораже-

Рис. 1. Аксиальный срез КТ груди с внутривенным кон-
трастированием на уровне промежуточного бронха. 
В легких выявляются множественные тонкостенные 
кисты (стрелки), обызвествления в их структуре отсут-
ствуют. 

Fig. 1. Axial CT scan of breast with intravenous contrast at 
the level of the intermediate bronchus. In the lungs, multiple 
thin-walled cysts (arrows) are detected, there are no 
calcifications in their structure.

Рис. 2. Остеосаркома, богатая гигантскими клетками. 
Окраска гематоксилин-эозиномю ×40.

Fig. 2. Osteosarcoma, rich in giant cells. Coloring 
hematoxylin-eosin. ×40.
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нию легких при остеосаркоме, КТ-картина наиболее 

вероятно соответствует поражению легких при гистио-

цитозе или лимфангиолейомиоматозе (ЛЛМ).

В июле 2018 г. выполнена краевая резекция верхней 

доли с последующим гистологическим исследованием 

препарата. Гистологическое заключение: множествен-

ные узелки с инфильтрацией эозинофилами, лимфоци-

тами и клетками Лангерганса, морфологически отлич-

ные от первичного очага остеосаркомы (рис. 2) в боль-

шеберцовой кости. Иммуногистохимическая природа 

клеток Лангерганса была подтверждена с помощью ан-

тител к белкам CD207,CD1а и S100 (рис. 3). 

Обсуждение
Это наблюдение иллюстрирует одновременное 

течение таких заболеваний, как остеосаркома и ЛГ 

у молодой женщины. По данным литературы, 95% 

больных ЛГ являются потребителями табачных 

изделий, при соотношении мужского и женского 

пола 1,5 : 1 [1]. Наша пациентка не имела стажа 

курения и других интоксикаций.

ЛГ часто сочетается с характерными морфоло-

гическими изменениями легочной паренхимы по 

типу интерстициальной пневмонии, эмфиземы 

[7]. Однако в нашем случае у пациентки нет харак-

терных морфологических изменений легочной 

парен химы.

Ключевым моментом являлось то, что при КТ 

груди было установлено центрилобулярное распо-

ложение очагов в легких и отсутствие в них обыз-

вествлений. Однако для метастатического пора-

жения легких при остеосаркоме характерен хао-

тичный тип расположения очагов в легких и нали-

чие в них обызвествлений [6].

а|a б|b

в|c

Рис. 3. a – гистиоцитоз из клеток Лангерганса. Окраска 
гематоксилин-эозином. ×10; б – гистиоцитоз из клеток 
Лангерганса. Иммуно гистохимическая окраска CD207. 
Позитивна в клетках Лангерганса. ×10; в – гистиоцитоз 
из клеток Лангерганса. Иммуногистохимическая окра-
ска CD1а. Позитивна в клетках Лангерганса. ×10.

Fig. 3. a – Histiocytosis from Langerhans cells. Coloring 
hematoxylin-eosin. ×10; b – Histiocytosis from Langerhans 
cells. Immunohistochemical color CD207. Positive in the 
cells of Langerhans. ×10; c – Histiocytosis from Langerhans 
cells. Immunohistochemical color CD1a. Positive in the 
cells of Langerhans. ×10.
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Наибольшая сложность возникает в дифферен-

циальной диагностике ЛГ и ЛЛМ, что объясняется 

общностью патогенеза. И в том и в другом случае 

наблюдается пролиферация патологических кле-

ток в интерстициальной ткани легких, бронхах, 

бронхиолах, альвеолярных ходах, в артериолах, 

венулах и лимфатических сосудах с той лишь раз-

ницей, что при ЛГ наблюдается пролиферация 

атипичных гистиоцитов, а при ЛЛМ – атипичных 

гладкомышечных клеток, что объясняет схожесть 

КТ-картины в виде кистозно-буллезной пере-

стройки легочной ткани и не позволяет проводить  

дифференциальную диагностику, основываясь 

только на данных КТ [8]. В то же время наличие 

в паренхиме легких тонко- и толстостенных кист, 

центрилобулярных очагов явилось дифференци-

ально-диагностическим критерием, свидетельст-

вующим о развитии у пациентки именно ЛГ, так как 

для ЛЛМ характерно наличие тонкостенных кист, 

отсутствие центрилобулярных очагов [9].

Таким образом, именно отсутствие типичной 

КТ-картины метастатического поражения легких 

при остеосаркоме послужило основанием для вы-

полнения морфологической верификации и уста-

новления правильного диагноза.

Заключение
КТ груди является неотъемлемой частью оцен-

ки распространенности опухолевого процесса. 

Знание о семиотике метастатического поражения 

легких и вероятности развития патологических 

процессов в легких является ключом к постановке 

верного диагноза.
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