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Цель: представление клинического случая редкого дерматоза — гистиоцитоза из клеток Лангер-
ганса у взрослой пациентки. 
Материалы и методы. Проведено клинико-лабораторное обследование женщины 64 лет, обратив-
шейся с жалобами на высыпания на коже волосистой части головы, шеи, туловища, нижних конеч-
ностей, сопровождавшиеся зудом. Выполнено гистологическое исследование биоптатов кожи из 
очага поражения и иммуногистохимическое исследование маркеров клеток Лангерганса — ланге-
рина и белка S-100. 
Результаты. Клинические проявления заболевания, наличие гистиоцитарного инфильтрата в эпи-
дермисе и дерме при гистологическом исследовании и иммуногистохимическое выявление экс-
прессии клетками инфильтрата лангерина и белка S-100 соответствовали диагнозу гистиоцитоза 
из клеток Лангерганса. Терапия метотрексатом подкожно привела к значительному улучшению 
состояния больной. 
Заключение. Для верификации диагноза гистиоцитоза из клеток Лангерганса необходимо проведе-
ние гистологического исследования биоптата кожи и иммуногистохимического исследования мар-
керов клеток Лангерганса. Показана эффективность метотрексата в лечении этого заболевания.
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Langerhans cell histiocytosis in an adult patient
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Aim: to present a clinical case of a rare dermatosis — Langerhans cell histiocytosis (LCH) in an adult 
patient. 
Materials and methods. A clinical and laboratory examination of a 64-year-old woman who had com-
plained of rashes on the skin of the scalp, neck, trunk and lower extremities accompanied by itching was 
carried out. A histological study of skin biopsy samples from the lesion area, as well as an immunohis-
tochemical study of Langerhans cell markers — langerin and S-100 protein — were performed. 
Results. Clinical manifestations of the disease, the presence of histiocytic infiltrate in the epidermis and 
dermis during the histological study and immunohistochemical detection of langerin infiltrate cells and 
S-100 protein were all consistent with the diagnosis of LCH. The therapy with methotrexate subcutane-
ously significantly improved the patient’s condition. 
Conclusion. Verification of the LCH diagnosis requires a histological study of skin biopsy samples and an 
immunohistochemical study of Langerhans cell markers. The efficacy of methotrexate in the treatment of 
this disease has been confirmed.
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Гистиоцитоз из клеток Лангерганса — группа 
редких заболеваний, характеризующихся поражени-
ем различных органов и систем, в основе которого 
лежит инфильтрация тканей клетками, имеющими 
ультраструктурные признаки кожных клеток Лангерган-
са и экспрессирующими их маркерами — CD1a и CD207 
(лангерин). В настоящее время гистиоцитоз из клеток 
Лангерганса рассматривается как новообразование, 
обычно имеющее доброкачественное течение у взрос-
лых пациентов [1–3].

Чаще других поражаются кожа, кости, гипофиз, лег-
кие. Могут быть поражены лимфоузлы, костный мозг, 
селезенка, печень, кишечник, центральная нервная 
система. В связи с этим выделяют гистиоцитоз из кле-
ток Лангерганса с поражением одного органа или си-
стемы, которое может быть одно- или многоочаговым, 
и системный гистиоцитоз с поражением органов риска 
или без него. Органы риска включают костный мозг, 
селезенку и печень [4]. Их поражение ассоциировано 
с повышенным уровнем смертности, однако это более 
характерно в случае развития заболевания у детей [5].

Первые описания заболеваний, которые относят-
ся к группе гистиоцитоза из клеток Лангерганса, были 
сделаны в конце XIX — начале XX века, когда были 
описаны болезнь Хэнда — Крисчена — Шуллера, бо-
лезнь Леттерера — Сиве и эозинофильная гранулема. 
Хотя эти заболевания отличаются друг от друга свои-
ми клиническими проявлениями, их морфологическая 
картина имеет отчетливое сходство, характеризуясь 
инфильтрацией тканей гистиоцитами. Поэтому было 
сделано предположение, что эти болезни представ-
ляют собой разные клинические проявления одного 
патологического процесса. В связи с этим в 1953 году 
эти заболевания были объединены под названием 
гистиоцитоз X. Буква «икс» в названии этого заболе-
вания указывает на неопределенное происхождение 
гистиоцитов. В последующем электронно-микроско-
пические исследования показали наличие в цитоплаз-
ме гистиоцитов, присутствующих в очагах поражения, 
особых структур — гранул Бирбека, которые являются 
признаком кожных клеток Лангерганса. Иммуногисто-
химические исследования показали экспрессию ги-
стиоцитами инфильтрата маркеров CD1a и CD207 (лан-
герина), что соответствовало иммуногистохимическому 
профилю клеток Лангерганса. Ввиду иммуногистохи-
мического и ультраструктурного сходства этих клеток 
с эпидермальными клетками Лангерганса был сделан 
вывод, что патологические гистиоциты, накапливающи-
еся в очагах поражения, появлялись в результате ано-
мальной активации или неопластической трансформа-
ции клеток Лангерганса. Это привело к замене в 80-х 
годах ХХ века термина «гистиоцитоз X» на «гистиоци-
тоз из клеток Лангерганса» (ЛКГ). Однако проведенные 
в начале XXI века исследования транскриптомных про-
филей патологических гистиоцитов показали, что клет-
ки инфильтрата при ЛКГ по своим характеристикам бо-
лее близки незрелым предшественникам миелоидных 
дендритных клеток, чем клеткам Лангерганса [6].

Из-за редкости заболевания к настоящему време-
ни накоплено мало данных об эпидемиологии ЛКГ. За-
болеваемость им составляет 3–5 на миллион человек, 
болезнь может быть диагностирована у людей любого 
пола в любом возрасте, но большинство пациентов — 
дети младше 3 лет [7, 8]. Среди детей ежегодный пока-

затель заболеваемости составляет 2,6–8,9 на 1 000 000 
[9]. Заболеваемость у взрослых составляет 1–2 на мил-
лион человек и может достигать показателя 2,6 на мил-
лион человек [5, 7]. Заболевание возникает спорадиче-
ски, хотя были описаны очень редкие семейные случаи 
болезни [10].

Согласно современным представлениям, накопле-
ние патологических гистиоцитов в тканях обусловлено 
привлечением миелоидных кроветворных клеток-пред-
шественников (прекурсоров) под действием гранулоци-
тарно-макрофагального колониестимулирующего фак-
тора и хемокинов (CCL20 и CCL2) из периферической 
крови в пораженные ткани, где они будут дифференци-
роваться [11, 12]. В большинстве случаев при ЛКГ вы-
является моноклональность гистиоцитов инфильтрата, 
за исключением первичного легочного ЛКГ, который 
характеризуется поликлональной пролиферацией [13, 
14]. Активация пролиферации гистиоцитов и развитие 
болезни обусловлены мутациями генов, влияющих 
на клеточный рост и пролиферацию. Наличие мута-
ций генов, кодирующих белки сигнального пути мито-
ген-активируемой протеинкиназы MAPK (RAS-RAF-
MEK-ERK), подтверждено почти у 80 % больных ЛКГ [4]. 
Предполагается, что в этом сигнальном пути могут быть 
обнаружены дополнительные мутации, так как MAP-
киназы ERK (extracellular signal-regulated kinase) акти-
вированы у 100 % больных гистиоцитозом из клеток 
Лангерганса [1, 15].

Наибольшее значение в развитии ЛКГ придается 
активирующим мутациям гена BRAF [1]. Белок BRAF 
является членом семейства серин/треонинкиназ RAF 
и представляет собой ключевой компонент сигнально-
го пути протеинкиназы MAPK, активация которой ведет 
к активации факторов транскрипции и повышению экс-
прессии генов, обеспечивающих пролиферацию и вы-
живание клеток [16]. Наиболее частой мутацией гена 
BRAF, обнаруживаемой у больных ЛКГ, является мута-
ция V600E (трансверсия c.1799T>A в экзоне 15). Часто-
та встречаемости мутации BRAF-V600E при этом забо-
левании варьирует по разным данным от 25 до 65 % [1, 
17–20]. Ее возникновение приводит к постоянной акти-
вации киназ MEK и ERK.

Вторым по частоте выявления мутаций при ЛКГ 
является ген MAP2K1, кодирующий киназу с двойной 
специфичностью MAP2K1, известную также как MEK1, 
которая, как и белок BRAF, является членом сигнально-
го пути MAPK и способствует активации ERK1 и ERK2 
[1]. Мутации гена MAP2K1 возникают, по разным дан-
ным, у 15–50 % пациентов, не имеющих мутации BRAF-
V600E [15, 21, 22]. Реже активация сигнального пути 
MAP киназ у больных ЛКГ связана с мутациями других 
генов (ERBB3, ARAF, PI3K) [15, 23, 24].

Хотя роль мутаций в патогенезе ЛКГ не вызывает 
сомнений, механизмы, определяющие распростра-
ненность и тяжесть заболевания, неизвестны. Мута-
ция BRAF-V600E чаще обнаруживалась у пациентов 
с мультисистемным заболеванием, чем у пациентов 
с изолированным поражением одного органа [25]. По-
казано также, что эта мутация ассоциирована с повы-
шенным риском рецидива [17]. Недавно обнаружено, 
что у пациентов с системными формами ЛКГ высо-
кого риска мутация BRAFV600E также может присут-
ствовать не только в клетках из очагов поражения, 
но и в CD11c+ и CD14+ клетках циркулирующей крови, 
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и в клетках костного мозга, включая стволовые CD34+ 
гемопоэтические миелоидные клетки-предшественни-
ки [17]. В то же время мутация BRAF-V600E у больных 
ЛКГ низкого риска с поражением одного органа обна-
руживалась только в гистиоцитах из очагов поражения. 
Это означает, что тяжесть заболевания обусловлена 
стадией дифференцировки клеток, в которой происхо-
дит мутация в миелоидных клетках-предшественниках.

Патологические гистиоциты присутствуют в оча-
гах поражения на различных стадиях дифференциров-
ки клеток, включая популяции CD1a+/CD207+ [26, 27]. 
Эти клетки мало пролиферируют в очагах поражения, 
но мало восприимчивы к апоптозу, что способствует 
их длительному существованию в очагах поражения 
[28, 29]. Транскриптомный анализ показал, что они ак-
тивно экспрессируют транскрипты различных метало-
протеаз (MMP1, MMP9 и MMP12), экспрессия которых 
в виде белков была подтверждена иммуногистохими-
чески, что может объяснить деструктивный характер 
поражений [30].

Поражение кожи может быть единственным прояв-
лением ЛКГ или наблюдаться как одно из проявлений 
системного поражения [5]. В таком случае оно может 
быть первым признаком болезни, которая будет разви-
ваться с формированием системного гистиоцитоза.

Предсказать эволюцию ЛКГ в момент установления 
диагноза невозможно [5]. Это заболевание, которое 
прогрессирует приступообразно, и иногда возможны 
поздние рецидивы. В редких случаях возможно разви-
тие системного агрессивного заболевания, которое мо-
жет привести к смерти. Тем не менее быстро прогрес-
сирующее агрессивное течение болезни, наблюдаемое 
у детей, обычно не встречается у взрослых [3]. Для ЛКГ 
у взрослых более характерны спонтанные ремиссии за-
болевания, которые могут наступать даже без лечения.

Приводим наше наблюдение
Женщина 64 лет, проживающая в Московской 

области, была госпитализирована в стационар Госу-
дарственного научного центра дерматовенерологии 
и косметологии Минздрава России осенью 2019 года 
с жалобами на высыпания на коже волосистой части 
головы, шеи, туловища и нижних конечностей. Высыпа-
ния сопровождались интенсивным зудом.

В 2014 году был диагностирован рак тела матки ста-
дия 1СТ1сN0M0, проведена экстирпации матки и при-
датков, в настоящее время — ремиссия. С 2016 года 
у пациентки железодефицитная анемия легкой степени 
тяжести.

Считает себя больной в течение 2,5 года, с декабря 
2016 года, когда в возрасте 62 лет впервые заметила 
высыпания красного цвета в области подмышечных 
впадин. Сочла эти высыпания аллергической реакцией 
на средства гигиены, не придала этому значения. Одна-
ко через 2 недели аналогичные высыпания появились 
на коже живота и под молочными железами. В связи 
с распространением кожного процесса обратилась 
к врачу-дерматовенерологу. Установлен диагноз гер-
песвирусной инфекции, проведено лечение противо-
вирусными препаратами без эффекта. При повторном 
обращении был установлен диагноз «кандидоз», назна-
чена антимикотическая терапия с положительным эф-
фектом в виде полного регресса высыпаний. Ремиссия 
длилась в течение полугода. В июне 2017 года высы-

пания появились снова — в пахово-бедренных склад-
ках и складках живота, сопровождались мокнутием 
и выраженным зудом, появлением неприятного запаха. 
Неоднократно обращалась к дерматологу, выставля-
лись диагнозы: «микоз», «пиодермия». Проводившее-
ся лечение антибактериальными и антимикотическими 
препаратами не давало эффекта. Несмотря на прово-
димое лечение, заболевание прогрессировало, появ-
лялись новые высыпания. В МОНИКИ была проведена 
диагностическая биопсия кожи. На основании морфо-
логического и иммуногистохимического исследования 
биоптата кожи был установлен диагноз «гистиоцитоз». 
Проведена антибиотикотерапия без эффекта.

При поступлении в стационар ГНЦДК в затылочной 
области, за ушами и на задней поверхности шеи, а так-
же в межлопаточной области на фоне розовой эритемы 
имелись множественные экскориации с геморрагиче-
скими корками на поверхности. В подмышечных впади-
нах, под молочными железами, на передней и боковых 
поверхностях туловища, в складках живота и паха 
на фоне эритемы багрового цвета располагались мно-
жественные эрозии с блестящим ярко-красным дном 
с активным экссудативным процессом. Частично эро-
зии были покрыты белым налетом. На боковых поверх-
ностях туловища на фоне багровой эритемы имелись 
петехии. На коже голеней располагалась эритема яр-
ко-розового цвета с умеренной инфильтрацией, крупно-
пластинчатым шелушением (рис. 1). Отмечался непри-
ятный запах от эрозивных поражений на туловище.

При обследовании выявлена анемия (Hb 108 г/л), 
повышение СОЭ до 32 мм/ч. Остальные результаты 
лабораторных анализов в пределах референсных 
значений.

Проведен пересмотр гистологических препаратов 
кожи. В сосочковом слое дермы были выявлены множе-
ственные очагово-сливающиеся пролифераты из круп-
ных гистиоцитов с дольчатыми ядрами, содержащими 
1–2 ядрышка, базофильной цитоплазмой. В дермаль-
ном инфильтрате в небольшом количестве присутство-
вали эозинофильные и нейтрофильные гранулоциты, 
лимфоциты. В сетчатой дерме инфильтрат отсутство-
вал, поражения придатков кожи не отмечалось. Выяв-
лялся выраженный экзоцитоз гистиоцитов с гиперхром-
ными ядрами в эпидермис, с формированием в нем 
микроабсцессов (рис. 2). При пересмотре иммуногисто-
химических препаратов была выявлена отчетливая экс-
прессия гистиоцитами белка S-100 и CD207 (лангерина) 
как в дермальном инфильтрате, так и в эпидермальных 
микроабсцессах. Выявленные изменения соответство-
вали клиническому диагнозу гистиоцитоза из клеток 
Лангерганса (ЛКГ) (рис. 3).

В условиях стационара проведено лечение: ме-
тотрексат подкожно 10–15–20–20 мг 1 раз в неделю, 
преднизолон 60 мг в/в капельно № 3, бетаметазон 
внутримышечно 1 раз в неделю № 3. Проводилась ан-
тибактериальная терапия: цефтриаксон 4 г в сутки — 
9 дней, затем ципрофлоксацин 1 г — 15 дней, лево-
флоксацин 500 мг — 5 дней, флуконазол 150 мг № 7. 
Для наружной терапии использовали влажно-высыхаю-
щие повязки с хлоргексидином, раствор метиленового 
синего, бетаметазон, фузидовая кислота + гидрокорти-
зон. За 4 недели терапии метотрексатом высыпания по-
бледнели, площадь эрозированных поверхностей зна-
чительно уменьшилась, интенсивность экссудативного 
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Рис. 1. Гистиоцитоз кожи из клеток Лангерганса. Поражение кожи на задней поверхности шеи с переходом на затылочную область (А), боковых поверхностях тулови-
ща, складках под молочными железами, животе (Б, В), пахово-бедренных складках (Г), спине (Д), бедрах и голенях (Е, Ж)
Fig. 1. Langerhans cell histiocytosis. Skin lesions on the back of the neck with a transition to the occipital region (А), lateral surfaces of the trunk, folds under the mammary 
glands, abdomen (Б, В), inguinal-femoral folds (Г), back (Д), hips and lower legs (Е, Ж)
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процесса также снизилась (рис. 4). Практически полно-
стью исчез зуд. Пациентка продолжила лечение мето-
трексатом 20 мг подкожно 1 раз в неделю под наблюде-
нием у врача-дерматовенеролога по месту жительства. 
В июне 2019 г. отмечалось значительное улучшение: 
эрозии эпителизировались, эритема значительно 
уменьшилась, зуд исчез.

Обсуждение и заключение
Таким образом, на основании данных анамнеза, 

клинической картины и результатов гистологического 
и иммуногистохимического исследований пациентке 
был установлен диагноз гистиоцитоза из клеток Лан-
герганса (ЛКГ). У нашей пациентки типичной для этого 
заболевания была локализация высыпаний на волоси-
стой части головы и в крупных складках кожи.

Поражение волосистой части головы при ЛКГ на-
блюдается наиболее часто. Оно может захватывать всю 
кожу этой области. Чаще оно представлено небольши-
ми, диаметром 1–2 мм, просвечивающими, слегка при-
поднятыми папулами розовато-желтого или красно-

ватого цвета. На поверхности папул могут возникать 
петехии, появляться чешуйки, затем их поверхность 
постепенно становится эрозивной, а эрозии покрыва-
ются серозными корками [3, 5]. Чешуйки или корки, 
покрывающие эритематозные высыпания, напоминают 
себорейный дерматит, с которым чаще всего требуется 
проводить дифференциальную диагностику. Эти пора-
жения могут сопровождаться незначительным зудом, 
иногда пациент может испытывать боль в области во-
лосистой части головы. В некоторых случаях возможно 
развитие диффузной алопеции, но при регрессе очагов 
поражения рост волос восстанавливается.

Поражение складок кожи является вторым по ча-
стоте развития. Могут быть поражены любые складки: 
паховые, подмышечные, под молочными железами, 
межъягодичная, а также шея или заушные складки. 
Сыпь сначала представлена эритематозными пятнами 
и папулами, но быстро прогрессирует с формирова-
нием очень болезненного потрескавшегося интертри-
го, к которому часто присоединяется суперинфекция. 
Часто поражение в виде эритемы и эрозий в складках 

Рис. 2. Гистиоцитоз кожи из клеток Лангерганса. Гистологическое исследование биоптата кожи. В сосочковой дерме очагово-сливающиеся пролифераты из гистиоци-
тов с их выраженным экзоцитозом в эпидермис с формированием микроабсцессов (А, окраска гематоксилином и эозином, ×200); гистиоциты укрупнены, с дольчаты-
ми ядрами и базофильной цитоплазмой (Б, окраска гематоксилином и эозином, ×400)
Fig. 2. Langerhans cell histiocytosis. Histological study of a skin biopsy sample. In the papillary dermis, focal histiocyte proliferates with their pronounced exocytosis into the 
epidermis and the formation of micro-abscesses (A, hematoxylin and eosin staining ×200); enlarged histiocytes with lobed nuclei and basophilic cytoplasm (Б, hematoxylin and 
eosin staining ×400)

Рис. 3. Гистиоцитоз кожи из клеток Лангерганса. Иммуногистохимическое исследование. Выраженная экспрессия гистиоцитами в дермальном инфильтрате  
и в эпидермальном компоненте маркеров: белка S-100 (А, ×200) и лангерина (Б, ×100)
Fig. 3. Langerhans cell histiocytosis. Immunohistochemical study. Pronounced histiocyte expression in the dermal infiltrate and in the epidermal component of the markers: 
S-100 protein (A, ×200) and langerin (Б, ×100)
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Рис. 4. Гистиоцитоз кожи из клеток Лангерганса. Побледнение высыпаний и эпителизация эрозий в процессе терапии метотрексатом (А–Е)
Fig. 4. Langerhans cell histiocytosis. Blanching of rashes and epithelialization of erosions during treatment with methotrexate (A–E)
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кожи ошибочно диагностируется как экзема, псориаз, 
кандидозная инфекция или интертриго.

Поражение гладкой кожи характеризуется дермаль-
ными узелками красноватого цвета или распространен-
ными пятнисто-папулезными, иногда пурпурозными 
элементами, покрытыми корками. Генерализованные 
кожные высыпания могут имитировать каплевидный 
псориаз, пруриго или красный плоский лишай.

Могут быть поражены слизистые оболочки. У жен-
щин чаще поражается вульва, и это поражение может 
быть изолированным. В таких случаях наблюдаются 
эритема и индурация половых губ, которые часто рас-
пространяются до промежности и перианальной зоны, 
а также спереди до клитора. Для мужчин поражение 
половых органов нехарактерно. Поражение слизистой 
оболочки полости рта проявляется отеком и эрозиями 
десен, может сопровождаться расшатыванием зубов 
и считается признаком поражения костной ткани челю-
стей, требуя исключения поражения костей.

Поражение ногтей возникает редко, но оно воз-
можно в виде паронихий, онихолизиса и подногтевого 
гиперкератоза и пурпурных полос ногтевого ложа [31].

Поскольку все эти проявления не являются специ-
фическими, для верификации диагноза ЛКГ необходи-
мо проведение гистологического и иммуногистохимиче-
ского исследований с взятием биопсийного материала 
из очага поражения кожи [3]. Гистологическое исследо-
вание позволяет с высокой вероятностью предположить 
диагноз ЛКГ ввиду выявления плотного дермального 
инфильтрата, состоящего преимущественно из крупных 
полиморфных гистиоцитарных клеток с «почковидным» 
складчатым ядром (или «ядром в форме кофейного 
зерна») и обильной светлой цитоплазмой; в инфильтра-
те возможно наличие различного количества эозино-
фильных и нейтрофильных гранулоцитов, лимфоцитов, 
макрофагов и гигантских клеток. Инфильтрат распола-
гается преимущественно в сосочковом отделе дермы 
и характеризуется выраженным эпидермотропизмом ги-
стиоцитов. Структура придатков кожи остается сохран-
ной [32]. Некоторые авторы характеризуют поражения 
кожи при гистиоцитозе из клеток Лангерганса как гра-
нулематозные, хотя фактически и не имеющие типичную 
организацию гранулем [5, 17], что, вероятно, обусловле-
но длительностью существования исследуемых автора-
ми элементов, сопровождающихся фиброзированием 
окружающей ткани дермы. Изменения в эпидермисе 
обычно минимально выражены, в единичных случаях 
изъязвлений выявляется некроз.

Большинство вышеперечисленных признаков 
(за исключением гранулематозного характера ин-
фильтрата и некроза эпидермиса, наблюдаемых лишь 
в редких случаях) было выявлено при гистологическом 
исследовании биоптата кожи у находившейся под на-
шим наблюдением пациентки.

Однако диагноз ЛКГ может быть установлен лишь 
при условии выявления, помимо клинико-морфологиче-
ских данных, хотя бы одного из трех следующих призна-
ков: 1) выраженной экспрессии CD207 (лангерина) ги-
стиоцитами инфильтрата при иммуногистохимическом 
исследовании; 2) выраженной экспрессии CD1a ги-
стиоцитами инфильтрата при иммуногистохимическом 
исследовании; 3) гранул Бирбека в цитоплазме гистио-
цитов инфильтрата при электронно-микроскопическом 
исследовании [3]. Обнаружение CD207 (лангерина) — 

белка, экспрессия которого необходима для образова-
ния гранул Бирбека, заменило собой выявление этих 
гранул методом электронной микроскопии. Кроме того, 
в диагностике имеет значение выявление других мар-
керов, хотя они и неспецифичны, например экспрессия 
белка S-100. Диагноз гистиоцитоза из клеток Лангер-
ганса (ЛКГ) у находившейся под нашим наблюдением 
пациентки был подтвержден выявлением при иммуно-
гистохимическом исследовании экспрессии гистиоци-
тами инфильтрата CD207 (лангерина) и белка S-100.

Выбор терапии больных ЛКГ зависит от распро-
страненности поражения, тяжести проявлений болез-
ни и от того, какие органы поражены [3]. При распро-
страненном поражении кожи, которое наблюдалось 
у находившейся под нашим наблюдением пациентки, 
показана системная терапия. Имеются данные об эф-
фективности метотрексата, который назначался вну-
тривенно в дозе 20 мг 1 раз в неделю [33]. Улучшение 
было отмечено через 3 недели терапии, через 8 не-
дель — отмечено рубцевание всех язв, хотя после 
прекращения лечения высыпания снова появились, 
что потребовало возобновления терапии метотрекса-
том 20 мг 1 раз в месяц [33]. Нами метотрексат был ис-
пользован для терапии пациентки подкожно, и эффект 
наблюдался уже через 3 недели терапии, после чего ле-
чение было продолжено под наблюдением дерматолога 
по месту жительства.

У больных ЛКГ с поражением только кожи может 
быть также эффективной фототерапия [5]. Описана эф-
фективность ПУВА-терапии [34]. При легком поражении 
кожи была эффективна узкополосная фототерапия [35].

Для наружной терапии могут использоваться то-
пические глюкокортикостероиды, однако их эффект, 
как правило, недостаточный. Хирургическое иссече-
ние очагов поражения ЛКГ проводится очень редко, 
в случаях, когда имеется единственный очаг пораже-
ния небольшого размера. Обширные операции проти-
вопоказаны. Не рекомендуются калечащие операции, 
например, гемивульвэктомия [3].

M. Girschikofsky и соавт. указывают, что при ведении 
больных ЛКГ необходимо учитывать возможность раз-
вития поражения различных органов [3]. Часто при вы-
боре терапии во внимание принимается единственный 
наиболее пораженный орган, а полное обследова-
ние пациента не проводится, и из-за этого остаются 
без внимания поражения других органов [3]. Поэтому 
после установления диагноза гистиоцитоза из клеток 
Лангерганса необходимо провести обследование паци-
ента с учетом возможности поражения других органов, 
а в дальнейшем регулярно наблюдать за пациентом 
с целью выявления возможных осложнений или новых 
локализаций заболевания. Оценивается, что у 15–20 % 
пациентов с поражением одного органа разовьется по-
ражение другого в процессе наблюдения [5].

Часто больных с ЛКГ ничего не беспокоит или мо-
гут иметься лишь незначительно выраженные общие 
проявления системного поражения. Рекомендуется об-
ращать внимание на одышку, кашель, боли в костях, 
ненормальный рост мягких тканей над пораженными 
костями, жажду, полиурию, лимфаденопатию, которые 
являются наиболее частыми проявлениями поражения 
внутренних органов при гистиоцитозе. Другими призна-
ками являются утомляемость, общая слабость, потеря 
веса, ночные поты, тошнота и лихорадка [3]. Лихорадка, 
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повышенное потоотделение по ночам и потеря веса 
в случае низкой эффективности терапии могут прогно-
зировать редко наблюдаемое у взрослых агрессивное 
течение ЛКГ, сравнимое по тяжести с неходжкинской 
лимфомой высокой степени злокачественности [3].

Возможность развития системного поражения 
может потребовать консультаций других специали-

стов при появлении соответствующей симптомати-
ки. Поскольку ЛКГ относится к миелоидным новооб-
разованиям, то может потребоваться консультация 
гематолога [36]. У нашей пациентки признаков си-
стемного поражения не было выявлено, однако ей 
было рекомендовано наблюдение у врача-терапевта 
и онколога.
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