
84

OF PEDIATRIC SURGERY, ANESTHESIA AND INTENSIVE CARE
RUSSIAN JOURNAL 2019 Volume 9 No.2 CLINICAL CASES

Резюме
Цель: представить случай успешного лечения 
редкого тяжелого поражения легких у ребенка.
Методы: в  статье приведен анализ результата 
лечения гистиоцитоза легких у ребенка в возрас-
те 4  лет. Клиническое проявление заболевания 
началось с  увеличения околоушных лимфоуз-
лов, отита, пневмонии, быстро прогрессирую-
щей дыхательной недостаточности. На рентге-
нограмме отмечалась буллёзная трансформация 
обоих лёгких. Тяжесть заболевания осложнялась 
двухсторонним пневмотораксом, формирова-
нием бронхоплевральных свищей. Гистиоцитоз 
легких из клеток Лангерганса (ГКЛ) установлен 
морфологически при исследовании ткани, взятой 
при торакоскопии. Эндоскопически легкое было 
без признаков воспаления, с  множественными 
субплевральными воздушными полостями. Ре-
бенку проводилась химиотерапия (винбластин, 
преднизолон), неоднократные дренирования 
плевральной полости при рецидивирующем на-
пряженном пневмотораксе. По жизненным по-
казаниям выполнена продольная стернотомия, 

тотальная декортикация костальной плевры 
с  обеих сторон (механический плевродез), что 
способствовало последующей фиксации лег-
кого к  грудной стенке и  профилактике рециди-
вирующего тотального напряженного пневмо-
торакса. Дважды развившийся ограниченный 
пневмоторакс был купирован дренированием 
и  химическим плевродезом. Результаты: На 
фоне проводимой комплексной терапии (дре-
нирование плевральной полости, механический 
и химический плевродез, химио- и антибактери-
альная терапия) состояние улучшилось клини-
чески и рентгенологически. Ребенок выписан на 
152 день лечения. На контрольной МСКТ легких 
через восемь месяцев после выписки отмеча-
ются минимальные признаки буллезной транс-
формации, умеренно выражены явления пнев-
москлероза обоих легких. Проявлений легочной 
гипертензии нет. Заключение: верификация ди-
агноза ГКЛ легких представляет большие слож-
ности. В  его комплексном лечении необходимо 
участие широкого круга врачей, включая детско-
го хирурга.
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Введение
Гистиоцитоз из клеток Лангерганса (прежние 

термины: гистиоцитоз Х, болезнь Хенда-Шюлле-
ра-Крисчена, эозинофильная гранулема, болезнь 
Таратынова, болезнь Леттерера-Сиве) – исключи-
тельно разнообразное по клиническим проявле-
ниям и  течению заболевание, характеризующе-
еся накоплением и/или пролиферацией в  очагах 

поражения клеток с  характеристиками эпидер-
мальных гистиоцитов – клеток Лангерганса [1, 2, 
3, 4]. В  детском возрасте встречается с  частотой 
3–4 случая на 1 миллион детского населения в год, 
у  взрослых – еще реже, с  частотой, не превыша-
ющей 1:560 000 взрослых. Выделяют моносистем-
ную (поражение одного органа или системы орга-
нов) и  полисистемную (поражение двух и  более 
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Objective: to present a case of successful treatment 
of rare severe lung lesions in a child.
Methods: the article analyzes the result of the treat-
ment of lung histiocytosis in a child aged 4 years. The 
clinical manifestation of the disease began with an in-
crease in the parotid lymph nodes, otitis, pneumonia, 
and rapidly progressive respiratory failure. On the 
roentgenogram, bulle transformation of both lungs 
was noted. The severity of the disease was compli-
cated by bilateral pneumothorax, the formation of 
bronchopleural fistulas. Histiocytosis of the lungs 
from Langerhans cells (GCR) was determined mor-
phologically when examining tissue taken at thora-
coscopy. Endoscopically, the lung was without signs 
of inflammation, with multiple subpleural air cavi-
ties. The child underwent chemotherapy (vinblastine, 
prednisone), repeated drainage of the pleural cavity 
with recurrent intense pneumothorax. For health rea-
sons, a longitudinal sternotomy was performed, total 

decortication of the costal pleura on both sides (me-
chanical pleurodesis), which contributed to subse-
quent fixation of the lung to the chest wall and preven-
tion of recurrent total stressed pneumothorax. Twice 
developed limited pneumothorax was stopped by 
drainage and chemical pleurodesis. Results: Against 
the background of ongoing complex therapy (drain-
age of the pleural cavity, mechanical and chemical 
pleurodesis, chemo- and antibacterial therapy), the 
condition improved (clinically and radiographically). 
The child was discharged on day 152 of treatment. 
On the control MSCT of the lungs, eight months after 
discharge, there are minimal signs of bullous trans-
formation, and the symptoms of pneumosclerosis of 
both lungs are moderate. There are no manifestations 
of pulmonary hypertension. Conclusion: verification 
of the diagnosis of pulmonary GLC is very difficult. 
The complex treatment requires the participation of a 
wide range of doctors, including a pediatric surgeon.
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органов или систем органов) формы заболевания 
[5, 6, 7, 8]. Для ГКЛ характерно волнообразное 
течение с рецидивирующими эпизодами активно-
сти, которые продолжаются в течение нескольких 
месяцев и  регистрируются по распространению 
кожных поражений, появлению опухолеподобных 
очагов, развитию функциональных нарушений 
со стороны внутренних органов. В  соответствии 
с этим, выделяют активную и неактивную стадию 
заболевания. Активный ГКЛ разделяют на регрес-
сирующий, стабильный и прогрессирующий. Вы-
деление указанных клинических форм по степени 
распространенности и активности ГКЛ имеет до-
стоверную связь с прогнозом и ответом на лечение 
при детской форме [9, 10]. Этиология и патогенез 
ГКЛ не известны. Обсуждаются иммунопатологи-
ческая и опухолевая природа заболевания. В поль-
зу иммунопатологической природы ГКЛ свиде-
тельствует высокая частота спонтанных ремиссий, 
низкая летальность (у детей – 15%, у  взрослых – 
3%), отсутствие хромосомных аномалий в клетках 
из очагов поражения. В пользу опухолевой приро-
ды – клональный характер пролиферации клеток 
Лангерганса в очагах поражения. Наиболее часто 
встречаются одиночные или множественные по-
ражения костей, преимущественно свода черепа, 
голеней, ребер, таза, позвонков, нижней челюсти. 
В  30–40% случаев встречаются поражения кожи. 
Лимфатические узлы поражаются у  детей в  20–
30% случаев. Поражение легких является редким 
(2%) начальным и частым (60%) поздним, прогно-
стически неблагоприятным симптомом у  детей 
[11, 12, 13, 14, 15, 16]. В связи с этим мы посчита-

ли целесообразным представить наше наблюдение 
поражения легких ГКЛ с благоприятным исходом 
лечения.

Клинический случай
Пациент К., 18.08.2013 года рождения находился 

на лечении с октября 2017 года по март 2018 года. 
Болен с августа 2017 года, когда отмечалось пери-
одическое увеличение околоушных лимфоузлов. 
При обследовании был выставлен диагноз: хрони-
ческий отит. Проходил лечение в  инфекционном 
отделении по месту жительства, где получал анти-
бактериальные, противовирусные, антигистамин-
ные препараты. С 26.10.2017 года наступило ухуд-
шение состояния: появилась одышка, затрудненное 
дыхание, боли в области грудной клетки.

Доставлен бригадой скорой помощи в  отде-
ление реанимации районной больницы. Тяжесть 
состояния обусловлена дыхательной недостаточ-
ностью 3  степени. При аускультации дыхание 
ослаблено с  обеих сторон, больше справа, отме-
чалось втяжение межреберных участков, частота 
дыхания – 50  в  минуту, сатурация – 85–93%. На 
рентгенограмме грудной клетки выявлены при-
знаки двухсторонней пневмонии, пневмоторакса 
справа. Проведено дренирование плевральной по-
лости.

После стабилизации состояния ребенок на даль-
нейшее лечение переведен в  областную детскую 
больницу. На МСКТ грудной клетки выявлены при-
знаки тяжелого двустороннего интерстициального 
заболевания легких, характеризующееся массив-
ной мультикистозной деструкцией, небольшими 

  

Рис. 1.  МСКТ – картина легких 
при госпитализации.
MSCT picture of the lungs during 
hospitalization
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зонами по типу «матового стекла» и участками фи-
броза. Установлен предварительный диагноз: пнев-
моцистная пневмония(?). Правосторонний пневмо-
торакс. Эмфизема мягких тканей грудной клетки 
в верхних и правых отделах (рис. 1).

С целью уточнения диагноза и назначения спец-
ифической терапии проведена операция – торако-
скопия, биопсия правого легкого. При этом установ-
лено, что эндоскопически легкое было обычного 
цвета, с  множеством субплевральных воздушных 
полостей от 0,5–1,5см. в диаметре (рис. 2).

С  30.11.17. начато лечение по протоколу LCH-
III, группа высокого риска, интенсивная фаза I на 
S=0,54  м2: преднизолон через рот в  дозе 40мг/
м2=25 мг в сутки. Полная доза проводилась в тече-

 
Рис. 2.  Эндоскопическая картина легкого
Endoscopic picture of the lung

  

Рис. 3.  МСКТ – картина легких 
в динамике. Признаки массивной 
буллезной деструкции, с зонами по 
типу «матового стекла», участками 
фиброза и очагами компрессионных 
ателектазов. Правосторонний пнев-
моторакс (по междолевой щели)
Follow-up MSCT picture of the lungs. 
Signs of massive bullous destruction 
with frosted glass areas, fibrotic 
areas and areas of collapsed lungs. 
Right-sided pneumothorax (along the 
interlobar fissure)

 
Рис. 4.  Рентгенограмма легких в прямой проекции. Левосторон-
ний ограниченный пневмоторакс.
Frontal X‑ray of the lungs. Left-sided pneumothorax

 
Рис. 5.  МСКТ легких перед выпиской из стационара
MSCT of the lungs prior to discharge from the hospital
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ние 4 недель с постепенной отменой за 2 недели. 
Вторым препаратом был винбластин в  дозе 6  мг/
м2=3,6 мг № 6, 1 раз в неделю.

На фоне комплексного лечения состояние ре-
бёнка оставалось тяжёлым с периодической отри-
цательной динамикой за счёт резкого нарастания 
внутригрудного напряжения, при этом отмеча-
лось снижение сатурации, увеличение одышки 
до 90  в  минуту. Дренирование плевральной по-
лости приводило к  стабилизации состояния на 
5–7 дней, сброс воздуха по дренажу прекращался 
через 2–3  дня, затем вновь развивались явления 
острой дыхательной недостаточности на фоне 
рецидивирующего напряженного пневмоторакса 
справа или слева. Постоянно сохранялась опас-
ность повторного возникновения внутригрудно-
го напряжения за счёт напряжённых гигантских 
булл (рис. 3).

По жизненным показаниям принято решение 
о проведении механического плевродеза. 15.12.17. 
проведена операция: продольная стернотомия, 
двухсторонняя субтотальная плеврэктомия. На 
фоне проводимой химиотерапии (преднизолон, 
винбластин), после проведенного механического 
плевродеза с интервалом в 2 недели, 3-х кратно от-
мечалось ухудшение состояния пациента, связан-
ное с нарастанием внутригрудного напряжения за 
счет развития напряженных булл больших разме-
ров (рис. 4), но степень выраженности дыхательной 
недостаточности была значительно меньше.

Учитывая, что имеет место рецидив пневмото-
ракса в  данной локализации (нижняя доля левого 
лёгкого), после дренирования его полости проведен 

химический плевродез – склерозирование остаточ-
ной полости раствором 76% урографина.

Комплексная терапия способствовала стабилиза-
ции состояния: рецидивов пневмоторакса не было, 
дыхательная недостаточность уменьшилась и через 
5 месяцев стационарного лечения ребенок выписан 
домой. На МСКТ легких перед выпиской (рис.  5) 
отмечается хорошая положительная динамика: от-
сутствуют признаки внутригрудного напряжения, 
кистозные полости небольших размеров.

При контрольном обследовании через 8 месяцев 
после выписки отмечено, что самочувствие ребен-
ка хорошее, в покое признаков дыхательной недо-
статочности нет. На МСКТ сохраняются мелкие 
воздушные деструктивные полости в  паренхиме 
легких без синдрома внутригрудного напряжения 
с умеренно выраженными явлениями пневмоскле-
роза (рис. 6)

Заключение
Гистиоцитоз легких из клеток Лангерганса у де-

тей является редким заболеванием, представляю-
щим большие сложности для диагностики и лече-
ния. Рецидивирующий напряженный пневмоторакс 
с обеих сторон приводит к развитию жизнеугрожа-
ющего состояния, требующего от хирурга быстрых 
правильных решений для купирования внутригруд-
ного напряжения. Биопсия легкого, которая воз-
можна при торакоскопии, является определяющим 
этапом для верификации диагноза. Только в усло-
виях многопрофильной педиатрической клиники, 
при участии врачей нескольких специальностей 
возможно достижение благоприятного исхода.

  

Рис. 6.  МСКТ легких через 8 мес. 
после выписки из стационара
MSCT of the lungs 8 months after the 
discharge
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