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В статье описан случай болезни Летерара-Сиве (гистиоцитоза из клеток Лангерганса, гистиоцитоза Х) у 
ребенка в возрасте 1 год, приведены собственные наблюдения с акцентом на макроскопическую и гистоло-
гическую картину поражения кожи. Отмечены трудности диагностики данного заболевания. При гистологи-
ческом исследовании в коже выявлены достоверные морфологические особенности болезни Летерара-Сиве. 
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The article describes a case of Letterer-Siwe disease (Langerhans cells histocytosis, histiocytosis X) in a 1-
year-old infant, presents the authors` own observations focusing on the macroscopic and histological picture of skin 
lesions. The work also notes difficulties of diagnosis of this disease. Reliable morphological features of Letterer-
Siwe disease were revealed during the histologic examination of the skin. 

Key words: Letterer-Siwe disease, Langerhans cells histiocytosis, histiocytosis X, pathology. 
 
 

Введение 
Гистиоцитоз из клеток Лангерганса (ГКЛ) — 

это клинически полиморфная группа заболева-
ний, основу которых составляют аккумуляция 
и клональная пролиферация патологических 
клеток Лангерганса (тегированные как гистио-
циты) и эозинофилов в очаге поражения с об-
разованием рубцовой ткани. Исторически диа-
гноз «гистиоцитоз» включал три клинически 
различных синдрома со схожей морфологиче-
ской характеристикой: эозинофильную грану-
лему (болезнь Таратынова), синдром Хенда-
Шюллера-Крисчена и болезнь Леттерера-Сиве. 
Эти формы могут взаимно переходить одна в 
другую, каждая из них имеет свои особенности 
течения и различные прогнозы. 

Болезнь Абта-Леттерера-Сиве (острый си-
стемный прогрессирующий гистиоцитоз, дет-
ская форма злокачественного гистиоцитоза) — 
заболевание, характеризующееся образованием 
очагов разрастания атипических гистиоцитов в 
коже, костях, внутренних органах. Болезнь Лет-
терера-Сиве является одной из форм гистиоци-
тоза X (гистиоцитоз из клеток Лангенгарса). 

Впервые клиника заболевания была описана 
Леттерером в 1924 г., а в 1933 г. Сиве высказал 

мнение, что это заболевание относится к ретику-
лоэндотелиозам с нарушением обмена веществ. 

Болезнь Леттерера-Сиве является наиболее 
тяжелым вариантом гистиоцитоза из клеток 
Лангерганса, встречается преимущественно у 
детей раннего возраста и проявляется пораже-
нием различных органов и систем: костного 
мозга, кожи, печени, селезенки, центральной 
нервной системы, легких [1]. 

Болезнь Абта-Леттерера-Сиве проявляется 
в основном у детей первых лет жизни, в осо-
бенности до 6 месяцев, для нее характерно 
острое развитие: кожные высыпания на груди 
и в области позвоночника, гепатоспленомега-
лия, лихорадка, отиты, поражения легких и 
плоских костей. 

Этиология заболевания неясна. Ряд уче-
ных являются сторонниками его опухолевой 
природы, другие придают большое значение в 
развитии болезни вирусной инфекции. Из-за 
отсутствия генетических аномалий при гисти-
оцитозе Х в настоящее время наиболее пер-
спективной считается теория воспалительного 
генеза заболевания [2]. Гистиоцитоз из клеток 
Лангерганса не является наследственным, ге-
нетически детерминированным заболеванием. 
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Основой патогенеза болезни Леттерера-
Сиве является пролиферация гистиоцитов, ко-
торые обозначают как «атипичные» из-за ряда 
особенностей морфологии и клеточного обме-
на, а именно, их способность к накоплению 
большого количества сложных липидов типа 
холестерина. В атипичных гистиоцитах найде-
ны ультраструктурные маркеры: паракристал-
лические тельца X (икс). Эти тельца, также 
называемые четкоподобными структурами, 
описанные Бассе и Незелофом (F. Basset, 
С. Nezelof, 1965 г.), по своему ультратонкому 
строению напоминают миелин нервной ткани. 

Цель работы 
Изучить некоторые особенности морфоло-

гической диагностики болезни Летерера-Сиве 
на примере случая из практики. 

Патологическая анатомия 
Для данного заболевания характерным 

признаком являются разрастания атипичных 
гистиоцитов, локализующихся в коже, лимфа-
тических узлах, селезенке, костном мозге, ви-
лочковой железе, печени, легких. 

Кожные изменения при болезни Летерера-
Сиве зачастую являются составляющей основ-
ного генерализованного заболевания. Пораже-
ние кожи происходит в основном у детей ран-
него возраста. Клиническая картина неспеци-
фична. Заболевание может длительно проте-
кать под масками экземы, себорейного дерма-
тита. Наиболее часто поражается кожа волоси-
стой части головы, туловища. При этом появ-
ляются папулезные высыпания беловатого или 
коричневато-красного цвета, покрытые стру-
пом, либо же процесс сопровождается изъязв-
лением. В зонах разрастания гистиоцитов не-
редко встречаются участки кровоизлияний и 
некроза, вследствие чего ткань на разрезе мо-
жет иметь пестрый вид [3]. 

При гистологическом исследовании важ-
ным диагностическим моментом служит обна-
ружение атипичных гистиоцитов — клеток 
средних размеров, с овальной или неправиль-
ной формой ядра, с базофильным, нечетко 
очерченным ядрышком и слабо базофильной 
цитоплазмой, содержащей фагоцитированные 
включения. В зонах скопления атипичных ги-
стиоцитов могут обнаруживаться гигантские 
многоядерные клетки, лимфоциты, эозинофи-
лы и плазматические клетки. По данным лите-
ратурных источноков, интерлейкин-17А связан 
с формированием многоядерных клеток, тем 
не менее их наличие в биоптате не специфично 
и не характерно для гистиоцитоза Х [4]. В от-
дельных участках патологического очага опре-
деляются группы ксантомных клеток, появляю-
щиеся из-за отложения в цитоплазме атипичных 
гистиоцитов нейтральных жиров и холестерина. 
По периферии очагов некроза встречаются скоп-

ления сегментоядерных лейкоцитов. Возможно 
образование тяжей фиброзной ткани [5]. 

Существуют три уровня верификации ди-
агноза: 

— предположительный: характерная мор-
фологическая картина в световом микроскопе 
при рутинной окраске; 

— подтвержденный: типичный морфоло-
гический субстрат в сочетании с положитель-
ной окраской на АТФазу или белок S-100; 

— заключительный: иммуногистохимиче-
ское выявление CD 1а или CD 207/ лангерина 
на поверхности гистиоцитов либо при уль-
траструктурном исследовании выявление гра-
нул Бирбека [6]. 

Эпидемиология болезни Леттерера-Сиве 
недостаточно изучена. Но частота встречаемо-
сти гиститоцитоза Х, по данным Большой Ме-
дицинской Энциклопедии, значительно реже 
лейкозов и лимфом и составляет 2–6 случаев 
на 1 миллион детского населения в год. Пик 
заболевания приходится на возрастную группу 
от 0 до 4 лет. Мальчики болеют в 2 раза чаще 
девочек. 

Материалы и методы 
Материал фиксировался в 10% растворе 

формалина с последующей стандартной гисто-
логической проводкой. Срезы толщиной 4–5 мкм 
окрашивались гематоксилином и эозином. Для 
изготовления иммуногистохимических препа-
ратов использовались человеческие поликло-
нальные антитела к Langerin/CD207 (производ-
ства LifeSpan BioSciences), мышиные мо-
ноклональные антитела к CD1a и кроличьи 
поликлональные антитела к S100 (оба – произ-
водства Dako). 

Пациент С., возраст 1 год, направлен в 
детское хирургическое отделение учреждения 
«Гомельская областная клиническая больница» 
из государственного учреждения «Республи-
канский научно-практический центр радиаци-
онной медицины и экологии человека» после 
консультации дерматовенеролога для диффе-
ренциальной диагностики между саркоидозом 
кожи, гистиоцитозом и нейрофиброматозом. 
Рекомендована биопсия подкожных образова-
ний на голове и в области грудной клетки. 

Из истории заболевания: болеет в течение 
2 недель, когда появились высыпания в виде 
папул на теле и на волосистой части головы. 
Подъема температуры тела не было. В контак-
те с инфекционными больными не был. 
Осмотрен на чесотку и педикулез. Выяснялась 
возможность наличия тениоза. Результаты от-
рицательные. Из перенесенных заболеваний 
отмечены ОРВИ. 

Аллергоанамнез: крапивница на амокси-
циллин. 

Наследственный анамнез не отягощен. 
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дения гистологического исследования с под-
тверждением ИГХ, приобретает особую акту-
альность. Учитывая различные клинические 
«маски», а порой и их сочетания, характерные 
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при протекании этой болезни, она может не рас-
познаваться длительное время, что требует при-
стального внимания к данной патологии практи-
кующих врачей различных специальностей. 
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ОПЫТ ЦЕЛЕНАПРАВЛЕННОЙ АНТИБАКТЕРИАЛЬНОЙ ТЕРАПИИ 
У ПАЦИЕНТА С СИНДРОМОМ ПОЛИОРГАННОЙ ДИСФУНКЦИИ 

С. А. Точило, Ю. Г. Никифорова 

Учреждение здравоохранения 
«Могилевская областная больница», 

г. Могилев, Республика Беларусь 

Цель: проанализировать собственный опыт и литературные данные применения целенаправленной ан-
тибактериальной терапии у пациента с тяжелой пневмонией и наличием синдрома полиорганной дисфунк-
ции (СПОД). 

Материалы. Представлен клинический случай успешного лечения пациента с внегоспитальной пнев-
монией, сепсисом и СПОД, вызванных полирезистентными возбудителями. При лечении пациента приме-
няли целенаправленную антибактериальную терапию. 

Обсуждение. Проведен обзор литературных и собственных данных антибактериальной терапии вне-
больничной пневмонии. У тяжелых пациентов с наличием полирезистентной флоры и СПОД целенаправлен-
ная антибактериальная терапия имеет следующие особенности: включает несколько препаратов, проводится 
курсами, часто сочетается с антимикотическими препаратами, антибактериальные препараты могут приме-
няться ингаляционно. При контроле эффективности терапии существенную помощь оказывает оценка клини-
ческих данных, формулы крови, а также показателей прокальцитонина, С-реактивного белка и холестерина. 

Заключение. Среди всех компонентов интенсивной терапии у пациента с внегоспитальной пневмонией, 
сепсисом и СПОД ведущую роль играет этиотропная терапия. 

Ключевые слова: внегоспитальная пневмония, сепсис, синдром полиорганной дисфункции, антибакте-
риальная терапия. 

EXPERIENCE OF TARGETED ANTIBACTERIAL THERAPY 
IN A PATIENT WITH MULTIPLE ORGAN DYSFUNCTION SYNDROME 

S. А. Tochilo, Yu. G. Nikiforova 

Mogilev Regional Hospital, Mogilev, Republic of Belarus 

Objective: to analyze our own experience and literature data on the use of targeted antibacterial therapy in a pa-
tient with severe pneumonia and multiple organ dysfunction syndrome (MODS). 

Materials. The work presents a clinical case of successful treatment of a patient with community-acquired 
pneumonia, sepsis, and MODS, caused by multidrug resistant pathogens. Targeted antibiotic therapy was used dur-
ing the treatment of the patient. 

Discussion. We have done a review of the literature and our own data on the antibiotic therapy for community-
acquired pneumonia. The targeted antibacterial therapy in severe patients having a multidrug-resistant flora and 
MODS has the following features: it includes several drugs, is administered by courses, is often combined with an-
timycotic drugs, antibacterial drugs can be used via inhalation. The evaluation of clinical data, blood counts, as well 


