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Гистиоцитоз из клеток Лангерганса в основном 
диагностируется у  детей, его манифестация 
во взрослом возрасте встречается довольно 
редко. Высыпания на коже могут носить не-
специфический характер и  имитировать ряд 
дерматозов. Вследствие этого клиническая диа-
гностика затруднительна, пациенты, как прави-
ло, в течение нескольких лет ошибочно наблю-
даются у дерматолога с разными диагнозами.
В статье приводится наблюдение гистиоцито-
за из клеток Лангерганса с  поражением кожи 
у  женщины 35 лет, которая 2 года наблюда-
лась с  диагнозами пиодермии, себорейно-
го дерматита, кандидоза складок. Учитывая 
клиническую картину заболевания и  возраст 
начала заболевания, авторы предположили 
наличие семейной доброкачественной пузы-
рчатки Хейли  – Хейли либо фолликулярного 
дискератоза Дарье. Однако при гистологиче-
ском исследовании были выявлены признаки 
гистиоцитоза из клеток Лангерганса, которые 
подтвердились результатами иммуногистохи-
мического исследования с антителами к ланге-
рину, CD1a, протеину S-100. Для обследования 

и проведения специфической терапии больная 
была направлена к гематологу.
При резистентных процессах, не отвечающих 
длительно на стандартную терапию, необхо-
димо для уточнения диагноза проводить ги-
стологическое исследование, позволяющее 
выявлять редко встречающиеся в  практике 
дерматолога заболевания.
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Гистиоцитоз из клеток Лангерганса (ГКЛ) – 
редкое заболевание, развивающееся в  ре-
зультате инфильтрации различных органов 
клетками Лангерганса. В  среднем в  США 

ежегодно регистрируется 1200 новых случаев [1]. 
Чаще всего заболевание встречается в  возрасте 
от 0 до 15 лет, на долю детей приходится 64% за-
болевших [2]. Частота в данной возрастной груп-
пе варьирует от 3 до 8 на 1 млн человек [3]. Среди 
взрослых заболевание регистрируется с частотой 
1–2 случая на 1 млн человек, при этом в 2 раза чаще 
у мужчин [4]. Заболевание протекает в различных 
формах, в  зависимости от количества вовлечен-
ных органов выделяют моносистемный и мульти-
системный ГКЛ [5]. Моносистемный ГКЛ характе-
ризуется хорошим прогнозом и высокой частотой 
спонтанных ремиссий. При данном варианте воз-
можно унифокальное поражение костей (эози-
нофильная гранулема), кожи, лимфатических уз-
лов, легких или гипофиза либо мультифокальное 

поражение костей или лимфатических узлов [5, 6]. 
При мультисистемном ГКЛ вовлекаются 2 и более 
органов без нарушения либо с нарушением функ-
ции [7]. Ко второму варианту относят болезнь 
Леттерера  – Сиве и  болезнь Хенда  – Шюллера  – 
Крисчена. Первая характеризуется острым тече-
нием, множественными деструкциями костей, 
гепатоспленомегалией, поражением лимфатиче-
ских узлов, изменениями крови [7]. Вторая вклю-
чает классическую триаду  – несахарный диабет, 
экзофтальм, эозинофильную гранулему костей, 
в  процесс также могут быть вовлечены селезен-
ка, печень, лимфатические узлы, легкие [8]. При 
мультисистемном ГКЛ, как правило, присутству-
ет кожная сыпь, которая носит разнообразный 
характер. Встречаются папулезно-сквамозные 
элементы желтоватого цвета, эритема, петехии, 
эрозии, рубчики, инфильтративно-опухолевые 
элементы. Излюбленной локализацией выступает 
волосистая часть головы и крупные складки кожи, 
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хотя возможны и  генерализованные высыпания 
[9, 10].

Учитывая разнообразие кожных проявлений 
ГКЛ, в большинстве случаев пациенты первое вре-
мя наблюдаются с различными дерматозами, при 
этом длительность ведения больных с ошибочны-
ми диагнозами варьирует от нескольких месяцев 
до нескольких лет. При локализации в  области 
волосистой части головы чаще всего диагности-
руется себорейный дерматит, при локализации 
в складках – кандидоз, микоз, пиодермия, интер-
триго, экзема [8, 11]. Солитарные очаги на глад-
кой коже нередко рассматривают как лимфопла-
зию, саркоидоз, кожные метастазы [12]. В случаях 
распространенных высыпаний на коже туловища 
и конечностей ошибочно диагностируется капле-
видный парапсориаз, пруриго, красный плоский 
лишай [10, 13].

Решающее значение в  диагностике ГКЛ име-
ет биопсия кожи с  последующим гистологиче-
ским и  иммуногистохимическим исследованием. 
В  дерме выявляют инфильтраты, состоящие из 
гистиоцитов с  эозинофильной цитоплазмой 
и  почкообразными ядрами, в  инфильтрате могут 
присутствовать эозинофилы, нейтрофилы, лим-
фоциты, гигантские многоядерные клетки [1, 2, 
5]. Может наблюдаться экзоцитоз клеток инфиль-
трата с  формированием микроабсцессов. При 
иммуногистохимическом исследовании гистио-
циты инфильтрата экспрессируют маркеры CD1a, 
CD207, S-100 [1, 2, 5].

Поскольку ГКЛ представляет собой серьезную 
диагностическую проблему в связи с разнообрази-
ем кожных клинических проявлений и сходством 
с другими заболеваниями, приводим собственное 
клиническое наблюдение гистиоцитоза из кле-
ток Лангерганса с  поражением кожи у  женщины 
35  лет, которая 2  года наблюдалась с  диагнозом 
пиодермии, себорейного дерматита, кандидоза 
складок.

Клиническое наблюдение
Пациентка Н. 35  лет обратилась с  жалобами на высы-
пания на коже волосистой части головы, лица, аксил-
лярных, паховых складок и  складок под молочными 
железами. Два года назад отметила появление высы-
паний на коже волосистой части головы, трихологом 
был диагностирован себорейный дерматит и  рекомен-
довано использование лечебных шампуней, которые 
пациентка применяла без эффекта. Спустя несколько 
месяцев после эпиляции зоны бикини и  подмышеч-
ных впадин отметила появление в указанных областях 
эрозивных мокнущих высыпаний. Обратилась на при-
ем к дерматологу, который диагностировал пиодермию 

и рекомендовал антибиотикотерапию амоксициллином 
с незначительным улучшением. В дальнейшем в течение 
года самостоятельно принимала курсами амоксицил-
лин без эффекта. При повторном обращении к дермато-
логу с очагов в складках был взят анализ на патогенные 
грибы, при микроскопии материала выявлены грибы 
рода Candida. Получала местную противогрибковую 
и  антибактериальную терапию, комбинированные то-
пические глюкокортикостероиды без эффекта. Процесс 
продолжал распространяться. Для уточнения диагноза 
и лечения больная была направлена в стационар.

При поступлении общее состояние удовлетвори-
тельное, кожный процесс носил распространенный 
характер, локализовался на коже волосистой части 
головы, лица, аксиллярных, паховых, межъягодичной 
складках, складках под молочными железами. На коже 
волосистой части головы по всей поверхности отме-
чалось наслоение экссудативных корок желтого цвета. 
На коже лба, в  периаурикулярной области  – множе-
ственные папулы розово-желтого цвета, сливающиеся 

Рис. 1. Больная Н., 35 лет. Папулы розово-желтого цвета, 
сливающиеся в бляшки, покрыты корками желтого цвета:  
А – высыпания в области лба, Б – высыпания в височной 
области

АА

ББ
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в обширные бляшки, покрытые экссудативными чешуй-
ками и чешуйко-корками желтого цвета (рис. 1). В под-
мышечных складках и  складках под молочными желе-
зами инфильтрированные бляшки размером 4,0 × 8,0 см 
красного цвета, на поверхности которых определялись 
множественные эрозии по типу «мозговых извилин» 
(рис. 2). В  паховых складках и  складке под животом 
гиперемия розово-красного цвета, на фоне которой на-
блюдались папулы красного цвета и  инфильтрирован-
ные бляшки с изъязвлением (рис. 3). В межъягодичной 
складке – бляшка розового цвета с шелушением на по-
верхности. Субъективно: болезненность в очагах.

На основании анамнеза и клинической картины за-
болевания больной предварительно было установлено 
два диагноза. Учитывая возраст начала болезни, нали-
чие бляшек с четкими границами в аксиллярных склад-
ках и складках под молочными железами с множествен-
ными эрозиями на их поверхности по типу «мозговых 
извилин», первый предположительный диагноз  – се-
мейная доброкачественная пузырчатка Хейли – Хейли. 
Наличие папул розово-желтого цвета, сливающихся 
в  бляшки, расположенных в  себорейных зонах, кото-
рые были покрыты корками желтого цвета, и  пораже-
ние складок позволили также предположить наличие 
у  пациентки фолликулярного дискератоза Дарье. Для 
подтверждения диагноза было рекомендовано прове-
сти дообследование с  выполнением диагностической 
биопсии.

При обследовании в общем анализе крови гемогло-
бин 133,7  г/л, эритроциты 4,70 × 1012/л, тромбоциты 
533 × 109/л, лейкоциты 6,50 × 109/л, палочкоядерные 
нейтрофилы – 0, сегментоядерные нейтрофилы – 69,0, 
эозинофилы – 1,0, базофилы – 1,0, лимфоциты – 22,0, 
моноциты  – 7,0, скорость оседания эритроцитов  – 
61  мм/ч. В  общем анализе мочи относительная плот-
ность  – 1002, реакция 5,50, белок  – нет, лейкоциты 

250  лек/мкл, эритроциты 0,3  мг/л. В  биохимическом 
анализе крови билирубин 10,7 мкмоль/л, общий белок 
73  г/л, креатинин 70  мкмоль/л, аланинаминотранс-
фераза 12  ед/л, аспартатаминотрансфераза 15  ед/л. 
Исследование на флору с очагов: выделен микроорга-
низм P. mirabilis (концентрация 2 × 109), S. aureus (кон-
центрация 2 × 107).

При гистологическом исследовании наблюдался 
эпидермис с  паракератозом, скопления клеточного де-
трита в роговом слое, акантоз, фокусы спонгиоза, участ-
ки атрофии. В верхних отделах дермы – отек, лимфоги-
стиоцитарная инфильтрация с примесью эозинофилов 
и нейтрофилов. Отмечались скопления крупных клеток 
с  эозинофильной цитоплазмой в  верхних отделах дер-
мы и эпидермиса. Гистологические изменения соответ-
ствовали поражению кожи при гистиоцитозе из клеток 
Лангерганса. Для уточнения диагноза было рекомендо-
вано проведение иммуногистохимического исследова-
ния.

При иммуногистохимическом исследовании в верх-
них отделах дермы и  эпидермиса визуализировались 
скопления крупных клеток с  эозинофильной цито-
плазмой, экспрессирующих CD1a, лангерин (CD207), 
S-100 (рис. 4). Заключение: по совокупности данных 
гистологического и  иммуногистохимического исследо-
вания у пациентки определялся гистиоцитоз из клеток 
Лангерганса.

До получения результатов гистологического иссле-
дования проводилось лечение: метронидазол 250  мг 
внутривенно, цефтриаксона натриевая соль 1000  мг 
внутримышечно, флуконазол 150 мг, доксициклина мо-
ногидрат 100 мг 2 раза, наружно обработка хлоргекси-
дином.

Рис. 2. Больная Н., 35 лет. Высыпания в правой аксиллярной 
складке (бляшка розового цвета, покрыта эрозиями по типу 
«мозговых извилин»)

Рис. 3. Больная Н., 35 лет. Высыпания в паховых складках 
и складке под животом (очаги гиперемии розового цвета 
c папулами красного цвета на поверхности и очагами 
инфильтрации с изъязвлением)
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Учитывая анамнез, клиническую картину, данные 
гистологического и  иммуногистохимического исследо-
вания, пациентке был установлен диагноз гистиоцитоза 
из клеток Лангерганса. Для дальнейшего обследования 
и проведения специфической терапии была направлена 
к гематологу.

Обсуждение
ГКЛ  – довольно редкое заболевание, преимуще-
ственно дебютирующее в детском возрасте (боль-
шинство заболевших – дети в возрасте до 3 лет) [2]. 
На долю пациентов, заболевающих во взрослом 
возрасте, приходится менее 30%  [1]. Несмотря 
на то что локализация высыпаний в  себорейных 
областях, на волосистой части головы и крупных 
складках кожи характерна для ГКЛ, чаще всего 
у  взрослых изначально устанавливают ошибоч-
ные диагнозы. При этом период допостановки за-
ключительного диагноза может длиться несколь-
ко лет. Чаще всего высыпания на волосистой 
части головы и в себорейных зонах определяются 
как себорейный дерматит [11, 14]. Аналогичный 
диагноз был установлен нашей пациентке трихо-
логом, вследствие чего она в  течение нескольких 
месяцев безрезультатно использовала лечебные 
шампуни. Высыпания в крупных складках обычно 
принимают за микотический процесс. Так, у  па-
циентки 69 лет в течение 4 лет папулезные высы-
пания в  аногенитальной области рассматривали 
как микотическое поражение [9]. Эритематозные 
очаги в  аксиллярных складках у  больной 65  лет 
в  течение года рассматривали как аллергический 
дерматит, при дальнейшем распространении эри-
тематозных высыпаний на складки под молочны-
ми железами и  паховую область и  их эрозирова-
нии был заподозрен кандидоз, который лечили 
антимикотиками в течение 1,5  года [15]. В целом 

до проведения биопсии и гистологического иссле-
дования, в  результате которого был диагности-
рован ГКЛ, процесс протекал 2,5 года [15]. Нашу 
пациентку при появлении высыпаний в крупных 
складках изначально вели с диагнозом пиодермии, 
а в дальнейшем, учитывая неэффективность анти-
биотикотерапии, диагноз был изменен на канди-
доз кожи. Схожие с нашим случаем диагностиче-
ские ошибки были сделаны при ведении пациента 
35 лет, диагноз ГКЛ которому был установлен че-
рез 8  лет от момента появления в  области лица 
и  волосистой части головы первых высыпаний, 
расцененных изначально как себорейный дерма-
тит [16]. При вовлечении в процесс аксиллярных 
и паховых складок параллельно был диагностиро-
ван кандидоз и рекомендовано лечение местными 
антимикотиками. Неэффективность антимикоти-
ческой терапии и  распространение процесса по 
складкам привели к  смене диагноза на семейную 
доброкачественную пузырчатку Хейли  – Хейли 
[16]. При этом одновременно у пациента нарастала 
соматическая симптоматика, он был неоднократ-
но госпитализирован в  терапевтическое отделе-
ние с диагнозом буллезной болезни легких, хрони-
ческой обструктивной болезни легких II  стадии, 
несахарного диабета, аутоиммунного тиреоидита, 
эутиреоза, однако данную патологию не рассма-
тривали как единый процесс с вовлечением кожи 
[16]. Длительно протекающий процесс в  склад-
ках кожи, не отвечающий на антибактериальную 
и антимикотическую терапию, наличие эрозий по 
типу «мозговых извилин» на поверхности бляшек, 
локализующихся в аксиллярных складках и склад-
ках под молочными железами, мы также расцени-
ли клинически как семейную доброкачественную 
пузырчатку Хейли – Хейли. Однако наличие папу-
лезных высыпаний на волосистой части головы, 

Рис. 4. Иммуногистохимическое исследование биоптата кожи. Экспрессия протеина S-100 (А), CD207 (Б), CD1a+ (В) клетками инфильтрата. ПАП-метод, 
докрашивание гематоксилином Майера; × 200

АА ББ ВВ
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в области лба и периаурикулярно, покрытых жел-
тыми экссудативными корками, не позволяло ис-
ключить фолликулярный дискератоз Дарье, при 
котором также могут поражаться складки кожи. 
Поскольку подобный процесс очень редко встре-
чается в практике дерматолога, на этапе клиниче-
ского обследования не представлялось возмож-
ным объединить все кожные проявления воедино. 
Тем не менее окончательный диагноз был уста-
новлен после получения результатов гистологиче-
ского и  иммуногистохимического исследований, 
свидетельствовавших об инфильтрации дермы 
и эпидермиса крупными клетками с эозинофиль-
ной цитоплазмой, экспрессирующими CD1a, лан-
герин (CD207) и S-100 – типичные маркеры клеток 
Лангерганса.

Заключение
Гистиоцитоз из клеток Лангерганса – заболевание, 
преимущественно возникающее в  детском воз-
расте, манифестация его у  взрослых встречает-
ся достаточно редко. При первичном поражении 

кожных покровов пациенты обращаются за меди-
цинской помощью к  дерматологу, задача которо-
го  – своевременно диагностировать заболевание 
и направить больного для дообследования и лече-
ния к гематологу. Высыпания на коже локализуют-
ся преимущественно в области волосистой части 
головы, лба, периаурикулярно и  могут напоми-
нать себорейный дерматит. В процесс также вов-
лекаются кожные складки, симулируя кандидоз, 
пиодермию, семейную доброкачественную пузы-
рчатку Хейли  – Хейли и  ряд других дерматозов. 
Задача дерматолога в  случае неэффективности 
терапии при вышеперечисленных заболеваниях – 
не забывать, что подобную локализацию могут 
иметь кожные высыпания при ГКЛ, и  своевре-
менно рекомендовать диагностическую биопсию. 
Окончательный диагноз ГКЛ выставляется на ос-
новании обнаружения в  дерме инфильтрата, со-
стоящего из крупных клеток с эозинофильной ци-
топлазмой, которые при иммуногистохимическом 
исследовании экспрессируют лангерин (CD207), 
CD1a, протеин S-100. 
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Langerhans cell histiocytosis is mainly diagnosed 
in children, and its manifestation in adult age is 
quite uncommon. Skin rashes may be non-specific 
and mimic a  number of dermatoses. Therefore, 
the clinical diagnosis is challenging and as a rule, 
such patients are misinterpreted and managed for 
other disorders by a dermatologist for some years.
We present a  clinical case of Langerhans cell 
histiocytosis with skin involvement in a  35-
year female patient, who had been treated 
by a  dermatologist for 2 years for pyoderma, 
seborrheic dermatitis, and skin fold candidiasis. 
Taking into account the clinical signs and 
symptoms and age of manifestation, we initially 
suspected familial benign pemphigus (Hailey-
Hailey disease) or follicular dyskeratosis (Darier's 
disease). However, the histological assessment 
showed Langerhans cell histiocytosis confirmed 
by immunohistochemistry with anti-langerin, 
anti-CD1a, and anti-protein S-100 antibodies. The 

patient was referred to a hematologist for further 
work-up and specific treatment.
In cases of any treatment resistant disorders, 
which do not respond to long-term conventional 
treatment, it is necessary to reconsider the 
diagnosis by means of histological investigation. It 
would allow for identification of a disease, which is 
uncommon in dermatology practice.
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