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Еще в 1854 году профессор патологии Рудольф 
Вирхов при взаимодействии описанного Ро-
китански вещества с йодом и серной кислотой 

получил окрашивание в синий цвет, характерное 
для крахмала [1], и применил к этому веществу 
термин «амилоид» (греч. amylon – крахмал). Поз-
же была доказана белковая природа амилоида. 
В современной терминологии: амилоидоз – это 
группа заболеваний, отличающихся отложением 
в тканях и органах фибриллярного гликопротеи-
да амилоида [2, 3]. Классификация амилоидоза 
(ВОЗ, 2016) построена по принципу специфич-
ности основного фибриллярного белка амилоида 
(ФБА). Тип амилоида определяет тактику лече-

ния. В названиях типов амилоида первой буквой 
является прописная буква А, означающая слово 
«амилоид», за ней следует обозначение конкрет-
ного ФБА – А (амилоидный А-протеин), L (легкие 
цепи иммуноглобулинов), TTR (транстиретин), 2М 
(β2-микроглобулин), В (В-протеин), IAPP (остров-
ковый амилоидный полипептид). 

Классификация МКБ-10 (Е85.0) выделяет группы 
по пораженным органам. В клинической практике 
целесообразно разделение амилоидоза на систем-
ные и локальные формы [4]. Для системных форм 
характерно вовлечение многих органов и систем ор-
ганизма и прогрессирующее течение. Самыми рас-
пространенными формами системного амилоидоза в 
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России являются AL-, AA-, ATTR- и Aβ2M-амилоидоз. 
Локальный амилоидоз органов верхних дыхательных 
путей – редкий, чаще доброкачественный процесс, 
проявляется отдельными образованиями в различ-
ных участках пищеварительного тракта, глазницы, 
носоглотки, губ, дна полости рта, языка, гортани и 
трахеобронхиального дерева. 

Клинический случай
В сентябре 2021 года пациентка М., 36 лет, обра-

тилась в поликлинику с жалобами на осиплость, боль 
при глотании и чувство инородного тела в глотке. 
Первые признаки заболевания, со слов пациентки, 
появились около 5 лет назад, после локальной трав-
мы ротоглотки «рыбьей костью». Из анамнеза жизни: 
вредные привычки отсутствуют, наследственность 
не отягощена. Ввиду наличия опухолевого процес-
са в глотке при обследовании по месту жительства 
пациентка была направлена в Самарский областной 
клинический онкологический диспансер. При осмо-
тре и ларингоскопии в поликлинике онкологического 
диспансера на задней стенке рото- и гортаноглотки 
выявлено опухолевидное образование размером до 
3,5 см, плотной консистенции. Амбулаторно паци-
ентке выполнены фиброриноларингоскопия с биоп-
сией, КТ органов головы и шеи, морфологическое 
исследование, пересмотр препаратов в специализи-
рованном учреждении для микроскопии со специфи-
ческим красителем. 

По данным фиброриноларингоскопии: правая по-
ловина задней стенки границы носо- и ротоглотки на 
участке 1,2 см несколько выбухает в просвет послед-
них за счет эластичного давления извне на фоне ин-
тактной слизистой оболочки (рис. 1). Гортань – пра-
вая вестибулярная складка увеличена в размерах, 
гиперемирована, несколько инфильтрирована, фраг-
ментируется при щипковой биопсии (рис. 2). Под-
вижность сохранена симметрично. Подскладочное 
пространство без особенностей. Другие ЛОР-органы 
без патологии. Обследование проводили ларинго-
скопом PENTAX (Япония).

Рис. 2. Эндоскопическая картина новообразования гортани:  
правая вестибулярная складка замещена опухолевидным образованием

Рис. 1. Эндоскопическая картина  
новообразования носо- и ротоглотки

По данным КТ головы и шеи (компьютерный то-
мограф Сanon, Япония), в носо- и ротоглотке по зад-
ней стенке, преимущественно справа, определяется 
утолщение стенки до 12 мм, поперечными разме-
рами около 10 мм, протяженностью (высота) около 
29 мм с включениями кальцинатов в структуру. Ниж-
няя граница утолщена выше надгортанника. Ниже, 
в гортаноглотке справа, определяется образование 
размерами до 20×15 мм, высотой до 20 мм с каль-
цинатами в структуре, без выраженных признаков 
контрастного усиления, не ограниченное от черпало-
надгортанной складки (рис. 3).



348

notes from practiceЗаметки иЗ практики

По данным гистологического исследования: 
фрагмент гиалинизированной фиброзной ткани с 
выстилкой многослойным плоским эпителием. Нель-
зя исключить отложение амилоида.

Препараты были пересмотрены в ООО «Лабора-
тория Гемотест» с использованием красителей (Кон-
го красный, Тиофлавин Т). По данным пересмотра: 
очаговое отложение в тканях глотки фибриллярного 
гликопротеида – амилоида. Тип амилоида – АL.

В связи с высокой вероятностью системной пато-
логии было также проведено дополнительное обсле-
дование больной, позволившее исключить систем-
ный амилоидоз. 

Установлен диагноз: локальный АL-амилоидоз 
глотки с поражением гортани. Пациентка госпита-
лизирована в профильное отделение опухолей голо-
вы, шеи областного клинического онкологического 
диспансера. Выполнена операция: трансназально-
оральное удаление опухоли глотки. Эндоларинге-
альная резекция гортани. Взяты линии резекции. 
Послеоперационный период протекал без особен-
ностей. Гистологическое заключение: фиброзиро-
ванная ткань с резко выраженными дистрофиче-
скими изменениями – гиалинозом, кальцинатами, 
частично покрытая многослойным плоским эпители-
ем. Линии резекции, без опухолевого роста. Выпол-
нены контрольные обследования для подтверждения 
радикальности операции: фиброриноларингоскопия 
на 11-е сутки после операции, по данным которой – 
задняя стенка носо- и ротоглотки, правая вестибу-
лярная складка резецированы, рыхло покрыты фи-
брином. Подвижность голосовых складок сохранена 
симметрично (рис. 4).

По данным КТ головы и шеи на 18-е сутки по-
сле операции в сравнении с КТ до операции: опи-
санное ранее образование в носо- и ротоглотке по 
задней стенке и гортани удалено, участков патоло-
гического контрастного усиления на этом фоне не 
отмечается. В гортаноглотке справа определяются 
постоперационные изменения, образований и кон-
трастного усиления также не выявлено (рис. 5). За-
ключение: состояние после оперативного лечения 
гортаноглотки и ротоглотки без признаков реци- 
дива. 

Пациентка была выписана на 13-е сутки после 
операции с диагнозом AL-амилоидоз глотки и горта-
ни с рекомендациями: наблюдение оториноларинго-
лога и реабилитолога, проведение фонопедических 
занятий. Период наблюдения составил 1 год 9 меся-
цев, признаков за рецидив не выявлено. Продолже-
но динамическое наблюдение. Пациентка дала пись-
менное информированное согласие на публикацию 
данного отчета о клиническом случае.

Обсуждение. Амилоидоз – полиэтиологическое 
заболевание, одним из ведущих факторов возник-
новения которого является хронический воспали-
тельный процесс. У пациентки в анамнезе – травма 

Рис. 3. Компьютерная томография органов головы и шеи:  
А – в сагиттальной плоскости определяется опухолевидное 

новообразование носоротоглотки;  
Б – в горизонтальной плоскости определяется 

новообразование гортани

б

а
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«рыбьей костью», болевые ощущения в течение 5 лет. 
Симптомы локального амилоидоза носо- и ротоглот-
ки могут включать затруднение дыхания, изменение 
голоса, заложенность носа, носовые кровотечения, 
проблемы с глотанием и головные боли [5], хотя дан-
ные симптомы наблюдаются при различной патоло-
гии как злокачественного, так и доброкачественного 
характера. В приведенном клиническом случае паци-
ентку беспокоила осиплость голоса, ощущение ино-
родного тела при глотании.

При первичном контакте с пациенткой с учетом 
анамнеза и длительности течения заболевания, 
клинической картины, наличия патологического об-

разования оториноларинголог своевременно на-
правил её к онкологу, соблюдая принцип онкологи-
ческой настороженности. Инцизионная биопсия с 
гистологическим исследованием, окраской Конго 
красным и дополнительные методы исследования 
позволили установить диагноз локального амилои-
доза AL-типа и провести своевременное хирургиче-
ское лечение. Следует отметить, что в большинстве 
случаев амилоидное поражение органов головы 
и шеи является локализованным амилоидозом  
AL-типа.

Большинство авторов, изучающих проблему ло-
кального амилоидоза, подчёркивают редкость отло-

Рис. 4. Эндоскопическая картина после резекции:  
правая вестибулярная складка резецирована, рыхло покрыта фибрином

Рис. 5. Компьютерная томография органов головы и шеи на 18-е сутки после операции
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жений амилоида в глотке. Подобных приведенному 
в данной статье случаев, с поражением всех трёх от-
делов глотки и распространением на гортань, прежде 
не публиковалось.

Имеется описание клинического наблюдения 
локального амилоидоза левой половины носоглот-
ки. Год спустя после удаления амилоидной ткани 
были обнаружены отложения амилоидных масс с 
противоположной стороны, а ещё через два года 
установлен диагноз системного амилоидоза [6]. 
По данным статистики, нелокализованный ами-
лоидоз у молодых пациентов встречается крайне 
редко, преимущественно поражая пожилых паци-
ентов – старше 65 лет, и только в 10 % случаев диа-
гностируется у пациентов моложе 50 лет. Возраст  
пациентки М. составил 36 лет, при дополнитель- 
ном обследовании системная патология выявлена 
не была, хотя тонкоигольная аспирационная биоп-
сия подкожной жировой клетчатки абдоминальной  
области – метод выбора для диагностики системного 
амилоидоза – не проводилась.

В литературе описаны случаи успешного ком-
бинированного лечения локального амилоидоза 
гортани при невозможности радикального хирурги-
ческого удаления с проведением адъювантной дис-
танционной лучевой терапии СД 45 Гр [7], самосто-
ятельной лучевой терапии до 70 Гр с сохранением 
голосовой функции у пациента с редким случаем 
амилоидоза гортани, скрывающего синхронную кар-
циному in situ. В нашем случае линии резекции были 
без опухолевого роста, поэтому проведение допол-
нительных методов лечения не потребовалось. Од-
нако возможность применения лучевой терапии для 
лечения амилоидоза верхних дыхательных путей, 
особенно с локализацией в носоротоглотке, акту-
альна из-за сложности доступа для хирургов и в гор-
тани из-за лучшей перспективы сохранения голосо-
вой функции. 

Наблюдаемая пациентка проходит реабилита-
цию у логопеда с проведением фонопедических за-
нятий, динамика положительная, но после резекции 

правой вестибулярной складки полное восстановле-
ние голосовой функции невозможно без реконструк-
тивно-пластического оперативного вмешательства, 
восполнения дефекта филлером. Пациентке была 
предложена методика восстановления, от которой 
она временно воздержалась. Для сохранения каче-
ства её жизни имеет значение факт сохранения функ-
ции самостоятельного физиологического приёма 
пищи.

Китайские коллеги из университета Фудань, про-
анализировав 104 случая у пациентов с амилоидо-
зом гортани в период с 1989 по 2014 год, пришли к 
выводу, что на частоту рецидива амилоидоза горта-
ни влияют длительность от начала появления первых 
признаков заболевания до проведения лечения, а 
также возраст больного. У нашей пациентки молодо-
го возраста с момента появления первых признаков 
заболевания до оперативного вмешательства про-
шло около 5 лет и почти два года после операции, 
данных за рецидив не наблюдалось. Вместе с тем, 
учитывая риск рецидива и медленный характер про-
грессирования амилоидоза, требуется дальнейшее 
динамическое наблюдение больной – до 10 лет и бо-
лее [8].

Заключение. Локальный амилоидоз гортани и 
глотки это очень редкое заболевание верхних дыха-
тельных путей. Данную патологию следует диффе-
ренцировать, прежде всего, с доброкачественными 
и злокачественными опухолями, системными и вос-
палительными заболеваниями. Диагностика затруд-
нительна из-за отсутствия патогномоничных при-
знаков. Лечение локального амилоидоза, согласно 
клиническим рекомендациям, сводится к хирургиче-
скому и направлено на удаление максимально воз-
можного объема патологической ткани с сохранени-
ем функции органа, хотя предпринимаются попытки 
лучевой терапии. Вследствие высокого риска реци-
дива необходимо длительное динамическое наблю-
дение.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта ин-
тересов. 
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Клиническoe наблюдение гистиоцитоза Эрдгейма – Честера
А. В. Ягода 1, С. С. Оплочко 2, Н. Н. Гладких 1, п. В. Корой 1, А. С. Батаева 2

1 Ставропольский государственный медицинский университет,  
  Российская Федерация
2 Краевая клиническая больница, Ставрополь, Российская Федерация

erdheim – chester histiocytosis. clinical observation
Yagoda a. V. 1, oplochko s. s. 2, gladkikh n. n. 1, Koroy p. V. 1, Bataeva a. s. 2

1 stavropol state medical university, russian federation
2 regional clinical hospital, stavropol, russian federation

Болезнь Эрдгейма – Честера (БЭЧ) относится к редким видам патологии, классифицируется как гистиоци-
тарное клональное заболевание, отнесённое в рубрику «опухоли из гистиоцитов и дендритных клеток». Диагноз 
устанавливается на основании специфической рентген-сцинтиграфической картины поражения скелета, ре-
зультатов гистологического исследования ткани с выявлением пенистого гистиоцитоза, признаков воспаления и 
гигантских клеток Тутона. В работе представлен клинический случай БЭЧ двухлетнего течения у пациентки с по-
ражением костей скелета, нервной системы и начальными проявлениями инфильтрации забрюшинного простран- 
ства.

Ключевые слова: болезнь Эрдгейма – Честера, верифицированная гистологически, поражение скелета, нерв-
ной системы, синдром Горнера, диплопия, трудности диагностики

Erdheim – Chester disease (ECD) belongs to rare types of pathology classified as histiocytic clonal disease, which 
is included in the «tumors of histiocytes and dendritic cells» category. The issue is diagnosed based on specific X-ray 
scintigraphic image depicting the skeleton lesions; tissue histological examination identifying foamy histiocytosis; 
inflammation signs, as well as giant Touton cells. This paper features a clinical case of a two-year-long course of ECD 
in a patient where the respective damage involves the skeleton bones, the nervous system, with initial manifestations of 
retroperitoneal infiltration.

Keywords: Erdheim – Chester disease, histologically verified, damage to the skeleton, nervous system, Horner syndrome, 
diplopia, diagnostic difficulties
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