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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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notes from practiceЗаметки из практики

АЧТВ	–	активированное частичное тромбопластиновое 	
	 	 время

БЭЧ	 –	болезнь Эрдгейма – Честера
ГГТ	 –	гаммаглутамилтранспептидаза
ЖСС	 –	железосвязывающая способность сыворотки
КА	 –	коэффициент атерогенности
КТ	 –	компьютерная томография
ЛДГ	 –	лактатдегидрогеназа

ЛПНП	–	липопротеиды низкой плотности
МРТ	 –	магнитно-резонансная томография
ОЖСС	–	общая железосвязывающая способность сыворотки
ПЭТ	 –	позитронно-эмиссионная томография
РФП	 –	радиофармацевтический препарат
Тс-99м	 – пирофосфат технеция 99м (радиофармпрепарат)
18F-ФДГ	– 18 F-фтордезоксиглюкоза (радиофармпрепарат)

Болезнь Эрдгейма  – Честера (БЭЧ) относит-
ся к редким, орфанным, видам патологии 
из группы нелангергансоклеточных гистио-

цитозов. Патологические гистиоциты (макрофа-
ги соединительных тканей) пролиферируют при 
этом заболевании практически в любых тканях и 
органах, вызывая хроническое неконтролируемое 
воспаление как результат иммунного ответа ор-
ганизма на неизученный процесс, и со временем 
приводят к возникновению различных симптомов, 
вплоть до полиорганной недостаточности.

Происхождение болезни неизвестно, чаще боле-
ют мужчины среднего возраста (медиана возраста 
53 года) и крайне редко – дети [1].

В 2016 году БЭЧ была классифицирована ВОЗ как 
гистиоцитарное клональное заболевание, отнесена в 
рубрику «опухоли из гистиоцитов и дендритных кле-
ток» с необходимостью дифференцировки от других 
заболеваний из семейства ювенильной ксантограну-
лёмы [2]. 

В настоящее время существует альянс «Erdheim – 
Chester Disease Global Alliance», объединяющий вра-
чей и их пациентов с БЭЧ для успешного лечения про-
блемы, в котором зарегистрирован 571 пациент из 
примерно 600 описанных за всё время наблюдений 
[3]. Однако в последнее время число вновь диагно-
стированных случаев БЭЧ увеличилось, в том числе в 
России [3–6].

Редкая встречаемость БЭЧ и широкий спектр кли-
нических проявлений, обусловленный потенциальной 
инфильтрацией гистиоцитами практически любых 
тканей, создают трудности в диагностике, значитель-
но увеличивая сроки верификации диагноза после 
дебюта болезни. 

Почти треть пациентов с БЭЧ предъявляют жалобы 
на повышение температуры, слабость, повышенную 
утомляемость, потерю веса. Конституциональные 
симптомы могут сопровождать рецидивы БЭЧ [7]. 
Возможны поражения кожи в виде развития ксантом 
разнообразной локализации, ксантелазм, зудящей 
сыпи [7], папул, инфильтративного уплотнения кожи 
с подкожно-жировой клетчаткой [3].

К первым и наиболее часто встречающимся кли-
ническим признакам БЭЧ относится боль в костях 
(умеренная, непрекращающаяся, несковывающая), 
которая встречается у 50  % больных. Обычно во-
влечены бывают нижние конечности, однако оча-
ги располагаются и в скелете туловища, верхних 
конечностей, даже головы. При этом поражение 
костей длительно протекает бессимптомно. Сим-
метричная аккумуляция радиофармацевтического 
препарата (РФП) в пораженных костях характери-
зует нарушение минерального костного обмена. 
Уплотнение костей при рентгенографии в резуль-
тате выраженного симметричного билатерального 
остеосклероза надкостницы в диафизах и/или ме-
тафизах дистальных участков конечностей, выяв-
ляемого на рентгеновских снимках, в сочетании с 
симметричной аккумуляцией РФП считается типич-
ным для поражения скелета при БЭЧ [1]. При этом 
магнитно-резонансная томография (МРТ) по чув-

ствительности превосходит компьютерную томогра- 
фию (КТ).

В числе основных проявлений БЭЧ рассматрива-
ется также поражение нервной системы, диагности-
руемое почти у половины больных и имеющее не-
благоприятный прогноз [1, 7]. Это экзофтальм из-за 
ретробульбарной инфильтрации гистиоцитами  – ча-
сто билатеральный с возможным пережатием вне-
глазничных мышц и зрительного нерва, вызывающий 
диплопию и снижение остроты зрения; развитие пи-
рамидных и мозжечковых синдромов в виде неустой-
чивости походки, атаксии; головные боли, дизартрия, 
судороги, радикулопатии, нарушения со стороны че-
репно-мозговых нервов, когнитивные расстройства, 
диффузное бигемисферное уменьшение толщины 
коры и подкоркового серого вещества по результа-
там МРТ [8].

Инфильтрация гипофиза, гипоталамической об-
ласти, надпочечников приводит к функциональной не-
достаточности эндокринных желез, частому развитию 
несахарного диабета, дефициту инсулиноподобного 
фактора, гонадотропина, к гиперпролактинемии [9].

Поражение лёгких в виде гистиоцитарной ин-
фильтрации интерстиция, развитие фиброза с пери-
лимфатическим и субплевральным расположением 
могут вызывать рестриктивный вариант дыхательной 
недостаточности, сопровождаться кашлем, пневмо-
тораксом, экссудативным плевритом. Инфильтрация 
гистиоцитами ткани сердца формирует псевдоопухо-
левые образования, расположенные в предсердиях 
[5], в атриовентрикулярной борозде, правом желу-
дочке, что сопровождается развитием диастоличе-
ской сердечной недостаточности; распространение 
инфильтрации на клапаны сердца приводит к разви-
тию аортального и митрального пороков. Циркуляр-
ная периваскулярная инфильтрация восходящего, 
грудного или брюшного отделов аорты характеризу-
ет рентгенологический признак «обложенной аорты». 
Описаны инфильтраты, муфтообразно окутывающие 
легочную артерию и её ветви, верхнюю полую вену, 
ствол и ветви левой коронарной артерии [5, 10]. Ин-
фильтрат вокруг коронарных сосудов может стать 
причиной развития инфаркта миокарда [11].

У каждого третьего пациента с БЭЧ на первый план 
в клинической симптоматике выходит инфильтрация 
забрюшинного пространства, способная вызвать не-
проходимость мочеточников, гидронефроз и пиело-
эктазию, вазоренальную гипертонию из-за компрес-
сии почечных артерий [12]. Примерно у половины 
больных характерным КТ-признаком БЭЧ является 
околопочечный инфильтрат (скопление гистиоцитов 
в перинефральной клетчатке) – так называемая «во-
лосатая» почка [1].

Описаны другие (редкие) клинические проявления 
БЭЧ, например изолированное поражение переднего 
средостения в виде солидной опухоли, хилёзный ас-
цит [13–15], выпотной перикардит [12], системное 
поражение гортани, трахеи, бронхов, кожи, костей, 
лёгких, перикарда, плевры, внутрибрюшных лимфо-
узлов, брюшины [4], поражение молочной железы 
(инфильтрация опухолевыми гистиоцитами) [3], ги-
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стиоцитарная опухоль послеоперационного рубца в 
области удалённой по поводу рака молочной железы 
[16].

Течение болезни Эрдгейма – Честера варьирует 
от лёгких до угрожающих жизни форм, клиническая 
картина во многом определяется локализацией по-
ражения [17].

Основой диагноза БЭЧ являются результаты ги-
стологического исследования биоптатов  – выявле-
ние пенистого гистиоцитоза с признаками воспале-
ния и гигантских клеток типа Тутона. Локализованные 
вдоль участков фиброза полиморфные ксантограну-
лёмы состоят из CD68+, CD1a-, S100- гистиоцитов. 
Важная роль в диагностике принадлежит рентгеноло-
гическим методам – рентгенографии, КТ и МРТ, ме-
тодам ядерной медицины: позитронно-эмиссионной 
томографии с 18F-ФДГ, остеосцинтиграфии с Тс-99m,  
результаты которых являются почти патогномонич-
ными для БЭЧ.

Бóльшая часть пациентов с БЭЧ  – носители му-
тации гена BRAFV600E, вызывающей замену глу-
таминовой кислоты на валин, в результате чего 
изменяется активность митогенактивируемой про-
теиназы, регулирующей пролиферативную актив-
ность клеток [18, 19]. Носители мутации имеют по-
вышенный риск поражения почек, артериальных 
сосудов [20, 21]. Содержащие мутацию макрофаги 
синтезируют цитокины, обладающие выраженными 
провоспалительными и профибротическими свойст- 
вами [17].

Дифференциальную диагностику при БЭЧ следует 
проводить c группой редких опухолеподобных забо-
леваний, связанных с IgG4 [12], нарушениями обмена 
веществ (болезнями Гоше и Ниманна – Пика), с сар-
коидозом, лангергансоклеточным гистиоцитозом, 
болезнью Розаи – Дорфмана (формой нелангерган-
соклеточного гистиоцитоза). Редкость этих заболе-
ваний в совокупности со случаями одновременного 
c БЭЧ развития двух последних форм гистиоцитоза 
свидетельствуют о возможности патогенетической 
связи между ними [22].

В числе современных подходов к лечению БЭЧ 
рассматривают препараты интерферона-α, особенно 
пегилированные, биологически активные препара-
ты анакинра, инфликсимаб, антипролиферативные 
средства (кладрибин), ингибитор BRAF вемурафениб 
[23–25].

Клинический случай
Больная Н., 71 год, поступила в отделение те-

рапии краевой клинической больницы с жалоба-
ми на ежедневное повышение температуры тела 
до 38–39 оС и выше без ознобов, с удовлетвори-
тельной субъективной переносимостью, на вы-
раженную общую слабость, повышенную утом-
ляемость, отсутствие аппетита, тошноту, частую 
головную боль, преимущественно в лобной области, 
опущение правого века, боли в области правого та-
зобедренного сустава, в правом паху, позвоноч- 
нике.

Боль в правом тазобедренном суставе беспокоит 
последние 6–8 лет, она практически не уменьшилась 
после проведенной 4 года назад операции проте-
зирования сустава по поводу артроза. Повышение 
температуры впервые появилось около 2 лет назад, 
тогда же возникли стойкие боли в пояснице. При 
выполнении ПЭТ/КТ и радиоизотопного исследова- 
ния с Тс-99м были выявлены признаки поражения 
скелета. По данным ПЭТ/КТ двухлетней давности 

с 18F-ФДГ на фоне дегенеративных изменений в 
грудине, ключице в телах и отростках позвонков, в 
боковой массе крестца слева и в костях таза опре-
деляются очаги повышенного захвата 18F-ФДГ, без 
структурных изменений по КТ, вероятно, неопласти-
ческого характера. По данным выполненного в эти же 
сроки радиоизотопного исследования с технецием  
(Тс-99м) выявлены очаги гиперфиксации РФП в про-
екции правого подвздошного и правого плечевого 
суставов, неравномерность распределения препара-
та в грудном и поясничном отделах позвоночника без 
нетипичной фиксации в паренхиматозных органах и 
мягких тканях, расцененные как нарушение метабо-
лизма костной ткани, вероятно, дегенеративно-дис-
трофического характера. 

Проведённое на том этапе обследование больной 
в одном из онкологических центров Северного Кав-
каза завершения не получило. Пациентку выписали 
на амбулаторное лечение с рекомендациями ситуа-
ционного приёма анальгетиков. Последние два года 
сохранялись умеренный (контролируемый) болевой 
синдром в позвоночнике и костях таза, периодически 
рецидивирующая гипертермия до уровня высокого 
субфебрилитета. 

Около 4 месяцев назад появились насморк, го-
ловная боль, боль в правом подреберье, в паху и по-
звоночнике. Температура тела стала повышаться до 
фебрильных цифр. На фоне интенсивной головной 
боли возникло опущение века, через 2 недели появи-
лось двоение, а последние 5 дней стала беспокоить 
боль в области правой орбиты. В положении лёжа на 
левом боку больная периодически «слышала» в голо-
ве дующий шум. Страдает повышенным АД, постоян-
но принимает периндоприл и амлодипин. 

При поступлении в стационар состояние сред-
ней степени тяжести. Рост 165 см, масса тела 74 кг, 
ИМТ=27,18, ЧСС 78 в 1 минуту, ритм правильный, 
АД на фоне антигипертензивной терапии 120/70 мм 
рт. ст., ЧД 16 в 1 минуту, сатурация 97  %. Кожные 
покровы бледно-розовые, умеренно влажные, чи-
стые. Правосторонний птоз, лёгкая девиация языка  
влево. 

Пальпация большинства мест проекции ощуща-
емой боли безболезненна за исключением нижне-
грудного и поясничного отделов позвоночника, где 
присутствуют умеренные болевые ощущения при по-
колачивании и глубокой пальпации. Активные движе-
ния в позвоночнике безболезненны. Область право-
го тазобедренного сустава визуально не изменена, 
имеется послеоперационный рубец. Движения в су-
ставе ограничены, болезненны. При объективном ис-
следовании других органов значимых отклонений от 
нормы не выявлено.

Общий анализ крови: эр. 3,44×1012/л; Нb 105 г/л; 
Нt 31,8 %; MCV, MCH, MCHC в норме; лейк. 5,8×109/л; 
тромбоц. 366×109/л; с/я. 67 %, лимф. 26 %, мон. 6 %, 
эоз. 1 %.

Общий анализ мочи: относительная плотность 
1010, рН 5,5, лейкоциты 1 – 0 – 0 в поле зрения.

По результатам биохимического и иммуноло-
гического исследований крови обнаружены повы-
шенные уровни АсАТ  – 41,01 Ед/л (до 32,0: здесь и 
далее в скобках указаны референсные значения), 
ГГТ  – 226,0  Ед/л (до 36,0), щелочной фосфата-
зы  – 207,0 Ед/л (до 120,0), ЛДГ  – 1027,68 Ед/л (до 
225,0), С-реактивного белка  – 261,03 мг/л (до 5,0), 
ЛПНП  – 3,93 ммоль/л (до 3,89), КА  – 4,63 (до 3,5),  
ферритина  – 967 нг/мл (до 291), (1-3)-b-D-глюкана 
267,0 пг/мл (до 80); сниженные уровни сывороточ-
ного железа – 3,02 мкмоль/л (от 6,6), кальция обще-
го  – 2,03  ммоль/л (от 2,10), ОЖСС  – 29,4 мкмоль/л 
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(от 44,7), ЛЖСС (латентной ЖСС)  – 25,7 мкмоль/л  
(от 27,8), фолиевой кислоты  – 2,3 нг/мл (от 3,1), 
трансферрина – 1,24 г/л (от 2,0).

Исследование системы гемостаза показа-
ло снижение протромбинового индекса  – 85  % (от 
90), протромбина по Квику  – 66  % (от 70), повыше-
ние протромбинового времени  – 16,3 сек (до 14,5), 
АЧТВ – 50,8 сек (до 40,3), фибриногена – 6,10 г/л (до 
4,0), D-димера – 8,99 мкг/мл (до 0,5).

Иммунологические исследования показали мини-
мальные отклонения уровня свободных каппа-цепей 
Ig 2,13 мкг/мл (от 3,25) и индекса каппа/лямбда лег-
ких цепей Ig 0,1852 (от 3000) при нормальном количе-
стве свободных лямбда-цепей Ig – 11,48 мкг/мл.

Остальные лабораторные показатели находились 
в пределах нормы. 

Миелограмма (стернальная пункция) дважды 
показала отсутствие данных за генерализованную 
плазмоцитому.

Иммунофенотипирование клеток костного мозга 
для выявления маркеров гемобластозов: субпопуля-
ции лимфоцитов сохранены, плазматические клет-
ки не обнаружены, моноклональной пролиферации 
лимфоцитов, аберрантной экспрессии маркеров не 
выявлено.

Посев крови на стерильность (дважды) – рост ми-
крофлоры не обнаружен. Антитела к ВИЧ, к бледной 
трепонеме отсутствуют, НВsAg и anti-HCV – отрица-
тельно.

Эхокардиография. Заключение: Гипертрофия ба-
зального отдела миокарда межжелудочковой перего-
родки. Дисфункция митрального и трикуспидального 
клапанов. Фиброз створок аортального и митрально-
го клапанов (АК и МК), кальциноз основания задней 
створки МК. Сочетанный аортальный порок – незна-
чительная недостаточность аортального клапана, 
умеренный стеноз. Кальциноз основания створок АК. 
Дисфункция клапана легочной артерии. Склероз аор-
ты, диффузный кардиосклероз. Диастолическая дис-
функция левого желудочка 1 типа.

Суточное мониторирование ЭКГ и АД. Редкая же-
лудочковая экстрасистолия, пароксизм предсердной 
тахикардии; изменений ST-T, QT-интервала не заре-
гистрировано. Динамика АД характерна для изоли-
рованной диастолической артериальной гипертен-
зии в дневные часы.

Видеоколоноскопия: долихосигма, дивертикулы 
сигмовидной кишки. 

Эзофагогастродуоденоскопия: эрозивный га-
стрит.

УЗИ органов брюшной полости, почек и надпочеч-
ников, органов малого таза. Диффузные изменения 
паренхимы печени и поджелудочной железы. В про-
екции головки поджелудочной железы визуализиру-
ется структура округлой формы с нечёткими контура-
ми, пониженной эхогенности размерами 21×23 мм, 
без признаков кровотока. Синусовая киста в правой и 
в левой почке. Признаки инволюции матки. Диффуз-
ные изменения миометрия.

На серии КТ-исследований головного мозга, ор-
бит с контрастированием сосудов и при МРТ, ан-
гиографии интракраниальных вен (венографии) 
выявлена асимметрия глазничных вен, D˃S без де-
фектов наполнения (тромбов) в венах орбит, без 
внутриглазных объёмных образований и патологи-
ческих изменений орбит, отсутствие патологических 
изменений артерий Виллизиева круга и венозных 
синусов. Мышцы глаз (нижняя, верхняя, латераль-
ная и медиальная, прямые и косая) и ретробуль-
барная клетчатка не изменены. Признаки микро-
ангиопатии, дисциркуляторной энцефалопатии, 

умеренного расширения наружных и внутренних 
ликворных пространств в лобных и теменных об-
ластях с атрофией прилежащих мозговых структур, 
общая атрофическая гидроцефалия, асимметрия 
поперечных синусов за счёт гипоплазии слева и по-
звоночных артерий с гипоплазией справа. Гипофиз 
с признаками гипотрофии вертикальной толщи-
ной до 2 мм  – формирующееся «пустое» турецкое  
седло.

МРТ позвоночника. В крестце, видимых отделах 
подвздошных костей с обеих сторон, а также в телах 
шейных, грудных и поясничных позвонков с пере-
ходом на дужки, остистые отростки определяют-
ся множественные разнокалиберные образования 
гипо- и гиперинтенсивного сигнала. В телах некото-
рых позвонков определяются гемангиомы. Высота 
межпозвоночных дисков умеренно снижена. Эла-
стическая протрузия большинства межпозвоночных 
дисков с формированием узлов Шморля: картина 
множественных объёмных образований позвонков на 
уровне грудного, шейного и поясничного отделов, в 
крестце и подвздошных костях. Дифференцировать 
между вторичными изменениями – метастазами, ми-
еломной болезнью, гиперплазией костного мозга на 
фоне анемии (рис.).

Рис. МРТ позвоночника больной Н. Множественные 
объёмные образования тел позвонков

При выполнении КТ-исследований тазобедрен-
ного сустава, живота и грудной полости с контра-
стированием обнаружены признаки левостороннего 
коксартроза 2 стадии и состояние после протезиро-
вания правого тазобедренного сустава. Единичные 
очаговые уплотнения в лёгких (в S6 правого лёгкого 
диаметром 4 мм и в S3 левого легкого субплеврально 
2,6 мм). Инфильтрация клетчатки в области головки 
поджелудочной железы, повышенная плотность жира 
брыжейки, кисты обеих почек и участки инфильтра-
ции, возможно, воспалительной, в паранефральной 
клетчатке.

Больная осмотрена окулистом: снижение зрения 
на оба глаза, боль в области орбиты, двоение пред-
метов, опущение верхнего века правого глаза, глаз-
ничная щель закрыта, слабовыраженный энофтальм, 
движения глазного яблока ограничены во всех по-
люсах, безболезненные. Зрачок округлой формы, 
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диаметр 2–3 мм, реакция зрачка на свет ослаблена. 
Синдром Бернара – Горнера как осложнение основ-
ного заболевания. Осмотр неврологом: токсико-ме-
таболическая паранеопластическая энцефалопатия, 
парез глазодвигательного нерва справа, двоение 
двумя глазами. Осмотр гематологом: анемия неуточ-
нённая средней тяжести, синдром системного вос-
палительного ответа, требуется исключение моно-
клональной гаммапатии или парапротеинемии.

Произведена биопсия позвонка: в проекции 
правой ножки дуги тела L4 транспедикулярным до-
ступом выполнена пункция тела позвонка, взят 
столбик костной ткани. Результаты морфологиче-
ского анализа (проф. С. З. Чуков): костная ткань 
с очаговым истончением балок, признаками па-
зушной резорбции; в костном мозге на фоне 
обычного состава гемопоэтических элементов 
встречаются гистиоцитарные пенистые клетки и 
рассеянные многоядерные клетки типа Тутона. За-
ключение: возможные признаки болезни Эрдгей-
ма  – Честера, сопоставить с клинико-лабораторны-
ми данными. Требуется иммуногистохимическая/
молекулярно-биологическая верификация диаг- 
ноза.

После выполнения биопсии тела позвонка боль-
ная была выписана до получения результатов морфо-
логического исследования с диагнозом множествен-
ноопухолевого поражения костей неясной этиологии. 
Дальнейшая судьба больной авторам неизвестна.

Обсуждение и заключение. Представленный 
клинический случай БЭЧ, помимо конституциональ-
ных симптомов  – гипертермии, слабости и повы-
шенной утомляемости, проявился отчётливым по-
ражением скелета и нервной системы. Учитывая 
локализацию болевых ощущений (пах, позвоночник), 
рентгенологическое обследование костей конечно-
стей изначально не планировалось и не проводилось. 
Болевые ощущения больной в паховой области спра-
ва дополнительно связывались с протезированием 
правого тазобедренного сустава по поводу остеоар-
троза. 

При обследовании позвоночника как основного 
источника стойких болевых ощущений 2 года назад 
были выявлены очаги повышенного захвата 18F-ФДГ 
(без структурных изменений по КТ) в боковой массе 
крестца слева и в костях таза, а также очаги гипер-
фиксации Тс-99м в проекции правого подвздошно-
го и правого плечевого суставов, неравномерность 
распределения препарата в грудном и поясничном 
отделах позвоночника, расцененные тогда как де-
генеративно-дистрофические изменения с очагами 
остеосклероза в телах позвонков. Во время настоя-
щей госпитализации по результатам МРТ выявлены 
множественные объёмные образования позвонков на 
уровне всех его отделов, в крестце и видимых отделах 
подвздошных костей. Учитывая срок операции про-
тезирования тазобедренного сустава (4 года назад) с 
отсутствием указаний на очаговое поражение крестца 
и прилежащих к оперированному суставу костей таза 
и принимая во внимание время возникновения тем-
пературной реакции, стойких болей в пояснице при 
уже сформированных очагах в костях по данным изо-
топного исследования (2 года назад), можно с опре-
делённостью говорить о минимум двухлетней про-
должительности заболевания у Н., исключающей тем 
самым метастатический процесс.

При этом у Н. не было выявлено признаков пора-
жения лицевых костей черепа, часто встречающихся 
в группе лангергансоклеточных гистиоцитозов [26].

В отличие от поражения скелета клинически вы-
раженная неврологическая симптоматика дебю-
тировала незадолго до госпитализации и быстро 
прогрессировала. Опущение правого века на фоне 
интенсивной головной боли и боли в области правой 
орбиты, энофтальм, сужение зрачка, слабая реак-
ция зрачка на свет (синдром Бернара  – Горнера) и 
ограниченные во всех полюсах движения правого 
глазного яблока в сочетании со слышимым самой 
больной дующим шумом в голове не исключали со-
судистый генез неврологических расстройств, тем 
более, что развились они на фоне лабораторных 
признаков гипокоагуляции, сочетающейся с повы-
шением уровня фибриногена и многократным (почти 
20-кратным) увеличением D-димера. Вместе с тем 
при системном исследовании интракраниальных 
артериальных и венозных сосудов головного мозга, 
орбит, артерий Виллизиева круга, венозных синусов 
патологических изменений, включая тромбы, обна-
ружено не было, что, однако, могло быть связано с 
их спонтанным лизисом в условиях гипокоагуляции. 
Отсутствовали также признаки внутриглазных объ-
ёмных образований, патологии орбит, мышц глаза и 
ретробульбарной клетчатки, инфильтрация которой 
в виде экзофтальма рассматривается как одно из ча-
стых проявлений поражения нервной системы и раз-
вития диплопии при БЭЧ. В связи с этим в качестве 
причины неврологических расстройств можно пред-
положить поражение собственного ядерного ком-
плекса в стволе головного мозга, на уровне продол-
говатого мозга, где располагаются ядра нейронов, 
или на уровне нервно-мышечных соединений, генез 
которого может быть сосудистым либо обуслов-
ливаться симулирующей опухолевый процесс ин-
фильтрацией соответствующих участков мозга гис- 
тиоцитами. 

Учитывая тот факт, что примерно треть больных в 
качестве ведущего симптома БЭЧ имеет инфильтра-
цию забрюшинного пространства, мы обратили вни-
мание на наличие у Н. (по данным КТ) инфильтрации 
клетчатки в области головки поджелудочной железы, 
а также участков инфильтрации в паранефральной 
клетчатке, которые не достигали стадии «волосато-
сти почек», но в совокупности могли характеризовать 
ранний этап накопления гистиоцитарных масс в за-
брюшинной области.

К концу второго года БЭЧ у больной на фоне пер-
систирующего воспаления сформировалась анемия 
хронических заболеваний, имеются лабораторные 
признаки инвазивной грибковой патологии, гипоко-
агуляция с высоким содержанием D-димера (хро-
нический ДВС-синдром?), признаки патологии пе- 
чени.

Из приведенного случая следует ещё один важный 
посыл – напоминание врачам-лечебникам: в неясных 
случаях патологии неукоснительно соблюдать прин-
цип обязательного гистологического исследования 
любых неуточнённых образований, в каком бы орга-
не они не локализовались и насколько бы очевидной 
(в позитивном или негативном ключе) не представ-
лялась патология. Полученная ещё два года назад 
морфология костной ткани могла бы оказать суще-
ственное влияние не только на качество жизни Н. с 
хроническим заболеванием, каковым является БЭЧ, 
но и на общую её продолжительность при использо-
вании комплекса противовоспалительных иммуно-
модулирующих препаратов, антипролиферативных 
средств.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта ин-
тересов.
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Современные представления о применении холодной плазмы  
в медицинских целях: перспективы и подходы 
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Current knowledge concerning employing cold plasma  
for medical purposes: potential and approaches
Vorobev K. P. 1, Zinnurova A. B. 1, Bakina O. V. 1, 2, Spirina L. V. 1, Zhavoronok T. V. 1 
1 Siberian State Medical University, Tomsk, Russian Federation 
2 Institute of Strength Physics and Materials Science of Siberian Branch  
  Russian Academy of Sciences, Tomsk, Russian Federation 

Холодная плазма (ХП) – перспективный метод терапии злокачественных новообразований. Реализация противо-
опухолевых эффектов ХП связана с генерацией активных форм кислорода (АФК) и азота (АФА). В обзоре отражены 
современные представления о влиянии ХП на редокс-статус клетки, сигнальные пути клеточной гибели: апоптоз, 
пироптоз, аутофагию, иммуногенную клеточную гибель. Обобщены данные о транспорте АФК и АФА клетки, окисли-
тельной модификации макромолекул (ОММ). Представлены механизмы влияния ХП на митохондрии, эндоплазмати-
ческий ретикулум (ЭПР) и пероксисомы. Обсуждаются проблемы, связанные с исследованиями ХП и ее внедрением 
в практическую медицину. 

Ключевые слова: холодная плазма, активные формы кислорода, активные формы азота, онкология, опухоли

Cold plasma (CP) is a promising type of therapy to be employed for treating malignant neoplasms. The antitumor effect 
of CP is associated with the generation of reactive oxygen species (ROS) and nitrogen (RNS). This article offers a look at 
the currently available ideas regarding the effect that CP has on the redox status of cells, signaling pathways of cell death: 
apoptosis, pyroptosis, autophagy, immunogenic cell death. There is also a summary offered, which involves data on the 
transport of ROS and RNS cells, as well as oxidative modification of macromolecules. There are CP mechanisms viewed, 
which stand behind the influence on mitochondria, endoplasmic reticulum (ER) and peroxisomes. The discussion contained 
herein focuses on CP and its implementation in practical medicine.

Keywords: cold plasma, reactive oxygen species, reactive nitrogen species, oncology, tumors
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