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Резюме 
Легочный гистиоцитоз из клеток Лангерганса — редкое заболевание с коварным началом и неспецифическими проявлениями. В статье рас-

сматриваются два клинических случая пациентов с редкой патологией — легочным гистиоцитозом из клеток Лангерганса. Описаны моло-

дые пациенты, курильщики. У обоих пациентов были типичные рентгенологические признаки: кистозные и узловые образования. Диагноз 

был верифицирован морфологически. В первом случае на фоне прекращения курения отмечается положительная рентгенологическая ди-

намика, во втором — пациентка не прекратила курить, в связи с выраженностью одышки, изменений при компьютерной томографии легких, 

был назначен преднизолон. На этом фоне значимой положительной динамики получено не было. 

Ключевые слова: гистиоцитоз Х, редкие болезни, диагностика

Конфликт интересов
Авторы заявляют , что данная работа, её тема, предмет и содержание не затрагивают конкурирующих интересов

Источники финансирования
Авторы заявляют об отсутствии финансирования при проведении исследования

Соответствие принципам этики 
Пациенты дали согласие на опубликование данных лабораторных и инструментальных исследований в статье «ЛЕГОЧНЫЙ ГИСТИОЦИТОЗ 

ИЗ КЛЕТОК ЛАНГЕРГАНСА: РЕДКАЯ ПАТОЛОГИЯ В ПРАКТИКЕ ПУЛЬМОНОЛОГА» для журнала «Архивъ внутренней медицины», подписав 

информированное согласие

Статья получена 18.04.2025 г.

Одобрена рецензентом 19.06.2025 г. 

Принята к публикации 26.06.2025 г.

Для цитирования: Рванина Е.С., Кароли Н.А. ЛЕГОЧНЫЙ ГИСТИОЦИТОЗ ИЗ КЛЕТОК ЛАНГЕРГАНСА: РЕДКАЯ ПАТОЛОГИЯ В ПРАКТИКЕ 

ПУЛЬМОНОЛОГА. Архивъ внутренней медицины. 2025; 15(6): 461-467. DOI: 10.20514/2226-6704-2025-15-6-461-467. EDN: FNRNFA

Abstract 
Pulmonary Langerhans cell histiocytosis is a rare disease with insidious onset and nonspecific manifestations. The article discusses two clinical cases 

of patients with a rare pathology — pulmonary histiocytosis from Langerhans cells. Young patients and smokers are described. The diagnosis was 

verified morphologically. In the first case, positive X–ray dynamics was noted against the background of smoking cessation, in the second case, the 

patient did not stop smoking, due to the severity of shortness of breath, changes in computed tomography of the lungs, prednisone was prescribed. 

Against this background, there was no significant positive trend.
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ГК — глюкокортикоиды, КТ — компьютерная томография, ЛГЦ — гистоцитоз из клеток Лангерганса, ОФВ
1
 — объем форсированного выдоха за 

первую секунду, СРБ — С-реактивный белок, ФЖЕЛ — форсированная жизненная емкость легких, ЭХО-КГ — эхокардиография

Гистиоцитоз из клеток Лангерганса (ЛГЦ) — редкое 

заболевание, вызывающее клональную пролиферацию 

дендритных клеток и  макрофагов, которые относятся 

к мононуклеарной фагоцитарной системе, и поражаю-

щее множество органов. Концепция гистиоцитоза была 

предложена впервые Фарбером в 1941 г., и это заболе-

вание получило несколько названий, включая эозино-

фильную гранулему, болезнь Letterer–Siwe и  болезнь 

Hand–Schuller–Christian, пока Лихтенштейн в 1952 году 

не переименовал ее в гистиоцитоз X. Поскольку легкие 

нередко поражаются и  вовлекаются в  процесс в  пер-

вую очередь, болезнь также назвали легочный гисти-

оцитоз клеток Лангерганса. Легочный гистиоцитоз из 

клеток Лангерганса — это связанное с курением интер-

стициальное заболевание легких, характеризующееся 

пролиферацией и  инфильтрацией клеток Лангерганса 

в  легочную паренхиму [1]. Клиническое течение ЛГЦ 

у  взрослых непредсказуемо, варьируя от спонтанной 

регрессии до прогрессирующей дыхательной недоста-

точности даже после прекращения курения [2-5]. На-

чало ЛГЦ обычно протекает незаметно, без явных про-

явлений (25 %) или с неспецифическими проявлениями 

(пневмоторакс как первый симптом был обнаружен 

примерно у 10-15 % пациентов). 

В  данной статье приводятся два случая легочного 

гистиоцитоза из клеток Лангерганса с различным тече-

нием заболевания.

Клинический случай № 1. 
Пациент С., 33 года
Пациент С., 33 лет обратился пришел на амбулато р-

ный прием к пульмонологу в сентябре 2023 г. Жалоб на 

момент осмотра нет. Из анамнеза заболевания извест-

но, что 28 июля 2023 года при прохождении профилак-

тического флюорографического исследования на фоне 

относительно удовлетворительного самочувствия и от-

сутствия жалоб были впервые выявлены изменения 

в лёгких, по поводу чего и обратился к пульмонологу. 

До 2023 года несколько лет флюорографию не выпол-

нял. Из  анамнеза жизни известно, что пациент имеет 

вредные привычки: курит с 13 лет по 1,5-2 пачки в день. 

В течение нескольких лет проводит сварочные работы, 

часто контактировал со сварочным аэрозолем. Наслед-

ственность и  аллергический анамнез не отягощены. 

Другие сопутствующие заболевания, постоянную тера-

пию отрицает. Бытовые условия удовлетворительные.

При объективном осмотре значимых изменений по 

органам и системам выявлено не было. SpO
2
 при дыха-

нии атмосферным воздухом 98 %. 

02.08.2023  г. пациенту была выполнена компью-

терная томография (КТ) органов грудной клетки 

(рисунок  1): по всем лёгочным полям обоих лёгких 

определяются многочисленные, преимущественно цен-

трилобулярные узелки размером от 0,3  см до 0,7  см. 

Заключение: картина структурных изменений лёгких, 

следует дифференцировать между специфическим 

процессом, саркоидозом, пневмоцистной пневмонией. 

Плевральные наслоения слева. Лимфаденопатия. Реко-

мендована консультация фтизиатра. 

Пациент С. консультирован фтизиатром, выполнен 

диаскин-тест. Данных за туберкулез не было найдено. 

По данным лабораторных исследований — без особен-

ностей, при исследовании функции внешнего дыхания 

(спирометрия, бодиплетизмография, исследование диф-

фузионной способности легких) — без особенностей.

02.09.2023  г. для уточнения диагноза в  отделении 

торакальной хирургии ГУЗ «Областная клиническая 

больница» г. Саратов пациенту была выполнена видео-

торакоскопия с биопсией левого лёгкого. Согласно опи-

санию гистологической картины, в ткани легкого опре-

деляется фиброзирующийся фокус звездчатой формы 

с перибронхиальной клеточной инфильтрацией, состо-

ящий из гист иоцитов, плазматических клеток, лимфо-

цитов с  примесью эозинофилов и  пигментированных 

макрофагов, местами с  формированием кист непра-

вильной формы. Заключение: по описанной гистокар-

тине интерстициальный фиброзирующий фокус. Дан-

ных за активных туберкулез нет. Учитывая клеточный 

состав инфильтрата, нельзя исключить гистиоцитоз Х 

из клеток Лангерганса

Учитывая, что описанная КТ-картина не вполне со-

ответствовала гистиоцитозу, было решено провести 

пересмотр рентгенологического и  морфологического 

заключений. Из  повторного заключения рентгенолога 

(благодарность Манаковой  Я.Л. ГУЗ «Новосибирская 

областная клиническая больница»): изменения распре-

делены в аксиальном направлении — диффузное с от-

носительной сохранностью субплевральных отделов; 

в  краниокаудальном направлении  — преобладание 

в  верхних отделах; синдром лёгочной диссеминации: 

сочетание кистозного и  очагового паттернов, много-

численные центрилобулярные полиморфные очаги диа-

метром от 0,15 см до 0,65 см. Многочисленные мелкие 
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воздушные полости шаровидной формы с неравномер-

ными по толщине стенками. Часть полостей неправиль-

ной формы (в  виде клеверного листа, с  разветвления-

ми). По результатам КТ — признаки лёгочного варианта 

гистиоцитоза из клеток Лангерганса. 

При пересмотре гистологических блоков в  Феде-

ральном государственном бюджетном учреждении 

«Научно-исследовательский институт пульмонологии» 

Федерального медико-биологического агентства Рос-

сии (благодарность М.В.  Самсоновой, А.Л.  Черняеву): 

ткань легкого с утолщением межальвеолярных перего-

родок за счет лимфоидной инфильтрации, терминаль-

ные бронхиолы с  сужением просвета и  выраженной 

перибронхиолярной инфильтрацией, представленной 

лимфоцитами, гистиоцитами, пигментированными 

«бурыми» макрофагами, местами с  примесью эозино-

филов, клетками со светлыми ядрами (клетки Лангер-

ганса) (экспрессия лангерина и  CD1а), встречаются 

лимфоидные скопления. Заключение: гистологическая 

картина и  иммунофенотип лангергансоклеточного 

гистиоцитоза.

При дополнительных обследованиях (рентгеногра-

фия черепа, консультация эндокринолога, ЭХО-КГ) дан-

ных за системные проявлении гистиоцитоза получено 

не было. Таким образом, был установлен диагноз: «Лан-

гергансоклеточный гистиоцитоз с поражением легких». 

Пациенту было рекомендовано динамическое наблю-

дение, отказ от курения. Учитывая отсутствия клини-

ческих проявлений заболевания, нарушений функции 

дыхания, медикаментозная терапия назначена не была. 

При повторной консультации через год (ноябрь 

2024 г.): пациент прекратил курить, жалоб нет, показа-

тели спирометрии, ботиплетизмографии и диффузион-

ной способности лёгких без отрицательной динамики. 

При повторной КТ легких: картина с отчетливо поло-

жительной динамикой в виде значительного уменьше-

ния размеров и количества очагово-кистозных измене-

ний лёгких (рис. 2). 

Рисунок 2. Компьютерная томография органов грудной клетки (а, б)

Figure 2. Computed tomography of the chest (a, b)

а) б)

Рисунок 1. Компьютерная томография органов грудной клетки (а, б)

Figure 1. Computed tomography of the chest (a, b)

а) б)
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Клинический случай № 2. 
Пациентка М., 38 лет
Пациентка М. впервые поступила в пульмонологи-

ческое отделение ГУЗ «Областная клиническая боль-

ница» г. Саратов 02.09.2021  г. с  жалобами на одышку 

смешанного характера при умеренной физической на-

грузке, периодический сухой кашель. 

Из анамнеза заболевания известно, что с  марта 

2021 г. стала отмечать вышеописанные жалобы. Обра-

тилась в поликлинику по месту жительства, выполнена 

рентгенография легких (пневмофиброз) (рис. 3), после 

чего направлена на КТ легких. 

При проведении компьютерной томографии наблю-

далась КТ  — картина диффузных интерстициальных 

изменений в виде уплотнения легочной ткани по типу 

матового стекла с множественными воздушными поло-

стями (рис 4.).

Пациентка была направлена на морфологическую 

верификацию диагноза, ей была выполнена видеото-

ракоскопия с  биопсией левого лёгкого. Согласно ги-

стологическому описанию: легочная ткань с наличием 

фиброза по периферии бронхов, очаговая эмфизема, 

в просветах некоторых бронхов и стенках опухолевые 

инфильтраты из крупных гистиоцитов и эозинофилов; 

л/узел средостения — обычной гистологической струк-

туры. Заключение: Гистиоцитоз легких.

Из анамнеза жизни: вредные привычки: курит 13 лет 

по 1 пачке сигарет в день, 3 года работала на складе бы-

товой химии. Ранее флюорографическое исследование 

(со слов больной) ежегодное, без особенностей. 

При объективном осмотре значимых изменений по 

органам и  системам выявлено не было. SpO
2
  при ды-

хании атмосферным воздухом 97 %. Рост 165  см, вес 

116 кг.

При проведении спирометрии с бронходилатацион-

ным тестом (03.09.2021  г.) нельзя исключить рестрик-

тивные нарушения (ОФВ
1
  2.02  л, 66 % от должного, 

ФЖЕЛ 2.43  л, 69 % от должного; ОФВ
1
/ФЖЕЛ 83 %). 

Проба с  бронходилататором отрицательная. 6-минут-

ный тест (03.09.21 г.): прошла 900 м, SpO
2
 исходно 98 %, 

после теста 94 %. При лабораторном исследовании от-

мечалось повышение СРБ 26,8  мг/л (норма 0-5  мг/л), 

глюкозы 6,9 ммоль/л (норма 3,9-6,1 ммоль/л). В осталь-

ном — без особенностей. При дополнительных обсле-

дованиях (рентгенография черепа, консультация эндо-

кринолога, ЭХО-КГ) данных за системные проявлении 

гистиоцитоза получено не было.

Таким образом, с учетом данных КТ-картины, мор-

фологических данных, пациентке был установлен диа-

гноз: «Лангергансоклеточный гистиоцитоз с поражени-

ем легких». 

При пересмотре гистологических блоков в  Феде-

ральном государственном бюджетном учреждении 

«Научно-исследовательский институт пульмонологии» 

Федерального медико-биологического агентства Рос-

сии (благодарность М.В.  Самсоновой, А.Л.  Черняеву): 

гистологическая картина и иммунофенотип лангерган-

соклеточного гистиоцитоза.

Заочно консультирована в  ФГБНУ «Центральный 

научно-исследовательский институт туберкулеза» 

г. Москва, рекомендовано рассмотреть вопрос о транс-

плантации легких, а также назначить системные глюко-

кортикоиды (Метипред 8-12 мг в сутки).

Рисунок 3. Рентгенография органов грудной клетки

Figure 3. Chest X-ray

Рисунок 4. Компьютерная томография органов грудной клетки (а, б)

Figure 4. Computed tomography of the chest (a, b)

а) б)
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Рекомендована терапия метилпреднизолон 8  мг 

в  сутки, длительно. Повторный осмотр рекомендован 

через 6  месяцев. Пациентка не явилось на плановую 

госпитализацию, продолжала принимать преднизолон 

10 мг в сутки. 

В  июле 2023  г. вновь была госпитализирована 

в  пульмонологическое отделение ГУЗ Областная кли-

ническая больница г. Саратов. Значимой динамики по 

выраженности одышки, объективным проявлениям не 

установлено. На фоне длительной терапии преднизоло-

ном развился стероидный сахарный диабет, синдром 

Иценко-Кушинга. При КТ легких от 19.06.2023 г. с обе-

их сторон в  легочной ткани выраженная эмфизема, 

диффузные ретикулярные изменения, линейная тяжи-

стость, без значимой динамики (рис. 5). В 8 ребре спра-

ва определяется консолидированный перелом и  очаг 

остеодеструкции.

При проведении спирографии ОФВ
1
 2.16 л, 73 % от 

должного, ФЖЕЛ 3,14 л, 92 % от должного; ОФВ
1
/ФЖЕЛ 

69 %. Проба с бронходилататором отрицательная.

При эхокардиографии данных за легочную гипер-

тензию нет, структурных и  функциональных измене-

ний не выявлено.

При лабораторном исследовании СРБ 11,7  мг/л, 

глюкоза 6,8 ммоль/л, HbA1c 6.01 %.

Пациентке было рекомендовано продолжить при-

ем преднизолона в  прежней дозе, контрольный визит 

через 6 месяцев. В дальнейшем пациентка на контроль-

ные визиты не явилась.

Обсуждение
Гистиоцитозы из клеток Лангерганса с изолирован-

ным поражением легких представляют собой отдель-

ную группу гистиоцитозов. ЛГЦ встречается в любом 

возрасте, в  основном у  взрослых (в  возрасте от 20  до 

40 лет), особенно у курильщиков сигарет [5-6]. В насто-

ящее время ЛГЦ рассматривается как форма связанно-

го с курением чрезмерного иммунного ответа в легоч-

ной ткани, осложненного хроническим воспалением 

и в конечном итоге приводящего к отложению клеток 

Лангерганса в  интерстициальной области мелких ды-

хательных путей. Описаны ЛГЦ после курения мари-

хуаны, длительной работы с ароматическими травами 

и постоянного бытового контакта с дымом [6]. Опасно 

как активное, так и пассивное курение, которое может 

привести также к усугублению течения ЛГЦ [6]. По ре-

зультатам экспериментальных и  клинических работ 

выявлено повышение экспрессии антиапоптотических 

белков в дендритных клетках Лангерганса под действи-

ем табачного дыма [6], что, возможно, является одним 

из основных триггеров ЛГЦ. Оба представленных нами 

клинических случая демонстрируют развитие заболе-

вания у молодых активно курящих людей.

Ранее ЛГЦ рассматривался как реактивный процесс, 

однако по результатам работ последних лет, по край-

ней мере для некоторых пациентов, может быть до-

казана клональная природа заболевания. Так, в иссле-

довании H. Liu и соавт. обнаружена экспрессия BRAF 

V600E в  клетках ЛГЦ [6]. A. Roden и  соавт. мутацию 

BRAF V600E выявили у  7 (28 %) из 25  обследованных 

пациентов с ЛГЦ [7]. Кроме этого, описаны рецидивы 

ЛГЦ у  больных после трансплантации легких [6]. По-

этому в настоящее время ЛГЦ все чаще рассматривают 

как миелоидное новообразование с  воспалительным 

компонентом. С  другой стороны, во многих случаях 

эволюция ЛГЦ отличается от развития, свойственного 

опухолям: количество клеток Лангерганса в  пролифе-

ратах со временем уменьшается, возрастает количество 

фибробластов, и  в  легком возникают очаги склероза, 

деформирующие структуру органа. 

Частота ЛГЦ невысока, и составляет только 4 %-5 % 

всех диффузных заболеваний легких, диагностирован-

ных с  помощью открытой биопсии легких [6]. Следо-

вательно, ЛГЦ легко неправильно диагностировать. 

Важно создать осведомленность практикующих врачей 

о клинико-рентгенологических особенностях ЛГЦ.

Пациенты с ЛГЦ обычно жалуются на одышку или 

непродуктивный кашель (встречаются примерно в двух 

третях всех таких случаев) [4]. Конституциональные 

Рисунок 5. Компьютерная томография органов грудной клетки (а, б)

Figure 5. Computed tomography of the chest (a, b)

а) б)
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проявления (астения, лихорадка, ночная потливость 

и потеря веса) могут отмечаться у 10–20 % этих паци-

ентов. Еще одним клиническим проявлением заболе-

вания является спонтанный пневмоторакс, который 

наблюдается в 15–20 % случаев. Он может возникнуть 

в  любое время в  течение заболевания и  может быть 

двусторонним и/или рецидивирующим, и  его следует 

подозревать у любого пациента, жалующегося на уси-

ление одышки или боли в груди. Кровохарканье встре-

чается редко и требует исключения других причин для 

его развития. Внелегочные проявления ЛГЦ обычно 

затрагивают кости (литическое поражение), гипофиз 

(несахарный диабет) и, реже, кожу. Физикальное об-

следование, как правило, нормальное, за исключением 

случаев пневмоторакса, поздних стадий ЛГЦ или при 

сочетании с внелегочным поражением. Хрипы присут-

ствуют редко, а  утолщение концевых фаланг пальцев 

встречается крайне редко [4].

Кистозные и узелковые тени, расположенные в сред-

них или верхних сегментах легкого, считаются типичны-

ми рентгенологическими признаками ЛГЦ и  точность 

диагностики на основе их выявления может достигать 

84 % [4-6], при этом 10–25 % пациентов не имею клини-

ческих симптомов заболевания. По  мере прогрессиро-

вания нарастают пневмофиброз, кистозная перестрой-

ка с распространением на все сегменты легких [4-6]. 

Нарушения функции легких вариабельны и зависят 

как от преобладающих анатомических поражений, так 

и  от степени кистозных поражений на компьютерной 

томографии [4]. Описаны обструктивные, рестрик-

тивные и смешанные паттерны. На ранних стадиях ис-

следование функции легких может быть нормальным 

примерно у  10 % пациентов [4]. Наиболее распростра-

ненной аномалией является снижение диффузионной 

способности легких, которое наблюдается в  80–90 % 

случаев и в первую очередь является отражением дис-

функции легочных сосудов. Обструктивный паттерн 

нарушений функции дыхания наблюдается у значитель-

ной части пациентов, особенно у лиц с запущенным ки-

стозным заболеванием. Изолированные рестриктивные 

нарушения присутствует в меньшинстве случаев. 

Уровни газов крови в  состоянии покоя остаются 

нормальными в  течение длительного времени, но на-

грузка может вызвать повышение градиента кислорода 

в альвеолярной артерии и гипоксемию [4]. 

Основной метод диагностики ЛГЦ, как и  других 

гистиоцитозов,  — гистологическое и  иммуногистохи-

мическое исследование биоптата [4]. Для получения 

материала применяют различные способы. Взять ткань 

легкого для диагностики ЛГЦ можно трансбронхи-

ально, однако метод имеет низкую чувствительность. 

В  работе I. Housini и  соавт. среди 12  больных после 

трансбронхиальной биопсии диагноз был поставлен 

только у  2 (16,6 %) [6]. Кроме этого, есть опасность 

пневмоторакса, который сам по себе часто осложняет 

течение ЛГЦ [6]. Может быть полезным исследование 

бронхоальвеолярного лаважа, поскольку в  жидкости 

часто обнаруживается избыток (более 5 %) CD1a по-

ложительных клеток, хотя курение также приводит 

к  увеличению количества этих клеток. Из-за низкой 

чувствительности исследование бронхоальвеолярного 

лаважа применяют только в качестве вспомогательного 

метода [6, 8]. «Золотой стандарт» диагностики ЛГЦ — 

видеоторакоскопическая биопсия легкого, которая 

позволяет получить достаточно материала для анали-

за и минимизировать риск осложнений [6, 8]. В пред-

ставленных нами случаях обоим больным выполня-

лась биопсия легкого, диагноз ЛГЦ был подтвержден 

морфологически.

Общий прогноз для ЛГЦ, как правило, благопри-

ятный, особенно если пациенты прекращают курить 

на ранних стадиях заболевания. К  неблагоприятным 

прогностическим факторам относятся мультисистем-

ное поражение, обширные кисты, значительное сни-

жение DLCO, низкое отношение ОФВ
1
 к форсирован-

ной жизненной емкости легких и  высокое отношение 

остаточных объемов к общей емкости легких. Первый 

представленный нами клинический случай демонстри-

рует доброкачественное течение заболевания, раннюю 

диагностику лёгочного гистиоцитоза с положительной 

динамикой при отказе от курения. Второй клиниче-

ский случай представляет менее благоприятный вари-

ант ЛГЦ: большой объем поражения легких, наруше-

ния функции дыхания, наличие побочных эффектов от 

проводимого лечения на фоне сохраняющегося факто-

ра риска — курения. Это обусловливает более неблаго-

приятный прогноз этой пациентки.

В лечении ЛГЦ используют разные методы. Однако 

первая рекомендация — отказ от курения [4-6, 9]. На-

пример, в  исследовании А. Delobbe и  соавт. доказано, 

что риск развития тяжелой дыхательной недостаточ-

ности у курящих увеличивался более чем в 10 раз [10]. 

Одно лишь прекращение вдыхания табачного дыма, без 

лекарственных воздействий, может привести к  улуч-

шению картины легких по данным компьютерной то-

мографии и вентиляционных показателей [5]. Отказ от 

контакта с дымом, курения, в  том числе курительных 

смесей и ингаляционных наркотиков, относится к обя-

зательному условию эффективного лечения ЛГЦ.

Помимо прекращения курения сигарет, глюкокор-

тикоиды (ГК) также рассматриваются как вероятные 

методы лечения, особенно у пациентов с выраженны-

ми симптомами и резким нарушением функции дыха-

ния [5]. Однако не существует стандартных критериев 

и подходов для назначения ГК. Цитотоксическая лекар-

ственная терапия (включая хлордеоксиаденозин, ци-

клофосфамид и  метотрексат) может рассматриваться 

как возможная терапия для тех, у кого нет эффекта от 

глюкокортикоидной терапии, особенно при вовлече-

нии несколько органов. В представленном нами втором 

клиническом примере использование системных ГК 

было обусловлено наличием выраженного объема по-

ражения легочной ткани, нарушений ФВД и развитием 

дыхательной недостаточности (десатурация при физи-

ческой нагрузке). Необходимо отметить формирование 

побочных эффектов длительной терапии ГК (сахарный 

диабет, синдром Иценко-Кушинга) у этой пациентки.

Наиболее распространенным осложнением ЛГЦ яв-

ляется односторонний пневмоторакс [5]. Его частота, 

по разным данным, может составлять от 16 до 32 % [6]. 
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Сообщалось, что пневмоторакс возник у 16 из 100 паци-

ентов с ЛГЦ, и у 10 из них был по крайней мере 1 эпизод 

пневмоторакса; у  пациентов с  осложненным пневмо-

тораксом обычно ЛГЦ начинался в молодом возрасте, 

а  частота рецидивов пневмоторакса составляла около 

58 % [6]. Частота рецидивов пневмоторакса была зна-

чительно выше у курильщиков сигарет, чем у тех, кто 

бросил курить. При повторных пневмотораксах эффек-

тивен плевродез [6]. Трансплантация легких может рас-

сматриваться для пациентов на поздней стадии забо-

левания [4-6]. Трансплантация в этой прогностически 

неблагоприятной группе позволяет увеличить выжи-

ваемость и  улучшить качество жизни больных. В  ре-

троспективном исследовании с участием 39 пациентов 

сообщалось, что показатели выживаемости составили 

76 % и 54 % в течение 1 и 10 лет после трансплантации 

легких соответственно, хотя рецидивы были особенно 

частыми у тех, у кого были затронуты другие органы. 

В представленных нами случаях ни у одного из пациен-

тов пневмоторакс не развился.

Заключение
Представленные клинические случаи показыва-

ют определённые особенности данного заболевания: 

молодой возраст пациентов, курение как фактор ри-

ска, минимальная клиническая симптоматика (или 

ее отсутствие) при довольно значительном пораже-

нии легочной ткани. При КТ ОГК чаще наблюдают-

ся кистозные и  очаговые паттерны, многочисленные 

центрилобулярные полиморфные очаги различного 

диаметра. В  обоих случаях, несмотря на типичность 

рентгенологической симптоматики, была выполнена 

морфологическая верификация диагноза. В  первом 

случае на фоне отказа от курения изменения в легоч-

ной ткани регрессировали, во втором случае, несмотря 

на терапию глюкокортикоидами, на фоне сохранения 

курения, отмечалось прогрессирование распростране-

ния поражения легких.
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