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Болезнь Эрдгейма–Честера (БЭЧ) – чрезвычайно редкое заболевание с неблагоприятным прогнозом. Первые 2 случая были опи-
саны Якобом Эрдгеймом (Jakob Erdheim) и Вильямом Честером (William Chester) в 1930 г. В настоящее время этиология и часто-
та заболевания остаются неизвестными. Хроническое неконтролируемое воспаление является основным компонентом заболева-
ния. В 2016 г. БЭЧ была классифицирована Всемирной организацией здравоохранения как гистиоцитарное клональное заболевание 
и отнесена в рубрику «опухоли из гистиоцитов и дендритных клеток». Более половины пациентов с БЭЧ имеют мутацию в гене 
BRAF. Окончательный диагноз ставится на основе результатов гистологического исследования. Существуют радиологические 
критерии, указывающие на возможную ассоциацию с заболеванием. Это специфическая, почти патогномоничная сцинтиграфи-
ческая картина скелета, «обложенная» аорта и «волосатые» почки по данным компьютерной томографии. На сегодняшний день 
существует Глобальный альянс по изучению БЭЧ (Erdheim–Chester Disease Global Alliance, ECDGA), призванный объединить 
для решения проблемы диагностики и лечения заболевания как медицинских специалистов, так и пациентов, страдающих от этой 
патологии. В альянсе зарегистрирован 571 пациент с БЭЧ, 1 из которых из России.
В статье продемонстрированы случаи впервые выявленной БЭЧ у 3 пациенток и описана роль методов ядерной медицины в оцен-
ке распространенности данного заболевания.

Ключевые слова: болезнь Эрдгейма–Честера, однофотонная эмиссионная компьютерная томография, совмещенная с компьютерной 
томографией, позитронно-эмиссионная томография, совмещенная с компьютерной томографией, редкий клинический случай
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The role of nuclear medicine in the diagnosis of Erdheim–chester disease. A series of clinical observations
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Erdheim–Chester disease (ECD) is a rare disease with a poor prognosis. The first two cases were reported by Jakob Erdheim and William 
Chester in 1930. The etiology and disease incidence are unknown. One of the main components of this disorder is a chronic uncontrollable 
inflammation. In 2016 ECD was classified as histiocytic neoplasm by the World Health Organization and was categorized as “tumors of 
histiocytes and dendritic cells”. More than half of patients testing positive for the BRAF mutation. The final diagnosis is made on the basis 
of histological finding. There are radiological markers indicating a possible association with the disease. This is a specific, almost pathogno-
monic scintigraphic picture of the skeleton, “coated” aorta, “hairy” kidney patterns on computer tomography. There is a Erdheim–Chester 
Disease Global Alliance (ECDGA), which try to unite and provide with information about diagnostics and treatment of this rare disease both 
patients and doctors. Today, there are 571 registered patients and only one from Russia. We demonstrate three clinical cases of patients with 
newly diagnosed ECD and the role of nuclear medicine methods in assessing the prevalence of this disease.

Key words: Erdheim–Chester disease, single-photon emission computed tomography combined with computed tomography, positron emis-
sion tomography combined with computed tomography, rare clinical case
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Введение
Болезнь Эрдгейма–Честера (БЭЧ) – чрезвычайно 

редкий вид гистиоцитоза, при котором патологиче­
ские гистиоциты пролиферируют в различных органах 

и тканях, что со временем приводит к появлению раз­
личных симп томов, включая полиорганную недоста­
точность. Хроническое неконтролируемое воспаление 
является основным компонентом заболевания. БЭЧ 

https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
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5чаще всего проявляется в среднем возрасте (медиа­

на – 53 года), у детей развивается крайне редко [1, 2]. 
Поскольку БЭЧ встречается очень редко, а ее клини­
ческие проявления могут иметь широкий спектр, на 
практике ее трудно диагностировать. Могут пройти ме­
сяцы и даже годы после появления первых симптомов 
заболевания до ее верификации. В 2016 г. БЭЧ была 
классифицирована Всемирной организацией здраво­
охранения как гистиоцитарное клональное заболева­
ние и отнесена в рубрику «опухоли из гистиоцитов 
и дендритных клеток» и должна быть отдифференци­
рована от других заболеваний, входящих в семейство 
ювенильной ксантогранулемы [3]. Более половины па­
циентов с БЭЧ имеют мутацию гена BRAF в поражен­
ных тканях и циркулирующих моноцитах, которая вы­
зывает подмену глутаминовой кислоты на валин 
в позиции 600 белка BRAF V600E [4]. Реже встречают­
ся другие мутации, такие как PIK3CA и NRAS [5, 6].

Первые 2 случая БЭЧ были описаны патологами 
Якобом Эрдгеймом (Jakob Erdheim, Австрия) и Виль­
ямом Честером (William Chester, США) в 1930 г. [7]. 
В 1972 г. патолог Р. Яффе (Ronald Jaffe, США) сообщил 
о 3­м случае заболевания и дал ему название «болезнь 
Эрдгейма–Честера». На сегодняшний день организо­
ван Глобальный альянс БЭЧ (Erdheim–Chester Disease 
Global Alliance, ECDGA), призванный объединить 
медицинских специалистов и пациентов для решения 
проблемы диагностики и лечения данного заболева­
ния [8]. В альянсе зарегистрирован 571 пациент с БЭЧ, 
находящиеся под наблюдением, из них 1 больной из Рос­
сии. По данным разных источников литературы, все­
го описано от 500 до 600 случаев этого заболевания 
в мире за всю историю наблюдений.

Диагноз ставится по результатам гистологическо­
го исследования, основной характеристикой которого 
является наличие пенистого гистиоцитоза с призна­
ками воспаления и так называемых гигантских клеток 
типа Тутона. Клетки окрашиваются положительно 
на маркер CD68 и фактор XIIIa [9]. Окончательный 
диагноз обычно основывается на 3 составляющих: 
клинические симптомы, результаты биопсии и радио­
нуклидного сканирования костей скелета [10]. Данные 
остеосцинтиграфии (ОСГ) являются почти патогно­
моничными, поскольку болезнь преимущественно 
поражает длинные трубчатые кости нижних и верхних 
конечностей (около 80 % всех описанных наблюде­
ний). Выраженная симметричная аккумуляция радио­
фармацевтического препарата (РФП) в пораженных 
костях является важным признаком нарушения мине­
рального обмена и не наблюдается при других видах 
патологий. Американская ассоциация гистиоцитозов 
(Histiocytosis Association of America) допускает поста­
новку диагноза БЭЧ по данным ОСГ при невозмож­
ности получить гистологическое подтверждение [10]. 
При рентгенографии пораженные кости выглядят 
уплотненными в результате процесса выраженного 
симметричного, билатерального остеосклероза 

надкостницы [11]. Могут наблюдаться поражения ор­
бит, почек, кожи, мозга, легких, сердца, забрюшин­
ного пространства, аорты. При поражении почек часто 
отмечается накопление гистиоцитарных масс в пери­
нефральной клетчатке. Почки приобретают специфи­
ческую форму, диагностируемую при компьютерной 
томографии (КТ), – так называемая «волосатая» почка 
(“hairy” kidney) [12–14]. При вовлечении аорты ком­
плексы гистиоцитов накапливаются в ее стенках, 
при этом она утолщается и приобретает специфиче­
ский вид. Специально для БЭЧ с поражением аорты 
J. Serratrice и соавт. в 2000 г. был введен рентгенологи­
ческий термин «обложенная» аорта (“coated” aorta) [15].

В диагностике БЭЧ немаловажная роль отводится 
методам ядерной медицины – позитронно­эмиссион­
ной томографии (ПЭТ) и ОСГ, однако работ, раскры­
вающих возможности радионуклидной диагностики, 
мало [16–18].

Прогноз заболевания, как правило, неблагоприят­
ный. У пациентов с поражением только костей болезнь 
может быть не диагностирована длительное время. 
При поражении центральной нервной системы, сердца, 
почек и других внутренних органов течение заболева­
ния может быть молниеносным и закончиться траги­
чески за короткое время. После постановки диагноза 
БЭЧ важно установить истинную распространенность 
заболевания. Поскольку болезнь теоретически может 
поражать любой орган или систему, диагностический 
алгоритм должен быть индивидуальным.

Представляем 3 случая наблюдения первичных па­
циентов с БЭЧ в нашем центре.

Клинический случай 1
Пациентка 1, 63 лет, обратилась в научно-консуль-

тативное отделение НМИЦ онкологии им. Н. Н. Блохи-
на 09.01.2019 с диагнозом рака правой молочной железы. 
В 2009–2010 гг. пациентка получала комбинированную 
терапию по поводу рака правой молочной железы по ме-
сту жительства. Результаты иммуногистохимическо-
го (ИГХ) исследования: ER0, PR0, HER2 / neu ++, флуо-
ресцентная гибридизация in situ не выполнена. Больная 
получила 2 курса неоадъювантной полихимиотерапии 
по схеме CAF (циклофосфамид, адриамицин, 5-фторура-
цил). Хирургическое вмешательство в объеме радикаль-
ной мастэктомии справа по Маддену с лимфодиссекци-
ей выполнено 05.02.2010. В послеоперационном периоде 
больной было проведено 3 курса адъювантной полихимио-
терапии по схеме CMF (циклофосфамид, митоксантрон, 
фторурацил). Лечение сопровождалось субфебрилитетом. 
Пациентка получила курс иммунотерапии иммунофаном. 
Длительно наблюдалась у онколога без признаков прогрес-
сирования. В декабре 2018 г. больная самостоятельно 
обнаружила образование в области послеоперационного 
рубца. Была направлена в НМИЦ онкологии им. Н. Н. Бло-
хина на консультацию.

На первичном приеме пациентка предъявляла жало-
бы на общую слабость, узловое образование в области 
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5 послеоперационного рубца, которое стало быстро увели-

чиваться, боль и скованность в коленных суставах, ча-
стые судороги, редкие давящие боли за грудиной, редкие 
эпизоды повышения артериального давления и одышку 
при физической нагрузке. Со слов пациентки, в 2009 г. 
после прививки от гриппа развилось общее недомогание, 
сопровождающееся повышением температуры тела 
до 38,2 °С, судорогами, болью в правом подреберье, тазо-
бедренных и коленных суставах. К врачу не обращалась. 
Субфебрильная температура сохранялась в течение 
5 лет. Позже пациентка получила консультацию тера-
певта, иммунолога и ревматолога; диагноз не установ-
лен. Симптоматически принимает нестероидные про-
тивовоспалительные препараты.

При осмотре: рост 158 см, масса тела 86 кг. Общее 
состояние удовлетворительное. Отечность обоих голе-
ностопных cуставов. Периферические лимфатические 
узлы не увеличены. Данные аускультации: дыхание вези-
кулярное, хрипов нет, проводится во все отделы. Арте-
риальное давление 145 / 95 мм рт. ст., пульс 78 уд / мин. 
Язык чистый, влажный. Живот мягкий, безболезненный. 
Печень незначительно увеличена. Стул оформленный, 
регулярный. Мочеиспускание свободное, диурез в норме. 
Вредные привычки отрицает. Характер питания регу-
лярный. На 1 см выше послеоперационного рубца удален-
ной правой молочной железы пальпируется объемное 
образование размером 2 × 3 см. Онкологом назначены 
стандартные диагностические процедуры при подозре-
нии на рецидив рака молочной железы: маммография, 
ультразвуковое исследование регионарных лимфатиче-
ских узлов и внутренних органов, рентгенография орга-
нов грудной клетки, сцинтиграфия костей скелета, 
биопсия объемного образования, пересмотр блоков после-
операционного материала от 05.02.2010.

Результаты ОСГ (от 15.01.2019) (рис. 1а, б): на сцин-
тиграммах определяется симметричная диффузная ги-
пераккумуляция остеотропного РФП в верхней и нижней 
челюстях, локтевых и лучевых костях, дистальных от-
делах бедренных и большеберцовых, проксимальных от-
делах большеберцовых костей. Меньшей интенсивности 
накопление радиоиндикатора наблюдается в малоберцо-
вых костях. В других отделах скелета характер распре-
деления РФП соответствует возрасту. Заключение: 
сцинтиграфическая картина может соответствовать 
остеометаболическим нарушениям неуточненного ге-
неза. Метастатическое поражение при раке молочной 
железы представляется сомнительным.

На 2-м этапе пациентке проведена однофотонная 
эмиссионная компьютерная томография, совмещенная 
с КТ (ОФЭКТ / КТ), черепа, костей предплечий и нижних 
конечностей (рис. 1в, г). На реконструированных и со-
вмещенных томограммах определяется неравномерная 
перестройка костной структуры верхней и нижней че-
люстей, стенок верхнечелюстных пазух, крыльев клино-
видной кости с незначительным их вздутием и увеличе-
нием в объеме. Корковый слой передних отделов крыльев 
клиновидной кости «разволокнен», на остальном протя-

жении корковый слой прослеживается, целостность его 
сохранена. Слизистая оболочка верхнечелюстных пазух 
неравномерно утолщена с наличием на своей поверхности 
участков линейной оссификации. В зонах костной пере-
стройки, определяемой по данным КТ, отмечается ин-
тенсивное равномерное накопление РФП. Дополнительно 
в верхнелатеральном отделе левой орбиты отмечается 
очаговая гипераккумуляция РФП без признаков деструк-
ции по данным КТ. В лучевых и локтевых костях опреде-
ляются неправильной формы зоны неравномерной осси-
фикации с четкими неровными контурами. Изменения 
носят симметричный характер и сопровождаются уме-
ренной, неравномерной гипераккумуляцией РФП. Це-
лостность коркового слоя указанных костей сохранена. 
В дистальных метадиафизах бедренных костей, прокси-
мальных метадиафизах большеберцовых костей, прок-
симальных метафизах малоберцовых костей и в меньшей 
степени в надколенниках определяются неправильной 
формы зоны неравномерной оссификации с четкими не-
ровными контурами, в структуре которых имеются 
участки кистозной перестройки. Изменения носят сим-
метричный характер и сопровождаются выраженной 
равномерной гипераккумуляцией РФП. Целостность 
коркового слоя указанных костей сохранена, однако в бе-
дренных и большеберцовых костях отмечается незначи-
тельное его утолщение. По поверхности большеберцовых 
костей определяются отдельные единичные участки 
спикулообразной периостальной реакции. Максимальная 
аккумуляция радиоиндикатора отмечается в костях, 
формирующих коленные суставы. Заключение: изменения 
в указанных костях носят хронический продуктивный 
характер с высокой остеометаболической активно-
стью, за исключением костей предплечий, где актив-
ность процесса умеренная. Дифференциальный диагноз 
стоит в первую очередь проводить между БЭЧ и болез-
нью Педжета. КТ-картина хронического гайморита, 
не позволяющая исключить его аллергический или гриб-
ковый генез.

Больной 16.01.2019 под ультразвуковым контролем 
выполнена кор-биопсия опухоли мягких тканей передней 
грудной стенки справа. Результаты гистологического 
исследования (от 18.01.2019): фрагменты плотной фи-
брозной ткани с многочисленными скоплениями клеток 
со светлой пенистой цитоплазмой и мелким ядром. Мор-
фологическая картина соответствует ксантогрануле-
ме. Элементов опухоли не обнаружено.

Для гистологической верификации процесса пациентке 
05.02.2019 выполнена открытая биопсия левой бедренной 
кости. Гистологическое заключение (от 15.02.2019): 
мелкие фрагменты склерозированной кости с резорбцией 
и разрастанием малоклеточной соединительной ткани 
в межбалочных пространствах, костная стружка, мел-
кие фрагменты фиброзно-жировой ткани и скелетной 
мышцы. Отдельно лежит фрагмент губчатой кости 
с выраженной резорбцией, в межбалочной полости ко-
торой определяется некротизированная ткань с тенями 
клеток. По данному материалу судить о характере 
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Рис. 1. Данные обследования пациентки 1. Остеосцинтиграммы в передних проекциях от 15.01.2019 (а) и от 26.04.2010 (б). Несмотря на продол-
жительный период между исследованиями, костные изменения остаются без существенной динамики. Однофотонная эмиссионная компьютерная 
томография, совмещенная с компьютерной томографией: совмещенные аксиальные срезы головы на уровне верхнечелюстных пазух (в) и фрон-
тальные срезы коленных суставов (г). Позитронно-эмиссионная томография, совмещенная с компьютерной томографией, с 18F-фтордезокси-
глюкозой: проекции максимальной интенсивности (MIP) в передней (д) и боковой (е) проекциях; ж – совмещенные аксиальные срезы грудной 
клетки. Стрелками указаны области с гипераккумуляцией радиофармацевтического препарата. Фотографии микропрепаратов: з – окрашива-
ние гематоксилином и эозином, × 400. Экспрессия в гистиоцитах CD68; и – окрашивание пероксидазой, × 400. Экспрессия в гистиоцитах CD163; 
к – окрашивание пероксидазой, × 200. Объяснение в тексте
fig. 1. Examination data of the first patient. Bone scan in frontal projections dated January 15, 2019 (a) and presented on April 26, 2010 (б). As can be seen, 
even with long time period between scans they show no significant differences. Combined single-photon emission computed tomography / computed tomography 
axial sections of the head at the level of the maxillary sinuses (в) and frontal sections (г) of the knee joints. Combined positron emission tomography / computed 
tomography with 18F-fluorodeoxyglucose: maximum intensity projection (MIP) front (д) and lateral (е) projections; ж – combined axial sections of the chest. 
Arrows indicate areas with hyperaccumulation of the radiopharmaceutical. Photograph of microslides: з – staining with hematoxylin and eosin, × 400. CD68 
expression in histiocytes; и – peroxidase staining, × 400. CD163 expression in histiocytes; к – peroxidase staining, × 200. Description in the text
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5 поражения костей не представляется возможным. Эле-

ментов опухоли не обнаружено.
Пересмотр блоков послеоперационного материала 

(правая молочная железа) от 05.02.2010 был проведен 
07.02.2019. Заключение: в готовых препаратах срезы 
молочной железы с картиной инвазивного рака неспеци-
фического типа с признаками лечебного патоморфоза 
II–III степени со структурами внутрипротокового рака 
in situ. Карцинома без дополнительных характеристик.

Для дифференциального диагноза между ксантогра-
нулемой и БЭЧ 16.01.2019 пациентке проведено ИГХ-
исследование биопсийного материала из послеопера-
ционного рубца. Результат (от 04.03.2019): клетки 
с пенистой цитоплазмой экспрессируют CD68. В неко-
торых клетках определяется экспрессия фактора XIIIa. 
Экспрессии S-100 в диагностически значимых клетках 
не обнаружено. Заключение: отсутствие гигантских 
многоядерных клеток типа Тутона в пределах биопсий-
ного материала и экспрессии S-100 не позволяют под-
твердить диагноз БЭЧ.

Для оценки распространенности патологического 
процесса 18.03.2019 пациентке дополнительно проведена 
ПЭТ / КТ с 18F-фтордезоксиглюкозой (18F-ФДГ) с внутри-
венным контрастированием 100 мл йогексола (рис. 1д–ж). 
На серии снимков КТ и реконструированных снимков 
ПЭТ от макушки до стоп определяются очаги патоло-
гического накопления 18F-ФДГ:

• в разнокалиберных инфильтративных уплотнениях 
мягких тканей, расположенных по ходу мышц (стан-
дартизированный уровень накопления (SUV) 2,83–3,68), 
гиподенсных по данным КТ;

• в надлопаточных областях, больше слева, размером 
4,2 × 3,2 см (SUV

макс 
3,21);

• по ходу наружных мышц передней и боковых стенок 
груди и живота; наиболее крупные кпереди от боль-
шой грудной мышцы слева с распространением 
в ткань молочной железы общей протяженностью 
до 9,0 см и в поперечнике 2,6 см; в правой подмышеч-
ной области до 1,6 см в поперечнике и до 4,7 см про-
тяженностью и в подвздошных областях;

• в толще задней поверхности верхней трети правого 
бедра до 1,4 см;

• в области суставных поверхностей (эпиметафизах) 
бедренных и большеберцовых костей (SUV

макс
 4,67) – 

неравномерные.
По данным КТ наблюдаются участки неравномерно-

го уплотнения костной ткани. В других костях очагов 
патологического накопления РФП не выявлено. Опреде-
ляется неравномерное утолщение слизистой оболочки 
верхнечелюстных пазух с накоплением РФП по нижней 
стенке (SUV 3,36). По данным КТ отмечается неравно-
мерная кальцинация. Других очагов патологического на-
копления РФП не выявлено.

Заключение ПЭТ / КТ с 18F-ФДГ: на момент исследо-
вания получены данные о наличии умеренной метаболи-
ческой активности РФП в указанных инфильтратах 
мягких тканей и в области указанных костей.

С учетом данных ОСГ, ОФЭКТ / КТ и магнитно-ре-
зонансной томографии результаты не противоречат 
диагнозу БЭЧ. Для морфологической верификации наи-
более доступен участок в надлопаточной области слева.

Было принято решение о повторной госпитализации 
пациентки для проведения открытой биопсии левой над-
лопаточной области в целях гистологической верифика-
ции патологического процесса с учетом данных ПЭТ / КТ. 
Операция проведена 26.03.2019. Результаты гистоло-
гического исследования (от 02.04.2019) (рис. 1з–к): 
фрагменты фиброзной ткани с многочисленными скоп-
лениями клеток со светлой пенистой цитоплазмой 
и мелким ядром. Заключение: морфологическая карти-
на не противоречит БЭЧ. Результаты ИГХ-исследова-
ния (от 15.04.2019): в клетках инфильтрата обнаруже-
на экспрессия виментина, CD68, CD163, фактора XIIIа 
и Ki-67 (в 2 % клеток). Не выявлена экспрессия S-100, 
CD1a, ЕМА, цитокератинов. Аналогичные изменения при 
повторном пересмотре обнаружены в материале из 
 послеоперационного рубца молочной железы. Заключение: 
БЭЧ; инфильтрация опухолевыми гистиоцитами молоч-
ной железы.

Дополнительно гистологический материал был пе-
редан в лабораторию молекулярно-генетической диагно-
стики опухолей для определения мутации BRAF V600E. 
Для определения статуса экзона 15 гена BRAF был ис-
пользован метод асимметричной полимеразной цепной 
реакции (ПЦР) в реальном времени с анализом плавления 
ДНК с зондами TaqMan, который обеспечивает более 
чем 10-кратное повышение чувствительности мутаци-
онного сканирования «горячих» точек. В результате ис-
следования определить статус экзона 15 гена BRAF 
не удалось. Одновременно этим методом был проведен 
анализ экзонов 2 и 3 гена NRAS и определен «дикий» тип. 
Можно предположить, что существуют изменения 
в нуклеотидной последовательности экзона 15 гена 
BRAF в местах отжига праймеров, из-за чего не проис-
ходило накопление продукта амплификации. Исследова-
ние будет продолжено с привлечением других методов.

Таким образом, у пациентки удалось исключить ре-
цидив рака молочной железы и верифицировать редкое 
заболевание – БЭЧ. В дальнейшем больная была направ-
лена на консультацию в НМИЦ гематологии, где при пе-
ресмотре готовых гистологических препаратов был под-
твержден диагноз БЭЧ. Молекулярно-генетический 
анализ не проводился. С учетом отсутствия разрабо-
танных методов лечения данной формы гистиоцитоза 
пациентке были рекомендованы симптоматическая те-
рапия и динамическое наблюдение у терапевта и онко-
лога по месту жительства.

Клинический случай 2
Пациентка 2, 25 лет, 19.02.2019 обратилась в на-

учно-консультативное отделение НМИЦ онкологии 
им. Н. Н. Блохина с жалобами на зудящее язвенно- 
некротическое образование на коже латеральной поверх-
ности средней трети правого плеча, уплотнение мягких 
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5тканей (подкожный узел) на границе верхней и средней 

трети левого плеча, локальное повышение температуры 
над образованиями. Вредные привычки отрицает. Харак-
тер питания регулярный. Профилактический осмотр 
пациентка проходит регулярно. Опухолевые заболевания 
в семье отрицает.

Из анамнеза: считает себя больной с лета 2015 г., 
когда самостоятельно обнаружила уплотнение мягких 
тканей на латеральной поверхности в средней трети 
правого плеча. Постепенно образование стало увеличи-
ваться в размере, появилось крупночешуйчатое шелуше-
ние, образование постепенно изъязвлялось. Пациентка 
обратилась к дерматологу по месту жительства, был 
установлен диагноз: экзема. В связи с отсутствием эф-
фекта от лечения и увеличением размера образования 
летом 2016 г. больная обратилась к онкологу. Произведен 
соскоб с образования. При цитологическом исследовании 
данных о наличии опухолевого поражения кожи не полу-
чено. Пациентка продолжила наблюдение у онколога 
и дерматолога по месту жительства. Получала мест-
ную терапию глюкокортикостероидными мазями без су-
щественного эффекта. На фоне беременности осенью 
2017 г. самостоятельно обнаружила аналогичное уплот-
нение в мягких тканях наружной поверхности левого 
плеча. Физиологические роды от 30.06.2018. Осенью 
2018 г. пациентка обратилась к онкологу, была выполнена 
биопсия образования кожи правого плеча. Гистологиче-
ское заключение (от 17.12.2018): выставлен дифферен-
циальный ряд – лимфома, псевдолимома. При ИГХ-иссле-
довании установлен диагноз Т-клеточной псевдолимфомы. 
Пациентка была направлена на консультацию в НМИЦ 
онкологии им. Н. Н. Блохина.

При осмотре отмечается пастозность обоих голе-
ностопных суставов. Периферические лимфатические 
узлы пальпаторно не определяются. Дыхание везикулярное, 
хрипов нет. Артериальное давление 110 / 70 мм рт. ст., 
пульс 76 уд / мин. Язык чистый, влажный. Живот обыч-
ного размера, безболезненный. Печень не увеличена. Стул 
регулярный, оформленный. Мочеиспускание свободное, 
диурез в норме. На коже латеральной поверхности сред-
ней трети правого плеча язвенно-некротическое образо-
вание размером до 8,0 см в диаметре. В мягких тканях 
на границе верхней и средней трети левого плеча уплот-
нение размером до 3,0 см темно-фиолетового цвета. 
Аналогичное уплотнение в мягких тканях заднелате-
ральной поверхности левой поясничной области до 2,5 см 
в диаметре. Гематологом рекомендовано проведение 
биопсии с последующим гистологическим исследованием.

Под ультразвуковым контролем 20.02.2019 пациентке 
выполнена кор-биопсия опухоли правого плеча. Результа-
ты гистологического исследования (от 22.02.2019): в би-
оптате частица фиброзированной соединительной тка-
ни и фрагменты фиброзно-жировой ткани с выраженным 
отеком и миксоматозом. Определяются воспалительные 
инфильтраты, состоящие из плазматических клеток 
и лимфоцитов. Васкулит мелких сосудов. В пределах ис-
следованного материала элементов опухоли (в частно-

сти, лимфомы) не обнаружено. Заключение: воспали-
тельный процесс.

В целях исключения опухолевой природы поражения 
кожи и мягких тканей 28.02.2019 больной была выпол-
нена повторная кор-биопсия опухоли мягких тканей 
средней трети левого плеча. Результаты гистологиче-
ского исследования (от 05.03.2019): кусочек фиброзной 
ткани с инфильтратом из мелких лимфоидных и плаз-
матических клеток с наличием многоядерных клеток 
типа Тутона – ксантогранулематозный процесс (?). 
Заключение: воспалительный процесс.

Пациентке 01.04.2019 было проведено ИГХ-исследо-
вание с использованием антител к CD3, CD20, CD4, CD8, 
CD68, lysozyme, CD163, Ki-67, GranzymeB, S-100, CD1a 
(рис. 2з–к). При реакции с CD68 положительны множе-
ственные гистиоциты с формированием гранулемопо-
добных скоплений, экспрессирующие lysozyme и CD163. 
Единичные клетки экспрессируют S-100. Полиморфно-
клеточный нодулоподобный инфильтрат содержит 
 отдельные В-лимфоциты СD20+ и преобладающие над 
В-клетками Т-лимфоциты, CD3+, представленные раз-
личными субпопуляциями, при этом CD4+-Т-лимфоциты 
несколько преобладают над CD8+-Т-лимфоцитами; от-
дельные Т-лимфоциты экспрессируют GranzymeB. Про-
лиферативная активность при реакции с Ki-67 ин-
фильтрата невысокая – около 3–5 %. Не выявлено 
экспрессии клетками инфильтрата CD1a. Заключение: 
морфоиммуногистохимическая картина соответствует 
заболеванию из группы гистиоцитарных и дендритокле-
точных неоплазий – БЭЧ. В пределах исследованного 
материала данных о наличии лимфомы не обнаружено.

Дополнительно гистологический материал был пе-
редан в лабораторию молекулярно-генетической диагно-
стики опухолей. Для определения мутации в генах BRAF, 
NRAS, PIK3CA использовали метод асимметричной ПЦР 
в реальном времени с анализом кривых плавления (Rotor 
Gene 60 000). Анализировали кодоны 597–601 экзона 15 
гена BRAF; кодоны 12 и 13 экзона 2, кодон 61 экзона 3 
гена NRAS; экзоны 9 и 20 гена PIK3CA. В результате 
проведенного исследования мутаций у пациентки не вы-
явлено.

После установления диагноза БЭЧ пациентке допол-
нительно врачом-гематологом были назначены сканиро-
вание скелета и проведение ПЭТ / КТ с 18F-ФДГ всего 
тела для оценки распространенности процесса.

Результаты ОСГ (от 03.04.2019) (рис. 2а, б): на ска-
нограммах явных очагов повышенного накопления РФП 
не выявлено. Определяется неравномерное повышенное 
распределение радиоиндикатора в костях свода черепа. 
В других отделах скелета характер распределения РФП 
соответствует возрасту. Заключение: однозначно ин-
терпретировать результаты ОСГ затруднительно.

С учетом верифицированного диагноза БЭЧ и ассоци-
ированной с ней повышенной частоты поражения длин-
ных трубчатых костей принято решение о проведении 
дополнительного исследования в объеме ОФЭКТ / КТ го-
ловы (рис. 2в, г) и коленных суставов. Патологической 
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Рис. 2. Данные обследования пациентки 2. Остеосцинтиграммы в передней (а) и задней (б) проекциях. Однофотонная эмиссионная компьютерная 
томография, совмещенная с компьютерной томографией: совмещенные аксиальные срезы головы на уровне альвеолярного отростка верхней че-
люсти (в) и костей свода черепа (г). Позитронно-эмиссионная томография, совмещенная с компьютерной томографией, с 18F-фтордезоксиглю-
козой: проекции максимальной интенсивности (MIP) в передней (д) и боковой (е) проекциях; ж – совмещенные аксиальные срезы грудной клетки. 
Стрелками указаны области с гипераккумуляцией радиофармацевтического препарата. Фотографии микропрепаратов: з – окрашивание гема-
токсилином и эозином, × 400. Экспрессия в гистиоцитах CD68; и – окрашивание пероксидазой, × 400. Экспрессия в гистиоцитах CD163; к – 
окрашивание пероксидазой, × 200. Объяснение в тексте
fig. 2. Examination data of the second patient. Bone scan anterior (a) and posterior (б) projections. Combined single-photon emission computed 
tomography / computed tomography axial sections of the head at the level of the maxilla alveolar process (в) and the cranial vault bones (г). Combined positron 
emission tomography / computed tomography with 18F-fluorodeoxyglucose: maximum intensity projection (MIP) front (д) and lateral (е) projections; ж – 
combined axial sections of the chest. Arrows indicate areas with hyperaccumulation of the radiopharmaceutical. Photograph of microslides: з – staining with 
hematoxylin and eosin, × 400. CD68 expression in histiocytes; и – peroxidase staining, × 400. CD163 expression in histiocytes; к – peroxidase staining, × 200. 
Description in the text
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5костной перестройки по данным КТ не выявлено. В ко-

стях свода черепа отмечается неравномерное, умеренно-
повышенное распределение радиоиндикатора. В альвео-
лярном отростке верхней челюсти справа в проекции 
7-го зуба наблюдается очаговая гипераккумуляция радио-
индикатора – реактивные изменения (?). В правом носо-
вом ходе отмечается утолщение слизистой оболочки с по-
вышенным уровнем аккумуляции РФП. В других отделах 
скелета без видимых очаговых изменений, характер рас-
пределения остеотропного РФП соответствует воз-
расту. Заключение: результаты ОФЭКТ / КТ могут сви-
детельствовать о развитии начальных признаков 
остеометаболических нарушений в костях свода черепа, 
не сопровождающихся деструктивной перестройкой 
по данным КТ. Изменения в верхней челюсти и правом 
носовом ходе могут носить реактивный характер.

Пациентке 05.04.2019 проведена ПЭТ / КТ с 18F-ФДГ 
с внутривенным контрастированием 100 мл йогексола 
(рис. 2д–ж). На серии снимков КТ и реконструирован-
ных снимков ПЭТ (от макушки до стоп) определяется 
патологическое накопление 18F-ФДГ:

• диффузное в инфильтративном уплотнении кожи 
и подкожной жировой клетчатке (ПЖК) задней 
поверхности плеча справа до SUV

макс
 1,70 и протя-

женностью до 9,7 см;
• диффузное в инфильтративном уплотнении кожи 

и ПЖК боковой поверхности средней трети плеча 
слева до SUV

макс
 1,52 и протяженностью до 2,6 см;

• диффузное в инфильтративном уплотнении кожи 
и ПЖК поясничной области слева на уровне L

3–4
 до 

SUV
макс

 1,36 и протяженностью до 3,4 см;
• в единичных подмышечных лимфатических узлах 

справа до SUV
макс

 5,54 размером до 2,4 × 1,2 см;
• во множественных подключичных и субпектораль-

ных лимфатических узлах справа с SUV
макс

 1,15 
размером до 0,8 × 0,5 см;

• в единичных подмышечных лимфатических узлах 
слева до SUV

макс
 2,05 размером до 1,5 × 1,0 см;

• в подключичных и субпекторальных лимфатических 
узлах слева с SUV

макс
 1,41 размером до 0,6 × 0,5 см;

• в общем подвздошном лимфатическом узле справа 
до SUV

макс
 2,13 размером 1,1 × 1,0 см;

• в единичных наружных подвздошных лимфатических 
узлах слева, наиболее крупный кзади от сосудов 
до SUV

макс
 3,91 размером 2,0 × 1,1 см. Справа наруж-

ные подвздошные лимфатические узлы не увеличены, 
без очагового накопления РФП (с SUV

макс
 1,97);

• в верхних яремных лимфатических узлах с обеих 
сторон до SUV

макс
 2,18 размером 1,2 × 0,8 см на фоне 

накопления РФП в ротоглотке до SUV
макс

 7,26 (веро-
ятно, воспалительного генеза). Другие шейные лим-
фатические узлы не увеличены, без патологического 
накопления РФП.
Накопление РФП в нисходящем отделе аорты 

до SUV
макс

 1,26, в паренхиме правой доли печени SUV 2,50. 
Других очагов патологического накопления РФП не вы-
явлено. Заключение: на момент исследования получены 

данные о наличии патологической ткани с гиперметабо-
лической активностью 18F-ФДГ в указанных лимфати-
ческих узлах выше и ниже диафрагмы и с низкой мета-
болической активностью РФП в инфильтративных 
уплотнениях кожи и ПЖК.

Клинический случай 3
Пациентка 3, 60 лет, 17.04.2019 обратилась в на-

учно-консультативное отделение НМИЦ онкологии 
им. Н. Н. Блохина с жалобами на множественные ново-
образования кожи правого бедра.

Из анамнеза: в декабре 2018 г. заметила новообра-
зования на коже правого бедра в виде отдельных узелков. 
В марте 2018 г. по месту жительства пациентке про-
ведена биопсия узла кожи. Гистологическое заключение: 
дерматофиброма.

При осмотре:  на коже правого бедра передней и зад-
ней поверхностей имеются множественные образования 
в виде узелков красно-синего цвета, выступающие над 
поверхностью кожи, размером от 0,3 до 1,0 см. Перифе-
рические лимфатические узлы, печень, селезенка пальпа-
торно не увеличены. Назначен пересмотр готовых гисто-
логических препаратов.

Результат пересмотра (от 18.04.2019): в готовых 
микропрепаратах фрагменты кожи с инфильтративно 
растущим в пределах дермы скоплением крупных гистио-
цитоидных клеток без атипии и митотической актив-
ности, с мелкими гнездными инфильтратами из лимфо-
цитов, без формирования зоны Гренца. Для уточнения 
диагноза необходимо проведение ИГХ-исследования.

Пациентке 08.05.2019 выполнено ИГХ-исследование  
с использованием антител S-100, CD68(PGM1), CD163, 
lysozyme, CD30, CD68(KP1), CD117, CD25, CD8, CD4, 
CD34, CD2, Ki-67 (рис. 3и). Крупные гистиоцитар-
ные клетки экспрессируют S100, CD68(KP1), CD163, 
lysozyme, CD4 (слабая коэкспрессия+). При реакции с Ki-67 
положительны менее 10 % опухолевых клеток. Не выяв-
лено экспрессии клетками инфильтрата CD68 (PGM1), 
CD30, CD117, CD25, CD8 (Т-лимфоциты), CD34 (сосу-
ды+), CD2 (реактивные мелкие Т-лимфоциты+). Заклю-
чение: морфоиммуногистохимическая картина более 
всего соответствует гистиоцитозу кожи – БЭЧ.

Дополнительно гистологический материал был пе-
редан в лабораторию молекулярно-генетической диаг-
ностики опухолей. Для определения мутации в генах 
BRAF, NRAS, PIK3CA использовали метод асимметрич-
ной ПЦР в реальном времени с анализом кривых плав-
ления (Rotor Gene 60 000). Анализировали кодоны 597–
601 экзона 15 гена BRAF; кодоны 12 и 13 экзона 2, кодон 
61 экзона 3 гена NRAS; экзоны 9 и 20 гена PIK3CA. 
В результате проведенного исследования мутаций у па-
циентки не выявлено.

Врачом-гематологом дополнительно были назначены 
сканирование скелета и проведение ПЭТ / КТ с 18F-ФДГ 
всего тела для оценки распространенности процесса.

Результаты ОСГ (от 25.05.2019) (рис. 3а, б): на ска-
нограммах очагов повышенного накопления РФП 
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5 не обнаружено. Характер распределения радиоиндика-

тора соответствует возрасту. Заключение: на момент 
исследования признаков очагового поражения скелета 
не выявлено.

Пациентке 31.05.2019 выполнена ПЭТ / КТ с 18F-ФДГ 
с внутривенным контрастированием 100 мл йогексола 
(рис. 3д–ж). На серии снимков КТ и реконструирован-
ных снимков ПЭТ (от макушки до стоп) определяются 
очаги патологического накопления 18F-ФДГ во множест-
венных образованиях кожи правого бедра с SUV

макс
 1,80–

4,06 и размерами 0,2–1,0 см по длиннику. Щитовидная 
железа асимметрично увеличена за счет правой доли. 
С обеих сторон определяются узловые образования: слева 
гиподенсные до 0,5 см с кальцинатом 0,4 см, справа 
по заднему контуру узел размером 3,1 × 2,7 см, спуска-
ющийся загрудинно, с неравномерным интенсивным на-
коплением рентгенконтрастного препарата. Накопле-
ние РФП диффузное до SUV

макс
 2,31 в правой доле и 1,36 

в левой. Очагового патологического накопления РФП 
в тиреоидной ткани не обнаружено. В других исследо-
ванных отделах патологической ткани с гиперметабо-
лической активностью РФП не выявлено. Заключение: 
получены данные о наличии активной патологической 
ткани в коже правого бедра. Узловой зоб без метаболи-
ческой активности РФП, требуется консультация эн-
докринолога.

Дополнительно пациентке 07.06.2019 выполнена 
сцинтиграфия щитовидной железы с 99mTc-технетрилом 
в планарном (рис. 3в, г) и гибридном томографическом 
(рис. 3з) режимах. На сцинтиграммах получено изобра-
жение щитовидной железы, асимметричное, увеличенное 
за счет правой доли, с нечеткими контурами, располо-
женное в типичном месте. В правой доле в нижних от-
делах определяется очаг повышенного накопления РФП – 
«горячий» очаг. В левой доле в области нижнего полюса 
определяется дефект накопления РФП – «холодный» очаг. 
Заключение: сцинтиграфическая картина очагового из-
менения обеих долей щитовидной железы. В плане дооб-
следования рекомендованы морфологическая верификация 
метаболически активного узла правой доли (аденома?), 
проведение анализа крови на гормоны щитовидной же-
лезы.

Врачом-гематологом 10.06.2019 больной было реко-
мендовано лечение по месту жительства по протоко-
лу LCH-II (преднизолон, винбластин). Проведена кон-
сультация эндокринолога. При контрольном визите 
12.08.2019 состояние пациентки в процессе противо-
опухолевой терапии по протоколу LCH-II. Курс проведен 
с 05.07.2019 по 09.08.2019 с положительным эффектом. 
Было рекомендовано продолжить лечение по той же схе-
ме. Результаты анализа крови: уровни кальцитонина 
8,54 пг / мл (норма 0–10 пг / мл), тиреотропного гормона 
3,6 мМЕ / л (норма 0,17–4,05 мМЕ / л), тиреоглобулина 
50,3 нг / мл (норма <70 нг / мл), антител к тиреоглобулину 
18,0 МЕ / мл (норма <29,0 МЕ / мл), ракового эмбриональ-
ного антигена 1,51 нг / мл (норма <3 нг / мл), антител 
к тиреоидной пероксидазе 12,8 МЕ / мл (норма <12 МЕ / мл), 

свободного Т4 14,7 пкМоль / л (норма 11,5–23,0 пкМоль / л). 
Пациентке 07.08.2019 выполнена пункция щитовидной 
железы. Заключение: цитологическая картина пролифе-
рирующего зоба.

Обсуждение
Болезнь Эрдгейма–Честера – чрезвычайно редкое 

заболевание неустановленной этиологии и, как пра­
вило, с неблагоприятным прогнозом. Несмотря на 
редкость и пестроту клинических проявлений, есть 
определенные радиологические признаки, на основа­
нии которых можно заподозрить диагноз. Это специ­
фическая сцинтиграфическая картина скелета, «обло­
женная» аорта и «волосатые» почки по данным КТ 
[11–13, 15, 19]. Из­за пестроты клинических проявле­
ний заболевания радиологическая картина может 
сильно варьировать.

Мы продемонстрировали случаи 3 пациенток 
с БЭЧ, у которых и клиническая картина, и радиоло­
гические находки существенно отличались. У пациен­
тки 1 превалирующими признаками заболевания было 
поражение костей. Поражение мягких тканей (ин­
фильтраты по ходу мышц) было невыраженным, 
что обусловливало длительное, относительно благо­
приятное течение заболевания. У пациентки 2 обна­
ружены многочисленные поражения лимфатических 
узлов и ПЖК. Подозрение на поражение костей чере­
па по данным ОСГ не потверждено результатами 
ПЭТ / КТ. Данные ОСГ могут свидетельствовать о на­
чальных этапах нарушения минерального обмена в ко­
стях и требуют динамического наблюдения. У паци­
ентки 3 болезнь оказалась локализованной формы 
с поражением кожи правого бедра.

Таким образом, из классических радиологических 
признаков БЭЧ у 3 пациенток мы наблюдали лишь спе­
цифическую картину поражения костей у пациентки 1. 
Поражения внутренних органов ни у кого не наблю­
далось, что в совокупности с отрицательными резуль­
татами на мутации (за исключением пациенки 1, у ко­
торой не проведен анализ на мутации в генах BRAF 
и PIK3CA) позволяет предположить относительно бла­
гоприятное течение заболевания. Наблюдение за па­
циентками будет продолжено.

Следует подчеркнуть важную роль ПЭТ с 18F­ФДГ 
в оценке распространенности патологического процес­
са, благодаря которой была дополнительно уточнена 
стадия заболевания у 2 пациенток. У пациентки 1 были 
обнаружены инфильтраты по ходу мышц, и у нее же 
ПЭТ с 18F­ФДГ успешно использована для навигации 
при биопсии. У пациенки 2 были дополнительно обна­
ружены многочисленные пораженные лимфатические 
узлы. У пациентки 3 ПЭТ / КТ с 18F­ФДГ позволила вы­
явить инциденталому щитовидной железы. Во всех слу­
чаях ПЭТ с 18F­ФДГ выполнялась как  дополнительная 
процедура после прохождения стандартных диагности­
ческих манипуляций (ультразвуковое исследование, 
рентгенография, ОСГ).
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Рис. 3. Данные обследования пациентки 3. Остеосцинтиграммы в передней (а) и задней (б) проекциях. Прицельные сцинтиграммы шеи  
с 99mTc-технетрилом в передней проекции через 15 мин (в) и 3 ч (г) после введения радиофармацевтического препарата (РФП). Позитронно-эмис-
сионная томография, совмещенная с компьютерной томографией, с 18F-фтордезоксиглюкозой: проекции максимальной интенсивности (MIP) 
в передней (д) и боковой (е) проекциях; ж – совмещенные аксиальные срезы бедер; з – совмещенные аксиальные срезы однофотонной эмиссионной 
компьютерной томографии, совмещенной с компьютерной томографией шеи с 99mTc-технетрилом через 20 мин после введения РФП. Стрелками 
указаны области с гипераккумуляцией РФП; и – фотография микропрепаратов, окрашивание гематоксилином и эозином, × 400. Объяснение в тексте
fig. 3. Examination data of the third patient. Bone scan anterior (a) and posterior (б) projections. Front scintigrams of the neck with 99mTc-technetril 15 min (в) 
and 3 hours (г) after radiopharmaceutical injection. Combined positron emission tomography / computed tomography with 18F-fluorodeoxyglucose: maximum 
intensity projection (MIP) front (д) and lateral (е) projections; ж – combined axial sections of the hips; з – combined axial sections of single-photon emission 
computed tomography / neck computed tomography with 99mTc-technetril 20 min after radiopharmaceutical injection. Arrows indicate areas with hyperaccumu-
lation of the radiopharmaceutical; и – photograph of microslides, staining with hematoxylin and eosin, × 400. Description in the text
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Заключение
Из­за незнания патологии многим пациентам диаг­

ноз БЭЧ часто ставится неправильно и с опозданием [9, 
20]. По данным литературы, возрастающая насторожен­
ность клиницистов и совершенствование методов ди­
агностики в последнее время приводят к увеличению 
вновь выявленных случаев БЭЧ [8, 20]. Мы полагаем, 
что методы ядерной медицины, такие как ПЭТ / КТ 

и ОФЭКТ / КТ, возможно широко применять в диагно­
стике БЭЧ для оценки распространенности патологиче­
ского процесса. ПЭТ с 18F­ФДГ также можно активно 
применять для оценки эффективности лечения, по­
скольку глюкоза активно накапливается гистиоцитами 
[17, 18]. Для оценки вовлечения костей ОФЭКТ с остео­
тропными РФП обладает преимуществом над глюко­
зой, поскольку отражает минеральный обмен [17].
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