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Как известно, орфанные заболевания, к которым относятся гистиоцитозы, в том числе болезнь Эрдгейма–Честе-
ра (БЭЧ), протекают под маской других заболеваний, что затрудняет своевременную диагностику и лечение. Нали-
чие у пациентов с неустановленным диагнозом разнообразных симптомов (снижение массы тела, лихорадка, озно-
бы, ночная потливость, недомогание, одышка, жажда, полиурия, боли в мышцах и суставах, в длинных трубчатых ко-
стях верхних и нижних конечностей, в пояснице или животе вследствие поражения почек и/или забрюшинного фи-
броза; экзофтальм; сыпь, ксантомы; частые инфекционные заболевания; нистагм, атаксия, дизартрия) требует насто-
роженности врачей в отношении БЭЧ. Разнообразие симптоматики обусловлено вовлечением многих органов и си-
стем (орбит, почек, кожи, головного мозга, в том числе гипофиза; лёгких; сердца; сосудов; трубчатых костей), что тре-
бует проведения тщательного обследования, включая морфологическую верификацию патологического процесса. 
При гистологическом исследовании биоптатов для БЭЧ характерны гистиоцитарные инфильтраты (так называемый 
«пенистый гистиоцитоз») с признаками воспаления и присутствием гигантских клеток Тутона; при иммуногистохими-
ческом выявляется положительное окрашивание этих гигантских клеток на CD68 — антиген и фактор XIIIa. При осте-
осцинтиграфии выявляется выраженная симметричная аккумуляция радиофармпрепарата в пораженных костях, при 
рентгенографии в местах оссалгий — значимый симметричный билатеральный остеосклероз надкостницы, по дан-
ным КТ — «волосатые» почки, «обложенная» аорта как следствие инфильтрации гистиоцитами. Выявляемая в поло-
вине случаев мутация гена BRAF V-600E в сочетании с одним или несколькими клинико-морфологическими призна-
ками позволяет поставить правильный диагноз. Достаточно сложной является терапия этого заболевания ввиду от-
сутствия многоцентровых международных клинических исследований, обусловленного редкой встречаемостью этой 
патологии. Тем не менее в настоящее время проводятся клинические исследования по применению препаратов раз-
личных групп в лечении БЭЧ. Несомненно, что в связи с редкостью заболевания и малой информированностью вра-
чей, большой интерес представляет собственный клинический опыт ведения таких пациентов.

Ключевые слова: болезнь Эрдгейма-Честера, гистиоцитоз, двусторонний экзофтальм, низкодозная КТ костей 
скелета, симметричный билатеральный остеосклероз надкостницы, фиброз периренального пространства, клетки с 
обильной пенистой цитоплазмой, интерферонотерапия, траметиниб.
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As is known, orphan diseases, which include histiocytosis, including Erdheim-Chester disease (ECD), occur under the 
guise of other diseases, which complicates timely diagnosis and treatment. The presence of various symptoms in patients 
with an unspecified diagnosis (weight loss, fever, chills, night sweats, malaise, shortness of breath, thirst, polyuria; pain in 
the muscles and joints, in the long tubular bones of the upper and lower extremities, in the lower back or abdomen due to 
kidney damage and/or retroperitoneal fibrosis; exophthalmos; rash, xanthomas; frequent infectious diseases; nystagmus, 
ataxia, dysarthria) requires doctors to be wary of BEC.The variety of symptoms is due to the involvement of many organs and 
systems (orbits, kidneys, skin, brain, including the pituitary gland; lungs; heart; blood vessels; tubular bones), which requires 
a thorough examination, including morphological verification of the pathological process. Histological examination of biopsy 
specimens for BEC is characterized by histiocytic infiltrates (so-called “foamy histiocytosis”) with signs of inflammation and 
the presence of Touton giant cells; Immunohistochemistry reveals positive staining of these giant cells for CD68 antigen 
and factor XIIIa. Bone scintigraphy reveals a pronounced symmetrical accumulation of radiopharmaceuticals in the affected 
bones; with radiography in places of ossalgia significant symmetrical bilateral osteosclerosis of the periosteum; according 
to CT data - “hairy” kidneys, “lined” aorta as a result of infiltration with histiocytes. The BRAF V-600E gene mutation, detected 
in half of the cases, in combination with one or more clinical and morphological signs allows a correct diagnosis to be made. 
The treatment of this disease is quite complex due to the lack of multicenter international clinical studies due to the rare 
occurrence of this pathology. However, clinical studies are currently being conducted on the use of drugs of various groups 
in the treatment of BEC. There is no doubt that due to the rarity of the disease and the low awareness of doctors, our own 
clinical experience in managing such patients is of great interest.

Keywords: Erdheim-Chester disease, histiocytosis, bilateral exophthalmos, low-dose CT scan of skeletal bones, symmetrical 
bilateral osteosclerosis of the periosteum, fibrosis of the perirenal space, cells with abundant foamy cytoplasm, interferon 
therapy, trametinib.
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Введение

В клинической практике нередки диагно-
стически сложные пациенты, у которых имеют-
ся один или несколько из перечисленных сим-
птомов, таких как снижение массы тела, лихо-
радка, ознобы, ночная потливость, недомога-
ние, одышка, жажда, полиурия, боли в мышцах 
и суставах, в длинных трубчатых костях верх-
них и нижних конечностей, в пояснице или жи-
воте вследствие поражения почек и/или забрю-
шинного фиброза, экзофтальм, сыпь, ксантомы, 
частые инфекционные заболевания, нистагм, 
атаксия, дизартрия. При отсутствии диагноза 
они должны настораживать клиницистов в от-
ношении такого редкого заболевания, как бо-
лезнь Эрдгейма-Честера (БЭЧ) [1,2]. 

В 1930 г. австрийским патологом Якобом Эрд-
геймом (Jakob Erdheim) и его учеником Вилья-
мом Честером (William Chester) впервые были 
описаны два случая БЭЧ. В 1972 г. третий случай 
заболевания был описан Рональдом Яффе и обо-
значен им как болезнь Эрдгейма-Честера (БЭЧ) 
[1,2]. В последующем было показано, что в пато-
генезе основным компонентом заболевания яв-
ляется хроническое неконтролируемое воспа-
ление с высокой активностью мононуклеарных 
фагоцитов, включая макрофаги и дендритные 
клетки, которые находятся в тканях. Чрезмер-
ная пролиферация гистиоцитов приводит к по-
ражению органов и развитию так называемых 

гистиоцитозов [3]. Согласно классификации Все-
мирной организации здравоохранения (ВОЗ), 
БЭЧ — это гистиоцитарное клональное забо-
левание, которое отнесено в рубрику «Опухо-
ли из гистиоцитов и дендритных клеток». В на-
стоящее время заболевание не классифицирует-
ся как злокачественный процесс или иммунное 
расстройство [1,2]. 

Болезнь чаще встречается у мужчин, дебюти-
рует в среднем возрасте (от 40 до 60 лет), редко 
отмечается в детском возрасте. 

В мировой медицинской литературе описа-
но чуть более 750 случаев БЭЧ, но точная частота 
возникновения заболевания неизвестна. Считает-
ся, что болезнь просто не всегда диагностирова-
на или диагностирована неверно, вследствие чего 
могут пройти месяцы, даже годы после появления 
первых симптомов БЭЧ до его верификации [1,2]. 

Симптомы и течение заболевания в основном 
зависят от вовлечения в процесс органов риска: 
головного мозга, сердца, почек, печени, аорты. 
Неблагоприятный прогноз течения заболева-
ния отмечен при поражении ЦНС и сердца. По-
ражение костей часто протекает длительно бес-
симптомно. Достаточно часто встречаются пора-
жение орбит (в 25% случаев при двустороннем 
поражении периорбитальной клетчатки проис-
ходит развитие экзофтальма и ксантелазм, ино-
гда развивается нарушение зрения (снижение 
остроты и диплопия)), почек (скопление гисти-
оцитарных масс в паранефральной клетчатке), 
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головного мозга (в том числе гипофиза, что ча-
сто ассоциировано с развитием несахарного ди-
абета примерно у 30% пациентов), лёгких, кожи, 
сердца [1,2]. 

Поражение центральной нервной системы 
(ЦНС) проявляется разнообразными симптома-
ми: психическими, когнитивными, пирамидны-
ми, мозжечковыми. Чаще встречаются когни-
тивные расстройства без поражения вещества 
головного мозга (по данным МРТ), отмечается 
диффузное, бигемисферное уменьшение толщи-
ны коры и подкоркового серого вещества [1,2]. 

При поражении почек часто отмечается ско-
пление гистиоцитарных клеточных масс в пе-
ринефральной клетчатке. Описаны случаи изо-
лированного поражения переднего средосте-
ния в виде солидной опухоли без признаков по-
ражения других органов и систем, хилезного ас-
цита (скопление лимфы в брюшной полости), 
изолированного поражение печени, мышц, лёг-
ких [1,2,3]. 

Основные диагностические критерии болез-
ни Эрдгейма-Честера [1,2,3] представлены в та-
блице 1.

Окончательный диагноз обычно основыва-
ется на трёх составляющих: клинические сим-
птомы, результаты биопсии и радионуклидно-
го сканирования скелета. Согласно Американ-
ской ассоциации гистиоцитозов (Histiocytosis 
Association of America), допускается постановка 
диагноза БЭЧ на основании данных остеосцин-

тиографии при невозможности получить гисто-
логическое подтверждение [2].

Более чем у половины пациентов с БЭЧ в био-
птатах поражённых тканей находят мутацию 
гена BRAFV600E, что ассоциируется с высоким 
риском поражения критических органов таких, 
как почки, мочеточники, артериальные сосуды 
брюшной полости и коронарные артерии [4].

С какими заболеваниями проводится 
дифференциальная диагностика БЭЧ?

Это заболевание иногда ошибоч-
но принимается за гистиоцитоз из клеток 
Лангерганса, гистиоцитарную саркому с низ-
кой пролиферацией, меланомy и др. Пораже-
ния орбит псевдотуморозного характера мо-
гут встречаться при болезни Грейвса, лимфо-
мах, гранулематозе Вегенера, болезни Шегре-
на, гистиоцитозе из клеток Лангерганса, ретро-
бульбарном фиброзе, поражение почек — при 
болезни Розаи-Дорфмана, иммуноглобулин 
G4-ассоциированных заболеваниях (IgG4-АБ)  
— при идиопатическом ретроперитонеальном 
фиброзе (болезни Ормонда), поражение ЦНС — 
при демиелинизирующих заболеваниях нерв-
ной системы, несахарном диабете различного 
генеза. [1,2,5]. Для дифференциальной диагно-
стики между этими заболеваниями необходи-
ма биопсия с последующими морфологическим 
и молекулярно-генетическим исследованиями.

Таблица 1
Основные диагностические критерии болезни Эрдгейма-Честера

Вид исследования Характеристика

Гистологическое Наличие пенистого гистиоцитоза с признаками воспаления и гигантских кле-
ток Тутона, возможно проведение биопсии ксантелазм.

Иммуногистохимическое Положительное окрашивание клеток на CD68 и XIIIa.

Остеосцинтиграфическое

Выраженная симметричная аккумуляция радиофармацевтического препарата 
(РФП) в поражённых длинных трубчатых костях нижних и верхних конечно-
стей, что соответствует  остеометаболическим нарушениям неуточненного ге-
неза.

Рентгенографические Выраженный симметричный билатеральный остеосклероз надкостницы.

КТ почек «Волосатые» почки (“hairy” kidney) — скопление гистиоцитарных масс в пери-
нефральной клетчатке. 

КТ аорты «Обложенная аорта» — (“coated” aorta) утолщение стенок аорты за счёт нако-
пления в них гистиоцитов (Serratrice J.,2000) [2].

ПЭТ /КТ 

По мнению D. Sabino и соавт., по сравнению возможностей ПЭТ, совмещённой с 
КТ (ПЭТ/КТ), с 18FФДГ и 18FNaF при БЭЧ исследование с глюкозой лучше ис-
пользовать для оценки эффективности терапии и навигации с целью биопсии, 
а с фторидом — для оценки поражения костей [2].

Однофотонная эмиссионная КТ, 
совмещённая с КТ (ОФЭКТ/КТ)

Хронический продуктивный характер поражения с высокой остеометаболиче-
ской активностью.
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Каковы возможности терапии при БЭЧ?

Применение ранее стероидов, цитотоксиче-
ских препаратов, лучевой терапии и трансплан-
тации аутологичных гемопоэтических стволо-
вых клеток в лечении БЭЧ показало низкую кли-
ническую эффективность этих методов по кон-
тролю заболевания: прекращение лечения при-
водило к его прогрессии [1,2]. 

С 2005 г в лечении используется интерферон-
альфа (IFN-α). Многочисленные работы пока-
зали его эффективность в первой линии те-
рапии, и в настоящее время применяется как 
интерферон-альфа (IFN-α), так и пегилирован-
ный IFN-α. Лечение проводится в течение дли-
тельного времени как стационарно, так и амбу-
латорно. Было показано, что эта терапия суще-
ственно снижает риск смерти у пациентов с не-
благоприятным прогнозом БЭЧ [1,2,6,7].

В лечении БЭЧ используются также инги-
биторы интерлейкинов, в частности рекомби-
нантный рецепторный антагонист интерлейки-
на 1-анакинра. В сравнении эффективности ле-
чения БЭЧ анакинрой, инфликсимабом и эта-
нерцептом 63 пациентов с БЭЧ с 1998 г., по дан-
ным клиники Майо (Рочестер, США), анакинра 
продемонстрировала более высокую эффектив-
ность. По мнению авторов, анакинра — это пре-
парат выбора варианта лечения у пациентов, ко-
торые не являются кандидатами на иную тар-
гетную или химиотерапию, а также терапию 
ИФНα и в случаях без поражения ЦНС. Отмече-
ны случаи успешной терапии анакинрой паци-
ента с БЭЧ с крайне тяжёлым перикардитом, 
тампонадой сердца и сердечной недостаточно-
стью, 2 пациентов — с поражением головного 
мозга. Имеются указания на успешное приме-
нения инфликсимаба (моноклональное антите-
ло, обладающее высокой аффинностью к факто-
ру некроза опухоли-α) при лечении 2 пациентов 
с БЭЧ с тяжёлой сердечно-сосудистой недоста-
точностью [1,2,7].

Тоцилизумаб (актемра), рекомбинантное мо-
ноклональное антитело к человеческому рецеп-
тору интерлейкина-6, может быть эффектив-
ным только при некоторых локализациях пора-
женных органов и систем, в частности костной 
системы (облегчение болевого синдрома), кото-
рое по-видимому, оказывает слабый терапевти-
ческий эффект у пациентов с поражением ЦНС.

Перспективным является применение тар-
гетной терапии, к которой относятся BRAF-
ингибиторы (вемурафениб и дабрафениб). В на-
стоящее время единственным одобренным 
Управлением по санитарному надзору за каче-
ством пищевых продуктов и медикаментов США 
(FDA) препаратом для таргетной терапии БЭЧ 
с подтверждённой мутацией гена BRAFV600E яв-

ляется вемурафениб ввиду клинически значи-
мого преимущества перед другими видами тера-
пии. Стало известно, что резистентность к вему-
рафенибу при БЭЧ не развивается, поэтому воз-
можна терапия в течение длительного времени. 
В связи с высоким процентом ложных результа-
тов пациенты с БЭЧ должны проходить тестиро-
вание на мутацию гена BRAF с использованием 
сверхчувствительных диагностических систем. 
С другой стороны, у пациентов с отсутствием 
мутации гена BRAF могут встречаться другие 
мутации, которые также позволят проводить 
таргетное лечение [1,2,7]. 

Предполагается использование ингибиторов 
киназы 1 и 2 (МЕК1, МЕК2), так как белки МЕК 
являются важными компонентами сигнальнoгo 
пути внеклеточной сигналрегулируемой киназы.

Проводятся исследования по изучению ле-
чения пациентов БЭЧ с мутацией гена BRAF да-
брафенибом и траметинибом. Было показа-
но, что дабрафениб обладает меньшей токсич-
ностью по сравнению с вемурафенибом (к пло-
хой переносимости относятся лихорадка и по-
вышенная усталость), может использоваться 
в монотерапии. Траметиниб ингибирует актива-
цию МЕК, вызванную генoм BRAF, и ингибирует 
активнoсть МЕК-киназ.

В некоторых случаях лечение применяют 
отдельно, а иногда совместно с ингибиторами 
BRAF. Иматиниб мезилат был использован в не-
большом проценте случаев больных БЭЧ с неод-
нозначными результатами [2].

Представляют интерес сообщения об 
опыте применении метотрексата как в вы-
соких дозах в случаях быстрого прогресси-
рования БЭЧ, так и  в  поддерживающих 
низких дозах. Так, при использовании у 2 па-
циентов с  поражением орбит была дос- 
тигнута стабилизация заболевания, длитель-
ность ремиссии составила 2 и 13 лет соот- 
ветственно. Возможно эффективное использо-
вание кладрибина в соответстии с цитокино-
вым профилем при БЭЧ, однако его токсичность 
ограничивает применение 2–4 курсами лечения 
[2].

Для улучшения качества жизни пациента при 
рефрактерном течении БЭЧ с большой опухоле-
вой массой оправдано циторедуктивное опера-
тивное вмешательство; для облегчения костно-
го болевого синдрома — дистанционная луче-
вая терапия, назначение бисфосфонатов.

Важной информацией для клиницистов 
в плане дифференциальной диагностики явля-
ются случаи течения заболевания с сохранени-
ем высокого уровня качества жизни у части па-
циентов с БЭЧ в течение десятилетий [2, 7].

Учитывая редкость описываемой патологии, 
представляем наше клиническое наблюдение.
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Описание клинического случая

Пациент К., 1979 г. р., ветеран боевых дей-
ствий контртеррористической операции в Че-
ченской республике в 2000–2001гг. (имел ране-
ния), считает себя больным с 30- летнего воз-
раста, когда стал замечать повышение темпера-
туры тела. Лечился по поводу хронического тон-
зиллита. 

В 2015 г. при обследовании по поводу ли-
хорадки более одного месяца и сухого каш-
ля при флюорографии патологии не выявлено, 
общий анализ крови (ОАК) без особенностей. 
С-реактивный белок (СРБ) — 8,6 мг/л (при нор-
ме 0–5). Назначена противовоспалительная те-
рапия с незначительным положительным эф-
фектом, сохранялся субфебрилитет. Продолжал 
работать. 

В 2018 г. терапевтом был направлен к уроло-
гу с жалобами на ознобы по ночам, общую сла-
бость, потерю веса до 20 кг. В ОАК эритроци-
ты — 4,85×1012/л, гемоглобин — 121 г/л, лей-
коциты — 12,98×109/л. В ОАМ без особенно-
стей, посев мочи на микрофлору стерильный. 

СРБ — 8,9 мг/л. Диагностирован двусторон-
ний гидронефроз, двусторонний гидрокали-
коз. Высказанное подозрение на туберкулёз мо-
чеполовой системы, туберкулёзный папиллит 
при дообследовании не подтвердилось. В июне 
2019 г. консультирован неврологом, ревмато-
логом. Исключались тромбоз кавернозного си-
нуса, височный артериит, иммуноглобулин G4-
ассоциированное заболевание (IgG4-АБ)  — ре-
троперитонеальный фиброз, ретробульбарный 
фиброз, нейрофиброматоз 2 типа, болезнь Ор-
монда. 

В связи с жалобами на снижение зрения 
вблизи, ощущение отёчности левого глаза, «при-
пухлости левого глаза», «левый глаз больше 
правого» в мае 2019 г. обратился к офтальмоло-
гу. При осмотре глазное яблоко слева незначи-
тельно выстоит вперед. Диагностирована пре-
сбиопия, ангиопатия сетчатки обоих глаз, экзоф-
тальм слева, врожденная анизокория. МРТ от 
2021 г.  — картина ретробульбарных образова-
ний обеих глазниц D<S (рис. 1). Очаговые изме-
нения головного мозга, расположенные инфра-
тенториально.

Рисунок 1. МРТ (27.07.2021 г.)  — картина ретробульбарных образований обеих глазниц D<S.
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При обследовании у уролога в декабре 2021 г. 
в ОАК эритроцитов — 5,24×1012/л, Нв — 139 г/л, 
лейкоцитов — 11,61×109/л, СОЭ — 26 мм/ч, фибри-
ноген — 7,62 г/л (при норме 2,2–4,4). При КТ ор-
ганов брюшной полости от 24.12.21 г. (рис. 2) при-
знаки фиброзных изменений периренального про-
странства с вовлечением почечных синусов, верх-
ней трети мочеточников, надпочечников, двусто-
ронней каликопиелоуретероэктазии, конкремен-
тов левой почки. Признаки гепатоспленомегалии 
(173×70мм), кист печени, гемангим печени. Был по-
ставлен предварительный диагноз: спленомегалия 
неясного генеза. Болезнь Эрдгейма-Честера? Иди-
опатический ретроперитонеальный фиброз (бо-
лезнь Ормонда)? Болезнь Гоше?

31.01.22 г. в ГБУ РО «КДЦ «Здоровье» в г. 
Ростове-на-Дону» была выполнена чрескожная 
биопсия паранефральных инфильтратов по типу 
«футляра» под КТ-наведением с SIRIO. При ги-
стологическом анализе биоптата №7753-54/22 
в доставленном материале фиброзная ткань 
с очаговыми скоплениями клеток с обильной пе-
нистой цитоплазмой с мелкими базофильными 
ядрами. Морфологическая картина не позволя-
ет исключить болезнь Эрдгейма-Честера, и для 
уточнения гистогенеза рекомендовано ИГХ-
исследование (S100, CD68, XIIIa). При ИГХ CD68-
маркер макрофагов-гистиоцитов положитель-
ный (гранулярно, цитоплазматически), а CD1а 
и S100 отрицательны, что в соответствии с мор-
фологической картиной исключает гистиоцитоз 
из клеток Лангерганса, болезнь Розаи-Дорфмана. 
Наличие выявленной мутации V600E в гене 
BRAF в сочетании с иммунологическими марке-
рами позволило выставить диагноз «БЭЧ». 

С учётом клинико-лабораторных данных, 
морфологической картины, ИФТ, выявленной 
мутации V600Е в гене BRAF, гематологом ГБУ 
РО «КДЦ «Здоровье» в г. Ростове-на-Дону» вери-
фицирована болезнь Эрдгейма-Честера. Ослож-
нение — спленомегалия. Поражение обеих ор-
бит, паранефральных пространств, костных 
структур. При обследовании в ОАК эритроциты 
— 5,59×1012/л, гемоглобин — 144 г/л, лейкоци-
тов — 5,59×109/л. СРБ — 105,4 мм/ч, ферритин 
— 490,94 нг/мл (при норме 30–400).

С апреля 2022 г. по июль 2022 г. получал ин-
терферон альфа 2В по 3–5 млн МЕ п\к 3 раза 
в неделю с некупируемым нестероидными про-
тивовоспалительными средствами, кортикосте-
роидами гриппоподобным синдромом 

При ПЭТ/КТ от 14.08.2022 г. обнаружены мно-
жественные участки уплотнения и раздражения 
костной структуры с избирательной активностью 
ФДГ в указанных отделах как проявление основ-
ного заболевания, фиброзные изменения перире-
нального пространства с вовлечением надпочеч-
ников с диффузной активностью ФДГ, диффузно 
повышенный метаболизм ФДГ в стенках желуд-
ка. Объём поражения — ретроорбитальное про-
странство, длинные трубчатые кости, верхушки 
лёгких (буллёзное поражение), забрюшинные ин-
фильтраты по типу «волосатых» почек. 

В связи с плохой переносимостью проведе-
на замена на пегилированный интерферон (пе-
гасис). С июля 2022 г. пациент получал пегин-
терферон 3 млн ЕД — 180 мк\мл 0.5 мл п\к 1 раз 
в 10 дней. 

По данным ПЭТ /КТ от 05.03.2023 г., в срав-
нении с данными ПЭТ /КТ от 14.08.2022 г. было 

Рисунок 2. КТ органов брюшной полости (24.12.21 г.) — картина фиброзных изменений периренального 
пространства с вовлечением почечных синусов, верхней трети мочеточников, надпочечников, двусторонней 

каликопиелоуретероэктазии, конкрементов левой почки.
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отмечено снижение уровня активности ФДГ 
в большинстве изменённых костей скелета, рост 
активности ФДГ в очаге мягких тканей левого 
бедра (на уровне большого вертела) без чётких 
структурных изменений на КТ, уменьшение объ-
ёма фиброзных изменений периренального про-
странства и области надпочечников с диффуз-
ной стабильной активностью ФДГ, рост активно-
сти в стенках желудка, спленомегалия. При МРТ 
от 13.03.23 г. установлены МР-картина струк-
турных изменений левой бедренной кости, ле-
восторонний коксартроз 1 степени. При ФГДС 
от 5.04.23 г. — хронический гастрит атрофиче-
ский антрального отдела закрытого типа С-1 по 
Kimuro-Takemoto. При фиброколоноскопии пато-
логии не выявлено.

Терапия пегинтерферон 3 млн ЕД — 180 мкг\
мл 0.5 мл п\к 1 раз в 10 дней — проводилась 
с июля 2022 г. по август 2023 г. (июль-август 
2023 г. — дополнительно преднизолон 10 мг 
в сутки), затем терапия была прекращена в связи 
с отсутствием препарата. При этом пациент со-
хранял работоспособность, продолжал работать.

С целью определения тактики дальнейшего 
ведения пациент был направлен в Националь-
ный Медицинский Исследовательский Центр ге-
матологии (НМИЦ гематологии), где находился 
на обследовании в отделении гематологии и ор-
фанных заболеваний с 07.08.23 г. по 18.08.2023 г. 
В рутинных лабораторных анализах обращали на 
себя внимание снижение уровня тромбоцитов до 
159×109\л, повышение уровня креатинина — до 
108,5 мкмоль, уровень железа — 11,18 мкмоль\л, 
ферритина — 771,4 нг\мл, СРБ — 24,64 мг\л, аль-
бумин — 53,6%, гамма-глобулины — 22,7%, им-
муноглобулины Ig G — 224МЕ\мл, IgA — 150МЕ/
мл, IgM — 95МЕ\мл; в коагулограмме — фибри-
ноген (4,49г\л), в общем анализе мочи — бе-
лок (0,1г\л). В ОАК от 08.08.23 г. Нв — 154г\л, 
эр — 5,44×1012\л, тромб — 159×109\л, лейк — 
4,26×109\л, ретикулоциты — 109,3×109\л. 

При МРТ забрюшинного пространства с вну-
тривенным усилением от 14.08.23 г. обе почки 
резко изменены, картина выраженных фиброз-
ных изменений тяжистого типа в паранефраль-
ной клетчатке — специфическая картина «во-
лосатых» почек. Данные изменения распростра-
няются на почечные синусы, фасции почек, во-
влекают в патологический процесс верхнюю 
1\3 мочеточников и оба надпочечника. Имеется 
неравномерное сужение мочеточников. Макси-
мальная толщина фиброзно-изменённой клет-
чатки справа до 30 мм, слева — 25 мм, почки 
умеренно увеличены (правая — 8×7,5×12см, ле-
вая — 7,5×5,8×11,5см), паранефральный фиброз. 

По данным МРТ тазобедренных суставов (бе-
дренных костей, 14.08.23 г.)  — распространённые 
участки остеосклероза (наиболее выраженные 

в дистальных метадиафизах бедренных костей).
При низкодозной КТ костей скелета от 

14.08.23 г. обнаружено специфическое пораже-
ние ретробульбарной клетчатки, паранефраль-
ной клетчатки, почек, надпочечников, преса-
кральной клетчатки, множественные склероти-
ческие изменения плоских костей и костей пра-
вой ключицы, длинных трубчатых костей с ки-
стовидной перестройкой их метафизарных зон, 
гепатоспленомегалия. Ретробульбарно интра-
конально «ткань» до 33×22мм, на фоне которой 
не дифференцируются зрительные нервы и не-
достаточно дифференцированы мышцы орбит, 
двусторонний выраженный экзофтальм. 

Диагностирован нелангергансоклеточный 
гистиоцитоз — болезнь Эрдгейма-Честера, ре-
комендован приём ингибитора МЕК-киназ-
траметиниб 1 мг\сутки, который пациент по-
лучает с ноября 2023 г. Отмечается улучшение 
самочувствия. Из побочных эффектов на фоне 
препарата отмечено повышение артериального 
давления, сыпь на коже. Обращает на себя вни-
мание высокий уровень качества жизни: паци-
ент продолжает трудовую деятельность, работа 
связана с командировками.

Заключение

Представленный клинический случай по-
казывает сложности диагностики болезни 
Эрдгейма-Честера (на протяжении многих лет) 
вследствие как редкой встречаемости, так и ма-
лой осведомленности врачей об этой патоло-
гии. Болезнь может поражать любой орган или 
систему, что ещё раз напоминает о необходимо-
сти скоординированной деятельности предста-
вителей разных специальностей (терапевтов, 
онкологов, гематологов, нефрологов, офталь-
мологов, травматологов, патологоанатомов, ге-
нетиков и т.д.) для выбора индивидуального 
алгоритма обследования в каждом конкретном 
клиническом случае. Необходимыми являют-
ся проведение биопсии пораженных органов, 
мутационного анализа, устанавливающего му-
тационный статус BRAF и c-kit. Данные остеос-
цинтиграфии в случае поражения костей могут 
играть решающую роль в постановке диагно-
за. Терапевтические возможности для лечения 
этой патологии разнообразны, однако требует-
ся индивидуально подобранное лечение с наи-
большей эффективностью в плане контроля за-
болевания.
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