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Таким образом, у пациентки был диагностиро-
ван редко встречающийся в детском возрасте микро-
скопический полиангиит с быстропрогрессирующим 
гломерулонефритом, сопровождающийся развитием 
почечной недостаточности и геморрагическим альве-
олитом. Выраженная тяжесть состояния обусловлена 
высокой активностью системного васкулита с пора-
жением почек и легких, в связи с чем по жизненным 
показаниям ребенок получал иммуносупрессивную 
терапию. Стремительное развитие симптомов быстро-

прогрессирующего гломерулонефрита и формирова-
ние терминальной почечной недостаточности уже в 
дебюте заболевания потребовали проведения замести-
тельной почечной терапии.

Источники финансирования: авторы статьи 
подтвердили отсутствие финансовой поддержки 
исследования, о которой необходимо сообщить.

Конкурирующие интересы: авторы заявляют, 
что у них нет конкурирующих интересов.
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Ангиома из клеток, выстилающих селезеночный синус (littoral cell angioma) – редкое сосу-
дистое образование селезенки, диагностика которого основана на иммуногистохимическом 
исследовании. В работе представлено описание клинического случая ангиомы из клеток, 
выстилающих селезеночный синус, у девочки 8 лет. Пациентка поступила в связи с необъясни-
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Littoral cell angioma of the spleen is a rare vascular spleen lesion, which diagnostics is based on 
immunohistochemical study. The article describes a clinical case of littoral cell angioma in a 8 years 
old girl. The patient was admitted due to inexplicably high ESR and splenomegaly. CT with contrast 
visualized round spleen tumor, connected with the spleen lower pole by vascular bundle. Selective 
splenectomy followed by histological and immunohistochemical study of spleen benign tumor were 
performed. Tumor sells expressed endothelial and histiocytic markers similar to antigens of the cells 
lining the venous sinuses of normal spleen.
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мо высоким СОЭ и спленомегалией. При КТ с контрастным усилением было визуализировано 
образование селезенки округлой формы, соединенное с нижним полюсом селезенки сосуди-
стым пучком. Проведена селективная спленэктомия с последующим гистологическим и имму-
ногистохимическим исследованием удаленного образования селезенки. Клетки образования 
экспрессировали эндотелиальные и гистиоцитарные маркеры, аналогичные антигенам клеток, 
выстилающих венозные синусы нормальной селезенки.

Ключевые слова: ангиома из клеток, выстилающих селезеночный синус, спленомегалия, дети.   
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Ангиома из клеток, выстилающих селезеночный 
синус (littoral cell angioma) – редкое новообразование 
селезенки, впервые описанное в 1991 г. S. Falk и соавт.
[1], которое развивается из клеток, выстилающих в 
норме венозные синусы красной пульпы селезенки. 
Некоторое время считалось, что ангиома из клеток, 
выстилающих селезеночный синус, – незлокачествен-
ное образование, но в последнее время появились сооб-
щения о ее злокачественной природе [2–14]. Ангиома 
из клеток, выстилающих селезеночный синус, в боль-
шинстве случаев протекает бессимптомно (>55%) и 
выявляется случайно [6] в любом возрасте. Описаны 
случаи заболевания у пациентов в возрасте 1–77 лет 
(медиана 50 лет), у женщин встречается несколько 
чаще (м/ж=5/3) [2, 4–6].  Примерно в 17% случаев 
эта ангиома ассоциирована с  такими заболевания-
ми, как болезнь Крона, синдром Вискотта–Олдрича, 
Эпштейн синдром, лимфоцитарный колит, анкилози-
рующий спондилит, болезнь Гоше, миелодиспласти-
ческий синдром, апластическая анемия, хронический 
гломерулонефрит [15–17].  Описаны случаи ассоциа-
ции ангиомы из клеток, выстилающих селезеночный 
синус, с опухолями толстой кишки, почки, поджелу-
дочной железы, легких, яичника, лейомиосаркомой, 
меланомой и неходжкинской лимфомой [8–14]. 

Клинически она проявляется выраженной спле-
номегалией, которая может выявляться случайно 
при физикальном осмотре или при ультразвуковом 
исследовании (УЗИ) органов брюшной полости [7, 
17].  При УЗИ в селезенке обнаруживаются гипер-, 
изо- или гипоэхогенные очаги, при допплеровском 
сканировании эти очаги могут быть как гипервас-

кулярными, так и аваскулярными или гиповаску-
лярными [18–20], которые также визуализируются 
при КТ-исследовании как в нативном режиме, так и 
при контрастном усилении [6, 17, 21].  У некоторых 
пациентов ангиома из клеток, выстилающих селезе-
ночный синус, сопровождается неспецифическими 
проявлениями: боли в животе без четкой локализа-
ции, снижение аппетита, похудание, слабость, повы-
шенная утомляемость, лихорадка неясной этиологии, 
портальная гипертензия, симптомы гиперсплениз-
ма. Диагностика этого вида ангиомы возможна толь-
ко при гистологическом и иммуногистохимическом 
исследовании [3, 4, 16]. Морфологически такая ангио-
ма представлена анастомозирующими сосудистыми 
полостями с фестончатым просветом,  выстланными 
крупными полигональными эндотелиальными клет-
ками, последние часто демонстрируют признаки эри-
трофагоцитоза,  могут скапливаться в просвете пато-
логических сосудистых полостей. Цитологическая 
атипия не определяется, митотическая активность 
низкая [1]. Клетки ангиомы из клеток, выстилающих 
селезеночный синус, экспрессируют как эндотели-
альные, так и гистиоцитарные маркеры (положи-
тельная реакция с антителами: FVIII, CD31, CD34, 
CD68, CD21, Myeloid/Hystiocyte antigen, Macrophage 
Vimentin, Lysozyme) [3, 4, 16]. 

В настоящее время накоплено недостаточно дан-
ных об ангиоме из клеток, выстилающих селезеноч-
ный синус, особенно у детей.

Ниже представляем случай изолированной анги-
омы из клеток, выстилающих селезеночный синус 
селезенки, у девочки 8 лет. 
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