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К сожалению, данное генетически обусловленное 

заболевание рецидивирует в виде ацидемических кризов, 

которые могут привести к нефросклерозу с последующей 

трансплантацией почки. Однако вероятность поражения 

трансплантата тем же процессом очень высока [9].

Данный случай ГУС очень редок. Сложность диа-

гностики состояла в определении причины развития 

тяжелого метаболического ацидоза, так как на фоне 

проведения ПВВГДФ удавалась частичная и временная 

его коррекция. Ситуация осложнялась тем, что в нашей 

стране подобные генетические анализы не делаются. 

Особенностью представленного случая является также 

возраст манифестации синдрома. Как правило, ММА 

проявляется в периоде новорожденности и в грудном 

возрасте. Манифестация в 3-летнем возрасте обусловле-

на наличием двух гетерозиготных мутаций, что повы-

сило компенсаторные возможности организма и обу-

словило развитие ацидемии только при выраженном 

катаболизме. 

В настоящее время состояние девочки удовлетвори-

тельное, неврологических расстройств нет. За два про-

шедших года отмечались несколько рецидивов ациде-

мического состояния, потребовавших госпитализации. 

Благодаря тому, что был установлен диагноз и даны 

рекомендации, патологический процесс купировался на 

ранних этапах без последствий для здоровья ребенка. 
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Представлено описание клинического случая гистиоцитоза из клеток Лангерганса с монофокаль-
ным поражением пирамиды височной кости у ребенка 7 лет. Заболевание манифестировало с 
вестибулярной атаксии и сенсоневральной тугоухости. После 6-месячного курса химиотерапии 
отмечалось полное исчезновение неврологической симптоматики и восстановление слуха на фоне 
отсутствия признаков активности заболевания.

Ключевые слова: дети, гистиоцитоз из клеток Лангерганса, пирамида височной кости, вестибу-
лярная атаксия, сенсоневральная тугоухость. 

Clinical case of Langerhans cell histiocytosis in a child of 7 years with monofocal lesion of petrous bone 
is described. The diseases manifested as vestibular ataxia and sensoneural poor hearing. Neurological 
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(см. рисунок). В связи с ухудшением состояния и для под-

тверждения рентгенологического диагноза была прове-

дена антромастоидотомия с биопсией. Гистологическое 

и иммуногистохимическое исследования подтвердили 

предположения о ГКЛ. Выявлен инфильтрат, содер-

жащий эозинофилы и клетки Лангерганса, которые 

позитивно связываются с антителами к белку S-100 и 

CD-1a. 

После верификации диагноза ребенку проведено 

лечение по международному протоколу LCH-III, вклю-

чающее преднизолон в дозе 40 мг/м2/сут и винбластин 

6 мг/м2/нед в течение 6 недель, а также поддерживаю-

щую терапию, состоящую из 5-дневных курсов пред-

низолона в дозе 40 мг/м2/сут и введений винбластина в 

дозе 6 мг/м2, однократно в первый день курса предни-

золона. Общая длительность лечения составила 6 меся-

цев. После окончания лечения отсутствовали признаки 

активности заболевания. На контрольной КТ височ-

ной кости визуализируется трабекуляризация костного 

дефекта. По данным аудиометрии, отмечается полное 

восстановление слуха (см. рисунок). 

Таким образом, наше наблюдение показало, что 

одной из причин вестибулярной атаксии может быть 

ГКЛ с поражением пирамиды височной кости, а совре-

менная химиотерапия способствует полному исчезно-

вению признаков активности заболевания и не дает 

развиться тяжелому осложнению – необратимой сенсо-

невральной тугоухости.
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В статье представлены результаты обследования состояния костной ткани у двух пациентов (8 и 
14 лет), которые получали депакин в моно- и политерапии более 2 лет. На примере клинического 
наблюдения изложены современные критерии диагностики и основные методы коррекции нару-
шений костного метаболизма. Показана целесообразность своевременного выявления снижения 
костной прочности и профилактическое назначение комбинированных препаратов кальция у дан-
ной категории пациентов.

Ключевые слова: остеопения, костная прочность, количественное ультразвуковое сканирование 
костей, антиконвульсанты. 

Authors present results of bone tissue examination in 2 patients (8 and 14 years old) receiving Depakine 
as mono- or combined anticonvulsant therapy during >2 years. Current diagnostic criteria and principle 
of bone metabolism disorders correction are presented of clinical cases. Оf early detection of decreased 
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