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Неопределенная дендритно-клеточная опухоль (Indeterminate dendritic cell tumor — IDCT) — крайне 
редкая гистиоцитарная опухоль, характеризующаяся пролиферацией неопределенных дендритных 
клеток. Чаще диагностируется у лиц среднего возраста, в приблизительно равном соотношении 
у мужчин и женщин. Этиология IDCT неизвестна. Дифференциальная диагностика проводит-
ся с другими заболеваниями, имитирующими IDCT, и важна для определения тактики лечения. 
В представленной работе рассматривается клинический случай IDCT у мужчины 48 лет. С учетом 
неспецифичности жалоб пациента, данных клинического осмотра и отсутствия патогномоничных 
дерматологических проявлений при IDCT для постановки диагноза требуется проведение имму-
ногистохимического исследования образцов кожи из пораженных участков на экспрессию CD1a, 
CD68, S100, лангерин и наличие гранул Бирбека. Выполнение патоморфологического исследования 
на основе анализа препаратов, окрашенных гематоксилином и эозином, при данной патологии не 
позволяет провести дифференциальную диагностику IDCT.
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Indeterminate dendritic cell tumor (IDCT) is rare histiocytic tumor characterized by the proliferation of 
indeterminate dendritic cells. It is more often diagnosed in middle-aged people, in approximately equal 
proportions in men and women. The etiology of IDCT is unknown. Differential diagnosis is carried out with 
other diseases that mimic IDCT and is important for determining treatment tactics. The present paper 
presents a clinical case of IDCT in a 48-year-old man. The similarity of skin manifestations in IDCT with 
other cutaneous pathologies requires an immunohistochemical study of the affected areas for CD1a, CD68, 
S100, Langerin expression evaluation as well as the presence of Birbeck's granules visualization. Routine 
histological examination does not sufficient for correct IDCT diagnostics.
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  Актуальность 
Недетерминированная дендритно-клеточная опу-

холь (Indeterminate dendritic cell tumor  — IDCT) раз-
вивается из незрелых клеток Лангерганса. Частота 
встречаемости гистиоцитарных опухолей составляет 
0,5–5,4 случая на 1 млн взрослого населения и до 8,9 
случая на 1  млн детского населения [1]. Свое начало 
гистиоцитозы берут из клеток, относящихся к системе 
мононуклеарных фагоцитов: моноцитов, макрофагов 
и дендритных клеток. Большое разнообразие феноти-
пов этих клеток обусловливает разнообразие опухо-
лей, которые могут из них развиться. Одна из гистио-
цитарных опухолей — IDCT — впервые была описана 
в 1980-х гг. и относится к крайне редкой форме гистио-
цитоза. На сегодняшний день в мировой практике опи-
сано порядка 100 случаев заболевания [2]. IDCT может 
возникать самостоятельно или сопровождать развитие 
других онкологических заболеваний, таких как хро-
нический миеломоноцитарный и острый миелоидный 
лейкоз, фолликулярная лимфома, хронический лимфо-
лейкоз, ангиоиммунобластная Т-клеточная лимфома 
и другие [2]. 

Этиология IDCT остается малопонятной. Предпола-
гается связь с нарушением дифференцировки В-кле-
ток, так как наблюдалась связь IDCT с B-клеточными 
лимфомами и миелоидными новообразованиями [3–5]. 
Некоторые исследования по экспрессии ZBTB46 позво-
ляют трактовать IDCT как злокачественные новообра-
зования из дендритных клеток [6]. Обсуждается роль 
мутаций BRAF V600E, однако данные по экспрессии 
BRAF V600E в тканях IDCT противоречивы [4, 7, 8]. Им-
муногистохимическое исследование пролиферативной 
активности клеток IDCT показало индекс экспрессии 
маркера пролиферации Ki-67 от 5 до 30% [8]. 

Клиническая картина IDCT определяется в боль-
шинстве случаев (88%) изолированным поражением 
кожи или лимфатических узлов; описаны единичные 
случаи с локализацией патологического процесса 
во внутренних органах — поджелудочной железе, се-
лезенке, легких, щитовидной железе и других [2, 9, 
10]. Кожные поражения при IDCT обычно возникают 
на лице, туловище и конечностях и чаще проявляют-
ся в виде множественных сплошных эритематозных 
или эритематозно-коричневых папул и узловых эле-
ментов. Эти поражения обычно мягкой консистенции, 
имеют тенденцию к слиянию и могут изъязвляться [2, 
8, 9]. Течение заболевания варьирует от длительно-
го доброкачественного даже без проведения терапии 
и спонтанной регрессии до быстрого прогрессирова-
ния [2, 9]. Морфологически IDCT характеризуется про-
лиферацией неопределенных дендритных клеток. Ден-
дритные клетки считаются предшественниками клеток 
Лангерганса и имеют схожую с ними морфологию и им-
мунофенотипические черты, например, положитель-
ное иммуногистохимическое окрашивание на CD1a, 
CD68 и S100 [1, 2, 10]. Поэтому дифференциальный 
диагноз проводят с гистиоцитозом из клеток Лангер-
ганса, при котором, в отличие от IDCT, определяется 
явный эпидермотропизм с внутриэпидермальными 
микроабсцессами из клеток Лангерганса, наличие 
эозинофильной инфильтрации, иммунопозитивность 
к лангерину (CD207), белку, необходимому для обра-
зования гранул Бирбека, и наличие собственно гранул 
Бирбека [1, 2, 11]. Для дифференциальной диагности-
ки IDCT можно использовать иммуногистохимический 

анализ транскрипционного фактора ZBTB46, экс-
прессия которого будет положительной при гистиоци-
тозе из дендритных клеток, в том числе и при IDCT, 
но не наблюдается при хроническом миеломоноцитар-
ном лейкозе, ювенильной ксантогранулеме, болезни 
Розаи–Дорфмана и болезни Эрдгейма–Честера [6]. 
И все же наиболее типичной является идентификация 
пролиферирующих клеток в коже с фенотипом CD1a+, 
S100+, лангерин-. Дифференциальная диагностика 
IDCT и других заболеваний с похожими клиническими 
проявлениями важна с точки зрения выбора терапии. 

Описание случая 
Пациент Д., 48 лет. Направлен дерматологом 

на патоморфологическое исследование. Беспокоят 
жалобы на наличие высыпаний в виде узелков диа-
метром 2–3  мм красноватого, красного и красно- 
коричневого цвета на коже туловища и конечностей 
(рис. 1). Появление высыпаний ни с чем не связыва-
ет. В течение последних двух лет пациент получал 
топические глюкокортикостероиды, однако эффек-
та от проводимой терапии не отмечал. Спустя два 
года после первого обращения к дерматологу стали 
развиваться инфильтраты в подкожной клетчатке, 
появилась слабость, потливость. Пациент был на-
правлен на консультацию к онкологу с предваритель-
ным диагнозом: лимфома кожи. Проведена биопсия 
лимфатического узла в аксиллярной области справа. 
По данным гистологического исследования выявлены 
изменения, подозрительные в отношении вторичного 
поражения лимфатического узла при лангергансо-
клеточном гистиоцитозе. 

Для дифференциальной диагностики гистиоцито-
за из клеток Лангерганса с другими гистиоцитарными 
опухолями было проведено повторное гистологиче-
ское и иммуногистохимическое исследование участка 
пораженной кожи. Гистологическое исследование по-
казало, что в исследованных образцах кожи слабо вы-
ражен неравномерный ортокератоз и акантоз эпидер-
миса (рис. 2). В верхних слоях сетчатого слоя дермы 
обнаруживаются периваскулярные инфильтраты, об-
разованные клетками среднего размера с овальными 
ядрами, 1–2 мелкими ядрышками в них и амфофиль-
ной цитоплазмой. В некоторых таких клетках можно 
различить складку ядерной мембраны (дендритные 
клетки). Среди них рассеяны немногочисленные лим-
фоциты, гистиоциты и малочисленные эозинофиль-
ные гранулоциты (рис. 3, 4).

С целью дифференциальной диагностики было 
проведено иммуногистохимическое исследование, ко-
торое показало, что дендритные клетки экспрессируют 
CD1a, CD4, слабо  — белок S100 (рис. 5–7) и не экс-
прессируют лангерин, CD56, CD68, CD123, CD163, 
TdT, Cyclin D1, MNDA, ERG (рис. 8). В очаге пролифе-
рации значительно преобладают CD3+ Т-лимфоциты 
над CD20+ В-лимфоцитами, гистиоциты экспресси-
руют CD68, CD163, S100, MNDA. В дерме рассеяны 
немногочисленные тучные клетки (триптаза тучных 
клеток, CD117). Маркер пролиферативной активности 
Ki-67 экспрессирован в ядрах 3–5% клеток пролифе-
рата. Сформировано заключение: гистологические из-
менения в исследованном участке коже и результаты 
иммуногистохимического исследования соответству-
ют недетерминированному дендритно-клеточному ги-
стиоцитозу (ICD-O код 9757/3).
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Рис. 1. На коже нижних конечностей отмечаются папулезные элементы ярко-красного цвета
Fig. 1. Red papules on lower extremities

Рис. 2. Неравномерный ортокератоз и акантоз эпидермиса, окраска 
гематоксилином и эозином (ув. х30)
Fig. 2. Irregular epidermal orthokeratosis and acantosis , staining by hematoxilyn 
and eosin, x30 

Рис. 3. В дерме определяются перивазальные инфильтраты, образованные 
клетками, муфтообразно охватывающими сосуды. Окраска гематоксилином  
и эозином (ув. х300)
Fig. 3. In the dermis, perivasal infiltrates are determined, formed by cells that cover 
the vessels in a muff-like manner. Staining by Нematoxilyn and eosin, x300

1.000 mm 0.100 mm
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Рис. 4. Опухолевые клетки среднего размера с овальными ядрами, 
1–2 мелкими ядрышками, амфофильной цитоплазмой. В некоторых 
клетках опухоли можно различить складку ядерной мембраны. Среди них 
рассеяны немногочисленные лимфоциты, гистиоциты и малочисленные 
эозинофильные гранулоциты. Окраска гематоксилином и эозином (ув. х600)
Fig. 4. Medium-sized tumor cells with oval nuclei, 1–2 small nucleoli, 
amphophilic cytoplasm. In some tumor cells, a fold of the nuclear membrane can 
be distinguished. A few lymphocytes, histiocytes, and eosinophilic granulocytes 
are scattered among them. Staining by hematoxilyn and eosin, x600

Рис. 5. Иммуногистохимическое исследование с антителами к CD1а; 
четко выраженная визуализация CD1а-положительных клеток с типичной 
локализацией во всех слоях эпидермиса с преимущественной локализацией 
в шиповатом слое, а также в дерме в окружении сосудов (ув. x100)
Fig. 5. Immunostaining with anti-CD1а antibodies. Immunovisualization of CD1a 
positive cells through all epidermal layers with more prominent presence in 
spinous layer as well as in the derma around the vessels, x100

Рис. 6. Иммуногистохимическое исследование с антителами к CD4 (ув. x100)
Fig. 6. Immunostaining with anti-CD4 antibodies, x100

Рис. 7. Иммуногистохимическое исследование с антителами к белку S100: 
позитивные клетки дермы окрашены в коричневый цвет (ув. х400)
Fig. 7. Immunostaining with protein S100 antibodies: positively stained dermal 
cells are colored in brown, x400

С целью уточнения распространенности опухолево-
го процесса была проведена позитронная эмиссионная 
томография, которая выявила множественные участки 
уплотнения в мягких тканях туловища, верхних конеч-
ностей, структурно измененные лимфатические узлы 
аксиллярных и паховых групп с обеих сторон без нако-
пления контрастного вещества; признаков метаболиче-
ски активной опухолевой ткани выявлено не было. 

Больной направлен в региональный онкологиче-
ский диспансер для проведения дальнейшего лечения.

Обсуждение
Недетерминированная дендритно-клеточная опу-

холь является редким новообразованием. Ее диагноз 
устанавливается на основании клинических данных, 
анамнеза, гистологического исследования и выполнения 
иммуногистохимического анализа. В гистологической 
картине отмечается пролиферация гистиоцитов в коже. 
Иммуногистохимическое исследование с положитель-
ной окраской на S100, CD1a позволяет провести диффе-
ренциальную диагностику с нелангергансоклеточным 

0.050 mm 0.500 mm

0.500 mm 0.100 mm
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гистиоцитозом. Анализ экспрессии лангерина использу-
ется для идентификации клеток Лангерганса: негатив-
ное окрашивание на данный антиген позволяет отдиф-
ференцировать от лангергансоклеточного гистиоцитоза 
[12]. Помимо малоизученного патогенеза заболевания 
остаются непонятными подходы к терапии. Положитель-
ный регресс опухоли был достигнут при назначении ин-
гибиторов BRAF/MEK у пациентов с положительным му-
тационным статусом в отношении вышеуказанных генов 
[13]. Единичные опухоли удаляются хирургическим пу-
тем. При наличии сопутствующих онкогематологических 
заболеваний требуется их терапия. 

Заключение
Недетерминированная дендритно-клеточная опу-

холь (Indeterminate dendritic cell tumor — IDCT) — редкий 
вид новообразования. При поражении кожи пролифе-
рирующие клетки характеризуются фенотипом CD1a+, 
S100+, лангерин-, в связи с чем для установления диа-
гноза обязательным является применение иммуногисто-
химического исследования. Клинические рекомендации 
в отношении неопределенной дендритно-клеточной опу-
холи отсутствуют. В качестве терапии применяются хи-
рургическое иссечение опухоли, при обнаружении мута-
ции гена BRAF — соответствующие ингибиторы. 

Рис. 8. . Отсутствие экспрессии лангерина в дендритных клетках (ув. х100)
Fig. 8. Langerin-negative dendritic cells, x100
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