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Синдром Чедиака-Хигаши – заболева-
ние с генерализованной клеточной дис-
функцией. Тип наследования – аутосом-
но-рецессивный. Обусловлено дефектом 
Lyst-протеина. Характерный признак этого 
синдрома – гигантские пероксидазопо-
ложительные гранулы в нейтрофилах, эо-
зинофилах, моноцитах периферической 
крови и костного мозга, а также в клет-
ках-предшественницах гранулоцитов. Ги-
гантские гранулы обнаруживают так же в 
циркулирующих лимфоцитах, цитоплазме 
нейронов и клетках соединительной ткани 
периневральной области. 

Синдром Чедиака-Хигаши – редкое за-
болевание, характеризующееся тяжелы-
ми повторными гнойными инфекциями, 
парциальным альбинизмом, прогресси-
рующей нейропатией, склонностью к кро-
вотечениям, развитием лимфопролифе-
ративного синдрома, а также наличием 
гигантских гранул во многих клетках, осо-
бенно в лейкоцитах периферической кро-
ви. Иммунодефицит при синдроме Чедиа-
ка-Хигаши обусловлен, в первую очередь, 
нарушением функции фагоцитоза в клет-
ках гранулоцитарного и макрофагального 
ряда и проявляется склонностью к гной-
ным и грибковым инфекциям [3]. Кровото-
чивость связана с дефектом высвобожде-
ния фомбоцитарных гранул [4].
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РЕЗЮМЕ
Авторы приводят случай диагностики 
редкого заболевания (синдром 
Чедиака-Хигаши) из личной практики. 
Особо отмечена важность 
цитоморфологического исследования 
материала при ассоциированных 
бактериально-вирусных инфекциях с 
тяжелым течением у детей.
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Abstract
The authors present the case of diagnosis of a rare disease 

(Chediak-Higashi syndrome) from personal practice. The impor-
tance of the cytomorphological study of the material in asso-
ciated bacterial-viral infections with severe course in children 
was especially noted.
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Первое упоминание о синдроме Чедиа-
ка-Хигаши относится к 1943 году (Beguez 
Cesar). В дальнейшем это заболевание 
описали Steinbrinck (1948), Chediak (1952), 
Higashi (1954) [1].

Тип наследования – аутосомно-рецес-
сивный. Обусловлено дефектом Lyst-про-
теина. Патогенез заболевания связывают с 
аномалией структуры клеточных мембран, 
нарушением системы собирательных ми-
кротрубочек и дефектом взаимодействия 
последних с мембранами лизосом. Боль-
шая часть клинических проявлений может 
быть объяснена аномальным распределе-
нием лизосомальных ферментов. Частота и 
тяжесть пиогенных инфекций обусловлена 
снижением активности кислородного ме-
таболизма и внутриклеточного перевари-
вания микробов в фагоцитах вследствие 
задержки и непостоянного высвобождения 
гидролитических лизосомальных фермен-
тов из гигантских гранул в фагосомы [2]. 
Кроме того, у больных снижены активность 
естественных киллеров и антителозависи-
мая цитотоксичность лимфоцитов. Заболе-
вание относят к первичным иммунодефи-
цитам.

При лечении синдрома Чедиака-Хигаши 
принимаются симптоматические меры, за-
щита кожи и глаз от инсоляции. В лечении 
инфекционных эпизодов – комбинация 
антибиотиков широкого спектра действия. 
При развитии гемофагоцитоза показана 
полихимиотерапия. Единственный ради-
кальный метод лечения, как и при многих 
других первичных иммунодефицитах, – ал-
логенная трансплантация костного мозга.

Учитывая крайнюю редкость данного за-
болевания, приводим пример из личной 
практики. 

В гематологическое отделение ГАУЗ АО 
«Амурская областная детская клиническая 
больница» (далее – АОДКБ) 12.12.2013  по-
ступил ребенок Н., 18.07.2011 г. р.

Анамнез болезни: болен с конца но-
ября, когда появились боль в горле, ги-
пертермия, увеличение периферических 
лимфоузлов, увеличение живота  в объ-
еме. С 01.12.2013 по 04.12.2013 находил-
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ся на лечении в ЦРБ по месту жительства. 
С 05.12.2013  по 12.12.2013  находился на 
лечении в ГАУЗ АО «Амурская областная 
инфекционная больница» с диагнозом: 
фолликулярная ангина. Наблюдались вы-
раженный интоксикационный синдром, 
анемия  тяжелой степени. Получал анти-
бактериальную, дезинтоксикационную, 
симптоматическую терапию, проводилась 
гемотрансфузия. 12.12.2013 ребенок пере-
веден в АОДКБ для исключения лимфопро-
лиферативного заболевания.

При поступлении состояние тяжелое за 
счет интоксикационного синдрома, лимфо-
пролиферации, полисерозита (жидкость в 
брюшной и плевральной областях). Кож-
ные покровы бледные, лицо, верхние и 
нижние конечности, туловище покрыты 
эритематозной сыпью с геморрагическим 
компонентом. Периферические лимфоуз-
лы: на шее конгломераты с обеих сторон 
от 1,5 до 2,0 см в диаметре, подмышечные, 
паховые – до 1,0–1,5 см. Легкие и сердце 
без патологии. Живот увеличен в объеме. 
Печень выступает на 5,0 см, селезенка – на 
4,0 см из-под края реберной дуги.

В биохимическом анализе крови выяв-
лено нарушение белкового обмена (гипо- и 
диспротеинемия), синдром печеночно-кле-
точной недостаточности, цитолиза и холе-
стаза (гипербилирубинемия за счет прямой 
фракции,  повышение уровня трансами-
наз, ЛДГ, повышение уровня  ГГТП и ЩФ). 
Из иммунологических маркеров инфекций 
обнаружены иммуноглобулины класса М 
к VCA и класса G к NA  вируса Эпштейна-
Барр. В клиническом анализе крови отме-
чались анемия с признаками анизоцитоза 
эритроцитов, тромбоцитопения, ускорен-
ная СОЭ. Количество лейкоцитов в преде-
лах возрастной нормы. В лейкоцитарной 
формуле: нейтропения, лимфоцитоз, мо-
ноцитоз (таблица 1). 

При подсчете формулы крови обратило 
на себя внимание наличие атипичных гра-
нул в части нейтрофилов, лимфоцитов, мо-
ноцитов и мононуклеарах (рис. 1, 2).

13.12.2013 выполнена пункция под-
вздошной кости. Данные миелограммы 
представлены в таблице 2.

Диагноз «острый лейкоз» был исключен. 
На основании вышеперечисленных дан-
ных был выставлен клинический диагноз: 
инфекционный мононуклеоз, ранняя пер-
вичная инфекция. Ребенок получал проти-
вовирусную, антибактериальную и симпто-
матическую терапию.

По характерным морфологическим при-
знакам (гигантские гранулы в лейкоцитах) 
специалисты клинико-диагностической 
лаборатории предположили наличие у ре-
бенка синдрома Чедиака-Хигаши. Кроме 
того, наличие ассоциированной бактери-
ально-вирусной инфекции с тяжелым те-
чением указывало на иммунодефицитное 
состояние.

09.01.2014  препараты костного мозга 
направлены в клинико-цитологическую 
лабораторию РДКБ (Москва). Получено за-
ключение: бластные клетки – 0,1–1,8%. На 
всех стадиях созревания в цитоплазме гра-
нулоцитарного, моноцитарного ростков, а 
также в цитоплазме лимфоцитов выявля-
ются гигантские аномальные гранулы, ха-
рактерные для синдрома Чедиака-Хигаши. 
(рис. 3, 4, 5). 

На основании результатов обследова-
ния выставлен клинический диагноз: син-
дром Чедиака-Хигаши; глазной альбинизм. 
В последующем пациенту успешно была 
выполнена трансплантация костного моз-
га. В настоящее время ребенок находится 
под наблюдением по месту жительства.

Таким образом, данный случай подтвер-
ждает важность цитоморфологического ис-
следования материала при ассоциирован-
ных бактериально-вирусных инфекциях с 
тяжелым течением.
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Рисунок 1. Периферическая кровь: атипичные 
гранулы в цитоплазме  палочкоядерного 
нейтрофила
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Таблица 1. Данные клинического анализа крови больного Н.

Пок̌̌̚тел̛ ϭϮ.ϭϮ.ϭϯ ϭϱ:Ϯϴ 

рGB - Ге̥огло̛̦̍ ϴϴ 

RBC - Э̛̬т̬оц̛ты xϭϬ*ϭϮ / л ϯ,ϭϭ 

рCT - Ге̥̌ток̛̬т % Ϯϰ,ϭ 

PLT - Т̬ о̥̍оц̛ты  xϭϬ*ϵ / л ϱϵ 

WBC - Ле̜коц̛ты xϭϬ*ϵ / л ϵ,ϱ 

ʻе̜т̬оф̛лы п̌лочкояде̬̦ые, %  Ϭ 

ʻе̜т̬оф̛лы ̭ег̥е̦тояде̬̦ые, % ϭϯ 

Эо̛̦̚оф̛лы %  Ϭ 

Б̌̚оф̛лы % Ϭ 

LYM - Л̛̥фоц̛ты % ϱϱ 

MON - ʺо̦оц̛ты  % ϭϴ 

ʺо̦о̦укле̬̌ы % ϭϰ 

.........СОЭ, ̥̥/ч̭̌ ϲϭ 

MCр пг Ϯϴ,ϯ 

MCV  ̥к̥/ϯ ϳϳ,ϱ 

RDW % ϭϳ,ϵ 

MCрC г/дл ϯϲ,ϱ 
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13.12.13	00:00	

Пункцией	 п�двздошной	кости	(передняя	ость)	
✁✂л✄ч☎✆	 костный	мозг	
Количество	кариоцитов	в	пунктате	 резко	увеличено	
Бласты,	%	 7,6	
Промиэлоциты,	%	 3,6	
Нейтрофильные	миелоциты,	%	 6	
Нейтрофильные	метамиелоциты,	%	 5,6	
Нейтрофилы	палочкоядерные,	% 	 ✝✝✞✟	
Нейтрофилы	сегментоядерные,	%	 ✠✡☛☞	
✌✍✎✏нофилы,	%	 ✑,✒	
Ба✓офилы,	%	 0	
✔о✕✖циты,	%	 3,2	
✗имфоциты,	%	 12,8	
Плазматические	клетки,	%	 	0	
Дегенеративные	изменения	 н✘грнс.рз	лрниьзуфар	угрнртезсо(ыу	лнзфрл	
грезоф	фсиузгарл.	рзныусьл✙✚✛	 0,57	
агз	ниглиезенаг 	 норлогиасугфасзге 	
аггнсезылфа	лноинуерфь	с 	 3,6	
гнзеуониарнсезьлыг	лноинферы.	т 	 14,8	
збоатавьици	нинер/аэцы	% 	 15,2	
збеинцовтонариэтв/бэинб	
аиибзивМгаМт	% 	
Мегалоциты 	
Митозы,	%	 0,✜	
геенвеозвиз	пеабе/эринре	 1.9/1	
✢ол-во	мегакариоцитов 	 дабвеюнчПнк 	
✣тшн✤ровывание	тромбоцитов 	 замееПиаю	
За9Пюаение	
Пунктат	ао.н(сунтьцыщря	.ьуофь(хыщр	.ь	сьстезу.	г(от(ьолыщр	(ьстьс	(есчо(ны		
збгзиоьреуроалгсуефгсиог	сооуноыгнег	ц(чтцхс 		ероуырнфус	ьхн	.ысьифофч		гыурто.(лы	егз	
азногозрезгс	илгз гразац(	уизич(ирхууи	тфьсущ	ыьн.с(.(есц(	ыьнлуаон	
азслггаиарзнфзуноныеаь 	
еь	иснх	то.зх	унрсьцотьи	(.(нофущнстиныыь	и	л(зыууьцотзх)	ьтфнчзются	лолзытссон	
азурофильные	гранулы		(рис.	 4✥ 5✥ 6✦✧	

Таблица 2. Данные миелограммы больного Н.
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Рисунок 5. Костный мозг. Гигантские 
азурофильные гранулы в палочкоядерном 
нейтрофиле.

Рисунок 2. Периферическая кровь: гигантские атипичные гранулы в мононуклеарных клетках

Рисунок 3. Костный мозг. Гигантские гранулы 
в бласте

Рисунок 4. Костный мозг. Гигантские 
азурофильные гранулы в бласте и миелоците.


