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Резюме В работе представлены современные 
данные о лейкемоидной реакции 2 и 3 
ростков миелопоэза. Дана характери-
стика наиболее распространенных за-
болеваний, протекающих с подобными 
изменениями в периферической крови.
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Лейкемоидные реакции представляют 
собой изменения в составе и структуре клеток 
крови, напоминающие лейкозы и другие 
опухоли кроветворной системы, но не 
трансформирующиеся в ту опухоль, на 
которую они похожи [1]. В гистопатогенезе 
лейкемоидных реакций и лейкозов 
имеются черты сходства, но глубокой 
этиопатогенетической общности у этих двух 
процессов нет. Лейкозы – это неоплазия 
крови; лейкемоидная реакция, это, по 
словам И.А. Кассирского (1970),  «воспаление 
крови» [8]. Лейкемоидные реакции – это 
патологическое состояние, при котором, 
несмотря на повышенное содержание 
лейкоцитов с возможным сдвигом формулы 
не наблюдаются явления аплазии, метаплазии 
и гиперплазии кроветворных органов 
(недоразвития, измененного и увеличенного 
образования клеток крови). Лейкемоидные 
реакции не являются самостоятельным 
заболеванием в отличие от лейкоза, а носят 
вторичный симптоматический характер, 
причем, нередко очевидна причина, 
индуцировавшая развитие лейкемоидной 
реакции. Как правило, лейкемоидные реакции 
возникают вследствие воздействия на 
организм бактериальных, вирусных инфекций, 
чрезвычайных стрессорных раздражителей, а 
также разнообразных патогенных факторов 
бактериальной и небактериальной природы, 
вызывающих сенсибилизацию организма. 
С устранением действия основного 
причинного фактора возникает и быстрая 
нормализация состава периферической 
крови. Для лейкемоидной реакции не 
характерны признаки опухолевой прогрессии, 
свойственные лейкозам, в связи с чем при 
них не возникают анемии и тромбоцитопении 
метапластического характера. Являясь 
гематологическим проявлением многих 
соматических заболеваний, лейкемоидные 
реакции встречаются гораздо чаще, чем 
соответствующие варианты лейкозов. 
От осведомленности врачей в области 
реактивных изменений со стороны 
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кроветворения зависит правильность ранней 
диагностики гемобластозов, потому что 
нельзя путать лейкозы и лейкемоидные 
реакции, так как, приняв лейкемоидную 
реакцию за лейкоз, нужно будет лечить 
так называемый «лейкоз». И.А. Кассирский 
подчеркивал, что «правильный анализ 
гемограммы помогает разобраться в сложной 
диагностической обстановке и, напротив, 
недооценка картины крови приводит к частым 
диагностическим ошибкам», «лейкограмма 
нередко обнаруживает такие тонкие 
изменения, которые задолго до выраженных 
клинических признаков указывают на 
серьезные сдвиги в течении заболевания» [8].

Различают лейкемоидные 
реакции следующих типов [5].                                                                                                            
1. Миелоидные реакции:  нейтрофильные,  
промиелоцитарные,  эозинофильные,  
реакции 2 и 3 ростков миелопоэза.                                                                                                                                      
2. Лимфоцитарные.                                                                                                                         
3. Моноцитарно-макрофагальные.                                            
4. Псевдобластные лейкемоидные реакции.

Каждый тип лейкемоидной реакции 
может сопровождаться лейкоцитозом (более 
10–15×109/л) и повышением содержания со-
ответствующих форменных элементов кро-
ви. Специального лечения лейкемоидных 
реакций не требуется. Во всех случаях 
проводится лечение основного заболевания, 
вызвавшего данные изменения в крови.

Наибольшие диагностические 
затруднения встречаются при 
наличии лейкемоидной реакции 
2-х или 3-х ростков миелопоэза. 

Реакции 2 и 3 ростков миелопоэза, 
проявляются:         

1) нейтрофильным лейкоцитозом 
(часто с появлением в периферической 
крови созревающих клеток 5 класса – 

метамиелоцитов, миелоцитов, реже – 
промиелоцитов) или лейкопенией; 

2) гипертромбоцитозом или тромбоци-
топенией;                     

3) нормобластозом (нормоцитозом) в 
периферической крови.                                                      

Подобные реакции встречаются при:                                                                             
-  септических состояниях,                                                              
-  злокачественных  опухолях,                                     
-  остром иммунном гемолизе,                                                                         
-  острой кровопотере и выраженном 
анемическом синдроме.

Иногда при септических состояниях 
появляется не только нейтрофильный 
лейкоцитоз, но и тромбоцитоз. 

              Метастазы солидной опухоли в костном 
мозге чаще всего встречаются при раке 
предстательной железы и яичек, опухолях 
органов малого таза (у женщин), легкого, 
молочной, щитовидной желёз и гипернефроме. 
В этих случаях в клинической картине 
могут преобладать «гематологические» 
проявления: анемический, геморрагический, 
«апластический» синдромы, оссалгии, ко-
торые симулируют системные заболе-
вания крови (апластическую анемию, 
аутоиммунную тромбоцитопению, острый 
лейкоз, хронический миелолейкоз, сублейке-
мический миелоз). Лейкемоидные реакции 
на рак бывают двух типов: нейтрофильный 
лейкоцитоз и тромбоцитоз, реже - эритроцитоз 
(гипернефрома, гепатома, опухоли надпо-
чечников и гипофиза), умеренное омоло-
жение состава лейкоцитов или миелемия 
– выход в кровь большого количества 
эритрокариоцитов разной степени зрелости 
как следствие милиарных метастазов рака в 
костный мозг. Кроме того, могут встречаться 
панцитопения, изолированная тромбоцито-
пения, анемия с нормоцитозом. При метас-
тазах, в зависимости от степени вытеснения 
нормального кроветворения, число 
лейкоцитов может колебаться от лейкопении 
до небольшого лейкоцитоза, но в крови, как 
правило, обнаруживаются метамиелоциты 
и миелоциты. Число тромбоцитов 
чаще уменьшено, обычно имеется и 
анемия. Нормоцитоз и ретикулоцитоз в 
периферической крови – характерные 
гематологические признаки метастазов 
солидной опухоли в костном мозге [6, 12]. 
Различают две формы метастатического по-
ражения костной ткани: остеолитическую 
и остеосклеротическую. Диагностика по-
следней нередко представляет значи-
тельные трудности, в особенности при не 
выявленной локализации первичной опухоли. 
Результаты исследования миелограммы 
зависят от степени выраженности «ракового» 
миелофиброза (остеосклероза): при 
умеренном склерозе аспират костного 
мозга нормоклеточный, при значительном – 
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гипоклеточный либо его не удается получить. 
Особенностями опухолевых клеток, которые 
обнаруживаются в миелограмме в среднем 
у 20% больных, являются: а) расположение 
скоплениями, пластами; б) характерная 
морфология (большие многоядерные клетки с 
интенсивной окраской хроматина и крупными 
ядрышками в ядре) [6, 12]. Для выявления  
метастазов солидных опухолей в костном 
мозге более информативна трепанобиопсия.

Острые постгеморрагические 
анемии  развиваются вследствие травм, 
сопровождающихся нарушением целостности 
кровеносных сосудов, кровотечений из 
внутренних органов, чаще – при поражении 
желудочно-кишечного тракта, матки, легких, 
полостей сердца, после острой кровопотери 
при осложнениях беременности и родов. Чем 
крупнее калибр пораженного сосуда и чем 
ближе к сердцу он расположен, тем опаснее 
для жизни кровотечение. Так, при разрыве 
дуги аорты достаточно потерять менее одного 
литра крови, чтобы наступила смерть в связи 
с резким падением артериального давления 
и дефицитом наполнения полостей сердца. 
Смерть в таких случаях наступает прежде, чем 
происходит обескровливание органов, и при 
вскрытии трупов умерших анемизация органов 
малозаметна. При кровотечениях из сосудов 
мелкого калибра смерть обычно наступает при 
потере более половины общего количества 
крови. Если кровотечение оказалось не 
смертельным, то кровопотеря возмещается 
благодаря регенераторным процессам в 
костном мозге. При острой кровопотере (1000 
мл и более) в течение короткого времени на 
первое место выступают признаки коллапса 
и шока. Клиническая картина такой анемии 
характеризуется бледностью кожного покрова 
и видимых слизистых оболочек, слабостью, 
головокружением, шумом в ушах, холодным 
липким потом, резким снижением АД и 
температуры тела, частым пульсом слабого 
наполнения (нитевидным), возбуждением, 
сменяющимся обморочным состоянием, 
иногда – рвотой, цианозом, судорогами. 
Происходит потеря значительного количества 
железа (500 мг и более) [6]. Диагноз обычно 

не труден, кроме случаев анемии, обусловлен-
ной внутренним кровотечением. В перифери-
ческой крови выявляется стадийный характер 
изменений гематологических показателей. В 
первые часы и сутки в организме отмечается 
эквивалентное уменьшение общего содержа-
ния форменных элементов и плазмы крови. В 
связи с этим гематокрит, число эритроцитов и 
уровень гемоглобина в единице объема кро-
ви остаются в рамках нормальных диапазо-
нов. Снижен лишь показатель объема цирку-
лирующих эритроцитов. Через 2 – 3 дня после 
кровопотери отмечается уменьшение уровня 
гемоглобина, числа эритроцитов в единице 
объема крови, а также гематокрита. Эти 
изменения являются результатом уменьшения 
количества жидкости, выводимой почками, 
снижения транспорта в сосуды межтканевой 
жидкости и лимфы. Цветовой показатель 
остается нормальным в связи с тем, что в 
крови циркулируют зрелые эритроциты, 
находившиеся в сосудистом русле до 
кровопотери. Общее содержание тромбоцитов 
сначала реактивно увеличивается, а в 
последствии их число в единице объема крови 
может снижаться в результате потребления. 
Общее количество лейкоцитов и содержание 
в единице объема крови могут быть 
уменьшены как в связи с потерей в результате 
кровотечения, так и в связи с гемодилюцией, 
но часто отмечается лейкоцитоз со сдвигом 
до метамиелоцитов и миелоцитов. Примерно 
через 4 – 5 дней после кровотечения в 
крови пациента обнаруживается большое 
число молодых клеток эритроцитарного 
ростка гемопоэза: полихроматофильных 
и оксифильных нормобластов (син. – 
нормоцитов, эритрокариоцитов). Число рети-
кулоцитов так же значительно увеличивается 
(регенераторная и гиперрегенераторная 
анемия). Цветовой показатель ниже 0,85 
(гипохромия эритроцитов) в связи с тем, что 
скорость синтеза гемоглобина отстает от 
темпа пролиферации клеток эритрона. В кос-
тном мозге в это время выявляются призна-
ки интенсификации эритропоэза: увеличива-
ется количество эритробластов, различных 
форм нормобластов, а также ретикулоцитов 
(костномозговая компенсация кровопотери). 

1А   1Б

Рисунок 1. Гемолиз эритроцитов. Растровая электронограмма. Окраска уранилацетат, цитрат свинца.
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Клетки костного мозга плоских и эпифизов 
трубчатых костей пролиферируют, костный 
мозг становится сочным и ярким. Лечение 
состоит в возмещении кровопотери. Боль-
ному переливают кровь, вводят кровезаме-
нители, а также солевые растворы, их объем 
зависит от величины кровопотери. При раз-
витии дефицита железа назначают препара-
ты железа. Прогноз зависит от длительности 
кровотечения, объема утраченной крови, 
компенсаторных процессов организма и ре-
генераторной способности костного мозга.                         

Аутоиммунная гемолитическая анемия 
является наиболее часто встречающимся 
заболеванием среди приобретенных 
гемолитических анемий [16]. Развитие за-
болевания связано с появлением в орга-
низме больного антител к собственным 
эритроцитам, которые агглютинируются 
и подвергаются распаду в клетках 
ретикулогистиоцитарной системы. Различают 
симптоматические и идиопатические 
аутоиммунные гемолитические анемии. 
Симптоматические аутоиммунные  анемии 
возникают на фоне различных заболеваний, 
сопровождающихся нарушениями в 
иммунокомпетентной системе. Наиболее 
часто они встречаются при хроническом 
лимфолейкозе, лимфогранулематозе, остром 
лейкозе, системной красной волчанке, рев-
матоидном артрите, хронических гепатитах и 
циррозах печени [10, 17]. В тех случаях, ког-
да появление аутоантител не удается связать 
с каким-либо патологическим процессом, 
говорят об идиопатической аутоиммунной 
гемолитической анемии, которая составляет 
около 50% всех аутоиммунных анемий. 
Образование аутоантител происходит 
в результате нарушения в системе 
иммунокомпетентных клеток, которые 
воспринимают эритроцитарный антиген как 
чужеродный и начинают вырабатывать к 
нему антитела. После фиксации аутоантител 
на эритроцитах последние захватываются 
клетками ретикулогистиоцитарной 
системы, где подвергаются агглютинации 
и распаду. Различают внутриклеточный и 
внутрисосудистый гемолиз. Внутриклеточный 
гемолиз эритроцитов происходит главным 
образом в селезенке, печени, костном мозге. 
При внутирисосудистом гемолизе эритроциты 
разрушаются в циркулирующей крови (рис. 
1). Аутоантитела к эритроцитам принадлежат 
к различным типам. По серологическому 
принципу аутоиммунные гемолитические 
анемии делятся на несколько форм: анемии 
с неполными тепловыми агглютининами, 
анемии с тепловыми гемолизинами, 
анемии с полными холодовыми 
агглютининами, анемии с двухфазными 
гемолизинами, анемии с агглютининами 
против нормобластов костного мозга [3].

      Каждая из этих форм имеет некоторые 
особенности в клинической картине, течении 
и серологической диагностике [3]. Наиболее 

часто встречаются анемии с неполными те-
пловыми агглютининами, составляющие 70 
– 80 % всех аутоиммунных гемолитических 
анемий. По клиническому течению выделяют 
острую и хроническую аутоиммунную гемоли-
тическую анемию. При острых формах у боль-
ных внезапно появляется резкая слабость, 
сердцебиение, одышка, лихорадка, желтуха. 
При хронических формах заболевание разви-
вается исподволь. Общее состояние больных 
изменяется мало. Одышка и сердцебиение 
могут отсутствовать несмотря на выраженную 
анемизацию, что связано с постепенной адап-
тацией больных к гипоксии. Объективно выяв-
ляется увеличение селезенки, реже – печени. 
При аутоиммунной анемии, связанной с 
холодовыми агглютининами (холодовая 
агглютининовая болезнь), отмечается плохая 
переносимость холода и развитие на холоде 
таких симптомов, как крапивница, синдром 
Рейно, гемоглобинурия. Течение заболевания 
характеризуется наклонностью к обострениям 
(гемолитическим кризам) под влиянием ин-
фекций, чаще – вирусных или при воздействии 
холода. Отмечается нормохромная или 
умеренно гиперхромная анемия различной 
степени, ретикулоцитоз, нормоцитоз. Для 
аутоиммунной гемолитической анемии с хо-
лодовыми агглютининами характерна агглю-
тинация эритроцитов, наблюдающаяся сразу 
после взятия крови и в мазке. При подогре-
вании агглютинация исчезает. Осмотическая 
резистентность эритроцитов в большинстве 
случаев снижена. Количество лейкоцитов при 
идиопатических формах подвержено колеба-
ниям, в случае острого гемолитического криза 
встречается лейкоцитоз со сдвигом влево 
до миелоцитов. При хронических формах 
гемолиза количество лейкоцитов близко к 
норме. Число тромбоцитов не изменено. 
СОЭ значительно увеличена. В костном 
мозге наблюдается резко выраженная 
гиперплазия эритроидного ростка. Среди 
лабораторных признаков повышенного 
гемолиза отмечается увеличение содержания 
непрямого билирубина, повышенная 
экскреция стеркобилина с калом.

    Диагноз аутоиммунной гемолитической 
анемии ставится на основании признаков 
повышенного гемолиза – с одной стороны, и 
выявления фиксированных на поверхности 
эритроцита антител – с другой. Основным 
методом выявления на эритроцитах 
аутоантител является проба Кумбса, осно-
ванная на преципитации антиглобулиновой 
сыворотки эритроцитов с фиксированными 
на них антителами. Различают прямую и 
непрямую пробы Кумбса. Прямая проба выпа-
дает положительной в большинстве случаев 
аутоиммунной гемолитической анемии. Отри-
цательный результат прямой пробы означает 
отсутствие антител на поверхности эритроци-
та и не исключает наличия свободных цирку-
лирующих антител в плазме. Для повышения 
чувствительности прямой реакции Кумбса 
применяют принцип агрегат-гемагглютинации 



78 «Амурский медицинский журнал» №3 (27) 2019

(А.М. Оловников и др.,1975) с использовани-
ем эритроцитов, покрытых агрегированными 
белками иммунной сыворотки. Для выявле-
ния свободных антител применяют непрямую 
пробу Кумбса. В диагностике внутрисосуди-
стого гемолиза большую роль играют опре-
деление свободного гемоглобина в плазме и 
в моче, определение гемосидерина в моче, 
положительные тест Хема и сахарозная проба.

    Средством выбора при лечении 
аутоиммунной гемолитической анемии 
являются глюкокортикоидные гормоны, 
которые практически всегда прекращают или 
уменьшают гемолиз. Необходимым условием 
гормональной терапии является достаточная 
дозировка и длительность. В острой фазе 
назначают преднизолон в больших дозах – из 
расчета 1 – 2 мг/кг массы или эквивалентные 
дозы других глюкокортикоидов. Иногда 
возможно проведение пульсерапии СГК [17]. 
После наступления ремиссии доза предни-
золона постепенно уменьшается. Лечение 
проводится на протяжении 2 – 3 месяцев, 
до исчезновения всех признаков гемолиза 
и негативации пробы Кумбса. При реци-
дивирующих формах заболевания и отсут-
ствии эффекта от применения глюкокор-
тикоидов показана спленэктомия, которая 
оказывается эффективной в 70% случаев. 
При отсутствии эффекта от спленэктомии 
назначаются иммунодепрессанты. 
Ранее использовались 6-меркаптопурин, 
азатиоприн, хлорамбуцил, а также противо-
малярийные препараты (делагил, резохин). 
В настоящее время с большим успехом про-
водится лечение ритуксимабом [16, 17].  

    Гемотрансфузии у больных аутоиммунной 
гемолитической анемией следует проводить 
только по жизненным показаниям (резкое 
падение гемоглобина, сопорозное 
состояние). Рекомендуется специально 
подбирать доноров, чьи эритроциты 
дают отрицательную пробу Кумбса.

  Ночная пароксизмальная гемоглобинурия 
представляет собой приобретенную 
гемолитическую анемию с постоянным 
внутрисосудистым гемолизом и выделением 
с мочой гемосидерина. Заболевание 
рассматривается как результат соматической 
мутации эритроидных клеток, вследствие 
чего вырабатывается патологический клон 
(семейство) эритроцитов с повышенной 
чувствительностью к различным 
гемолитическим агентам. Интенсивность 
гемолиза повышается под влиянием 
пропердина, комплемента, тромбина, ацидо-
за. Характерным морфологическим призна-
ком заболевания является гемосидероз почек. 
Гемосидероза в других органах не наблюда-
ется. В печени отмечаются дистрофические 
и некробиотические изменения, связанные с 
венозными тромбозами и анемией. Селезен-
ка увеличена за счет множественных сосуди-
стых тромбозов и развития периваскулярного 

склероза. Жалобы больных сводятся к слабости, 
головокружениям, одышке, сердцебиениям. 
Характерным признаком являются 
боли в животе различной локализации 
и интенсивности наблюдающиеся, как 
правило, в период криза и связанные с 
капиллярными тромбозами мезентериальных 
сосудов. Нередко отмечаются тромбозы 
периферических сосудов, чаще – в венах 
верхних и нижних конечностей, а также других 
сосудов (мозговых, селезеночных, почечных). 
В период криза у больных может повышаться 
температура. Типичным признаком 
заболевания является появление мочи черного 
цвета, обусловленное выделением с мочой 
гемосидерина и свободного гемоглобина. 
Нередко гемоглобинурия отмечается в 
ночное время (пароксизмальная ночная 
гемоглобинурия). Этот феномен объясняется 
наступающим во время сна физиологическим 
ацидозом, активацией пропердина и 
других факторов, усиливающих гемолиз. 
Гемоглобинурия не является обязательным 
симптомом заболевания. При объективном 
исследовании выявляется бледность кожи с 
небольшим желтушным оттенком, умеренное 
увеличение селезенки и печени. Анемия 
в течение длительного времени носит 
нормохромный характер. При значительных 
потерях с мочой железа в виде гемоглобина и 
гемосидерина цветовой показатель становится 
меньше нормы. Количество ретикулоцитов 
повышено незначительно. Часто наблюдается 
лейкопения и тромбоцитопения. В 
костном мозге отмечается гиперплазия 
эритроидного ростка, сопровождающаяся 
нередко угнетением гранулоцитарного и 
мегакариоцитарного ростков. О возможности 
болезни ПНГ следует думать у больных с 
гемолитической анемией, резистентной к 
лечению, сопровождающейся лейко- и тром-
боцитопенией без значительного увеличения 
селезенки. Важное диагностическое значе-
ние имеет микроскопирование осадка мочи 
с целью выявления гемосидеринурии. Сре-
ди лабораторных тестов в диагностике бо-
лезни Маркиафавы-Микели используются 
следующие тесты: кислотный тест 
Хема (гемолиз эритроцитов больного в 
подкисленной человеческой сыворотке), тест 
Кросби (усиление гемолиза под влиянием 
тромбина), сахарозный тест (гемолиз 
эритроцитов больных в свежей донорской 
крови при добавлении сахарозы).          Для 
верификации ПНГ используют маркеры CD 55/
CD59   и   FLAER. Лечение в настоящее время 
проводится моноклональным антителом – 
экулизумаб [13]. С гемолитическими кризами 
протекают так же все варианты наследственных 
гемолитических анемий. В этом случае в кро-
ви так же могут отмечаться нормобластоз 
и нейтрофильная лейкемоидная реакция. 

           Тромбоцитоз – это повышение количества 
тромбоцитов в периферической крови  более 
400×109/л.  Нормальный уровень тром-
боцитов  у здорового человека состав-
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ляет (100–400)×109/л [17].   Тромбоци-
ты, по сути, представляют собой участки 
цитоплазмы мегакариоцитов (рис. 2) – гигант-
ских полиплоидных клеток костного мозга, 
являющихся родоначальниками тромбоци-
тов. Количественная оценка мегакариоцитов 
костного мозга  важна  как при тромбоцито-
зах, так  и при тромбоцитопениях. Изучение 
мегакариоцитарного ростка проводится в 
аспиратах костного мозга (цитологическое 
исследование) и трепанатах костного  мозга 
(гистологическое  исследование). 
Диаметр  тромбоцитов  составляет от 2 до 4 
мк  (так называемые  мезоформы), в крови у 
здорового человека таких тромбоцитов около 
90%. На микроформы (менее 2 мк в диаметре) и 
макроформы (более 4 мк) приходится не более 
10%.  (рис. 3). Длительность жизни тромбоци-
тов – от 3 до 10 дней (в среднем 6,9 ± 0,3 дня). 
Колебания  количества  тромбоцитов  у одно-
го и того же человека отмечаются даже в тече-
ние суток и могут быть связаны с физической 
нагрузкой, приемом пищи, стрессом, куре-
нием, поэтому общий анализ крови произво-
дится утром, натощак. Кроме того, количество 
тромбоцитов у женщин опосредовано фазами 
менструального цикла: наиболее низкий уро-
вень тромбоцитов во второй половине цик-
ла, наиболее высокий – после менструации, 
однако колебания уровня  тромбоцитов 
ограничиваются физиологическими 
пределами (100-400) × 109/л [17].

       Тромбоцитозы подразделяют на первичные 
и вторичные (симптоматические). 
Первичные тромбоцитозы характерны для 
всех хронических миелопролиферативных 
заболеваний – хронический 
миелолейкоз, первичный идиопатиче-
ский миелофиброз, истинная полиците-
мия, эссенциальная тромбоцитемия (ЭТ).  

 Вторичные тромбоцитозы  встречаются:

–  при острых и хронических воспалительных 
процессах (ревматоидный артрит, узелковый 
полиартериит, неспецифический язвенный 
колит, остеомиелит и др.), а также при сепси-
се;

–  при амилоидозе;

–  после острой кровопотери;

–  при железодефицитных состояниях на 
фоне хронической кровопотери;

–  при злокачественных новообразованиях 
как проявление паранеопластической 
реакции (рак предстательной железы, рак 
почки, мезентелиома, лимфогранулематоз и 
неходжкинские лимфомы);

–  при гемолитической анемии;

–  после спленэктомии;

–  в ответ на некоторые препараты 

(введение витамина В12, андрогенов, 
эпинефрина, эритропоэтина и др.).

  Многообразие причин, приводящих 
к вторичным тромбоцитозам, 
обусловлено особенностями 
регуляции мегакариоцитопоэза 
и  тромбоцитопоэза.  Факторами, стимулиру-
ющими мегакариоцитопоэз, являются     ин-
терлейкины (ИЛ), колониестимулирующие  и 
ростовые факторы. Увеличение  количества 
тромбоцитов при воспалении, по крайней 
мере частично,  связано с повышенной 
пролиферацией мегакариоцитов в ответ 
на  усиленную продукцию ИЛ-1,  ИЛ-3, ИЛ-6. 
Так, ИЛ-3 стимулирует мегакариоцитопоэз 
in vitro, активен в отношении поздних ста-
дий дифференцировки мегакариоцитов. 
Этим  можно объяснить увеличение коли-
чества тромбоцитов у больных со злока-
чественными новообразованиями. ИЛ-6 – 
провоспалительный  цитокин – индуцирует 
увеличение размеров мегакариоцитов 
и  повышает уровень тромбоцитов 
периферической крови, стимулируя их 
отшнуровку. Уровень ИЛ-6 в плазме  значи-
тельно увеличивается у больных с реактивным 
тромбоцитозом, индуцированным острой 
инфекцией, злокачественным новообразо-
ванием,  хроническим воспалительным про-
цессом; в то же время уровень ИЛ-6 в плазме 
больных с эссенциальной тромбоцитемией 
низкий. В связи с  этим  исследование 
уровня ИЛ-6 может быть использовано для 
целей дифференциальной диагностики. 
ИЛ-11 – синергист ИЛ-3 в стимуляции 
мегакариоцитопоэза. Рекомбинантный че-
ловеческий ИЛ-11 способствует созрева-
нию мегакариоцитов in vitro и стимулирует 
полиплоидизацию ядер мегакариоцитов. 
У собак, подвергнутых  гамма-облучению, 
введение ИЛ-11 увеличивало число 
тромбоцитов в периферической 
крови, их размер, а также плоидность 
мегакариоцитов.  Гранулоцитарно-
макрофагальный колониестимулирующий 
фактор (ГМ-КСФ)  эффективно  стимулирует 
мегакариоцитопоэз in vivo  с последующим 
увеличением количества тромбоцитов в крови. 
Этот эффект требует, по мнению некоторых 
авторов, синергизма с ИЛ-3. Гранулоцитарный 
колониестимулирующий фактор (Г-КСФ) не 
влияет напрямую на мегакариоцитопоэз 
in vitro, однако трансплантация перифери-
ческих стволовых кроветворных клеток  от 
донора, стимулированного  Г-КСФ и цито-
статическими препаратами,  приводит к зна-
чительно увеличенному выходу тромбоци-
тов в кровь. Тромбопоэтин,  фактор роста и 
развития  мегакариоцитов,  при добавлении  в 
культуру клеток  вызывает  повышение 
числа колоний мегакариобластов 
и мегакариоцитов,  а также 
увеличивает  продукцию тромбоцитов. 
Эритропоэтин, по своему химическому 
строению  имеющий некоторое сходство  с 
тромбопоэтином, так же влияет на все стадии 
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созревания мегакариоцитов; установлено, 
что мегакариоциты несут рецепторы 
к эритропоэтину, поэтому  введение 
эритропоэтина  увеличивает количество 
мегакариоцитов в костном мозге 
и  повышает уровень тромбоцитов в крови. 
Тестостерон и анаболические гормоны 
оказывают стимулирующее действие на 
мегакариоцитопоэз. Интерфероны альфа 
и  гамма ингибируют мегакариоцитопоэз и 
приводят к снижению уровня тромбоцитов 
периферической крови,  гомогенаты 
тромбоцитов так же ингибируют 
тромбоцитопоэз, что может быть обуслов-
лено  наличием  альфа-гранул, фактора тром-
боцитов 4, бета-тромбоглобулина [2, 19].

      Тромбоцитоз характерен для всех хрони
ческих миелопролиферативных заболеваний, 
однако наиболее сложен дифференциальный 
диагноз между симптоматическим вторичным 
тромбоцитозом и дебютом 
эссенциальной тромбоцитемии. 
Это связано с тем,  что  ведущим 
синдромом  ЭТ  является, как правило, 
изолированный гипертромбоцитоз  без 
лейкоцитоза, сдвига лейкоцитарной формулы 
влево, эритроцитоза, спленомегалии.

 Эссенциальная тромбоцитемия (ЭТ) 
(синонимы: первичная тромбоцитемия, 
хронический мегакариоцитарный лейкоз, 
идиопатическая тромбоцитемия) – 
хроническое миелопролиферативное 
заболевание с преимущественной 
пролиферацией мегакариоцитов 
и  повышенным образованием тромбоцитов.  
Клиническая картина ЭТ скудная, часто 
повышенный уровень тромбоцитов в общем 
анализе крови  – единственная причина для 
направления  пациента на консультацию 
к гематологу. В гемограмме наблюдается 
значительный тромбоцитоз (более 
450,0×109/л), нормальный или незначительно 
повышенный уровень лейкоцитов (10-15)×109/
л без сдвига лейкоцитарной формулы  влево, 
нормальный уровень гемоглобина. Спленоме-

галия  и гепатомегалия,  как правило,  отмеча-
ются редко. Часто никаких жалоб в дебюте за-
болевания пациент не предъявляет. Высокий 
уровень тромбоцитов – фактор тромбогенного 
риска.  На момент установления диагноза 
микроциркуляторные сосудистые осложнения 
составили 37%, тромбозы – 6%, кровотечения 
– 3% [19]. Микроциркуляторные осложнения 
проявляются онемением кончиков пальцев 
рук и ног, болями в икроножных мышцах при 
быстрой ходьбе, что обусловлено  агрегаци-
ей тромбоцитов в сосудах микроциркуляции. 
Реже отмечается клиника эритромелалгии, ко-
торая проявляется острыми болями и чувством 
жара в пальцах рук, ног, их резким покрасне-
нием и отеком. В основе эритромелалгии не 
только  агрегация тромбоцитов в артериолах, 
но и  опосредованное ею воспаление стенок 
артериол и обструкция венул  [7, 21]. Микро-
циркуляторные осложнения эффективно купи-
руются приемом ацетилсалициловой кислоты в 
дозе 0,3 – 0,5 г. Гиперагрегация тромбоцитов в 
микроциркуляторном русле головного 
мозга сопровождается  мигренеподобными 
головными болями, головокружением, 
преходящими нарушениями слуха и зрения, 
иногда имеют место  микроинсульты. 
Осложнение ЭТ стенокардией    встречается у 
больных пожилого возраста. Тромботические 
осложнения более характерны для лиц старше 
60 лет, особенно если у них до возникновения 
ЭТ отмечались тромбозы. Прямой связи 
между количеством тромбоцитов и 
микроциркуляторными, тромботическими 
осложнениями  нет: нередки случаи, 
когда при уровне тромбоцитов более 
1500,0х109/л не выявляется никакой кли-
нической симптоматики [Демидова]. 

Диагностические критерии ЭТ [9]:

–  постоянное повышение количества 
тромбоцитов более 450,0х109 /л;                                                                        
–  количество гемоглобина менее 130,0 г/л 
или нормальная масса циркулирующих 
эритроцитов;                                         –  
нормальное содержание 
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Рисунок 2. Мегакариоциты в костном мозге. А – материал трепанобиопсии подвздошной кости. Б – 
Электронограмма. Окраска уранилацетат, цитрат свинца. 
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железа в костном мозге;                                                                                
–  при гистоморфологическом 
исследовании препарата костного мозга 
не выявляется коллагеновый фиброз;                                                                    
–  нет причин для развития 
вторичного тромбоцитоза.                                                                                       
–  мутация в гене тирозинкиназы JAK2 
(JAK2V6617F) [23]. 

При впервые выявленном повышенном 
уровне тромбоцитов  рекомендуются 
следующие исследования [7]:

–  общий анализ крови с тромбоцитами 
троекратно с интервалом 3–5  дней;  –  
исследование уровней сывороточного 
ферритина и сывороточного железа; 
при уровне сывороточного ферритина 
менее 40,0 мкг/л провести курс 
«пробной ферротерапии» в дозе 
100–160 мг двухвалентного 
железа ежедневно в течение месяца;                                                                 
–  поиск источника кровопотери;                                                               
–  исследование С-реактивного 
белка количественно;                                                                               
–  общий анализ мочи;                                                
–  термометрия в течение 7 дней;                                                              
–  УЗИ органов брюшной полости;                                         
–  осмотр гинеколога, уролога;                                                                         
–  УЗИ органов малого таза;                                      

–  колоноскопия.

       При оценке  динамики показателей 
тромбоцитов следует иметь в виду, 
что значения уровня тромбоцитов  при 
реактивных  тромбоцитозах обычно лежат 
в пределах (500,0 – 700,0) × 109/л, не пре-
вышая, как правило,  уровня 800,0х109/л, и 
сочетаются с высокими показателями  СОЭ 
и С-реактивного белка,  для них не характер-
на спленомегалия, и  на фоне адекватной те-
рапии воспалительного процесса уровень 
тромбоцитов нормализуется [3, 7, 19].  В то 
же время  содержание     тромбоцитов более 
1000,0х109/л при постоянном росте их значе-
ний, наличие спленомегалии практически ис-
ключают симптоматический тромбоцитоз [3, 
4, 19]. Предложенный алгоритм исследований 
позволит  врачу  правильно сориентироваться 
в клинической ситуации и своевременно на-
править пациента  к гематологу. Цитостатиче-
ская терапия назначается, как правило, при 
тромбоцитозе более 1000×109/л. Преимуще-
ственно используются анагрелид, рекомби-
нантные интерфероны, гидроксимочевина. 

Тромбоцитопении. Тромбоцитопенией 
называется состояние, при котором количество 
тромбоцитов в периферической крови 
снижается менее 100×109 /л [17, 22]. Различают 
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Рисунок 3. Тромбоциты в периферической крови. Электроннограмма. Окраска уранилацетат, цитрат 
свинца. Ув. 23000. 

3В  3Г 
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следующие причины тромбоцитопений [14, 11].

  1. Тромбоцитопении, обусловленные 
снижением продукции тромбоцитов.
–  Гипопролиферация или гипоплазия 
мегакариоцитарного ростка костного мозга: 
апластическая анемия, медикаментозная 
интоксикация, алкогольная интоксикация, 
вирусная инфекция, наследственная 
мегакариоцитарная аплазия, приобретенная 
изолированная амегакариоцитарная 
тромбоцитопеническая пурпура, длительная 
гипоксия.

– Неэффективный тромбоцитопоез: 
мегалобластная анемия, пароксизмальная 
ночная гемоглобинурия, дефицит 
тромбопоэтина, алкоголизм, вирусная инфек-
ция, врожденные состояния.

–       Метаплазия мегакариоцитарного ростка 
костного мозга: лейкозы, множественная 
миелома, лифомы, метастазы злокачествен-
ных опухолей, миелофиброз, гранулематоз-
ные инфекции.

2. Повышенное разрушение 
тромбоцитов или их потеря.

–  Повышенное разрушение тромбоцитов, 
обусловленное иммунологическими 
процессами, это аутоиммунные 
(идиопатическая тромбоцитопеническая 
пурпура; тромбоцитопении при 
системных заболеваниях соединительной 
ткани, системных васкулитах, 
лимфопролиферативных заболеваниях, 
при беременности, при приеме некоторых 
лекарственных средств), изоиммунные, 
аллоиммунные, трансиммунные 
неонатальные тромбоцитопении; 
посттрансфузионная тромбоцитопения.

–   Повышенное разрушение и потребление 
тромбоцитов, обусловленное не 
ммунологическими механизмами: 
ДВС-синдром,  тромботическая 
тромбоцитопеническая пурпура, гемолитико-
уремический синдром, патология внутренней 
поверхности сосудов, ожоги, сепсис.

– Потеря тромбоцитов при тяжелом 
кровотечении.

– Тромбоцитопения разведения при 
массивных трансфузиях. 

 3. Нарушение распределения 
пула тромбоцитов. Спленомегалия 
(неопластическая, инфекционная, 
конгестивная, неуточненного генеза).

Нормобластоз в периферической 
крови. Нормобласты (нормоциты, 
эритрокариоциты) – это ядросодержащие 
клетки эритроидного ряда, которые у здорового 
человека находятся только в костном мозге. В 
ряду красных кровяных телец нормобласты 

представляют собой промежуточные стадии 
между проэритробластом и нормальным 
эритроцитом. Различают базофильные, 
полихроматофильные и оксифильные 
нормобласты.  Содержащая гемоглобин 
протоплазма нормобласта окрашивается 
или основными (базофильный), или 
одновременно и кислыми, и основными 
(полихроматофильный), или кислыми 
анилиновыми красками (оксифильный) нор-
мобласты. В норме у человека нормобласты 
имеются лишь в костном мозге: у детей – как 
в длинных трубчатых, так и в коротких плоских 
костях, у взрослых лишь в последних [2, 15, 20]. 
В периферической крови нормобласты встре-
чаются в обычных условиях лишь у новоро-
жденных [2, 15]. В патологических состояниях 
могут появляться в крови при гемобластозах 
(в большинстве случаев при хронических 
миелопролиферативных заболеваниях и 
остром эритромиелозе), анемиях разного 
происхождения, достигая особенно больших 
количеств (нормобластоз, рис. 4) – при  уси-
ленной регенерации крови на почве острых 
кровопотерь, при повышенном остром распа-
де эритроцитов без угнетения функции кровет-
ворных органов (гемолиз) и при раздражении 
костного мозга на почве распространенных 
раковых метастазов в костях. Во всех 
этих случаях количество нормобластов 
увеличивается и в костном мозге. При 
появлении очагов экстрамедулярного 
кроветворения при гемобластозах 
нормобласты появляются и в них.     

   Лейкопении и агранулоцитозы. Удельный 
вес лейкопенических состояний среди других 
заболеваний системы крови довольно велик. 
Статистические данные свидетельствуют об 
увеличении за последние годы числа больных 
с выраженной лейкопенией. Нередко развитие 
данной патологии находится в определенной 
связи с применением в лечебной практике 
новых бактериостатических средств, с 
воздействием ионизирующей радиации, а 
также с увеличением эпизодов аллергических 
заболеваний. В оценке лейкопенических 
состояний врачу следует избегать двух 
противоположных тенденций: в одних 
случаях отсутствует должное внимание к 
лейкопении, являющейся началом тяжелой 
патологии системы крови, и не принимаются 
необходимые профилактические и лечебные 
меры, в других –  любое снижение количества 
лейкоцитов расценивается как симптом 
тяжелой патологии с необоснованным 
применением сильнодействующих 
лейкопоэтических средств (средств, 
усиливающих интенсивность образования 
указанных форменных элементов крови). 
Поэтому для правильной оценки значения 
«индивидуальной» лейкопении необходимо 
по возможности выяснить ее причины и 
механизм развития, так как только подобное 
решение вопроса обеспечивает успех 
лечебно-профилактических мероприятий в 
каждом отдельном случае. Лейкопении часто 
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сочетаются со значительным уменьшением 
количества нейтрофилов в периферической 
крови, поэтому по своей сути они являются 
нейтропениями или гранулоцитопениями 
(соответственно снижение количества 
нейтрофилов и гранулоцитов).

     Причины гранулоцитопении при всем их 
разнообразии разделяются на экзогенные 
(действующие извне), эндогенные 
(возникающие в самом организме) и 
наследственные. К первой группе факторов 
относятся некоторые вещества, которые 
обладают токсическим действием, такие, 
как бензол, толуол, мышьяк, ртуть, 
некоторые лекарственные препараты, 
радиация, инфекционные заболевания.

 Эндогенными причинами нейтропении 
могут являться нарушение эндокринной 
регуляции гранулоцитопоэза, т. е. образо-
вания гранулоцитов (тиреотоксикоз, недо-
статочность функции надпочечников, на-
рушение функции гипофиза), повышение 
функции селезенки, аллергические состояния.

 Перечисленные лейкопении относят к 
группе функциональных. Но лейкопения 
и нейтропения могут быть проявлением 
нарушения костномозгового кроветворения 
при системной патологии крови: остром 
лейкозе и апластических состояниях. 
В ряде случаев не удается выявить 
причинный фактор, приводящий к развитию 
гранулоцитопении. В последнее вре-
мя таких форм становится все меньше.

         В последние годы выделяется особая группа 
наследственных нейтропений (постоянные 
и периодические нейтропении). Кроме того, 
лейкопении могут носить симптоматический 
характер в виде непостоянного гематологиче-
ского признака при некоторых заболеваниях.

 Умеренные бессимптомные лейкопении 

без каких-либо клинических проявлений 
обнаруживаются случайно, являются одним из 
второстепенных и необязательных симптомов 
разных заболеваний. Характеризуются 
умеренным снижением количества 
лейкоцитов (до 3,0×109/л) и нерезкой 
гранулоцитопенией (40–60% от общего числа 
нейтрофилов). Функциональные свойства лей-
коцитов не изменены. Миелопоэз не нарушен. 
Костный мозг нормален. Не отмечается так 
же изменений формирования эритроцитов и 
тромбоцитов. Подобные лейко- и нейтропении 
носят чаще всего чисто симптоматический 
характер, сопровождая ряд заболеваний, не 
относящихся к системе крови (тиреотоксикоз, 
гастриты, энтероколиты, холециститы и 
многие другие). Резко выраженная лейкопе-
ния сопровождается обычно резким пониже-
нием количества нейтрофилов в перифериче-
ской крови и носит название агранулоцитоза.

   Очень важно определить, когда 
с уверенностью можно говорить о 
лейкопении. В существующих руководствах 
по гематологии и физиологии, а также в 
справочниках указывается нормальное 
содержание лейкоцитов, которое составляет 
4–9×109/л, и врач при оценке патоло-
гических сдвигов исходит из этих цифр.

    В последние годы гематологи всех стран 
отмечают тот факт, что при отсутствии какой-
либо патологии у совершенно здоровых людей 
обнаруживается пониженное количество 
лейкоцитов (от 4,0 до 2,0–2,5×109/л) с уме-
ренной нейтропенией и относительным 
лимфоцитозом в лейкоцитарной формуле. 
В настоящее время лейкопенией принято 
считать содержание лейкоцитов в 
периферической крови менее 3×109/л [28]. Си-
туации, когда имеются низкие цифры лейкоци-
тов (до 1×109/л и гранулоцитов до 0,75×109/л), 
при которых тщательное клинико-гематоло-
гическое обследование и последующее на-
блюдение не обнаруживают какой-либо пато-
логии, могут расцениваться как «безопасная 
лейкопения». В развитии такой лейкопении 
имеет значение прежде всего индивидуаль-
ная конституциональная особенность регуля-
ции кроветворения у каждого человека [2]. В 
таких случаях не требуется никакой терапии, 
стимулирующей образование в костном мозге 
и выход в периферическую кровь лейкоцитов.

 В основе агранулоцитоза лежит 
клинико-гематологический синдром, 
характеризующийся полным или почти 
полным исчезновением гранулоцитов из 
периферической крови. За агранулоцитоз 
следует принимать состояние, 
характеризующееся снижением числа 
лейкоцитов менее 1×109/л и/или грану-
лоцитов менее 0,75×109/л. Агранулоци-
тоз разделяется на две основные фор-
мы: миелотоксический и иммунный.

   Одной из причин миелотоксического 

Рисунок 4. Нормобластоз в периферической 
крови. Ув. 1000.                                                  
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агранулоцитоза могут быть цитостатические 
факторы любой природы – химиопрепараты, 
ионизирующая радиация, а также некоторые 
медикаменты, не использующиеся как 
химиопрепараты с цитостатической 
целью, но обладающие иногда подобным 
побочным эффектом (левомицетин и другие 
сульфаниламиды, аминазин, нестероидные 
противовоспалительные препараты, 
препараты, содержащие анальгин, 
производные пирозолона, мерказолил, проти-
вотуберкулезные препараты и др.). Механизм 
миелотоксического агранулоцитоза обуслов-
лен подавлением цитостатическими факто-
рами клетки-предшественницы миелопоэза 
или полипотентной стволовой клетки.

  Иммунный агранулоцитоз в отличие 
от миелотоксического обусловлен не 
остановкой продукции нейтрофилов, 
а их гибелью в крови и костном мозге, 
иногда вплоть до клеток-предшественниц 
гранулоцитарного ряда вследствие появления 
антигранулоцитарных антител (антител 
против гранулоцитов). Различают гаптеновый 
иммунный агранулоцитоз и аутоиммунный. 
Первый возникает под воздействием 
лекарственных препаратов, являющихся 
гаптенами (неполными антигенами), к 
которым относятся аминодопирин, анальгин, 
бутадион, сульфаниламиды, метилтиоурацил, 
ртутные, мочегонные, противотуберкулезные 
препараты - ПАСК, фтивазид, тубазид. Соеди-
нение антител с антигенами, фиксирующи-
мися на поверхности лейкоцитов, сопрово-
ждается агглютинацией («склеиванием») и 
гибелью клеток. При аутоиммунном агрануло-
цитозе антилейкоцитарные антитела (антитела 
против лейкоцитов) возникают вследствие 
извращенной реакции иммунной системы с 
образованием аутоантител к лейкоцитам с 
неизмененной антигенной структурой. Часто 
наблюдаются при больших коллагенозах 
(системная красная волчанка, ревматоидный 
полиартрит), хронических гепатитах и т.д.

   В развитии миелотоксического 
агранулоцитоза решающая роль принадлежит 
величине повреждающего воздействия 
– дозам медикаментов, ионизирующей 
радиации. При иммунном агранулоцито-
зе доза причинного фактора не имеет ре-
шающего значения, так как важнейшая 
роль в данном случае принадлежит инди-
видуальной чувствительности организма.

 В клинических проявлениях 
миелотоксического и иммунного 
агранулоцитозов имеются различия. 
Иммунный агранулоцитоз, связанный 
с приемом медикаментов гаптенового 
ряда, чаще развивается остро, с быстрым 
нарастанием симптомов. Вскоре после приема 
медикаментов развиваются гранулоцитопения 
или агранулоцитоз, высокая лихорадка и 
быстрое присоединение инфекционных 
осложнений (ангина, стоматит, кандидамикоз 

носоглотки, иногда и слизистой пищевода). 
Септические осложнения представляют 
основную опасность для жизни больного. 
Некротическая ангина является классическим 
проявлением агранулоцитоза. На миндалинах 
обнаруживаются грязно-серый налет, затем 
– некроз и язвы. Некротизация захватывает 
язычок, мягкое и твердое нёбо, часто 
возникает кровотечение. Однако некрозы 
могут локализоваться так же в кишечнике 
(некротическая энтеропатия – наиболее 
серьезное осложнение агранулоцитоза), в 
пищеводе, мочевом пузыре, женских половых 
органах. В легких нередко развивается 
пневмония, которая протекает атипично, 
часто приводит к образованию абсцесса, 
гангрены. Печень может быть умеренно 
увеличена, размеры селезенки, как правило, 
не изменены. Желтуха встречается довольно 
редко, в моче – умеренная альбуминурия 
(белок в моче), связанная с септическим 
состоянием. При иммунном агранулоцитозе 
в крови отмечается только агранулоцитоз. 
Число эритроцитов, ретикулоцитов, 
тромбоцитов не изменено. Геморрагический 
синдром не выражен. Костный мозг не 
опустошен, наблюдается снижение его 
клеточного состава за счет гранулоцитов. 
Лишь при обострениях агранулоцитоза 
наступает опустошение костного мозга.

  Миелотоксический агранулоцитоз имеет 
особенности клинической и гематологической 
картины, что определяется спецификой его 
развития – высокой чувствительностью к 
повреждению стволовых и созревающих 
клеток костного мозга и очень малой 
чувствительностью зрелых элементов. 
Он начинается внезапно. Без каких-либо 
субъективных признаков болезни в крови 
снижается содержание лейкоцитов и, как 
правило, эритроцитов и тромбоцитов. 
Первые внешние признаки болезни: 
лихорадка, стоматит, «агранулоцитарная 
ангина», геморрагический синдром 
выявляются на фоне  глубоких изменений 
в периферической крови и резкого 
снижения клеточности костного мозга. 
Поражение слизистой оболочки ротоглотки 
и желудочно-кишечного тракта с развитием 
некротической энтеропатии является 
одним из наиболее постоянных признаков 
миелотоксического агранулоцитоза, 
имеющим двоякое происхождение.

 К инфекционным осложнениям 
агранулоцитоза относятся так же сепсис 
(нередко – стафилококковый), медиастинит 
(воспаление средостения) и пневмонии. При 
этом пневмонии протекают на фоне скудных 
физикальных и рентгенологических данных.

      Главная роль в борьбе с цитопеническими 
состояниями принадлежит профилактике. 
Учитывая выраженные воздействия лучевой 
энергии, производных бензола необходимы 
строгие меры защиты лиц, систематически 
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подвергающихся воздействию этих факторов. 
Одним из таких мероприятий является 
контроль за составом крови у них. Необхо-
димы так же своевременные мероприятия 
по обеспечению мер безопасности. Это 
определяет наиболее эффективную форму 
динамического клинико-гематологического 
контроля – диспансерное наблюдение всех лиц 
с лейкопенией, нейтропенией и цитопенией.

   Далеко не каждое снижение количества 
лейкоцитов требует энергичной, 
стимулирующей образование лейкоцитов 
терапии. Такая терапия необходима там, 
где лейкопения является следствием 
нарушения функции костного мозга. 
Терапевтические мероприятия при 
лейкопениях различного происхождения 
зависят от их выраженности и клинических 
проявлений. В настоящее время в клинике 
применяется значительное количество 
препаратов, обладающих способностью 
стимулировать созревание гранулоцитов. К 
их числу относятся нуклеиновокислый натрий, 
пентоксил, лейкоген, батилол, которые яв-
ляются физиологическими стимуляторами 
лейкопоэза. Однако лечебная эффектив-
ность этих препаратов оправдана лишь при 
умеренной лейкопении. При лечении агра-
нулоцитоза используются препараты грануло-
цитарного и гранулоцитарно-макрофагального 
колониестимулирующих факторов. 

  В лечебной тактике агранулоцитоза 
необходимо исключение цитостатических 
препаратов, ионизирующего излучения, 
медикаментозных гаптенов. Особое значе-
ние имеет создание асептических условий 
(помещение больных в боксы или изоля-
торы с установленными бактерицидными 
лампами, ультрафиолетовое облучение па-
лат), санация кожи и слизистых оболочек.

 Лечение бактериальных осложнений 
антибиотиками должно быть неотложным 
с первых дней диагностирования 
агранулоцитоза. С целью адекватного 
лечения инфекционных осложнений у 
больных с агранулоцитозом,  в период до 
выявления возбудителя и определения его 
чувствительности к антибиотикам, а также для 
тех ситуаций, когда установить этиологический 
диагноз пневмонии не представляется 
возможным, необходимо назначение 
эмпирической антибактериальной терапии, 
которая может состоять из монотерапии 
карбапенемами, цефоперазоном/
сульбактамом или комбинированной 
терапии – цефалоспоринами III-IV поколений 
(цефтазидим, цефоперазон, цефтриаксон, 
цефепим, цефоперазон/сульбактам) в ком-
бинации с аминогликозидами (амикацин, 
тобрамицин, нетилмицин) при отсутствии 
почечной недостаточности или респиратор-
ными фторхинолонами (левофлоксацин, 
моксифлоксацин). При отсутствии эффекта или 
появлении новых очагов на рентгенограммах 

к проводимой терапии необходимо добавить 
ванкомицин, амфотерицин В или флуконазол. 
При подозрении на р. аeruginosa назначается 
антипсевдомонадный β-лактам (цефтазидим, 
цефепим, имипенем, меропенем, дорипенем) 
в сочетании с ципрофлоксацином или амино-
гликозидом. Назначается антимикотическая 
терапия. Для санации желудочно-кишечно-
го тракта используются неабсорбируемые 
антибиотики внутрь. Обязательно 
применение препаратов гранулоцитарного 
и гранулоцитарно-макрофагального 
колониестимулирующего факторов [18]. 

  В терапии иммунного агранулоцитоза 
основную роль играют кортикостероидные 
гормоны. Преднизолон, преднизон, 
триамцинолон, дексаметазон используются 
как средства десенсибилизирующие, 
подавляющие образование агрессивных 
антител и стимулирующие созревание 
гранулоцитов. Восстановление белого ростка 
костного мозга в таких случаях идет быстро. 
Лечение гормонами прерывистыми курсами 
продолжается до полного выздоровления 
и до исчезновения аутоиммунных 
антител. При выраженных язвенно-
некротических проявлениях необходима 
известная осторожность в отношении 
использования кортикостероидов. Больным 
миелотоксическим агранулоцитозом 
стероидные гормоны противопоказаны.

  Прогноз при иммунном агранулоцитозе 
относительно благоприятен. Раннее и 
правильное лечение может привести к 
выздоровлению. При миелотоксическом 
агранулоцитозе прогноз зависит от 
тяжести поражения. Общая летальность 
при агранулоцитозе  –  около 25%, 
в основном за счет некротической 
энтеропатии, общего сепсиса, гангрены, 
чаще  –  при миелотоксической  форме.

   Признаком начинающегося восстановления 
кроветворения у больных агранулоцитозом 
является моноцитоз (увеличение количества 
моноцитов) с наличием их предшественников 
в крови. В дальнейшем могут отмечаться 
нейтрофильная, промиелоцитарная и даже 
псевдобластная лейкемоидные реакции.

 Лица, болевшие агранулоцитозом, 
нуждаются в диспансерном наблюдении. В 
первую очередь это относится к тем больным, 
которые выписываются из стационара в 
удовлетворительном состоянии с достаточным 
числом лейкоцитов (3000–4000), но нередко 
с низким содержанием гранулоцитов. 
Это свидетельствует о недостаточном и 
неустойчивом восстановлении кроветворения. 
Периодический гематологический контроль 
периферической крови больных позволяет 
обнаружить постепенное падение числа 
гранулоцитов. Профилактика реальна 
при условии известной причины развития 
данного заболевания. В частности, должен 
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быть абсолютно исключен медикамент, 
вызвавший агранулоцитоз или лейкопению.

Псевдобластные лейкемоидные 
реакции. Псевдобластные лейкемоидные 
реакции встречаются крайне редко. 
Лейкемоидных реакций, где основную массу 
клеток в крови или костном мозге составляли 
бы бласты, не наблюдается.  Псевдобластные 
лейкемоидные реакции иногда наблюдаются 
при выходе из иммунного агранулоцитоза.  
Они характеризуются наличием в крови и 
костном мозге значительного количества 
клеток с гомогенным ядром, единичными 
нуклеолами, голубой узкой цитоплазмой, не 
содержащей зернистости, которые ошибочно 
принимаются за бластные. В отличие от типич-
ных бластов в этих клетках отсутствует нежная 
сеть и равномерность нитей хроматина. Вре-
менные бластозы, исчезающие без примене-
ния цитостатического лечения и относимые 
к лейкемоидным реакциям, наблюдаются у 
новорожденных с генетическими дефектами 
хромосом, чаще – при синдроме Дауна. При 
тяжелом течении инфекционных заболеваний, 
сепсисе, метастатическом поражении 
костного мозга, на фоне лейкемоидной 
реакции нейтрофильного типа (появления 
в периферической крови метамиелоцитов, 
миелоцитов, промиелоцитов) отмечается 
незначительное увеличение количества бла-
стов в костном мозге и даже появление до 
3% бластов в периферической крови. Авторы 
данной работы несколько раз наблюдали та-
кую реакцию у больных с тяжелым течением 
дальневосточной геморрагической лихорадки 
с почечным синдромом [5]. В диагности-
ке всегда помогала стернальная пункция, 
поскольку при лейкемоидной реакции в 
костном мозге никогда не наблюдается такого 
количества бластов, как при гемобластозах. 
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Резюме Представлен редкий случай 
локализации гигантской липомы в правой 
ягодичной области. Для диагностики 
использованы методы УЗИ, МРТ, 
пункционная биопсия. Выполнено успешное 
хирургическое лечение.
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   Частота опухолей мягких тканей в общей 
структуре онкологической заболеваемости 
составляет около 5%. Липомы – 
доброкачественные опухоли жировой ткани 
являются довольно распространенной 
патологией и локализуются преимущественно 
на груди, спине, конечностях [1]. Липомы могут 
располагаться как поверхностно, так и в более 
глубоких пространствах: межфасциальном, 
межмышечном, подмышечном. Глубокая 
локализация опухолевых образований создает 
определенные трудности в выявлении их 
размеров, распространенности относительно 
сосудисто-нервных стволов. Кроме того, при 
их быстром росте, несмещаемости, значи-
тельной плотности возникает необходимость 
дифференциальной диагностики с саркома-
ми мягких тканей. В настоящее время пред-
лагаются помимо клинических ультразвуко-
вые, КТ и МРТ-критерии, которые позволяют 
не только уточнить локализацию опухоли, 
но и выявить дифференциальные признаки 
доброкачественности и злокачественности 
жировых опухолей мягких тканей [2, 3].

 Липомы ягодичной области, особенно 
больших и гигантских размеров, 
локализующиеся в ягодичной области, 
встречаются редко. Поэтому такого рода 
наблюдения представляют интерес для 
клинической практики.

  Больная К. (и. б. № 8652), возраст 69 лет, 
поступила в хирургическое отделение Амур-
ской областной клинической больницы (база 
кафедры хирургических болезней ФГБОУ ВО 
Амурская ГМА Минздрава России) 18.04.2018 
с жалобами на наличие больших размеров 
плотного образования в области правой яго-
дицы, его рост, дискомфорт при ходьбе. 

  Анамнез заболевания. Больна в течение 
10 лет: после травмы (падение с высоты 
собственного роста) и сильного ушиба правой 
ягодицы появилось небольшое уплотнение 
в правой ягодичной области, которое не 
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