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Ìèåëîäèñïëàñòè÷åñêèå ñèíäðîìû (ÌÄÑ) ó äåòåé
� ãðóïïà êðàéíå ðåäêî âñòðå÷àþùèõñÿ è îáúåäèíåí-
íûõ èñêóññòâåííî êëîíàëüíûõ çàáîëåâàíèé ñòâîëî-
âîé êëåòêè: ðåôðàêòåðíàÿ àíåìèÿ áåç óâåëè÷åíèÿ
áëàñòîâ â ïåðèôåðè÷åñêîé êðîâè (ÏÊ) è/èëè êîñòíîì
ìîçãå (ÊÌ) (ÐÀ/ÐÀÊÑ), ðåôðàêòåðíàÿ àíåìèÿ
ñ áëàñòîçîì â ÏÊ è/èëè ÊÌ (ÐÀÈÁ/ÐÀÈÁ-ò)
è þâåíèëüíûé ìèåëîìîíîöèòàðíûé ëåéêîç [1]. Fab-
êëàññèôèêàöèÿ ÌÄÑ, ïðèíÿòàÿ â 1982 ã., îñíîâàíà
íà öèòîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè êëåòîê ÏÊ è ÊÌ
è íå ó÷èòûâàåò áèîëîãè÷åñêèå îñîáåííîñòè ãåìîïîý-
òè÷åñêèõ êëåòîê [2, 3]. Ïðè ïîñòàíîâêå äèàãíîçà
ÌÄÑ (ÐÀÈÁ, ÐÀÈÁ-ò) âñòàåò íåîáõîäèìîñòü äèôôå-
ðåíöèàëüíîé äèàãíîñòèêè ýòèõ çàáîëåâàíèé ñ îñò-
ðûì ìèåëîáëàñòíûì ëåéêîçîì (ÎÌË) ñ íèçêèì êîëè-
÷åñòâîì áëàñòîâ â ÊÌ (ìåíåå 30%).

  Êîëëåêòèâ àâòîðîâ, 2003

 Í. Í.  Ñàââà,   Ñ. Ê.  Êëåöêèé,  Î. Ã.  Ñàõàðîâà,  Ë. Þ. Ôåäîðîâà,
Þ. À. Ìîðîç, Ð. È. Þöêåâè÷, Î. Â.  Àëåéíèêîâà

ÖÈÒÎÃÅÍÅÒÈ×ÅÑÊÎÅ  ÈÑÑËÅÄÎÂÀÍÈÅ  ÊÎÑÒÍÎÃÎ  ÌÎÇÃÀ
Â  ÄÈÔÔÅÐÅÍÖÈÀËÜÍÎÉ  ÄÈÀÃÍÎÑÒÈÊÅ  ÌÈÅËÎÄÈÑÏËÀÑÒÈ×ÅÑÊÎÃÎ

ÑÈÍÄÐÎÌÀ  È  ÎÑÒÐÎÃÎ  ÌÈÅËÎÁËÀÑÒÍÎÃÎ  ËÅÉÊÎÇÀ  Ó  ÄÅÒÅÉ

Ðåñïóáëèêàíñêèé íàó÷íî-ïðàêòè÷åñêèé öåíòð äåòñêîé îíêîëîãèè è ãåìàòîëîãèè (ÐÍÏÖÄÎÃ),
ã. Ìèíñê, Ðåñïóáëèêà Áåëàðóñü

Ìèåëîäèñïëàñòè÷åñêèå ñèíäðîìû (ÌÄÑ) ó äåòåé � ãðóïïà êðàéíå ðåäêî âñòðå÷àþùèõñÿ
êëîíàëüíûõ çàáîëåâàíèé, â îñíîâå êëàññèôèêàöèè êîòîðîé ëåæèò öèòîìîðôîëîãè÷åñêîå èññëåäî-
âàíèå ïåðèôåðè÷åñêîé êðîâè (ÏÊ) è êîñòíîãî ìîçãà (ÊÌ). Öåëüþ äàííîãî èññëåäîâàíèÿ áûëà
êëèíèêî-ëàáîðàòîðíàÿ õàðàêòåðèñòèêà de novo ðåôðàêòåðíîé àíåìèè ñ áëàñòîçîì â ÏÊ (ÐÀÈÁ)
è ðåôðàêòåðíîé àíåìèè ñ áëàñòîçîì â ÊÌ (ÐÀÈÁ-ò) ó äåòåé è îïðåäåëåíèå äîñòàòî÷íîñòè êðèòåðèåâ
Fab-êëàññèôèêàöèè ïðè äèàãíîñòèêå ýòèõ òèïîâ ÌÄÑ â äåòñêîì âîçðàñòå. Ïðîàíàëèçèðîâàíû
äàííûå êëèíèêî-ëàáîðàòîðíîãî, â òîì ÷èñëå öèòîãåíåòè÷åñêîãî, îáñëåäîâàíèÿ ó 8 áîëüíûõ ñ ÐÀÈÁ
è ó 7 � ñ ÐÀÈÁ-ò, êîòîðûå ïðîõîäèëè ëå÷åíèå â ÐÍÏÖÄÎÃ ã. Ìèíñê ñ 1989 ïî 2000 ãã., à òàêæå
â ÐÄÊÁ ã. Ìîñêâà. Ïðè äàííîì àíàëèçå âûÿâëåíû 2 ñëó÷àÿ çàáîëåâàíèÿ, êîòîðûå ïî âñåì
êðèòåðèÿì Fab-êëàññèôèêàöèè îòíîñèëèñü ê ÐÀÈÁ è ÐÀÈÁ-ò (ïî îäíîìó áîëüíîìó ñîîòâåòñòâåí-
íî), îäíàêî èìåëè õðîìîñîìíûå òðàíñëîêàöèè, ñïåöèôè÷íûå äëÿ îñòðîãî ìèåëîáëàñòíîãî
ëåéêîçà (t (9;11) (p 22;q 23) è t (8;21) (q 22; q23)). Â ñòàòüå ïîêàçàíà íåäîñòàòî÷íîñòü öèòîìîðôî-
ëîãè÷åñêîãî è àêòóàëüíîñòü öèòîãåíåòè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ ÊÌ ïðè ïîñòàíîâêå äèàãíîçà ÌÄÑ
ó äåòåé.

Pediatric myelodysplastic  syndromes (MDS) are the group of very rare clonal diseases, which are
classified on the base of peripheral blood (PB) and bone marrow (BM) cytomorphologic study. The aim
of this study was to characterize pediatric de novo refractory anemia with blastosis in peripheral blood
(RAIN) and refractory anemia with blastosis in bone marrow (RAIB-t) and to estimate sufficiency of
Fab-classification criteria in diagnosis of these types of MDS in children. Authors analyzed data of
clinical and laboratory (including cytogenetic) examination of 8 patients with RAIB and 7 � with RAIB-
t which were treated in Republic pediatric clinic of Minsk and in Republic children hospital in Moscow
in 1989�2000 years. Analysis detected 2 cases of disease which was classifies as RAIB (1 case) and
RAIB-t (1 case) according to all criteria of Fab-classification, but these patients had chromosomal
translocations specific for acute myeloblastic leukemia (t (9;11) (p 22;q 23) and
t (8;21) (q 22; q 23)). The article showed insufficiency of cytomorphologic examination and actuality
of cytogenetic BM examination in diagnosis of pediatric MDS.

Öåëüþ íàøåãî èññëåäîâàíèÿ áûëà êëèíèêî-ëàáî-
ðàòîðíàÿ õàðàêòåðèñòèêà de novo ÐÀÈÁ è ÐÀÈÁ-ò
ó äåòåé è îïðåäåëåíèå äîñòàòî÷íîñòè êðèòåðèåâ Fab-
êëàññèôèêàöèè ïðè äèàãíîñòèêå ýòèõ òèïîâ ÌÄÑ
â äåòñêîì âîçðàñòå.

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ
Ìû ïðîàíàëèçèðîâàëè îñíîâíûå êëèíèêî-ëàáî-

ðàòîðíûå ïàðàìåòðû ó 8 áîëüíûõ ÐÀÈÁ è ó 7 �
ÐÀÈÁ-ò, êîòîðûå ïðîõîäèëè ëå÷åíèå â ÐÍÏÖÄÎÃ
ã. Ìèíñê ñ 1989 ïî 2000 ãã., à òàêæå â ÐÄÊÁ ã. Ìîñêâà
(äàííûå ëþáåçíî ïðåäîñòàâëåíû äîêò. ìåä. íàóê
Ìàñ÷àíîì À.À.).

Äèàãíîç de novo ÌÄÑ (ÐÀÈÁ è ÐÀÈÁ-ò) óñòàíàâëèâàëè
íà îñíîâàíèè îáùåïðèíÿòûõ êðèòåðèåâ: îòñóòñòâèå äàííûõ
î ïðèìåíåíèè öèòîòîêñè÷åñêèõ  è  èììóíîñóïðåññèâíûõ
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àãåíòîâ, à òàêæå ëó÷åâîé òåðàïèè â àíàìíåçå; âûÿâëåíèå
öèòîïåíèè â ÏÊ è ïðèçíàêîâ êëåòî÷íîé äèñïëàçèè ïðè
öèòîìîðôîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè ÏÊ è ÊÌ ïðè îòíîñè-
òåëüíîì ñîäåðæàíèè áëàñòîâ â ÊÌ ìåíåå 30%; òèï ÌÄÑ
îïðåäåëÿëè â ñîîòâåòñòâèè ñ ðåêîìåíäàöèÿìè Fab-êëàññè-
ôèêàöèè; â êà÷åñòâå äîïîëíèòåëüíûõ èññëåäîâàíèé äëÿ
óòî÷íåíèÿ äèàãíîçà èñïîëüçîâàëè öèòîãåíåòè÷åñêîå èñ-
ñëåäîâàíèå ÏÊ è ÊÌ. Âûÿâëåíèå òðàíñëîêàöèé, õàðàêòåð-
íûõ òîëüêî äëÿ ÎÌË � t (8;21) (q22;q22), t (15;17) (q22;
q11�12), inv 16 è âàðèàíòû, ðåàðàíæèðîâêè ñ ó÷àñòèåì
õðîìîñîìû 11q23, � ïîçâîëÿëî îòíåñòè çàáîëåâàíèå íå
ê ÌÄÑ, à ê ÎÌË ó áîëüíûõ, èìåâøèõ êîëè÷åñòâî áëàñòîâ
â ÊÌ ìåíåå 30% (EWOG, 1998).

Êëåòî÷íîñòü ÊÌ îïðåäåëÿëè íà ãèñòîëîãè÷åñêèõ ñðå-
çàõ ÊÌ âèçóàëüíî ïîëóêîëè÷åñòâåííî ñ ó÷åòîì âîçðàñòíîé
íîðìû. Cìåùåíèå ìèåëîèäíûõ ïðåäøåñòâåííèêîâ ñ ïî-
âåðõíîñòè ýíäîñòà â öåíòð ìåæòðàáåêóëÿðíîãî ïðîñòðàí-
ñòâà ðàñöåíèâàëè êàê àíîìàëüíóþ ëîêàëèçàöèþ íåçðåëûõ
ïðåäøåñòâåííèêîâ (ÀÍËÏ). Ïðèñóòñòâèå 3 è áîëåå ñêîïëå-
íèé ÀÍËÏ â ïîëå çðåíèÿ íà ñðåäíåì óâåëè÷åíèè ðàññìàò-
ðèâàëè êàê ðàííèé ìîðôîëîãè÷åñêèé ïðèçíàê àêêóìóëÿ-
öèè áëàñòîâ â ÊÌ. Ôèáðîç ÊÌ îöåíèâàëè ìåòîäîì ñâåòîâîé
ìèêðîñêîïèè ñ èñïîëüçîâàíèåì ñëåäóþùèõ ìåòîäèê: ñå-
ðåáðåíèå ðåòèêóëÿðíîé ñòðîìû ïî Ãîìåðó, îêðàøèâàíèå
ãåìàòîêñèëèíîì è ýîçèíîì ïî Ìàññîíó.

Äëÿ öèòîãåíåòè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ ÏÊ è ÊÌ èñ-
ïîëüçîâàëè îáùåïðèíÿòûé ìåòîä êðàòêîñðî÷íîãî êóëüòè-
âèðîâàíèÿ êëåòîê ÊÌ ñ ïîñëåäóþùåé äèôôåðåíöèàëüíîé
G-îêðàñêîé ìåòàôàçíûõ õðîìîñîì. Õðîìîñîìíûå àáåððà-
öèè îïèñûâàëè ïî ìåæäóíàðîäíîé íîìåíêëàòóðå (ISCN,
1995). Àíîìàëüíûé êëîí îïðåäåëÿëè ïî íàëè÷èþ íå ìåíåå
äâóõ ìåòàôàçíûõ ïëàñòèí ñ èäåíòè÷íîé õðîìîñîìíîé àáåð-
ðàöèåé ïðè àíàëèçå íå ìåíåå 20 ìåòàôàç. Èäåíòè÷íóþ
õðîìîñîìíóþ àáåððàöèþ â ëèìôîöèòàõ ÏÊ ðàñöåíèâàëè
êàê êîíñòèòóöèîíàëüíóþ. Ìîëåêóëÿðíî-áèîëîãè÷åñêîå
èññëåäîâàíèå ÊÌ ïðîâîäèëè ìåòîäîì ïîëèìåðàçíîé öåï-
íîé ðåàêöèè äëÿ îïðåäåëåíèÿ õèìåðíûõ ãåíîâ, àññîöèèðî-
âàííûõ ñ ÎÌË, � AML1(CBFα)/ETO; PML/RARα ; CBFβ/
MYH11; MLL.

Ðåçóëüòàòû è èõ îáñóæäåíèå
Â ãðóïïó ÐÀÈÁ ìû âêëþ÷èëè 8 äåòåé â âîçðàñòå îò

1,2 äî 13,6 ëåò (ìåäèàíà 5,3 ãîäà). Ñîîòíîøåíèå ïîëîâ
áûëî 1 : 1 (4 ìàëü÷èêà è 4 äåâî÷êè). Êîíñòèòóöèîíàëü-
íûå èçìåíåíèÿ áûëè îïèñàíû ó 3 èç 8 äåòåé
ñ ÐÀÈÁ: áîëåçíü Äàóíà � ó îäíîãî áîëüíîãî, îñòåîõîí-
äðîïàòèÿ(áîëåçíü Øîéåðìàíí � Ìàó) � ó îäíîãî,
äîïîëíèòåëüíàÿ õîðäà â ëåâîì æåëóäî÷êå ñåðäöà �
ó îäíîãî. Öèòîãåíåòè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ÊÌ áûëî
ïðîâåäåíî 5 áîëüíûì. Êëîíàëüíûå àíîìàëèè êàðèîòèïà
âûÿâëåíû ó îäíîãî ïàöèåíòà: dup(5) (p15),+21.

Â ãðóïïó áîëüíûõ ÐÀÈÁ-ò ìû âêëþ÷èëè 7 äåòåé
â âîçðàñòå îò 3,8 äî 13,6 ëåò (ìåäèàíà 8,2 ãîäà), èç íèõ
5 áûëè ìàëü÷èêè. Êîíñòèòóöèîíàëüíûå èçìåíåíèÿ
îïèñàíû ó 2 èç 7 äåòåé: ñèíäðîì Êàáóêè �
ó îäíîãî, äåôåêò ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðåãîðîäêè �
ó îäíîãî. Êëîíàëüíûå àíîìàëèè êàðèîòèïà âûÿâëåíû
ó 3 èç 7 áîëüíûõ: ïðîñòûå � ó 2 (ìîíîñîìèÿ 7),
êîìïëåêñíûå � ó îäíîãî (�7, �21, +3, +mar).

Ïî äàííûì ëèòåðàòóðû, ÌÄÑ â äåòñêîì âîçðàñòå
â 1/3 ñëó÷àåâ ðàçâèâàåòñÿ íà ôîíå êîíñòèòóöèîíàëü-
íûõ èçìåíåíèé [4, 5]. Â íàøåé ãðóïïå èññëåäîâàíèÿ
òàêæå ó áîëüøîãî êîëè÷åñòâà áîëüíûõ ìû íàáëþäàëè
òå èëè èíûå èçìåíåíèÿ êîíñòèòóöèè. Ïðè ýòîì ìû íå

âûÿâèëè ñïåöèôè÷åñêèõ èçìåíåíèé êîíñòèòóöèè
è àíîìàëèé êàðèîòèïà, ÷òî òàêæå ñîãëàñóåòñÿ ñ èññëå-
äîâàíèÿìè äðóãèõ àâòîðîâ [4�7].

Â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå çàáîëåâàíèÿ ó äåòåé
ñ ÐÀÈÁ âåäóùèìè áûëè àíåìè÷åñêèé è ãåìîððàãè÷åñ-
êèé ñèíäðîìû. Íà ìîìåíò ïîñòàíîâêè äèàãíîçà
2 áîëüíûõ ÐÀÈÁ èìåëè èíôåêöèîííûå îñëîæíåíèÿ
� ïíåâìîíèÿ ó îäíîãî, àíãèíà ó îäíîãî ðåáåíêà.
×àñòîòà îñíîâíûõ êëèíè÷åñêèõ ñèíäðîìîâ ó áîëü-
íûõ ÐÀÈÁ ïðåäñòàâëåíà â òàáë. 1. Ïðè êëèíè÷åñêîì
îñìîòðå àíåìè÷åñêèé ñèíäðîì çàðåãèñòðèðîâàí ó âñåõ
áîëüíûõ ÐÀÈÁ-ò, ãåìîððàãè÷åñêèé � ó áîëüøèí-
ñòâà. Èíôåêöèîííûå îñëîæíåíèÿ íà ìîìåíò ïîñòóï-
ëåíèÿ îòìå÷åíû ó 2 èç 7 áîëüíûõ � âîñïàëåíèå
ïðèäàòî÷íûõ ïàçóõ íîñà ó îäíîãî, herpes labialis
ó îäíîãî ðåáåíêà.

Ïðè ëàáîðàòîðíîì îáñëåäîâàíèè (òàáë. 2) ó âñåõ
áîëüíûõ ÐÀÈÁ âûÿâèëè àíåìèþ I�II ñòåïåíè òÿæå-
ñòè. Ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ ÐÀÈÁ êîëè÷åñòâî
ëåéêîöèòîâ áûëî íîðìàëüíûì èëè ñíèæåííûì.
Òðîìáîöèòîïåíèÿ ðàçëè÷íîé ñòåïåíè òÿæåñòè íà
ôîíå ñíèæåíèÿ èëè îòñóòñòâèÿ ìåãàêàðèîöèòîâ
îòìå÷åíà ó áîëüøåé ÷àñòè äåòåé ñ ÐÀÈÁ. Ó 1/4
ïàöèåíòîâ ïðèç-íàêè äèñïëàçèè îòìå÷åíû òîëüêî â
ìèåëîèäíîé ëèíèè ãåìîïîýçà, ïðèìåðíî ó 1/3 �
â ìèåëîèäíîé è ýðèòðîèäíîé. Ïðè èññëåäîâàíèè
ëàáîðàòîðíûõ ïîêàçàòåëåé ó âñåõ áîëüíûõ ÐÀÈÁ-ò
âûÿâëåíà àíåìèÿ I�III ñòåïåíè òÿæåñòè è òðîìáî-
öèòîïåíèÿ. Ëåéêîöèòîçà íå áûëî íè ó îäíîãî áîëü-
íîãî. Ìåãàêàðèîöèòû áûëè ñíèæåíû èëè îòñóòñòâî-
âàëè ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ. Äèñïëàçèÿ ìèåëî-
è ýðèòðîïîýçà íàáëþäàëàñü ó ïîëîâèíû ïàöèåíòîâ,
ó îñòàëüíûõ äèñïëàñòè÷åñêèå èçìåíåíèÿ êëåòîê ÏÊ
è ÊÌ íàéäåíû âî âñåõ òðåõ ëèíèÿõ.

Ó ïîëîâèíû áîëüíûõ ÐÀÈÁ êëåòî÷íîñòü ÊÌ áûëà
â ïðåäåëàõ âîçðàñòíîé íîðìû, ó âñåõ ïàöèåíòîâ (èç
òåõ, êîìó ïðîâîäèëàñü òðåïàíîáèîïñèÿ) íàéäåíà ÀÍËÏ
â ÊÌ (òàáë. 3).  Ïðè öèòîìîðôîëîãè÷åñêîì èññëåäî-
âàíèè ÊÌ ó áîëüíûõ ÐÀÈÁ-ò íàìè óñòàíîâëåíî, ÷òî
â ýòîé ãðóïïå îäèíàêîâî ÷àñòî âñòðå÷àëèñü  áîëüíûå

Êëèíè÷åñêèå ñèíäðîìû ÐÀÈÁ
(n=8)

ÐÀÈÁ-ò
(n=7)

Àíåìè÷åñêèé 77

Ãåìîððàãè÷åñêèé 55

Ãèïåðïëàñòè÷åñêèé

35  ëèìôîàäåíoïàòèÿ
ãåïàòîìåãàëèÿ
ñïëåíîìåãàëèÿ

ãåïàòîñïëåíîìåãàëèÿ

12
�1
32

Èíôåêöèîííûå îñëîæíåíèÿ 22

Òàáëèöà 1

Êëèíè÷åñêàÿ õàðàêòåðèñòèêà áîëüíûõ
ÐÀÈÁ è ÐÀÈÁ-ò
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Òàáëèöà 3

Öèòîìîðôîëîãè÷åñêèå îñîáåííîñòè êîñòíîãî ìîçãà ó áîëüíûõ ÐÀÈÁ È ÐÀÈÁ-ò

Ãðóïïû
áîëüíûõ

Êëåòî÷íîñòü Ôèáðîç ÀÍËÏ

ÐÀÈÁ

ïîâûøåíà íîðìà ñíèæåíà åñòü íåò íîðìà åñòü íåò íîðìà

2 4 2 1 6 1 7 í/ä 1

ÐÀÈÁ-ò 3 1 3 2 5 í/ä 7 í/ä í/ä

í/ä � òðåïàíîáèîïñèþ íå ïðîâîäèëè.

Ïîêàçàòåëè
ÐÀÈÁ
(n=8)

ÐÀÈÁ-ò
(n=7)

Ãåìîãëîáèí, ã/ë

> 110 � �

110�90 4 3

89�70 4 2

< 70 � 2

M ± m 90 ± 4,4 80,6 ± 6,0

Ëåéêîöèòû, · 109/ë

> 11 2 �

3,5�11 4 4

< 3,5 2 3

M ± m 7,2 ± 1,8 5,1 ± 1,2

Íåéòðîôèëû, ìì3

> 1500 4 4

500�1500 2 2

200�499 2 1

< 200 � �

M ± m 2310,5 ± 986,4 1155,7 ± 476,1

Òðîìáîöèòû, · 109/ë

> 150 2 �

31�150 4 3

10�30 1 2

< 10 1 2

M ± m 123,9 ± 69,5 54,7 ± 21,6

Ìåãàêàðèîöèòû
â êîñòíîì ìîçãå

íîðìàëüíîå êîëè÷åñòâî 1 1

ñíèæåíû/îòñóòñòâóþò 7 6

îäíîëèíåéíàÿ 2 �
Äèñïëàçèÿ êëåòîê

êîñòíîãî ìîçãà äâóõëèíåéíàÿ 3 4

òðåõëèíåéíàÿ 3 3

Òàáëèöà 2

Ëàáîðàòîðíàÿ õàðàêòåðèñòèêà áîëüíûõ ÐÀÈÁ è ÐÀÈÁ-ò
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êàöèè), ïåðèîä ðàçãàðà. Ñ 29.06.00 ïî 20.05.01 ïîëó÷àë
ëå÷åíèå ïî ïðîòîêîëó ÌÌ � ÎÌË-2000. Ãåìàòîëîãè÷åñ-
êàÿ ðåìèññèÿ äîñòèãíóòà ïîñëå ïåðâîãî áëîêà ïîëèõèìèî-
òåðàïèè. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ áîëüíîé íàõîäèòñÿ â ïåðâîé
ïîëíîé ðåìèññèè.

Ðåáåíîê Òàèñèÿ Ï., 14.04.1991 ã.ð., áîëüíà ñ ñåíòÿáðÿ
1999 ã., êîãäà ïîÿâèëèñü âÿëîñòü, ñëàáîñòü, áîëè â æèâîòå,
ïåðèîäè÷åñêèå ïîäúåìû òåìïåðàòóðû òåëà äî ñóáôåáðèëü-
íûõ öèôð. 29.02.00 àìáóëàòîðíî áûë ñäåëàí îáùèé àíàëèç
êðîâè, â êîòîðîì îáíàðóæåíû àíåìèÿ, òðîìáîöèòîïåíèÿ è
«àòèïè÷íûå» êëåòêè. 01.03.00 ïîñòóïèëà â ÐÍÏÖÄÎÃ äëÿ
îáñëåäîâàíèÿ è ëå÷åíèÿ.

Ñîñòîÿíèå ïðè ïîñòóïëåíèè òÿæåëîå, òåìïåðàòóðà òåëà
 37,1°Ñ. Êîæíûå ïîêðîâû áëåäíûå, íà êîæå íèæíèõ êîíå÷-
íîñòåé ýêõèìîçû, ãåìîððàãè÷åñêàÿ ñûïü. Ïåðèôåðè÷åñ-
êèå ëèìôàòè÷åñêèå óçëû íå óâåëè÷åíû, ýëàñòè÷íûå, áåç-
áîëåçíåííûå. Ñëèçèñòàÿ îáîëî÷êà ïîëîñòè ðòà ÷èñòàÿ, çåâ
ãèïåðåìèðîâàí. Îòìå÷àåòñÿ ñëèçèñòî-ãíîéíîå îòäåëÿåìîå
èç íîñà. Ìíîæåñòâåííûé êàðèåñ çóáîâ. Òîíû ñåðäöà ðèò-
ìè÷íûå, ãðîìêèå, ×ÑÑ 106 óäàðîâ â ìèí. Â ëåãêèõ ðàçíîêà-
ëèáåðíûå âëàæíûå õðèïû â íèæíèõ îòäåëàõ, â íèæíåé äîëå
ñëåâà ìåëêîïóçûð÷àòûå õðèïû íà âäîõå, ×Ä 24 â ìèí.
Æèâîò ìÿãêèé, áåçáîëåçíåííûé. Ïàëüïèðóåòñÿ êðàé ïå÷å-
íè, ñåëåçåíêà íå ïàëüïèðóåòñÿ. Ôóíêöèîíàëüíûå îòïðàâ-
ëåíèÿ áåç îñîáåííîñòåé.

Ðåíòãåíîãðàììà ïðèäàòî÷íûõ ïàçóõ íîñà: äâóñòîðîí-
íèé îñòðûé ãàéìîðèò. Ðåíòãåíîãðàììà ëåãêèõ: äàííûõ çà
ïíåâìîíèþ íåò.

Îáùèé àíàëèç êðîâè ïðè ïîñòóïëåíèè: Íb 71 ã/ë, ýð.
2,18 · 1012/ë, òð. 18 · 109/ë, ë. 3,2 · 109/ë, ñåãì. 7%, ëèìô.
86%, ìîí. 2%, áëàñòû 5%.

Êîñòíî-ìîçãîâàÿ ïóíêöèÿ îò 02.03.00: ìèåëîáëàñòû
18% (Ì2 ìîðôîëîãèÿ ïî Fab-êëàññèôèêàöèè), íåéòðî-
ôèëüíûé ðîñòîê 62,25%, ýîçèíîôèëû 4%, ëèìôîöèòû
7,5%, ìîíîöèòû 4%, ïëàçìàòè÷åñêèå êëåòêè 0,25%, ýðèò-
ðîèäíûé ðîñòîê 4%, ìèåëîêàðèîöèòû 198 · 109/ë, ìåãàêà-
ðèîöèòû 0. Çàêëþ÷åíèå: ÊÌ î÷åíü áîãàò êëåòî÷íûìè
ýëåìåíòàìè, ñâåðíóëñÿ; ìåãàêàðèîöèòû åäèíè÷íûå, ôóí-
êöèîíèðóþùèå íå íàéäåíû; ìàëî ñâîáîäíî ëåæàùèõ òðîì-
áîöèòîâ; â áëàñòàõ èìååòñÿ çåðíèñòîñòü è ïàëî÷êè Àóýðà;
âûðàæåíû ÿâëåíèÿ äèçãðàíóëîöèòîïîýçà â âèäå ãèïîãðà-
íóëÿöèè íåéòðîôèëîâ, èõ ìàêðîöèòîçà, äèññîöèàöèè ñî-
çðåâàíèÿ ÿäðà è öèòîïëàçìû.

Èììóíîôåíîòèïèðîâàíèå ÊÌ îò 02.03.00: ïðåäñòàâ-
ëåíà ôåíîòèïè÷åñêàÿ õàðàêòåðèñòèêà âñåé ïîïóëÿöèè ìî-
íîíóêëåàðîâ.

02.03.00 äåâî÷êå âûñòàâëåí ïðåäâàðèòåëüíûé äèàã-
íîç: ìèåëîäèñïëàñòè÷åñêèé ñèíäðîì, ðåôðàêòåðíàÿ àíå-
ìèÿ ñ èçáûòêîì áëàñòîâ â òðàíñôîðìàöèè; ÎÐÂÈ, äâóñòî-
ðîííèé îñòðûé ãàéìîðèò, îñòðûé áðîíõèò. Îäíàêî íà
îñíîâàíèè ðåçóëüòàòà öèòîãåíåòè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ
ÊÌ îò 02.03.00 (ðåçóëüòàòû ïîëó÷åíû 15.03.00), ïîêàçàâ-
øåãî íàëè÷èå ñïåöèôè÷íîé äëÿ ÎÌË òðàíñëîêàöèè
(45,Õ �Õ, t(8;21)(q22;q23) [19]) áûë âûñòàâëåí îêîí÷à-
òåëüíûé äèàãíîç: îñòðûé ìèåëîáëàñòíûé ëåéêîç (Ì2 ìîð-
ôîëîãèÿ ïî Fab-êëàññèôèêàöèè), ïåðèîä ðàçãàðà. Ëå÷å-
íèå íà÷àòî 17.03.00 ïî ïðîòîêîëó ÌÌ � ÎÌË � 2000.
Ãåìàòîëîãè÷åñêàÿ ðåìèññèÿ áûëà äîñòèãíóòà ïîñëå ïåð-
âîãî áëîêà ïîëèõèìèîòåðàïèè.

Íåñìîòðÿ íà òî ÷òî Fab-êëàññèôèêàöèÿ ñòàëà
åäèíûì ÿçûêîì îáùåíèÿ ìåæäó êëèíèöèñòàìè, ìîð-
ôîëîãàìè è èññëåäîâàòåëÿìè, îòêðûòèå áèîëîãè÷åñ-
êèõ îñîáåííîñòåé ãåìîïîýòè÷åñêèõ êëåòîê ïðè ÌÄÑ
äèêòîâàëè íåîáõîäèìîñòü èñïîëüçîâàíèÿ äëÿ ïîñòà-
íîâêè äèàãíîçà íå òîëüêî öèòîëîãè÷åñêèõ, íî è öèòî-
ãåíåòè÷åñêèõ ïàðàìåòðîâ [2]. Â íàøåé ðàáîòå ìû òàê-

ñ ãèïîêëåòî÷íûì è ãèïåðêëåòî÷íûì ÊÌ. Ó áîëüøèí-
ñòâà ïàöèåíòîâ çàôèêñèðîâàíî îòñóòñòâèå ôèáðîçà,
ó âñåõ áîëüíûõ âèçóàëüíî âûÿâëåíà ÀÍËÏ â ÊÌ.

Ïðè àíàëèçå êëèíèêî-ëàáîðàòîðíûõ ïàðàìåòðîâ
de novo ÌÄÑ ó äåòåé ìû âûÿâèëè äâà ñëó÷àÿ çàáî-
ëåâàíèÿ, êîòîðûå ïî âñåì êðèòåðèÿì Fab-êëàññèôè-
êàöèè îòíîñèëèñü ê ÐÀÈÁ è ÐÀÈÁ-ò (ïî îäíîìó
áîëüíîìó ñîîòâåòñòâåííî), îäíàêî èìåëè õðîìîñîì-
íûå òðàíñëîêàöèè, ñïåöèôè÷íûå äëÿ ÎÌË. Ýòèì
áîëüíûì áûë âûñòàâëåí äèàãíîç ÎÌË, ìû íå âêëþ÷è-
ëè èõ â ãðóïïó  èññëåäîâàíèÿ è, ââèäó êðàéíå ðåäêîé
âñòðå÷àåìîñòè ÎÌË ñ íèçêèì êîëè÷åñòâîì áëàñòîâ,
íèæå ïðèâîäèì êëèíè÷åñêèå ïðèìåðû îáîèõ ñëó÷àåâ
ýòîãî çàáîëåâàíèÿ.

Ðåáåíîê Ñåðãåé Ø., 26.07.1997 ã.ð., áîëåí ñ àïðåëÿ
2000 ã., êîãäà ïîÿâèëàñü ôåáðèëüíàÿ òåìïåðàòóðà (äî 39°Ñ),
ïðèïóõëîñòü â îêîëîóøíîé îáëàñòè. 21.04.00 ðåáåíîê ãîñ-
ïèòàëèçèðîâàí â èíôåêöèîííîå îòäåëåíèå Ïåòðèêîâñêîé
ÖÐÁ ñ äèàãíîçîì: «Ýïèäåìè÷åñêèé ïàðîòèò, ëèìôîàäåíî-
ïàòèÿ». 24.04.00 ïîÿâèëèñü íîñîâûå êðîâîòå÷åíèÿ, â îá-
ùåì àíàëèçå êðîâè � ãëóáîêàÿ àíåìèÿ è òðîìáîöèòîïå-
íèÿ, â ñâÿçè ñ ÷åì ðåáåíîê ïåðåâåäåí â ãåìàòîëîãè÷åñêîå
îòäåëåíèå Ãîìåëüñêîé îáëàñòíîé êëèíè÷åñêîé áîëüíèöû,
ãäå áûë âûñòàâëåí äèàãíîç: «Ìèåëîäèñïëàñòè÷åñêèé ñèíä-
ðîì ñ èçáûòî÷íûì êîëè÷åñòâîì áëàñòîâ». 16.05.00 ðåáåíîê
ãîñïèòàëèçèðîâàí â ÐÍÏÖÄÎÃ äëÿ äàëüíåéøåãî îáñëåäî-
âàíèÿ è ëå÷åíèÿ.

Ñîñòîÿíèå ïðè ïîñòóïëåíèè òÿæåëîå. Êîæíûå ïîêðî-
âû áëåäíûå, ñûïè íåò. Ïåðèôåðè÷åñêèå ëèìôàòè÷åñêèå
óçëû íå óâåëè÷åíû, ýëàñòè÷íûå, áåçáîëåçíåííûå. Òîíû
ñåðäöà ðèòìè÷íûå, ñëåãêà ïðèãëóøåíû, ×ÑÑ 130 óäàðîâ
â ìèí. Ëåãêèå áåç îñîáåííîñòåé, ×Ä 30 â ìèí. Æèâîò
ìÿãêèé, áåçáîëåçíåííûé. Ïå÷åíü âûñòóïàåò èç-ïîä êðàÿ
ðåáåðíîé äóãè íà 3 ñì, ñåëåçåíêà � íà 5 ñì. Ôóíêöèîíàëü-
íûå îòïðàâëåíèÿ íå íàðóøåíû.

Îáùèé àíàëèç êðîâè ïðè ïîñòóïëåíèè: Íb 72 ã/ë, ýð.
2,91 · 1012/ë, òð. 179 · 109/ë, ë. 6,0 · 109/ë, í. 1%, ñåãì. 9%,
ëèìô. 89%, ìîí. 1%, ÑÎÝ 56 ìì/÷.

Êîñòíî-ìîçãîâàÿ ïóíêöèÿ îò 29.05.00: ìèåëîáëàñòû
19,5%, íåéòðîôèëüíûé ðîñòîê 26%, ëèìôîöèòû 23,5%,
ìîíîöèòû 0,5%, ýðèòðîèäíûé ðîñòîê 30,5%, ìèåëîêàðèî-
öèòû 50 · 109/ë, ìåãàêàðèîöèòû 0. Çàêëþ÷åíèå: ÊÌ óìåðåí-
íî áîãàò êëåòî÷íûìè ýëåìåíòàìè, ìíîãî ðàçðóøåííûõ êëå-
òîê; åäèíè÷íûå ìåãàêàðèîöèòû, íå ôóíêöèîíèðóþò; ìàëî
ñâîáîäíî ëåæàùèõ òðîìáîöèòîâ; âûðàæåí äèçãðàíóëîïîýç
� äèññîöèàöèÿ ñîçðåâàíèÿ ÿäðà è öèòîïëàçìû, ãèïîãðàíó-
ëÿöèÿ íåéòðîôèëîâ, äåãåíåðàòèâíûå èçìåíåíèÿ íåéòðîôè-
ëîâ; âûðàæåí äèçýðèòðîïîýç � âàêóîëèçàöèÿ öèòîïëàçìû
ýðèòðîêàðèîöèòîâ, êàðèîðåêñèñ è ïèêíîç ÿäðà.

Òðåïàíîáèîïñèÿ îò 19.05.00: ãèïåðïëàçèÿ êðîâåòâîð-
íûõ êëåòîê (êëåòî÷íîñòü ÊÌ 100%) çà ñ÷åò ãðàíóëîöèòàð-
íîãî ðÿäà, â êîòîðîì ïðåîáëàäàþò ìîëîäûå êëåòêè, îòìå÷à-
åòñÿ àíîìàëüíàÿ ëîêàëèçàöèÿ íåçðåëûõ ïðåäøåñòâåííèêîâ,
êîëè÷åñòâî ýðèòðîèäíûõ îñòðîâêîâ óìåíüøåíî; ïîïóëÿöèÿ
ìåãàêàðèîöèòîâ ïðåäñòàâëåíà êàê çðåëûìè ôîðìàìè, òàê
è ìèêðîìåãàêàðèîöèòàìè; ñîñóäû ðàñøèðåíû; ïåðèòðàáå-
êóëÿðíûé ìèåëîôèáðîç. Çàêëþ÷åíèå: ìîðôîëîãè÷åñêàÿ
êàðòèíà ñîîòâåòñòâóåò ÌÄÑ ñ ÀÍËÏ â ÊÌ è î÷àãîâûì
ìèåëîôèáðîçîì.

Íà îñíîâàíèè öèòîãåíåòè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ ÊÌ
îò 29.05.00 (ðåçóëüòàòû ïîëó÷åíû 18.06.00), ïîêàçàâøåãî
íàëè÷èå õðîìîñîìíîé òðàíñëîêàöèè, ñïåöèôè÷íîé òîëü-
êî äëÿ ÎÌË (46, XY, t(9;11)(p22;q23) [9] /46, XY [1]),
ðåáåíêó áûë âûñòàâëåí îêîí÷àòåëüíûé äèàãíîç: îñòðûé
ìèåëîáëàñòíûé ëåéêîç (Ì1 ìîðôîëîãèÿ ïî Fab-êëàññèôè-

Í. Í. Ñàââà, Ñ. Ê. Êëåöêèé, Î. Ã. Ñàõàðîâà è äð.



5

æå ïîêàçàëè, ÷òî ó äåòåé â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ íåâîç-
ìîæíî âûñòàâèòü ïðàâèëüíûé äèàãíîç, îðèåíòèðóÿñü
òîëüêî íà êðèòåðèè Fab-êëàññèôèêàöèè, íà ÷òî óêà-
çûâàþò è äðóãèå àâòîðû [3].

Òàêèì îáðàçîì, Fab-êëàññèôèêàöèÿ ÌÄÑ íå ó÷è-
òûâàåò òàêóþ ïàòîëîãèþ, êàê ÎÌË ñ íèçêèì êîëè÷å-
ñòâîì áëàñòîâ, êîòîðàÿ ïî öèòîëîãè÷åñêèì ïîêàçàòå-
ëÿì ñõîäíà ñ ÌÄÑ (ÐÀÈÁ èëè ÐÀÈÁ-ò), íî èìååò êëî-
íàëüíûå àíîìàëèè êàðèîòèïà � t(8;21) è t(9;11), �
ñïåöèôè÷íûå äëÿ ÎÌË.
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