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Геморрагический синдром несколько уменьшился, но в 
крови сохранялась умеренная анемия, глубокая тромбо-
цитопения (2—3 × 109/л). Состояние больного при по-
ступлении было средней степени тяжести. Кожа блед-
ная, отмечались геморрагии в виде петехий и пятен на 
туловище, верхних и нижних конечностях. Легочная, 
сердечно-сосудистая системы и неврологический статус 
были без особенностей. Увеличения периферических 
лимфатических узлов, печени и селезенки не обнаруже-
но. Общий анализ крови: гемоглобин 102 г/л, эритроци-
ты 2,93 × 1012/л, лейкоциты 4,3 × 109/л, тромбоциты 15 
× 109/л, палочкоядерные нейтрофилы 1%, сегментоядер-
ные нейтрофилы 65%, лимфоциты 26%, моноциты 6%, 
эозинофилы 2%; СОЭ 51 мм/ч. Миелограмма стерналь-
ного пунктата: костный мозг клеточный, полиморфный; 
бластных клеток 13,5%. Бластные клетки — крупные, 
ядра их гиперхромные, округлой формы с равномерным 
распределением хроматина, цитоплазма светлая, обиль-
ная либо в виде узкого ободка, отростчатая, с явлениями 
вакуолизации. Бласты лежат разрозненно и в скоплениях 
по 2—4. Мегакариоциты не обнаружены. Эритроидный 
росток сужен (4%; рис. 1 см. на вклейке). Цитогенетиче-
ское исследование: кариотип 46,XY [10].

Диагноз у больного был пересмотрен в пользу миело-
диспластического синдрома (рефрактерная анемия с из-

Острый мегакариобластный лейкоз — редкая и про-
гностически неблагоприятная форма острого миелоидно-
го лейкоза с частотой встречаемости 2—3% [1—5]. В ли-
тературе имеются публикации, характеризующие течение 
острого мегакариобластного лейкоза, однако описанные 
наблюдения весьма противоречивы [2, 4, 6—9].

В связи с этим представляем описание клинического 
случая острого мегакариобластного лейкоза.

Б о л ь н о й  Ш., 48 лет, поступил в гематологическое 
отделение Первой Республиканской клинической боль-
ницы Ижевска с жалобами на общую слабость, спонтан-
ные повторные кровотечения из носа, десен, синяки на 
коже туловища. Геморрагические симптомы появились 
за неделю до госпитализации. Была заподозрена идиопа-
тическая тромбоцитопеническая пурпура, в связи с чем 
в течение 3 дней его лечили преднизолоном в терапев-
тическом отделении центральной районной больницы. 
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Р е з ю м е. Приведено клиническое наблюдение за больным острым мегакариобластным лейкозом. 
Начало заболевания характеризовалось глубокой тромбоцитопенией с выраженным геморрагическим 
синдромом. Развитие заболевания происходило через стадию острого малопроцентного лейкоза (реф-
рактерной анемии с избытком бластов) с увеличением количества бластных клеток в костном мозге с 
13,5 до 34%. Бластные клетки крупных размеров имели округлое гиперхромное ядро с единичными 
мелкими ядрышками, светлую отростчатую и вакуолизированную цитоплазму. Встречались двуядер-
ные мегакариобласты. Иммунофенотип бластных клеток представлен экспрессией мегакариоцитарного 
маркера CD41a. Лечение по программе «7 + 3» стандартными дозами цитозара и рубомицина оказалось 
без эффекта. Смерть больного наступила в результате угнетения кроветворения, диссеминированного 
внутрисосудистого свертывания и полиорганной недостаточности. Диагноз заболевания подтвержден 
на аутопсии.
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других выявлялись мегакариобласты или уродливые ме-
гакариоциты и осколки их ядер [6, 8]. В нашем случае в 
крови выявлена глубокая тромбоцитопения (2 × 109/л), а 
бластные клетки и мегакариоциты не обнаруживались.

Противоречия возникали и в описании морфологии 
бластных клеток [1, 3, 4, 8]. В одних наблюдениях бласт-
ные клетки были похожи на лимфобласты (небольшой 
ободок цитоплазмы), в других — это более крупные 
клетки с округлым или дольчатым ядром с обширной ци-
топлазмой, содержащей азурофильную зернистость при 
отсутствии палочек Ауэра или иногда гигантские много-
ядерные бласты. В нашем случае обнаружены крупные 
атипичные бласты с гиперхромными ядрами и светлой 
отростчатой цитоплазмой — обильной либо в виде узко-
го ободка, с явлениями вакуолизации. Встречались и дву-
ядерные и мультилобулярные бластные клетки.

Специфических цитохимических признаков для 
острого мегакариобластного лейкоза также не установ-
лено: в мегакариобластах обнаруживалась отрицательная 
реакция на МПО, липиды, хлорацетатэстеразу и толуиди-
новый синий. При PAS-реакции в бластных клетках вы-
являлись различной величины гранулы, иногда на диф-
фузном фоне. Активность НЭ, ингибируемой фторидом 
натрия, и тартратчувствительной кислой фосфатазы (КФ) 
также обнаруживали в гранулярной форме. У некоторых 
больных активность этих ферментов и гликоген иногда не 
определялись [1, 3, 4, 7]. В настоящем случае в бластных 
клетках выявлялись положительные реакции на гликоген 
в диффузной форме и НЭ, не подавляемая фторидом на-
трия, слабоположительные реакции на липиды и МПО.

Характерным для острого мегакариобластного лейкоза 
является мембранная или цитоплазматическая экспрессия 
антигенов CD41 и CD61 не менее чем 50% опухолевых 
клеток. Миелоидные антигены (CD13, CD14, CD15, CD33, 
MПO), а также CD34, TdT и HLA-DR обычно отсутству-
ют, хотя в некоторых случаях может выявляться экспрес-
сия антигенов CD13, CD33 и CD34. В 5% случаев острого 
мегакариобластного лейкоза в бластных клетках находят 
цитогенетические нарушения, наиболее частыми из кото-
рых являются +7, +8, +10, +21, t(1;4), t(3;3) [1, 3, 4, 8, 9]. 
В данном наблюдении на большинстве (54,3%) бластных 
клеток выявлена экспрессия мегакариоцитарного марке-
ра CD41а. Обнаружены также антигены HLA-DR, CD34, 
CD38, CD117, CD13, CD33, CD36, CD15 и CD7. Цитогене-
тических нарушений не выявлено.

Стандартной терапии острого мегакариобластного 
лейкоза не разработано, используются различные схемы 
индукционной и поддерживающей полихимиотерапии, 
трансплантация стволовых клеток. Описаны кратковре-
менные эффекты терапии цитозаром и рубомицином, 
назначаемыми по схеме «7 + 3» в половинных дозах. У 
большинства больных острым мегакариобластным лей-
козом цитостатическая терапия не оказывала хорошего 
эффекта, и поэтому многие случаи заболевания заканчи-
вались смертельным исходом [1—3]. В нашем случае за-
болевание также закончилось летально на фоне лечения 
по схеме «7 + 3».

Таким образом, каждый выявленный случай острого 
мегакариобластного лейкоза представляет большой ин-
терес. Наше клиническое наблюдение подтверждает воз-
никающие сложности в вопросах диагностики и лечения 
больных острым мегакариобластным лейкозом.

бытком бластных клеток). Начаты лечение сандиммуном 
(450 мг/сут) и заместительная терапия концентратами 
тромбоцитов. Эффекта от лечения не наблюдалось. С мо-
мента госпитализации в течение 23 дней количество бласт-
ных клеток в миелограмме увеличилось с 13,5 до 34%.

Цитохимический анализ выявил мелкогранулярную 
PAS-реакцию в 67% бластов, положительные реакции на 
миелопероксидазу (МПО) и липиды в 3%, неспецифиче-
скую AS-эстеразу (НЭ), не подавляемую фторидом на-
трия, — в 20%. Иммунофенотип бластных клеток костно-
го мозга был представлен экспрессией мегакариоцитарно-
го маркера CD41а в 54,3%, HLA-DR — в 68,3%, CD34 — в 
21,4%, CD38 — в 83%, CD117 — в 54,2%, CD13 — в 
83,6%, CD33 — в 88,5%, CD36 — в 92,6%, CD15 — в 
33,4%, CD7 — в 72,8%.

Трепанобиопсия крыла подвздошной кости: костные 
балки обычного вида. Костно-мозговые полости не рас-
ширены. Деятельный костный мозг замещен крупными с 
обильной светлой цитоплазмой атипичными опухолевы-
ми клетками. Ядро их округлое, с бластной структурой 
хроматина, с 1—2 четкими мелкими эозинофильными 
ядрышками. Встречались мультилобулярные ядра и дву-
ядерные формы, фигуры митозов. Опухолевые клетки 
активно экспрессировали в цитоплазме виментин, слабо-
мембранный СD45 и CD31 (мембранная и цитоплазмати-
ческая реакции). Белок S-100 выявлялся в гистиоцитах. 
Неэкспрессированы в опухоли CD10, CD34, TdT, CD3, 
CD20, МРО (рис. 2; см. на вклейке).

На основании проведенного обследования диагности-
рован острый мегакариобластный лейкоз и начато лече-
ние по программе «7 + 3» (цитозар и доксорубицин), про-
водилась заместительная терапия компонентами крови, 
а в связи с инфекционными осложнениями — терапия 
антибиотиками, противовирусными и противогрибковы-
ми препаратами. После 1-го курса индукционной терапии 
ремиссии не получено (бластных клеток в миелограмме 
14%). После проведения 2-го курса индукционной тера-
пии по схеме HidAC-3-7 (цитозар, даунорубицин, этопо-
зид) развился миелотоксический агранулоцитоз. Число 
лейкоцитов крови составляло от 0 до 0,1 × 109/л, эритро-
цитов от 3,7 до 2,0 × 1012/л, тромбоцитов от 60 до 20 × 
109/л, содержание гемоглобина от 110 до 59 г/л.

За все время лечения больному перелиты 31 доза кон-
центратов тромбоцитов, 19 доз эритроцитной массы, 16 
доз свежезамороженной плазмы, 1000 мл 10% раствора 
альбумина. На фоне проводимой терапии состояние боль-
ного прогрессивно ухудшалось, и через 2,5 мес наступи-
ла смерть в результате угнетения кроветворения, ДВС-
синдрома и полиорганной недостаточности. Диагноз под-
твержден на аутопсии.

Клиническая картина острого мегакариобластного 
лейкоза, описанная в литературе, лишена специфических 
особенностей, что приводило к ошибочной диагностике и 
лечению других заболеваний. В ряде случаев при остром 
мегакариобластном лейкозе наблюдали клинико-гемато-
логическую картину острого малопроцентного лейкоза, а 
по гистологии костного мозга — картину миелофиброза 
[1, 4, 5]. Аналогичное течение острого мегакариобласт-
ного лейкоза наблюдалось и в нашем случае, однако без 
картины миелофиброза.

В одних клинических случаях определялся тромбоци-
тоз в крови или нормальное количество тромбоцитов, в 
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Среди видных ученых-медиков нашей страны до-
стойное место по праву принадлежит выдающемуся оте-
чественному терапевту-гематологу, талантливому орга-
низатору здравоохранения, известному общественному 
деятелю, замечательному педагогу, участнику Великой 
Отечественной войны, доктору медицинских наук, про-
фессору Георгию Алексеевичу Алексееву. Его жизнь и 
деятельность — это большой путь от рядового врача до 
одного из ведущих гематологов страны. Солидные науч-
ные труды в различных областях гематологии и плодо-
творная практическая деятельность Г.А. Алексеева созда-
ли основу для дальнейшего развития актуальных проблем 
гематологической науки и практики. Вся деятельность 
его — прекрасный пример органичного сочетания тео-

рии и практики, исходившего из насущных потребностей 
здравоохранения страны.

Георгий Алексеевич родился 14 марта 1906 г. в Фео-
досии. В 1928 г. окончил медицинский факультет Средне-
азиатского государственного университета в Ташкенте. 
В студенческие годы летом он работал в Бухарском тро-
пическом институте, участвовал в гельминтологических 
экспедициях и борьбе с малярией. Первые научные ис-
следования Г.А. Алексеева были посвящены костно-моз-
говому кроветворению при висцеральном лейшманиозе и 
гельминтозах. Свой трудовой путь он начал в 1928 г. на 
кафедре терапии Ташкентского медицинского института 
в качестве клинического ординатора, а потом ассистента. 
В этот период (1928—1936) он работал под руководством 
выдающихся отечественных гематологов А.Н. Крюкова 
и И.А. Кассирского. В повседневном общении с этими 
крупнейшими специалистами Георгий Алексеевич сфор-
мировался как ученый и клиницист.

С 1936 по 1972 г. Г.А. Алексеев работал в Центральном 
институте усовершенствования врачей (ныне Российская 
медицинская академия последипломного образования), 
последовательно занимая должности ассистента, доцента 
и профессора 3-й кафедры терапии (в последующем ка-
федры гематологии). С 1952 по 1960 г. он одновременно 
являлся главным терапевтом Главного врачебно-санитар-
ного управления Министерства путей сообщения СССР. 
В 1973—1981 гг. Георгий Алексеевич — научный кон-
сультант клинико-генетического отделения Центрального 
НИИ гематологии и переливания крови Минздрава СССР.

В годы Великой Отечественной войны Г.А. Алексеев 
работал врачом специализированного хирургического 
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Рис. 6. Рентгенограммы шейного отдела позвоночника после операции.
а — в прямой проекции, б — в боковой.

К ст. В. В. Теплякова и соавт.

К ст. Е. Н. Никитина и соавт.

Рис. 1. Компьютерные томограммы 
шейного отдела позвоночника до 
ПХТ: деструкция тела позвонка СVI с 

компрессией спинного мозга.

Рис. 2. Компьютерные томограммы 
шейного отдела позвоночника после 
ПХТ: сохраняется компрессия спин-
ного мозга костными фрагментами.

Рис. 3. Вид операционной раны после удаления тела 
позвонка СVI.

1 — тело позвонка СVII; 2 — твердая мозговая оболоч-
ка; 3 — тело позвонка СV.

Рис. 4. Вид операционной раны после замещения тела по-
звонка СVI аллографтом.

Рис. 5. Вид операционной раны после спондилодеза по-
звонков СIV—СVII.

Рис. 4. Рис. 5.

Рис. 2. Трепанат костного мозга из крыла подвздошной кости.
Костный мозг инфильтрирован крупными атипичными клетками с моло-
дыми (бластными) ядрами. Цитоплазма клеток обильная светлая. Стрелка-

ми показаны одноядерные (1) и двуядерные (2) бластные клетки.
Окраска гематоксилином и эозином. Ув. 400.

Рис. 1. Микрофотография мазка костного мозга грудины.
Мегакариобласты (показаны стрелкой) округлой формы с ги-
перхромными ядрами и единичными ядрышками, светлой от-
ростчатой и вакуолизированной цитоплазмой. Окраска по Ро-

мановскому–Гимзе. Ув. 1000.




