
В последние годы отмечается тенденция

к повышению частоты трансформации одного

опухолевого заболевания крови в другое, как

правило, имеющее более злокачественное тече-

ние и рефрактерность к терапии. Например,

хронический идиопатический миелофиброз

(ХИМФ) трансформируется в острый миелоид-

ный лейкоз, множественная миелома (ММ) —

в плазмоклеточный лейкоз, неходжкинская

лимфома маргинальной зоны — в острый лим-

фобластный лейкоз [1,2]. Эти трансформации

чаще являются следствием предшествующего

лечения алкилирующими препаратами или бло-

каторами топоизомеразы II и, как правило, воз-

никают в пределах одного кроветворного рост-

ка. Случаи, когда у одного пациента имеет мес-

то параллельное течение двух опухолевых про-

цессов, возникших из различных ростков крове-

творения (лимфоидного и миелоидного), встре-

чаются крайне редко [3]. Интересен также тот

факт, что от момента манифестации одного за-

болевания до выявления второго может прохо-

дить несколько лет [4]. Такие сочетания всегда

вызывают особый интерес и спор у специали-

стов [5—7].

ММ, относящаяся к лимфопролифератив-

ным заболеваниям, встречается с частотой от 0,1

до 6 случаев на 100 000 населения [8, 9]. ММ пре-

имущественно болеют лица пожилого возраста,

медиана заболеваемости составляет 68 лет [9]. Ос-

новными диагностическими критериями ММ

считаются: 

1) увеличение опухолевых плазматических

клеток в костном мозге > 10%;
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СОЧЕТАНИЕ МНОЖЕСТВЕННОЙ МИЕЛОМЫ 
И ХРОНИЧЕСКОГО ИДИОПАТИЧЕСКОГО МИЕЛОФИБРОЗА:  

СЛУЧАЙ ИЗ ПРАКТИКИ



2) наличие патологического моноклонально-

го иммуноглобулина (парапротеин) в сыворотке

крови (IgG >30 г/л, IgA >20 г/л) и обнаружение

в моче белка Бенс-Джонса >1 г/сут; 

3) выявление нарушений функций органов

или систем, связанных с миеломой, так называе-

мый CRAB (наличие одного признака или более):

Calcium — гиперкальциемия (содержание каль-

ция в сыворотке крови >2,75 ммоль/л), Renal

insufficiency — почечная недостаточность (уро-

вень креатинина >0,173 ммоль/л), Anaemia — ане-

мия (уровень гемоглобина <100 г/л), Bone

lesions — обнаружение генерализованного остео-

пороза, очагов деструкции костной ткани, пато-

логических переломов при рентгенологическом

обследовании [8—12]. 

Следует отметить, что при несекретирующем

варианте ММ, встречающемся в 1—4% случаев [9,

10], достоверным будет считаться диагноз при на-

личии в миелограмме > 30% плазматических клеток

и органных повреждений. 

Одной из важных особенностей ММ являет-

ся очаговость поражения костной ткани, что важ-

но помнить при диагностике заболевания, когда

исследуется костномозговой пунктат, так как

иногда можно получить заключение миелограм-

мы о том, что данный участок костного мозга ли-

бо соответствует норме, либо характеризуется не-

значительным повышением плазматических кле-

ток. В связи с этим на этапе диагностики при ММ

проводятся не только стернальные пункции (би-

латерально) и изучение моноклонального пара-

протеина, но и трепанобиопсия и исследование

функций органов (CRAB). Необходимо также

оценить иммунофенотип плазматических клеток

(CD38+, CD138+, CD28+, CD44+, CD56+,

CD58+, clg) [9]. 

Сублейкемический миелофиброз (ХИМФ) —

одно из хронических миелопролиферативных за-

болеваний, уже в дебюте которого наблюдается

выраженный фиброз костного мозга [13]. Выявля-

ется чаще у пожилых пациентов старше 60 лет. За-

болеваемость составляет 0,3—1,5 на 100 000 насе-

ления в год [14]. Клинико-диагностические кри-

терии данного заболевания, предложенные

Polycythemia vera study group (PVSG, США), следу-

ющие [14—16]: 

• спленомегалия и/или гепатомегалия; 

• миелофиброз, занимающий > 1/3 гистоло-

гического препарата, который выявляется

при трепанобиопсии подвздошной кости.

При морфологическом исследовании пунк-

тата костного мозга часто наблюдаются сни-

жение миелокариоцитов и омоложение ней-

трофильного ростка вплоть до бластных

элементов. Кроме того, отмечаются базофи-

лия, повышенное содержание аномальных

мегакариоцитов; 

• лейкоэритробластическая картина перифе-

рической крови. В периферической крови

наблюдается лейкоцитоз со сдвигом до про-

миелоцитов, иногда базофилия. Анемия

различной степени выраженности с капле-

видными эритроцитами. Часто имеет место

тромбоцитоз;

• отсутствие увеличения массы циркулирую-

щих эритроцитов;

• отсутствие Ph-хромосомы при цитогенети-

ческом исследовании, патогномоничной

для хронического миелолейкоза, и выявле-

ние гена JAK2V617F [17, 18]. 

В практической деятельности врач-гемато-

лог может наблюдать у 10—30% больных ММ фи-

броз костной ткани [19, 20], сопровождающийся

спленомегалией, характерной в большей мере

для ХИМФ, а не для ММ [21]. Однако в таком

случае миелофиброз является вторичным по от-

ношению к ММ [21] и развивается в результате

стимуляции цитокинов, которые продуцируются

плазматическими клетками [22]. При склерози-

рующей форме ММ клиническая картина может

напоминать не только ММ, но и идиопатический

миелофиброз. Таким образом, при положитель-

ном ответе на лечение ММ наблюдается и улуч-

шение течения фиброза [23—25]. В литературе

крайне редко встречаются описания сочетания

ММ и ХИМФ, которые диагностированы одно-

временно и не были результатом трансформации

одного заболевания в другое вследствие проведе-

ния цитостатической терапии [3,26]. Для иллюст-

рации вышеизложенного приводим описание

клинического случая, наблюдаемого нами

в 2005—2009 гг.

Больная ПНВ, 54 лет, в декабре 2005 г. обрати-
лась с жалобами на быструю утомляемость, сла-
бость, боли в позвоночнике. 

Из анамнеза выяснено, что у пациентки с сен-
тября 2005 г. появились боли в позвоночнике.
На рентгенограммах позвоночника выявлялся ос-
теопороз. Больной провели курс мануальной тера-
пии, после которого отмечалось усиление болей.
Лечение нестероидными противовоспалительными
препаратами также не дало положительного эф-
фекта. В декабре 2005 г. в клиническом анализе
крови выявлен лейкоцитоз с увеличением числа бла-
стных элементов до 5%, что привело к госпитали-
зации в гематологический стационар Санкт-Пе-
тербурга. 

При объективном обследовании обнаружена
спленомегалия: селезенка умеренной плотности,
край ее пальпировался на 2 см ниже реберной дуги.
Печень и лимфатические узлы не были увеличены.
При ультразвуковом обследовании также наблю-
далась умеренная спленомегалия (128 × 61 мм).
На рентгенограмме (рис. 1, а) и магнитно-резо-
нансной томограмме (рис. 1, б) пояснично-крест-
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цового отдела позвоночника в декабре 2005 г. выяв-
лены компрессионные переломы тел XI грудного, I
и V поясничных позвонков. В клиническом анализе
крови (12.12.2005 г.): гемоглобин — 118 г/л, эрит-
роциты 3,9 × 1012/л; лейкоциты 18,9 × 109/л; лейко-
цитарная формула: бластные клетки — 4%, про-
миелоциты — 0,5%, миелоциты — 6%, метамие-
лоциты — 2%, палочкоядерные нейтрофилы —
15%, сегментоядерные нейтрофилы — 37%, эози-
нофилы — 3%, базофилы — 13%, лимфоциты —
18,5%, моноциты — 1%; тромбоциты 666,4 ×
109/л, скорость оседания эритроцитов (СОЭ) — 17
мм/ч. При морфологическом исследовании стер-
нального пунктата (12.12.2005 г.) установлено,
что костный мозг гипоклеточный (число миелока-
риоцитов 20,5 × 109/л). Отмечались усиление про-
лиферации нейтрофилов со сдвигом до миелобла-
стов — 5,6%, базофилия — 7,4% (рис. 2, а). Мега-
кариоцитарный росток расширен, визуализирова-
лись большие скопления тромбоцитов, а также
плазмоклеточная реакция (3,2%). Других исследо-
ваний не проводилось. На основании полученных
данных был установлен диагноз хронического мие-
лолейкоза. Больная в течение 2 мес получала гидро-
ксимочевину по 1000 мг в день. 

Эффекта от терапии не наблюдалось, а со-
стояние больной прогрессивно ухудшалось, в мае
2006 г. она обратилась в гематологическую клини-
ку Российского НИИ гематоло-
гии и трансфузиологии с жало-
бами на интенсивные боли в реб-
рах, позвоночнике, плечевых
и тазовых костях, головную
боль, потливость, слабость,
снижение массы тела, уменьше-
ние роста. При осмотре было вы-
явлено укорочение роста больной
на 7 см, при пальпации свода че-
репа определялись дефекты кос-
тей от 0,5 до 1,5 см в диаметре,
а также умеренная спленомега-
лия (+2 см) и гепатомегалия (+1
см). В гемограмме (22.05.2006 г.)
отмечались анемия (уровень ге-
моглобина — 100 г/л, число эрит-
роцитов 3,5 × 1012/л), лейкоци-
тоз (14 × 109/л); формула: мие-
лобласты — 1%, промиелоци-
ты — 1%, миелоциты — 16%,
метамиелоциты — 13%, палоч-
коядерные нейтрофилы — 6%,
сегментоядерные нейтрофилы —
38%, эозинофилы — 2%, базофи-
лы — 6%, лимфоциты — 16%,
моноциты — 1%); тромбоциты
303 × 109/л, СОЭ — 28 мм/ч. 

При морфологическом ис-
следовании стернального пунк-

тата (25.05.2006 г.) выявлено: содержание миело-
кариоцитов 68 × 109/л, мегакариоцитов 18—20
в препарате, интенсивно отделяющих пластинки.
Содержание костного мозга было следующим: об-
щее число клеток нейтрофильного ряда — 40,4%
(миелобласты — 1,6%, промиелоциты — 0,8%, ми-
елоциты нейтрофильные — 3,2%, метамиелоциты
нейтрофильные — 8,8%, палочкоядерные нейтро-
филы — 10%, сегментоядерные нейтрофилы —
15,2%), эозинофилы — 1,6%, базофилы — 2,8%,
лимфоциты — 6,2%, моноциты — 0%, плазмати-
ческие клетки — 44,6%, эритроидные клетки —
2,8%. На основании полученных данных было уста-
новлено, что костный мозг нормоклеточный, име-
ла место умеренная базофилия. Мегакариоцитар-
ный росток расширен, определялось огромное скоп-
ление тромбоцитов. Наблюдалась плазмоклеточ-
ная инфильтрация до 44,6% (рис 2, б). 

Гистологическое исследование трепанобиоп-
тата (11.05.2006) из крыла подвздошной кости по-
зволило выявить, что клеточность костного мозга
повышена за счет пролиферации клеток гранулоци-
тарного и мегакариоцитарного ростков. Грануло-
цитопоэз сохранен, созревание не нарушено, отме-
чалось увеличение числа промежуточных форм.
Имело место выраженное увеличение числа эозино-
фильных лейкоцитов. Количество мегакариоцитов
было значительно выше нормы, и они образовывали
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Рис. 2. Костный мозг (окрашивание по Паппенгейму, × 1000): 
а — миелобласт, базофилы; б — плазмоциты разной степени зрелости

а б

Рис. 1. Рентгенограмма (а) и магнитно-резонансная томограмма (б) 
поясничного отдела позвоночника — компрессионные переломы тел 

позвонков LI, LIII, LV

а б



кластеры. Мегакариоциты имели в основном мел-
кие и средние размеры с 1 или 2 небольшими округ-
лыми ядрами. Эритропоэз сужен, нормобластиче-
ский. Около 1/3 площади среза занимали очаги, со-
стоящие из плазматических клеток среднего раз-
мера. Среди них встречались 2-ядерные формы,
а также немногочисленные плазмобласты. Неболь-
шие группы плазматических клеток располагались
также в интерстициях. Имелись участки с карти-
ной остеомиелофиброза (рис. 3, а и б). Окраска со-
лями серебра по Гордену позволила выявить диф-
фузный ретикулиновый фиброз до 50% от площади.
При иммуногистохимическом исследовании наблю-
далось наличие изменений, соответствующих плаз-
моклеточной миеломе, что подтверждалось пози-
тивной экспрессией CD138 и EMA. 

Цитогенетическое исследование кариотипа
костного мозга не выявило Ph-хромосому и другие
аномалии (46ХХ, нормальный кариотип в 20 мито-
зах). Также не были обнаружены при помощи поли-
меразной цепной реакции транскрипт t(9;22)
BCR/ABL, патогномоничный для хронического мие-
лолейкоза, и ген JAK2V617F тирозинкиназы,
встречающийся у 50% больных ХИМФ [17, 18]. Од-
нако в сыворотке крови была выявлена гиперкаль-
циемия (ионизированный Ca2+ составлял 1,55 ммоль/л
при норме до 1,2 ммоль/л). Не наблюдалось сущест-
венных изменений фракций белка крови (общий
белок — 80,5 г/л; фракции: альбумины — 51,4,
глобулины: α1 — 4, α2 — 7,3, β — 16,5, γ — 20,5%;
М-компонент отсутствовал) и иммуноглобулинов
(IgG — 20,39, IgA — 5,74, IgM — 1,93 г/л). β2-Мик-
роглобулин в сыворотке крови был повышен и со-
ставлял 4,54 мкг/мл (в норме 1—3). Активность
щелочной фосфатазы нейтрофилов — 25%,
К=0,38. При исследовании анализа мочи также
значительных отклонений от нормы не зафиксиро-
вано: белок составлял 0,35 г/л, белок Бенс-Джонса
не обнаружен. 

На рентгенограмме черепа (рис. 4, а) выявле-
ны множественные очаги деструкции костной
ткани различных размеров (от 2 до 21 мм);
на рентгенограмме левой плечевой кости опреде-

лялся участок деструкции костной ткани в облас-
ти хирургической шейки (рис. 4, б); на рентгено-
грамме пояснично-крестцового отдела позвоночно-
го столба в боковой проекции обнаружены компрес-
сионные переломы тел I, III и V поясничных позвон-
ков (рис. 4, в). На рентгеновских снимках тазобед-
ренных суставов выявлялись выраженный остеопо-
роз, очаги деструкции в большом вертеле правой
бедренной кости (рис. 4, г), в подвздошных костях
(рис. 4, г и д). 

Таким образом, на основании опухолевой ин-
фильтрации костного мозга из грудины (44,6%
плазматических клеток) и в трепанобиоптате из
подвздошной кости, позитивной экспрессии CD138
и EMA по результатам иммуногистохимии, мно-
жественных очагов деструкции костей и компрес-
сионных переломов позвонков, выявленных при
рентгенологическом обследовании костей скелета,
гиперкальциемии, повышения β2-микроглобулина,
у пациентки была диагностирована ММ, несекре-
тирующий вариант. В то же время у больной было
выявлено: спленомегалия (+2 см из-под реберной ду-
ги), в гемограмме (декабрь 2005 г.) — лейкоцитоз
(18,9 × 109/л) со сдвигом до бластных элементов,
базофилия (13%), анемия с каплевидными эрит-
роцитами и тромбоцитоз, в миелограмме
(12.12.2005 г.) — омоложение нейтрофильного ро-
стка (бласты 5,6%), базофилия (7,4%) и мегакари-
оцитоз, в трепанобиоптате (11.05.2006 г.) — ре-
тикулиновый и коллагеновый фиброз, цитогенети-
чески — отсутствие Ph-хромосомы, что позволило
диагностировать у пациентки второе заболева-
ние — ХИМФ. 

При выборе химиотерапевтического лечения
учитывалось, чтобы химиопрепараты могли дей-
ствовать на миелоидный и лимфоидный клоны
опухолевых клеток. В связи с этим было решено
проводить терапию по программе VAD (винкри-
стин 0,4 мг и доксорубицин 15 мг/сут в виде круг-
лосуточной инфузии на дозаторе в 1—4-е сутки,
дексаметазон по 40 мг в 1—4-й дни). Данная про-
грамма широко используется для лечения ММ.
В то же время благодаря наличию антрациклино-

вого антибиотика она может
применяться и при миелопроли-
феративных заболеваниях [26,
27]. Кроме того, в связи с выра-
женностью болевого синдрома
и наличие множественных оча-
гов деструкции костей и гипер-
кальциемии (ионизированный
Ca2+ 1,55 ммоль/л) пациентке
ежемесячно вводилась золедро-
новая кислота по 2 мг. После 5
курсов программного лечения
отмечалась положительная ди-
намика: купирован болевой син-
дром в костях, уменьшилась се-
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Рис. 3. Трепанобиопсия подвздошной кости 
(окрашивание гематоксилином и эозином): 

а — фиброзная ткань с инфильтрацией плазмоцитов (× 100); б — фиброзная
ткань с примесью плазмоцитов, гранулоцитов и мегакариоцитов (× 400)

а б



лезенка (при пальпации не определялась), снизил-
ся уровень ионизированного кальция в крови до
1,19 ммоль/л (норма 1—1,2), а в миелограмме су-
щественно уменьшилось число плазматических
клеток (с 44,6 до 3,6%). Однако у больной сохра-
нялись жалобы на слабость, повышенную утомля-
емость, в гемограмме наблюдались признаки ане-
мии с уровнем гемоглобина 89 г/л, при этом уров-
ни сывороточного железа и ферритина были
в пределах нормы и составляли 11,9 мкмоль/л
(норма 9—31,3) и 127,2 мкг/л (норма 22—310) со-
ответственно, в то время как содержание сыво-
роточного эритропоэтина было
существенно повышено — 536
нмоль/л (норма 2,6—34).
Для коррекции анемии пациент-
ке был проведен курс рекомби-
нантным эритропоэтином-β
(рекормон) по 10 000 МЕ 3 раза
в неделю подкожно в комплексе
с курсом консолидирующей те-
рапии (2 курса VAD). На фоне
лечения эритропоэтином-β
у больной через 11 нед полно-
стью купировались симптомы
анемии и повысились показате-
ли красной крови (табл. 1). 

При оценке результатов
лечения мы использовали данные
пунктата грудины (0,9% плаз-
матических клеток), трепано-
биопсии подвздошной кости

(плазмоклеточной инфильтрации не обнаружено),
кальция сыворотки крови (1,19 ммоль/л), гемо-
граммы (отсутствие анемии), рентгенологическо-
го исследования (новых очагов деструкции не выяв-
лено, в плечевой кости — консолидация очага). По-
лученные данные позволили установить клинико-
гематологическую ремиссию ММ и отметить по-
ложительную динамику ХИМФ (уменьшение раз-
меров селезенки, нормализация числа лейкоцитов
и тромбоцитов, формулы лейкоцитов). Поэтому
в качестве поддерживающей терапии ММ исполь-
зовали бортезомиб (по 1,3 мг/м2 в 1, 4, 8 и 11-й дни

Таблица 1. Д и н а м и к а  г е м о г р а м м ы  у б о л ь н о й  н а  ф о н е  л е ч е н и я  
х и м и о п р е п а р а т а м и  и э р и т р о п о э т и н о м - β

Дата выполнения гемограммы
Показатель 24.11.2006 г. 09.02.2007 г. 

(до терапии) (через 11 нед)

Гемоглобин, г/г 89 123

Эритроциты, × 1012/л 2,85 3,79

Тромбоциты, × 109/л 141 177

Лейкоциты, × 109/л 3 3,5

Формула:
палочкоядерные нейтрофилы, % 7 7
сегментоядерные нейтрофилы, % 66 47
эозинофилы, % 1 1
базофилы, % 0 0
лимфоциты, % 18 38
моноциты, % 8 7

СОЭ, мм/ч 10 11

Рис. 4. Рентгенограммы костей скелета: а — множественные очаги деструкции костей черепа размерами от 2 до 22 мм; 
б — очаг деструкции в области хирургической шейки левой плечевой кости; в — компрессионные переломы тел I, III, V 
поясничных позвонков; г — правый тазобедренный сустав — очаг деструкции в области большого вертела, остеопороз; 

д — левый тазобедренный сустав — очаги деструкции, остеопороз 

а б

дг

в
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внутривенно — в/в) с интерфероном-α (реаферон
по 2 000 000 МЕ 3 раза в неделю подкожно). Цель
терапии интерфероном-α — антипролифератив-
ное действие на опухолевые клетки ХИМФ [13].
Однако доза интерферона-α была редуцирована
с 3 000 000 до 2 000 000 МЕ из-за плохой его пере-
носимости пациенткой (озноб, боли в мышцах, ко-
стях, лихорадка до 39,4°С). Данный вид терапии
проводился в течение 3 мес. 

С февраля 2008 г. (через 5 мес после последне-
го курса VAD) у больной появились признаки про-
грессирования ХИМФ: утомляемость, потли-
вость, лихорадка до 38,2°С, увеличилась селезенка
до +6 см из-под реберной дуги, возникла правосто-
ронняя нижнедолевая пневмония (26.02.2008 г.);
в гемограмме (27.03.2008 г.) наблюдались базофи-
лия (24%), повышение тромбоцитов (1009 × 109/л).
Такое развитие событий потребовало проведения
более интенсивного курса терапии по программе
5+2 (цитозар по 100 мг 2 раза в день с 1-го по 5-й
дни, доксорубицин по 60 мг в 1—2-й дни), после ко-
торого у пациентки на протяжении 4 нед наблю-
далась постцитостатическая цитопения. После
проведения курса терапии у больной нормализова-
лась температура тела, сократилась селезенка (не
пальпировалась), хотя показатели гемограммы су-
щественно не изменились (табл. 2). С учетом улуч-
шения общего состояния, длительного периода по-
стцитостатической цитопении и риска развития

септических осложнений больной амбулаторно
проводили лечение гидреа (по 500 мг/сут) и интер-
фероном-α (по 2 000 000 МЕ 3 раза в неделю). В ре-
зультате проведения назначенной терапии удалось
избежать прогрессирования болезни в течение 4
мес. Однако с сентября 2008 г. у больной вновь по-
явились слабость, утомляемость, фебрильная
температура (до 38,5°С), спленомегалия (+7 см
из-под реберной дуги). При контрольном обследо-
вании в гемограмме и миелограмме выявлен бла-
стоз > 20% (табл. 2 и 3), что позволило устано-
вить трансформацию ХИМФ в острый миелоид-
ный лейкоз, подтвержденный результатами цито-
химического исследования. Пациентке было прове-
дено в стационаре 2 курса терапии по программе
5+2 в редуцированных дозах (цитозар по 100 мг 2
раза в день с 1-го по 5-й дни, доксорубицин по 30 мг
в 1—2-й дни) из-за гипоклеточности костного
мозга, высокого риска длительного течения по-
стцитостатической цитопении и опасности раз-
вития инфекционных осложнений. После проведен-
ных курсов терапии у больной отмечалось клиниче-
ское улучшение: нормализовалась температура
тела, селезенка пальпаторно не выявлялась, улуч-
шились показатели гемограммы (см. табл. 2). В де-
кабре (25.12.2008 г.) больная выписана под наблю-
дение гематолога поликлиники. В качестве поддер-
живающей терапии пациентке был рекомендован
пуринетол по 50 мг/сут. 
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Таблица 2. П о к а з а т е л и  г е м о г р а м м ы  п а ц и е н т к и  в п р о ц е с с е  п р о г р е с с и р о в а н и я  
и п о с л е д у ю щ е й  т р а н с ф о р м а ц и и  Х И М Ф  в о с т р ы й  м и е л о и д н ы й  л е й к о з

Показатель
Дата выполнения гемограммы

27.03.2008 г. 12.05.2008 г. 30.09.2008 г. 16.10.2008 г. 25.12.2008 г.

Гемоглобин, г/л 130 119 125 126 115

Эритроциты, × 1012/л 4,6 4,3 4,2 5,1 4,12

Лейкоциты, × 109/л 5,4 5,5 5,1 5,1 5,2

Бласты, % 2 1 11 27 4

Промиелоциты, % 0 2 2 1 1

Миелоциты нейтрофильные, % 1 0 3 0 1

Метамиелоциты нейтрофильные, % 0 0 0 0 1

Палочкоядерные нейтрофилы, % 2 3 2 3 3

Сегментоядерные нейтрофилы, % 43 41 11 14 14

Эозинофлы, % 2 0 2 5 0

Базофилы, % 24 12 8 15 13

Лимфоциты, % 24 39 56 35 61

Моноциты, % 2 2 5 0 2

Тромбоциты, × 109/л 1009 1118 275 326 884

СОЭ, мм/ч 17 30 17 31 20

Примечание. Анизоциты, макроциты, каплевидные эритроциты; полихромазия. Гигантские тромбоциты. Тромбобласты 4/100.



Заключение
Приведенное клиническое наблюдение

представляет огромный интерес с научной и пра-

ктической точки зрения по многим аспектам.

У одной пациентки выявлено редкое сочетание

двух онкогематологических заболеваний, харак-

теризующееся поражением 2 ростков кроветворе-

ния — лимфоидного (ММ) и миелоидного

(ХИМФ). Трудности, возникшие при диагности-

ке ММ, были связаны с низкой клеточностью ко-

стного мозга и исходно низким содержанием

плазматических клеток в пунктате грудины,

а также с отсутствием изменений белковых фрак-

ций, М-компонента в крови и протеинурии. Тем

не менее при рентгенологическом исследовании

костей скелета у больной обнаружены характер-

ные для ММ изменения, включавшие множест-

венные деструкции в костях черепа, таза, плече-

вых костях, компрессионные переломы тел по-

звонков. При дальнейшем комплексном клини-

ко-гематологическом обследовании также выяв-

лена анемия, в сыворотке крови — гиперкальци-

емия, повышение β2-микроглобулина, в миело-

грамме и трепанобиоптате из подвздошной кос-

ти — плазмоклеточная инфильтрация с позитив-

ной экспрессией CD138 и EMA при иммуноги-

стохимическом обследовании. На основании по-

лученных данных был установлен диагноз ММ,

несекретирующий вариант. В то же время увели-

чение размеров селезенки, наличие лейкоцитоза

со сдвигом формулы до миелобластов, выражен-

ной базофилии, тромбоцитоза, понижения кле-

точности костного мозга, омоложение нейтро-

фильного ростка, базофилия, коллагеновый фиб-

роз в трепанобиоптате позволили диагностиро-

вать ХИМФ. Отсутствие филадельфийской хро-

мосомы при цитогенетическом исследовании ис-

ключило хронический миелоцитарный лейкоз. 

В связи с обнаружением двух заболеваний

лимфоидной и миелоидной природы назначена

программная химиотерапия (VAD), которая ока-

залась эффективной в отношении ММ

и ХИМФ. С достижением полной клинико-ге-

матологической ремиссии ММ и прекращением

программного лечения (VAD) у пациентки отме-

чено прогрессирование ХИМФ. В то же время

известно, что при вторичном фиброзе, возника-

ющем на фоне ММ и фиброза костной ткани

при склерозирующей форме ММ, фиброз имеет

тенденцию к регрессу в случае достижения по-

ложительного ответа на химиотерапию в отно-

шении ММ [23—25]. Тем не менее у нашей боль-

ной после получения клинико-гематологиче-

ской ремиссии ММ наблюдалось дальнейшее

прогрессирование фиброза с последующей

трансформацией в острый миелоидный лейкоз.

В связи с этим ей проводилось программное ле-

чение острого лейкоза (5+2). 

Приведенное наблюдение одновременного

течения двух заболеваний из миелоидной и лим-

фоидной ткани позволяет предположить возник-

новение опухолевого процесса исходно из стволо-

вой клетки-предшественницы, общей для миело-

идной и лимфоидной линий, которая в процессе

биологической эволюции разделилась на 2 клона.

Возможно также и одновременное возникнове-

ние 2 опухолей. Однако вероятность этого крайне

мала, так как сочетание ММ и ХИМФ у одной

больной возникает менее чем в 1 случае на 1,5—2

млрд человек. 

Таким образом, приведенные выше данные

показали возможность параллельного течения двух

онкогематологических заболеваний у одной паци-

ентки, что имело существенные трудности на этапе

диагностики и потребовало проведение программ-

ного лечения с использованием антрациклиновых

противоопухолевых антибиотиков.

Таблица 3. П о к а з а т е л и  м и е л о г р а м м ы
( 3 0 . 0 9 . 2 0 0 8 г . )

Показатель Миелограмма

Миелокариоциты, × 1012/л 8

Бласты, % 21,2

Промиелоциты, % 0,8

Миелоциты нейтрофильные, % 0,8

Метамиелоциты нейтрофильные, % 1,2

Палочкоядерные нейтрофилы, % 1,2

Сегментоядерные нейтрофилы, % 6

Всего нейтрофилов, % 10,4

Эозинофилы, % 2,4

Базофилы, % 7,2

Лимфоциты, % 8,4

Моноциты, % 1,2

Плазмоциты, % 0,4

Эритроидные клетки, % 34,4

Мегакариоциты, % 13,2

Клетки ретикулоэндотелиальной системы, % 1,6
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