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Аннотация: В статье описан клинический случай врожденного миелобла- 

стного лейкоза у ребенка раннего возраста, находившегося на стационарном 

лечении в Областной детской клинической больнице № 1 (г. Харьков, Украина). 

Рассмотрена динамика клинических, лабораторных и инструментальных пока- 

зателей с  момента поступления в стационар до констатации биологической 

смерти. Приведен протокол патологоанатомического исследования. 
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Врожденные лейкозы у детей вне зависимости от гистотипа опухоли яв- 

ляются крайне редкой патологией и протекают очень тяжело – такие дети, как 

правило, погибают в первые месяцы жизни [1, 2]. В США врожденные лейкозы 

регистрируются с частотой 30 случаев на 1 млн. новорожденных. Острый лим- 

фобластный лейкоз встречается в 2 раза чаще, чем миелобластный, при этом 

болеют преимущественно девочки [3, 4]. Лейкозы у новорожденных могут быть 

отнесены к эмбриопатиям, возникающим вследствие спорадических постзигот- 

ных нарушений, обусловленных различными заболеваниями матери во время 

беременности, а также воздействием мутагенных факторов [5]. 

В Областной детской клинической больнице №1 (ОДКБ № 1) (г. Харьков, 

Украина) в период с 1992 по 2016 гг. на стационарном лечении находились 8 

детей в возрасте до 1 года с диагнозом «врожденный лейкоз». Один из наибо- 

лее сложных клинических случаев врожденного миелобластного лейкоза будет 

представлен в данном обзоре. 

Ребенок Г., мальчик, возраст – 1 месяц 6 дней, поступил в ОДКБ № 1 с 

жалобами на повышение температуры до 38,6°С, беспокойство, вздутие живо- 

та, наличие белого налета на языке, отказ от приема пищи. 

Из анамнеза известно, что ребенок родился от 1 беременности, проте- 

кавшей на фоне угрозы прерывания в сроке 16, 17 и 20 недель. На 31 неделе 

беременности мать прошла курс стационарного лечения в акушерско- 

гинекологическом отделении центральной районной больницы. Беременность 

протекала на фоне экстрагенитальной патологии, диффузного зоба 1 степени и 

псориаза. Роды физиологические, в срок 40-41 неделю. Закричал сразу, к груди 

был приложен на 1 сутки. Масса при рождении – 3280 г, длина тела – 50 см, 

оценка по шкале Апгар – 8-9 баллов. Из родильного дома ребенок был выписан 

на 3 сутки в удовлетворительном состоянии. По месту жительства наблюдался 

семейным врачом. 

Во время профилактического осмотра семейным врачом, проведенного 

по инициативе родителей в возрасте 1 месяц 2 дня жизни, признаков патологии 

и отклонений не выявлено. 
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В 1 месяц 4 дня жизни самочувствие ребенка внезапно ухудшилось, по- 

явились беспокойство, вздутие живота, повышение температуры тела до 

39,0°С. Ребенок осмотрен семейным врачом. Состояние на момент осмотра 

средней тяжести. Поставлен диагноз «дисбиоз кишечника, кишечная колика?». 

В больнице по месту жительства выполнена очистительная клизма, после кото- 

рой ребенок успокоился, температура тела снизилась до нормальной. На сле- 

дующий день, в возрасте 1 месяц 5 дней, состояние ребенка повторно ухудши- 

лось, в связи с чем родители самостоятельно доставили ребенка в приемное 

отделение ОДКБ № 1. 

Ребенок был осмотрен дежурными врачами: детским хирургом (острая 

хирургическая патология исключена) и педиатром. Диагностированы: стоматит 

(код МКБ-10 – К12.1), кишечная колика (код МКБ-10 – К92.8). Даны рекоменда- 

ции. От дальнейшего лечения в ОДКБ № 1 родители отказались и покинули 

стационар. 

После отъезда из клиники в течение следующих суток (в возрасте 1 ме- 

сяц 6 дней жизни) состояние ребенка оставалось удовлетворительным (со слов 

родителей), за медицинской помощью не обращались. Ночью состояние ухуд- 

шилось, ребенок стал беспокойным, повысилась температура тела до 39,0°С, 

появилось вздутие живота. Родители обратились в детское отделение цен- 

тральной районной больницы, где была выполнена очистительная клизма, вве- 

дено жаропонижающее средство. Проведено лабораторное исследование (кли- 

нический анализ крови), после оказания первой медицинской помощи ребенок в 

сопровождении врача-педиатра был доставлен в ОДКБ № 1. 

При поступлении (возраст – 1месяц 6 дней жизни) ребенок был осмотрен 

врачом приемного отделения и госпитализирован в отделение анестезиологии 

и интенсивной терапии. На момент госпитализации: состояние тяжелое за счет 

синдрома эндогенной интоксикации, метаболических и водно-электролитных 

нарушений, умеренно выраженных неврологических расстройств, микроцирку- 

ляторных и дыхательных нарушений. В неврологическом статусе: в сознании, 

на осмотр реагирует двигательной активностью, крик громкий, болезненный. 

Моторика хаотическая, сухожильные рефлексы сохранены, без разницы сторон, 

мышечная дистония. Рефлексы периода новорожденности снижены. Глаза от- 

крывает спонтанно, взгляд фиксирует кратковременно, зрачки D=S, узкие, фо- 

тореакции сохранены, горизонтально установочный нистагм. Окружность груд- 
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ной клетки – 39 см; большой родничок – 2,5 × 2,5 см, выполнен, не напряжен. 

Очаговой неврологической симптоматики, менингеальных знаков, судорожной 

активности на момент осмотра не отмечалось. Кожные покровы бледные с се- 

роватым оттенком, чистые, с мраморным рисунком. Тургор и эластичность тка- 

ней достаточные, отеков нет, сосудистая реакция удовлетворительная, конеч- 

ности теплые, губы разовые, язык сухой на слизистой щек, на языке – творожи- 

стые белесоватые наложения. Носовое дыхание не затруднено, грудная клетка 

симметрична, экскурсия синхронная. Дыхание самостоятельное, ритмичное, с 

нарастанием тахипноэ до 50-56 в мин. Перкуторно над лёгкими легочной звук. 

Аускультативно дыхание жёсткое, в нижних отделах ослабленное. Sat O2 – 94- 

98% при дыхании атмосферным воздухом. Средостение не смещено. Границы 

сердца перкуторно не расширены, тоны приглушены, ритмичные, пульсовая 

волна на a. radialis хорошего напряжения и наполнения, нормотензия. Живот 

увеличен в размерах, выше уровня реберных дуг, мягкий в нижних отделах, 

симптомы раздражения брюшины отрицательные. Печень выступает на 5-6 см 

из-под края реберной дуги, каменистой плотности, селезёнка – +3,0 см. Мо- 

чится произвольно, моча концентрированная. Стул после клизмы, обильный, 

кашицеобразный, желтого цвета, без патологических примесей. Данные анам- 

неза: со слов родителей у ребёнка с момента рождения отмечалось увеличение 

объема живота, частые беспокойства. В возрасте 1 месяц 2 дня – появление 

гипертермии до 39,0°С, плохо поддающейся купированию парацетамолом, 

отказ от еды и срыгивания. Данные объективного осмотра: бледность кожных 

покровов с сероватым оттенком, творожистые белесоватые наложения в полос- 

ти рта, нарушения микроциркуляции, гепатоспленомегалия. Данные УЗИ (уве- 

личение печени, перипортальный отёк, увеличение селезёнки с единичными 

очаговыми уплотнениями, наличие асцита) позволили предположить наличие 

внутриутробной инфекции, гепатита неутонченной этиологии с асцитом, канди- 

дозного стоматита, синдрома эндогенной интоксикации. 

За время пребывания ребенка в стационаре (менее 2 суток) проведенное 

лабораторное обследование позволило получить приведенные ниже резуль- 

таты. 

При поступлении в отделение анестезиологии и интенсивной терапии в 

периферической крови отмечалось повышенное количество лейкоцитов (20,0 × 

109/л) с нормальными показателями уровня гемоглобина (140,0 г/л) и эритроци- 
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тов (4,7 × 1012/л). При этом СОЭ было повышено до 25 мм/час. Отмечалось 

снижение количества тромбоцитов (63,0 × 109/л). При дальнейших исследова- 

ниях в динамике на 2-е сутки отмечались лейкопения (до 1,3 × 109/л) с тромбо- 

цитопенией (33,0 × 109/л) на фоне повышения СОЭ до 30 мм/час, эритропении 

(2,1 × 1012/л) и снижения уровня гемоглобина (75,0 г/л) (табл. 1). 

 
Таблица 1 

Результаты исследования периферической крови в динамике 
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3.11./11-30 140 4,7 0,9 20 1 28 62 0 9 0 0 63 25 

3.11./19-30 132 4,5 0,9 17 0 29 61 0 10 0 – 65 25 

4.11./10-00 130 3,3 0,8 13 0 20 62 0 17 0 1 63 25 

4.11./14-00 100 3,3 0,8 7,6 0 20 60 0 20 0 – 40 20 

 
4.11./18-00 

 
91 

 
2,7 

 
0,82 

 
1,7 

 
0 

 
21 

 
59 

 
0 

 
20 

 
0 

 
– 

 
40 

 
30 

4.11./19-30 75 2,1 0,82 1,3 0 18 60 0 20 0 2 33 30 

Больному проведены дополнительные клинико-лабораторные исследо- 

вания (посев крови на стерильность; бактериологическое исследование спин- 

номозговой жидкости; посев кала на энтеробактерии), по результатам которых 

патологии не выявлено. В тоже время в ходе обследования на TORCH- 

инфекции выявлены высокоавидные IgG к антигенам Toxoplasma gondii, виру- 

сам простого герпеса 1-го и 2-го типов, цитомегаловирусу, вирусу Эпштейн- 

Барр (к ядерному и капсидным антигенам). IgМ к перечисленным возбудителям 

не обнаружены. Серологические маркеры вирусных гепатитов В и С отрица- 

тельные. ДНК вирусов простого герпеса 1-го и 2-го типов, цитомегаловируса, 

Toxoplasma gondii по данным молекулярно-генетического исследования ликво- 

ра не выявлены. Реакция Вассермана с кардиолипиновым антигеном отрица- 

тельная. 
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По данным мониторинга кислотно-основного состояния и электролитов 

плазмы крови – смешанный ацидоз. Выявленные изменения, полученные при 

изучении показателей системы свертываемости крови ребенка, косвенно сви- 

детельствовали о тяжелой дисфункции печени. 

Содержание глюкозы в крови: 03.11 – 4,3 ммоль/л; 04.11 – 4,0 ммоль/л; 

4.11 – 9,35 ммоль/л. Биохимический анализ крови: общий белок – 57 г/л; аль- 

бумины – 68,8%; глобулины: альфа-1 – 3,4%; альфа-2 – 5,0%; бета – 12,9%; 

коэффициент А/Г – 2,2. 

При рентгенологическом исследовании органов грудной клетки выявлены 

застойные изменения в легких. Свободный газ в брюшной полости отсутствует. 

По данным УЗИ исследования головного мозга, органов брюшной поло- 

сти и сердца получены следующие результаты: Головной мозг – структуры си- 

мметричны, эхогенность обычная, рисунок извилин и борозд сохранен, ликвор- 

ные пространства не расширены, желудочковая система не изменена, симмет- 

рична; большие желудочки D=S=2,8 мм, III желудочек – 3,0 мм; сосудистые 

сплетения не изменены, пульсация сосудов в режиме цветного допплеровского 

картирования не изменена. Сердце сформировано правильно, не увеличено, 

стенки не изменены, сократимость миокарда в норме, конечный-диастоли- 

ческий размер левого желудочка – 15,8 мм, толщина межжелудочковой 

перегородки – 4,5 мм, фракция выброса левого желудочка – 74%, аномальная 

хорда левого желудочка, выпота в полости перикарда нет. Печень выступает на 

5,5 см из-под края реберной дуги, косой вертикальный размер – 78 мм, размеры 

левой доли – 68 × 54 мм, размеры хвостатой доли – 16 мм, эхогенность 

диффузно повышена, структура однородная, перипортальный отек,  углы 

острые. Размеры желчного пузыря – 32 × 11 мм, отек стенки и ложа, содержи- 

мое однородное. Поджелудочная железа – без особенностей. Селезенка – 90 × 

40 мм, увеличена, единичные очаговые уплотнения в паренхиме, эхогенность 

обычная. Почки не увеличены, D = 55 × 26 мм, S = 56 × 27 мм, паренхима не 

изменена, чашечно-лоханочная система не расширена, отек стенок лоханок. В 

брюшной полости умеренное количество выпота. Заключение: гепатолиеналь- 

ный синдром; гидроперитонеум. Проведенные повторные ультразвуковые 

исследования в динамике дополнительных изменений не выявили. 

Лабораторное исследование пунктата из брюшной полости выявило на- 

личие асцитической жидкости (транссудата). Анализ спинномозговой жидкости 
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патологии не выявил. При исследовании пунктата костного мозга (миелограм- 

ма) выявлена тотальная лейкемическая инфильтрация миелобластами (табл. 

2). 

В течение следующих суток, в возрасте 1 месяц 7 дней жизни, несмотря 

на проводимую симптоматическую терапию, состояние ребенка прогрессивно 

ухудшалось. Проведенные реанимационные мероприятия эффекта не дали. 

Была констатирована биологическая смерть. 

 

Миелограмма 

Таблица 2 

 

Клеточные элементы Результат Норма 

Бласты, которые не поддаются 

морфологической дифференциации 
5% 0,1 –1,1% 

Миелобласты 80% 0,2–1,7% 

 

 
Нейтрофильные 

гранулоциты: 

промиелоциты 5% 1,0 – 4,1% 

миелоциты 12,8% 7,0 – 12,2% 

метамиелоциты 14% 8,0 – 15,0% 

палочкоядерные 2,5% 12,8 – 23,7% 

сегментоядерные 2,5% 13,1 – 24,1% 

Эритробласты ед. в препарате 0,2 – 1,1% 

Пронормоциты ед. в препарате 0,1 – 1,2% 

Нормоциты полихроматофильные 0,1% 8,9 – 16,9% 

Нормоциты оксифильные ед. в препарате 0,8 – 5,6% 

Лимфоциты 0,1% 4,3 –13,7% 

Моноциты 0,1% 0,7 –3,1% 

Лейко:эритро 127:1 3,5–4:1,0 

 

Жалобы, данные анамнеза, осмотра ребенка в динамике, дополнитель- 

ных лабораторных и инструментальных методов исследований, миелограммы 

костного мозга позволили поставить диагноз (основной): острый миелобласт- 

ный лейкоз (С.92.0), синдром полиорганной недостаточности, асцит, вторичная 

кардиомиопатия, отек легких, отек головного мозга, субарахноидальное крово- 

излияние. Анемия тяжелой степени. 

При патологоанатомическом исследовании установлен диагноз: Врож- 

денный лейкоз миелобластного типа. С.92.0. 
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При гистоморфологическом исследовании выявлена лейкемическая ин- 

фильтрация костного мозга, лейкемическая инфильтративная инфильтрация 

внутренних органов, геморрагический синдром. 

По результатам микроскопического исследования препаратов получены 

следующие данные: 

 Костный мозг грудины: диффузное замещение клеток костного мозга 

мелобластами. 

 Вилочковая железа: диффузно-очаговая инфильтрация ткани железы 

клетками миелобластного ряда. 

 Язык, гортань: в подслизистом слое неравномерно выраженная по- 

лосовидная инфильтрация лейкемическими клетками миелобластного типа. 

 Головной мозг: мягкая оболочка мозга отечна, расширение и пол- 

нокровие сосудов с очаговыми периваскулярными кровоизлияниями. В мягкой 

мозговой оболочке неравномерно выраженная очаговая инфильтрация лейке- 

мическими клетками миелобластного типа. В ткани мозга периваскулярный пе- 

рицеллюлярный отек, неравномерное полнокровие сосудов, местами очаговая 

муфтообразная периваскулярная лейкемическая инфильтрация. 

 Лимфатические узлы брыжейки кишечника и зоны илеоцекального 

угла: диффузная лейкемическая инфильтрация ткани лимфоузлов, местами ча- 

стичная замещение ткани лимфоузлов лейкемическими инфильтратами, пери- 

нодулярная инфильтрация прилежащих тканей лейкемическими клетками, в 

лимфоузлах брыжейки тонкого кишечника – очаговая лейкемическая инфиль- 

трация ткани. 

 Почки: стазы в капиллярах клубочков, интерстициальной отек, дис- 

трофически-некротические изменения эпителия извитых канальцев, полнокро- 

вие сосудов в зоне почечных пирамид. Имеет место неравномерно выраженная 

очаговая интерстициальная, преимущественно периваскулярная инфильтрация 

лейкемическими клетками, очаговые кровоизлияния в стенке чашечек лоханок. 

 Печень: диффузная выраженная муфтообразная лейкемическая инфи- 

льтрация по ходу портальных трактов, в мелких портальных трактах изменение 

структуры ткани трактов, лейкемическая инфильтрация, распространяющаяся 

диффузно по ткани печени с дискомплексацией печеночных балок, очаговыми 

некротическими изменениями гепатоцитов. 
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 Легкие: отек, диателектазы. По ходу межальвеолярных перегородок 

диффузная лейкемическая инфильтрация. 

 Поджелудочная железа: интерстициальный отек, неравномерное 

полнокровие сосудов, лейкемическая инфильтрация в тканях, прилежащих к 

железе лимфоузлов. 

 Селезенка: диффузная лейкемическая инфильтрация клетками 

миелобластного типа, полнокровие. 

 Сердце: в эпикарде определяются очаговые рассеянные лейкеми- 

ческие инфильтраты, в миокарде – мелкоочаговая, неравномерно выраженная, 

преимущественно периваскулярная инфильтрация. 

 Желудок: неравномерно выраженная очаговая инфильтрация сли- 

зистой оболочки лейкемическими клетками. В наружных отделах слизистой 

оболочки – очаговые кровоизлияния. 

 Тонкий и толстый кишечник: диффузная, неравномерно выраженная 

лейкемическая инфильтрация слизистой оболочки с проявлениями атро- 

фических изменений оболочки. 

 

Выводы: 

1. Низкая частота встречаемости врожденного миелобластного лейкоза в 

популяции в сочетании с малоспецифическими клиническими проявлениями и 

олигосимптомным течением заболевания на ранних стадиях, а также высокая 

сложность и трудоемкость диагностического поиска с применением инвазивных 

методов исследования в значительной степени затрудняют своевременную 

диагностику данной нозологии, в связи с чем диагноз, как правило, устанавли- 

вается в ходе патологоанатомического исследования. 

2. К ведущим витальным проявлениям врожденного миелобластного лей- 

коза у детей относятся внезапно развивающаяся и нарастающая анемия, лей- 

коцитоз, переходящий в течение 1-2 суток в лейкопению, на фоне преоблада- 

ния в пунктате костного мозга по данным гистологического исследования мие- 

лобластных клеток. 

3. Своевременная прижизненная диагностика врожденного миелобласт- 

ного лейкоза крайне затруднена в связи с быстрой генерализацией патологиче- 

ского  процесса,  что  сопровождается  диффузной  и  очаговой  инфильтрацией 
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лейкемическими клетками миелобластного типа жизненно важных органов и 

тканей с нарушением их структуры и функции. 

4. Ведущим патологоанатомическим критерием постановки диагноза 

врожденного миелобластного лейкоза является выявление по данным пато- 

гистологического исследования очагов лейкемической инфильтрации клетками 

миелобластного типа различной локализации. 

5. Вероятность развития врожденного миелобластного лейкоза повышае- 

тся при аномальном и/или осложненном течении беременности, внутриутроб- 

ной гибели плода в анамнезе, наследственной предрасположенности и ряде 

других состояний, что требует проведения в таких случаях обязательной меди- 

ко-генетической консультации в сочетании с генетическим обследованием. 
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