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Õðîíè÷åñêèé ìèåëîèäíûé ëåéêîç

Краткое описание
 • Клональное миелоидное новообразование со смещен-
ным влево (в большинстве случаев) нейтрофильным 
лейкоцитозом и транслокацией BCR/ABL1 [t (9; 22)],
нечасто проявляется увеличением числа бластов 
(ускоренная или бластная фаза).

Клинические признаки
 • WBC (лейкоциты) ≥12×109/л со смещением грануло-
цитов влево (нейтрофилия при р230+ нейтрофиль-
ном варианте).

 • Часто наблюдаются базофилия и эозинофилия.
 • Абсолютный моноцитоз может наблюдаться при за-
болевании BCR/ABL p190+.

 • Нет увеличения циркулирующих бластов (<2%).
 • Патологические изменения крови, костного моз-
га, селезенки и печени наблюдаются в хронической 
фазе.

 • Экстрамедуллярные поражения (кожа, узлы, мягкие 
ткани) могут проявляться в бластной фазе.
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Морфология костного мозга
 • Гиперклеточный костный мозг с выраженным пре-
обладанием миелоидных клеток со смещенным влево 
созреванием.

 • Маленькие гиполобированные мегакариоциты.
 • Ретикулярный фиброз варьирует от минимального 
до выраженного.

 • Заметный фиброз костного мозга со скоплениями 
мелких аномальных мегакариоцитов, наблюдаемых в 
ускоренной фазе.

Диагностические критерии прогрессирующего 
заболевания1

Ускоренная фаза
По крайней мере, одно из следующего:

 • Увеличение бластов (10–19%) в крови или костном мозге.
 • Стойкая спленомегалия, не поддающаяся лечению.
 • Стойкий лейкоцитоз или тромбоцитоз, не восприим-
чивый к терапии.

 • Стойкая тромбоцитопения, не связанная с терапией.
 • Базофилия (≥20% базофилов в крови).
 • Дополнительный цитогенетический дефект при по-
становке диагноза или во время терапии.

Бластная фаза
По крайней мере, одно из следующего:

 • ≥20% бластов в крови или костном мозге.
 • Дискретный экстрамедуллярный бластный инфильтрат.

1 Примечание. Адаптировано из табл.  2.01 из Swerdlow  S.H.; 
Международное агентство по изучению рака; Всемирная организа-
ция здравоохранения; и др. Классификация Всемирной организа-
ции здравоохранения (ВОЗ) опухолей кроветворной и лимфоидной 
тканей. Лион: Международное агентство по изучению рака, 2017. 
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 • Большие скопления бластов при биопсии костного 
мозга.

Иммунофенотип
 • Миелобласты при миелоидном бластном кризе могут 
экспрессировать миелоидные, моноцитарные, эри-
троидные и/или мегакариоцитарные маркеры, на-
пример MPO, CD14, е-кадгерин, CD61.

 • Лимфобласты при бластном лимфоидном кризе 
обычно экспрессируют маркеры B-лимфобластов 
(CD19, PAX5, TdT), иногда экспрессируют маркеры 
T-лимфобластов (cCD3, TdT).

Генетика
 • Классическая транслокация BCR/ABL1 [t(9;22) (q34.1; 
q11.2)].

 • Изоформы слитого белка BCR/ABL: p210 (основной), 
p190 (второстепенный), p230 (редко).

 • Негативно для других мутаций/транслокаций, свя-
занных с MPD (JAK2, CALR, MPL, PDGFRA/B, 
FGFR1).

Предостережения и особенности
 • Абсолютный моноцитоз, имитирующий CMML, 

может быть в p190+ CML.
 • Заметный тромбоцитоз может имитировать 

эссенциальную тромбоцитемию.
 • Выраженная нейтрофилия при нейтрофиль-

ном варианте хронического миелоидного лей-
коза (ХМЛ) (BCR/ABL p230+) может имитиро-
вать хронический нейтрофильный лейкоз.

 • ХМЛ с ретикулиновым фиброзом может ими-
тировать первичный миелофиброз.
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Дифференциальный диагноз
 • Лейкемоидная реакция (токсическая грануляция, 
отсутствие базофилии, высокий показатель LAP 
(лейкоцитарная щелочная фосфатаза), BCR-ABL-
отрицательный).

 • Атипичный ХМЛ (тромбоцитопения, трехлинейная 
дисплазия, BCR-ABL-отрицательный).

 • CMML (абсолютный и относительный моноцитоз, 
дисплазия, BCR/ABL-отрицательный).

 • Эссенциальная тромбоцитемия (многочислен-
ные увеличенные гиперлобальные мегакариоциты, 
BCR/ABL-отрицательные, переменно положительные 
в отношении мутации JAK2, CALR или MPL).

 • Истинная полицитемия (повышенный гемоглобин/
гематокрит, панмиелоз (трехлинейная пролифера-
ция), положительная мутация JAK2).

 • Первичный миелофиброз (лейкоэритробластоз 
(ядросодержащие эритроциты, дакроциты и мие-
лоидный сдвиг влево в периферическом мазке) от 
умеренного до выраженного фиброза, остеоскле-
роз, многочисленные аномальные мегакариоциты 
с нерегулярными гиперхроматическими ядрами, 
BCR/ABL-отрицательные, CALR-отрицательные, 
CALR2-отрицательные или мутация MPL).

 • Хронический нейтрофильный лейкоз (нейтро-
филия с минимальным сдвигом влево, BCR/ABL-
отрицательный, CSF3R-положительные мутации).
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Õðîíè÷åñêèé ìèåëîèäíûé ëåéêîç. Ëåéêîöèòîç ñ ïîâûøåííûì 
ñîäåðæàíèåì áàçîôèëîâ (ìàçîê ïåðèôåðè÷åñêîé êðîâè)

Õðîíè÷åñêèé ìèåëîèäíûé ëåéêîç. Óâåëè÷åíèå áàçîôèëîâ è ýîçè-
íîôèëîâ (ìàçîê ïåðèôåðè÷åñêîé êðîâè)
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Õðîíè÷åñêèé ìèåëîèäíûé ëåéêîç. Óâåëè÷åíèå ìàëûõ ãèïîëîáè-
ðîâàííûõ ìåãàêàðèîöèòîâ

Õðîíè÷åñêèé ìèåëîèäíûé ëåéêîç. Ãèïåðêëåòî÷íûé ìèåëîèäíûé 
êîñòíûé ìîçã (ñòåðæíåâàÿ áèîïñèÿ)




