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Качественные  и количественные  измене-
ния  лейкоцитов  периферической  крови  могут 
носить вторичный симптоматический характер 
при различных формах патологии внутренних 
органов  инфекционной  и неинфекционной 
природы, или возникать как следствие первич-
ного поражения костного мозга, лимфоидного 
аппарата  врожденного  или  приобретенного  
характера.

  Изменения  со  стороны  лейкоцитов  крови 
проявляются  в виде  лейкопении,  лейкоцитоза, 
лейкемоидных реакций, представляющих собой 
симптомы какого-то заболевания.

Наиболее  глубокие  сдвиги  лейкоцитарной 
формулы возникают при острых и хронических 
лейкозах. Следует отметить, что лейкозы отно-
сятся  к системным  злокачественным  заболева-
ниям органов кроветворения и крови. 

Лейкопении. Общая характеристика
Лейкопения –  состояние,  характеризующе-

еся  снижением  общего  количества  лейкоцитов 
в периферической  крови  (менее  4 000  в 1 мкл). 
Лейкопения  может  быть  обусловлена  преиму-
щественным  уменьшением  в крови  количества 
нейтрофилов  (нейтропения),  эозинофилов  (эо-
зинопения),  лимфоцитов  (лимфопения),  моно-
цитов (моноцитопения). 

Причем, нейтро пения, эозинопения, лимфо-
пения,  моноцитопения  могут  носить  абсолют-
ный или относительный характер, иметь врож-
денную или приобретенную природу. 

В зависимости от длительности течения вы-
деляют острые, хронические, циклические и ре-
цидивирующие лейкопении. 

Клинические проявления лейкопений обыч-
но возникают при резком снижении количества 
лейкоцитов до 800 в 1 мкл, обусловленном либо 
подавлением  костномозгового  кроветворения, 
или усиленным распадом лейкоцитов в перифе-
рической крови, кроветворном аппарате. В этих 
случаях  имеется  резкое  снижение  фагоцитар-

ной активности лейкоцитов (при нейтропениях, 
моноцитопениях),  подавляются  специфические 
иммунологические  механизмы  защиты  (при 
моноцитопении,  лимфопении),  продукция  пи-
рогенов (при моноцитопениях и нейтропениях), 
что  приводит  к развитию  бактериальных  и ви-
русных инфекционных заболеваний.

Касаясь  особенностей  лейкопений  у детей, 
необходимо отметить, что количество лейкоци-
тов в периферической крови имеет выраженную 
возрастную зависимость, в связи с чем под лей-
копенией  у ребенка  подразумевают  состояние, 
характеризующееся снижением количества лей-
коцитов на 30 % от средневозрастной нормы. 

Таким образом, в зависимости от происхож-
дения и механизмов развития различают следу-
ющие виды лейкопений: 

● физиологические и патологические
● наследственные и приобретенные 
● истинные и перераспределительные
● связанные с интенсивным распадом в пе-

риферической крови, в том числе иммуноаллер-
гические

● выделительные (при вялотекущих хрони-
ческих  воспалительных  процессах),  связанные 
с длительной  эмиграцией  лейкоцитов  и их  жи-
ровой дегенерацией в зоне альтерации 

В  зависимости  от  количественных  и каче-
ственных  изменений  лейкоцитарной  формулы 
различают:

● нейтропении
● эозинопении 
● лимфопении
● моноцитопении
● нейтропении в сочетании с агранулоцитозом
Наследственные  нейтропении  и аномалии 

лейкоцитов
Детский,  генетически  детерминирован-

ный агранулоцитоз (болезнь Костманна) опи-
сан впервые в Швеции в 1956 г. Для этого забо-
левания  свойственно  почти  полное  отсутствие 
нейтрофилов в периферической крови (чаще от-
мечаются  выраженный  реактивный  моноцитоз 
и эозинофилия,  обеспечивающие  нормальное 
суммарное  количество  лейкоцитов  в единице 
объема  крови).  Костный  мозг  гипопластичен. 
Патогенез  заболевания  неясен.  Предполагают, 
что  имеется  дефект  созревания  нейтрофилов 
в костном мозге. 

Резкое  снижение  количества  нейтрофилов 
в крови при указанной патологии обусловливает 
недостаточность  фагоцитоза  и возникновение 
рецидивирующих инфекций в виде гнойничков 
на теле у ребенка, альвеолярной пиореи, повтор-

Цикл лекций
«Типовые реактогенные изменения белой крови:  

лейкопении, лейкоцитозы, лейкемоидные реакции» 
(к разделу «Патофизиология белой крови» для самостоятельной  

внеаудиторной работы студентов медицинских вузов)
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ных пневмоний, абсцессов легких. Прогноз, как 
правило, неблагоприятен. 

Семейная  доброкачественная  хрониче-
ская нейтропения с доминантным наследова-
нием, или синдром Генсслена, характеризует-
ся уменьшением общего количества лейкоцитов 
(иногда до 1 500 в 1 мкл), нейтропенией (менее 
30 %)  и длительным  течением.  Иногда  отмеча-
ется  незначительный  моноцитоз.  В патогенезе 
развития  лейкопении  имеют  значение  умень-
шение продукции нейтрофилов и нарушение их 
перераспределения в сосудистом русле. 

Нейтропения  начинается  с грудного  воз-
раста,  больные  доживают  до  зрелого  возраста. 
В костном мозге снижен процент метамиелоци-
тов, палочкоядерных, в крови сегментоядерных 
нейтрофилов. Инфекционные заболевания и ос-
ложнения  не  имеют  тяжелого  течения,  в ряде 
случаев нейтропения обнаруживается случайно.

К  наследственным  нейтропениям  относят 
и так  называемые периодические,  или  цикли-
ческие нейтропении, характеризующиеся доми-
нантным, или рецессивным типом наследования.

Отличительной особенностью циклической 
нейтропении  является  то,  что  обычно  через 
определенные интервалы време ни от 2–3 недель 
до 2–3 месяцев исчезают нейтрофилы из пери-
ферической крови,  одновременно увеличивает-
ся содержание моноцитов и эозинофилов в кро-
ви. В период криза число нейтрофилов в крови 
падает до 2  000  в 1 мкл. Нейтропения продол-
жается обычно 4–5 дней и сопровождается раз-
витием  ангины,  пневмонии,  абсцесса  легких, 
стоматита или гнойничкового поражения кожи.

Синдром  Чедиака-Хигаси.  Представляет 
собой  редкое  аутосомно-рецессивно-наследуе-
мое  заболевание.  Патогенез  заболевания  окон-
чательно  не  выяснен.  Отмечается  структурная 
и функциональная  неполноценность  мембран 
лейкоцитов, вследствие чего возникает наруше-
ние  хемотаксиса  нейтрофилов,  неконтролируе-
мое  слияние  лизосом,  аномальное  распределе-
ние лизосомальных ферментов и неспособность 
гигантских лизосом передавать свои гидролити-
ческие ферменты в фагосомы. Указанные анома-
лии  способствуют  нарушению  бактерицидных 
и переваривающих  свойств  фагоцитирующих 
клеток.  Синдром  Чедиака-Хигаси  характеризу-
ется также снижением естественной киллерной 
активности лимфоцитов и изменением функций 
тромбоцитов. 

Больные  с синдромом  Чедиака-Хигаси – 
альбиносы,  страдают фотофобией  (аномальное 
распределение  меланосом  в сетчатке  и коже), 
подвержены  частым  инфекционным  заболева-
ниям.  Из-за  нарушения  функций  тромбоцитов 
развивается геморрагический синдром. Патоге-
нетической терапии нет, дети погибают, не до-
жив до 10 лет.

К  наследственным  нейтропениям  отно-
сится  семейная  нейтропения,  обусловлен-

ная  дефицитом  гуморальных  плазменных 
факторов. Болезнь  наследуется  аутосомно-
доминантно,  нейтропения  обычно  сочетается 
с моноцитозом  и гипергаммаглобулинемией. 
Предполагают,  что  уменьшение  пула  зрелых 
гранулоцитов  связано  с задержкой  созревания 
клеток на стадии миелоцита из-за дефицита гу-
моральных КСФ.

Наследственной  формой  патологии  клеток 
белой  крови  являются  заболевания,  связанные 
с нарушением  функций  нейтрофилов. При-
мером  указанной  патологии  является  хрони-
ческая  гранулематозная  болезнь.  Имеются 
два  пути  наследования:  первый –  связанный 
с Х-хромосомой, второй – аутосомно-рецессив-
ный.  Х-связанный  вариант  патологии  является 
наиболее  распространенным,  болеют  преиму-
щественно  мужчины.  В нейтрофилах  больных 
обнаруживается  дефицит  ферментов  НАДН-
оксидазы,  миелопероксидазы,  глутатионперок-
сидазы, Г-6-ФДГ, снижено образование переки-
си водорода. Гранулоцитопения не развивается, 
фагоцитарная функция нейтрофилов не наруше-
на, однако они не способны убивать некоторые 
виды бактерий, грибы, т.е. фагоцитоз носит не-
завершенный  характер.  Возбудители  остаются 
живыми  внутри  фагоцитов,  инфекция  быстро 
диссеминирует, и развивается гранулематозный 
сепсис. Обычно инфекции вызываются сравни-
тельно низко  вирулентными штаммами микро-
организмов  (Staphylococcus aureus, Aerobacter, 
Salmonella, Candida, Aspergillus и др.).  Грану-
лематозные  поражения  локализуются  в лим-
фатических  узлах,  печени,  селезенке,  коже. 
Вирусные инфекции, как правило, хорошо пере-
носятся больными с этой формой патологии.

Дефицит  миелопероксидазы  наследуется 
аутосомно-рецессивно. Указанный  дефект  ней-
трофилов  чаще  встречается  при  хронических 
и острых  лейкозах,  лимфогранулематозе.  Опи-
саны также и другие формы патологии функции 
нейтрофилов  (дефекты  хемотаксиса  нейтрофи-
лов,  дефицит  Г-6-ФДГ  в лейкоцитах,  дефицит 
лейкоцитарной  глутатионпероксидазы  и др.), 
однако они встречаются крайне редко, и патоге-
нез их малоизучен. 

Наряду  с наследственными  лейкопениями 
и аномалиями  лейкоцитов,  выделяют  и врож-
денные  формы  патологии.  Врожденные  могут 
быть  обусловлены  не  только  генетическими 
дефектами,  но  и иметь  иммуноаллергическую 
природу. Так, при приеме во время беременно-
сти  медикаментов  может  возникнуть  сенсиби-
лизация  матери  с последующей  трансплацен-
тарной  передачей  антител  от  матери  к плоду 
и развитием лейкопении новорожденного.

В  случае  антигенной  несовместимости 
лейкоцитов матери и плода развивается изоим-
мунная лейкопения новорожденных, обуслов-
ленная трансплацентарным переходом антилей-
коцитарых антител от матери к плоду.
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Как  указывалось  выше,  наиболее  частой 
формой  врожденных  и наследственных  лей-
копений  являются  нейтропении.  Значительно 
реже встречаются лимфопении, обусловленные 
врожденной недостаточностью Т- или В-систем 
лимфоцитов  и сочетающиеся  с развитием  им-
мунодефицитных состояний.

Обращает  на  себя  внимание  тот  факт,  что 
при  любом  из  врожденных  иммунодефицит-
ных состояний, особенно при не достаточности 
Т-системы  лимфоцитов,  возникает  нейтропе-
ния. Существует  несколько  точек  зрения  отно-
сительно патогенеза нейтропении при иммуно-
дефицитных состояниях. 

Как известно, Т-лимфоциты усиливают со-
зревание  стволовых  гемопоэтических  клеток 
в направлении  гранулоцитопоэза,  стимулиру-
ют  миграцию  гранулоцитарных  клеток-пред-
шественников  из  костного  мозга,  так  что  при 
иммунодефицитных  состояниях  становится 
очевидной  недостаточность  этих  процессов, 
и соответственно возникает лейкопения.

К  группе  врожденных  доброкачественных 
лейкопений  относится  и синдром  «ленивых 
лейкоцитов»,  описанный  впервые  в 1964 г. 
Zuеlzеr и характеризующийся резким уменьше-
нием  количества  зрелых  нейтрофилов  в крови 
и увеличением  их  в костном  мозге.  Типичным 
для  синдрома  «ленивых  лейкоцитов»  являет-
ся  резкое  угнетение  хемотаксиса  нейтрофилов 
и их  случайной  двигательной  активности,  что 
связано  с врожденным  дефектом  структуры 
клеточной мембраны. Между тем фагоцитарная 
активность  нейтрофилов  не  нарушена.  Клини-
чески синдром проявляется рецидивирующими 
воспалительными заболеваниями верхних дыха-
тельных путей инфекционной природы. 
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ЛЕКЦИЯ 2  
ПРИОБРЕТЕННЫЕ ЛЕЙКОПЕНИИ: 

КЛАССИФИКАЦИЯ, ЭТИОЛОГИЧЕСКИЕ 
ФАКТОРЫ, ЗНАЧЕНИЕ В РАЗВИТИИ 
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Приобретенные  лейкопении.  Лейкопе-
ния  может  протекать  как  с равномерным,  так 
и  с преимущественным снижением  отдельных 
форм  лейкоцитов  (нейтро-,  эозино-,  лимфо-, 
моноцитопения),  и носить  абсолютный  и отно-
сительный характер. 

Наиболее  частой  формой  приобретенных 
лейкопений являются нейтропении.

В  зависимости  от  количества нейтрофилов 
в периферической крови выделяют четыре сте-
пени тяжести нейтропении:

I степень – количество нейтрофилов в 1 мкл 
крови равно 2 000–1 500.

II  степень –  количество  нейтрофилов  в 1 
мкл крови равно 1 500–1 000.

III  степень –  количество  нейтрофилов  в 1 
мкл крови равно 1 000–500.

Iv  степень –  количество  нейтрофилов  в 1 
мкл крови менее 500.

В зависимости от механизма развития выде-
ляют следующие формы нейтропений.

Миелотоксические  нейтропении. В осно-
ве  их  развития могут  лежать  различные  меха-
низмы,  в частности  действие  цитопатогенных 
факторов  на  костный  мозг.  Возможно  прямое 
повреждающее  воздействие  миелотоксических 
факторов  на  гемопоэтические  стволовые  клет-
ки.  К миелотоксическим  факторам  могут  быть 
отнесены  лекарственные  препараты,  ионизи-
рующее  излучение,  бензол,  мышьяк,  кумарин, 
неблагоприятные  экологические  факторы  и др. 
Среди  лекарствен ных  препаратов  цитопатоген-
ным действием на костный мозг могут обладать 
цитостатики,  антибиотики,  сульфаниламиды, 
анальгетики,  противотуберкулезные,  антитире-
оидные  препараты  и др.  Угнетение  костномоз-
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