
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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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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гового  кроветворения  может  иметь  место  при 
ряде  вирусных,  протозойных  и бактериальных 
инфекций, например при брюшном тифе, скар-
латине,  после  вирусного  гепатита,  инфекцион-
ного мононуклеоза, кори, краснухи и гриппа.

Нарушение  процессов  дифференцировки 
в костном мозге нейтрофилов может быть след-
ствием патогенного воздействия лейкемических, 
раковых клеток или гуморальных факторов, вы-
деляемых злокачественными клетками, на нор-
мальные  гемопоэтические  клетки.  Указанный 
механизм лежит в основе развития нейтропений 
при лейкозах и злокачественных опухолях.

Миелотоксические лейкопении могут иметь 
и иммуноаллергическую  природу,  возникая 
в связи  с поражением  клеток-предшественни-
ков грануломоноцитопоэза антителами в случае 
развития  аутоиммунных  нейтропений,  нейтро-
пений при коллагенозах и т.д.

Уменьшение  количества  гранулоцитов 
в костном мозге  возникает  и как  следствие ме-
таплазии вытеснения гранулоцитарных предше-
ственников лейкемическими, злокачественными 
клетками (нейтропений при лейкозах, при опу-
холях с метастазами в костный мозг).

В  основе  миелотоксических  нейтропений 
может  быть  так  называемый  неэффективный 
гранулоцитопоэз. Подобные состояния возника-
ют при де фиците различных веществ, необходи-
мых  для  дифференциации  и пролиферации  ге-
мопоэтических  клеток,  в частности  витаминов 
В12, В2, В6, фолиевой кислоты, железа.

Недостаточность  костномозгового 
кроветворе ния  и развитие  миелотоксических 
лейкопений  могут  быть  связаны  с уменьшени-
ем  продукции  моноцитами  колониестимули-
рующего  фактора,  активирующего  процессы 
гранулоцитопоэза  и моноцитопоэза.  Подобные 
состояния имеют чаще наследственный, реже – 
приобретенный характер. 

Нейтропении  миелотоксической  природы 
могут  быть  обусловлены  нарушением  выхода 
зрелых нейтрофилов из костного мозга в кровь 
при развитии так называемого «синдрома лени-
вых лейкоцитов». Как указывалось выше, чаще 
эта форма патологии генетически детерминиро-
вана. Однако в последнее время высказывается 
предположение  о возможности  нарушения  вы-
хода  клеток  крови из  костного мозга  в систем-
ный  кровоток  при  различных  лейкозах,  что 
и приводит к возникновению нейтропении.

Необходимо  отметить,  что  миелотоксиче-
ские  агранулоцитозы  очень  часто  сочетаются 
с тромбоцитопенией и анемией, поэтому в кли-
нической  картине,  помимо  язвенно-некротиче-
ских  поражений  кожи  и слизистых  оболочек, 
развивается геморрагический синдром.

Перераспределительные  лейкопении. 
Подобные  лейкопении  встречаются  значитель-
но  реже  миелотоксических,  они  могут  иметь 
наследственную  природу  при  так  называемой 

доброкачественной  лейкопении  или  быть  при-
обретенными. 

В  основе  перераспределительных  лейко-
пений  (чаще  нейтропении)  лежит  уменьшение 
внутрисосудистого пула свободно циркулирую-
щих лейкоцитов и увеличение количества депо-
нированных лейкоцитов в мес тах физиологиче-
ского  и патологического  депонирования  кро ви. 
В связи с этим очевидна возможность развития 
нейтропе ний при шоке различного происхожде-
ния,  коллапсе,  гемодиализе,  при  воспалитель-
ных  заболеваниях,  при  заболеваниях,  сопрово-
ждающихся  спленомегалией,  невротических 
состояниях.  В ряде  случаев  перераспредели-
тельные лейкопении мо гут возникать при озно-
бе, физической нагрузке. 

Выделительная лейкопения, как правило, 
обусловлена интенсивной эмиграцией лейкоци-
тов,  усилением  их  элиминации  из  системного 
кровотока в зону хронического воспалительного 
процесса. 

Увеличение эмиграции лейкоцитов возника-
ет при хронических энтеритах, гастритах, холе-
циститах,  воспалительных  процессах  в слизи-
стой  дыхательных  путей,  мочевыделительной 
и половой  систем инфекционной  и неинфекци-
онной природы. 

Эмигрировавшие  в зону  воспаления,  ней-
трофилы, моноциты, лимфоциты очень быстро 
подвергаются жировой дегенерации в зоне аль-
терации, превращаются в гнойные тельца. В свя-
зи с этим вторично развивается недостаточность 
внутрисосудистого  пула  циркулирующих  лей-
коцитов.  Указанная  разновидность  лейкопении 
обусловлена, по существу, интенсивным разру-
шением лейкоцитов в зоне воспаления, поэтому 
она  обычно  не  выделяется  клиницистами  как 
самостоятельная форма патологии.

Лейкопении, обусловленные уменьшени-
ем  времени  циркуляции  лейкоцитов  в сосу-
дистом  русле. Наиболее  часто  встречающейся 
формой патологии указан ной группы являются 
нейтропении,  обусловленные  иммуноаллерги-
ческими  механизмами.  При  данной  патологии 
клетками-мишенями  для  антител  и иммунных 
лимфоцитов становятся зрелые нейтрофильные 
лейкоциты или их предшественники.

Касаясь  особенностей  нейтропений,  или 
агранулоцитоза, периода новорожденности, не-
обходимо  отметить  3 основных  механизма  их 
развития  и соответственно  3  основные  формы 
нейтропений:

1. Изоиммунная  нейтропения,  обусловлен-
ная иммунизацией матери лейкоцитарными изо-
антигенами плода. У 25 % беременных находят 
лейкагглютинины,  обладающие  способностью 
проникать через плаценту.

2. Аутоиммунная нейтропения, или иммун-
ный агранулоцитоз, может быть следствием пас-
сивного трансплацентарного перехода аутоанти-
тел матери к плоду. Подобный механизм может 
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иметь место при заболевании матери системной 
красной  волчанкой,  ревматоидным  артритом, 
хроническим лимфолейкозом и т.д.

3. Иммунная  нейтропения,  или  иммун-
ный  агранулоцитоз,  может  быть  следствием 
образования  антител  к экзогенным  антигенам 
гаптенам.  Чаще  всего  в роли  гаптенов,  инду-
цирующих  развитие  нейтропений,  выступают 
лекарственные  препараты,  такие  как  ацетилса-
лициловая  кислота,  барбитураты,  тубазид,  ме-
пробамат, фенацетин, бутадион, антидиабетиче-
ские, сульфаниламидные препараты. 

Иммуноаллергические  лейкопении  имеют 
место у людей различных возрастных категорий. 

Касаясь  механизмов  развития  иммунного 
гаптенового  агранулоцитоза,  следует  отметить 
возможность фиксации гаптенов на мембранах 
лейкоцитов  с последующим  разрушением  их 
в системной  циркуляции  под  влиянием  анти-
тел  классов  IgG  и IgМ  (агглютини нов  и лизи-
нов),  а также  иммунных  комплексов.  Однако 
не льзя  исключить  ингибирующего  влияния  ау-
тоантител  и на  процессы  миелопоэза.  Следует 
отметить,  что  в ряде  случаев  развитие  гапте-
новой  нейтропении  может  быть  обусловлено 
не  В-системой  лимфоцитов  и соответственно 
антилейкоцитарными антителами, а Т-системой 
лимфоцитов,  т.е.  развиваться  по  механизмам 
реакций  гиперчувствительности  замедленного 
(клеточного) типа.

Картина  крови  при  гаптеновом  агрануло-
цитозе  (нейтропении)  характеризуется  изоли-
рованным  исчезновением  гранулоцитов,  а не-
редко  и моноцитов  из  периферического  русла. 
Остальные  элементы  крови  не  претерпевают 
существенных изменений. 

Картина крови при аутоиммунном агрануло-
цитозе такая же, как при гаптеновом, но при нем 
чаще сохраняются единичные гранулоциты.

Аутоиммунный  и гаптеновый  агранулоци-
тозы характеризуются, как правило, умеренным 
снижением лейкоцитов в периферической крови 
до 1 500–3 000 в 1 мкл за счет сохранения лим-
фоцитов.

Если  агранулоцитоз  у ребенка  или  у мате-
ри  носит  аутоиммунный  характер  и осложняет 
какое-то органонеспецифическое аутоиммунное 
заболевание,  тогда  не  исключена  возможность 
аутоиммунного  лизиса  не  только  лейкоцитов, 
но и эритроцитов и тромбоцитов. Картина «пан-
цитолиза»  нередко  встречается  при  системной 
красной волчанке. 

Эозинопении  и анэозинофилия.  Эозино-
пении и анэозинофилия возникают при аграну-
лоцитозе или гиперрегенераторных лейкимоид-
ных сдвигах влево на фоне нейтрофилии.

Эозинопения  возникает  при  стрессорных 
ситуациях,  эндокринопатиях  (гиперкортицизм, 
болезнь  Иценко –  Кушинга),  стероидной  теро-
пии. Глюкокортикоиды индуцируют хоуминг эо-
зинофилов и их переход в ткани и апоптоз.

Лимфопении.  Лимфопении –  состояния, 
при  которых  в периферической  крови  содер-
жится менее 1500 лимфоцитов в 1 мкл, что ха-
рактеризутся  развитием  иммунодефицитного 
состояния (ИДС). ИДС проявляется клинически 
при снижении содержания лимфоцитов в крови 
менее 1000 в 1 мкл.

Лимфопения  чрезвычайно  гетерогенна  по 
происхождению.  Различают  следующие  виды 
лимфопений:

● первичные наследственные лимфопении
● физиологические 
● вторичные приобретенные 
Первичные наследственные лимфопении: 
● аплазия-гипоплазия тимуса 
● аплазия- гипоплазия В системы лимфоци-

тов (болезнь Брутона)
● семейная доброкачественная  гипо γ-  гло-

булинемия 
● селективная  недостаточность  субпопу-

ляций  В-лимфоцитов,  обеспечивающих  синтез 
JgM, JgG, JgА. 

● аплазия-гипоплазия  тимуса,  Т-  системы 
лимфоцитов: синдром Ди Джорджи и Незелофа

Комбинированные  иммунодефициты,  обу-
словленные В- и Т –лимфопениями, включают:

● швейцарский тип и-ммунодефицита
● синдром Луи – Бар
● синдром Вискотт – Олдрича 
Физиологические лимфопении возникают 

при  беременности,  у новорожденных,  лиц  по-
жилого и старческого возрастов.

Вторичные  приобретенные  лимфопении 
возникают под влиянием различных патогенных 
факторов экзогенной или эндогенной природы, 
включающих: 

I. факторы физической, химической природы, 
лекарственные  препараты,  подавляющие  костно-
мозговое кроветворение, среди них действие:

● ионизирующей радиации, рентгеновского 
облучения, радиоактивных изотопов,

● цитостатиков, антиметаболитов, 
● антибиотиков,сульфаниламидов; 
II. патогенные факторы инфекционной при-

роды, подавляющие лимфопоэз, в частности:
● вирусы  кори,  полиомиелита,  varicellа 

Zoster, возбудители бактериальной инфекции; 
III. патологические  лимфопении  при  гемо-

бластозах, когда нарушаются процессы лимфо-
поэза (милолейкоз, эритромиелоз); 

Iv. патогенные  факторы,  ускоряющие  рас-
пад  лимфоцитов  в периферической  крови,  раз-
личных органах и тканях, в частности:

● иммуноаллергический,
● бактериально-токсический,
● наследственная  неполноценность  струк-

туры и ферментов метаболизма лимфоцитов,
● действие  экзогенных  факторов  физиче-

ской природы,
● действие лекарственных препаратов модифи-

цирующих структуру и метаболизм лимфоцитов.
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В условиях лимфопений различного генеза 
возникает недостаточность специфических им-
мунологических  механизмов  защиты,  активи-
руется патогенная и условно-патогенная микро-
флора,  развиваются  инфекционный  процесс, 
онкогено-опасная ситуация.
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Лейкоцитозы. Классификация, общая ха-
рактеристика. Лейкоцитоз – вторичное симпто-
матическое  увеличение  ко личества  лейкоцитов 
в периферической  крови  более  10 000  в 1 мкл, 
а при постоянно низком исходном уровне лейко-
цитов (3 000–5 000 в 1 мкл) – более 8 000–9 000 
в 1 мкл. 

Классификация лейкоцитозов. В соответ-
ствии  со  сдвигом лейкоцитарной формулы вы-
деляют следующие виды лейкоцитозов:

1) нейтрофильный лейкоцитоз,
2) эозинофильный лейкоцитоз,

3) базофильный лейкоцитоз,
4) эозинофильно – базофильный лейкоцитоз,
5) нейтрофильно –  эозинопенический  лей-

коцитоз,
6) нейтрофильно –  эозинофильный  лейко-

цитоз,
7) лимфоцитоз,
8) моноцитоз,
9) лимфоцитарно – нейтропенический,
10) моноцитарно – лимфоцитарный лейкоцитоз.
Увеличение содержания лейкоцитов в пери-

ферической  крови  может  носить  физиологиче-
ский и патологический характер.

Физиологический  лейкоцитоз  возникает 
в здоровом организме, как правило, носит пере-
распределительный харак тер и, соответственно, 
не связан с усилением костномозгового кровет-
ворения.

Различают следующие разновидности физи-
ологического лейкоцитоза:

а) лейкоцитоз  новорожденных. При  рожде-
нии  ребенка  количество  лейкоцитов  составля-
ет 9 000–30 000 в 1 мкл, а спустя неделю после 
рождения содержа ние лейкоцитов колеблется от 
5 000 до 25 000 в 1 мкл. Однако в ряде случаев 
спустя 6 и даже 13 лет после рождения отмеча-
ется лейкоцитоз до 13 000 в мкл;

б) пищеварительный  лейкоцитоз,  который 
развивается спустя 2–3 часа после приема пищи; 

в) миогенный лейкоцитоз;
г) лейкоцитоз при эмоциональном напряжении; 
д) лейкоцитоз при переходе из горизонталь-

ного  положения  в вертикальное  (ортостатиче-
ский лейкоцитоз).

К физиологическому относят и лейкоцитоз, 
имеющий место во второй половине беременно-
сти. В его развитии участвуют как перераспре-
делительные механизмы, так и интенсификация 
процессов лейкопоэза. 

В  ряде  случаев  перераспределительный 
лейкоцитоз  может  возникать  после  введения 
лекарственных  препаратов  (адреномиметиков). 
Однако при длительном введении адреномиме-
тических  препаратов  лейкоцитоз  может  быть 
обусловлен не только перераспределением лей-
коцитов,  но  и усилением  костномозгового  кро-
ветворения.

Касаясь  особенностей  гематологической 
картины  при  перераспределительном  лейкоци-
тозе,  следует  отметить  его  кратковременность, 
быструю  нормализацию  содержания  лейкоци-
тов в крови после устранения действия этиоло-
гического фактора, а также нормальное соотно-
шение лейкоцитов в лейкоцитарной формуле.

В отличие от физиологического лейкоцито-
за патологический лейкоцитоз носит вторичный 
симптоматический  характер,  развивается  при 
различных  формах  патологии  инфекционной 
и неинфекционной природы. 

В основе патологического лейкоцитоза ле-
жит  активация миелопоэза и усиление  выхода 
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