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Острый лимфобластный лейкоз – наиболее частое 
онкологическое заболевание детского возраста. 

Данная патология характеризуется неконтролиру-
емым ростом незрелых клеток-предшественников 
в костном мозге с последующей лейкемизацией орга-
нов и тканей. Врожденный лимфобластный лейкоз 

чрезвычайно редко регистрируется у новорожденных 
(4,3–8,6 случая на 1 млн новорожденных), составляя 
менее 1% всех случаев лейкемии у детей [1, 2]. Пик 
заболеваемости острым лейкозом приходится на воз-
раст 2–4 года. Такая высокая частота в данной воз-
растной группе – следствие физиологической проли-
ферации лимфоидной ткани в процессе становления 
иммунитета [3, 4]. К характерным особенностям 
врожденного лейкоза относятся быстрое течение, 
клинически агрессивный характер и отсутствие 
спонтанной ремиссии, заставляющие предположить 
развитие заболевания еще в фетальном периоде. 

В развитии острого лимфобластного лейкоза при-
дается значение химерному гену ТЕL/AML, формиро-
вание которого происходит внутриутробно в резуль-
тате спонтанных ошибок в процессе репликации 
ДНК. Транслокация реаранжированного гена MLL, 
локализующегося на хромосоме 11q 23, выявляется 
у 68–81% больных детей первого года жизни и ассо-
циируется с плохим исходом [5–7]. То, что патогенез 
острых лейкозов связан с генетическими поломками, 
подтверждается обнаружением различных хромо-
сомных аберраций (транслокаций, делеций, инвер-
сий и т.д.) практически у всех больных острым лей-
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Врожденный лейкоз – редко встречающееся заболевание в периоде новорожденности. Данная патология имеет общие кли-
нические симптомы с рядом других распространенных заболеваний неонатального периода, таких как сепсис, цитомегалия, 
врожденный гепатит, эритробластоз и др. В связи с этим описание каждого конкретного клинического наблюдения может 
представлять интерес для практикующих врачей. В представленном клиническом наблюдении рассмотрены специфические 
симптомы врожденного лимфобластного лейкоза у новорожденного ребенка, их стремительное развитие и агрессивный 
характер течения, что в результате привело к летальному исходу. 
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Congenital leukemia is a rare disease in the neonatal period. This pathology has common clinical symptoms with a number of other 
common diseases of the neonatal period, such as sepsis, cytomegaly, congenital hepatitis, erythroblastosis, etc. In this regard, the 
description of each specific clinical observation may be of interest to practitioners. In the presented clinical case, the specific symp-
toms of congenital lymphoblastic leukemia in a newborn child, their rapid development and aggressive nature of the course, which 
resulted in death, were considered.

Key words: newborn child, congenital leukemia, leukemids

For citation: Gabitova N.H., Zhdanova S.I., Cherezova I.N., Nemirovskaya E.M., Kletenkova G.R., Chernykh M.S. A case of congenital lymphoblastic 
leukemia in a newborn baby. Ros Vestn Perinatol i Pediatr 2020; 65:(5):204–208 (in Russ). DOI: 10.21508/1027–4065–2020–65–5–204–208



205

РОССИЙСКИЙ ВЕСТНИК ПЕРИНАТОЛОГИИ И ПЕДИАТРИИ, 2020; 65:(5)
ROSSIYSKIY VESTNIK PERINATOLOGII I PEDIATRII, 2020; 65:(5)

Габитова Н.Х. и соавт. Случай врожденного лимфобластного лейкоза у новорожденного ребенка

козом. Повышенная хромосомная нестабильность 
определяет высокую вероятность развития острого 
лейкоза при синдроме Дауна, Эллиса–ван Кревелда, 
Вискотта–Олдридча, анемии Фанкони и др. [8]. 

Проявления врожденного лейкоза имеет сходство 
с рядом других заболеваний неонатального периода – 
врожденным гепатитом, цитомегалией, сепсисом, 
эритробластозом. При этих заболеваниях наблюда-
ются увеличение печени и селезенки – характерных 
признаков врожденного лейкоза. Для цитомегалии 
и сепсиса характерны лейкемоидные реакции, тром-
боцитопения и кожно-геморрагический синдром, 
которые затрудняют диагностику врожденного лей-
коза. В большинстве случаев острый лимфобластный 
лейкоз у младенцев сопровождается высоким уров-
нем лейкоцитов, гепатоспленомегалией при рожде-
нии и специфической кожной инфильтрацией (лей-
кемия кожи) в виде твердых синих или красных 
узелков по типу черничного маффина [8, 9]. При диа-
гностике заболевание учитывают его раннее прояв-
ление (в первые дни или первый месяц после рожде-
ния), наличие пролиферации незрелых лейкоцитов 
и инфильтрации ими негемопоэтических тканей, 
а также отсутствие других состояний, имеющих сход-
ство клинической картины с врожденным лейкозом.

Представляем клинический случай данной редкой 
патологии. 

Мальчик М. родился от второй беременности, 
вторых оперативных родов у женщины с медикамен-
тозно контролируемой бронхиальной астмой. Первая 
беременность в 2015 г. закончилась родами здоро-
вого ребенка. Данная беременность протекала с обо-
стрением хронического тонзиллита, ротавирусной 
инфекцией в I триместре, по поводу чего женщина 
получала антибактериальную терапию. II триместр 
осложнился высоким надрывом плодного пузыря 
с подтеканием околоплодных вод, женщина лечилась 
в стационаре, в III триместре была диагностирована 
уреаплазменная инфекция. Показаниями к опера-
тивному родоразрешению на 36-й неделе гестации 
стали угрожающее состояние плода по данным кар-
диотокографии, а также антенатально диагностиро-
ванные кардиомегалия, преждевременное закрытие 
овального окна, мекониальный перитонит у плода. 

Ребенок родился массой 2780 г, длиной 49 см, 
с окружностью головы 33 см, груди – 31 см. Оценка 
по шкале Апгар при рождении составила 3/6/7 баллов 
на 1, 5 и 10-й минутах соответственно. При рождении 
состояние оценивалось как очень тяжелое. Кожные 
покровы были бледными и отечными, с обильной 
петехиальной сыпью по всему телу. На лице, верх-
ней половине грудной клетки, наружной поверхно-
сти бедер имелись множественные опухолевидные 
синюшно-багровые образования плотноэластиче-
ской консистенции различной величины с четкими, 
ровными контурами, возвышающиеся над поверх-
ностью кожи (рис. 1). Отеки носили распростра-

ненный, плотный характер. Обращали внимание 
стигмы дисэмбриогенеза: нависающий лоб, низко 
расположенные ушные раковины, «седловидный» 
нос, гипертелоризм, маленький рот. Голова брахице-
фальной формы, большой родничок 1×1 см, нормо-
тоничен. Мышечный тонус был диффузно снижен, 
рефлексы новорожденного вызывались с быстрым 
угасанием. Отмечались респираторные нарушения 
с оценкой по шкале Сильверман 5–6 баллов, тре-
бовавшие респираторной поддержки – искусствен-
ная вентиляция легких (ИВЛ) 50% кислородом; 
в легких аускультативно дыхание было ослаблено, 
определялись крепитирующие и мелкопузырчатые 
влажные хрипы в нижнебоковых отделах грудной 
клетки. Тоны сердца были приглушены, ритмичные 
частотой 154 уд/мин. Живот был увеличен в объеме, 
плотный при пальпации, печень прощупывалась 
на 6 см от правого края реберной дуги, край ее был 
закругленным, плотным, поверхность гладкая. Селе-
зенка пальпировалась на 3 см от левой реберной дуги, 
поверхность ее также была гладкой. 

Через 20 мин после рождения у ребенка разви-
лось желудочное кровотечение, которое было купи-
ровано введением свежезамороженной плазмы. 
В течение первых 3,5 ч после рождения состояние 
мальчика прогрессивно ухудшалось за счет нараста-
ния дыхательной недостаточности, геморрагического 
синдрома, ребенок был переведен на респиратор-
ную поддержку ИВЛ 100% кислородом. При лабо-
раторном исследовании коагулограммы коагуля-
ция отсутствовала, анализ периферической крови 
характеризовался снижением уровня гемоглобина 
(109 г/л), эритроцитов (2,47·1012/л), показателя гема-
токрита (33,1%), тромбоцитов (42·109/л). После под-
счета вручную количество лейкоцитов составило 

Рис. 1. Характерные лейкемиды на коже у новорожденного 
ребенка с врожденным лимфобластным лейкозом. 
Fig. 1. Characteristic leukemides on the skin of a newborn with 
congenital lymphoblastic leukemia
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445·109/л, в формуле крови определялись лимфо-
циты и недифференцированные клетки в большом 
количестве. Биохимическое исследование крови 
соответствовало нормогликемии (3,9 ммоль/л), 
гипопротеинемии (34,6 г/л), отмечено повышение 
уровня билирубина за счет прямой фракции (билиру-
бин общий – 35,3 ммоль/л, прямой – 12,8ммоль/л), 
трансаминаз (аспартатаминотрансфераза 203 ед., 
аланинаминотрансфераза 82 ед.), уровень мочевины 
составлял 4,3 ммоль/л, креатинина – 41 мг/л. Группа 
крови матери В (ІІІ) резус-положительная, группа 
крови ребенка – А2В(‐) резус-положительная. 

Рентгенография органов грудной клетки характе-
ризовалась диффузным снижением пневматизации 
легочных полей, показатели кислотно-основного 
состояния отражали декомпенсированный респира-
торно-метаболический ацидоз: рН 6,8; pCO

2
 80,1мм 

рт. ст., BE 22 ммоль/л. С учетом клинико-рентгеноло-
гической картины ребенку эндотрахеально был вве-
ден сурфактант. На основании полученных данных 
предварительно был выставлен диагноз: внутриу-
тробная пневмония, дыхательная недостаточность 3, 
осложненная отечно-геморрагическим синдромом. 
Ранний неонатальный сепсис? Тяжелая асфиксия 
при рождении. 

В процессе динамического наблюдения в течение 
первых 3 дней жизни состояние ребенка оставалось 
тяжелым с прогрессивным ухудшением. Нарастал 
отечно-геморрагический синдром, пролифератив-
ный синдром в виде увеличения лимфатических 
узлов и гепатоспленомегалии. На коже сохранялись 
множественные геморрагические элементы и плот-
ные образования синюшно-багрового цвета, отеки, 
в крови – высокий лейкоцитоз до 252·109/л, палоч-
коядерные нейтрофилы 6%, сегментоядерные 4%, 
моноциты 16%, лимфоциты 75%, лимфоциты разной 
степени зрелости. Аппаратное дыхание проводилось 
симметрично, в легких оставались крепитирующие 
хрипы. Гемодинамика характеризовалась наклонно-
стью к артериальной гипертензии за счет прогресси-
рования почечной недостаточности с увеличением 
уровня мочевины до 22,0 ммоль/л, креатинина крови 
до 196,9 ммоль/л. Ребенок был в сознании, на осмотр 
реагировал гримасой, минимальной двигательной 
активностью, зрачки были симметричны, фотореак-
ция сохранена. 

Ввиду нарастание пролиферативного и гемор-
рагического синдромов ребенок был проконсуль-
тирован гематологом, предположен врожденный 
лейкоз, период выраженных клинико-гематологиче-
ских проявлений и рекомендовано проведение кос-
тномозговой пункции для подтверждения диагноза. 
Родители от данного исследования категорически 
отказались, и ребенку провели иммунофенотипиро-
вание лейкоцитов периферической крови методом 
проточной цитометрии. Результаты: лейкоциты абс.: 
103 500/мкл. Лейкоформула: бласты 37%, миелоциты 

3%, метамиелоциты 2%, палочкоядерные лейкоциты 
4%, сегментоядерные лейкоциты 3%, моноциты 4%, 
лимфоциты 47%, 3/100 базофильных, полихромато-
фильных и оксифильных нормобластов. Лимфоциты 
характеризовались клеточным и ядерным полимор-
физмом. Бласты крупных и средних размеров с высо-
ким ядерно-цитоплазматическим соотношением, 
с округлой и складчатой формой ядра, в некоторых 
просматривались нуклеолы, с базофильной и слабо-
базофильной цитоплазмой, часть клеток с вакуоли-
зацией. Диагностическое заключение: иммунофе-
нотипирование лейкоцитов периферической крови 
выявило моноклональную пролиферацию В-лим-
фоцитов с фенотипом CD 45 low+ CD19+ CD22+ 
CD33+CD38+HLADR+CD5-CD10-CD23-CD34-. 
К особенностям иммунофенотипа пациента отно-
сится аберрантная экспрессия миелоидного антигена 
CD33+. Иммунофенотип, вероятнее всего, согла-
суется с острым пре-В-клеточным лимфолейкозом 
(вариант ВIII). 

При ультразвуковом исследовании брюшной 
полости обнаружено небольшое количество сво-
бодной жидкости, одна из петель кишечника была 
резко расширена, перистальтика не определялась. 
По передней брюшной стенке, подмышечной и под-
ключичной области выявлены конгломераты уве-
личенных, сливных лимфатических узлов. Печень 
и селезенка увеличены, структура их однородна.

Результаты дополнительных исследований 
на TORCH-инфекции, вирус Эбштейна–Барр, пар-
вовирус были отрицательными. Бактериологические 
посевы мокроты, смывов с интубационной трубки 
не выявляли роста микроорганизмов. Бактериоло-
гическое исследование крови микрофлоры не обна-
руживало. Уровень в крови С-реактивного протеина 
менее 6 мг/мл, прокальцитонин 2,09 нг/мл, что сви-
детельствовало об отсутствии бактериальной инфек-
ции. Эхокардиоскопия, проведенная на 2-е сутки 
жизни, определяла наличие открытого овального 
окна размером до 0,15 см, открытого артериального 
протока до 0,3 см, эктопические хорды левого желу-
дочка. Определялась легочная гипертензия с давле-
нием в легочной артерии до 37 мм рт. ст. с прогресси-
рованием в динамике. По данным нейросонографии, 
рисунок борозд четкий; межполушарная борозда рас-
ширена до 2,6 мм; передние рога боковых желудочков 
симметричны; боковые желудочки не расширены; 
сосудистые сплетения неоднородны; перивентри-
кулярные уплотнения умеренно выражены с обеих 
сторон.

На основании результатов клинических исследо-
ваний ребенку был выставлен основной клинический 
диагноз: врожденный лимфобластный лейкоз, имму-
нофенотип пре-В-клеточный вариант. От проведения 
специфической терапии родители отказались. 

За период лечения состояние ребенка оставалось 
крайне тяжелым. На 8-е сутки жизни развилось мас-
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сивное легочное кровотечение с последующим раз-
витием желудочно-кишечного и носового. В виду 
выраженного геморрагического синдрома и тром-
боцитопении ребенок неоднократно получал пере-
ливание свежезамороженной плазмы, отмытых эри-
троцитов и тромбоцитарной массы, посиндромную 
инфузионную, антибактериальную и гемостатиче-
скую терапию, энтеральное питание адаптированной 
молочной смесью. Прогрессирование основного забо-
левания сопровождалось развитием полиорганной 
недостаточности, в возрасте 19 дней ребенок умер.

 Патологоанатомический диагноз: врожденный 
острый лимфобластный лейкоз с поражением всех 
органов, и развитием почечной и печеночной недо-
статочности. Геморрагический синдром, обуслов-
ленный кровоизлияниями в легкие, тимус, тонкую 
кишку, внутрижелудочковым кровоизлиянием. Ане-
мия тяжелой степени. Задержка внутриутробного 
развития (рис. 2).

Заключение 

В отечественной и зарубежной литературе име-
ются немногочисленные описания врожденного 
лейкоза [10, 11], поэтому, представленный случай 
вызывает особый интерес. Типичными клиниче-
скими проявлениями врожденного лейкоза служат 
увеличение печени и селезенки, лейкемические 
инфильтраты на коже (лейкемиды). Особенность 
течения заболевания у данного пациента заключалась 
в наличии множества прогностически неблагопри-
ятных признаков, выявленных клинически и под-
твержденных патоморфологическим исследованием. 
Многие авторы [12–15] к таким признакам относят 

большое количество очагов экстрамедуллярного 
поражения с выраженной диффузной и узловатой 
лейкозной инфильтрацией многих органов (печень, 
поджелудочная железа, желудок, почки), лейкеми-
ческое поражение менингеальных оболочек и кожи, 
высокий лейкоцитоз при рождении, что наблюдалось 
у этого ребенка. Быстрое прогрессирование заболева-
ния, рано проявившийся геморрагический синдром, 
отсутствие специфической терапии ввиду отказа 
родителей определило неблагоприятный исход. 
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