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Редкий случай первичной 
плазмоцитоклеточной лейкемии

A rare case of primary plasmacellular leukemia

______________________  Резюме __________________________________________________________________________ 

В статье приведено описание случая первичной плазмоклеточной лейкемии как редкой 
формы множественной миеломы. Обращено внимание на агрессивное, быстро прогрессиру-
ющее течение заболевания с летальным исходом. Особенностью костномозгового кроветво-
рения являлась плазмобластная инфильтрация с депрессией кроветворения. Посмертное ис-
следование выявило выраженную диффузно-очаговую инфильтрацию печени, почек и других 
органов плазмобластами. Развитие острой почечной недостаточности было обусловлено лей-
кемической инфильтрацией почек незрелыми плазматическими клетками. Выявлена гемор-
рагическая пневмония, характерная для острых лейкемий. Множественные литические пора-
жения костей сочетались с отсутствием гиперпротеинемии и парапротеина, характерных для 
хронических форм множественной миеломы. 

Ключевые слова: первичная плазмоклеточная лейкемия, клинический случай.

______________________  Resume __________________________________________________________________________ 

The article describes the case of the primary plasmacellular leukemia as a rare case of multiple myelo-
ma. Attention was given to an aggressive fast progressing disease course with a lethal outcome. The fea-
tures of a bone marrow blood formation was a plasmablastic infiltration with a blood formation failure. A 
posthumous research showed a significant diffuse focal infiltration of liver, kidney and other organs with 
plasmablasts. The development of an acute kidney failure was caused by the kidney leukemic infiltration 
with primitive plasma cells. There was the hemorrhagic pneumonia typical for acute leukemia. Diversified 
lytic bone lesions combined with the absence of hyperproteinemia and paraproteins peculiar for chronic 
forms of multiple myeloma.

Keywords: primary leukemia plasmacellulare, the clinic case.
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 � ВВЕДЕНИЕ
Множественная миелома (ММ) – это злокачественная опухоль, мор-

фологическим субстратом которой являются плазматические клетки, 
которые накапливаются в костном мозге и продуцируют моноклональ-
ный иммуноглобулин. Заболеваемость ММ в Европе составляет около  
6 случаев на 100  000 населения, ежегодно регистрируется приблизи-
тельно 10 000–15 000 новых случаев заболевания [6]. 

В литературе имеется неоднозначность в описаниях клинико-ге-
матологических особенностей редких форм ММ, связанных с процес-
сом лейкемизации и их диагностическими критериями. Среди редких 
форм множественной миеломы, согласно классификации МКБ 10, вы-
деляют плазмоклеточный лейкоз (ПКЛ), который не включен ни в FAB-, 
ни в ВОЗ-классификацию острых лейкозов. Согласно приказу Мини-
стерства здравоохранения Украины № 647, по клиническим протоко-
лам оказания медицинской помощи гематологическим больным от 
30.07.2010 плазмоклеточный лейкоз как таковой не упоминается. Тем 
актуальнее изучение таких редких форм ММ. Частота ПКЛ колеблется 
от 2 до 5% [1, 12].

Циркуляция в периферической крови единичных плазматических 
клеток характерна для всех форм и стадий ММ. Диагностическим крите-
рием ПКЛ является наличие в периферической крови более 20% плаз-
матических клеток с абсолютным числом их более 2×109/л и умеренным 
гиперлейкоцитозом [1, 2, 4, 7, 10, 12]. 

Первичный ПКЛ встречается в более молодом возрасте, чаще у жен-
щин (62%). Характеризуется оссалгиями, психическими нарушениями, 
кровотечениями, иногда органомегалией, почечной недостаточностью, 
гиперкальциемией, хорошим терапевтическим эффектом [1]. 

По некоторым данным [4], плазмоклеточная лейкемия является от-
дельной формой ММ, для которой характерны наличие 20% и более 
атипичных плазмоцитов в периферической крови (ПК), молодой воз-
раст пациента, невыраженные литические процессы в костях. 

По данным [7], при ПКЛ более частые гепатоспленомегалия и лим-
фаденопатия, литические поражения костей, тромбоцитоз, более дли-
тельная выживаемость, чем при активной множественной миеломе. По 
результатам наблюдений [1], ПКЛ, наоборот, имеет агрессивное течение 
с короткой продолжительностью жизни, неблагоприятным прогнозом 
и медианой выживаемости – месяцы. Вторичный ПКЛ возникает в про-
двинутой стадии ММ, при прогрессировании заболевания, и не подда-
ется лечению [5].

Около 10% случаев ПКЛ имеют плазмобластную морфологию [7, 12]. 
Плазмобластная лейкемия отличается от плазмоклеточной лейкемии 
по морфологии и имеет особенности клинического течения, характер-
ные для острых лейкозов [7, 10, 15]. В частности, при плазмобластной 
миеломе имеет место диффузное поражение костного мозга плазмо-
бластами с резко выраженной миелодепрессией (анемия, нейтро- и 
тромбоцитопения). Экстрамедуллярные инфильтраты в дебюте забо-
левания встречаются более чем у 50% пациентов, поражаются преиму-
щественно печень, селезенка, лимфатические узлы. Костно-деструк-
тивный процесс обнаруживается почти у 50% пациентов уже в момент 
постановки диагноза [4, 7, 9, 10, 12]. 
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По данным R-Garcia-Sanz (1999), проанализировавшим 26 пациентов 
с первичным ПКЛ, для пациентов были характерны III стадия ММ, экс-
трамедуллярные очаги [11]. 

При плазмобластной и ПК-лейкемии в крови может отсутствовать 
или быть довольно низким такой важный показатель ММ, как парапро-
теин [4, 12–14]. 

Отмечены особенности экспрессии антигенов миеломными клет-
ками костного мозга при множественной миеломе и плазмоклеточном 
лейкозе [5]. Современные иммунофенотипические и цитогенетические 
исследования выделяют 2 варианта миеломных клеток, различающих-
ся по уровню экспрессии CD56. Характерной особенностью лейкеми-
ческих плазматических клеток является частая утрата маркера CD56+ –  
молекул адгезии [7, 8, 10, 11]. Худший прогноз отмечается у пациентов 
при инфильтрации костного мозга клетками с цитоморфологическими 
признаками плазмобластов, при высоком содержании клеток с ядер-
ным антигеном пролиферации Ки-67 [7]. 

Кроме того, при непродолжительном течении ММ дифференциаль-
ная диагностика первичной и вторичной ПКЛ вызывает затруднения. 

Приводим собственное клиническое наблюдение агрессивного те-
чения первичной ПКЛ с плазмобластной инфильтрацией костного моз-
га как редкой формы ММ. 

 � КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
Мужчина 64 лет, электромеханик, находился в гематологическом ста-

ционаре с 25.10.11 по 01.11.11. При поступлении предъявлял жалобы на 
выраженную общую слабость, боль в поясничном отделе позвоночника, 
левом бедре, начиная от поясницы, одышку, сердцебиение при ходьбе. 

Болеет с августа 2011 г., когда появилась боль в поясничной области, 
левом бедре. Был направлен в травматологическое отделение стацио-
нара с диагнозом «вертебральная радикуломиалгия L5–S1 на фоне де-
формирующего спондилита». Анализ крови: эритроциты (эр.). 4,1×1012/л, 
гемоглобин (Hb) – 130 г/л, ц.п. – 0,89, лейкоциты (л.) – 6,2×109/л, палочко-
ядерные нейтрофилы (п/я) – 12%, сегментоядерные нейтрофилы (с/я) –  
61%, лимфоциты (лимф.) – 15%, моноциты (мон.) – 8%, СОЭ – 65 мм/час. 
Компьютерная томография (КТ) позвоночника 23.08.11: КТ-признаки  
о/х L3–S1 с протрузией L3–L4, L4–L5, грыжей L1–S1, спондилоартроза.

Был выписан из отделения без положительного эффекта от лечения 
под наблюдение невролога. Самостоятельно лечился у мануального 
хирурга без улучшения. Болевой синдром и слабость в последующем 
прогрессировали. В сентябре появились одышка, сердцебиение, была 
выявлена анемия (Нb – 70 г/л), СОЭ до 70 мм/час. От стационарного 
обследования и лечения отказался. Однако перечисленные жалобы 
усиливались, и через месяц пациент был доставлен КСП в стационар 
с диагнозом «правосторонняя плевропневмония». Предварительный 
диагноз не подтвердился.

При поступлении состояние пациента было тяжелым. Понижен-
ного питания, правильного телосложения, видимых деформаций ске-
лета не наблюдалось. Положение в постели вынужденное из-за боли. 
Кожа и слизистые бледные. Геморрагий на теле нет. Периферические 
лимфатические узлы, печень, селезенка не пальпируются. В легких ве-
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Разнообразие 
данных литературных 
источников по 
клиническому течению 
и прогнозу ПКЛ 
связано, очевидно,  
с различными по сути 
морфологическими 
субстратами опухоли – 
от зрелых плазмоцитов 
до плазмобластов –  
со своими 
отличительными 
биологическими 
свойствами. 
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зикулярное дыхание. Тоны сердца приглушены, ритм правильный. АД –  
130/80 мм рт. ст., ЧСС – 83 уд. в мин. Живот мягкий, безболезненный. 
Стул, диурез в норме.

 � ДАННЫЕ ЛАБОРАТОРНЫХ ИССЛЕДОВАНИЙ
ЭКГ 28.10.11: признаки гипертрофии левого желудочка; диффузные 

изменения миокарда.
Стернальная пункция 28.10.11: бластные клетки – 0,6%, миелоциты – 

2,2%, метамиелоциты – 1,0%, п/я – 4,6%, с/я – 6,0%, эозинофилы – 0,4%, 
базофилы – 0,2%, лимф. – 13,8%, мон. – 1,4%, плазмобласты – 37,8%, 
проплазмоциты – 10,8%, плазматические клетки – 2,0%, эритробласты –  
1,2%, пронормоциты – 0,8%, нормоциты базофильные – 1,4%, нормоци-
ты полихроматофильные – 5,2%, нормоциты оксифильные – 10,6. Мега-
кариоциты – 1:500 кл., л/эр – 4,2:1, индекс созревания нейтрофилов –  
0,3, индекс созревания эритробластов – 0,8.

Биохимия крови 26.10.11: железо сыворотки – 27,0 мкмоль/л, общий 
билирубин – 17 мкмоль/л, АЛТ – 1,0, тимоловая проба – 3,0, мочевина 
крови – 21,7 ммоль/л, азот мочевины – 10,16, креатинин – 380,0, холе-
стерин – 4,02 ммоль/л, ПТИ – 88%. Глюкоза крови – 5,5 ммоль/л.

Протеинограмма и иммуноэлектрофорез белков сыворотки крови 
и мочи: общий белок – 80 г/л, альбумин низкий, α1- и α2-глобулины по-
вышены, в γ-зоне предполагается небольшой М-градиент. Содержание 
иммуноглобулинов резко снижено: А – 0,6 г/л, М – 0,58 г/л, G – 3,5 г/л, 
ЦИК – 4,7 ед. В моче – альбумин. Иммуноглобулины D, Е, белок Бенс-
Джонса не определяли (см. таблицу). 

Общий анализ мочи: рН – 7, уд. вес – 1006, белок – 0,033 г/л, сахар –  
нет, лейк. – 3–5 в п/зр, эр. – большое количество, эпителий мочевых пу-
тей – небольшое количество, дрож. грибы +.

КТ ОГП 09.10.11: легкие – справа и слева в плевральных полостях 
жидкость, множественные очаги деструкции в грудине, телах позвон-
ков, ребрах. Множественные консолидированные переломы ребер 

Динамика изменений периферической крови

Показатели
Дата
16.09 25.10 27.10 28.10

Эритроциты × 1012/л 2,9 2,2 2,5 2,9
Гемоглобин, г/л 83 61 74 86
Ц.п. 0,86 0,84 0,89 0,88
Лейкоциты × 109/л 5,3 8,4 – 12,0
Тромбоциты × 109/л 68
Бластные клетки, % – 4 – –
Плазматические клетки, % – 9 – –
Миелоциты, % 3 8 – –
Метамиелоциты, % 2 6 – –
Палочкоядерные нейтрофилы, % 17 12
Сегментоядерные нейтрофилы, % 28 25
Лимфоциты, % 40 36
Моноциты, % 10 3
СОЭ, мм/час 70 72
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слева и справа, гидроторакс справа (в правом наружном синусе не-
большое количество свободной жидкости). 

УЗД ОБП и почек 25.10.11: эхо-признаки мочекаменной болезни, 
камня правой почки, хронического холецистопанкреатита. 

УЗД почек 28.10.11: эхо-признаки острого пиелонефрита, увеличен-
ных обеих почек, почечной недостаточности. При сравнении с УЗД от 
25.10.11 отмечается увеличение размеров почек и появление новых ги-
перэхогенных структур.

МРТ L-S1 31.10.11: остеохондроз, спондилоартроз. Диффузная про-
трузия дисков L4–L5, L5–S1. 

ТРУЗИ 31.10.11: эхо-признаки доброкачественной гиперплазии пред-
стательной железы, аденоматозного узла, хронического простатита.

Проводилась дезинтоксикационная, метаболическая, заместитель-
ная, симптоматическая терапия. Химиотерапия не проведена из-за бы-
строй прогрессии и тяжелого состояния пациента. 01.11.11 пациент умер. 

Данные патологоанатомического исследования. Костный мозг диа-
физов бедренной кости был с выраженной клеточностью, жировая ткань 
отсутствует, преобладают незрелые клетки плазмацитарного ряда (рис. 1).

В печени отмечается массивная очагово-диффузная инфильтрация с 
опухолевыми клетками, большая часть которых представлена плазмо-
бластами (рис. 2).

Нарушение функции почек с развитием острой почечной недоста-
точности обусловлено выраженной диффузно-очаговой инфильтраци-
ей ткани почек плазмобластами (рис. 3). Выявлены очаги геморрагиче-
ской пневмонии (рис. 4).

Наблюдались множественные литические поражения костей.

Рис. 1. Костный мозг с высокой клеточностью. Окраска гематоксилином-эозином, а – ×400, б – ×1000

а б

Рис. 2. Диффузно-очаговая плазмобластная инфильтрация ткани печени. Окраска 
гематоксилином-эозином, а – ×400, б – ×1000

а б
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 � ОБСУЖДЕНИЕ 
В нашем наблюдении первичного ПКЛ возраст пациента был немо-

лодым, что по литературным данным не является типичным. Имеюща-
яся у пациента преимущественно плазмобластная инфильтрация кост-
ного мозга и внутренних органов с миелодепрессией характерны для 
острой фазы лейкоза. 

Острый плазмобластный лейкоз протекает с подавлением нормаль-
ных ростков гемопоэза, но нередко и с внекостномозговыми очагами 
лейкемического роста, с увеличением селезенки, лимфатических узлов, 
печени [9]. У нашего пациента было выраженное угнетение нормально-
го кроветворения, которое клинически возникло в течение 2 месяцев 
наблюдения.

Хотя при объективном обследовании лимфаденопатии, сплено-, 
гепатомегалии не выявили, по данным УЗД-исследования наблюда-
лось быстро прогрессирующее поражение почек. По результатам 
посмертного исследования выявлены миеломные очаги пораже-
ния не только костей и костного мозга, но и паренхиматозных ор-
ганов – печени, селезенки, почек, поджелудочной железы. Быстрое 
развитие почечной недостаточности и отрицательная динамика по 
УЗД-картине почек обусловлены развитием острой почечной недо-
статочности.

В нашем наблюдении в крови пациента отсутствовали парапро-
теинемии IgG и IgА, характерные для хронических форм ММ [2, 7, 8]. 
Хотя отсутствие выраженной глобулинемии характерно для несекре-
тирующей миеломы, в нашем случае отсутствие гиперглобулинемии и 
парапротеина обусловлено незрелостью клеточных элементов плаз-
матического ряда. Выраженные литические процессы в костях без па-
рапротеинемии характерны, по приведенным литературным данным, 
первичному ПКЛ. 

Представленный случай вызывает интерес, так как по существую-
щей классификации и данным литературы его можно отнести к редким 
формам ММ – первичному плазмоклеточному лейкозу. Однако клеточ-
но-морфологические изменения кроветворных и паренхиматозных 
органов, агрессивное течение заболевания являются типичными для 
острой плазмоклеточной лейкемии. 

Рис. 3. Диффузно-очаговая инфильтрация 
ткани почки плазмобластами. Окраска 
гематоксилином-эозином, ×400

Рис. 4. Геморрагическая пневмония, очаг 
опухолевой инфильтрации ткани легкого. 
Окраска гематоксилином-эозином, ×400
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Врачебная практика

 � ЗАКЛЮЧЕНИЕ
По характеру течения наш случай является примером первичной 

ПКЛ, представленной плазмобластной миеломой как редкой формой 
миеломной неоплазмы.
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