
ных мембран (с последующим выходом протео- 
литических лизосомальных ферментов, повреж­
дающих легочную ткань).

Проведенный корреляционный анализ показал 
наличие в группах ХНБ, Х О Б 12 определенных 
отрицательных связей цАМФ с кортизолом. Логич­
но предположить, что гормоны коры надпочеч­
ников стимулируют синтез цАМФ в условиях его. 
дефицита.

Полученные данные расширяют представление о 
патогенетических механизмах ХБ и демонстриру­
ют, что прогрессирование ХБ сопровождается 
не только изменениями мукоцилиарной и иммун­
ной систем, уровня биологически активных ве­
ществ, но и сдвигами в состоянии гормональ­
ных систем, контролирующих многие процессы 
в организме. Познание гормональных закономер­
ностей и особенностей метаболических расстройств 
в ходе эволюции ХБ позволит полнее оценить 
патофизиологические механизмы его прогрессиро­
вания и подойти к разработке методов лечения 
ХБ на качественно новом уровне с использо­
ванием коррекции гормонального дисбаланса.

В ы в о д ы

1. Нарушение баланса половых гормонов при 
ХБ происходит по типу гипогонадизма, степень 
и выраженность которого пропорциональны тя ж е­
сти болезни и возрасту больных.

2. Взаимоотношения между гипофизарной систе­
мой и периферическими эндокринными железами 
(гонадами) носят сложный характер: по мере

снижения содержания тестостерона отмечается 
рост ФСГ и ЛГ.

3. У больных ХБ имеет место активация глюко- 
и минералокортикоидной функции коры надпочеч­
ников, что следует рассматривать как следствие 
компенсаторных процессов в условиях нарастаю­
щей гипоксии.

4. В генезе бронхиальной обструкции при 
ХАБ, в отличие от других форм ХБ, важную 
роль играет увеличение содержания П Г Р 2(Г
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ГЕМАТОЛОГИЧЕСКИЕ СИНДРОМЫ В ПУЛЬМОНОЛОГИИ
Кафедра клинической гематологии и интенсивной терапии ФУВ^.ММА им. И. М. Сеченова

Система крови, будучи одной из важных в регу­
ляции и поддержании гомеостаза, тесно связана 
с деятельностью респираторного тракта в осу­
ществлении таких функций, как дыхание, транс­
порт, иммунитет и некоторые другие. В связи с 
этим возникновение патологического процесса в 
одной из систем нередко приводит к различным 
по характеру и выраженности нарушениям в д ру ­
гой системе, например к развитию эритроцитоза

у больных хронической дыхательной недостаточ­
ностью, ДВС-синдрома при острых пневмониях, 
бронхолегочных инфекций на фоне депрессий кро­
ветворения и т. д. При этом качественно ме­
няющ аяся клиническая ситуация порождает новые 
диагностические и терапевтические проблемы, 
успешное решение которых в значительной степе­
ни определяется глубиной и качеством интегра­
ции пульмонологии с клинической гематологией



как в научных исследованиях, так и в практи­
ческой врачебной деятельности. Здесь уместно 
вспомнить о существовании в США Института 
сердца, легких и крови, призванного интегри­
ровать результаты научных достижений в каждой 
из этих областей клинической медицины и ква­
лифицированно решать различные мультидисцип- 
линарные вопросы в клинике.

В своей практической деятельности врачу при­
ходится сталкиваться с наличием у больных р а з ­
личной легочной симптоматикой целого ряда ге­
матологических синдромов, которые могут быть 
как проявлением первичного поражения систе­
мы крови с легочными манифестациями, так и 
вторичными изменениями, патогенетически свя­
занными с легочной патологией. Задача врача в 
подобных ситуациях заключается в умении вы­
явить патогенетический механизм гематологиче­
ских нарушений, установить причинно-следствен­
ную связь между этими нарушениями и пора­
жением легких, а также определить целесообраз­
ность и способы коррекции имеющихся гемато­
логических синдромов "при построении терапевти­
ческой программы легочного больного.

Наиболее хорошо известной легочно-гематоло­
гической ассоциацией является повышение коли­
чества эозинофилов в крови у больных с наличием 
разнообразной легочной симптоматики. Клини­
ческие проявления поражений легких, сопровож­
дающихся гиперэозинофилией, могут выраж аться 
в. виде признаков бронхиальной обструкции 
(от умеренно выраженного визинга до разверну­
тых приступов бронхиальной астмы), летучих ле­
гочных инфильтратов, затяжных пневмоний, т я ж е­
лых системных васкулитов с тканевой эозино- 
филией и вовлечением легких (синдром Черджа — 
Строе). При умеренной эозинофилии крови до 
10— 15 % у больных бронхообструктивным синд­
ромом диагностический поиск традиционно не вы­
ходит за рамки различных вариантов бронхиаль­
ной астмы (предастмы) или аллергических реак­
ций (эозинофилия, лихорадка, бронхоспазм) 
на антибактериальную терапию острых пневмо­
ний или обострений бронхолегочных инфекций. 
Эозинофилия может встречаться такж е у больных 
бронхолегочной инфекцией на фоне иммунодефи- 
цитных синдромов (дефекты Т-клеточного имму­
нитета, дисфункция фагоцитоза) и не быть связан­
ной с назначением антибиотиков. В случае упор­
ной эозинофилии и неясном характере легочно­
го процесса следует иметь в виду различные 
пневмомикозы, в частности бронхолегочный аспер- 
гиллез. Наличие высокой эозинофилии, достигаю­
щей у некоторых легочных больных 30—50 % 
и выше (так называемые «большие эозинофи­
лии»), заставляет включать в круг диагности­
ческого поиска опухолевый процесс, гельминтозы, 
злокачественные лимфомы, миелопролифератив- 
ные заболевания, сепсис, системные васкулиты. 
Врач должен помнить о том, что все случаи

бронхиальной астмы в сочетании с гиперэози­
нофилией, особенно у женщин, следует рас­
сматривать как возможный дебют узелкового 
артериита, причем иногда только динамическое 
наблюдение за больным позволяет окончательно 
прояснить ситуацию. Длительно существующая 
эозинофилия сопровождается относительной и 
абсолютной нейтропенией со склонностью пациен­
тов к бактериальным инфекциям (гнойничковые 
поражения кожи). Эозинофилия крови, будучи 
результатом укорочения клеточного цикла и уве­
личения времени рециркуляции эозинофилов меж ­
ду кровью и тканями до 44-часов (в норме около 
2 часов), может возникать в ответ на различные 
факторы (опухоли, гельминты, иммунные комп­
лексы и др.) и способна сама по себе оказы­
вать повреждающее действие на легочную ткань, 
а такж е на эндокард, сосудистый эндотелий. Обли- 
гатность поражения легких при гиперэозинофи- 
•лиях любого генеза объясняется преимуществен­
ным накоплением эозинофилов в слизистой обо­
лочке бронхов и повреждающим свойством основ­
ного белка эозинофильных гранул. Степень эози­
нофилии обычно коррелирует с тяжестью клиниче­
ских проявлений и распространенностью легочно­
го процесса, а у некоторых больных развивают­
ся тяжелые васкулиты, рестриктивные миокардио- 
патии. Правильная расшифровка природы легоч­
но-эозинофильных синдромов важна для пони­
мания сущности легочного процесса и внелегочных 
проявлений, прогностической оценки заболевания 
и обоснования индивидуализированной терапии. 
С учетом повреждающего действия эозинофилов 
на легочную ткань и сосуды больным с гипер- 
эозинофилиями различного генеза показано назна­
чение больших доз глюкокортикоидов.

Почти у каждого третьего больного хрониче­
ской дыхательной недостаточностью на фоне хро­
нических обструктивных и некоторых других з а ­
болеваний легких количество эритроцитов превы­
шает 5*1012/л . Как правило, в типичных ситуа­
циях трудности в правильной интерпретации 
эритроцитоза не возникает. Однако при тяжелом 
состоянии больных, наличии сопутствующих з а ­
болеваний, маскирующих другую патологию, высо­
ком эритроцитозе необходимо помнить о таких 
причинах эритроцитоза, как некоторые злока^- 
чественные опухоли с эктопической продукцией 
эритропоэтина (гипернефрома, гепатома), патоло­
гия почек без признаков почечной недостаточ­
ности (поликистоз, стеноз почечных артерий), не­
которые виды артериальной гипертонии у мужчин 
среднего возраста с избыточным весом и наклон­
ностью к подагрическому диатезу (синдром 
Гайсбека*). В ряде случаев возникают трудности 
в дифференциальной диагностике с миелопролифе- 
ративными опухолевыми процессами (эритремия, 
сублейкемический миелоз). При этих заболева­
ниях диагностическими ориентирами, наряду с 
увеличением селезенки, базофилией (важный мар­



кер миелопролиферативных заболеваний), может 
быть повышение в крови количества тромбоцитов 
и лейкоцитов. Однако следует иметь в виду 
условность двух последних критериев, так  как 
тромбоцитоз иногда может быть следствием ги­
поксии у больных дыхательной недостаточностью, 
а нейтрофильный лейкоцитоз — проявлением 
бронхолегочной инфекции, активности пневмони­
ческого процесса и, реже, связан с началом 
глюкокортикоидной терапии (перераспределитель­
ный лейкоцитоз) по поводу различных клини­
ческих ситуаций в пульмонологии. Кроме того, 
повышение количества тромбоцитов, иногда з н а ­
чительное, например у больных затяжными пнев­
мониями или другими неясными легочными синд­
ромами, требует исключения бронхогенного рака. 
Тромбоцитоз в этих случаях следует расцени­
вать как одно из паранеопластических прояв­
лений, наряду с лихорадкой, кожными пораж е­
ниями, суставно-мышечным синдромом и другими 
признаками, обусловленными активацией макро- 
фагальной системы и секрецией большого коли­
чества интерлейкина-1. Нам пришлось наблюдать 
молодого мужчину с развернутой клинической 
картиной дерматомиозита (лихорадка, артралгии, 
миалгии, эритематозная сыпь), которая вначале 
без особых сомнений была квалифицирована как 
идиопатический вариант заболевания. Однако при 
исследовании крови было обращено внимание на 
повышение в нескольких анализах количества 
тромбоцитов до 800-103/л ,  что дало основание 
заподозрить рак легкого, подтвержденный в д а л ь ­
нейшем после бронхоскопического исследования 
и биопсии. Бронхоскопия в данном случае бы­
ла сделана по настоянию лечащ его врача, посколь­
ку формально показания к ней отсутствовали. 
Эритроцитоз у легочных больных может « за ­
пускать» и поддерживать ДВС-синдром, кли­
нически проявляющийся усугублением ды хатель­
ной недостаточности, рецидивирующими тромбо­
эмболиями легочной артерии, геморрагическим 
синдромом, нарушениями со стороны Ц Н С, а л а ­
бораторно верифицируется повышением в крови 
продуктов деградации фибриногена, снижением 
антитромбина III. Комплексная терапия у этих 
пациентов должна обязательно включать кро­
вопускания с последующим введением реополи- 
глюкина или плазмы, являющейся донатором 
антитромбина III и плазминогена.

Значительно большие диагностические труд­
ности возникают при наличии у легочных боль­
ных анемического синдрома, многообразного по 
своему патогенетическому механизму, степени вы­
раженности и клиническому значению с точки 
зрения прогноза и необходимости терапевтиче­
ского воздействия.

Наиболее часто в пульмонологической практи­
ке встречается анемия у больных хроническими 
нагноительными заболеваниями легких, некоторы­
ми вариантами острых пневмоний, туберкулезом

легких, раком, саркоидозом. Патогенетическим ме­
ханизмом развития анемии в этих случаях яв­
ляется активация макрофагальной системы в от­
вет на инфекцию или хроническое воспаление 
(инфекционное или неинфекционное) с последую­
щим повышением секреции одного из медиаторов 
макрофагов интерлейкина-1. Последний, с одной < 
стороны, снижает синтез трансферрина в печени, 
а с другой — увеличивает секрецию нейтрофилами 
лактоферрина, связывающего железо. Оба эти 
фактора ограничивают поступление ж елеза в 
костный мозг для нужд эритропоэза и увели­
чивают его отложение в депо в виде феррити- 
на и гемосидерина. Таким образом, биологически 
целесообразная реакция организма в виде акти­
вации макрофагальной системы, направленной на 
лишение микроорганизмов железа, например при 
инфекционном воспалении, «оплачивается» раз­
витием анемического синдрома, связанного, как 
правило, не с дефицитом железа, а с его пере­
распределением в организме. Анемия при этом но­
сит обычно умеренно гипохромный или нормохром- 
ный характер, сывороточное железо на нижней 
границе нормы или умеренно снижено. При диф­
ференциальной диагностике с истинными же­
лезодефицитными анемиями следует обращать 
внимание на снижение железосвязыв'ающей спо­
собности сыворотки и повышение содержания 
ферритина в крови. Терапия препаратами желе­
за у данной категории пациентов малоэффек­
тивна и нецелесообразна, поскольку речь идет 
лишь о перераспределении железа, а не об об­
щем его дефиците. Гораздо больший «анти- 
анемический» эффект оказывает адекватная анти­
бактериальная терапия (при бактериальном вос­
палении) и трансфузии плазмы. Знание и пони­
мание подобного механизма анемического синд­
рома необходимо для своевременной и правиль­
ной его расшифровки у пульмонологического 
больного, поскольку в ряде случаев может быть 
ключом к диагностике характера легочного про- < 
цесса, избавляя пациента от ненужных и часто 
обременительных исследований. Так, снижение 
гемоглобина у больных с неразрешающейся 
острой пневмонией с тенденцией к затяж ному те­
чению, интоксикацией может свидетельствовать о 
развитии нагноительного процесса (абсцедирова- 
ние, эмпиема плевры и др.) д аж е  до появления 
типичных клинико-рентгенологических признаков 
указанных заболеваний.

Иной механизм анемического синдрома наблю­
дается при более редкой и менее знакомой 
практическим врачам легочной патологии — идио- 
патическом легочном гемосидерозе. В основе дан­
ного заболевания лежит поражение базальной 
мембраны капилляр альвеол (возможно, иммуно- 
комплексной природы), в результате чего возни­
кают внутриальвеолярные геморрагии с развитием 
хронической постгеморрагической железодефицит­
ной анемии. Дефицит ж елеза у этих больных 
подтверждается снижением его уровня в сыворот-



ке крови, гипохромией эритроцитов, повышением 
железосвязывающей способности сыворотки, сни­
жением содержания ферритина. Чаще болеют 
мужчины молодого возраста. Возможно сопут­
ствующее поражение почек с развитием почечной 
недостаточности (синдром Гудпасчера). Наличие 
железодефицитной анемии у больных с клинико­
рентгенологической картиной диффузного пораж е­
ния легких может облегчать дифференциальную 
диагностику легочного сидероза с такими забо ­
леваниями, как саркоидоз, экзогенный фибро- 
зирующий альвеолит, туберкулез, а такж е требует 
назначения заместительной терапии препаратами 
железа.

Среди других анемических синдромов, встре­
чающихся в пульмонологической практике, сле­
дует иметь в виду гемолитические анемии у 
больных вирусными и микоплазменными пневмо­
ниями. Гемолиз при этом носит иммунный харак­
тер. Расшифровка природы легочно-гематологи­
ческого синдрома в этих случаях не всегда 
проста, особенно если учесть трудности в диагно­
стике вирусных и микоплазменных пневмоний. 
Нередко на фоне относительной стабилизации ле­
гочного процесса, порой еще при отсутствии точ­
ного этиологического диагноза пневмонии, у боль- 

^  ных ухудшается состояние, повышается темпера­
тура, снижается уровень гемоглобина, в ряде слу­
чаев отмечается иктеричность склер. Развитие 
подобной симптоматики заставляет ошибочно 
подозревать, возможность нагноительного про­
цесса в легких, инфарктной пневмонии, ослож­
нений лекарственного лечения. Д ля  своевремен­
ного распознавания гемолиза обязательным яв ­
ляется исследование количества ретикулоцитов в 
динамике (исследуются, к сожалению, не всегда 
своевременно) либо пунктата костного мозга 
(эритронормобластическая реакц ия). Выявление 
гемолитической природы анемий и последующая 
динамика процесса в легких позволяют иногда 

0  ретроспективно диагностировать характер легоч­
ного заболевания. При развитии гемолитической 
анемии у больных острыми пневмониями необ­
ходимо такж е иметь в виду возможность иммун­
ного гемолиза с положительной пробой Кумбса 
как результата антимикробной терапии (пени­
циллин, цефалотин, нитрофураны). Одним из ме­
ханизмов анемического синдрома у больных пнев­
мониями может быть костномозговая недоста­
точность (апластические анемии, острые лейкозы ). 
Как правило, такие пневмонии вызываются грам- 
негативными микроорганизмами, плохо поддают­
ся общепринятой терапии. При расшифровке 
механизма анемии в этих случаях важно обра­
щать внимание на показатели других ростков 
костного мозга (гранулоцитопении, тромбоцито- 
пении) и своевременно производить исследо- 

* вание костного мозга.
Таким образом, клинико-патогенетическии 

спектр анемий, встречающийся у больных с за-

болеваниями легких, достаточно широк. Задача  
врача заключается в умении определить па­
тогенетический механизм анемии (дефицит ж еле­
за, гемолиз, костномозговая недостаточность), 
выявить причину того или иного анемического 
синдрома у конкретного больного и, наконец, 
решить вопрос о целесообразности и методах 
коррекции анемии.

Сравнительно менее часто встречаются при ле­
гочной патологии другие цитопенические синдро­
мы (тромбоцитопении, лейкопении в изолирован­
ном виде, а также в сочетании друг с другом). 
Чаще других выявляется различной степени вы­
раженности тромбоцитопения как результат по­
требления клеток при ДВС-синдроме у больных 
острыми пневмониями тяжелого течения, при на- 
гноительных заболеваниях легких, легочных вас- 
кулитах, тромбоэмболиях легочной артерии. П р а­
вильная трактовка природы тромбоцитопений в 
подобных ситуациях возможна с учетом харак­
тера легочной патологии, а также других лабо­
раторных маркеров ДВС-синдрома (снижение 
антитромбина III, положительный этаноловый 
тест, феномен фрагментации эритроцитов), о ко­
торых пульмонолог должен быть осведомлен. Не­
обходимо иметь в виду динамичность ДВС-синд­
рома с быстрой сменой его фаз и направлен­
ности лабораторных изменений, а также возмож­
ность наличия тромбоцитопении как единственно­
го лабораторного признака ДВС-синдрома. При 
исключении иммунных механизмов, костномозго­
вой недостаточности наличие ДВС-синдрома как 
причины тромбоцитопеьии у легочного больного 
становится весьма вероятным. Подтверждение 
ДВС-синдрома с помощью вышеуказанных лабо­
раторных тестов приобретает важное практиче­
ское значение, поскольку его коррекция с по­
мощью трансфузий свежезамороженной плазмы, 
гепарина и плазмафереза является существен­
ным компонентом комплексной терапии основно­
го заболевания.

Наличие тромбоцитопении с сопутствующей 
лейкопенией у больных с плевральным выпотом 
неясной этиологии, особенно у молодых женщин, 
требует исключения системной красной волчанки. 
Известно, что тромбоцитопения может быть дебю­
том системной красной волчанки (СКВ) с после­
дующим развитием системных признаков, в част­
ности плеврита, артралгий, лихорадки, как это 
наблюдалось у одной из наших пациенток.

В ряде случаев у больных с клинико-рентгено­
логическими признаками поражения легких в кро­
ви регистрируется лейкопения, что порождает ряд 
диагностических проблем, особенно при неясном 
характере легочного процесса. Прежде всего сле­
дует помнить о возможности лейкопений у боль­
ных острыми пневмониями тяжелого течения с 
большим объемом поражения, при септическом 
состоянии (грамнегативный сепсис) с вовлечением 
легких. У больных сепсисом миграция нейтрофи-



лов в легкие из сосудистого русла играет, по-ви­
димому, патогенетическую роль в повреждении 
легочной ткани. Часто лейкопении регистрируют­
ся у больных с дистресс-синдромом, тяжесть 
которого может в известной мере определять­
ся выраженностью лейкопении, а повторные 
исследования количества лейкоцитов в динамике 
д аж е  предлагается использовать с целью ранней 
диагностики дистресс-синдрома.

При наличии бронхолегочной инфекции, ати ­
пично протекающих пневмоний на фоне нейтро- 
пении, особенно в сочетании с анемией, тромбо- 
цитопенией и при наличии лимфаденопатии и 
спленомегалии, необходимо исключить некоторые 
гемобластозы, а такж е системные васкулиты 
(СКВ, синдром Фелти).

Врачу-пульмонологу приходится сталкиваться с 
больными агранулоцитозом в различные его ф а ­
зы, так  как в связи с некоторыми особен­
ностями заболевания (неясная лихорадка, скуд­
ная физикальная симптоматика) и отсутствием на 
первых этапах результатов исследования перифе­
рической крови эти больные чащ е всего направ­
ляются в стационар с предположительным д и а ­
гнозом пневмония. Если исследование крови про­
водится в ранние сроки (первые дни поступле­
ния), то диагноз агранулоцитоза обычно не 
представляет трудностей, так  как в крови обнару­
живается относительная и абсолютная нейтропе- 
ния вплоть до полного отсутствия гранулоцитов 
в мазке. При этом полностью сохранены эритроид- 
ный и тромбоцитарный ростки костного мозга, 
что позволяет исключить апластическую анемию 
и острые лейкозы. Следует подчеркнуть необ­
ходимость развернутого анализа крови именно 
в первые дни поступления больного, поскольку 
общее количество лейкоцитов может быть на ниж ­
ней границе нормы или умеренно снижено и не 
настораживать врача в отношении гематологи­
ческой патологии. В то же время больной может 
продолжать получать лекарственный препарат, 
«повинный» в развитии агранулоцитоза. Д ругая  
ситуация, создаю щ ая диагностические трудности, 
может возникать при поступлении больного в бо­
лее поздние сроки заболевания, когда начинает­
ся восстановление гранулопоэза. .Так, нам 
пришлось наблюдать поступающих с подозрением 
на пневмонию больных с длительностью за б о ­
левания более недели, у которых при иссле­
довании крови отмечался умеренный лейкоцитоз 
с выраженным нейтрофильным сдвигом, вплоть до 
появления миелоцитов, промиелоцитов, моноци- 
тоз. Указанный гематологический синдром тракто­
вался врачами как лейкемоидная реакция в от­
вет на наличие атипично протекающей пневмо­
нии либо других заболеваний (сепсис), заставлял  
исключать миелопролиферативные заболевания. 
Последние анализы крови в динамике, наряду с 
выявляемыми анамнестическими данными (при­
ем некоторых медикаментов чащ е всего по пово­

ду О РЗ, последующая лихорадка), позволяли 
ретроспективно диагностировать иммунный (гап- 
теновый) агранулоцитоз в фазе выхода из него. 
Распознавание агранулоцитоза позволяло объяс­
нить клинико-рентгенологические особенности 
пневмоний у этих пациентов дефицитом грануло- 
цитарных клеток в крови и трудностями фор­
мирования воспалительных инфильтраций легоч­
ной ткани. Ошибки в диагностике агранулоци­
тоза на различных стадиях процесса связаны 
обычно с несвоевременным исследованием фор­
мулы крови либо вообще с незнанием указан­
ной патологии.

У ряда больных пожилого и старческого воз­
раста с острыми пневмониями тяж елого тече­
ния (распространенность поражения, дыхатель­
ная недостаточность, резистентность к лечению) 
при исследовании крови обращ ает на себя внима­
ние различной выраженности абсолютный лимфо- 
цитоз, что справедливо заставляет врача в пер­
вую очередь заподозрить хронический лимфо- 
лейкоз. При наличии генерализованного увели­
чения лимфоузлов и селезенки, отсутствии 
анамнестических указаний на заболевания кро­
ви диагноз хронического лимфолейкоза ставится 
относительно легко и для своего подтверждения 
не требует исследования костного мозга. Гораздо 
большие трудности возникают при изолированном 
абсолютном лимфоцитозе, требующем исключения 
не только одной из форм хронического лимфо­
лейкоза (костномозговая ф орм а), но такж е ряда 
других заболеваний, проявляющихся лимфоцито- 
зом и поражением легких (вирусные инфекции, 
иерсиниоз, туберкулез и др .) .  С чисто гемато­
логических позиций диагностика лимфолейкоза в 
этих случаях должна базироваться на сравни­
тельно высоком проценте морфологически одно­
типных лимфоцитов в крови, наличии большого 
количества теней Гумпрехта (разрушенные лимфо­
циты), инфильтрации костного мозга мономорф- 
ными зрелыми лимфоцитами. Известны также 
варианты хронического лимфолейкоза с продук­
цией моноклонового (болезнь Вальденстре-
м а), при которых особенности течения легочных 
поражений определяются не только иммунодефи­
цитом (угнетение продукции нормальных имму­
ноглобулинов), но и синдромом гипервязкости- 
вследствие повышенного содержания в крови \gN\-. 
Следует помнить о возможности сочетания хро­
нического лимфолейкоза и других лимфопроли­
феративных заболеваний с аутоиммунной гемо­
литической анемией. Помощь в диагностике мо­
гут оказывать анамнестические данные о нали­
чии в предыдущих анализах крови лимфоцито- 
за, на который не всегда обращ ают внимание. 
В сомнительных случаях приходится прибегать к 
трепанобиопсии (выявление диффузной лимфоид­
ной пролиферации). П равильная расшифровка 
природы лимфоцитоза у легочных больных 
имеет важное практическое значение, поскольку



позволяет уточнить характер и объяснить особен­
ности легочного поражения, а следовательно, 
внести определенные коррективы в лечение — 
применить антибиотики широкого спектра, транс­
фузии плазмы, препаратов иммуноглобулинов, 
а при необходимости цитостатическую терапию 
и плазмаферез.

Таким образом, расшифровка природы ле­
гочно-гематологических синдромов, будучи не 
всегда легкой клинической задачей, имеет в а ж ­
ное значение, поскольку в определенных ситуациях 
может быть ключом к правильной диагностике

легочного заболевания или его осложнений, 
способствовать своевременному распознаванию 
патологии системы крови и позволяет решать 
вопрос о целесообразности и характере допол­
нительных терапевтических мероприятий. Решение 
этой задачи требует от врача знания основ­
ных гематологических синдромов заболеваний, 
умения своевременно их выявлять, правильно 
интерпретировать и интегрировать с имеющейся 
легочной и внелегочной симптоматикой.

П о с т у п и л а  14.10.92
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ЛЕЙОМИОМАТОЗ ЛЕГКИХ.  
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Лейомиоматоз легких (ангиоматоз, лимфангио- 
матоз) — опухолевый процесс, который характе­
ризуется разрастанием гладких мышечных воло­
кон в лимфатических и кровеносных сосудах 
легких, лимфоузлах, мелких бронхах и бронхиолах 
с образованием большого числа мелких кист. Эта 
болезнь впервые была описана в 1937 г. 
L. Burrell и J. Ross [10] и повторно в 1966 г. 
J. Cornog и H. Enterline [11]. З а  период с 1969 
по 1974 год было описано 30 подобных наблю­
дений [6]. Это заболевание встречается срав­
нительно редко, поэтому сведения о распростра­
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ненности отсутствуют (в литературе описано око­
ло 80 случаев), а из-за недостаточного зн а ­
комства врачей с этой патологией оно диагно­
стируется еще реже.

Этиология лейомиоматоза не решена. Предпо­
лагается, что это заболевание генетически де­
терминировано [4]. Ю.П. Лихачев, Р. С. Ворон­
цов [6] отмечали контакт этих больных с аэро­
золями. И. В. Двораковская, М. А. Шлимович [3], 
L. Burrell, J. Ross [10] считают, что природа этого 
заболевания опухолевая. Высказывается мнение, 
что ведущая роль принадлежит эндокринным на­
рушениям, т. к. это заболевание чаще возникает у 
женщин детородного возраста, причем дыхатель-

Рис. 1. Динамика газового состава крови. Рис. 2. Вентиляционно-перфузионные отношения.


