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Սուր պրոմիելոցիտային լեյկեմիայի ընդհանուր 
բնութագիրը, կլինիկական պատկերը  և բուժման 

մոտեցումները 
 

Ք․Ֆ․ Ստեփանյանս, Ն․ Ս․ Սարգսյան,  Հ․Գ․ Գրիգորյան,  
Լ․Հ․ Վաղարշակյան, Լ․Մ․ Քրմոյան, Հ․Ս․ Խաչատրյան,  

Ս․Հ․ Դանելյան 
 

Պրոֆեսոր Ռ.Հ. Յոլյանի անվան արյունաբանական կենտրոն 
0014, Երևան, Ներսիսյան փ., 7 

 
Բանալի բառեր. սուր պրոմիելոցիտային լեյկեմիա, բուժում,  արյունաստեղծ 

համակարգի չարորակ նորագոյացություններ 
 

Ներածական մաս 
Սուր միելոիդ լեյկեմիան (ՍՄԼ) արյունաստեղծ համակարգի 

չարորակ նորագոյացությունների հետերոգեն խումբ է, որոնց դեպքում 
ախտահարվում են միելոիդ ուղղվածության նախորդող բջիջնե-
րը:  Սուր պրոմիելոցիտային լեյկեմիան (ՍՊԼ), ի հաշիվ իր կենսաբա-
նական և կլինիկական  առանձնահատկությունների, համարվում է 
սուր միելոիդ լեյկեմիայի (ՍՄԼ) առանձին ենթատեսակ: Այն  նախ-
կինում ֆրանս-ամերիկա-բրիտանական (FAB) դասակարգման մեջ 
անվանված էր  AML-M3: Ներկայումս  ԱՀԿ-ի կողմից դասակարգված է 
որպես սուր պրոմիելոցիտային լեյկեմիա  t(15,17)(q24.1,q21,2), PML-
RARA տրանսլոկացիայով [1]: 

ՍՊԼ-ի տարածվածությունը տարբեր է՝ կախված աշխարհագրա-
կան տեղակայումից, այն  կազմում է սուր միելոիդ լեյկեմիաների 5-
20%-ը: ԱՄՆ-ում տարեկան գրանցվում է 600-800 նոր դեպք [7,33]: 
Տարբեր  հետազոտություններից արձանագրվել է ՍՊԼ հիվանդացու-
թյան չափավոր աճ վերջին երկու տասնամյակներում [5,20]: Տարի-
քային բաշխումը ՍՊԼ հիվանդների շրջանում տարբերվում է այլ տե-
սակի սուր միելոիդ լեյկեմիաներից: Կյանքի առաջին տասնամյակում 
այն գրանցվում է հազվադեպ, հանդիպման հաճախականությունը 
մեծանում է երկրորդ տասնամյակից սկսած  և հասնում է համեմա-
տաբար կայուն մակարդակի մինչև 60 տարեկանը, իսկ այնուհետև 
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սկսում է նվազել: Հարկ է նշել, որ սեռային տարբերություններ չեն ար-
ձանագրվել [30]: 

ՍՊԼ-ն առաջին անգամ նկարագրվել է 1950-ականների վերջին 
Նորվեգիայում և Ֆրանսիայում՝ որպես ֆուլմինանտ ծանր ընթացք 
ունեցող հիվանդություն՝ ասոցացված հեմոռագիկ համախտանիշով: 
1959թ.-ին  նկարագրվել է ՍՊԼ-ի կապը ծանր հեմոռագիկ դիաթեզի 
հետ, որն ի վերջո հանգեցրել է տարածուն ներանոթային մակարդման 
(ՏՆՄ) համախտանիշի և հիպերֆիբրինոլիզի: Արդեն 1973թ.-ին կային 
տվյալներ դաունոռուբիցին ստացած հիվանդների շրջանում հիվան-
դության  ամբողջական ռեմիսիայի  վերաբերյալ: 1974թ.-ին նկարա-
գրվել է ռետինոիդների (ATRA) էֆեկտիվությունը, իսկ 1990-ական-
ներին մի քանի պարբերականներ հրապարակեցին ՍՊԼ-ի ախտա-
ծագման հիմքում ընկած գենետիկ խաթարումը՝ տրանսլոկացիան  
15-րդ և 17-րդ քրոմոսոմների միջև: Այսպիսով, ՍՊԼ-ն վերջին 50 տա-
րիների ընթացքում վերածվել է բարձր մահացության ցուցանիշ ունե-
ցող հիվանդությունից դեպի ավելի բուժելի և բարենպաստ կանխա-
տեսում ունեցող հիվանդության[4,14]: 

Սուր պրոմիելոցիտար լեյկեմիայով հիվանդների երկարաժամ-
կետ ապրելիությունը հասնում է 90%-ի, թեև վաղ պատահարների 
թիվը դեռևս մնում է բարձր: Հիվանդների շուրջ 29%-ը մահանում են 
ախտորոշման հաստատման պահից 30 օրվա ընթացքում, իսկ վաղ 
մահացածների 35%-ը դեռևս  ռետինոիդներ ստացած չեն լինում: Մահ-
վան հաճախակի պատճառներն են արյունահոսությունները, տար-
բերակման համախտանիշը և վարակները[6,11,32,34]: 

ՍՊԼ-ի ժամանակ լեյկեմիկ բջիջներում առկա է բնորոշ  t(15,17), 
(q24,1,q21,1) բալանսավորված տրանսլոկացիան, որն ընդգրկում է  
RARA-ն՝ ռետինոյաթթվի ընկալիչ ալֆա գենը 17-րդ քրոմոսոմում: Այն 
էքսպրեսիայի է ենթարկվում հիմնականում արյունաստեղծ բջիջնե-
րում և PML (պրոմիելոցիտար լեյկեմիա) գենը՝ համապատասխա-
նաբար 15-րդ քրոմոսոմում: Հիվանդների փոքր մասի մոտ  (5%) հնա-
րավոր են  RARA գենի միաձուլման այլ տարբերակներ, որոնց մի մասը 
կայուն են ռետինոիդների նկատմամբ: Դրանցից են՝ PZLF/RARA 
t(11,17), (q23,q21,1), NPM/RARA  t(5,17)(q35,q21,1), NuMA/RARAt(11,17), 
(q13,q21,1) և STAT5B/RARA (17,17), (q11,q21): Մասնավորապես  
PZLF/RARA և STAT5B/RARA դրական ՍՊԼ-ն կայուն է նաև արսենի 
եռօքսիդի նկատմամբ: Այս ենթատեսակներն ընդհանուր առմամբ 
ունեն ավելի վատ երկարաժամկետ կանխատեսում[9,10,17]: 

ՍՊԼ-ն բնորոշվում է ատիպիկ պրոմիելոցիտների առկայությամբ 
ոսկրածուծում և ծայրամասային արյան մեջ: Պրոմիելոցիտները մեծ 
(սովորաբար տրամագիծը > 20 միկրոն) միելոիդ ուղղվածության նա-
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խորդող բջիջներ են: Հաճախ առկա են բարձր կորիզ-ցիտոպլազմային 
հարաբերություն, նուրբ քրոմատին և արտահայտիչ կորիզակ: Կարևո-
րագույն հատկանիշը պրոմիելոցիտի՝ բազմաթիվ մանուշակագույն 
հատիկների առկայությունն է ցիտոպլազմայում, որոնք հաճախ ծած-
կում են կորիզը: ՍՊԼ բջիջները ձևաբանորեն տարբերվում են նորմալ 
պրոմիելոցիտներից հետևյալ հատկանիշներով, նախ՝ չափսերով ավե-
լի մեծ են, իսկ երկրորդը,  սովորաբար ունեն ծալքավորված, երկբիլթ, 
երիկամանման կամ զանգակաձև կորիզ: ՍՊԼ-ի ժամանակ ուռուց-
քային պրոմիելոցիտները ոսկրածուծում կազմում են միելոիդ բջիջ-
ների 30%-ը ու ավելին և էքվիվալենտ են բլաստային բջիջներին [22]: 

ՍՊԼ ֆենոտիպը համարվում է CD34 բացասական կամ  թույլ 
դրական, HLA-DR բացասական, CD13 և CD33 դրական, CD11b բացա-
սական, CD15 թույլ դրական կամ բացասական, CD117 թույլ դրա-
կան/վարիաբել  և երբեմն CD2 և CD56 դրական [18,22,23]: 

Ձևաբանորեն առանձնացվում են ՍՊԼ-ի երկու ենթատեսակներ՝  
հիպերգրանուլյար և միկրոգրանուլյար: Կլինիցիստները պետք է իրա-
զեկ լինեն այս տարբերակների առկայությանը՝ հնարավորինս վաղ 
ախտորոշման և բուժման արագ մեկնարկի համար: 

Հիպերգրանուլյար կամ «տիպիկ» տեսակը ՍՊԼ-ի ամենատա-
րածված ձևն է՝ կազմելով դեպքերի մոտավորապես 75%-ը: Ռայթով 
ներկված քսուկներում պրոմիելոցիտների ցիտոպլազման սովորաբար 
պարունակում է խիտ փաթեթավորված, վառ վարդագույն, կարմրա-
կապտավուն կամ մուգ մանուշակագույն հատիկներ: Չարորակ պրո-
միելոցիտները հաճախ պարունակում են Աուերի ցուպիկներ կամ 
նրանց կուտակումներ: Այս ենթատեսակի դեպքում հաճախ լինում են 
լեյկոցիտների ցածր քանակ և եզակի լեյկեմիկ բջիջներ ծայրամասային 
արյան մեջ[22]: 

Միկրոգրանուլյար ձևը հանդիպում է 25% դեպքերում: Այս 
տեսակի ժամանակ բջիջները սովորաբար ունեն երկբիլթ կորիզ և 
լուսային մանրադիտակով չհայտնաբերվող հատիկներ: Առաջնային 
հատիկներն առկա են, սակայն տեսանելի լինելու նպատակով 
անհրաժեշտ է օգտագործել էլեկտրոնային մանրադիտակ [17]: Միկրո-
գրանուլյար պրոմիելոցիտները երբեմն կարող են շփոթության պատ-
ճառ հանդիսանալ և վերագրվեն որպես մոնոցիտային շարքի բջիջներ: 
Սակայն, ի տարբերություն մոնոցիտների, միելոպերօքսիդազային 
ռեակցիան խիստ դրական է հիպոգրանուլյար պրոմիելոցիտներում, 
իսկ ոչ յուրահատուկ էսթերազային ռեակցիան բացասական կամ թույլ 
դրական է: Տվյալ բջիջների առկայությունը որևէ պրոգնոստիկ արժեք 
չունի, բնորոշվում է  պերիֆերիկ արյան մեջ բլաստների բարձր քա-
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նակությամբ և հավանաբար ավելի արագ պրոլիֆերացիայի ունակու-
թյամբ[13,16]: 

ՍՊԼ հիվանդները  սովորաբար ներկայանում են պանցիտոպե-
նիայի (անեմիա, նեյտրոպենիա և թրոմբոցիտոպենիա) հետևանքների 
հետ կապված գանգատներով: Հաճախակի հանդիպող գանգատներն 
են ընդհանուր թուլությունը, վարակների հանդեպ հակվածությունը 
և/կամ հեմոռագիկ համախտանիշը՝ լնդային և քթային արյունա-
հոսություններ, մենոռագիա և էքխիմոզներ: Հիվանդությանը յուրահա-
տուկ առաջնակի դրսևորումներից է զանգվածային արյունահոսու-
թյունը՝ պայմանավորված տարածուն ներանոթային մակարդման 
(ՏՆՄ) համախտանիշով [12]: 

Մակարդման համակարգի խանգարումը ՍՊԼ-ի դեպքում  
ներառում է ՏՆՄ-ն և առաջնային ֆիբրինոլիզը: Կոագուլոպաթիան 
հայտնաբերվում է կա՛մ ախտորոշման պահին, կա՛մ էլ ինդուկցիոն 
թերապիան սկսելիս [15]: Այս բարդությունն անհապաղ բուժօգնություն 
պահանջող իրավիճակ է, քանի որ բուժման բացակայության պայ-
մաններում կարող է առաջացնել թոքային արյունահոսություն կամ 
ներուղեղային արյունազեղում հիվանդների ընդհուպ մինչև 40%-ի 
շրջանում, իսկ 10-20%-ի մոտ՝  վաղ հեմոռագիկ մահվան պատճառ 
դառնալ: Հարկ է նշել, որ թրոմբոտիկ բարդությունները հազվադեպ են 
հանդիպում [3,8,21,28,31]: 

Ուռուցքային բջիջների տարբերակման ինդուկցիան ռետինոիդ-
ներով և  համապատասխան աջակցող թերապիան կարող են արագո-
րեն բարելավել առաջնային կոագուլոպաթիան՝ իջեցնելով գերմա-
կարդելիությունը, սակայն, որպես կանոն, ունեն  նվազ ազդեցություն 
հիպերֆիբրինոլիզի վրա: 

ՍՊԼ-ի ախտորոշումը հիմնված է կլինիկական պատկերի, ձևա-
բանության, իմունաֆենոտիպավորման, կարիոտիպի, RT-PCR, FISH և 
հակա-ՍՊԼ մոնոկլոնալ հակամարմիններով իմունաֆլյուրեսցենցիայի 
գնահատման վրա: Ախտորոշիչ թեստերի առատությունն անհրաժեշտ 
է՝ հաշվի առնելով հիվանդության բնորոշիչների բազմատեսակ և ոչ 
միանշանակ լինելը: Այնուամենայնիվ, PML- RARA տրանսլոկացիայի, 
կամ համապատասխան միաձուլված գենի հայտնաբերումը, կլինի-
կական, մորֆոլոգիական պատկերը և իմունաֆենոտիպավորման ար-
դյունքները ՍՊԼ-ի ախտորոշման ոսկե ստանդարտն են [19]: 

Լեյկոցիտների քանակը համարվում է կարևոր ցուցանիշ ՍՊԼ-ի 
կանխատեսման համար: Ըստ Ազգային համընդհանուր օնկոլոգիական 
ցանցի (NCCN)՝ հիվանդները բաժանվում են երկու ռիսկի խմբերի՝ 
հաշվի առնելով լեյկոցիտների քանակը՝ բարձր ռիսկ-լեյկոցիտ-
ներ>10x109/L, ցածր ռիսկ-լեյկոցիտներ≤10x109/L: 
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Որպես հավելում լեյկոցիտների բարձր քանակի՝ ստորև նշված-
ները ևս ճանաչվել են  վաղ մահվան ռիսկի գործոններ՝ շիճուկային 
կրեատինինի բարձր մակարդակ, բարձր տարիք, արական սեռ և 
ֆիբրինոգենի բարձր մակարդակ: 

Մոլեկուլային և իմունաֆենոտիպային հատկանիշները, որոնք 
ասոցացված են հիվանդության կրկնության բարձր հավանականու-
թյան հետ, ներառում են CD34-ի և CD56-ի էքսպրեսիան պրոմիե-
լոբլաստների կողմից և T բջջային անտիգեն CD2-ի կոէքսպրեսիան: 
Հաճախ այս մարկերների էքսպրեսիայի ժամանակ ծայրամասային 
արյան մեջ ունենում ենք լեյկոցիտների բարձր քանակ [2,11,29,34]:  

Վաղ 1990-ականներից սկսած՝ նկարագրվել են հիվանդության 
արտաոսկրածուծային ռեցիդիվի դեպքեր մաշկի և ԿՆՀ-ի ախտահա-
րումով, որոնք նույնպես ասոցացված են վատ կանխատեսման հետ: 

Հաշվի առնելով ՍՊԼ-ի ծանր սկիզբը և հեմոռագիկ պատա-
հարների բարձր ռիսկը՝ անհապաղ ցուցված են  տրանսռետինոյաթթվի 
(ATRA) նշանակումը և համապատասխան աջակցող թերապիան ՝ վաղ 
մահվան դեպքերից խուսափելու համար: Ժամանակակից ուղեցույց-
ները խորհուրդ են տալիս սկսել վերոնշյալ միջոցառումները ՍՊԼ-ի 
կասկածի դեպքում, մինչև ախտորոշման գենետիկական հաստա-
տումը: Բուժումը կազմված է ռեմիսիայի խթանման, ամրապնդման և 
պահպանողական փուլերից: ATRA-ն համարվում է առանցքային դե-
ղամիջոց  բոլոր փուլերում, այն նպաստում է չարորակ պրոմիելոցիտ-
ների վերջնական տարբերակմանը: Այդուհանդերձ, ATRA-ն միայնակ 
չի կարող ամբողջովին վերացնել չարորակ բջջային կլոնը: Լիարժեք 
արյունաբանական և մոլեկուլային ռեմիսիայի հասնելու համար ան-
հրաժեշտ է բուժմանն ավելացնել արսենի եռօքսիդ (ATO) կամ քի-
միաթերապիա[24-27]:       

ՍՊԼ-ի   ախտորոշման կասկածի դեպքում խստորեն խորհուրդ է 
տրվում անհապաղ, առանց հետաձգելու, սկսել տարբերակող ագեն-
տով բուժումը՝ հաշվի առնելով կլինիկական և բջջաբանական պատ-
կերները, նույնիսկ մինչև վերջնական ախտորոշման հաստատումը 
բջջագենետիկ, գենետիկ և իմունաֆենոտիպավորման եղանակներով: 
Եթե այնուամենայնիվ ախտորոշումը չի հաստատվում, ATRA-ն կա-
րելի է չեղարկել և բուժումը փոխել համապատասխան այլ սուր միե-
լոիդ լեյկեմիայի ենթատեսակի: 

ՍՊԼ-ի ախտորոշումը ենթադրվում է, երբ առկա են լեյկեմիկ 
բջիջների  բնորոշ ձևաբանական հատկանիշներ, իմունաֆենոտիպա-
վորման տվյալներ կամ ծանր կոագուլոպաթիա: ՍՊԼ հիպերգրանուլ-
յար տարբերակի դեպքում դիտվում է լեյկոպենիա: Ախտորոշումը 
հաստատվում է PML-RARA միաձուլված գենի և/կամ ասոցացված 
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քրոմոսոմային տրանսլոկացիաների, կամ այլ ավելի հազվադեպ 
տարբերակների հայտնաբերմամբ: Գենետիկական հաստատումն ան-
հրաժեշտ է, որպեսզի ՍՊԼ-ն տարբերակվի սուր միելոիդային լեյկե-
միաների այլ տեսակներից: 

 
Ընդունված է 24.07.23 

 
 
Острый промиелоцитарный лейкоз: общее описание, 

клинические данные и подходы к лечению 
 

К.Ф. Степанянс, Н. С. Саргсян, А.Г. Григорян, Л.А. Вагаршакян,  
Л. М. Крмоян, А.С. Хачатрян, С.О. Данелян 

 
Острый миелоидный лейкоз (ОМЛ) относится к группе гематопоэтических 

новообразований, в которых участвуют клетки, относящиеся к миелоидному 
клону. Острый промиелоцитарный лейкоз (ОПЛ) был классифицирован как AML-
M3 в старой французско-американо-британской системе классификации (FAB) и в 
настоящее время классифицируется как с t (15; 17) (q24.1; q21.2); PML-RARA в 
системе классификации ВОЗ. Лейкозные клетки примерно у 92 % пациентов с 
ОПЛ имеют сбалансированную транслокацию  t(15; 17) (q24.1; q21.1) с участием 
RARA, альфа-гена рецептора ретиноевой кислоты 17-й хромосомы и гена PML 
(промиелоцитарный лейкоз) 15-й хромосомы. 

ОПЛ характеризуется наличием атипичных промиелоцитов в костном 
мозге и  периферической крови. Промиелоциты – это крупные (обычно > 20 мик-
рон в диаметре) миелоидные предшественники с различной морфологией. 
Пациенты с ОПЛ обычно имеют симптомы, связанные с осложнениями 
панцитопении (анемия, нейтропения и тромбоцитопения), включая слабость и 
легкую утомляемость, инфекции различной степени тяжести и/или геморра-
гические осложнения, такие как десневое кровотечение, экхимозы, носовые 
кровотечения или меноррагия. Уникальным для ОПЛ является кровотечение, 
связанное с диссеминированным внутрисосудистым свертыванием. 

  
 

Acute Promyelocytic Leukemia, General Description, Clinical 
Findings and Treatment Approaches 

 
C. F. Stepanians, N. S. Sargsyan, H. G. Grigoryan, L. H. Vagharshakyan, 

L. M. Krmoyan, H. S. Khachatryan, S. H. Danelyan  
 

Acute myeloid leukemia (AML) refers to a group of hematopoietic neoplasms 
involving cells committed to the myeloid lineage. Acute promyelocytic leukemia (APL) 
was classified as AML-M3 in the older French-American-British (FAB) classification 
system and is currently classified as acute promyelocytic leukemia with t(15;17) 
(q24.1;q21.2); PML-RARA in the World Health Organization classification system. 
The leukemic cells in approximately 92 % of patients with APL have the balanced 
translocation t(15;17)(q24.1;q21.1) involving RARA, the retinoic acid receptor alpha 
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gene on chromosome 17 and the PML (promyelocytic leukemia) gene on chromosome  
15. 

APL is characterized by the presence of atypical promyelocytes in the bone 
marrow and peripheral blood. Promyelocytes are large (usually >20 microns in 
diameter) myeloid precursors with variable morphology. Patients with APL typically 
present with symptoms related to complications of pancytopenia (anemia, neutropenia, 
and thrombocytopenia), including weakness and easy fatigability, infections of variable 
severity, and/or hemorrhagic findings such as gingival bleeding, ecchymoses, epistaxis, 
or menorrhagia. Unique to APL is a presentation with bleeding secondary to 
disseminated intravascular coagulation. 
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