Онкология 8

Опухоли кроветворной системы

      Лейкозы - системное опухолевое заболевание, характеризующееся патологическим разрастанием кроветворной ткани (гиперплазия), развитием несвойственных данному органу очагов кровотворения не только в органах кровотворения, но всюду, где имеется мезенхимная ткань (метаплазия) и образованием молодых, неспособных к созреванию элементов крови, часто с уродливыми, полиморфными ядрами (клеточная анаплазия).

      Болезнь одинаково поражает как мужчин, так и женщин, наблюдается в любом возрасте.

      Наиболее выраженные изменения при лейкозах наблюдаются в костном мозгу, периферической крови, лимфатических узлах, селезенке и в меньшей степени в печени.

       Лейкозы по течению и клинико-морфологической картине разделяют на острые, подострые и хронические. Острые и подострые лейкозы имеют прогрессирующее течение, очень редко наблюдаются спонтанные ремиссии.

      Хронические лейкозы протекают неравномерно. Различают начальный период, период выраженных явлений и конечный период. В период развернутой картины выделяются периоды ремиссий и рецидивов. 

      В период обострения лейкоз нередко переходит в конечную, кахектическую стадию, характеризующуюся терминальными изменениями в организме больного, связанными с резким нарушением обмена веществ и выраженной дистрофией.

Острый лейкоз.

      Клиника - первыми симптомами могут быть язвенно-некротические стоматиты, дифтероидные ангины, внезапная кровоточивость, появление синяков или петехиальной сыпи на теле, увеличение шейных лимфатических узлов, сопровождающиеся высокой лихорадкой.

      В развернутой фазе заболевания больные жалуются на резкую слабость, быструю утомляемость, головную боль, головокружение, шум в ушах, боли в левом подреберье, боли в костях, суставах и мышцах, отсутствие аппетита, жажду, иногда тошноту и рвоту, одышку, кровоточивость десен, самопроизвольное появление синяков на коже, сильную потливость, особенно ночью, ознобы, раздражительность, тревожный сон, иногда бессонницу. Состояние больных тяжелое, температура тела повышена до 40 и выше градусов.

      Кожные покровы и видимые слизистые бледные даже без выраженной анемии. Отмечается пастозность лица и голеней. Почти у всех больных имеется резкий неприятный запах изо рта. По мере развития заболевания наступает резкое истощение.

      Изредка лейкоз в поздних стадиях проявляется в виде опухолей кожи, легких, почек, яичек и яичников.

      Диагноз острого лейкоза основывается на морфологических и цитологических данных. В периферической крови обнаруживают лейкозные бластные клетки. Количество лейкоцитов варьирует от низких цифр до очень высоких. Отмечают анемию и тромбоцитопению. В костно-мозговом пунктате увеличено число бластных клеток.

      В план обследования включают общий анализ крови с подсчетом тромбоцитов, костно-мозговую пункцию, трепанобиопсию подвздошной кости, рентгенологическое исследование грудной клетки и костной системы. При обнаружении увеличенных лимфоузлов или опухолевых образований в коже или яичке производят пункцию для цитологического исследования. 

      Лечение острого лейкоза комплексное и с самого начала активное, цитостатическое. На первых парах необходимо назначение кортикостероидных гормонов (преднизолон), в дальнейшем цитостатические препараты по схемам (винкристин, метатрексат, 6-меркаптопурин, циклофосфан). Дополнительно применяют антибиотики и гемотрансфузии (с целью борьбы с вторичной инфекцией, гемозамещения и гемостимуляции).

      Прогноз при остром и подостром лейкозах плохой. Неизвестно ни одного достоверного случая излечения. Лечение приводит к более или менее длительным ремиссиям и продлению жизни больного.

Хронический лимфолейкоз

      Клиника - начинается постепенно, проявляется нарастанием общей слабости, потливости. Отмечается увеличение лимфатических узлов, селезенки, печени. У некоторых больных имеются симптомы патологии иммунитета (аутоиммунная гемолитическая анемия, тромбоцитопения), а также инфекционные осложнения.

      В периферической крови лейкоцитоз с абсолютным лимфоцитозом. В костномозговом пунктате обнаруживается увеличение числа лимфоцитов (50 - 80 %).

      Число эритроцитов, тромбоцитов на ранних этапах болезни нормальное, при высоком лейкоцитозе обычно снижено.

Хронический миелолейкоз

      Заболевание начинается постепенно с нарастания общей слабости. Часто увеличена селезенка, изредка печень. В терминальной стадии появляются боли в костях, повышение температуры тела, слабость, утомляемость.

      Изменения периферической крови: постепенно нарастающий лейкоцитоз с увеличением незрелых гранулоцитов - миелоцитов, а также базофилоцитов и эозинофилов.

       Цитогенетические исследования выявляют изменения хромосом: перенос части материала с 22-й хромосомы на 9-ю, образование так называемой филадельфийской хромосомы.

      Лечение хронических лейкозов в основном медикаментозное, специальными препаратами и курсами, иногда при хроническом лимфолейкозе применяется дистанционная гамма-терапия.

      Прогноз неблагоприятный. Средняя продолжительность жизни при хронических лейкозах - 3 - 6 лет.

Миеломная болезнь

      Миеломная болезнь, системное заболевание, близкое к лейкозам. Опухолевый процесс локализуется в основном в костной системе. В результате гиперплазии миеломной ткани развиваются патологические изменения в костях, кроветворной системе, нарушается белковый и минеральный обмен, из-за чего возникают патологические изменения в мочевыделительной системе.

      Заболевание встречается довольно редко, поражает одинаково мужчин и женщин, наблюдается преимущественно в пожилом возрасте, в детском и молодом возрасте чаще бывает солитарная миелома.

      Клиника и диагностика. Первым проявлением болезни обычно бывают боли в костях, появляющиеся из-за образования множественных опухолей в костях, выявляемых рентгенологически. Нередко - патологические переломы. Изредка наблюдается увеличение периферических лимфоузлов, селезенки, печени. Нарушается белковый обмен, что способствует развитию нефропатии - парапротеинемического нефроза с наличием протеинурии  (выделение белка Бенс-Джонса) и почечной недостаточности. Часто возникновение инфекционных осложнений.

      При рентгенографии выявляют изменения в костях: диффузный остеопороз, дефекты костной ткани округлой формы, как бы "выеденные молью" или в виде "пчелиных сот".

      В костномозговом пунктате  - 15 %  или более атипичных плазматических клеток и наличие белковой патологии в сыворотке крови.

      Лечение - при солитарных плазмоцитомах - хирургическое. Допустима дистанционная гамма-терапия. При миеломной болезни применяют химиотерапию с установленными схемами и курсами.

      Прогноз плохой. Средняя продолжительность жизни 3 - 4 года, иногда 6 - 7 лет.

Лимфогрануломатоз (болезнь Ходжкина)

      Лимфогрануломатоз - одно из наиболее часто встречающихся заболеваний, характеризующееся распространенным поражением лимфатических узлов и внутренних органов и злокачественным течением.

      Наблюдается в любом возрасте, в детском и старческом возрасте имеет ряд особенностей. Возникает в любом возрасте, но чаще в 20 - 40 лет, мужчины болеют чаще.

Классификация по стадиям:

   1 стадия - поражение лимфатических узлов одной области.

   11 стадия - поражение лимфатических узлов двух или более областей по одну сторону от диафрагмы или ограниченное поражение органа и лимфатических узлов по одну сторону диафрагмы.

   111 стадия - поражение лимфатических узлов по обе стороны диафрагмы, которое сопровождается ограниченным поражением органа или вовлечение в процесс селезенки.

   1У стадия - диффузное или диссеминированное поражение органов с поражением лимфатических узлов.

      Клиника - заболевание начинается постепенно с увеличения лимфатических узлов шейно-надключичной области. В дальнейшем могут поражаться любые группы лимфатических узлов, селезенка и практически любой орган (легкие, кости, плевра, желудок, печень, костный мозг и др.). Наблюдается слабость, потливость, особенно ночью,  повышение температуры, иногда первым симптомом бывает упорный зуд кожи. В случаях первичного поражения лимфатических узлов средостения или корней легких первыми жалобами бывают кашель, иногда боли в груди и за грудиной. При осмотре таких больных определяется выбухание надключичных областей, пастозность лица и шеи, расширение вен на передней грудной стенке.

      Диагностика основывается на своевременном цитологическом и гистологическом исследовании пунктата или биопсии из увеличенного лимфатического узла. Обнаружение в нем гигантских клеток Березовского-Штернберга говорит о лимфогрануломатозе.

      Обязательно рентгенологическое исследование, общий анализ крови.

      Морфологический диагноз лимфогрануломатоза предусматривает обязательное определение его варианта. Различают 4 варианта гистологического строения лимфогрануломатоза: 1) лимфоцитарное преобладание; 2) нодулярный (узловой) склероз; 3) смешанноклеточный; 4) лимфоцитарное подавление (истощение).

      Лечение зависит от стадии заболевания, но основной вид - полихимиотерапия по установленным схемам цитостатических препаратов с последующей дистанционной гамма-терапией. Обязательно применение кортикостероидных гормонов (преднизолон).

      Прогноз при всех формах лимфогрануломатоза плохой. Достоверных случаев излечение не имеется. Повторные курсы лечения приводят к  временным ремиссиям различной продолжительности (от 1 месяца до 2 - 3 лет, редко до 5 - 8 лет). Первые курсы лечения дают более продолжительные ремиссии, последующие курсы лечения - более короткие.
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