<big>В помощь врачу гематологической клиники.</big>
<big><big>Пособия для бесед с больными.</big></big>
        Острый лимфобластный лейкоз.
      <small>          Что такое ОЛЛ?
                 Лейкоз
                    Симптомы 
                 Диагноз
                 Лечение
                 Химиотерапия
                 Вводная (начальная) терапия
                 Профилактика центральной нервной системы
                 Продолжительная или обеспечивающая (поддерживающая) терапия</small>
        Хронический лейкоз.
<small>                 Что такое ХЛЛ?
                 Функции и строение крови
                 Рост клеток крови
                 Лейкоз
                   Симптомы
                   Диагностика
                 Прогноз
                 Лечение
                 Причины и факторы риска
                 Эмоциональные аспекты
                 Надежды на будущее
                 Другие лимфопролиферативные заболевания
                    Пролимфоцитарный лейкоз (ПЛЛ)
                    Макроглобулинемия Вальденстрема</small> 

Ближние врача - его пациенты - всегда больны. Когда они - дай Бог!- выздоравливают, уходят домой и хорошо, если изредка подают о себе знать. А на их место приходят новые больные–ближние и навсегда остаются только те, кому мы не смогли помочь. У каждого из нас - гематологов - душа населена такими вечными друзьями и мы поминаем их когда нам плохо и когда нам хорошо, когда наше бессилие подтверждается или когда удастся достигнуть успехов. Мы говорим: «если бы у нас тогда было больше тромбоцитов...» или «...этот антибиотик» или «если бы я не спал и не уходил в отпуск... может это было бы иначе».
Но давайте сделаем, чтобы это было сегодня! 
Скажем с Марфой:
«Господи, если бы Ты был с нами, не умер бы брат мой, но и сейчас знаю, что Ты – Сын Божий и исполнится то, что Ты просил».


ОСТРЫЙ ЛИМФОБЛАСТНЫЙ ЛЕЙКОЗ
Острый лимфобластный лейкоз (ОЛЛ) - считается наиболее излечимой из множества форм лейкоза. Является одной из наиболее часто встречаемых форм лейкоза у детей, составляя 85% от всех случаев острого лейкоза у больных до 21 года, поэтому часто упоминается как «детский» лейкоз.
ОЛЛ чаще всего поражает детей от 2 до 10 лет, однако встречаются больные разных возрастов. Болеют лица юношеского возраста и взрослые, больше наблюдается случаев до 50 лет, старше существенно реже.
ОЛЛ встречается у всех рас и во всех регионах, одинаково часто у мужчин и женщин.

Что такое ОЛЛ?
Злокачественное заболевание, при котором нарушается размножение незрелых клеток белой крови, что приводит к ненормальному накоплению этих клеток в костном мозге, кровотоке и лимфатической системе.
Чтобы легче понять суть ОЛЛ, надо познакомиться с функцией, строением и развитием нормальных клеток крови и некоторой общей информацией, относящейся ко всем формам лейкозов.
ЛЕЙКОЗ
Есть термин «лейкемия», заимствованный из греческого и означающий «белая кровь». Во всех случаях, кроме наиболее редких, лейкемия сопровождается бесконтрольным делением клеток белой крови, которые вытесняют нормальные клетки.
Функция костного мозга нарушается, он уже не в состоянии обеспечить продукцию необходимого количества эритроцитов и тромбоцитов, в то время как продукция клеток белой, крови становится такой быстрой, что клетки нс достигают необходимого уровня зрелости, при котором возможно выполнение защитных функций.
Поскольку лейкозныс клетки циркулируют в крови и лимфатической системе, они инфильтруют такие органы, как легкие, селезенка, почки, печень. В этих органах происходят нарушения, функция страдает частично или полностью. Лимфоузлы, печень, селезенка могут увеличиваться. Лсикозные клетки, проходя через гематоэнцефалический барьер, (ГЭБ - система плотно прилегающих друг к другу клеток, защищающих нервную ткань), могут повреждать головной или спинной мозг.
Если не лечить такого больного, он становится более подвержен усталости, кровотечениям и инфекции, вплоть до такой стадии, когда организм становится абсолютно беззащитным - малейшее повреждение или инфекция становятся очень опасными.
Редко кто из больных погибает непосредственно от острого лейкоза. Чаще люди погибают от внутреннего кровотечения или от распространения инфекции - обе эти причины можно устранить своевременным переливанием тромбоцитов или назначением антибиотиков. Течение и прогрсссирование лейкоза зависит от типа клеток, стадии их развития на момент поражения. Существует два основных типа острых лейкозов: лимфолейкоз, при котором поражаются лимфоциты, и мислолсикоз, при котором поражаются миелоциты или гранулоциты - клетки миелоидного ряда.
Каждый из этих типов может быть острым - при этом поражаются незрелые, растущие клетки, или хроническим - с поражением более зрелых форм.
Острый лимфолейкоз приводит к дисфункции в продукции незрелых лимфоцитов, которые в норме развиваются по лимфоидной линии в зрелые Т и В-лимфоциты.
Острый лимфолейкоз состоит из четырех основных вариантов или групп, которые классифицируются следующим образом:
Общий ОЛЛ - наиболее частая форма болезни, встречается приблизительно в 75% случаев у детей и более 50% взрослых. При этом поражаются прежде всего незрелые стволовые клетки, имеющие поверхностные маркеры, свидетельствующие о принадлежности к лимфоидной линии, но клеточная идснтикация при этом невозможна. Недавние исследования показали, что значительная часть этих недифференцированных клеток может быть на ранних стадиях ближе к В-лимфоцитам.
Т-клеточный ОЛЛ встречается чаще всего у старших юношей и молодых взрослых, несколько чаще у мужчин. Составляет в общей сложности около 12%. Затрагивает незрелые стволовые клетки, содержащие поверхностный маркер, который указывает на диффе-рснцировку по Т-типу.
Недифференцированный ОЛЛ встречается в 8% случаев. При этом поражаются совсем незрелые клетки, которые не содержат никаких поверхностных маркеров. Недифференцированный лимфолейкоз чаще встречается у детей старшего возраста и взрослых, хотя может быть и в любом возрасте.
В-клсточный ОЛЛ наиболее редкая форма, представляющая лишь 5% случаев ОЛЛ. Встречается у детей старшего возраста и у пожилых людей, у мужчин несколько чаще. Поражаются незрелые стволовые клетки, начавшие дифференцировку по В-типу.
ОЛЛ угрожающая жизни болезнь. Она быстро прогрессирует, при отсутствии диагностики и лечения больной может погибнуть в течение года.
Однако ранняя диагностика и лечение продлевают и облегчают жизнь большинства пациентов, многие из которых выглядят вполне излеченными.





Симптомы
Симптомы ОЛЛ появляются внезапно и быстро прогрессируют. Большинство пациентов жалуются на частые инфекции, гриппоподоб-ныс симптомы, такие как лихорадка, озноб, затруднение дыхания. Слабость и раздражительность также являются частыми при анемии. Первоначально эти симптомы могут быть непостоянными в разные дни. Пациенты, особенно дети, могут возбуждаться и при этом у них повышается температура, а на следующий день они чувствуют себя здоровыми, однако лихорадка и высокая утомляемость быстро возвращаются.

Увеличенные лимфоузлы часто являются постоянным симптомом, в частности у детей. Печень и селезенка могут увеличиваться, становятся заметными при внешнем осмотре. У детей наблюдается нарушение координации, они падают чаще, чем обычно. Маленькие порезы могут вызывать сильные кровотечения. Сильные кровотечения также могут осложнять минимальные хирургические операции. У женщин могут появляться внезапные менструальные кровотечения, некоторые пациенты отмечают кровь в стуле. Необъяснимые синяки могут появляться на коже. Могут появляться на коже пурпурно-красные пятна и геморрагическая сыпь. Десны могут приобретать пурпурную окраску или отекать, могут также возникать беспричинные кровотечения из носа и десен. Иногда может наблюдаться боль в костях и суставах, в особенности в ребрах и грудине. В некоторых случаях возникает головная боль и двоение в глазах.





ДИАГНОЗ
Диагностика ОЛЛ начинается с физического осмотра больного и микроскопии мазка крови. Если результаты этих двух тестов кажутся подозрительными, производится микроскопия мазка костного мозга.

Физические симптомы ОЛЛ часто напоминают симптомы многих других заболеваний. Кроме того, лейкозныс клетки могут и не выявляться в больших количествах в кровеносной и лимфатической системах, однако при этом значительные количества опухолевых клеток всегда обязательно присутствует в костном мозге. Таким образом, пункция и исследование костного мозга должны проводиться очень тщательно для подтверждения диагноза ОЛЛ, а также определения преобладающего типа поврежденных клеток и стадии их развития на момент поражения.

Пункция костного мозга относительно простая операция, занимающая около 15 минут. Мазки берутся из кроветворного костного мозга грудины или подвздошной кости, находящегося в задней поясничной области. Участок кожи и подлежащей кости обезболивается, специальная игла вводится в кость, и небольшое количество костного мозга извлекается для исследования. Если диагноз ОЛЛ подтвержден, исследуется мазок спинномозговой жидкости на наличие в ней лсй-козных клеток. Эта процедура обычно проводится в течение нескольких минут. Небольшой участок кожи между пятым поясничным и первым крестцовым позвонком обезболивается, игла, аналогичная таковой для пункции костного мозга, вводится в спинномозговой канал, жидкость поступает по этой игле.

Процедуры, перечисленные выше, являются стандартными и обязательными для подтверждения диагноза ОЛЛ. Результаты исследования мазков крови, костного мозга и спинномозговой жидкости очень важны как прогностические факторы риска возможности развития рецидива и для составления программы лечения. Анализы мазков крови по ходу лечения, а также после его завершения, очень важны как показатели течения болезни и улучшения состояния пациентов, они дают возможность корректировать лечение и служат показателями возможного рецидива.

Эти процедуры безболезненны и не требуют много времени. Обычно больные волнуются перед процедурой гораздо сильнее, чем непосредственно во время се и все же эти манипуляции приносят некоторый дискомфорт, чаще всего непосредственно во время их проведения. Родители также часто волнуются за своих детей, подвергающихся этим процедурам. Медперсонал знает обо всех этих волнениях и делает так, что эти процедуры проходят по возможности гладко.




ЛЕЧЕНИЕ
Двадцать лет назад больные ОЛЛ жили несколько месяцев после уточнения диагноза. В лечении этого заболевания произошел большой прогресс, особенно в последнее десятилетие. Так что на сегодняшний день приблизительно 95% больных доводятся до состояния ремиссии, от 50% до 75% живут более 5 лет, показатель эффективности лечения составляет 50%.

Немедленное лечение необходимо и начинается через день или два после уточнения диагноза. Больных должны лечить онкологи или гематологи - специалисты по диагностике и лечению опухолевых заболеваний крови и связанных с ними других болезней. Если речь идет о ребенке, желательно лечение детским онкологом или гематологом.

Онкологические центры, университетские клиники и детские больницы лучше всего оборудованы для обеспечения оптимальных условий, необходимых на начальных стадиях лечения. Если лечение идет успешно, пациент может быть выписан под наблюдение врача в своем районе.

Основной целью в лечении ОЛЛ является установление и поддерживание состояния ремиссии, при котором лсйкозные клетки уничтожены, а функция костного мозга и состав крови возвращены к норме. ОЛЛ считается системным заболеванием, поскольку поражаются все органы, так как опухолевые клетки циркулируют в кровеносной и лимфатической системах. Химотсрапия или использование антилсйкозиых препаратов, так же циркулирующих по всему организму, - наиболее эффективный метод лечения этого заболевания. Облучение также применяется для лечения ограниченных участков, например головного и спинного мозга, так как нс все лекарства могут в них проникать. В дополнение скажем, что пересадка костного мозга играет важную роль в лечении больных с рецидивами или очень опасными впервые диагностированными заболеваниями.





ХИМИОТЕРАПИЯ
Лечение состоит из комбинаций лекарств с дозировками, соответствующими индивидуальным потребностям каждого пациента. Пациентов обычно делят на группы риска по возможности рецидива, каждая группа получаст лечение в зависимости от степени риска. Лечение для пациентов средней группы риска, в которую входит большинство детей, обычно состоит из трех фаз: вводной, профилактики поражения ЦНС и поддерживающей терапии.

ВВОДНАЯ (НАЧАЛЬНАЯ) ТЕРАПИЯ
Целью этого начального курса лечения является достижение ремиссии путем уничтожения как можно большего количества опухолевых клеток за короткий промежуток времени. Курс длится обычно от 6 до 8 недель, большинство пациентов достигает ремиссии приблизительно за 4 недели. Пациенты могут быть госпитализированы на какое-то время, так как могут нуждаться в переливании эритроцитов или тромбоцитов. У некоторых больных может быть высокая температура, они нуждаются в лечении антибиотиками для подавления инфекции. Если пациенты чувствуют себя удовлетворительно, они могут лечиться амбулаторно, жить дома или в гостинице недалеко от лечебного учереждения. В курс лечения обычно входит винкристин и прсднизолон. Винкристин вводят раз в неделю, преднизолон принимают внутрь семь раз в день. Эта лекарственная комбинация менее токсична, чем многие другие формы лекарственной терапии. Иногда бывает незначительная тошнота. Однако эти лекарства могут дать некоторые побочные эффекты. Например, винкристин может вызвать временное выпадение волос и неврологические расстройства -чувство покалывания в руках и ногах, мышечную слабость, запор. Он так же может подавить функционирование здорового костного мозга, особенно продукцию эритроцитов. Прсднизолон может вызвать повышение аппетита, одутловатость, особенно на лице, но это проходит после отмены лекарства.





ПРОФИЛАКТИКА ЦЕНТРАЛЬНОЙ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ
Профилактика ЦНС или предупреждающая терапия направлена на то, чтобы предотвратить размножение опухолевых клеток в ЦНС. Гематоэнцефалический барьер - это капиллярная стенка, которая затрудняет попадание в головной и спинной мозг противоопухолевых лекарств при их эффективной (терапевтической) концентрации, тем самым создавая там естественное убежище для опухолевых клеток. Защита ЦНС состоит как из облучения, так и из лекарственной терапии - метатрексат вводится в спинномозговой канал - метод называется интратекальная гемотерапия.

Случается, что курсы лечения совпадают. Однако обычно курс длится около восьми недель и назначается либо одновременно, либо сразу после вводного курса.

Профилактика ЦНС очень важный курс, без которого пациенты подвергаются очень серьезному риску рецидива в ЦНС, несмотря на интенсивную химиотерапию. Однако и профилактика ЦНС может вызвать временные, а также достаточно длительные побочные эффекты. К временным побочным эффектам относятся изъязвления слизистой оболочки рта и всего пищеварительного тракта, абдоминальные боли, рвота, понос. Также может быть подавлена продукция всех типов клеток крови. Эти эффекты проходят после отмены метатрсксата. Лучевая терапия может вызвать временное выпадение волос и летаргический сон. Однако, облучение вызывает такие нарушения ЦНС, как ухудшение усваивания, частичная потеря математических навыков, нарушение двигательной функции, особенно у маленьких детей. Интенсивно ведутся поиски, направленные на создание менее токсичных, но столь же эффективных методов лечения головного и спинного мозга. Многообещающим является метод, сочетающий интратекальное (в спинномозговой канал) введение метатрсксата в высоких дозах и одновременно введение его в кровеносное русло. И хотя данный метод находится на стадии эксперимента, первые результаты показали, что такая комбинация составляет реальную альтернативу существующему лечению ЦНС, а также позволяст сократить или вообще отменить лучевую терапию в зависимости от риска рецидива.





ПРОДОЛЖИТЕЛЬНАЯ ИЛИ ОБЕСПЕЧИВАЮЩАЯ (ПОДДЕРЖИВАЮЩАЯ) ТЕРАПИЯ
После того, как завершены вводная терапия и профилактика ЦНС, и достигнута ремиссия, пациентам назначается поддерживающая терапия. Ее задачей является разрушение и задержка роста опухолевых клеток до того, как они смогут делиться. Хотя могут использоваться различные лекарства, многим пациентам, особенно детям, назначают мстатрексат и б-меркаптопурин. Эти лекарства даются в таких дозах, что редко вызывают заметные побочные эффекты. Пациенты обычно находятся в нормальном рабочем состоянии, способны работать и посещать .школу. 




ХРОНИЧЕСКИЙ ЛИМФОЛЕЙКОЗ
Пособие для бесед с больными.
По материалам Leukemia Society of America
Хронический лимфолсйкоз (ХЛЛ), занимает большое место в группе лимфопролиферативных заболеваний. Это наиболее часто встречающийся вид лейкоза, приблизительно 30% всех зафиксированных случаев опухолевых заболеваний системы крови.

ХЛЛ прежде всего болезнь старости и хотя она может случиться в любом возрасте, до 40 лет отмечается крайне редко, чаще встречается после 60. Мужчины болеют в два раза чаще чем женщины.

К другим вариантам лимфопролиферативных заболеваний относятся, пролимфоцитарный лейкоз и макроглобулинемия.

В отличие от ХХЛ, эти варианты встречаются реже и такие больные составляют меньшую часть больных лейкозами. Эта брошюра в основном посвящена ХЛЛ. Однако часть представленной информации относится и к остальным вариантам лейкоза.

ЧТО ТАКОЕ ХЛЛ?
ХЛЛ - опухолевое заболевание, затрагивающее продукцию клеток белой крови, что приводит к повышенному накоплению этих клеток в костном мозге, кровотоке и лимфатической системе.

Возможно, суть ХЛЛ легче будет понять, узнав функции, строение и способность к росту клеток нормальной крови, а также получив общую информацию обо всех формах лейкозов.




ФУНКЦИИ И СТРОЕНИЕ КРОВИ
Кровь доставляет кислород, основные питательные вещества, гормоны и химические вещества ко всем клеткам тела. Она служит также наиболее эффективной защитой от инфекции, также способствует выведению токсинов и других вредных агентов.

Цельная кровь состоит из множества компонентов, роль каждого из которых строго специфична. Тремя основными элементами крови являются красные клетки, тромбоциты и белые клетки, которые циркулируют в жидкой прозрачной плазме.

Красные кровяные тельца (эритроциты) — содержат гемоглобин-железосодержащий белок, который присоединяет кислород, когда кровь омывает легкие, переносит его и отдает органам и тканям организма. Уменьшение числа эритроцитов называется анемией, вызывает слабость, головокружение, укорочение дыхания, головные боли, раздражительность;

Тромбоциты - плоские дискообразные клетки, останавливающие кровотечение путем формирования сгустка. Дефицит тромбоцитов может привести к кровотечению в органах и тканях. Необъяснимые или случайные кожные нарушения могут появляться в результате уменьшения числа тромбоцитов.

Клетки белой крови - лейкоциты, играют главную роль в защите организма от болезнетворных бактерий, вирусов и грибов. Существует три основных типа лейкоцитов, у каждого своя противоинфскционная функция.

Моноциты - защищают организм от бактериальной инфекции.

Гранулоциты - борятся с инфекцией, быстро увеличиваясь численно, поглощают и разрушают чужеродные вещества, а затем быстро возвращаются к своему исходному количеству.

Лимфоциты - циркулируют в кровотоке, лимфатической системе и лимфоидных органах - селезенке, тимусс, щитовидной и лимфатических железах.

Лимфатическую систему можно назвать фильтром и дренажом, соединенным с кровеносной системой. Прозрачная жидкая лимфа циркулирует по сети лимфоузлов и лимфатических сосудов, вымывая вредные вещества, и переносит их в кровоток для выведения из организма.

Существуют два основных типа лимфоцитов, их взаимодействие определяет иммунный ответ.

Т-лимфоциты отвечают за борьбу против вирусов, бактерий опухолевых клеток. В- лимфоциты производят и вырабатывают в кровоток антитела или белковые вещества, которые разрушают и нейтрализуют инфекционные токсины.

Уменьшение количества любого типа клеток белой крови может вызвать усиление деятельности инфекционных агентов и болезнь.





РОСТ КЛЕТОК КРОВИ
Кровь, как и все ткани и органы человеческого организма, состоит прежде всего из полноценно развитых функционирующих клеток. Эритроциты, лейкоциты и тромбоциты попадают в кровоток после процесса созревания (гемопоэза), который начинается с выработки незрелых клеток в кроветворных тканях костного мозга, селезенки или лимфоузлов. Однако, лишь небольшая часть клеток вырабатывается в селезенке и лимфоузлах. Большинство клеток, включая значительную часть тех, которые затронуты при ХЛЛ, появляются и созревают в костном мозге - губчатой сети, которая заполняет полости больших костей.

Клетки крови созревают так же, как и все остальные клетки человеческого организма. Ткани и органы содержат запас незрелых, недифференцированных клеток. Эти клетки делятся и развиваются, пока не становятся полностью развитыми - дифференцированными. Из клона, называемого лимфоидным, развиваются лимфоциты. Из клона, называемого мислоидным, развиваются моноциты и грануло-цитьг. Когда клетки созревают, они выбрасываются в кровоток и заменяют старые клетки.

В норме незрелые клетки или бласты, в кровотоке и лимфатической системе отсутствуют. Небольшое количество этих клеток можно обнаружить в костном мозге, лимфоузлах и органах, участвующих в гсмопоэзс. Однако, и в этих участках бласты составляют не более 5% от общего числа клеток созревания.

Полный цикл функционирования и разрушения - эффективный и довольно постоянный процесс. Ненормальное воспроизводство любого типа клеток нарушает баланс форменных элементов крови, который необходим для поддержания здоровья и нормального самочувствия.





ЛЕЙКОЗ
Термин «лейкемия» заимствован из греческого и означает «белая кровь». Во всех формах, кроме наиболее редких, происходит неконтролируемое размножение одного или нескольких типов клеток белой крови. При этом в крови появляются незрелые бласты или более развитые, но плохо функционирующие клетки. Эти клетки начинают заселять костный мозг, а затем попадают в кровоток и лимфатическую систему. Обычно больные клетки вытесняют или подавляют рост здоровых клеток, препятствуют продукции в костном мозге нормально функционирующих эритроцитов, лейкоцитов и тромбоцитов.

Пациенты редко умирают непосредственно от лейкоза. Они могут умереть от внутреннего кровотечения или от инфекции - обе причины можно предотвратить или остановить наличием здоровых тромбоцитов, лейкоцитов, назначением антибиотиков.
Течение лейкоза, скорость его развития зависят от типа лейкоза и стадии развития клеток, из которых развивается опухоль.

Существует два типа лейкозов:

- миелоидный лейкоз, затрагивающий моноциты и гранулоциты, которые развиваются из одного мислоидного клона, и лимфоидный лейкоз, развивающийся из лимфоидного клона.

Каждый из этих типов может существовать в острой форме, и при этом поражаются незрелые, растущие клетки, или в хронической форме, при которой поражаются более зрелые клетки.
Хронический лимфоцитарный лейкоз ведет к усилению продукции лимфоцитов - Т или В клеток, которые достигают относительной стадии зрелости. Такое усиление продукции обычно затрагивает В-кдетки. Первично Т-клетки поражаются лишь у 5% пациентов,
ХЛЛ считается медленно прогрессирующим заболеванием. К сожалению, болезнь часто прогрессирует, оставаясь при этом недиагностированной и ненаблюдаемой, принося страдания очень длительное время. Однако соответствующее медицинское наблюдение и лечение могут продлить и активизировать жизнь пациентов.
Симптомы
Многие пациенты, особенно на ранних стадиях ХЛЛ, не имеют симптомов, и часто болезнь обнаруживается внезапно во время обыкновенных физических обследований или анализа крови.

Котаа симптомы возникают, они проявляются по-разному, в трудноуловимых формах. Пациенты часто просто нехорошо себя чувствуют. Многие жалуются на усталость и головокружение, некоторые отмечают потливость, особенно по ночам. К другим жалобам относятся острое повышение температуры или постоянное незначительное ее повышение, учащение частоты инфекционных заболеваний, увеличенные лимфоузлы.

Иногда увеличивается селезенка, и пациенты ощущают наполнение (тяжесть) или вздутие в верхне-левой части живота, аппетит у них снижается или совсем теряется. Наиболее частой жалобой является необъяснимая потеря веса, появляющаяся при нормальном рационе питания.

Реже встречаются жалобы на боли в селезенке, костях и суставах, ненормальное свертывание крови или внезапное кровотечение после мельчайших повреждений или хирургических процедур. Также редко жалуются на синяки на коже без видимых причин.

Диагностика
В независимости от наличия или отсутствия симптомов, ХЛЛ довольно легко диагносцировать. Анализ крови позволяет определить увеличение количества лимфоцитов и даже уточнить каких - Т или В.

Часто делается анализ костного мозга при диагностике или в процессе лечения. Это позволяет определить, увеличивается ли число пораженных лимфоцитов, вытесняются ли при этом нормальные клетки. Не более 15 минут требуется для взятия пробы костного мозга. Процедура сама по себе довольно неприятная, но боль вполне терпимая. Обычно бальные боятся процедуры, хотя собственно болевые ощущения невелики.

Пробы обычно берутся из кроветворного костного мозга грудины, из подвздошной кости задней части бедра. Небольшой участок кожи и подлежащая кость обезболиваются, и специальная игла со шприцом-тюбиком «водится в кость. Небольшое количество костного мозга забирается в шприц-тюбик, а затем проводится микроскопический анализ. Дополнительный тест, пробу Кумбса, можно провести в любое время для диагностики аутоиммунной гемолитической анемии. Эта анемия, которая приводит к усиленному разрушению эритроцитов в селезенке, встречается у некоторого количества больных ХЛЛ.





ПРОГНОЗ
Течение ХЛЛ различно у разных больных. Однако болезнь обычно начинается медленно, в течение нескольких месяцев или даже лет, течет относительно легко, а затем быстро прогрессирует до решающей стадии. В среднем больные проживают около шести лет, малая часть проживает не более полугода и совсем немногие более 15 лет. Пациенты могут прожить 10 или 15 лет до того, как болезнь вызовет серьезные необратимые изменения. Редко, когда пациенты живут с этими изменениями и затем умирают от других, более частых для старых людей причин.

ХЛЛ может быть разделена на три стадии, определить стадию можно на ранних этапах диагностики по степени выраженности заболевания. В соответствии с используемыми критериями выделяют раннюю промежуточную и выраженную стадию ХЛЛ. У больных ранней стадией обычно благополучный прогноз: они живут долго, иногда более 10 лет, промежуточной стадией - шесть лет или более, выраженной до четырех лет.

Кроме увеличения уровня лимфоцитов в крови и костном мозге, существуют другие критерии для определения стадий ХЛЛ - увеличение лимфатических узлов во всем теле, увеличение селезенки и печени, наличие или отсутствие анемии, низкое количество тромбоцитов в крови.

Качество и продолжительность жизни больных ХЛЛ в значительной степени зависит от медицинского наблюдения и лечения. Лечение может оказаться ошибочным и даже усилить патологический процесс, а потому требует серьезной экспертизы. Кроме того, поскольку лимфоциты являются важным звеном иммунной системы, даже всегда присутствующая (условно-патогенная) инфекция угрожает пациентам. Нелеченная инфекция может составить угрозу жизни пациентов, поэтому тем более важно, чтобы они получали качественную медицинскую помощь даже при минимальных простудах, особенно при ознобах и лихорадочных состояниях.

Лучше всего для пациентов лечиться у онколога или гематолога, каждый из которых является специалистом в диагностике и лечении опухолевых заболеваний системы крови и связанных (родственных им) заболеваний. Желательно также пациентам посетить онкологический центр или университетскую больницу. Эти учреждения полностью оснащены, в них работают хорошие специалисты, у которых есть доступ к последним данным исследования и лечения ХЛЛ. Когда диагноз подтвержден и установлена программа лечения, большинство пациентов должно лишь иногда посещать эти центры, а необходимую дальнейшую помощь они могут получить от своего лечащего врача в соответствии с рекомендациями врачей этих центров.





ЛЕЧЕНИЕ
Хотя не существует конкретного лечения ХЛЛ, большинство лечебных центров продолжают изучать возможные лечебные процедуры. Текущее лечение направлено на контроль заболевания, и ослабление симптомов. Больные достаточно хорошо себя чувствуют на ранних стадиях заболевания, и так продолжается несколько лет. Ранние стадии заболевания не требуют лечения, но пациентам необходимо тщательное наблюдение за темпами прогрессирования болезни. Хотя некоторые врачи начинают лечение пациентов сразу после установления диагноза, большинство предпочитают начать лечение лишь тогда, когда оно станет действительно необходимым,

Когда -же симптомы появляются, ХЛЛ можно Лечить лучевой терапией и химиотерапией. Локальное облучение часто используется для лечения четко отграниченных патологических процессов, например, увеличенных лимфоузлов на шее. Облучение быстро дает результаты, но имеет и побочные эффекты. Локальному облучению можно также подвергнуть увеличенную селезенку, хотя потом иногда прибегают к ее хирургическому удалению.

Для лечения некоторых видов ХЛЛ можно применить общее облучение организма. Некоторые варианты аутоиммунной гемолитической системы вылечиваются лекарствами или удалением селезенки.

Химиотерапия, то есть программа применения антилейкемических препаратов является одним из главных методов лечения ХЛЛ. Лекарствами, наиболее часто употребляемыми для начального лечения, являются хлорамбуцил (лейкоран) или циклофосфамид (цитоксан) с преднизолоном или без него. Эти лекарства принимаются внутрь в умеренных дозах. Они малотоксичны и дают немного побочных эффектов. Хлорамбуцил и циклофосфамид назначаются или ежедневно или с перерывами, препараты, содержащие преднизолон, назначаются короткими курсами, с регулярными перерывами.

Оба препарата могут вызвать уменьшение нормальных клеток белой крови, эритроцитов и тромбоцитов, что немного увеличивает риск инфицирования и внутреннего кровотечения. Препараты могут вызвать тошноту, рвоту и диаррею, (чаще циклофосфамид). Кроме того, у принимающих циклофосфамид может быть выпадение волос, гематурия, вследствие раздражения стенки ' мочевого пузыря. Преднизолон может вызвать задержку жидкости, увеличение веса, потерю ионов калия, повышение уровня сахара в крови, обострение диабета, повышенную активность, рост аппетита и плохие сновидения.

Большинство пациентов хорошо переносят начальное лечение, и у них устанавливается ремиссия. Полная ремиссия - состояние, при котором в костном мозге вообще нет лейкемических клеток, а клеточные компоненты крови полностью соответствуют норме, очень редко достигается при лечении ХЛЛ. Однако большинство пациентов достигают частичной ремиссии, которой достаточно чтобы контролировать заболевание и избавить пациента от большинства симптомов.

Пациенты, которые не достигают ремиссии после начального лечения или не восприимчивы к данному лечению, получают разные сочетания лекарств до достижения ремиссии. Существуют более «жесткие» сочетания лекарственных препаратов, которые назначаются пациентам, не поддающимся обычному лечению и тоща возможна дополнительная ремиссия. Однако, бывает и так, что ХЛЛ становится резистентным к лечению или быстро прогрессирует. К сожалению, для большинства пациентов это означает увеличение опасности инфицирования и внутреннего кровотечения, обязательную госпитализацию или соответствующую медицинскую помощь. Однако многое может быть сделано для этих пациентов, устранение боли и физических страданий не является проблемой.





ПРИЧИНЫ И ФАКТОРЫ РИСКА
Конкретные причины ХЛЛ и меры предотвращения неизвестны. Не существует конкретной связи между болезнью и подверженности радиации и химикатам. Роль вирусов, если она есть, также не доказана. Встречаемость ХЛЛ в семьях, особенно у однояйцевых близнецов, а также просто у братьев и сестер, очень высока. Заболевание иммунной системы у членов семьи больных ХЛЛ также наблюдается чаще. Однако, значение семейной предрасположенности является неопределенным, до тех пор, пока точно не установлен характер наследования. Не существует видимых факторов окружающей среды, этнических факторов и вариантов питания, связанных с болезнью. ХЛЛ не заразна.
ЭМОЦИОНАЛЬНЫЕ АСПЕКТЫ
Всегда не легко бывает пациентам и их семьям привыкнуть, приспособиться к существованию угрожающей жизни болезни. Особенно это относится к случаем ХЛЛ у стариков. Течение этой болезни часто имеет волнообразный характер, и лечение, зависящее от течения болезни, может казаться неправильным. Точный диагноз может вызвать любые реакции - от опустошения до неприятия. Пациенты часто боятся за свою жизнь, но также часто даже не чувствуют себя больными. Большинство пациентов не знают, чего ожидать и часто задают много вопросов о различных методах лечения. Кроме того, многие пациенты, особенно имеющие небольшой доход, волнуются об экономических трудностях не меньше, чем переживают о них самих их семьи.

Конечно, больные и их семьи должны конкретно поговорить с лечащим врачом обо всех вопросах, касающихся лечения, без колебания обсуждать с врачом любые появляющиеся проблемы. Полезно, может быть, поговорить с другими медиками, больными, их семьями тем, кто понимает сложность эмоций и насущные нужды больных ХЛЛ. Существуют разные программы, направленные на облегчение эмоционального напряжения, созданного болезнью.





НАДЕЖДЫ НА БУДУЩЕЕ
Хотя XЛЛ и очень серьезное заболевание, многие пациенты могут жить годами без лечения или не испытывая серьезных неудобств. Жизнь многих больных была продлена благодаря недавним достижениям в понимании и лечении болезни.

Ученые уже близки к определению точного уровня развития Т и В клеток, затронутых XЛЛI. Разные прогностические факторы были идентифицированы, системы определения стадии болезни были разработаны, они очень полезны в прогнозировании течения заболевания, также разработаны определенные адекватные программы лечения.

Исследования в области химиотерапии и лучевой терапии, продлили время ремиссии у больных ХЛЛ, а новые лекарства как и новые методы лечения, постоянно продолжают изучаться с целью дальнейшего улучшения лечения ХЛЛ.

Исследования проводятся во всем мире, ХЛЛ уделяется большее внимание, чем раньше. Поскольку внимание к этой болезни возрастает, это дает надежду на дальнейшую жизнь и возможное лечение многим больным.





ДРУГИЕ ЛИМФОПРОЛИФЕРАТИВНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ
Ниже кратко перечислены другие типы лимфопролиферативных заболеваний, упомянутых в начале данной статьи.

Волосато-клеточный лейкоз (ВКЛ) нечастое заболевание, чаще всего болеют люди (мужчины) среднего и пожилого возраста. В основном поражаются В-лимфоциты. Т-клеточный ВКЛ встречается крайне редко. Болезнь называется «волосато-клеточным» лейкозом потому, что пораженные клетки характеризуются неравномерными волоскообразными выростами на поверхности. У больных часто увеличена селезенка и спленэктомия часто приводит к облегчению. Однако полного выздоровления не происходит, и пациентов, у которых возникают рецидивы, лечат хлорамбуцилом и другими лекарствами. Первые данные о проведенных исследованиях, связанных с лечением альфа-интерфероном, подтверждают, что он может оказаться очень эффективным средством в лечении ВКЛ, как и деоксикоформицин, недавно полученный химиотерапевтический препарат.
Пролимфоцитарныи лейкоз (ПЛЛ)
Крайне редкое заболевание, лишь недавно дифференцированное от ХЛЛ. Чаще всего болеют люди (мужчины) старше 60 лет. Чаще поражаются В-клетки, хотя случаи Т-клеточного ПЛЛ описаны, ПЛЛ возникает крайне редко. Лечение также заключается в спленэктомии повторных лейкаферсзах - процедуре, при которой кровь через систему трубок поступает в центрифужную чашку сепаратора, которая вращается и разделяет кровь на составные части. Избыток белых клеток крови удаляется, остальные составные части возвращаются пациенту. Для продления жизни пациентам также могут применяться большие дозы химиолрепаратов.

Макроглобулинемия Вальденстрема
Крайне редкое заболевание, болеют в основном мужчины 60-70 лет. Чаще всего поражаются В-клетки. Характерной чертой этой болезни является «вязкая кровь», что обусловлено повышенной секрецией определенных белков. Диагноз нередко устанавливается лишь после инсульта или тромбоза. Лечение состоит из плазмафереза, аналогичного лейкаферезу с той лишь разницей, что плазма, содержащая патологические белковые фракции, отсепаровывается, макроглобулины удаляются, после чего остальные компоненты крови возвращаются пациенту. Хлорамбуцил также можно применять ддя лечения того заболевания, которое прогрессирует медленно и пациенты живут достаточно долго. 




 

 

 

 

 

 

 

 

 

