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ЧАСТЬ II
ЧАСТНАЯ ПАТОЛОГИЯ



Раздел III

ПАТОЛОГИЯ 
ИСПОЛНИТЕЛЬНЫХ 
СИСТЕМ И ОРГАНОВ



Глава 16
ОБЩИЕ СВЕДЕНИЯ 

О НАРУШЕНИЯХ СИСТЕМЫ КРОВИ

Б.Г. Юшков, В.В. Давыдов, С.А. Шустова

16.1. ВВЕДЕНИЕ
Термин «система крови» впервые предложил известный ленинград-

ский терапевт Г.Ф. Ланг в 1939 г. Составные части (звенья) системы 
крови будут рассмотрены ниже.

Кровь — важнейший отдел внутренней среды организма, необхо-
димая составная часть системы крови и системы кровообращения. 
Наряду с различными исполнительными функциями она выполняет 
также многообразные регуляторные функции.

Разнообразные расстройства системы крови не только занимают за-
метное место в патологии современного человека, но и имеют выра-
женную тенденцию к прогрессированию.

Нарушения системы крови крайне разнообразны по характеру, сте-
пени и длительности развития. Это зависит не только от особенностей 
влияния физических, химических, биологических и психоэмоциональ-
ных факторов внешней среды, но и от возраста, пола, профессии, места 
и условий жизни человека, а также от формы, стадии и тяжести той или 
иной, как функциональной, так и органической патологии.

Можно утверждать, что патология системы крови очень часто встре-
чается у современного человека. По данным Всемирной организа-
ции здравоохранения (ВОЗ), анемиями страдают более чем у 2 млрд 
жителей нашей планеты. Железодефицитные анемии, составляющие 
до 80–90% всех видов анемий, стоят на 1-м месте среди различных па-
тологий системы крови. Второе место по частоте занимают тромбоци-
топатии.
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У детей наиболее распространенное онкологическое заболевание 
системы крови — лейкоз, составляющий треть всех новых случаев опу-
холевых заболеваний, возникающих в детском возрасте.

Наряду с часто встречающейся самостоятельной патологией систе-
мы крови еще чаще, практически у всех больных с самыми различными 
соматическими и психоневрологическими заболеваниями, возникают 
многообразные изменения разных форменных элементов и/или жид-
кой части крови, что нередко существенно изменяет течение и исход 
основного заболевания.

Согласно  современной схеме  кроветворения (рис. 16.1, см. цветную 
вклейку) клетки  крови подразделяются на 3 отдела:

  стволовые (родоначальные) кроветворные клетки (составляющие 
1–2% от общей массы крови); их делят на 3 класса:
 ● I —полипотентные стволовые кроветворные клетки, способные, 
с одной стороны, делиться, самообновляться и поддерживать не-
обходимый для жизни пул родоначальных клеток (составляющих 
1×106–107) костномозговых миелокариоцитов, с другой стороны, 
дифференцироваться в полиолигопотентные клетки;

 ● II — полиолигопотентные коммитированные клетки — предше-
ственницы миелоидного и лимфоидного рядов;

 ● III — моноолигопотентные коммитированные клетки — пред-
шественницы миелоидного ряда (эритроидного, мегакариоци-
тарного, гранулоцитарного, моноцитарного) и лимфоидного 
(В- и Т-лимфоцитарного) ряда;

  промежуточные клетки (25–40%, 2 класса):
 ● IV — бластные клетки (бласты);
 ● V — созревающие клетки;

  зрелые клетки (60–75%, 1 класс):
 ● VI — зрелые клетки.

Особое место в системе крови занимает кроветворная ткань — дина-
мичный и постоянно обновляющийся отдел этой системы.

В регуляции активности костномозговых кроветворных клеток- 
предшественниц участвуют молекулы не только гемопоэзстимулиру-
ющих и гемопоэзингибирующих цитокинов, но и регуляторные ком-
поненты внеклеточного матрикса, медиаторы вегетативной нервной 
системы (НС), а также другие физиологически активные вещества (ФАВ).

При значительном повышении потребностей организма в зрелых 
(функционально полноценных) клетках крови их количество может 
быть увеличено уже в течение нескольких часов в 5–10 раз и более. Это 



Глава 16. Общие сведения о нарушениях системы крови  23

происходит за счет активизации процессов дифференцировки, проли-
ферации и созревания клеток крови (усиление синтеза их активаторов, 
снижение образования их ингибиторов или сочетание этих регулятор-
ных влияний), а также за счет выброса их из депо.

Ранняя активация  гемопоэза [полипотентной стволовой крове творной 
клетки, полустволовых кроветворных клеток (полиолигопотентных ком-
митированных клеток — предшественниц миелопоэза и лимфопоэза), 
моноолигопотентных коммитированных клеток- предшественниц эри-
троидного гранулоцитарного (нейтрофильного, эозинофильного, базо-
фильного), моноцитарного, мегакариоцитарного, В-лимфоцитарного, 
Т-лимфоцитарного рядов] осуществляется за счет увеличения количе-
ства и активности различных ФАВ [фактора стволовой клетки, интер-
лейкинов (ИЛ-3, ИЛ-6, ИЛ-11) и некоторых других].

Более поздняя стимуляция гемопоэза происходит с участием соответ-
ствующих бурстстимулирующих факторов и колониестимулирующих 
факторов (КСФ), а также поэтинов, генинов, активинов и т.д.

Это происходит на фоне неизмененной, сниженной или увеличен-
ной активности ингибиторов гемопоэза (так называемых негативных 
регуляторов гемопоэза).

В настоящее время известно много активаторов и ингибиторов ге-
мопоэза.

К активаторам  процессов дифференциации и пролиферации крове-
творных клеток-предшественниц относят следующие гемопоэзиндуци-
рующие факторы микроокружения:

  микрососуды (кровеносные и лимфатические);
  клетки и волокна стромы;
  адгезивные молекулы;
  гемопоэтические факторы роста;
  фактор стволовой клетки;
  Flt-3-лиганд — представитель семейства цитокинов;
  фибронектин;
  сульфатированные гликозаминогликаны;
  ИЛ (особенно ИЛ-3, ИЛ-9, ИЛ-6, ИЛ-11);
  интерфероны (ИФα, ИФγ);
  факторы бурстстимулирующей активности, способные связывать-
ся с гликопротеинами и стимулировать пролиферацию бурстобра-
зующих эритроидных единиц;

  КСФ отдельных рядов кроветворных клеток (КСФЭ, КСФГ, КСФМ, 
КСФМЕГ, КСФЛ);
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  активины;
  эритропоэтины и эритрогенины;
  лейкопоэтины;
  мегакариоцитопоэтины и др.

К ведущим  ингибиторам активности стволовой кроветворной клет-
ки и кроветворных клеток-предшественниц относят следующие:

  трансформирующий ростовой фактор бета (TGF-β);
  макрофагальный воспалительный белок (MIP1α/SCI);
  костномозговой тетрапептид AcSDKP (сераспептид);
  макрофагальный фактор некроза опухолей альфа (TNFα);
  кислые изоферритины (белки-ферритины), выделяемые моноци-
тами, гистиофагами и др.

Выявлены также и селективные ингибиторы ростков гемопоэза:
  Селективные ингибиторы эритропоэза:

 ● ингибиторный регуляторный пептид — NRP (костномозгового 
происхождения);

 ● ингибин, действующий противоположно активину и образу-
ющийся в клетках яичка и яичника.

  Селективные ингибиторы миелопоэза (in vivo и in vitro):
 ● пентапептид pEEDCK (HPS);
 ● ингибитор лейкемической ассоциации (LAI) и др.

Нарушения  гемопоэза (развития клеток крови), происходящего 
главным образом в красном костном мозге, а также в лимфоидных ор-
ганах, возможны на всех этапах и стадиях гемопоэза. Эти расстройства 
более опасны и более множественны, если возникают на этапе мор-
фологически нераспознаваемых (недифференцированных) клеток I, II 
и III классов.

Более частые и несколько менее опасные для здоровья человека рас-
стройства гемопоэза возникают на этапе морфологически распозна-
ваемых (дифференцированных) и пролиферирующих клеток крови — 
 бластов, относимых к IV классу. Например, у клеток эритроидного ряда 
возможны нарушения образования базофильных проэритробластов, 
эритробластов и пронормобластов.

Созревающие непролиферирующие клетки (относимые к V классу 
и преимущественно находящиеся в кроветворной ткани) и зрелые клет-
ки (относимые к VI классу и преимущественно находящиеся в крови 
и различных тканях организма) также могут подвергаться структурным, 
метаболическим и функциональным нарушениям, возникающим под 
влиянием разнообразных патогенных факторов.
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Основные звенья системы  крови и их нарушения. Патология системы 
крови включает расстройства одного, нескольких или всех ее звеньев:

  патологию органов кроветворения (гемопоэза);
  патологию органов кроверазрушения (гемодиереза);
  патологию звена крови, то есть изменение общего объема крови 
(ООК, в норме составляет 6–8% массы тела), количества депониро-
ванной в органах крови (в норме колеблется от 1,2–1,5 л до 1,8–2,0 л 
и составляет в среднем около 1,5 л, или 30% ООК) и объема цирку-
лирующей крови (ОЦК) в сосудах (колеблется в норме от 3,5 до 4,5 л 
и составляет в среднем около 4,0 л, или 70% ООК);

  патология регуляторного звена, то есть образований, отвечающих 
за нервную, гуморальную, эндокринную, иммунную, генетиче-
скую регуляцию деятельности каждого звена системы крови, их 
взаимосвязь, а также всей системы крови в целом.

16.2. КЛАССИФИКАЦИЯ НАРУШЕНИЙ 
СИСТЕМЫ КРОВИ

Расстройства системы крови могут быть следующих видов:
  первичные (развиваются в результате прямого повреждения раз-
личных звеньев самой системы крови) и вторичные (возникают 
при заболеваниях и патологических процессах других систем и ор-
ганов организма);

  наследственные (развиваются по доминантному, рецессивному 
и сцепленному с Х-хромосомой типам) и приобретенные (могут 
быть двух видов: врожденные, то есть приобретенные внутри-
утробно, и приобретенные в постнатальном периоде онтогенеза);

  органические и функциональные;
  обратимые и необратимые;
  острые и хронические;
  количественные и качественные.

16.3. ОСНОВНЫЕ ТИПОВЫЕ ФОРМЫ 
ПАТОЛОГИИ СИСТЕМЫ КРОВИ

Основные типовые формы патологии системы крови проявляются 
расстройствами:

  ООК и соотношения форменных элементов и плазмы крови;
  системы красной крови;



26 Раздел III. Патология исполнительных систем и органов 

  системы белой крови;
  системы тромбоцитов;
  системы гемостаза (свертывающей, противосвертывающей и фи-
бринолитической систем крови).

Перечисленные расстройства системы крови могут быть как изоли-
рованными, так и сочетанными.

16.4. ОСОБЕННОСТИ ПАТОЛОГИИ 
СИСТЕМЫ КРОВИ

Разнообразные виды и проявления нарушений системы крови зави-
сят главным образом от этиологии, патогенеза и клинической картины 
патологического процесса или заболевания как органов самой системы 
крови, так и органов и других систем организма.

На особенности патологии системы крови влияют:
  прямое или опосредованное повреждение тех или иных звеньев 
системы крови, в основном кроветворных клеток различной сте-
пени зрелости либо их активаторов или ингибиторов;

  высокая реактивность и повреждаемость системы крови, прежде 
всего в силу высокой митотической активности гемопоэтической 
ткани;

  расстройства синтеза, действия и инактивации гемопоэтинов 
(эритро-, лейко- и тромбоцитопоэтинов);

  наследственные расстройства деятельности системы крови (в силу 
зависимости размножения клеток гемопоэтической ткани от их 
генетической детерминированности);

  расстройства нервной, эндокринной и иммунной регуляторных 
систем;

  нарушения количества и соотношений макро- и микроэлементов, 
воды, витаминов, ферментов, изменения рН [определяющего кис-
лотно-основное состояние (КОС) внутренней среды организма], 
содержания ФАВ внутри и вне клеток, главным образом в гемопо-
этической ткани;

  метаболические (пластические и энергетические) расстройства 
системы крови и других систем организма;

  морфологические (на разных уровнях организации организма) 
изменения системы крови и других систем организма;

  функциональные нарушения системы крови и других систем ор-
ганизма.
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