
Апластическая анемия 

  

  

Апластическая анемия — заболевание с резким угнетением костномозгового
кроветворения, торможением пролиферации и дифференцировки клеточных
элементов, развитием глубокой панцитопении в периферической крови. Апластическая
анемия может быть следующих видов.

  

● Врождённая:

  

 апластическая анемия Фанкони (часто сочетание с пороками костей или врождёнными
пороками сердца);

  

 семейная гипопластическая анемия Эстрена–Дамешека;

  

 врождённая парциальная гипопластическая анемия
Джозефса–Дайемонда–Блэкфена.

  

● Приобретённая апластическая анемия, обусловленная либо первичным дефектом
стволовой клетки, либо иммунными механизмами. Примерно 50% вторичных
апластических анемий — идиопатические. 

      

  

Аплазия костного мозга — нередко следствие массивного облучения, лечения
злокачественных опухолей большими дозами цитотоксических миелотоксических
препаратов, использования ряда лекарств (хлорамфеникола, сульфаниламидов и т.д.).
Другие вероятные причины — идиосинкразия (повышенная чувствительность) к
лекарственным препаратам, вирусные инфекции.
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В патогенезе аплазии костного мозга определённую роль могут играть аутореактивные
T-лимфоциты, поскольку в ряде случаев была эффективна терапия, направленная на
подавление T-клеток. Возможно, вирусные инфекции, цитотоксические препараты или
генетические нарушения приводят к появлению в стволовых клетках новых антигенов,
против них направлено действие T-лимфоцитов.

  

Основное проявление апластической анемии — недостаточность пролиферации и
дифференцировки стволовых клеток  гемопоэза. У больных развиваются симптомы
тяжёлой гипоксемии, вторичный иммунодефицит, ведущий к инфекционным
осложнениям, а также склонность к кровотечениям. Костный мозг при трепанобиопсии
представлен жировой тканью с островками миелоидной (гемопоэтической) ткани.
Эритроциты нормоцитарные, макроцитарные, нормохромные, ретикулоциты
отсутствуют.

  

  

Парциальная эритроцитарная аплазия возникает у взрослых, часто в связи с
доброкачественной тимомой. По-видимому, все варианты эритроцитарной аплазии
вызваны аутоиммунными реакциями против предшественников эритроцитов.

  

По клинической картине апластическую анемию может напоминать миелофтизная
анемия, возникающая при замещении нормальных элементов костного мозга
метастазами опухолей, миелофиброзе, гранулематозных заболеваниях.
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Интересные статьи:

  

  

1) Ревматоидный артрит

  

  

2) Механизм действия возбудителей

  

  

3) Сифилис
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