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Острый промиелоцитарный лейкоз (ОПМЛ, ОПЛ) — это особый подвид острого миелоидного лейкоза 
(ОМЛ), злокачественного опухолевого заболевания белых кровяных клеток, по Франко-Американо-
Британской классификации (ФАБ) относящийся к подтипу М3. При ОПЛ наблюдается аномальное 
накопление в костном мозгу и в крови незрелых гранулоцитов, так называемых промиелоцитов. ВОЗ: 
Острый промиелоцитарный лейкоз с транслокациями между хромосомой 15 и хромосомой 17 — 
[t(15;17)(q22;q12);] ПМЛ — протеин/АРРК; ОМЛ с характерными генетическими изменениями.



Мутационно-клоновая теория 
происхождения лейкозов.



Патологическая «функция» химерного 
белка

• Нарушение функционированя ядерных рецепторов (17 хр 
(RARA)

• Подавление транскрипции (21 и 16 хр (RUNX1, CBFB)

• Репрессия генов гомеобокса ( 11 хр (MLL)

• Аутокринная активация тирозинкиназ (BCR-ABL, FLT3)
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Нарушение функционирования 
ядерных рецепторов
•Химерный ген PML/RARα
PML: 

Туморсупрессирующий 
протеин
Cтимуляция экспрессии HLA 
-1

   Экспрессия в 
дифференцированных 
клетках

RARα: 

Ядерный рецептор ретиноевой 
кислоты
 Лиганды: транс-ретиновая 
кислота, 13-цис-ретиновая 
кислота, 9-цис-ретиновая 
кислота 

Транскрипционный фактор 
Регуляция дифференцировки 
миелоидных клеток





New Strategies in Acute 
Promyelocytic Leukemia: 
Moving to an Entirely Oral, 
Chemotherapy-Free Upfront 
Management Approach
Amer M. Zeidan1 and Steven D. 
Gore2



• слабость;
• потливость;
• утомляемость;
• субфебрилитет;
• познабливание;
• боли в костях или суставах;
• снижение массы тела;
• геморрагические высыпания в виде петехий и 
экхимозов на коже;

• эпистаксис;
• меноррагии;
• повышенная кровоточивость.

КЛИНИКА



Общий анализ крови:
• Панцитопения 
• Анемия (нормохромная, нормоцитарная)
• Лейкоцитоз более 10х109/л

       

Морфологическое  исследование:  наличие 
атипичных форм промиелоцитов в костном 
мозге и периферической крови.

Иммунофенотипирование:
• экспрессия CD13, CD33; 
• слабо экспрессируют/отсутствует экспрессия 

CD34, HLA-DR и CD11b. 
• Отсутствует/слабо выражена экспрессия CD15 и 

CD117. 
• Иногда отмечается невыраженная экспрессия CD2 

CD56.

Молекулярно-генетическое 
исследование: наличие транслокации - 
t(15;17)(q22;q12); 

Основным критерием ОПЛ является наличие ≥20% атипичных промиелоцитов/бластов в костном мозге в 
сочетании с хромосомными транслокациями, затрагивающими ген альфа рецептора ретиноевой 
кислоты (RARα), расположенного на 17 хромосоме
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Дифференцировочный синдром: 
1. Фебрильная лихорадка без признаков инфекции
2. Дыхательная недостаточность +\- кровохарканье
3. Прибавка в весе (отеки +5 кг) 
4. Рентгенологическая картина с инфильтратами, похожая на легочный 

дистресс-синдром, 
5. Плевральный или перикардиальный выпот, 
6. Гипотензия, 
7. Острая почечная недостаточность

Осложнения
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