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Транзиторний аномальний мієлопоез (ТАМ) 
згідно класифікації ВООЗ (2009 р.) відноситься до 
групи клональних мієлопроліферативних захво-
рювань та спостерігається майже у 5-10 % ново-
народжених із синдромом нестабільності хромо-
сом, в тому числі, у немовлят із синдромом Дауна 
[1]. Перебіг захворювання сприятливий. Майже 
у більшості дітей цей стан проходить самостійно 
без лікування через 3-6 місяців після народжен-
ня. Але у 20-30 % випадках впродовж наступних 
3-4 років життя може відбуватися трансформація 
у гострий  мегакаріобластний лейкоз [2]. На сьо-
годні  визнаним вважається внутрішньоутробна 
теорія розвитку ТАМ з формуванням мутантного 
клону у фетальній печінці. Згідно літературних 
джерел гепатоцити та стромальні клітини печін-
ки продукують велику кількість росткових факто-
рів гемопоезу, у тому числі тромбопоетин, який 
сприяє розвитку пухлинної проліферації. Крім 
того, у розвитку ТАМ суттєва роль відводить-
ся внутрішньоутробній появі соматичної мутації 
гену GATA1, який розташований на Х-хромосомі 
та кодує фактор транскрипції, необхідний для 
нормального еритро- та мегакаріопоезу [3]. Дове-
дений патогенетичний зв’язок між ТАМ з трисо-
мією по 21-шій хромосомі [4, 5]. Найголовнішою 
відмінністю ТАМ у дітей із синдромом Дауна від 
гострого лейкозу є те, що відсоток бластних клі-
тин у кістковому мозку нижче ніж у периферійній 
крові. Рівень еритроцитів та нейтрофілів може 
бути нормальним або ж може спостерігатись лей-
коцитоз із зсувом вліво, описані тромбоцитопенії 
або тромбоцитози [6].

У більшості новонароджених захворюван-
ня перебігає без чіткої клінічної симптоматики, 
але в окремих випадках можуть відмічатись ін-

токсикаційний, гіперпластичний, геморагічний 
та анемічний синдроми. У клінічній практиці 
діагностичні труднощі виникають при проведені 
диференційної діагностики з вродженою цитоме-
галовірусною, парвовірусною та Епштейн-Барр 
вірусною інфекціями, вродженим сифілісом, нео-
натальним сепсисом, синдромом Фанконі та вро-
дженою тромбоцитопенією. 

Наводимо власний клінічний випадок ТАМ у 
дитини, яка перебувала на стаціонарному ліку-
ванні в КМУ «Обласна дитяча  клінічна лікарня» 
м. Чернівці.

Дівчинка народилась від першої вагітності, 
яка перебігала із загрозою самовільного викидня 
у 13 тижнів вагітності (травматична гематома че-
ревної стінки), анемії І-го ступеня, у II-му три-
местрі вагітності відмічалось одноразове підви-
щення температури тіла до 390С. Зі слів матері 
під час вагітності вона періодично вживала алко-
голь та курила. Пологи у 39 тижнів, фізіологічні, 
дистрес плоду у II-му періоді, навколоплідні води 
меконіальні. Оцінка за шкалою Апгар 7-7 балів. 
Вага при народженні – 3040 г, довжина тіла – 52 
см. Матері 21 рік, домогосподарка. Група крові 
матері 0 (I), резус позитивна, група крові дити-
ни – В (III), резус-позитивна. На другу добу після 
народження стан дитини погіршився, у зв’язку з 
наростанням клінічних ознак жовтяниці, зміна-
ми в неврологічному статусі у вигляді посилен-
ня синдрому пригнічення ЦНС, появою домішок 
крові у випорожненнях, дитина переведена у від-
ділення інтенсивної терапії новонароджених з 
діагнозом: Гемолітична хвороба новонароджених, 
АВ0-конфлікт, жовтушна форма, легкий перебіг. 
Геморагічна хвороба новонароджених. Макрогло-
сія. Вроджений гіпотиреоз? Синдром Дауна? Ре-
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активний двобічний паховий лімфаденіт. 
При обстеженні на другу добу життя в загаль-

ному аналізі крові рівень гемоглобіну –156 г/л, 
еритроцити – 3,6 Г/л, кольоровий показник – 1,3, 
тромбоцити – 139 Г/л, лейкоцити – 29,3 Г/л, па-
личкоядерні нейтрофіли – 13 %, сегментоядерні 
нейтрофіли – 55 %, еозинофіли – 3 %, лімфоцити 
– 18 %, моноцити – 6%. В біохімічному аналізі 
крові на другу добу рівень загального білірубіну 
147 мкмоль/л, в коагулограмі – протромбіновий 
індекс 62,5 %. При проведенні УЗД серця: відкри-
тий овальний отвір (3,4 мм), відкрита артеріаль-
на протока. УЗД органів черевної порожнини: без 
патологічних змін. Проведено лікування: фототе-
рапія, інфузійна терапія із введенням свіжозамо-
роженої плазми та канавіту. У зв’язку з загрозою 
внутрішньоутробного інфікування призначена ан-

тибактеріальна терапія за рахунок ампіциліну та 
амікацину у вікових дозах. 

На сьому добу життя для подальшого дооб-
стеження та лікування дитина переведена у відді-
лення патології новонароджених КМУ «Обласна 
дитяча клінічна лікарня» м. Чернівці. При посту-
пленні звертали на себе увагу гепатомегалія (+ 3 
см) та спленомегалія (+ 2 см), виражена блідість 
шкірних покривів з проявами токсичної еритеми. 
Дитина оглянута вузькими спеціалістами: висно-
вок невролога – гіпоксично-ішемічна енцефало-
патія, гострий період, синдром пригнічення ЦНС; 
висновок окуліста – по ходу судин множинні ма-
сивні крововиливи в обидва ока. Оглянута гене-
тиком: с-м Дауна не уточнений. Набрано кров на 
кіріотипування. Динамічні показники загального 
аналізу крові наведені в таблиці 1.

Рівень С-реактивного білка (СРБ) при посту-
пленні та в динаміці – негативний. Враховуючи 
збереження та наростання «запальних змін» в 
загальному аналізі крові була призначена анти-
бактеріальна терапія (зінацеф та амікацин у віко-
вих дозах). Беручи до уваги відсутність тяжкості 
стану під час знаходження у відділенні (прибавка 
у вазі за два тижня у відділенні – +525 грам) на 
фоні змін параклінічних показників було прове-
дено дообстеження на TORCH-інфекції: поліме-
разна ланцюгова реакція до токсоплазми, цито-
мегаловірусу, вірусу Епштейн-Барр, парвавірусу 
В19 – інфекції не виявлено. Реакція Вассермана 
– негативна. Цитогенетичне дослідження: 47, XX, 
+21 [4] / 46, XX [6]. Аналіз крові на вміст гор-
монів щитовидної залози показав наступне: вміст 
тіреотропного гомону – 9,8 (норма 0,3-4,0 мкМо/
мл), рівень вільного тироксину – 7,0 (норма 9,0-
20,0 пмоль/л). У зв’язку з виявленням змін, ха-
рактерних для транзиторного гіпотиреозу, дитині 
призначена корекція L-тироксином. Враховуючи 
наявність лейкоцитозу з нейтрофільним зсувом 
вліво, анемічний синдром, тромбоцитопенію, ге-
патоспленомегалію з лімфаденопатією з метою 

верифікації діагнозу батькам була запропонова-
на з діагностичною та лікувальною метою стер-
нальна пункція, від якої батьки відмовились. Від 
подальшого лікування та переводу в центр мета-
болічних захворювань клініки «ОХМАДИТ» м. 
Київ, відмовились. 

Діагноз при виписці: TORCH-інфекція неуточ-
неної етіології. Вроджений лейкоз, ретикулогісті-
оцитоз? Хвороби накопичення? Гіпоксично-іше-
мічна енцефалопатія, гострий період, синдром 
пригнічення ЦНС. Гемолітична хвороба ново-
народжених, АВ0-конфлікт, жовтушна-анемічна 
форма, середньої важкості. Геморагічна хвороба 
новонароджених (в анамнезі). Транзиторний гіпо-
тиреоз. Відкритий овальний отвір.

Через три доби після самовільної виписки 
з відділення патології новонароджених батьки 
повторно звернулись на приймальний покій у 
зв’язку з погіршенням стану дівчинки: з’явилися  
фебрильна лихоманка, яка важко купувалася, 
дитина почала відмовлятися від грудей матері, 
геморагічна енантема на твердому та м’якому 
піднебінні, наросла блідість шкірних покривів,  
загальмованість.
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Таблиця 1
Дослідження периферичної крові у відділенні патології новонароджених ОДКЛ 

(м. Чернівці)

Дата

Ери-
тро

цити,
Г/л

Гемо-
гло-
бін, 
г/л

Лей-
коци-

ти
Г/л

Па-
лич-
коя-
дер. 
ней-

трофі-
ли,
%

Сег-
мен-
тоя-
дер. 
ней-

трофі-
ли, 
%

Еози-
но

філи
%

Лімфо
цити,

%

Моно
цити,

%

Про-
мієло
цити/
мієло
цити, 

%

Мета
мієло
цити,

%

Тром-
бо

цити,
Г/л

Ери-
тро-
нор-
мо-

блас-
ти

ШОЕ, 
мм/
год

21.11. 5,3 170 34,0 20 37 1 33 1 0/5 3 -
7*100 
лей-
коц.

7

23.11. 4,8 148 28,7 20 43 1 27 1 1/1 4 342 - 6
29.11. 4,2 130 15,3 10 31 0 52 1 0/4 2 319 - 6

4.12. 4,2 130 20,3 10 22 0 61 5 0/2 0 136
1*100 
лей-
коц.

7

9.12. 2,6 95 28,6 10 31 2 52 3 0/1 1 91
1*100 
лей-
коц.

8
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 У зв’язку з тяжкістю стану дівчинка госпіта-
лізована у відділення інтенсивної терапії. Прове-
дено лікування: замісна терапія з введенням ери-
троцитарної маси (рівень гемоглобіну – 79 г/л) 
та свіжозамороженої плазми (рівень тромбоцитів 
– 15 Г/л), призначено антибактеріальну терапію, 
препарати заліза та фолієву кислоту. Для вери-
фікації діагнозу проведена стернальна пункція: 
бластні клітини – 5 %; нейтрофіли: про мієлоцити 
– 5 %, мієлоцити – 6 %, юні – 6 %, паличко ядер-
ні – 13 %, сегментоядерні – 26 %; еозинофільні 
гранулоцити – 5 %, лімфоцити – 30 %, моноцити 

– 4 %. Еритробласти – 8*100 лейкоцитів, еритро-
нормобласти – 5*100 лейкоцитів. Мегакаріоцити 
не виявлені. Часто зустрічаються  тіні Гумбрехта.

Для подальшого дообстеження та лікування 
дитина була переведена у відділення  дітей молод-
шого віку «ОХМАДИТ» м. Київ. Стан при посту-
пленні важкий, що зумовлено гепатолієнальним 
синдромом (печінка + 5 см, селезінка + 6 см), роз-
ширеною венозною сітківкою передньої черевної 
стінки, анемічним синдромом важкого ступеня. 
Результати загального аналізу крові в динаміці 
наведені в таблиці 2.

Антитіла до ВІЛ1/ВІЛ2 та антиген p24 ВІЛ 1 – 
не виявлено. Дитина оглянута в центрі орфанних 
захворювань: ознаки дисморфосиндрому (син-
дром Дауна?), прояви лімфопроліферативного 
синдрому з першого тижня життя.

Дані молекулярно-генетичного дослідження 
(FISH) кісткового мозку: виявлений додатковий 
матеріал 21q22 у 66 % клітин, що може свідчити 
на користь трисомії 21 (у тому числі конституцій-
ної мозаїчності за трисомією 21).

Заключення мієлограми та молекулярно-гене-
тичного дослідження (FISH) кісткового мозку: в 
препаратах кісткового мозку та периферійної кро-
ві виявлена популяція бластних клітин, яка сягає 
40 % та 49 % нуклеїнових клітин відповідно, які 
експресують мієлоїдні маркери CD33+ та CD117+, 
мегакаріоцитарні маркери СD42 та СD61, а також 
Т-лінійні маркери  СD4+ та СD7+.  Імунофенотип 
бластних клітин типовий для бластної проліфе-
рації при транзиторному мієлопролфіеративному 
синдромі (ТМПС) у дітей із синдромом Дауна та 
при гострому мієлоїдному лейкозі (ГМЛ) у дітей 
із синдромом Дауна.

Беручи до уваги вік дитини, з метою диферен-
ційної діагностики між ТМПС та ГМЛ рекомендо-
вано провести конституційне каріотипування.

За даними проведених досліджень виставле-
ний діагноз: Транзиторний мієлопроліфератиний 
синдром. Синдром Дауна? ( за даними конститу-
ційної цитогенетики). 

Під час знаходження у відділенні проведене 
лікування: інфузійна терапія глюкозо-сольовими 
розчинами, аскорбінова кислота, кокарбоксилаза, 
тіотриазолін, вітамін Д3, ентерожерміна, агван-

тар, цефтріаксон, флюканазол. Покази  до прове-
дення антилейкемічної терапії відсутні. Для по-
дальшого лікування та спостереження педіатром 
та гематологом дитина виписана із стаціонару за 
місцем проживання.

Під час спостереження впродовж року дити-
на отримувала еритропоетин, препарати заліза 
та фолієву кислоту, щомісячно спостерігалась 
гематологом. Через рік після виписки стан ди-
тини задовільний. В загальному аналізі крові рі-
вень гемоглобіну – 170 Г/л, еритроцити – 4,1 Г/л, 
тромбоцити – 236 Г/л,  лейкоцити – 4,8 Г/л, па-
личкоядерні нейтрофіли – 1 %, еозинофіли – 1 %, 
сегментоядерні нейтрофіли – 56 %, лімфоцити – 
40%, моноцити –2 %, ШОЕ – 6. При огляді ознак 
проліферативного синдрому не виявлено.

Таким чином, наведений випадок ТАМ на фоні 
конституційної мозаїчності за трисомією 21-шої 
пари хромосом, ознаки якого виявились одразу 
після народження дитини. Через рік динамічного 
спостереження гематологічні показники нормалі-
зувались.

Джерела фінансування
Стаття опублікована без будь-якої фінансової 

підтримки.

Конфлікт інтересів
Автори декларують відсутність конфлікту ін-

тересів.
Дослідження схвалено Комісією з питань біо-

медичної етики Вищого державного навчального 
закладу України «Буковинський державний ме-
дичний університет».

ВИПАДКИ З ПРАКТИКИ / CASES FROM PRACTICE

Таблиця 2
Таблиця 2. Дослідження периферичної крові у відділенні дітей молодшого віку 

«ОХМАДИТ» (м. Київ)

Дата

Ери-
тро

цити,
Г/л

Гемо-
гло-
бін, 
г/л

Лей-
коци-

ти
Г/л

Па-
лич-
коя-
дер. 
ней-

трофі-
ли,
%

Сег-
мен-
тоя-
дер. 
ней-

трофі-
ли, 
%

Еози-
но

філи
%

Лімфо
цити,

%

Моно
цити,

%

Про-
мієло
цити/
мієло
цити, 

%

Мета
мієло
цити,

%

Тром-
бо

цити,
Г/л

Ери-
тро-
нор-
мо-

блас-
ти

ШОЕ, 
мм/
год

21.12. 3,11 99 30,40 2 8 - 35 7 48 0,27 66 15
22.12. 2,86 94 29,2 - - - - - 49 - 68 -
26.12. 2,47 81 42,4 2 13 1 34 2 47 0 123 -
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КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ 
ТРАНЗИТОРНОГО АНОМАЛЬНОГО МИЕЛОПОЭЗА 

У НОВОРОЖДЁННОГО  
Л. В. Колюбакина,  Н. М. Крецу  

Высшее государственное учебное заведение 
Украины  «Буковинский государственный 

медицинский университет» 
(г. Черновцы, Украина)

Резюме. Онкогематологические заболевания 
детского возраста являются актуальной пробле-
мой современного здравоохранения. Транзиторный 
аномальный миелопоэз (ТАМ) согласно класси-
фикации ВОЗ относится к группе клональных 
миелопролиферативных заболеваний и наблюда-
ется почти у 5-10 % новорожденных с синдро-
мом нестабильности хромосом, в том числе у 
новорожденных с синдромом Дауна. Существенная 
роль в возникновении ТАМ отводится внутриутроб-
ной соматической мутации гена GATA1, который 
расположен на Х-хромосоме и кодирует фактор тран-
скрипции, необходимый для нормального эритро- и 
мегакариопоэза. У большинства новорождённых за-
болевание протекает без четкой клинической симп-
томатики, но в отдельных случаях могут отмечаться 
интоксикационный, гиперпластический, геморраги-
ческий и анемический синдромы. При этом прогноз 
ТАМ зависит от гестационного возраста, исходного 
уровня лейкоцитов, активности печёночных фермен-
тов и уровня билирубинемии. Согласно исследовани-
ям, ТАМ рассматривают как особый вариант острого 
лейкоза фетального происхождения с самоограничи-
вающимся ростом и возможностью к спонтанной ре-
миссии или регрессии.

В статье приведены особенности клиники и тече-
ния транзиторного аномального миелопоэза (ТАМ) у 
новорождённого на фоне конституционной мозаич-
ности по трисомии 21 пары хромосом.

Ключевые слова: новорожденный; транзи-
торный аномальный миелопоэз; конституционная 
мозаичность за трисомией 21 пары хромосом.

CLINICAL CASE OF THE TRANSITORY 
ANOMAL MYELOPOEZONE 

IN A NEWBORN 
L. V. Kolyubakina,  N. M. Kretsu  

Higher State Educational Establishment 
of Ukraine

«Bukovinian State Medical University» 
(Chernivtsi, Ukraine)

Summary. Nowadays childhood hematology-
oncology diseases are an actual problem of health 
care. According to the WHO classification, transient 
abnormal myelopoiesis (TAM) belongs to the group of 
clonal myeloproliferative diseases. This rare disorder 
can be observed in almost 5-10 % of newborns with 
the syndrome of chromosomal instability, including 
newborns with Down syndrome. 

A significant role in the development of TAM has 
been given to the intrauterine appearance of the somatic 
mutation in the X-linked gene GATA1 that encodes 
a transcription factor which is essential for normal 
erythro- and megakaryopoiesis. 

In most newborns manifestation of the disease does 
not have any specific clinical symptoms, but in some 
cases signs of such syndromes as lymphoproliferative, 
hemorrhagic, intoxication and anemic may occur. At 
the same, the course of TAM depends on the gestational 
age, initial leukocytes’ level, activity of liver enzymes 
and serum bilirubin concentration. Currently, TAM 
is considered as a special variant of acute leukemia 
of a fetal origin, usually self-limiting and undergoes 
spontaneous regression/remission.

The article presents the features of the clinical picture 
and the course of transient anomalous myelopoiesis 
(TAM) in a newborn with trisomy 21(constitutional 
mosaicism).

Key words: Newborn; Transient Anomalous 
Myelopoiesis (TAM); Constitutional Mosaicism, 
Trisomy 21.
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