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В-клеточный хронический лимфоцитарный лейкоз/лимфома из малых лимфоцитов (да-

лее В-ХЛЛ/лимфома) является наиболее распространенным видом лейкоза взрослых в Запад-
ных странах, а также в Беларуси, с частотой 2-6 случаев на 100 тысяч населения в год, увели-
чивающейся до 12,8/100 тысяч в возрасте свыше 65 лет главным образом у мужчин.  

Несмотря на распространенность заболевания, этиология его до настоящего времени не 
установлена. Предполагается генетически обусловленное происхождение этого вида лейкоза 
и, возможно, определенная роль ионизирующего и других видов излучения. Ключевыми зве-
ньями патогенеза В-ХЛЛ/лимфомы являются: наличие или отсутствие дифференцировочной 
мутации генов вариабельных участков тяжелых цепей иммуноглобулинов (VН-генов), осу-
ществляющейся в зародышевом центре вторичного В-клеточного фолликула; формирование 
пролиферативных центров в тканевых инфильтратах опухолевых лимфоцитов (в перифериче-
ской лимфоидной ткани, лимфоузлах, печени, селезенке и других тканях и органах); наруше-
ние способности трансформированных лимфоцитов созревать в иммуноглобулин-секретиру-
ющие плазмоциты; накопление и экспансия длительно живущих опухолевых В-лимфоцитов в 
костный мозг, периферическую кровь, селезенку, печень, лимфатические узлы и другие си-
стемы организма. В результате гипогаммаглобулинемии и сформировавшегося иммунодефи-
цита состояние пациентов осложняется тяжелыми инфекционными заболеваниями, часто с ле-
тальным исходом. Международная рабочая группа по изучению хронического лимфоцитар-
ного лейкоза (IWCLL) сформулировала определяющий критерий диагностики В-ХЛЛ/лим-
фомы, состоящий в выявлении моноклонального В-клеточного лимфоцитоза в перифериче-
ской крови в количестве ≥ 5∙109/л моноклональных лимфоцитов с иммунофенотипом В-ХЛЛ 
(CD5+, CD23+) на протяжении не менее 3 месяцев, с вовлечением в злокачественный процесс 
костного мозга и экстрамедуллярных систем организма. В последней классификации гемобла-
стозов (ВОЗ, 2016) выделена отдельная нозологическая группа В-ХЛЛ под названием мо-
ноклональный В-клеточный лимфоцитоз (МБЛ), соответствующий нулевой стадии по K. Rai 
клинического течения лейкоза. При отсутствии вовлечения в злокачественный процесс кост-
ного мозга данное заболевание именуется лимфомой из малых лимфоцитов, имеющей ткане-
вую структуру и иммунофенотип клеток В-ХЛЛ, идентичную с клетками В-ХЛЛ цитоморфо-
логическую характеристику и наличием в периферической крови < 5∙109/л В-клеток с имму-
нофенотипом В-ХЛЛ. Исходя из патогенеза, различают два генетических подтипа В-ХЛЛ: раз-
вившийся из лимфоцитов, прошедших гипермутацию в зародышевом центре лимфатических 
узлов (мутированный В-ХЛЛ), и развившийся из лимфоцитов, не прошедших гипермутацию 
в герминативном (зародышевом) центре (немутированный В-ХЛЛ), что определяет медиану 
выживаемости — 25 лет и 8 лет соответственно - и объясняет различную продолжительность 
жизни больных с так называемыми различными формами В-ХЛЛ (доброкачественная, опухо-
левая). 

Таким образом, современные представления о природе В-ХЛЛ проясняют особенности 
клинического течения, разнообразные формы проявления, неоднозначную тяжесть злокаче-
ственного процесса и различные исходы лейкоза у больных. 

 

  


