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Определение

Бластная плазмацитоидная дендритно-клеточная 

неоплазия (БПДКН) – редкий, клинически 

агрессивный тип опухоли, характеризующийся 

клональной пролиферацией предшественников 

плазмацитоидных дендритных клеток с 

вовлечением в патологический процесс, главным 

образом, кожи и костного мозга с последующей 

лейкемизацией процесса (ВОЗ,2017)

• Этиология неизвестна

• 10-20% случаев БПДКО ассоциированы с ХММЛ, МДС или ОМЛ

• Дифференциальный диагноз с неходжкинскими лимфомами; острыми 

лейкозами, сопровождающимися кожными проявлениями; меланомой; 

системной красной волчанкой
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Классификация ВОЗ, 2017
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Lucio et al, 1999;

Chaperot
et al, 
2001; 

Feuillard et al, 
2002; 

Petrella
et al, 
2002
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Плазмацитоидные дендритные клетки

Schraml, Curr Opin Immunol 2015;32:13
The Biology of Monocytes and Dendritic Cells, Vanessa Sue Wacleche et al., 2018

• Вырабатывают большое количество 
интерферона I в ответ на вирусную инфекцию

• Имеют TLR 7 и 9 типов (распознавание ДНК, РНК 
вирусов и бактерий)

• Могут функционировать как 
антигенпрезентирующие клетки (активируют 
CD8+ Т-клетки; низкая способность 
активировать CD4+ Т-клетки)

• Экспрессируют хемотаксические рецепторы 
CCR7, CXCR3, CXCR4 и CMKLR1 (миграция в 
лимфоидные органы и/или в воспаленную 
ткань)

• Способствуют дифференцировке Т-хелперов 17 
типа

ПДК

ПДК 1 (pDCs1) ПДК 2 (pDCs2)

• Низкая экспрессия MHC II
• Активация Т-регуляторных 

клеток

• Высокий уровень  экспрессии 
MHC II

• Стимуляция дифференцировки 
провоспалительных Т-клеток
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Иммунофенотип ПДК
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Особенности БПДКО

• Точная частота встречаемости заболевания неизвестна

• Возникновение опухоли не сопряжено с какой-либо 

расовой или этнической группой

• Соотношение мужчин и женщин - 3,3:1

• Большинство пациентов старше 60 лет (средний возраст 

61-67 лет), но это новообразование может возникнуть в 

любом возрасте, в том числе у детей
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Клинические проявления

• Манифестация болезни – поражения кожи различной  

локализации (90% случаев)

• Периферическая кровь и костный мозг (80%), часто 

одновременно с кожными проявлениями

• Прогрессия болезни - лимфатические узлы, селезенка, печень,

ЦНС, легкие, почки

• Тромбоцитопения - 2/3 случаев

• Анемия - часто

• Нейтропения – прогрессия болезни

• Гиперлейкоцитоз – крайне редко
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Морфология опухолевых клеток

• Средние или крупные клетки с округлой или овальной формой ядра, с 

тонким хроматином

• Обильная, слабобазофильная цитоплазма, может содержать 

микровакуоли
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Фенотип ОБПДК

• Опухолевые клетки экспрессируют CD4, CD56

• Отсутствует экспрессия ключевых маркеров других клеточных линий: 

MPO, iCD3, iCD79a

• Яркая экспрессия CD123

• Часто позитивны по CD45RA, HLA-DR, CD36, CD116, TCL-1

• Негативны по CD34, СD11c
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Диагностические критерии 

1. Опухолевая популяция CD4+CD56+/-

2. Отсутствует экспрессия основных маркеров

других клеточных линий (MPO, cyCD3, cyCD79a-)

3. Экспрессия CD123 (отсутствие, слабая, яркая)

4. Дополнительные маркеры:

BDCA-2(CD303)+ и/или BDCA-4 (CD304)+

Опухоль из бластных плазмацитоидных

дендритных клеток

BDCA-2(CD303)- и BDCA-4(CD304)-

Острый недифференцированный лейкоз

Garnache‐Ottou et al, Br J Haematol. 2009 Jun;145(5):624‐36

БПДКО

CD4+ CD56+/- CD11c- MPO- cCD3-cCD79a-

CD123

+ or high
neg or dim

BDCA-2

BDCA-4

+-

-

+-
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Молекулярно-генетические особенности

66% БПДКО - аномальный кариотип
Специфические хромосомные аберрации отсутствуют, но 

комплексные кариотипы распространены

Наиболее часто встречаемые хромосомные аномалии:
• 5q21 или 5q34 (в 72% случаев)
• 12p13 (в 64%)
• 13q13-21 (в 64%)
• 6q23-qter (в 50%) 
• 15q (в 43%) 
• потеря хромосомы 9 (в 28%)

В сравнении с нормальными ПДК:
• Повышение продукции генов BCL2, CCND1, IRF4

• Активация сигнального пути NF-kB 

Leroux D, et al. Blood 2002; 99:4154. , Dijkman R,al. Blood 2007; 109: 1720., Jardin F, et al. Leukemia 2009; 23:687., 

Wiesner T, et al. J Invest Dermatol 2010; 130:1152-7, Lucioni M, et al. Blood 2011: 118:4591-4594
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Терапия

• ТГСК является наиболее 
эффективным подходом;

• Лучшие результаты - при 
ТГСК в первой ремиссии

Reimer et al, BBMT 2003; 32:637‐646, Dalle S, Br J Dermatol 2009, 
Pagano L, Haematologica 2013, Ross‐Weil D, Blood 2013 (*), Aoki T, Blood 2015

В настоящее время не разработано эффективного 
протокола лечения БПДКО
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Терапия

Индукционная терапия в режимах ОЛЛ более 
эффективна, чем ОМЛ тип индукционной терапии

Reimer et al, BBMT 2003; 32:637‐646, Dalle S, Br J Dermatol 2009, 
Pagano L, Haematologica 2013, Ross‐Weil D, Blood 2013 (*), Aoki T, Blood 201514



Статистика

• Выявлено 5 случаев БПДКО (0,3% от 

всех гемобластозов) 

• М:Ж- 1:4; медиана возраста- 61 год

• Два случая: ОМЛ и БПДКО в дебюте

• Один случай: ОМЛ развился 

впоследствии

• Один случай: БПДКО и МДС

Острые 
лейкозы
34,85%

Лимфопролифератив
ные заболевания

64,85%

БПДКО
0,3%

100%

Острые лейкозы

Лимфопролиферативные 
заболевания

БПДКО

Диагностика гемобластозов в ЦКДЛ – 1743 случая с 2015 по 2018гг
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Клинический случай 1

• Мужчина, 56 лет

• Клинические данные: периферическая лимфаденопатия, 

гепатоспленомегалия

• Анамнез: проходил лечение по поводу абсцесса передней поверхности 

шеи в стационаре по месту жительства. При проведении КТ ОГК: 

объёмное образование правого легкого (Mts?). В ОАК- бластемия

• В гемограмме при поступлении: гем -97г/л, эритр -2,87*1012/л, лейк -

9,71*109/л, тромб -237*109/л, бластные клетки - 34%, ммц- 2%, миел-

4%, ,п/я-7%, с/я-21%, лф-30%, мон-2%, СОЭ -64мм/час
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Цитология

Гиперклеточный костный мозг, бластные клетки

Случай 1 Костный мозг
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Проточная цитометрия
Костный мозг

опухолевые клетки

гранулоциты
лимфоциты

CD45+ CD123+HLA-DR+CD4+CD56+cyTCL-1+CD10+CD303-

75,0 %

Случай 1

CD4

SSC

CD123

HLA-DR

CD303

CD56

SSC

iTCL

SSC

CD10

CD45

SSC
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Проточная цитометрия

Периферическая кровь

опухолевые клетки

гранулоциты
лимфоциты

CD45+CD123+HLA-DR+CD4+CD56+cyTCL-1+CD303-

CD303

CD4

HLA-DR

CD123

iTCL-1

CD56

Случай 1
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Проточная цитометрия

Кожа

Лимфатический узел

CD45+CD123+HLA-DR+CD4+CD56+cyTCL-1+CD303-

SSC

CD45

HLA-DR

CD123

CD4

CD303

SSC

CD45

HLA-DR

CD123

CD4

CD303

Случай 1

опухолевые клетки

гранулоциты
лимфоциты
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Клинический случай 2

• Женщина, 56 лет

• Клиническая манифестация заболевания с поражения периферических лимфатических 

узлов. Поражения кожи не наблюдалось

• Анамнез заболевания: жалобы на боли в горле, субфебрильную температуру, увеличение 

периферических лимфатических узлов. Наблюдалась в клинике по м/ж. В анализе крови 

Нв-108г/л, Л-6,2тыс, б-3%, э-1%, миел-1%, ю-1%, п-21%, с-18%, л-17%, м-28%, СОЭ-50мм/ч. 

В миелограмме бласты 21,4%

• Проводилась терапия преднизолоном

• Обратилась в НМИЦ гематологии для уточнения диагноза
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Цитологическое исследование

Опухолевые клетки имеют тонкодисперсный хроматин и обильную 
отросчатую цитоплазму, содержащую микровакуоли

Костный мозг(x1000) Случай 2
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Проточная цитометрия

Опухолевые клетки экспрессируют CD4, HLA-DR, CD10;
ПДК-ассоциированные маркеры: CD123 CD303

опухолевые клетки

гранулоциты
лимфоциты

ОП 11%

Костный мозгСлучай 2

SSC

CD45

CD10

HLA-DR

CD4

CD123 CD303
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Проточная цитометрия

миелоидные бласты

гранулоциты
лимфоциты

бластные ПДК

CD45+CD34+CD117+CD13+CD15+CD33+CD7+
CD56+CD123+HLA-DR+CD303-

CD4+CD10+CD303+CD123bright+
HLA-DR+

52% миелоидные бластные клетки

2,4% популяция БПДК

Случай 2 Костный мозг

SSC

CD45

HLA-DR

CD123

CD10

CD117

CD34

CD3

CD303

Данные СЦИ: кариотип 46 XX
FISH-исследование: аномалий 5,7 хромосом не выявлено
Мутации в генах FLT3, NPM1, CEBPA не выявлены 24



Клинический случай 3

• Женщина, 53 года

• Анамнез: после перенесенного острого тонзиллита

появилась слабость, лихорадка 

• При рентгенографии ОГК – двусторонняя пневмония

• ОАК – бластемия

• При дополнительном обследовании установлен диагноз 

острого лейкоза

• Пациентка госпитализирована в НМИЦ гематологии
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Цитологическое исследование

• Цитохимия –
недифференцированные 
бластные клетки

• Цитогенетика: 
хромосомных аномалий 
не выявлено

Гипоклеточный костный мозг, бластные
клетки

Клинический случай 3

Костный мозг
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Проточная цитометрия

I (35,0%) CD45+CD34+CD117+HLADR+CD13+CD7+CD123low+ 

II (19,0%) СD45+CD123(hi)+HLA-DR+CD303+CD4+CD7+

миелоидные бласты

бластные ПДК
гранулоциты
лимфоциты

SSC

CD45

CD303

CD4

CD7

CD56

CD34

CD117 CD123

HLA-DR

iCD79a

iCD3

Клинический случай 3

Костный мозг
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Кожа

19,5% CD45+CD123+HLA-DR+CD303+CD4+CD7+CD34-CD117-

Цитологическое исследование

бластные ПДК

лимфоциты

Бластные клетки

CD4

CD123

CD117

CD123

HLA-DR

CD303

Проточная цитометрия

Клинический случай 3
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Заключение

• БПДКН это редкая гематологическая опухоль, в типичных случаях 

характеризующаяся экспрессией CD4, CD56 и CD123

• При отсутствии экспрессии CD4 и/или CD56 диагноз БПДКО не исключается, 

если есть экспрессия ПДК-ассоциированных антигенов CD123, TCL-1, CD303,

СD304

• Диагностика этого редкого типа гематологической опухоли остается трудной 

из-за разнообразия клинических проявлений, морфологии, иммунофенотипа

• Иммунофенотипическое исследование методом проточной цитометрии в 

диагностике БПДКО обладает рядом достоинств, среди которых доступность 

большой панели антител и возможность оценить интенсивность антигенной 

экспрессии
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Спасибо за внимание!
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