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Общие сведения
Термин «Хронические миело-
пролиферативные неоплазии» 
(ХМПН) объединяет несколько 
заболеваний кроветворной ткани, 
имеющих сходные клинические и 
лабораторные признаки. В основе 
названия лежат греческие слова: 
“myelos” – костный мозг, “проли -
ферация” – быстрый рост или бы-
стро воспроизводящий, “неопла-
зия” – новообразование. Т.е. забо-
левание с быстро развивающимся 
костным мозгом.  
Костный мозг – это одна из тканей 
организма человека. Костный мозг 
локализован в костях (отсюда и его 
название) и вырабатывает клетки, 
которые циркулируют в перифе-
рической крови. Данный процесс 
носит название «гемопоэз» или 
«кроветворение». Кроветворение 
осуществляется благодаря нали-
чию особых, кроветворных (ство-
ловых), клеток, которые обладают 
способностью к самообновлению 
и созреванию в клетки крови. 
Процесс созревания происходит в 
несколько этапов, в ходе которых 
кроветворные (стволовые) клетки 
постоянно видоизменяются. На 
определенном этапе развития про-
исходит трансформация в клетки, 
которые непосредственно выраба-
тывают клетки крови: или эритро-
циты (красные кровяные клетки), 
или лейкоциты (белые кровяные 
клетки) или тромбоциты (пластин-
ки). В норме костный мозга проду-

цирует клетки крови в количестве 
достаточном для выполнения их 
функций. 
При ХМПН клетки костного моз-
га, которые продуцируют отдель-
ные виды клеток крови, получают 
пролиферативный приоритет, т.е. 
занимают больший, чем в норме 
объем в местах локализации кост-
ного мозга и производят свое по-
томство в избыточном количестве. 
Это приводит к нарушению балан-
са в количестве отдельных клеток 
крови в виде повышенного и/или 
сниженного их числа. 
Одним из вариантов ХМПН явля-
ется хронический миелолейкоз. 
Отличительным признаком хро-
нического миелолейкоза является 
хромосомная аномалия, известная 
под названием Филадельфийская 
хромосома (Ph-хромосома). При 
других вариантах ХМПН данная 
поломка не обнаруживается, поэ-
тому они получили объединяющее 
название «Ph-негативные ХМПН». 
Классическими вариантами Ph-
негативных ХМПН (далее 
“ХМПН”) являются истинная по-
лицитемия, эссенциальная тром-
боцитемия и первичный миелофи-
броз.   
У большинства больных нет род-
ственников с ХМПН. Чаще за-
болевание выявляется среди лиц 
старше 50 лет и редко у молодых 
людей. Одна из причин возникно-
вения ХМПН – повреждения или 
мутации генов, приобретаемые в 
течение жизни. Причины возник-
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новения мутаций неизвестны. 
У больных ХМПН наиболее часто
обнаруживается мутация в гене 
Janus kinase 2 (JAK2), известна как 
мутация JAK2 V617F. Мутация 
JAK2 V617F обнаруживается при-
близительно у 50% больных ПМФ
и ЭТ и более чем у 95% больных 
ИП. Поэтому поиск мутации JAK2
V617F является обязательным ус-
ловием обследования больных 
Ph-негативными ХМПН. Незави-
симо от наличия или отсутстви 
мутации JAK2 V617F у больных 
Ph-негативными ХМПН могут об-
наруживаться и другие мутации в
ген JAK2 или мутации в других 
генах.

Обследование
Диагностика ХМПН возможна 
только по результатам комплекс-
ного обследования. Помимо тща-
тельного осмотра больного с обя-
зательной оценкой размеров лим-
фатических узлов, печени и селе-
зенки проводится лабораторное 
исследование крови и костного 
мозга с целью выявления измене-
ний, типичных для ХМПН. 
Клинический анализ крови. Ис-
пользуют капиллярную кровь, по-
лученную путем прокола пальца 
руки специальной иглой. Подсчет 
количества лейкоцитов, эритроци-
тов, тромбоцитов и оценка их раз-
меров, а также определение содер-
жания гемоглобина и уровня гема-
токрита осуществляют с помощью 
гематологических анализаторов.    

В гематологических стационарах 
подсчет количества отдельных 
клеточных форм лейкоцитов (бла-
сты, промиелоциты, миелоциты, 
палочкоядерные, сегментоядер-
ные, базофилы, эозинофилы, мо-
ноциты, лимфоциты) и описание 
их внешних характеристик выпол-
няют врачи с использованием све-
тового микроскопа. 
Биохимический анализ крови. 
Заготавливается кровь из перифе-
рической вены. Выполняют иссле-
дования, позволяющие оценить 
функциональное состояние пече-
ни и почек. Кроме того, определя-
ют концентрацию эритропоэтина, 
железа, фолиевой кислоты и вита-
мина В12. 
Стернальная (sternum – грудина) 
пункция. Метод морфологиче-
ского изучения костного мозга. С 
помощью специальных игл прока-
лывают грудину. В шприц насасы-
вают 5-10 мл костномозговой взве-
си. Часть заготовленной взвеси ис-
пользуют для приготовления маз-
ков на специальных стеклах, после 
чего их высушивают и окрашива-
ют специальными красителями. 
Количественный состав костного 
мозга и оценку внешних характе-
ристик клеток осуществляют при 
помощи светового микроскопа. 
Результат исследования выдают 
в виде специального бланка, на-
зываемого миелограммой. Остав-
шийся объем клеточной взвеси 
используют для молекулярно-ге-
нетических и иммунологических 
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исследований.
Трепанобиопсия. Это другой,  
гистологический, метод изуче-
ния костного мозга. Результаты 
стернальной пункции и трепано-
биопсии дают разную информа-
ции о состоянии костномозгового 
кроветворения и дополняют друг 
друга. После местного обезболи-
вания участка подвздошной кости 
таза с помощью специального ин-
струмента, называемого трепан 
(trypanon – бурав), заготавливают 
столбик костной ткани (размеров 
1,5-2 см), в котором локализован 
костный мозг (трепанобиоптат), 
для последующего гистологиче-
ского исследования. При необ-
ходимости одновременно может 
быть получена и костномозговая 
взвесь. В отличие от морфологи-
ческого исследования, подготов-
ка трепанобиоптата для гистоло-
гического исследования требует 
большего времени. Полученная 
информация позволяет оценить 
объем кроветворной ткани (в нор-
ме, повышенная или сниженная), 
описать расположение кроветвор-
ных клеток относительно клеток 
костной структуры, охарактеризо-
вать внешний вид клеток костного 
мозга и выявить разрастание сое-
динительной ткани. 
Молекулярно-генетическое ис-
следование. Включает цитогене-
тическое исследование и изучение 
мутационного статуса отдельных 
генов. Для цитогенетического ис-
следования используется костно-

мозговая взвесь, полученная при 
выполнении стернальной пунк-
ции или костномозговой взвеси. 
Позволяет оценить количество и 
качественные нарушения хромо-
сом, внутриклеточной структуры, 
в которой хранится наследствен-
ная информация. Для изучения 
мутационного статуса генов ис-
пользуется периферическая кровь. 
При выполнении данного метода 
можно получить инфрмацию о 
наличии или отсутствии мутаций 
определенных генов, в частности, 
гена JAK2 и объеме повреждения. 
Ультразвуковое исследование 
брюшной полости.  С помощью 
данного метода оцениваются раз-
меры печени и селезенки.

 Истинная
полицитемия
Истинная полицитемия (ИП), ра-
нее известная как эритремия, бо-
лезнь Вагеза и криптогенная по-
лицитемия, характеризуется избы-
точной продукцией эритроцитов. 
Тем самым типичной лаборатор-
ной находкой у больных ИП явля-
ется высокая концентрация эри-
троцитов в крови, что проявляется 
повышенным уровнем гематокри-
та и гемоглобина. Нередко имеет 
место увеличение числа лейкоци-
тов и тромбоцитов. Избыточное 
количество клеток делает кровь 
вязкой. Это затрудняет ее прохож-
дение по сосудам и способствует 
формированию тромбов, след-

О
БЩ

И
Е

 С
В

Е
Д

Е
Н

И
Я



9

ствием чего может быть инфаркт 
миокарда, инсульт, тромбоз глу-
боких вен. Вероятность возникно-
вения осложнений возрастает при 
отсутствии надлежащего лечения. 
Эпидемиология
Истинная полицитемия относится 
к редким (орфанным) заболевани-
ям. Ежегодно заболевает 2 челове-
ка из 100 000 населения. Средний 
возраст больных составляет 61 
год. Около 10% больных – лица 40 
лет и моложе. Заболевают в рав-
ной степени мужчины и женщины, 
хотя нередко приводятся данные о 
более высокой частоте мужчин.  
Симптомы
Дебют заболевания чаще всего 
протекает бессимптомно и изме-
нения в анализе крови выявляются 
случайно. Кожные покровы неред-
ко приобретают синюшно-багро-
вый цвет (плетора). При прогрес-
сировании появляются жалобы на 
головные боли, головокружение, 
расстройство зрения, выраженный 
зуд кожи, который может быть 
спровоцирован приемом душа или 
ванны, покраснение кожи, боли в 
животе, тяжесть или распирание 
в левом подреберье, затруднение 
дыхании в положении лежа, оне-
мение, покалывание или жжение 
в конечностях, боли в крупных су-
ставах подагрического характера. 
Осложнения
Тромботические осложнения – 
наиболее частый вид осложнений. 
Реже встречаются геморрагиче-

ские осложнения разной степени 
выраженности. Важно отметить, 
что в трети случаях диагноз ИП 
устанавливается после тромботи-
ческого события. 
Тромботические осложнения 
мoгут быть разного характера. 
Воcпаление поверхностных вен 
в местах внутривенных инфузий 
или постановки катетера. Тром-
бозы глубоких вен. Преходящее 
нарушение мозгового кровообра -
щения. Инсульт. Инфаркт миокар -
да. Тромбозы легочных артерий. 
Эритромелалгия (болезненности 
припухлость пальцев). Вероят-
ность возникновения тромботиче-
ских осложнений увеличивается 
с возрастом и/или в случае ранее 
уже имевших место тромботиче-
ских событий. 
Профилактика тромботических 
и геморрагических осложнений 
предполагает контроль над уров-
нем гематокрита и нормализацию 
других показателей крови, вклю-
чая количество эритроцитов и 
тромбоцитов. 
Приблизительно у 10-15% боль-
ных ИП развивается миелофиброз 
(вторичный, постполицитемиче-
ский), сопровождающийся сниже-
нием продукции эритроцитов, а 
также лейкоцитов и тромбоцитов. 
Вторичный миелофиброз – позд-
нее осложнений у больных ИП, ве-
роятность развития которого ассо-
циирована с высоким содержани-
ем лейкоцитов в крови и старшим 
возрастом. Приблизительно у 3% 
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больных в среднем через 10 лет 
после дебюта заболевания может 
развиваться острый миелоидный 
лейкоз. 
Диагностика
Повышенный уровень гемато-
крита, отражающий избыточную 
продукцию эритроцитов, являет-
ся отличительным признаком ИП. 
Тем не менее, могут быть и другие 
причины повышенного содержа-
ния эритроцитов, не связанные с 
нарушением их продукции в кос-
тном мозге. Тем самым необхо-
димо комплексное обследование, 
включающее тщательный осмотр 
больного и лабораторные исследо-
вания крови и костного мозга. 
Экспертами Всемирной Организа-
ции Здравоохранения (ВОЗ) в 2016 
году были предложены критерии, 
наличие которых позволяет кор-
ректно диагностировать отдель-
ные варианты ХМПН, в том числе 
и ИП. Для подтверждения диагно-
за ИП предложены 3 больших и 1 
малый критерии. 
Большие критерии следующие. 
Повышенный уровень гемоглоби-
на (более 165 г/л у мужчин и более 
160 г/л у женщин), гематокрита 
(более 49% у мужчин и более 48% 
у женщин) или избыточная масса 
эритроцитов. Количество клеток в 
костном мозге выше нормальных 
показателей.  Обнаружение му-
таций гена JAK2: V617F или в 12 
экзоне. 
 Малый критерий – субнормальное 
содержание в крови эритропоэти-

на, стимулирующего продукцию 
эритроцитов клетками костного 
мозга. 
Диагностика ИП возможна при об-
наружении 3 больших критериев 
или двух первых больших крите-
риев и малого критерия. 
Лечение
Метода, излечивающего ИП, не 
существует. Тем не менее, име-
ются способы, позволяющие об-
легчить симптомы заболевания и 
снизить риск возможных ослож-
нений. Следует отметить, что при 
выборе лечебного пособия учиты-
вается возраст больного, ранее пе-
ренесенные сердечно-сосудистые 
заболевания, а также проявления 
самого заболевания. Т.е. лечение 
ИП индивидуализировано. 
Главная цель лечения – предупре-
ждение тромботических осложне-
ний. Для этого помимо назначения 
специфической терапии необхо-
димо контролировать артериаль-
ное давление, снизить вес тела в 
случае ожирения, отрегулировать 
уровень сахара в крови, нормали-
зовать содержание холестерина в 
крови, отказаться от курения. 
Для больных ИП способом сни-
жения вероятности возникнове-
ния тромботических осложнений 
является уменьшение числа эри-
троцитов в крови и дальнейшее 
поддержание в пределах нормаль-
ных показателей. Одним из таких 
методов является флеботомия или 
кровопускание, когда посредством 
пункции (прокалывания) перифе-
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рической вены, чаще всего в об-
ласти локтевого сгиба, удаляется 
определенный объем крови. Эта 
процедура напоминает сдачу кро-
ви донорами. Флеботомия повто-
ряется через определенные про-
межутки времени для поддержа-
ния гематокрита на оптимальном 
уровне. Одновременно с флебото-
мией больные принимают неболь-
шие дозы аспирина. Это позволя-
ет предотвратить формирование 
сгустков крови путем подавления 
продукции веществ, способствую-
щих склеиванию тромбоцитов. 
В случае потребности в частых се-
ансах флеботомии или ее непере-
носимости, а также при невозмож-
ности осуществлять контроль над 
симптомами заболевания назнача-
ются лекарственные препараты, 
обладающие способностью сни-
жать количество эритроцитов. Это 
так называемые циторедуктивные 
препараты: гидроксимочевина, ин-
терферон-альфа, бусульфан, ана-
грелид. При неэффективности или 
непереносимости вышеуказанных 
препаратов, в частности гидрокси-
мочевины, назначают руксолити-
ниб, ингибитор гена JAK2. 

 Эссенциальная
тромбоцитопения
Эссенциальная тромбоцитопения 
(ЭТ) характеризуется неконтроли-
руемой продукцией тромбоцитов, 
т.е. клеток крови, которые прини-
мают непосредственное участие в 
образовании тромбов. Следствие 
этого – достаточно высокая часто-
та возникновения тромбозов с раз-
витием жизнеугрожающих состо-
яний, включая инфаркт миокарда 
или острое нарушение мозгового 
кровообращения. 
Эпидемиология
Ежегодно ЭТ диагностируется у 
1-3 человек на 100 000 населения. 
Средний возраст больных состав-
ляет 56 лет. Заболевание чаще диа-
гностируется у женщин. 
Симптомы
Во многих случаях дебют и пер-
вые годы заболевания протекают 
бессимптомно. Жалобы обычно 
носят неспецифический характер. 
Это головные боли, головокруже-
ние, нарушение зрения, онемение, 
звон в ушах, дискомфорт или боли 
в груди, тяжесть в левом подре-
берье, онемение или покраснение 
конечностей с чувством жжения 
(эритромиалгия). При крайне вы-
сокой концентрации тромбоцитов 
может развиться геморрагический 
синдром в виде носового кровот-
ечения, кровоподтеков на коже, 
кровоточивости десен. 
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Осложнения
Типичны тромботические ослож-
нения: преходящее нарушение 
мозгового кровообращения, ин-
сульт, инфаркт миокарда. Реже 
встречаются проявления крово-
точивости, особенно если число 
тромбоцитов в крови превышает 
нормальные показатели в 2,5 раза. 
Приблизительно у 1% больных 
ЭТ в течение 10 лет развивается 
вторичный, так называемый пост-
тромбоцитемический, миелофи-
броз. Приблизительно с такой же 
частотой наблюдается и развитие 
острого миелоидного лейкоза. 
Диагностика
Отличительной лабораторной на-
ходкой у больных ЭТ является по-
вышенное количество тромбоци-
тов в крови. Но тромбоцитоз мо-
жет иметь место и при целом ряде 
других заболеваний и состояниях, 
которые не связаны с заболевани-
ем системы крови (вторичный или 
реактивный тромбоцитоз). 
Для корректной диагностики ЭТ 
экспертами ВОЗ в 2016 году пред-
ложены 4 больших и 1 малый кри-
терии. 
Большие критерии следующие. 
Количество тромбоцитов в крови 
450х109/л. Повышенное содер-
жание мегакариоцитов (предше-
ственники тромбоцитов) и тром-
боцитов в препаратах костного 
мозга при минимальном объеме 
ретикулиновых волокон. Отсут-
ствие признаков, соответствую-

щих другим ХМПН или другим 
заболеваниям костного мозга. Об-
наружение мутаций в генах JAK2, 
CALR или MPL. 
Малый критерий – обнаружение 
молекулярно-генетических изме-
нений, подтверждающих наличие 
болезнетворных клеток в костном 
мозге, или отсутствие данных, 
свидетельствующих о вторичном 
(реактивном) характере тромбоци-
тоза. 
Условием диагностики ЭТ 
является наличие всех 4 
больших критериев или первых 
трех больших критериев и ма-
лого критерия. Следует отме-
тить, что мутация JAK2 V617F 
обнаруживается приблизитель-
но у половины больных ЭТ.
Лечение 
Эссенциальная тромбоцитопе-
ния – неизлечимое заболевание. 
Целью лечения больных является 
коррекция симптомов, негативно 
сказывающихся на качестве жиз-
ни, и снижение риска развития ос-
ложнений. Выбор лечения – инди-
видуален и определяется возрас-
том больного, указанием на ранее 
перенесенные болезни и заболе-
вания, имеющие место на момент 
определения тактики лечения. Не-
маловажным является коррекция 
состояний, наличие которых повы-
шает риск возникновения жизнеу-
грожающих осложнений: артери-
альная гипертензия, сахарный ди-
абет, ожирение, высокий уровень 
холестерина в крови, курение. 
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Целью лечения больных ЭТ явля-
ется профилактика тромботиче-
ских осложнений и эпизодов кро-
воточивости. Для предупреждения 
развития тромбов больные при-
нимают аспирин в малых дозах. 
В случае же значительного числа 
тромбоцитов и других клеток кро-
ви больным дополнительно назна-
чаются лекарственные препараты, 
обладающие способностью сни-
жать количество клеток, циркули-
рующих в крови. Это так называе-
мые циторедуктивные препараты. 
Препаратом выбора является ги-
дроксимочевина. В некоторых слу-
чаях больные принимают анагре-
лид или получают инъекции пре-
паратов интерферона. Отдельным 
больным назначается бусульфан. 
Эффективность руксолитиниба у 
больных ЭТ изучается. 

 Первичный
миелофиброз
Первичный миелофиброз (ПМФ), 
ранее известный как агногенная 
миелоидная метаплазия и идиопа-
тический миелофиброз, отличает-
ся от других ХМПН разрастанием 
соединительной (или рубцовой) 
ткани в костном мозге в виде ре-
тикулиновых или коллагеновых 
волокон, которые вытесняют кро-
ветворные клетки из мест их на-
хождения. Следствием этого явля-
ется снижение в крови количества 
эритроцитов (анемия), лейкоци-
тов (лейкопения) и тромбоцитов 

(тромбоцитопения). Это сопрово-
ждается снижением доставки кис-
лорода к органам и тканям орга-
низма, склонностью к инфекцион-
ным осложнениям и кровоточиво-
сти. Тем не менее, в ряде случаев 
на начальных этапах заболевания 
в крови можно выявить увели-
ченное количество лейкоцитов 
(лейкоцитоз) и/или тромбоцитов 
(тромбоцитоз), которые, несмотря 
на их избыточное содержание, не 
выполняют присущие им функции 
в полной мере. 
Снижение объема кроветворных 
клеток в костном мозге компенси-
руется появлением островков кро-
ветворения в печени и селезенке, 
чем и обусловлено увеличение их 
размеров. Данный феномен назы-
вается экстрамедуллярное кровет-
ворение и является характерным 
для миелофиброза признаком. 
Термин первичный миелофиброз 
означает, что причина развития 
миелофиброза не установлена. В 
других случаях, когда миелофи-
броз является следствием другого 
заболевания, например истинной 
полицитемии или эссенциальной 
тромбоцитемии, он называется 
вторичным: постполицитемиче-
ский или посттромбоцитемиче-
ский. Важно подчеркнуть, что не-
зависимо от вида миелофиброза, 
первичный или вторичный, клини-
ческих и лабораторных различий 
между ними нет, так же как и лече-
ние однотипно. 
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Эпидемиология
Первичный миелофиброз – ред-
кое заболевание, ежегодно им за-
болевает не более 2-3 человек на 
100 000 населения. В основном 
это лица среднего и старшего воз-
раста, средний возраст – 64 года. 
Дети болеют крайне редко. Забо-
левание в равной мере встречается 
у мужчин и женщин. 
Симптомы
Миелофиброз развивается в те-
чение нескольких лет и нередко 
в первые годы протекает бессим-
птомно. По мере прогрессии болез-
ни появляются жалобы, обуслов-
ленные снижением количества 
клеток в крови. Это утомляемость 
и слабость из-за анемии. Чувство 
быстрого насыщения и тяжесть в 
животе после приема небольшо-
го приема пищи или дискомфорт 
в левом подреберье по причине 
увеличенной в размерах селезен-
ки. Кроме того, отмечается потеря 
веса тела, ночная потливость, кро-
воточивость, повышение темпера-
туры тела, зуд кожи, боли в костях 
и суставах, инфекции. 
Осложнения
Прогрессирующее уменьшение 
числа клеток, отмечаемое при дли-
тельном течении миелофиброза, 
сопровождается усилением ане-
мии, лейкопении и тромбоцито-
пении. В итоге появляется необ-
ходимость в регулярных и частых 
переливаниях донорских эритро-
цитов для адекватного обеспече-

ния органов и тканей кислородом, 
коррекции уровня тромбоцитов по 
причине кровоточивости из раз-
ных мест, назначении антибиоти-
ков из-за инфекций. 
Увеличение размеров печени (ге-
патомегалия) и селезенки (сплено-
мегалия) вызывает боли в животе. 
Повышение давления в венах, по 
которым кровь поступает из селе-
зенки в печень (портальная гипер-
тензия) приводит к усилению тока 
крови в других органах брюшной 
полости, что может послужить 
причиной их разрыва. Нередко 
возникает воспаление и боль в 
крупных суставах вследствие по-
вышенного образования мочевой 
кислоты. Приблизительно у 20% 
больных отмечается развитие 
острого миелоидного лейкоза. 
Диагностика
Согласно критериям, предложен-
ными экспертами ВОЗ, для диагно-
стики первичного миелофиброза 
необходимо ориентироваться на 3 
больших и 5 малых критериев. 
Большие критерии следующие. 
Увеличение количества мегакари-
оцитов (предшественники тром-
боцитов) в костном мозге с изме-
нением их внешнего вида на фоне 
фиброза 2 или 3 степени (по шкале 
градации фиброза) в виде рети-
кулиновых и/или коллагеновых 
волокон. Отсутствие критериев, 
которые соответствуют другим 
ХМПН (эссенциальная тромбо-
цитемия, истинная полицитемия, 
хронический миелофиброз) или 
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другим миелоидным неоплазиям. 
Обнаружение повреждений (му-
таций) генов JAK2, CALR, MPL 
или других генов, или отсутствие 
реактивного миелофиброза, т.е. 
обнаруживаемого при других за-
болеваниях. 
Малые критерии, наличие кото-
рых подтверждается при двух-
кратном последовательном иссле-
довании, следующие. Анемия, не 
связанная с другим заболеванием. 
Количество лейкоцитов 11х109/л 
или более. Увеличение размеров 
селезенки при пальпации живота. 
Концентрация лактатдегидрогена-
зы в крови выше верхней границы 
нормы. Лейкоэритробластоз. 
Для постановки диагноза ПМФ 
необходимо наличие всех 3 боль-
ших критериев и не менее чем 1 
малого критерия. 
В ряде случаев диагностируется 
ранняя, так называемая префибро-
тическая, стадия ПМФ. Для этого 
необходимы 3 больших и 4 малых 
критерия, которые в целом совпа-
дают с критериями диагностики 
ПМФ. 
Большие критерии следующие. 
Увеличение в костном мозге ко-
личества внешне измененных ме-
гакариоцитов (предшественники 
тромбоцитов) при отсутствии ре-
тикулинового фиброза более чем 
1 степени (по шкале градации 
фиброза) на фоне клеточности 
костного мозга выше возрастной 
нормы, увеличения количества 
гранулоцитов (одна из клеточных 

форм лейкоцитов) и часто сни-
женного числа костномозговых 
предшественников эритроцитов. 
Отсутствие критериев, которые 
соответствуют другим ХМПН 
(эссенциальная тромбоцитемия, 
истинная полицитемия, хрониче-
ский миелофиброз) или другим 
миелоидным неоплазиям. Обнару-
жение повреждений (мутаций) ге-
нов JAK2, CALR, MPL или других 
генов, или отсутствие реактивного 
ретикулинового миелофиброза, 
т.е. обнаруживаемого при других 
заболеваниях.
Малые критерии, наличие кото-
рых подтверждается при двух-
кратном последовательном иссле-
довании, следующие. Анемия, не 
связанная с другим заболеванием. 
Количество лейкоцитов 11х109/л 
или более. Увеличение размеров 
селезенки при пальпации живота. 
Концентрация лактатдегидрогена-
зы в крови выше верхней границы 
нормы. 
Диагностика префибротической 
стадии ПМФ возможна при обна-
ружении всех 3 больших критери-
ев и не менее чем 1 малого крите-
рия.  
Лечение
Основной целью лечения больных 
ПМФ является купирование или 
уменьшение интенсивности сим-
птомов заболевании и снижение 
риска развития осложнений. При 
наличии показаний может быть 
выполнена трансплантация кост-
ного мозга. Лечение обычно ин-
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дивидуализировано. При выборе 
лечебного пособия учитываются 
факторы, ассоциированные с боль-
ным (возраст, наличие и тяжесть 
сопутствующих заболеваний), и 
непосредственно с заболеванием. 
Немаловажным фактором являет-
ся прогностический вариант за-
болевания, для установления ко-
торого используют специальные 
шкалы. К настоящему времени 
разработаны 3 прогностические 
шкалы: IPSS. DIPSS и DIPSS+. 
Следует отметить, что каждая по-
следующая шкала позволяет более 
корректно распределять больных 
ПМФ в группы риска и соответ-
ственно выбирать интенсивность 
лечебного пособия: от наблюде-
ния до выполнения транспланта-
ции костного мозга. Общепринято 
шкалу IPSS применять в дебюте 
заболевания. По мере дальнейшего 
наблюдения желательно использо-
вать две другие шкалы: DIPSS или 
DIPSS+.   
Лечение анемии инициируют, ос-
новываясь на показателях анали-
за крови и состоянии больного, а 
именно характеру жалоб и спо-
собности переносить привычные 
физические нагрузки. Больным с 
умеренно увеличенной селезенкой 
назначают эритропоэзстимулиру-
ющие препараты короткого (эпо-
этины) или пролонгированного 
(дарбэпоэтин) действия. Эффек-
тивность этих препаратов обычно 
низкая, если больной нуждается 
в переливаниях донорских эри-

троцитов, или при повышенной 
концентрации эндогенного, т.е. 
собственного, эритропоэтина в 
крови. Для повышения концентра-
ции гемоглобина нередко назнача-
ют кортикостероиды и андрогеные 
препараты (даназол). 
При переливаниях донорских эри-
троцитов в течение длительного 
времени для предупреждения на-
копления избытка железа или его 
выведения из организма назнача-
ют хелатор железа: деферазирокс. 
Перегрузка железом обычно от-
мечается после переливаний 20 и 
более доз донорских эритроцитов. 
Наряду с подсчетом числа перели-
ваний другим показателем для на-
значения хелатора железа является 
содержание ферритина в крови бо-
лее 1000 нг/мл. Необходимо учи-
тывать, что повышенный уровень 
ферритина может обнаруживаться 
при целом ряде других состояний, 
преимущественного воспалитель-
ного характера.     
Для уменьшения размеров селе-
зенки используют лекарственные 
препараты, снижающие количе-
ство клеток. Это так называемые 
циторедуктивные препараты. Пре-
паратом выбора является гидрок-
симочевина. В некоторых случаях 
назначают кладрибин, бусульфан, 
мелфалан или препараты интерфе-
рона. При неэффективности или 
непереносимости циторедуктив-
ных препаратов больным с про-
двинутыми стадиями заболевания 
назначают руксолитиниб. В край-
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них случаях при отсутствии жела-
емого ответа в виде сохраняющей-
ся больших размеров селезенки и 
дискомфорта в животе, снижаю-
щего качество жизни, выполняют 
оперативное удаление селезенки 
(спленэктомия). 
Вопрос о целесообразности про-
ведения трансплантации костного 
мозга решается индивидуально. 
Учитывая, что для транспланта-
ции используются кроветворные 
клетки, заготовленные не толь-
ко из костного мозга, но и из пе-
риферической крови, куда они 
выходят из костного мозга после 
стимуляции лекарственными пре-
паратами, в настоящее время ис-
пользуется термин «транспланта-
ция гемопоэтических стволовых 
(кроветворных) клеток». Решение 
о возможности выполнения транс-
плантации принимается врачами 
специализированного центра по 
выполнению трансплантаций на 
основании анализа клинических 
и лабораторных показателей боль-
ного, а также по результатам по-
иска донора кроветворных клеток. 
Учитывая возможность развития 
тяжелых осложнений, прогнози-
руется риск их возникновения. 
Окончательное решение принима-
ется, если вероятность достиже-
ния желаемого ответа превышает 
риск развития неблагоприятных 
осложнений. 

 Лекарственные
препараты
Гидроксимочевина – это цито-
статический препарат. Он пода-
вляет выработку костным мозгом 
клеток, которые поступают затем 
в кровь. Т.е. снижает количество 
клеток в периферической крови 
и поэтому может быть назначен 
любому больному ХМПН неза-
висимо от вида заболевания. Так 
у больных эссенциальной тром-
боцитемией уменьшается коли-
чество тромбоцитов. У больных 
истинной полицитемией снижа-
ется число эритроцитов. У боль-
ных первичным миелофиброзом 
уменьшаются размеры селезенки, 
улучшается самочувствие. За счет 
уменьшения количества клеток в 
крови снижается риск развития 
тромботических и геморрагиче-
ских осложнений. 
Препарат выпускается в капсулах 
и принимается внутрь. Переноси-
мость хорошая. Доза варьирует в 
большом диапазоне, что зависит 
от ряда причин, в том числе и от 
показателей клинического анализа 
крови. Впервые назначенная доза в 
дальнейшем может меняться в сто-
рону увеличения или уменьшения, 
или оставаться стабильной. Реше-
ние о модификации дозы прини-
мает лечащий врач, ориентируясь 
на показатели крови и возможные 
осложнения. Тем самым больной 
должен регулярно сдавать кровь 
на клинический анализ, особенно 
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в первые месяцы начала терапии.
Гидроксимочевина может назна-
чаться в качестве одного лекар-
ственного препарата, а при необ-
ходимости – в комбинации с дру-
гими. 
Наиболее частые осложнения 
следующие. Снижение показате-
лей в клиническом анализе кро-
ви ниже планируемого уровня, 
что может проявляться анеми-
ей, появлением кровоточивости 
или присоединением иинфек-
ции. Увеличение утомляемо-
сти, хотя данная жалоба может 
быть проявлением основного 
заболевания. Потемнение и/или 
изъязвления кожи. Диарея или 
запоры. При длительном, в тече,-
ние многих лет, приеме описаны 
случаи развития рака кожи и 
острого лейкоза. 
Способы профилактики ослож-
нений: своевременная коррек-
ция дозы по согласованию с ле-
чащим гематологом по результа-
там клинического анализа кро-
ви и оценки самочувствия, избе-
гание длительной инсоляции и 
использование солнцезащитных 
кремов высокой степени надеж-
ности. 
Интерферон-альфа – белковый 
препарат, который является копией 
натурального интерферона. В нор-
ме интерфероны вырабатываются 
в организме человека и оказывают 
защитный эффект при инфекциях. 
Способность подавлять избыточ-
ный рост костномозговых клеток, 

уменьшать размеры селезенки и 
редуцировать объем фиброза в 
костном мозге используется для 
лечения всех классических форм 
ХМПН: эссенциальной тромбо-
цитемии, истинной полицитемии, 
первичном миелофиброзе.
Препарат выпускается в инъекци-
онной форме, разными производи-
телями под разными названиями и 
в разных упаковках. Имеются пре-
параты короткого действия, чем 
обусловлена необходимость в ча-
стых инъекциях. Препараты дли-
тельного действия вводят реже.  
В некоторых случаях интерферон 
является препаратом выбора. Если 
женщина планирует забеременеть 
или уже беременная, или если 
мужчина готовится стать отцом. 
Молодым больным. В случае низ-
кой эффективности или неперено-
симости гидроксимочевины или 
других лекарственных препаратов. 
Наиболее частые осложнения 
следующие. У 20-30% больных 
отмечается непереносимость пре-
парата в виде осложнений, кото-
рые часто развиваются во время 
первых инъекций и в дальнейшем 
полностью разрешаются. Гриппо-
подобное состояние. Снижение 
количества лейкоцитов в крови. 
Тошнота. Головные боли. Диарея. 
Для предупреждения осложнений 
и/или снижения их интенсивно-
сти лечащий гематолог может по-
рекомендовать проводить первые 
инъекции во время отхода ко сну 
после предварительного приема 

Л
Е

К
А

РС
Т

В
Е

Н
Н

Ы
Е

 П
РЕ

П
А

РАТ
Ы



19

нестероидных противовоспали-
тельных препаратов, например, 
ибупрофена. При этом необходимо 
помнить о нежелательности од-
новременного приема аспирина с 
нестероидными противовоспали-
тельными препаратами. 
Анагрелид – подавляет способ-
ность мегакариоцитов (предше-
ственники тромбоцитов) проду-
цировать избыточное количество 
тромбоцитов, т.е. снижает содер-
жание тромбоцитов в перифериче-
ской крови, но не изменяет коли-
чество эритроцитов и лейкоцитов. 
Может быть назначен больному 
любым вариантом ХМПН: эссен-
циальная тромбоцитемия, истин-
ная полицитемия или первичный 
миелофиброз. 
Препарат второй линии. Назнача-
ется при неэффективности или не-
переносимости гидроксимочеви-
ны. Не является химиопрепаратом. 
Тем не менее гематолог вправе 
попросить больного подписать ин-
формированное согласие на прием 
анагрелида, учитывая его воздей-
ствие на клетки костного мозга.  
Наиболее частые осложнения – го-
ловная боль, диарея, сердцебие-
ние, задержка жидкости в организ-
ме. 
Руксолитиниб – таргетный препа-
рат, т.е. воздействует на конкрет-
ную биологическую «мишень», 
которая принимает непосред-
ственное участие в развитии забо-
левания. У больных ХМПН такой 
мишенью являются гены JAK2 

и JAK1. Руксолитиниб изменяет 
функции генов JAK2 и JAK1, что 
сопровождается подавлением про-
дукции клеток крови и цитокинов. 
Зарегистрирован для лечения боль-
ных первичным и вторичным (по-
стполицитемическим и посттром-
боцитемическим) миелофиброзом, 
а также истинной полицитемией. 
Назначается больным продвину-
тыми стадиями миелофиброза и 
больным истинной полицитемии 
при неэффективности или непере-
носимости гидроксимочевины.  
Снижает количество клеток в кро-
ви. Уменьшает вероятность разви-
тия тромботических осложнений. 
Редуцирует размеры селезенки. 
Уменьшает неблагоприятные про-
явления заболевания: снижается 
слабость и утомляемость, улучша-
ется аппетит, уменьшается ночная 
потливость, повышается вес тела, 
возрастает физическая активность.  
Наиболее частые осложнения. 
Снижение количества клеток кро-
ви ниже планируемого уровня: 
эритроцитов с развитием анемии, 
тромбоцитов с появлением крово-
точивости, лейкоцитов с присое-
динением инфекций. Повышение 
концентрации холестерина в кро-
ви. Изменение печеночных пока-
зателей в биохимическом анализе 
крови. Головокружение. Увели-
чение веса тела. Прибавка в весе. 
Метеоризм. 
Препарат таблетированный, при-
нимается внутрь. Доза регули-
руется лечащим гематологом по 
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показателям анализов крови и са-
мочувствия. При необходимости 
отмены – схема отмены обсужда-
ется с врачом. 
Аспирин – нестероидный проти-
вовоспалительный препарат. На-
значается больным ХМПН из-за 
способности предупреждать риск 
развития тромботических ос-
ложнений. Снижает способность 
тромбоцитов склеиваться друг с 
другом. Обычно назначается в ма-
лых дозах: 75 мг в день, внутрь. В 
большинстве случаев использует-
ся совместно с другими методами 
лечения: флеботомией, приемом 
гидроксмочевины. Не рекомен-
дуется при низком количестве 
тромбоцитов в крови и/или кро-
воточивости. При необходимости 
возможна комбинация с другими 
антитромботическими препарата-
ми как клопидогрел. 
Наиболее частые осложнения. 
Кровоточивость. Легко возникаю-
щие проявления кровоточивости. 
Удлинение времени кровоточиво-
сти чем обычно. Нарушение пище-
варения. Реже развиваются астма, 
изъязвление слизистой желудка. В 
этом случае рекомендован прием 
клопидогрела. При планировании 
оперативного вмешательства при-
ем аспирина может быть временно 
отменен. 

 Часто задаваемые
вопросы
1. Если сделана стернальная 
пункция, нужно ли выполнять 
трепанобиопсию?
Трепанобиопсия – обязательный 
пункт обследования больных 
ХМПН независимо от вида забо-
левания. Стернальная пункция и 
трепанобиопсия позволяют полу-
чить разную информацию о со-
стоянии костного мозга, которая 
дополняет друг друга и дает пол-
ное представление о состоянии 
костномозгового кроветворения. 
Более того, только по результатам 
гистологического исследования 
препаратов костного мозга, по-
лученных из трепанобиоптатов, 
можно получить ответ об отсут-
ствии или наличии миелофиброза, 
а при выявлении последнего – его 
обширности и степени. 
2. Кто должен наблюдать боль-
ного ХМПН?
Хронические миелопролифера-
тивные заболевания – заболевания 
системы крови. Следовательно, 
диагностировать ХМПН и на-
блюдать больного ХМПН должен 
врач-гематолог. Гематолог уста-
навливает наличие заболевания и 
его вариант, определяет тактику 
дальнейшего обследования и пе-
риодичность обследования, на-
значает специальную терапию и 
при необходимости консультирует 
больного со старшими коллегами. 
3. Возможно ли самостоятельно 
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регулировать дозу гидроксимо-
чевины, если результат анализа 
крови, в частности попадает ис-
ходно больному?
Нет. Только гематолог может опре-
делить необходимость в модифи-
кации дозы гидроксимочевины как 
и любого другого лекарства. Врач 
ориентируется не только на коли-
чество лейкоцитов, эритроцитов и 
тромбоцитов. Во внимание прини-
маются другие показатели крови. 
Учитывается динамика изменений 
размеров печени и селезенки. На-
личие осложнений, их характер и 
интенсивность. Но больной обязан 
своевременно информировать ле-
чащего врача об изменениях само-
чувствия, появлении новых жалоб 
или осложнениях на фоне прово-
димой терапии. 
4. Есть ли специальные диеты, 
которые благотворно сказыва-
ются на состоянии больного и 
помогают снизить вероятность 
развития осложнений?
К сожалению, специальных диет 
для больных ХМПН не суще-
ствует. Тем не менее соблюдение 
простых правил позволит улуч-
шить самочувствие больного. Это 
полноценное белковое питание. 
Прием жидкости в достаточном 
объеме. Частый прием пищи не-
большими порциями. Не менее 
важным является соблюдение ди-
еты, рекомендованной эндокри-
нологом, в случае наличия сопут-
ствующего сахарного диабета или 
кардиологом, при наличии сердеч-

но-сосудистых заболеваниях. 
5. Можно ли загорать больным 
ХМПН?
Больным ХМПН не рекомендова-
но загорать или принимать сол-
нечные ванны. Риск ухудшения 
состояния в этом случае суще-
ственно превышает вероятность 
укрепления здоровья. Конечно, не 
нужно запрещать больным ХМПН 
на улицу в ясный и солнечный 
летний день. Но необходимо вос-
пользоваться покрытием головы 
платком или шляпой, нанести на 
открытые участки тела солнце-
защитный крем высокой степени 
надежности, избегать длительное 
нахождение под прямыми лучами 
солнца.
6. Как решить, нужна ли больно-
му ХМПН трансплантация до-
норского костного мозга?
Вопрос о целесообразности вы-
полнении трансплантации костно-
го мозга или правильнее говорить 
о трансплантации гемопоэтиче-
ских стволовых клеток очень ин-
дивидуален. Данный вид лечения 
в настоящее время выполняется 
только больным первичным или 
вторичным (посттромбоцитемиче-
ский или постполицитемический) 
миелофиброзом. Рассматривается 
целый ряд показателей, отражаю-
щих статус болезни и состояние 
больного. Это обусловлено тем, 
что трансплантация гемопоэтиче-
ских стволовых клеток предпола-
гает не только проведение высо-
кодозной химиотерапии, но и вли-
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вание донорских (чужеродных) 
кроветворных клеток, что может 
сопровождаться развитием тяже-
лых осложнений. Немаловажным 
аспектом является наличие доно-
ра кроветворных клеток. Оконча-
тельное решение о возможности 
проведения трансплантации при-
нимается врачами трансплантаци-
онного центра.
7. Если сделано цитогенетиче-
ское исследование, то необходи-
мо ли выполнять молекулярное 
исследование по поиску мута-
ций генов JAK2, CALR, MPL?
И цитогенетическое и молекуляр-
ное исследование необходимо про-
водить в обязательном порядке. 
Цитогенетическое исследование, 
во-первых, позволяет выявить на-
личие или отсутствие Филадель-
фийской хромосомы, которая яв-
ляется принципиальным призна-
ком хронического миелолейкоза, 
для лечения которого существуют 
специальные лекарственные пре-
параты. Нередко выявляемые при 
этом методе исследования другие 
повреждения хромосом позволя-
ют более корректно спрогнозиро-
вать течение заболевания. 
Если Филадельфийская хромосо-
ма не обнаружена, то можно запо-
дозрить наличие других ХМПН. 
Для подтверждения одного вари-
антов из Ph-негативного ХМПН 
необходимо подтвердить, что из-
быточная продукция лейкоцитов, 
эритроцитов и/или тромбоцитов 
не является случайной лаборатор-

ной находкой или проявлением 
другого заболевания. С этой целью 
проводится молекулярно-генети-
ческое исследование. Т.е. эти два 
лабораторных метода дополняют 
друг друга и позволяют корректно 
поставить диагноз и назначить со-
ответствующее лечение. 
8. Где можно получить ответы 
на вопросы о лечении больных 
ХМПН?
Ответы на вопросы можно полу-
чить на сайте МОО помощи па-
циентам с гематологическими за-
болеваниями «Мост Милосердия» 
mdspatient.ru. Ответы будут даны 
ведущими специалистами нашей 
страны, которые занимаются про-
блемами диагностики и лечения 
больных ХМПН. 
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Словарь
Анемия - или малокровие. Снижение содержания в крови эритроцитов 
и гемоглобина

ВОЗ - Всемирная организация здравоохранения

Вторичный миело фиброз - следствие какой-либо болезни, например, 
истинной полицитемии или эссенциальной тромбоцитемии

Гематокрит - объем эритроцитов в крови.

Гемоглобин - железосодержащий белок, обладающий способностью 
обратимо связываться с кислородом

Гемопоэз - процесс образования клеток крови (лейкоцитов, эритроци-
тов и тромбоцитов) в костном мозге

Ген - участок ДНК, содержащий наследственную информацию 

Гепатомегалия - патологическое увеличение размеров печени

Дарбэпоэтин - лекарственный препарат, стимулирующий продукцию 
эритроцитов клетками костного мозга. Отличается от других эритропо-
этинов длительным действием и меньшей частотой введения 

Истинная полицитемия - заболевание из группы Ph-негативных 
ХМПН, характеризующееся избыточной продукцией эритроцитов
 
Кроветворение - см гемопоэз

Лактатдегидрогеназа - фермент. Используется для косвенного сужде-
ния об объеме болезнетворных клеток и активности заболевания

Лейкоцит - белая клетка крови, представленная разными клеточными 
формами: нейтрофилы, моноциты, лимфоциты, эозинофилы, базофилы. 
Защищает организм от инфекций

Лейкоцитоз - избыточное количество лейкоцитов в крови
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Мегакариоцит - гигантская клетка костного мозга, продуцирующая 
тромбоциты

Миелограмма - результат исследования клеточного состава костного 
мозга, полученного при выполнении стернальной пункции 

Миелопролиферация - избыточный рост миелоидных клеток костного 
мозга
 
Миелофиброз - развитие соединительной (рубцовой)ткани в костном 
мозге

Мутация - изменение структуры гена

Мутация JAK2 V617F - наиболее часто обнаруживаемая мутация у 
больных ХМПН

Неоплазия - новообразование или опухоль

Орфанное заболевание - редкое заболевания, обнаруживаемое не более 
чем у 10 человек на 100 000 населения
 
Острый миелоидный лейкоз - миелоидная неоплазия, характеризую-
щаяся появлением в костном мозге и крови молодых клеток, которые 
называются бласты 

Первичный миелофиброз - заболевание из группы Ph-негативных 
ХМПН, характеризующееся разрастанием в костном мозге соедини-
тельной (рубцовой) ткани 

Постполицитемический миелофиброз - миелофиброз, развившийся у 
больных истинной полицитемией

Посттромбоцитемический миелофиброз - миелофиброз, развившийся 
у больных эссенциальной тромбоцитемией

Спленомегалия - патологическое увеличение размеров селезенки

Спленэктомия - оперативное удаление селезенки
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Стернальная пункция - метод исследования по изучению клеточного 
состава костного мозга
 
Трансплантация гемопоэтических стволовых клеток - метод лече-
ния, при котором чужеродные (донорские) гемопоэтические клетки, за-
готовленные из крови, вливают больному после предварительного про-
веденной химиотерапии

Трансплантация костного мозга - метод лечения, при котором чуже-
родные клетки (донорские) клетки костного мозга вливаются больному 
после предварительно проведенной химиотерапии

Трепан - инструмент для выполнения трепанобиопсии
 
Трепанобиопсия - гистологический метод исследования костного моз-
га, при котором из подвздошной кости заготавливается кусочек длиной 
1,5-2,0 см

Трепанобиоптат - кусочек кости для гистологического исследования 
костного мозга, полученный при выполнении трепанобиопсии

Тромб - прижизненный сгусток крови в просвете кровеносного сосуда

Тромбоцит - белая клетка крови, представленная разными клеточными 
формами: нейтрофилы, моноциты, лимфоциты, эозинофилы, базофилы

Тромбоцитоз - избыточное количество тромбоцитов в крови

Тромбоцитопения - безъядерные клетки крови, принимающие участие 
в свертывании крови

Ферритин - белковый комплекс, выполняющий роль депо железа
 
Флеботомия - кровопускание
 
Хелатор железа - лекарственный препарат, связывающий и выводящий 
железо из организма

ХМПН - группа заболеваний, характеризующихся ускоренным развити-
ем костного мозга
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Хромосома - внутриядерная структура, в которой сосредоточена основ-
ная часть наследственной информации
Циторедукция - подавление продукции клетками костного мозга кле-
ток крови

Эритромелалгия - болезненная припухлость пальцев 

Эритропоэзстимулиирующие препараты - лекарственные препараты, 
напоминающие структуру эндогеного эритропоэтина и стимулирующие 
продукцию эритроцитов клетками костного мозга 

Эритропоэтины - лекарственные препарате, стимулирующие продук-
цию эритроцитов в костном мозге. Характеризуются коротким перио-
дом и требуют частого введения 

Эритроцит - красная клетка крови, доставляющая кислород органам и 
тканям

Эритроцитоз  - избыточное количество эритроцитов в крови

Эссенциальная тромбоцитемия - заболевание из группы Ph-негатив-
ных ХМПН, характеризующееся избыточной продукцией тромбоцитов 

Ph-негативные ХМПН - группа заболеваний, характеризующихся 
ускоренным развитием костного мозга и отсутствием Филадельфийской 
хромосомы
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 Межрегиональная Общественная Организация
 помощи пациентам с гематологическими

 заболеваниями
"Мост милосердия"

mm-blood.ru


