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Резюме

В статье описывается клинический случай впервые выявленной истинной полицитемии у 67-летнего мужчины, поступившего в стационар 

в гематологическое отделение Республиканской клинической больницы им. Г.Г. Куватова г. Уфы по поводу рестеноза поверхностной бе-

дренной артерии. При поступлении основными жалобами пациента были боль в левой ноге, одышка при физической нагрузке, головная 

боль, нестабильное артериальное давление, онемение рук, быстрая утомляемость, общая слабость. Кроме того, пациента беспокоил выра-

женный кожный зуд. При поступлении в объективном статусе больного обращали на себя внимание гиперемия лица и шеи, инъекция склер, 

акроцианоз, синюшный оттенок слизистой оболочки ротовой полости, ампутационная культя нижней левой трети бедра, некротизирован-

ный участок на коже дистального отдела среднего пальца правой ноги. После получения данных лабораторно-клинических исследований, 

а также на основании жалоб больного, анамнеза заболевания и клинической картины был установлен окончательный клинический диагноз: 

истинная полицитемия II B стадия.

На фоне проводимой терапии пациент отмечал улучшение общего состояния, стабилизацию артериального давления, уменьшение болей 

в правой ноге, уменьшение одышки, зуда кожи, улучшение чувствительности в руках. По данным лабораторных исследований также была 

выявлена положительная динамика.

Приведенное клиническое наблюдение подчеркивает необходимость своевременной диагностики и постоянного контроля лечения истин-

ной полицитемии с помощью клинических и лабораторно-инструментальных методов исследования, что является условием правильного 

прогнозирования течения заболевания и достижения максимальной эффективности проводимой терапии. 
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Abstract

The article describes the clinical case of the first revealed vera polycythemia in a 67-year-old man admitted to a hospital in the hematological 

department of the Republican Clinical Hospital named after. G.G. Kuvatov, Ufa, about the restenosis of the superficial femoral artery. On admission, 

the patient’s main complaints were pain in the left leg, shortness of breath with physical exertion, headache, unstable blood pressure, numbness of 

hands, fatigue, general weakness. In addition, the patient was troubled by severe itching. When entering the objective status of the patient, attention 

was drawn to the hyperemia of the face and neck, injection of sclera, acrocyanosis, cyanotic shade of the oral mucosa, amputation stump of the 

lower left third of the thigh, necrotic area on the skin of the distal part of the middle finger of the right leg. After receiving laboratory and clinical 

data, as well as on the basis of patient complaints, a history of the disease and a clinical picture, the final clinical diagnosis was established: the vera 

polycythemia II B stage. Against the background of ongoing therapy, the patient noted improvement in general condition, stabilization of blood 

pressure, reduction of pain in the right leg, reduction of dyspnea, itching of the skin, improvement of sensitivity in the hands. According to laboratory 

data, positive dynamics was also revealed. This clinical observation emphasizes the need for timely diagnosis and continuous monitoring of the 

treatment of vera polycythemia with the help of clinical and laboratory-instrumental research methods, which is a prerequisite for correct prognosis 

of the course of the disease and for achieving maximum effectiveness of the therapy.
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ИП — истинная полицитемия

Введение

Истинная полицитемия (ИП) представляет собой 
Ph-негативное миелопролиферативное заболева-
ние, при котором отмечается усиление пролифера-
ции одного или нескольких ростков кроветворения. 
За год во всем мире выявляется в среднем 1 новый 
случай болезни на 100 000 населения. Ранее средний 
возраст дебюта ИП приходился на 60 лет. В послед-
нее время отмечается рост заболеваемости среди лиц 
более молодого возраста. Это связано с расшифров-
кой патогенеза ИП, открытием участия в развитии 
заболевания мутации в генах янускиназ и, как след-
ствие, совершенствованием качества диагностики. 
ИП встречается у мужчин в 1,5-2 раза чаще, чем 
у женщин [2]. 

Средняя продолжительность жизни у больных при 
ИП составляет 14 лет. Таким образом, заболевание не 
приводит к ограничению длительности жизни при 
своевременном и адекватном лечении. Основным 
фактором, приводящим к инвалидизации и сниже-
нию выживаемости, является склонность к тромбо-
зам и тромбоэмболиям. Клинически значимые тром-
бозы развиваются у 2—10% пациентов в год [1, 7]. 

Дефект стволовой кроветворной клетки играет веду-
щую роль в развитии ИП. В последующем возника-
ют молекулярно-генетические нарушения в виде му-
тации в генах JAK2 с заменой в 617 позиции валина 
на фенилаланин, что сопровождается избыточной 
пролиферацией всех ростков гемопоэза (панмие-
лоз). При этом отмечается увеличение числа эритро-
цитов и повышение уровня гемоглобина, тромбоци-
тоз, лейкоцитоз в периферической крови (панцитоз) 
нередко с признаками спленомегалии [4]. Длитель-
ная пролиферация кроветворных клеток приводит 

к фиброзированию костного мозга и замещению его 
коллагеновыми волокнами с развитием вторичного 
постполицитемического миелофиброза. У некото-
рых больных может происходить дальнейшее раз-
витие болезни с переходом в фазу бластной транс-
формации [3]. 

Открытие участия в патогенезе ИП мутации в генах 
янускиназ значительно улучшило качество диагно-
стики и позволило разработать принципиально но-
вый класс лекарственных препаратов, обладающих 
таргетным действием, что повысило эффективность 
и улучшило переносимость терапии. Однако в не-
которых случаях врачи-клиницисты не обращают 
внимания на изменение показателей общего ана-
лиза крови в виде повышения уровня эритроцитов, 
гемоглобина, гематокрита и др., что приводит к позд-
ней диагностике заболевания при уже развившихся 
осложнениях. Своевременная диагностика и посто-
янный контроль лечения с помощью клинических 
и лабораторно-инструментальных методов иссле-
дования является условием правильного прогнози-
рования течения заболевания и достижения макси-
мальной эффективности проводимой терапии [5, 6].

Клиническое наблюдение

В сентябре 2016 года в гематологическое отделе-
ние Республиканской клинической больницы им. 
Г.Г. Куватова г. Уфы был госпитализирован пациент 
Ю., 67 лет. При поступлении основными жалобами 
были боль в левой ноге, одышка при физической на-
грузке, головная боль, нестабильное артериальное 
давление, онемение рук, быстрая утомляемость, об-
щая слабость. Кроме того, пациента беспокоил вы-
раженный кожный зуд. 
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Ранее пациент в плановом порядке был госпитали-
зирован в хирургическое отделение больницы, где 
была выполнена чрескожная транслюминальная 
аортоартериография нижней конечности, по дан-
ным которой выявлен рестеноз (95%) правой по-
верхностной бедренной артерии (ПБА), окклюзия 
задней тибиальной артерии (ЗТА) справа. Лабо-
раторные исследования определили эритроцитоз, 
тромбоцитоз, лейкоцитоз, повышение скорости осе-
дания эритроцитов (СОЭ) в общем анализе крови. 
В порядке предоперационной подготовки была про-
ведена антиагрегантная, антикоагулянтная, вазоак-
тивная и симптоматическая терапия. В плановом 
порядке выполнена чрескожная транслюминальная 
ангиопластика правой ПБА со стентированием. Для 
исключения истинной полицитемии проведена кон-
сультация гематолога, после чего пациент был пере-
веден в гематологическое отделение для дообследо-
вания и последующего лечения. При опросе удалось 
установить, что в 2007, 2010 и 2014 годах пациент 
перенес острое нарушение мозгового кровообраще-
ния (ОНМК). 

При поступлении в объективном статусе больного 
обращали на себя внимание гиперемия лица и шеи, 
инъекция склер, акроцианоз, синюшный оттенок 
слизистой оболочки ротовой полости, ампутацион-
ная культя нижней левой трети бедра, некротизиро-
ванный участок на коже дистального отдела среднего 
пальца правой ноги (рис.1). 

В общем анализе крови больного выявлен панцитоз: 
лейкоциты — 14×109/л, эритроциты — 6,9×1012/л, 
гемоглобин — 185 г/л, гематокрит — 57%, тромбо-
циты — 717×109/л, повышена агглютинабельность 
тромбоцитов, СОЭ 1 мм/час. В биохимическом ана-
лизе крови отмечалось повышение уровня мочевой 
кислоты до 468,1 мкмоль/л. В коагулограмме — уве-
личение АЧТВ до 1,35. В иммунограмме выявле-
но повышение секреции Ig M до 2,82 г/л, в моче: 
протеинурия — 0,032 г/л. Проведена стернальная 
пункция: по данным миелограммы костный мозг 
гиперклеточный, полиморфный; мегакариоцитар-
ный росток сохранен, деятельный; миелоидный ро-

сток и эритроидный росток раздражены, с призна-
ками дизэритропоэза (оксифильные нормобласты 
с двухъядерными формами). Исследование мутации 
в генах JAK2 не проводились.

При инструментальном исследовании выявлена не-
большая спленомегалия до 125*54 мм, добавочная 
долька в воротах селезенки размером 15 мм, а также 
повышение эхогенности паренхимы и неоднород-
ность структуры печени и поджелудочной железы. 

На ЭКГ отмечалась синусовая тахикардия, атрио-
вентрикулярная блокада I степени, блокада перед-
неверхней ветви левой ножки пучка Гиса, усиление 
биопотенциалов левого желудочка. 

Таким образом, на основании жалоб больного, анам-
неза заболевания, клинической картины и данных 
лабораторно-инструментальных исследований в со-
ответствии с классификацией ВОЗ 2008 г. пациенту 
установлен окончательный клинический диагноз: 
Основной: Истинная полицитемия II B стадия.
Сопутствующий: Атеросклероз. Рестеноз правой 
ПБА (95%). Окклюзия правой межкостной и ЗТА. 
09.2016 реканализация с ангиопластикой правой 
ПБА. Хроническая артериальная недостаточность 
III-IVст. Ампутационная культя нижней трети лево-
го бедра (2013г.).
Синдром Такаясу. Стеноз сонных артерий (левой 
внутренней сонной артерии 55%). Каротидная эн-
дартерэктомия справа (2013г.).
Цереброваскулярное заболевание. Диффузная про-
грессирующая хроническая цереброваскулярная не-
достаточность. Последствия ОНМК в левом каротид-
ном и вертебробазиллярном бассейне (2007, 2010, 
2014 гг.) с явлениями левостороннего гемипареза, 
атактический легкий псевдобульбарный синдром, 
снижение когнитивных функций.
Гипертоническая болезнь III стадии, степень артери-
альной гипертензии 1, риск 4. 

В соответствии с клиническими рекомендацими по 
лечению ИП в условиях гематологического отде-
ления проводилась следующая терапия: ацекардол 
100 мг по 1 таблетке на ночь, кровопускание 400 мл 
с последующим внутривенным капельным введени-
ем 5 мл 2% раствора пентоксифиллина в 400 мл фи-
зиологического раствора, гидреа 500 мг по 1 капсуле 
2 раза в день, амлодипин 5 мг по 1 таблетке вечером, 
глицин 100 мг по 1 таблетке 3 раза в день, аллопури-
нол 100 мг по 1 таблетке 3 раза в день.

На фоне проводимой терапии пациент отмечал 
улучшение общего состояния, стабилизацию арте-
риального давления, уменьшение болей в правой 
ноге, уменьшение одышки, зуда кожи, улучшение 
чувствительности в руках. По данным лабораторных 
исследований выявлена положительная динами-
ка в виде снижения уровня лейкоцитов в крови до 

Рисунок. 1. Участок некроза на пальце стопы
Figure 1. The area of necrosis on the toe
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3,0×109/л, эритроцитов — до 5,04×1012/л, гемоглоби-
на — до 134 г/л, гематокрита — до 41,1%. Однако за 
это время снижение уровня тромбоцитов было не-
значительным (до 594×109/л). 

Обсуждение

ИП как отдельное заболевание была описана Louis 
Henri Vaquez в 1892 г. В 1903 г. William Osler предпо-
ложил, что причиной заболевания у группы описан-
ных им пациентов является усиление работы кост-
ного мозга. В 1951 г. William Dameshek выделил груп-
пу миелопролиферативных заболеваний со сходным 
патогенезом, включающую ИП и охарактеризовал 
классическое течение данного заболевания с исхо-
дом в миелофиброз [1]. С 1967 г. организована Ис-
следовательская группа по истинной полицитемии 
(PVSG), являющаяся международным методическим 
центром по разработке критериев диагноза и систе-
матизации результатов лечения. Накопление и обоб-
щение данных привело к уточнению критериев диа-
гноза ИП экспертной группой Всемирной организа-
ции здравоохранения (ВОЗ) в 2000 и 2008 годах [7]. 

В начальных стадиях заболевание может протекать 
латентно и больной может не предъявлять никаких 
жалоб. Основная симптоматика ИП связана с про-
явлениями плеторы (полнокровия) и нарушениями 
кровообращения (расстройства микроциркуляции 
и тромбозы). 

В исследовании РосНИИГТ наиболее частыми кли-
ническими проявлениями у 252 больных ИП были: 
плетора (85%), головная боль и головокружение 
(60%), слабость (27%), кожный зуд (21%), боли в су-
ставах (7%), эритромелалгии (5%). У нашего пациен-
та также наблюдались боли в левой нижней конеч-
ности, слабость, онемение рук, выраженный кож-
ный зуд. Кроме того, больной предъявлял жалобы на 
одышку при физической нагрузке и нестабильное 
артериальное давление. 

По данным, полученным в РосНИИГТ, тромботи-
ческие осложнения наблюдались у 11% пациентов. 
У пациента Ю. тромбоз сосудов нижней конечности 
в сочетании с атеросклерозом привели к выражен-
ному стенозированию просвета сосудов и впослед-
ствии к ампутации ноги на уровне нижней трети 
левого бедра.

Инфаркты миокарда в исследуемой группе больных 
наблюдались у 4% пациентов и ОНМК у 5% пациен-
тов. В описываемом клиническом случае у больного 
также отмечались эпизоды ОНМК в анамнезе. 

Кровотечения различной интенсивности наблюда-
лись у 2,4% больных. В нашем исследовании значи-
мые клинические кровотечения отсутствовали [1]. 

Заключение

Таким образом, многообразие клинических проявле-
ний ИП, спленомегалия, зачастую длительный пери-
од скрытого течения и прогрессирующий характер 
заболевания подчеркивают необходимость раннего 
и продолжительного динамического наблюдения за 
пациентами с изменениями в общем анализе крови 
в виде повышения уровня эритроцитов, гемоглоби-
на, лейкоцитов, тромбоцитов, снижения СОЭ для 
своевременного выявления формирующихся из-
менений, лабораторной диагностики, возможности 
сдерживания прогрессирования заболевания, раз-
вития тяжелых осложнений, усугубления коморбид-
ных состояний и купирования его симптомов для 
улучшения качества жизни больных и профилакти-
ки их инвалидизации. 
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