
КЛИНИЧЕСКИЕ НАБЛЮДЕНИЯ

Хронические Ph-негативные миелопролиферативные за-
болевания (МПЗ) представляют собой клональные заболе-
вания, возникающие на уровне стволовой кроветворной 
клетки, характеризуются пролиферацией одной или более 
клеточной линии миелопоэза в костном мозге с признаками 
сохранной терминальной дифференцировки, сопровож-
даются изменением показателей периферической крови 
и высоким риском развития тромботических и/или геморра-
гических осложнений [1–4]. Тромбогеморрагические 
осложнения оказывают значительное негативное влияние на 
качество жизни и общую выживаемость пациентов, поэтому 
после установления диагноза: истинная полицитемия (ИП) 

или эссенциальная тромбоцитемия (ЭТ) – пациенты должны 
быть стратифицированы в группы риска для оценки веро-
ятности тромботических осложнений [5, 6]. Наиболее 
устойчивыми факторами риска для тромботических ослож-
нений при ИП и ЭТ являются возраст старше 60 лет и нали-
чие тромбозов в анамнезе [7, 8]. Ряд исследователей пока-
зали, что лейкоцитоз при ИП и выявление мутации 
JAK2V617F при ЭТ также являются независимыми факто-
рами риска развития тромбозов [9, 10]. 

Частота тромбозов на момент диагностики ИП и ЭТ 
варьирует от 20 до 40%, в процессе наблюдения за пациен-
тами – от 7,14 до 31,3% [11–13]. Риск тромботических 
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Аннотация  
Тромбоз является тяжелым и крайне опасным заболеванием, которое оказывает негативное влияние на качество и продолжительность 
жизни. Антифосфолипидный синдром (АФС) характеризуется повторяющимися тромбозами венозного, артериального, 
микроциркуляторного русла, патологией беременности с потерей плода и синтезом антифосфолипидных антител. Высокий риск 
тромботических осложнений также наблюдается у больных миелопролиферативными заболеваниями (МПЗ). Представлено описание 
трех клинических случаев Ph-негативных МПЗ, протекающих совместно с АФС. Во всех случаях рецидивирующие тромбозы 
позволили заподозрить наличие двух заболеваний – МПЗ и АФС.  
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Thrombosis is a serious and extremely dangerous disease that has a negative impact on the quality and longevity. Antiphospholipid syndrome 
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АИЗ – аутоиммунные заболевания 
АФС – антифосфолипидный синдром 
АЧТВ – активированное частичное тромбопластиновое время 
в/в – внутривенно 
ВОЗ – Всемирная организация здравоохранения 
ИП – истинная полицитемия 
ИФА – иммуноферментный анализ 
КТ – компьютерная томография 

МПЗ – миелопролиферативные заболевания 
СОЭ – скорость оседания эритроцитов 
СРБ – С-реактивный белок 
ТЭЛА – тромбоэмболия легочной артерии 
УЗИ – ультразвуковое исследование 
ЭТ – эссенциальная тромбоцитемия 
Ig – иммуноглобулин 
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осложнений наиболее велик при наличии сопутствующих 
заболеваний (гиперхолестеринемия, артериальная гиперто-
ния, сахарный диабет, наследственная тромбофилия, анти-
фосфолипидный синдром – АФС) [14–16]. 

АФС представляет собой аутоиммунное заболевание, 
в основе патогенеза которого лежит образование антител 
к некоторым видам фосфолипидов (кардиолипину, холесте-
рину, фосфатидилхолину), являющихся структурными ком-
понентами мембран тромбоцитов. Диагностическое значе-
ние имеют антитела к кардиолипину иммуноглобулина 
(Ig) G- или IgM-изотипа, выявляемые в сыворотке крови 
с помощью иммуноферментного анализа (ИФА); антитела 
к бета-2-гликопротеину 1 IgG- и/или IgM-изотипа, выявляе-
мые также в сыворотке крови с помощью ИФА; волчаноч-
ный антикоагулянт в плазме крови в двух или более случаях 
исследования с промежутком не менее 12 нед [17–19]. 

Основными клиническими проявлениям АФС являются 
рецидивирующие тромбозы (артериальные и/или венозные), 
акушерская патология (чаще синдром потери плода) [18, 19]. 
В пораженном тромбозами органе могут развиваться ин-
фаркты, инсульты, некрозы тканей, гангрена и т.д. [20]. АФС 
проявляется развитием гиперкоагуляционного состояния, по-
этому лечение базируется на применении препаратов групп 
антикоагулянтов (гепарины, непрямые и прямые оральные 
антикоагулянты) и антиагрегантов (ацетилсалициловая кис-
лота, клопидогрел, прасугрел), которые позволяют проводить 
профилактику повторных тромбозов различных органов 
и тканей на фоне заболевания. Прием антикоагулянтов и ан-
тиагрегантов обычно производится пожизненно, поскольку 
такая терапия только предотвращает тромбозы, но не излечи-
вает заболевание, позволяя, таким образом, продлить жизнь 
и поддерживать ее качество на приемлемом уровне [21]. 

АФС является моделью аутоиммунного тромбоза и от-
носится к приобретенным тромбофилиям [18, 19]. С учетом 
разнообразия локализации венозных и артериальных тром-
бозов пациенты обращаются к разным специалистам, что за-
тягивает своевременную диагностику.  

Между патогенетически разными болезнями МПЗ 
и АФС общим фактором является высокий риск развития 
тромбоэмболических осложнений. Удлинение активирован-
ного частичного тромбопластинового времени (АЧТВ) 
в коагулограмме, положительный тест на волчаночный ан-

тикоагулянт, тромботические осложнения, синдром потери 
плода у пациентов с Ph-негативными МПЗ являются пока-
занием для обследования с целью диагностики АФС. 

В данной работе мы представляем описание трех клини-
ческих случаев – больных Ph-негативными МПЗ, протекаю-
щими совместно с АФС. Возраст пациентов на момент диаг-
ностики МПЗ составил 54, 47 и 30 лет. У одной пациентки 
диагностирована ЭТ (CALR+), у второго пациента – ИП 
(JAK2V617F+) и у третьей пациентки – не классифицируе-
мое МПЗ (JAK2V617F+; см. таблицу). У всех трех больных 
обследование на АФС инициировано на этапе диагностики 
Ph-негативных МПЗ. 

Клинический случай 1 
Пациентка П., 54 года. Обратилась в ФГБУ «НМИЦ ге-

матологии» Минздрава России в 2014 г. Анамнез в отноше-
нии тромботических событий отягощен: в 1987 г. в воз-
расте 25 лет диагностирован тромбофлебит глубоких вен 
правой голени, в 2002 г. (в возрасте 40 лет) – тромбоз пра-
вой подключичной вены. В 2003 г. развилась сухая гангрена 
мизинца левой нижней конечности и его самоампутация. За 
медицинской помощью пациентка не обращалась. Без види-
мой причины в мае 2014 г. в области ногтевой фаланги 
левой кисти заметила очаг изъязвления. Симптоматическая 
терапия (алоэ, ихтиоловая мазь) – без эффекта. Пациентка 
проконсультирована ангиохирургом: данных за окклюзи-
рующее поражение артерий конечностей не выявлено (ма-
гистральный кровоток до кончиков пальцев). Установлен 
диагноз: синдром Рейно. В июне 2014 г. проведена тера-
пия – пентоксифиллин, дротаверин. Эффект от проводимой 
терапии  – ухудшение состояния (некроз концевой фа-
ланги V пальца). В июле 2014 г. проведена медикаментозная 
терапия [клопидогрел, толперизон, сулодексид, алпроста-
дил внутривенно (в/в)], физиотерапия (магнитотерапия, 
диадинамотерапия). Проведенное лечение – без эффекта, 
отмечалось увеличение зоны некроза.  

Планировалось лечение в условиях стационара, выпол-
нен общий анализ крови. Выявлена нормохромная нормоци-
тарная анемия, тромбоцитоз, ускорение скорости оседания 
эритроцитов (СОЭ) [гемоглобин 111 г/л, эритроциты 
3,84×1012/л, средний объем эритроцита 87 фл, среднее со-
держание гемоглобина в эритроците 28,9 пг, тромбоциты 
859×109/л, СОЭ 69 мм/ч]. 

В связи с тромбоцитозом больная направлена (2014 г.) 
в ФГБУ «НМИЦ гематологии» Минздрава России. 

Гистологическое исследование трепанобиоптата кост-
ного мозга показало морфологическую картину МПЗ – ЭТ. 

При молекулярно-генетическом исследовании выявлена 
мутация в 9-м экзоне гена CALR. 

При ультразвуковом исследовании (УЗИ) печень и селе-
зенка не увеличены. Лимфоузлы в брюшной полости не об-
наружены. 

Таким образом, установлен диагноз МПЗ – ЭТ, высокий 
риск тромбогеморрагических осложнений (тромбозы 
в анамнезе). Назначена циторедуктивная терапия – гидро-
ксикарбамид по 1000 мг в сутки, перорально, терапия анти-
агрегантами – ацетилсалициловая кислота 100 мг в сутки, 
перорально. 
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Рецидивирующие артериальные и венозные тромбозы 
позволили заподозрить наличие сопутствующего ауто-
иммунного заболевания. Пациентка направлена для допол-
нительного обследования. 

Серологическое исследование позволило определить 
маркеры АФС: IgG к фосфатидилсерину 40 Ед/мл (норма 
<10 Ед/мл), суммарные антитела к кардиолипину 
24 отн.ед/мл (норма <12 отн.ед/мл), волчаночный антикоа-
гулянт положительный, АЧТВ 58 с; С-реактивный белок 
(СРБ), антистрептолизин-О, циркулирующие иммунные 
комплексы, ревматоидный фактор – норма.  

Также при вирусологическом обследовании выявлена 
ложноположительная реакция RW (2+) методом реакции 
микропреципитации, контроль ИФА – отрицательный. 

Исследование маркеров тромбофилии: гомозиготная му-
тация в гене коагуляционного фактора XIII, коагуляцион-
ного фактора XII, интегрина альфа-2 и гетерозиготные му-
тации в генах ингибитора активатора плазминогена, 
метионин-синтазы редуктазы, метионин-синтазы. 

С 26.11 по 24.12.2014 больная находилась на стационар-
ном лечении в отделении гематологической ортопедии ФГБУ 
«НМИЦ гематологии» Минздрава России, где проведено опе-
ративное лечение – некрэктомия, формирование культей 
I–V пальцев левой кисти (рис. 1, см. на цветной вклейке).  

С декабря 2014 г. клинический анализ крови не сдавала. 
К гематологам не обращалась. 

Повторное обращение пациентки в сентябре 2015 г. 
в связи абсцессом III пальца левой кисти. Выполнено хи-
рургическое лечение – вскрытие абсцесса. Проводилась 
местная терапия (перевязки с мазью «Левомеколь»). В ре-
зультате проводимой терапии отмечалось заживление 
послеоперационной раны.  

При обследовании в послеоперационном периоде 
в общем анализе крови определялась гиперхромная анемия, 
число тромбоцитов и лейкоцитов, лейкоцитарная формула – 
в норме (гемоглобин 98 г/л, эритроциты 2,3×1012/л, средний 
объем эритроцита 122 фл, тромбоциты 181 ×109/л, лейко-
циты 4,7×109/л). 

При гистологическом исследовании трепанобиоптата 
костного мозга морфологическая картина МПЗ, ЭТ, в про-
цессе терапии. 

При стандартном цитогенетическом исследовании пунк-
тата костного мозга хромосомные аберрации не выявлены. 
Кариотип 46 XX [13].  

Количество тромбоцитов в периферической крови 
181×109/л. 

Пациентка продолжает прием гидроксикарбамида 500 мг 
в день, ацетилсалициловой кислоты по 50 мг в день. 

Клинический случай 2 
Пациент Р., 47 лет. Из анамнеза известно, что страдает 

конституциональным ожирением (рост 176 см, масса тела 
132 кг), инсулиннезависимым сахарным диабетом. 
В 2006 г. диагностирована гипертоническая болезнь, нахо-
дится на постоянной гипотензивной терапии. В ноябре 
2006 г. (35 лет) перенес тромбоз глубокой бедренной вены 
слева, тромбоэмболию легочной артерии (ТЭЛА) мелких 
ветвей. В общем анализе крови определялось повышенное 
содержание гемоглобина, тромбоцитопения (эритроциты 
5,9×1012/л, гемоглобин 169 г/л, тромбоциты 79×109/л). При 
УЗИ выявлена спленомегалия (селезенка 151×65 мм). На-
значена терапия антикоагулянтами непрямого действия 
(варфарин). Самостоятельно прекратил прием препарата 

Ph-негативные миелопролиферативные заболевания и антифосфолипидный синдром 
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Пол/возраст 
при установ-
лении диаг-
ноза МПЗ

Год установления 
диагноза 

АФС/терапия

Диагноз 
МПЗ/год/терапия

Клинические 
проявления

Мутационный 
статус

Полиморфизмы 
генов 

тромбофилии

Ж/54 года 2014 г. 
Антитромботическая 
терапия: 
Клопидогрел 
Сулодексид 
Алпростадил 
Ацетилсалициловая 
кислота

ЭТ. 2014 г. 
Гидроксикарбамид

Гангрена мизинца левой 
нижней конечности, 
самоампутация мизинца. 
Тромбофлебит 
глубоких вен голеней.  
Тромбоз правой 
подключичной вены. 
Гангрена концевых 
фаланг пальцев левой 
кисти

CALR+ FXII (hom), 
FXIII (hom), 
FGBbeta (hom), 
ITGA (hom), 
MTR (het), 
MTRR (het), 
PAI-1 (het)

М/47 лет 2018 г. 
Антитромботическая 
терапия: 
Гепарин 
Варфарин 
Ривароксабан 
Плазмаферез

ИТ. 2018 г. 
Гидроксикарбамид

Рецидивирующие ТЭЛА JAK2W617F + MTGFR (het), 
F2 (hom)

Ж/30 лет 2016 г.  
Антитромботическая 
терапия: 
Дабигатрана 
этексилат 
Ацетилсалициловая 
кислота 
Клопидогрел 
Пентоксифиллин 
Плаквенил

МПЗ, не классифи-
цируемое. 2016 г. 
Гидроксикарбамид

Синдром потери плода. 
Тромбоз селезеночной 
и портальной вен

JAK2W617F+ MTFR (het), 
PAI – 1 (het)/
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в июне 2008 г. В декабре 2008 г. (37 лет) перенес ретром-
боз глубоких вен левой нижней конечности, ТЭЛА мелких 
ветвей. Терапия антикоагулянтами непрямого действия 
возобновлена. В ноябре 2015 г. (44 года) перенес повтор-
ную ТЭЛА обеих ветвей (рис. 2, 3). В общем анализе 
крови отмечался эритроцитоз, повышение гемоглобина, 
умеренная тромбоцитопения (эритроциты 6,93 ×1012/л, ге-
моглобин 203 г/л, тромбоциты 143×109/л). Изменения 
в общем анализе крови расценены как вторичный эритро-
цитоз. Проведены процедуры кровопускания, с кратковре-
менным эффектом. Продолжены симптоматическое лече-
ние, терапия прямым ингибитором тромбина (дабигатрана 
этексилат). В марте 2018 г. в общем анализе крови от-
мечено снижение числа тромбоцитов до 47×109/л. Терапия 
дабигатраном этексилатом отменена. Больной направлен 

в ФГБУ «НМИЦ гематологии» Минздрава России для 
коррекции проводимой терапии. 

На момент обращения в общем анализе крови был эрит-
роцитоз, повышение содержания гемоглобина, тромбоцито-
пения (эритроциты 6,04 ×1012/л, гемоглобин 165 г/л, тром-
боциты 30×109/л). 

В коагулограмме отмечалась гиперкоагуляция (протром-
бированный индекс – 58,4%, АЧТВ 41,2 с, Д-димер 
13225  нг/мл, концентрация гомоцистеина 30,0 мкмоль/л, 
волчаночный антикоагулянт положительный). 

Получал инфузии нефракционированного гепарина 
в минимальных дозах, отмечалась значительная гипокоа-
гуляция, в связи с этим инфузии были прекращены. При-
нимая во внимание наличие абсолютного противопоказа-
ния к использованию антитромботической терапии (как 
антикоагулянтов, так и дезагрегантов) – значимой тром-
боцитопении, от назначения данных препаратов решено 
воздержаться. 

При проведении молекулярно-генетического анализа вы-
явлена мутация JAK2V617F. При проведении количествен-
ного анализа клетки с мутацией V617F гена JAK2 составили 
3,77% от общего числа клеток в препарате. 

Морфологическая картина трепанобиоптата костного 
мозга характеризует МПЗ, ИП. 

Цитогенетическое исследование клеток костного мозга 
методом дифференциальной окраски хромосом хромосом-
ных аберраций не выявило. Кариотип 46 XY [20]. 

Эритропоэтин 11,33 мЕ/мл (норма 2,59–18,50 мЕ/мл). 
При определении полиморфизмов генов тромбофилии 

методом полимеразной цепной реакции выявлена мутация 
в одном аллеле гена метилентетрагидрофолатредуктазы (ге-
терозиготное наследование) и гомозиготная мутация 
Thr165Met в гене F2, который кодирует аминокислотную 
последовательность белка протромбина. 

Лабораторная диагностика АФС выявила антитела 
к бета-2-гликопротеину 1 47,6 Ед/мл (норма до 20 Ед/мл), 
антитела к кардиолипину IgM 47,5 Ед/мл (норма до 
20 Ед/мл), IgG 293,5 Ед/мл (норма до 20 Ед/мл). 

При вирусологическом исследовании обнаружена поло-
жительная реакция микропреципитации с кардиолипиновым 
антигеном (1:8). Однако при контрольном исследовании RW 
методом ИФА получен отрицательный результат.  

Таким образом, установлен диагноз: МПЗ, ИП, высокий 
риск тромбогеморрагических осложнений. АФС.  

В связи с глубокой тромбоцитопенией и высоким рис-
ком тромботических осложнений в стационарных усло-
виях ФГБУ «НМИЦ гематологии» Минздрава России на-
чата терапия преднизолоном 90 мг в/в с последующим 
переходом на пероральный прием препарата и постепен-
ным снижением дозы преднизолона по 10 мг в неделю. Од-
новременно проводилась терапия антикоагулянтами (рива-
роксабан 15 мг 2  раза/сут), объемные плазмаферезы 
с замещением свежезамороженной плазмой №7, ангиопро-
текторами, комбинированными препаратами витаминов В1, 
В6, фолиевой кислоты. 

В результате проведенного лечения отмечалось увеличе-
ние числа тромбоцитов до 110×109/л, уменьшилась концент-
рация маркеров АФС [антитела к бета-2-гликопротеину 1 
15,3 Ед/мл (ранее 47,6 Ед/мл), антитела к кардиолипину IgM 
18,7 Ед/мл (ранее 47,5 Ед/мл), IgG 122,9 Ед/мл (ранее 
293,5 Ед/мл)]. 

Пациент молодого возраста, но относится к группе вы-
сокого риска тромбогеморрагических осложнений.  

Параллельно с противотромботической терапией паци-
ент перорально принимает гидроксикарбамид 1000 мг 
в сутки. Наблюдение продолжается. 

Ðèñ. 2. ÊÒ-àíãèîïóëüìîíîãðàôèÿ. Ìàññèâíûå ïðèñòåíî÷-
íûå òðîìáîòè÷åñêèå ìàññû â ïðàâîé ëåãî÷íîé àðòåðèè 
(ïîêàçàíû ñòðåëêîé).

Ðèñ. 3. ÊÒ-àíãèîïóëüìîíîãðàôèÿ. Ïðèñòåíî÷íûå òðîìáî-
òè÷åñêèå ìàññû ñïðàâà (ïîêàçàíû ñòðåëêîé).

96                                                                                                                                                          ТЕРАПЕВТИЧЕСКИЙ АРХИВ 7, 2019



Ph-негативные миелопролиферативные заболевания и антифосфолипидный синдром  

Клинический случай 3 
Пациентка С., 30 лет. Из анамнеза известно, что в 2010 г. 

в возрасте 24 лет проведено прерывание беременности на 
сроке 24 недели из-за гибели плода. Причина не установ-
лена. Клинический анализ крови: гемоглобин 123 г/л, эрит-
роциты 4,01×1012/л, лейкоциты 5,46×109/л, тромбоциты – 
не исследовали. В 2011 г. при обследовании выявлена гепа-
томегалия, спленомегалия (по данным УЗИ селезенка 
122×60×173 мм, печень 190×147×155 мм). Наблюдалась 
у гастроэнтеролога, гепатолога. В 2015 г. планировалось 
экстракорпоральное оплодотворение. В связи со спленоме-
галией 19.01.2016 пациентка направлена в ФГБУ «НМИЦ 
гематологии» Минздрава России. При обследовании показа-
тели общего анализа крови и биохимического анализа 
крови – без особенностей (эритроциты 4,39×1012/л, гемогло-
бин 138 г/л, гематокрит 39,3%, тромбоциты 210×109/л, лей-
коциты 5,06×109/л). 

По данным УЗИ и компьютерной томографии выявлены 
гепатомегалия, спленомегалия (селезенка 216×60 мм, правая 
доля печени 125 мм, левая доля печени 79 мм), тромбоз ворот-
ной вены, внутрипеченочных вен, портальная гипертензия.  

При гистологическом исследовании трепанобиоптата 
костного мозга выявлена морфологическая картина неклас-
сифицируемого МПЗ.  

По данным молекулярно-генетического исследования 
клетки с мутацией V617F гена JAK2 составляют 8,6%. 

Таким образом, установлен диагноз: МПЗ, ранняя стадия. 
Одновременно в коагулограмме выявлено удлинение АЧТВ 
до 56 с, положительный тест на волчаночный антикоагулянт. 
Пациентка направлена в НИИ ревматологии им. В.А. Насо-
новой, где установлен диагноз АФС с высокопозитивными 
титрами антител: IgG к кардиолипину 50,07 Ед/мл (норма 
<12 Ед/мл), суммарные Ig G+A+M к бета-2-гликопротеину1 
составили 106,29 Ед/мл (норма <20 Ед/мл). Назначена тера-
пия: дабигатрана этексилат, ацетилсалициловая кислота, 
клопидогрел, пентоксифиллин, плаквенил. 

Таким образом, на основании проведенного обследова-
ния установлен диагноз МПЗ, не классифицируемое, АФС, 
синдром потери плода, синдром Бадда–Киари, тромбоз селе-
зеночной и портальной вен, спленомегалия, портальная ги-
пертензия. Пациентка относится к группе высокого риска 
тромбогеморрагических осложнений, в связи с этим на-
значена циторедуктивная терапия гидроксикарбамидом по 
1000 мг в сутки. За 2 года комплексной терапии отмечается 
стабилизация заболевания. 

Обсуждение 
В литературе описаны единичные клинические случаи 

Ph-негативных МПЗ, которые протекают совместно с АФС 
[22]. Авторы предполагают, что, возможно, антифосфоли-
пидные антитела возникают как вторичное явление после 
воздействия определенных препаратов, в том числе гидро-
ксикарбамида. Однако описанным нами в клинических на-
блюдениях пациентам гидроксикарбамид назначался после 
установления диагнозов МПЗ и АФС. В последнее время 
увеличился интерес к изучению патогенеза развития соче-
тания аутоиммунных заболеваний (АИЗ) и МПЗ. На боль-
шом клиническом материале выявлена повышенная частота 
сочетания АИЗ с Ph-негативными МПЗ [23, 24]. Авторам 
исследований удалось оценить широкий спектр АИЗ и их 
влияние на МПЗ. Установлено, что пациенты с предше-
ствующим анамнезом АИЗ имеют в 2–3 раза повышенный 
риск развития МПЗ, при этом сигнальные пути JAK/STAT 
(Янускиназы) играют важную роль в патогенезе как АИЗ, 

так и МПЗ [25, 26]. МПЗ могут предшествовать или сопро-
вождаться АИЗ, что значительно повышает сердечно-сосу-
дистые и тромбоэмболические осложнения. 

В первом случае у пациентки МПЗ – ЭТ. Высокий риск 
тромбогеморрагических осложнений. Первичный АФС. 
Синдром Рейно. Артроз коленных суставов. Наследственная 
тромбофилия. Осложнение: гангрена концевых фаланг 
пальцев левой кисти. Состояние после хирургического лече-
ния (некрэктомия, формирование культей I–V пальцев 
левой кисти) от 04.12.2014. Тромбофлебит глубоких вен 
(1987 г). Тромбоз правой подключичной вены (2002 г.). 
В этом случае диагноз МПЗ – ЭТ установлен на основании 
критериев Всемирной организации здравоохранения (ВОЗ), 
утвержденных в 2008 г. [3]. Пациентка молодого возраста, 
однако, относится к группе высокого риска тромбогеморра-
гических осложнений (тромбозы в анамнезе), в связи с этим 
назначена циторедуктивная терапия гидроксикарбамидом 
[27]. В результате проводимой терапии нормализовалось 
число тромбоцитов, что позволяет определить эффект те-
рапии как стабилизацию заболевания. В клиническом ана-
лизе крови обращает на себя внимание гиперхромная ане-
мия. Проведенное обследование не выявило признаков 
прогрессирования заболевания/трансформации с развитием 
миелодиспластического синдрома. Наблюдение за больной 
продолжается. 

Во втором случае у пациента МПЗ, ИП, высокий риск 
тромбогеморрагических осложнений. Первичный АФС. На-
следственная тромбофилия. Осложнение: тромбозы вен 
нижних конечностей. Рецидивирующие ТЭЛА. Сопутствую-
щие заболевания: инсулиннезависимый сахарный диабет. 
Конституциональное ожирение. Гипертоническая болезнь 
II стадии. 

Диагноз МПЗ – ИП установлен на основании критериев 
ВОЗ 2016 г. [4]. В новой редакции классификации ВОЗ сни-
жен диагностический показатель гемоглобина. Кроме того, 
выделяют маскированную, латентную ИП, которая является 
отдельным вариантом заболевания и характеризуется нали-
чием мутации JAK2V617F, морфологическими особенно-
стями костного мозга, соответствующими критериям ВОЗ, 
но содержание гемоглобина ниже диагностических значе-
ний. Количество эритропоэтина сыворотки крови является 
малым диагностическим критерием [28]. 

В третьем случае на основании проведенного обследова-
ния установлен диагноз МПЗ, не классифицируемое, ранняя 
стадия. Высокий риск тромбогеморрагических осложнений. 
АФС. Тромбоз селезеночной и портальной вен. 

Во всех случаях анамнестические данные (рецидивирую-
щие артериальные и венозные тромбозы, синдром потери 
плода) позволили заподозрить наличие сопутствующего 
аутоиммунного заболевания. Диагноз первичный АФС уста-
новлен на основании клинических и лабораторных данных. 
Для АФС более характерна тромбоцитопения. Тромбоцитоз 
в общем анализе крови в первом случае можно объяснить 
наличием МПЗ, ЭТ. 

Ложноположительный результат реакции Вассермана 
у пациентов также свидетельствует в пользу хронического 
системного заболевания соединительной ткани. Иммунная си-
стема вырабатывает большое количество неспецифических 
антител, которые могут вызвать реакцию. Такое состояние 
может показывать ложноположительный результат [17, 29].  

 
Таким образом, изучение данных клинических случаев по-

казало, что задолго до установления диагнозов МПЗ и АФС 
(в среднем более 10 лет) у пациентов наблюдались рецидиви-
рующие тромбозы, синдром потери плода. Диагностика на 
ранних стадиях важна для своевременного назначения тера-
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пии. Лечение должно быть направлено как на профилактику 
повторных тромбозов, так и на подавление опухолевой проли-
ферации. АФС является дополнительным неблагоприятным 
фактором риска тромбозов у пациентов с МПЗ. 

Заключение 
У больных МПЗ с осложненным тромботическим анам-

незом тромбозов следует иметь настороженность в отноше-

нии сопутствующего заболевания аутоиммунного характера. 
Также при установленном диагнозе АФС, особенно при ати-
пичном течении, необходим комплексный подход с оценкой 
жалоб больного, объективных данных, результатов клини-
ческих анализов и дополнительных методов исследования, 
что позволит определить, не являются ли выявленные нару-
шения симптомами гематологического заболевания. 

 
Авторы заявляют об отсутствии конфликта интересов.
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