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РЕФЕРАТ
Актуальность. Национальная наблюдательная про-
грамма МПН-КЖ-2020 была направлена на получение 
данных об особенностях качества жизни и симптомов, 
а также восприятия болезни и лечения при классиче-
ских Ph-негативных миелопролиферативных новообра-
зованиях (МПН) в Российской Федерации с точки зре-
ния пациентов и врачей.
Цель. При использовании новых стандартизованных 
опросников изучить качество жизни пациентов с раз-
личными МПН, дать характеристику наиболее распро-
страненным симптомам и их влиянию на качество жизни 
больных миелофиброзом (МФ), истинной полицитемией 
(ИП) и эссенциальной тромбоцитемией (ЭТ), охарактери-
зовать восприятие проблем, связанных с заболеванием 
и лечением, с точки зрения самих пациентов и их леча-
щих врачей-гематологов.
Материалы и методы. В исследование включено 1100 па-
циентов с Ph-негативными МПН (355 — с МФ, 408 — с ИП 
и 337 — с ЭТ; средний возраст пациентов 58 ± 14 лет, 61 % 
женщин). В исследовании также участвовали 100  вра-
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ABSTRACT
Background. The national observational program MPN-
QoL-2020 was focused on quality of life (QoL) and symp-
toms in patients with classical Ph-negative myeloprolifera-
tive neoplasms (MPNs) in the Russian Federation, as well 
as on the perception of the disease and treatment from the 
patient’s and physician’s perspective.
Aim. To evaluate QoL in patients with diff erent MPNs using 
new standardized questionnaires, to assess the most com-
mon symptoms and their impact on QoL in patients with my-
elofi brosis (MF), polycythemia vera (PV) and essential throm-
bocythemia (ET), and to characterize the perception of the 
disease and treatment concerns from patients’ perspective 
and their treating physicians’ perspective.
Materials & Methods. In total 1100 patients with MPNs (MF: 
n = 355, PV: n = 408, and ET: n = 337; mean age 58 ± 14 years; 
61  % women) and 100 hematologists (mean age 42  ±  12 
years; 85 % women) from 37 medical centers in 8 Federal 
districts of the Russian Federation participated in the study. 
All the patients fi lled out symptom assessment tool (MPN10), 
QoL questionnaire for patients with hematological malig-
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чей-гематологов (средний возраст 42 ± 12 лет, 85 % жен-
щин) из 37 ЛПУ в 8 федеральных округах РФ. В рамках 
исследования пациенты однократно заполняли специ-
альный опросник для оценки симптомов МПН (MPN10), 
специальный опросник качества жизни у онкогематоло-
гических больных (HM-PRO), а также опросный лист паци-
ента. Гематологи однократно заполняли опросный лист 
врача, а также «карту пациента» на всех включенных ими 
в исследование больных МПН.
Результаты. В условиях реальной клинической практики 
впервые в России получены данные об особенностях ка-
чества жизни пациентов с Ph-негативными МПН, о про-
филе симптомов при разных вариантах МПН и степени их 
влияния на повседневную жизнь. Больные  МПН имеют 
нарушения качества жизни, которые в большей степени 
касаются физического и эмоционального функциониро-
вания, а также режима приема пищи и питья, в меньшей — 
социального функционирования. Более чем у 1/3 больных 
с Ph-негативными МПН зарегистрировано значительное 
нарушение качества жизни. У по давляющего большин-
ства пациентов отмечается слабость: при МФ — у 92,6 %, 
при ИП — у 83,7 %, при ЭТ — у 82 %. Профили актуальных 
симптомов и их выраженность отличаются при разных 
МПН. Определены симптомы, более всего требующие 
коррекции с точки зрения пациентов и врачей. Установ-
лены расхождения в оценках пациентов и их лечащих 
врачей в отношении к заболеванию и проводимому 
лечению, а также аспекты, нуждающиеся в улучшении 
при взаимодействии пациент–врач.
Заключение. Результаты, полученные в рамках наци-
ональной наблюдательной программы МПН-КЖ-2020, 
позволили выявить особенности нарушений каче-
ства жизни больных МПН в России. Определен спектр 
специфических проблем, связанных с заболеванием 
и лечением, которые характерны для этих пациентов. 
Кроме того, актуализированы неудовлетворенные по-
требности этой категории пациентов в нашей стране. 
Результаты программы МПН-КЖ-2020 могут использо-
ваться при подготовке рекомендаций по улучшению/
поддержанию качества жизни пациентов с Ph-негатив-
ными МПН и для разработки мероприятий, направлен-
ных на повышение осведомленности больных МПН 
о заболевании и его лечении.

Ключевые слова: классические Ph-негативные 
миелопролиферативные новообразования, ис-
тинная полицитемия, эссенциальная тромбоците-
мия, первичный миелофиброз, качество жизни, 
опросник MPN10.

Получено: 12 октября 2021 г.
Принято в печать: 10 февраля 2022 г.

Для переписки: Татьяна Павловна Никитина, канд. мед. наук, 
ул. Артиллерийская, д. 1, Санкт-Петербург, Российская Федерация, 
191014; e-mail: qolife@mail.ru

Для цитирования: Ионова Т.И., Андреевская Е.А., Бабич Е.Н. и др. 
Актуальные аспекты качества жизни у пациентов с классическими 
Ph-негативными миелопролиферативными новообразованиями 
в Российской Федерации: обсуждение результатов национальной 
наблюдательной программы МПН-КЖ-2020. 
Клиническая онкогематология. 2021;15(2):176–97.

DOI: 10.21320/2500-2139-2022-15-2-176-197

nancies (HM-PRO) and patient’s survey checklist; physicians 
fi lled out physician’s survey checklist and patient record for 
each patient included in the study.
Results. For the fi rst time in Russia in a representative po-
pulation of MPN patients in the real-world setting, QoL and 
symptom profi les in patients with diff erent MPNs were cha-
racterized and symptom impact on the daily living of MPN 
patients was identifi ed. MPN patients exhibited QoL im-
pairment: noticeable detriments in physical and emotional 
functioning, as well as in eating and drinking regimen were 
found, social functioning was less impaired. More than one 
third of MPN patients had signifi cant QoL impairment. The 
vast majority of patients experienced fatigue: 92.6  % MF 
patients, 83.7  % PI patients, and 82  % ET patients. Symp-
tom prevalence severity diff ered across diff erent MPNs. Top 
disease-related symptoms to be resolved were identifi ed 
from patient’s and physician’s perspective. Discrepancies in 
the attitudes of MPN patients and their treating physicians 
to various aspects regarding the disease and its treatment 
were found as well as issues needed to be improved in the 
patient-physician communication were identifi ed.
Conclusion. The results of national research program MPN-
QoL-2020 allowed to identify the areas of QoL impairment 
and symptom burden in MPN patients in Russia, to verify 
areas of concern related to the disease and its treatment 
in patients with diff erent MPNs, as well as to highlight the 
unmet needs in this patients’ population in our country. The 
outcomes of the study may contribute to establishing re-
commendations for improving/maintaining QoL in patients 
with MPNs and to developing measures aimed to raise 
awareness of this patients’ population about the disease 
and its  treatment.

Keywords: classical Ph-negative myeloproliferative 
neoplasms, polycythemia vera, essential throm-
bocythemia, primary myelofi brosis, quality of life, 
MPN10 form.
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ВВЕДЕНИЕ

Стандартизация подходов к ведению больных с клас-
сическими Ph-негативными миелопролифератив-
ными новообразованиями (МПН) и улучш ению каче-
ства медицинской помощи этой категории пациентов 
входит в перечень наиболее  актуальных направлений 
исследовательской работы международного гемато-
логического сообщества на пр отяжении последнего 
десятилетия [1–3]. Ph-негативные МПН — это группа 
редких онкогематологических заболе ваний, характе-
ризующихся клональным нарушением гемопоэза на 
уровне клеток-предшественниц с присущей для опу-
холи неограниченной пролиферацией этих клеток, 
дифференцирующихся по всем росткам кроветво-
рения миелоидной направленности. К классическим 
Ph-негативным МПН относят истинную полицитемию 
(ИП), эссенциальную тромбоцитемию (ЭТ) и миело-
фиброз (МФ) [1, 4]. Эти заболевания характеризуются 
длительным хроническим течением с постепенным 
прогрессированием и существенным нарушением 
качества жизни пациентов. В соответствии с клини-
ческими рекомендациями терапия Ph-негативных 
МПН направлена на контроль миелопролиферации и 
сдерживание прогрессирования заболевания, умень-
шение рисков бластной трансформации заболевания, 
предотвращение тромботических и геморрагических 
осложнений, а также устранение или облегчение 
симптомов, связанных с болезнью, и п оддержание/
улучшение качества жизни пациентов.

В большинстве случаев современный арсенал 
лечебных возможностей позволяет успешно контро-
лировать течение МПН длительное время. Однако, 
несмотря на относительно благоприятный прогноз, 
больные страдают от конституциональных симптомов, 
выраженность которых не коррелирует с фазой 
заболевания. Среди проблем, остающихся сегодня 
актуальными в отношении больных МПН, следует 
отметить негативное влияние заболевания и лечения 
на повседневную жизнь пациентов, нарушение их 
физического и психологического состояния, снижение 
трудоспособности. Кроме того, серьезную проблему 
представляет ухудшение качества жизни у близких 
родственников пациентов. Необходимо подчеркнуть и 
трудности, представляющие сегодня большое значение 
при ведении пациентов с МПН в рутинной клинической 
практике. Это прежде всего дефицит финансирования 
и затруднение амбулаторного обеспечения больных 
МПН дорогостоящими лекарственными препаратами 
[5], а также проблемы информированности пациентов 
и их родственников в отношении заболевания и его 
лечения, вопросы доступности медицинской помощи. 
Последние аспекты приобрели особую актуальность в 
условиях пандемии COVID-19.

Повышение качества и эффективности медицин-
ской помощи больным МПН возможно, если она обла-
дает пациент-ориентированными характеристиками 
[6]. Ориентированность на пациента — это в т. ч. ин-
формированность медицинского сообщества о нару-
шениях качества жизни больных МПН, об отношении 
пациентов к болезни и лечению, а также о трудностях, 
с которыми они сталкиваются в процессе лечения.

Для изучения трудностей и проблемных аспектов 
в системе оказания помощи пациентам с Ph-нега-
тивными МПН в 2014 г. в США был инициирован 
крупномасштабный проект Landmark с участием 
813 больных МПН и 457 врачей. В дальнейшем (2016 г.) 
в исследовании приняли участие 699 больных МПН и 
219 врачей из Австралии, Японии, Канады, Германии, 
Италии и Великобритании. В 2018 г. к проекту присо-
единились другие страны, в исследование было вклю-
чено 560 больных МПН и 260 врачей из Китая, Турции, 
России, Тайваня, Южной Кореи и Саудовской Аравии.

Среди значимых результатов проекта Landmark 
важно указать на существенное расхождение оценок 
врачей и пациентов в отношении спектра симптомов 
при Ph-негативных МПН, связанных с заболеванием 
и лечением. Отмечается наличие неудовлетворенных 
потребностей у больных МПН, недостаточная их осве-
домленность в отношении заболевания и его лечения, а 
также сложности, с которыми сталкиваются пациенты 
с МПН в процессе лечения [7–13]. Отдельно проанали-
зированы результаты опроса 40 пациентов и 30 врачей, 
полученные в России в рамках проекта Landmark. 
Изучено влияние хронических Ph-негативных МПН на 
разные аспекты жизни больных как с точки зрения 
пациентов, так и с точки зрения гематологов [13].

С учетом результатов, полученных в междуна-
родном проекте Landmark, с целью повысить инфор-
мированность пациентов с МПН и осведомленность 
медицинского сообщества об особенностях качества 
жизни и спектра симптомов, а также изучить отно-
шение пациентов и врачей к проблемам, связанным с 
заболеванием и его лечением, в 2020–2021 гг. в Рос-
сийской Федерации реализована национальная на-
блюдательная программа — исследование «Качество 
жизни пациентов с МПН и отношение к проблемам, 
связанным с заболеванием и лечением, с точки 
зрения пациентов и врачей» (МПН-КЖ-2020). В нем 
приняли участие 1100 пациентов с Ph-негативными 
МПН и 100 врачей-гематологов. Программа была ини-
циирована Межнациональным центром исследования 
качества жизни (Санкт-Петербург) под эгидой на-
учной рабочей группы «Качество жизни и симптомы» 
Европейской гематологической ассоциации (EHA SWG 
«Quality of Life and Symptoms»).

В рамках программы МПН-КЖ-2020 впервые при 
использовании новых стандартизованных опрос-
ников получены данные об особенностях качества 
жизни российских пациентов c различными нозоло-
гическими формами:

` дана характеристика наиболее распростра-
ненных симптомов и их влияния на качество 
жизни больных МФ, ИП и ЭТ;

` установлены расхождения между пациента-
ми и врачами в оценках нарушения качества 
жизни больных МПН;

` определены трудности, с которыми сталки-
ваются пациенты с различными формами 
МПН;

` охарактеризовано отношение к проблемам, 
связанным с заболеванием и его лечением, 
самих пациентов и их лечащих врачей.

В связи с тем, что исследование проходило в 
период пандемии COVID-19, дополнительно изучено 
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мнение пациентов и врачей о необходимости дис-
танционного взаимодействия с лечащим врачом для 
лучшего контроля заболевания, а также отношение 
врачей к целесообразности изменения терапии в 
период пандемии COVID-19. Основные результаты 
программы уже освещены в научно-практическом из-
дании, которое было подготовлено при участии вра-
чей-гематологов, вовлеченных в реализацию проекта, 
и членов экспертного комитета, представленного 
ведущими гематологами РФ [14].

Настоящая статья подготовлена в целях система-
тизации наиболее важных результатов программы 
МПН-КЖ-2020, которые отражают актуальные про-
блемы больных МПН в отечественной клинической 
практике и в дальнейшем могут быть положены в 
основу рекомендаций по поддержанию и улучшению 
качества жизни пациентов данного профиля. В рамках 
статьи обсуждаются особенности качества жизни 
больных МФ, ИП и ЭТ, а также восприятия проблем, 
связанных с заболеванием и лечением, с точки зрения 
самих пациентов и их лечащих врачей-гематологов.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Участие пациентов с Ph-негативными МПН и вра-
чей-гематологов в программе МПН-КЖ-2020 прохо-
дило в виде однократного опроса в период с 15 августа 
2020 г. по 29 декабря 2020 г. Обработка материала 
выполнена в 2021 г. Программа была реализована в 
8 регионах Российской Федерации. Исследование одо-
брено этическим комитетом НМХЦ им. Н.И. Пирогова 
Минздрава РФ. Все участники исследования (и па-
циенты, и врачи) подписывали информированное 
согласие на участие в программе. Для этого были 
разработаны бланки информированного согласия 
отдельно для пациентов и врачей.

Критерием приглашения к участию в проекте вра-
ча-гематолога был опыт лечения пациентов с МПН, а 
также возможность включения в программу не менее 
2 пациентов.

Включение пациентов в проект осуществлялось во 
время визитов к врачу. В программу включали паци-
ентов с подтвержденным диагнозом Ph-негативного 
МПН (МФ, ИП или ЭТ) в возрасте 18 лет и старше. 
В критерии включения также входили подписание 
пациентами информированного согласия на участие 
в исследовании и способность заполнить опросники 
и опросные листы. С учетом пандемии COVID-19 и 
связанных с ней ограничений была предусмотрена 
возможность заполнения опросных листов, опрос-
ников и бланков информированного согласия как 
на бумажных носителях, так и в электронном виде. 
С этой целью были разработаны электронные формы, 
аналогичные бумажным вариантам, для заполнения 
с возможностью сохранения данных и последующей 
отправки в виде электронных файлов. Пациенты и 
врачи участвовали в опросе независимо друг от друга.

В рамках опроса пациенты однократно запол-
няли специальный опросник для оценки симптомов 
у больных МПН — MPN10, специальный опросник 
качества жизни у онкогематологических больных — 
HM-PRO, а также опросный лист пациента, содер-

жащий социально-демографическую информацию и 
вопросы, касающиеся его отношения к заболеванию 
и его лечению. Врачи-гематологи заполняли «карту 
пациента», содержащую социально-демографическую 
и клиническую информацию о пациенте (диагноз, 
общесоматический статус, наличие симптомов опу-
холевой интоксикации, группа риска, осложнения 
МПН, сведения о проводимой терапии, категория 
пациента: амбулаторный, на лечении в стационаре 
или на дистанционном взаимодействии), а также 
информацию о его симптомах и качестве жизни с 
точки зрения врача. Кроме того, гематологи одно-
кратно заполняли опросный лист врача, включающий 
социально-демографическую информацию (возраст, 
пол, профессиональный стаж, место работы), общие 
вопросы ведения пациентов с МПН и вопросы взаимо-
отношения пациент–врач.

Опросник MPN10 — один из наиболее простых и 
удобных в клинической практике инструментов для 
оценки специфических симптомов у больных МПН 
[16, 17]. Опросник MPN10 позволяет оценить степень 
тяжести 10 симптомов, чаще всего встречающихся у 
больных МПН: слабости, раннего насыщения, непри-
ятных ощущений (дискомфорта) в животе, вялости 
(снижения активности), проблем с концентрацией 
внимания, ночной потливости, кожного зуда, боли в 
костях, повышения температуры тела и непреднаме-
ренного снижения массы тела. Симптомы оценива-
ются пациентом по 10-балльной шкале: 0 баллов — 
нет симптома; 10 баллов — максимальная степень 
тяжести симптома, которую можно себе представить. 
Максимальный уровень слабости оценивается за 
прошедшие 24 ч; максимальный уровень раннего 
насыщения, неприятных ощущений (дискомфорта) 
в животе, вялости (снижения активности), проблем 
с концентрацией внимания, ночной потливости, 
кожного зуда, боли в костях, повышения температуры 
тела — за прошедшую неделю; максимальный уро-
вень непреднамеренного снижения массы тела — за 
последние 6 мес. Обработка данных по опроснику 
MPN10 предполагает вместе с анализом информации 
о степени тяжести каждого из 10 симптомов по 10-бал-
льной цифровой оценочной шкале расчет общего 
результата оценки симптомов в виде среднего балла 
выраженности всех симптомов, умноженного на 10 
(при условии, что пациент ответил как минимум на 
6 вопросов из 10). Диапазон значений общего резуль-
тата оценки симптомов — от 0 до 100 (чем выше балл, 
тем больше общая степень тяжести всех симптомов). 
При оценке выраженности отдельных симптомов при-
меняется следующая градация: 1–3 балла — незна-
чительно выраженный симптом; 4–6 баллов — уме-
ренно выраженный симптом; 7–10 баллов — сильно 
выраженный симптом. При этом умеренно или сильно 
выраженные симптомы объединяли в категорию 
«значительно выраженные симптомы» (4–10 баллов). 
Русская версия опросника MPN10 разработана и апро-
бирована в 2020 г. [18]. Опросник MPN10 включен 
в Национальные клинические рекомендации по ле-
чению больных МПН для оценки клинического ответа 
на терапию [1].

Опросник HM-PRO (Haematological Malignancy 
Patient-Reported Outcome Measure) — это инструмент 
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оценки качества жизни и симптомов нового поко-
ления, разработанный специалистами Европейской 
гематологической ассоциации (EHA) специально для 
применения в клинической практике у пациентов 
с онкогематологическими заболеваниями [19, 20]. 
Опросник состоит из двух частей: части A (24 вопроса) 
и части Б (18 вопросов). Вопросы части А предназна-
чены для определения нарушения качества жизни 
в настоящее время по следующим аспектам повсе-
дневной жизни: физическое функционирование (7 во-
просов), социальное функционирование (3 вопроса), 
эмоциональное функционирование (11 вопросов), 
режим приема пищи и питья (3 вопроса). Вопросы 

части Б предназначены для оценки симптомов, 
связанных с заболеванием и лечением, и их влияния 
на общее состояние пациента в течение последних 
3 дней. Показатели по шкалам опросника выражают в 
баллах от 0 до 100: чем выше показатель, тем больше 
степень нарушения качества жизни и сильнее влияние 
симптомов на общее состояние пациента. Кроме того, 
при разделении вопросов опросника по шкалам пред-
усмотрено определение общих (суммарных) баллов 
для частей А и Б. Суммарный балл части А характери-
зует степень нарушения качества жизни: 0–6 баллов — 
нет нарушения; 7–24 балла — незначительное 
нарушение; 25–40 баллов — умеренное нарушение; 

Таблица 1. Социально-демографическая характеристика пациентов с Ph-негативными МПН

Показатель

Все пациенты 

с МПН (n = 1100) МФ (n = 355) ИП (n = 408) ЭТ (n = 337)

Средний возраст (± SD) на момент опроса, лет 57,8 (± 14,1) 59,3 (± 12,6) 59,5 (± 13,8) 54,0 (± 15,4)
Возрастные группы, n (%)

18–29 лет
30–39 лет
40–49 лет
50–59 лет
60–69 лет
70–79 лет
80–89 лет
≥ 90 лет

35 (3,1)
116 (10,5)
145 (13,2)
235 (21,4)
339 (30,8)
181 (16,5)
47 (4,3)
2 (0,2)

4 (1,1)
28 (7,9)
46 (13)

83 (23,4)
118 (33,2)
61 (17,2)
14 (3,9)
1 (0,3)

7 (1,7)
43 (10,5)
43 (10,5)
83 (20,3)
129 (31,6)
80 (19,8)
23 (5,6)

—

24 (7,1)
45 (13,4)
56 (16,6)
69 (20,5)
92 (27,3)
40 (11,9)
10 (3,0)
1 (0,3)

Соотношение женщин/мужчин, n (%) 670/430 (60,9/39,1) 208/147 (58,6/41,4) 223/185 (54,7/45,3) 239/98 (70,9/29,1)
Регион проживания в соответствии с федеральным округом, n (%)

Дальневосточный
Приволжский
Северо-Западный
Северо-Кавказский
Сибирский
Уральский
Центральный
Южный

169 (15,4)
185 (16,8)
277 (25,2)

5 (0,4)
46 (4,2)
54 (4,9)

304 (27,6)
60 (5,5)

37 (10,4)
57 (16,1)
81 (22,8)
2 (0,6)
16 (4,5)
10 (2,8)

130 (36,6)
22 (6,2)

77 (18,9)
72 (17,6)
99 (24,3)

2 (0,5)
17 (4,2)
16 (3,9)

107 (26,2)
18 (4,4)

55 (16,3)
56 (16,6)
97 (28,8)

1 (0,3)
13 (3,9)
28 (8,3)
67 (19,9)
20 (5,9)

Место проживания, n (%)
Город
Сельская местность 

922 (83,8)
178 (16,2)

293 (82,5)
62 (17,5)

343 (84,1)
65 (15,9)

286 (84,9)
51 (15,1)

Образование, n (%)
Высшее/неполное высшее
Среднее специальное
Среднее
Другое
Высшее + среднее специальное/техникум

520 (47,3)
412 (37,5)
155 (14,1)

9 (0,8)
4 (0,4)

158 (44,5)
139 (39,2)
54 (15,2)
3 (0,8)
1 (0,3)

186 (45,6)
153 (37,5)
63 (15,4)

4 (1,0)
2 (0,5)

176 (52,2)
120 (35,6)
38 (11,3)
2 (0,6)
1 (0,3)

Занятость, n (%)
Работают полный рабочий день
Работают неполный рабочий день
Не работают
Учатся
Находятся на пенсии
Пенсионеры, работающие полный рабочий день
Пенсионеры, работающие неполный рабочий день
Нет данных

401 (36,5)
73 (6,6)

143 (13,0)
6 (0,5)

464 (42,2)
8 (0,7)
4 (0,4)
1 (0,1)

110 (31)
22 (6,2)
53 (14,9)

0
167 (47,0)

1 (0,3)
2 (0,6)

0

137 (33,6)
29 (7,1)
47 (11,5)
2 (0,5)

187 (45,8)
5 (1,2)

0
1 (0,2)

154 (45,7)
22 (6,5)
43 (12,8)

4 (1,2)
110 (32,6)

2 (0,6)
2 (0,6)

0
Семейное положение, n (%)

Женаты/замужем
Холостые/не замужем
Разведенные
Вдовцы/вдовы

758 (68,9)
87 (7,9)
97 (8,8)

158 (14,4)

245 (69,0)
20 (5,6)
33 (9,3)
57 (16,1)

291 (71,3)
24 (5,9)
30 (7,4)
63 (15,4)

222 (65,9)
43 (12,8)
34 (10,0)
38 (11,3)

Наличие инвалидности, n (%)
Да
Нет
Нет данных

431 (39,2)
666 (60,6)

3 (0,3)

188 (53,0)
167 (47,0)

0

161 (39,5)
244 (59,8)

3 (0,7)

82 (24,3)
255 (75,7)

0
SD — стандартное отклонение; ИП — истинная полицитемия; МПН — миелопролиферативное новообразование; МФ — миелофиброз; ЭТ — эссенци-
альная тромбоцитемия.
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41–74 балла — сильное нарушение; 75–100 баллов — 
очень сильное нарушение. Умеренное, сильное и очень 
сильное нарушения рассматривали как значительное 
нарушение качества жизни. Суммарный балл части 
Б характеризует степень влияния симптомов на 
общее состояние пациента: 0–2 балла — нет влияния 
симптомов; 3–15 баллов — незначительное влияние; 
16–29 баллов — умеренное влияние; 30–64 балла — 
сильное влияние; 65–100 баллов — очень сильное 
влияние. Умеренное, сильное и очень сильное влияния 
симптомов рассматривали как значительное влияние 
симптомов. Русская версия опросника HM-PRO разра-
ботана и апробирована в 2020 г. [21].

Всем участникам перед началом опроса были даны 
инструкции о порядке и принципе заполнения форм, в 
т. ч. в электронном виде. Длительность заполнения форм 
пациентом составляла около 20 мин, врачом — 15 мин.

Расчет минимального объема выборки проведен 
на основании имеющейся информации об ориентиро-
вочном числе больных МПН в Российской Федерации 
при аппроксимации данных по распространенности 
МПН в г. Санкт-Петербурге: 8500 пациентов с пер-
вичным МФ, 11 500 — с ЭТ и 20 000 — с ИП [15]. При 
доверительной вероятности 95 % и вероятности 
ошибки 5 % определено, что в программу должно 
быть включено 368 пациентов с МФ, 377 — с ИП и 
372 — с ЭТ. Таким образом, общее число пациентов в 
выборке составило не менее 1100 человек с примерно 
равным распределением по нозологическим формам.

В программе МПН-КЖ-2020 приняли участие 
1100 пациентов с Ph-негативными МПН и 100 врачей 
из 37 лечебно-профилактических учреждений (ЛПУ) 
из разных регионов Российской Федерации. Социаль-
но-демографическая характеристика пациентов во 
всей выборке и при разных формах МПН представлена 
в табл. 1, характеристика врачей — в табл. 2.

Согласно форме заболевания, распределение 
больных было следующим: 355 (32 %) пациентов с МФ, 
408 (37 %) — с ИП, 337 (31 %) — с ЭТ. Средний возраст 
пациентов составлял 58 ± 14 лет; 61 % женщин. В группе 
пациентов с ЭТ доля женщин больше (71 %). Пациенты, 
проживающие в сельской местности, составили 16,2 %, 
остальная часть (83,8 %) — городские жители. Согласно 
региону проживания, в программу включены пациенты 
из 8 федеральных округов; бóльшая доля пациентов 

была из Центрального, Северо-Западного, Приволж-
ского и Дальневосточного федеральных округов — 27,6, 
25,2, 16,8 и 15,4 % больных соответственно.

Почти половина участников исследования 
(47,3 %) имеют высшее образование, 51,6 % — среднее 
или среднее специальное образование. Работают 
42,2 % пациентов, не работают — 13 %. На пенсии 
находятся 43,3 % человек, кроме того, 12 (2,6 %) 
пенсионеров продолжают трудиться полный или 
неполный рабочий день. Учащимися вузов являются 
0,5 % пациентов. В браке состоят 68,9 % участников, 
не состоят в браке — 7,9 %, разведены — 8,8 %, вдов-
ствуют — 14,4 %. Наличие инвалидности указали 
39,2 % человек.

Подавляющее большинство пациентов участво-
вали в опросе во время планового амбулаторного 
приема (83,6 %) или дистанционно (7,5 %). Больные, 
получавшие помощь в стационаре, составили только 
8,9 % выборки. Согласно данным опроса, в целом при-
чина посещения врача-гематолога за последний год в 
большинстве случаев (83,6 %) состояла в контрольном 
обследовании. В качестве основной причины или 
одной из причин посещения врача 34,2 и 9,5 % паци-
ентов соответственно указали получение лекарствен-
ного препарата или госпитализацию по экстренным 
показаниям. Что касается отдельных нозологических 
форм МПН, получение лекарственного препарата как 
цель посещения гематолога отметили 40,8 % больных 
МФ, 31,6 % — с ИП и 30,4 % — с ЭТ; госпитализация 
имела место у 15,6, 9,8 и у 2,7 % больных МФ, ИП и ЭТ 
соответственно.

Средний возраст врачей составлял 42 ± 12 лет, по-
давляющее большинство специалистов (85 %) были 
женщины (табл. 2). Почти половина врачей (49 %) 
имеют профессиональный стаж более 15 лет. По виду 
ЛПУ специалисты в выборке распределились при-
мерно одинаково: специализированный гематологи-
ческий центр — 37 %, специализированное гематоло-
гическое отделение клинической больницы — 34 %, 
амбулаторное отделение/дневной стационар — 29 %. 
Согласно федеральным округам, в которых находятся 
ЛПУ, где работают специалисты, большее количество 
врачей-гематологов представляют Северо-Западный 
(33 %), Центральный (28 %) Дальневосточный (15 %) 
и Приволжский (13 %) федеральные округа (рис. 1).

Таблица 2. Общая характеристика врачей-гематологов (n = 100)

Показатель Значение

Средний возраст (± SD) на момент опроса, лет 42,3 ± 12,4
Соотношение женщин/мужчин, % 85/15
Профессиональный стаж, %

≤ 5 лет
6–10 лет
11–15 лет
> 15 лет

20
16
15
49

Место работы, %
Специализированный гематологический центр
Специализированное гематологическое отделение 
клинической больницы
Амбулаторное отделение/дневной стационар

37
34

29
SD — стандартное отклонение.

Дальневосточный
Приволжский
Северо-Западный
Сибирский
Уральский
Центральный
Южный

4 %

2 %

5 %

15 %28 %

33 %

13 %

Рис. 1. Распределение специалистов по регионам нахождения 
ЛПУ с указанием федерального округа

Fig. 1. Distribution of physicians across the Federal districts where 
their health and preventive facilities are located
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Согласно опросным листам врачей, больше по-
ловины гематологов указали, что каждый месяц у 
них наблюдаются в среднем от 1 до 10 пациентов с 
МПН (65, 55 и 64 % специалистов консультировали 
в течение 1 мес. менее 10 больных МФ, ИП и ЭТ соот-
ветственно). Только 6 % специалистов отметили, что 
каждый месяц проводят лечение/наблюдение более 
20 пациентов с МФ, 12 % — более 20 пациентов с ИП/
ЭТ. Такую информацию предоставили в основном 
специалисты следующих ЛПУ: ФГБУ «Национальный 
медицинский исследовательский центр им. В.А. Ал-
мазова», Московский городской гематологический 
центр ГБУЗ «Городская клиническая больница им. 
С.П. Боткина ДЗМ», ФГБУ «НМИЦ гематологии» 
Минздрава России, ГБУЗ MO «МОНИКИ им. М.Ф. Влади-
мирского», поликлиника с клинико-диагностическим 
центром ФГБОУ ВО «Первый Санкт-Петербургский 
государственный медицинский университет им. 
акад. И.П. Павлова», ГАУЗ «Оренбургская областная 
клиническая больница». Относительно того, как часто 
врачи приглашают больных МПН, находящихся в ста-
бильном состоянии, на плановые визиты, 69 % врачей 
отметили, что консультируют пациентов 1 раз в 
2–3 мес.; 28 % врачей — 1 раз в полгода и реже; только 
3 % врачей консультируют пациентов, находящихся в 
стабильном состоянии, 1–2 раза в месяц. На вопрос в 
отношении использования дистанционного взаимо-
действия 64 % врачей ответили, что пользуются этими 
возможностями с отдельными пациентами, 34 % — со 
всеми пациентами, а 2 % врачей не используют этот 
метод общения с больными.

Статистический анализ

Данные описательной статистики представлены 
в виде количества наблюдений, процентных долей, 
средних значений, медиан, квартилей. При выборе кри-
терия проверки статистической значимости различий 
между анализируемыми показателями основывались 
на характере распределения данных, оцененном с по-
мощью теста Колмогорова—Смирнова. При сравнении 
количественных показателей в трех группах пациентов 
применяли параметрический тест ANOVA и непараме-
трический тест ANOVA Краскела—Уоллиса с поправкой 
Бонферрони. Сравнение пропорций в трех группах 
больных проводили с помощью критерия χ2. Все тесты 
двусторонние, различия между сравниваемыми груп-
пами считали статистически значимыми при p < 0,05. 
Статистический анализ проведен с использованием 
программного обеспечения SPSS 23.0 и MedCalc.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ

Клиническая характеристика пациентов

Основная клиническая характеристика пациентов 
с МФ, ИП и ЭТ представлена в табл. 3, 4 и 5 соответ-
ственно.

Обращает на себя внимание, что при оценке 
прогностического риска при МФ врачи в меньшей 
степени пользовались такими прогностическими 
шкалами, как системы стратификации риска MIPSS и 
DIPSS+. Симптомы опухолевой интоксикации установ-

Таблица 3. Клиническая характеристика пациентов с миелофиброзом

Показатель

Число пациентов 

(n = 355)

Форма МФ, n (%)
Первичный 
Пост-ЭТ 
Пост-ИП 
Не указана 

306 (86,2)
13 (3,7)
35 (9,9)
1 (0,2)

Статус по шкале ECOG, n (%)
0 баллов
1 балл
2 балла
3 балла
4 балла
Нет данных

98 (27,6)
181 (51,0)
59 (16,7)
11 (3,1)
3 (0,8)
3 (0,8)

Симптомы опухолевой интоксикации, n (%)
Нет
Есть

Лихорадка > 37,8 °С
Потеря массы тела ≥ 10 %
Ночная потливость
Все три симптома

243 (68,5)
112 (31,5)
18 (16,1)
71 (64,3)
62 (55,4)

3 (2,7)
Спленомегалия, n (%)

Нет
Есть
Селезенка удалена

96 (27,0)
252 (71,0)

7 (2,0)
Риск по шкале IPSS, n (%)

0 баллов — низкий риск
1 балл — промежуточный-1 риск
2 балла — промежуточный-2 риск
≥ 3 баллов — высокий риск
Нет данных

74 (20,8)
86 (24,2)
61 (17,2)
59 (16,6)
75 (21,1)

Риск по шкале DIPSS, n (%)

0 баллов — низкий риск
1–2 балла — промежуточный-1 риск
3–4 балла — промежуточный-2 риск
≥ 5–6 баллов — высокий риск
Нет данных

53 (14,9)
123 (34,6)
95 (26,8)
16 (4,5)

68 (19,2)
Риск по шкале DIPSS+, n (%)

0 баллов — низкий риск
1 балл — промежуточный-1 риск
2–3 балла — промежуточный-2 риск
≥ 4 баллов — высокий риск
Нет данных

25 (7,0)
36 (10,1)
77 (21,7)
38 (10,7)

179 (50,4)
Риск по шкале MIPSS, n (%)

0–0,5 балла — низкий риск
1–1,5 балла — промежуточный-1 риск
2–3,5 балла — промежуточный-2 риск
≥ 4 баллов — высокий риск
Нет данных

17 (4,9)
19 (5,4)

53 (14,9)
14 (3,9)

252 (71,0)
Осложнения заболевания, n (%)

Тромбозы
Кровотечения

38 (10,8)
25 (7,1)

Терапия ко времени опроса, n (%)
Не проводилась
Проводилась

36 (10,1)
319 (89,9)

Средняя (диапазон) длительность текущей 
терапии, мес.

43,5 (0,25–264)

Средняя (диапазон) длительность ответа, мес. 27,8 (0,5–120)
Группа пациентов, n (%)

Получающие амбулаторное лечение
Дистанционного взаимодействия
Получающие стационарное лечение

271 (76,3)
29 (8,2)
55 (15,5)

DIPSS — Международная динамическая прогностическая шкала; 
ECOG — Восточная объединенная группа онкологов; IPSS — Междуна-
родная прогностическая шкала; MIPSS — Международная мутационная 
прогностическая шкала; МФ — миелофиброз; пост-ИП — постполиците-
мический; пост-ЭТ — посттромбоцитемический.
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Таблица 4. Клиническая характеристика пациентов с истинной 
полицитемией

Показатель

Число пациентов 

(n = 408)

Статус по шкале ECOG, n (%)
0 баллов
1 балл
2 балла
3 балла

135 (33,1)
211 (51,7)
57 (14,0)

5 (1,2)
Симптомы опухолевой интоксикации, n (%)

Нет
Есть

Лихорадка > 37,8 °С
Потеря массы тела ≥ 10 %
Ночная потливость 

348 (85,3)
60 (14,7)
4 (6,7)

24 (40,0)
43 (71,7)

Спленомегалия, n (%)
Нет
Есть
Селезенка удалена

239 (58,6)
167 (40,9)

2 (0,5)
Риск тромботических осложнений по R. Marchioli, n (%)

0 баллов — низкий
1 балл — промежуточный
2 балла — высокий
Нет данных

96 (23,5)
130 (31,8)
174 (42,7)

8 (2,0)
Осложнения заболевания, n (%)

Тромбозы
Кровотечения

77 (19,1)
23 (5,7)

Терапия ко времени опроса, n (%)
Не проводилась
Проводилась

21 (5,2)
386 (94,6)

Средняя (диапазон) длительность текущей 
терапии, мес.

49,4 (0,25–241)

Средняя (диапазон) длительность ответа, мес. 31,7 (0,25–192)

Группа пациентов, n (%)
Получающие амбулаторное лечение
Дистанционного взаимодействия
Получающие стационарное лечение 

344 (84,3)
31 (7,6)
33 (8,1)

ECOG — Восточная объединенная группа онкологов.

Таблица 5. Клиническая характеристика пациентов 
с эссенциальной тромбоцитемией

Показатель

Число пациентов 

(n = 337)

Статус по шкале ECOG, n (%)
0 баллов
1 балл
2 балла
3 балла
Нет данных

162 (48,1)
147 (43,6)
26 (7,7)
1 (0,3)
1 (0,3)

Симптомы опухолевой интоксикации, n (%)
Нет
Есть

Лихорадка > 37,8 °С
Потеря массы тела ≥ 10 %
Ночная потливость
Все три симптома

316 (93,8)
21 (6,2)
3 (14,3)
7 (33,3)
16 (76,2)
2 (0,6)

Спленомегалия, n (%)

Нет
Есть
Селезенка удалена

295 (87,5)
40 (11,9)
2 (0,6)

Риск тромботических осложнений по шкале IPSET-thrombosis, n (%)

0–1 балл — низкий
2 балла — промежуточный
≥ 3 баллов — высокий
Нет данных

150 (44,5)
98 (29,1)
84 (24,9)

5 (1,5)
Осложнения заболевания, n (%)

Тромбозы
Кровотечения

46 (13,6)
14 (4,2)

Терапия ко времени опроса, n (%)

Не проводилась
Проводилась

28 (8,3)
309 (91,7)

Средняя (диапазон) длительность текущей 
терапии, мес.

42 (0,25–183)

Средняя (диапазон) длительность ответа, 
мес.

29,3 (0,25–144)

Группа пациентов, n (%)

Получающие амбулаторное лечение
Дистанционного взаимодействия
Получающие стационарное лечение

305 (90,5)
22 (6,5)
10 (3,0)

ECOG — Восточная объединенная группа онкологов; IPSET-thrombosis — 
Международная прогностическая шкала риска развития артериальных 
тромбозов при эссенциальной тромбоцитемии.

лены у 31,5 % больных. Спленомегалия наблюдалась 
у 71 % пациентов. Осложнения заболевания в виде 
тромбозов имели 10,8 % больных, кровотечения — 
7,1 %. Согласно общесоматическому статусу, 78,6 % 
больных имели оценку по ECOG 0–1 балл. Терапия про-
водилась у большинства пациентов (89,9 %), средняя 
длительность лечения составила 3,5 года (диа пазон 
1 нед. — 22 года). Текущая терапия у больных МФ 
на основании данных, предоставленных врачами, 
включала гидроксикарбамид (55,5 %), руксолитиниб 
(32,6 %), препараты интерферона-α (11,3 %). Доля 
пациентов, достигших ответа на лечение, составила 
49,2 % (из числа тех, у кого имелась информация об 
ответе); средняя длительность ответа — 2,5 года. Ам-
булаторные пациенты и пациенты на дистанционном 
взаимодействии составили бо́льшую часть при МФ — 
84,5 %.

Согласно данным табл. 4, низкий или промежу-
точный риск тромботических осложнений установлен 
у более половины больных ИП (55,3 %). Тромбозы 
вследствие заболевания были у 19,1 % пациентов, 
кровотечения — у 5,7 %. Симптомы опухолевой 
интоксикации отмечены у 14,7 % больных, сплено-
мегалия — у 40,9 %. В группе ИП подавляющее число 

больных имели общесоматический статус 0–1 балл 
(84,8 %). Почти все пациенты получали терапию 
(94,6 %). Лечение пациентов с ИП включало гидро-
ксикарбамид (69,5 %), помимо этого применялись 
антиагреганты и антикоагулянты (24,6 %), а также 
препараты интерферона-α (16,1 %). Ответ достигнут 
у 68,5 % больных ИП (от числа тех, у кого имелась 
информация о результатах лечения). Средняя дли-
тельность ответа составила 2,6 года. Амбулаторные 
пациенты и пациенты на дистанционном взаимодей-
ствии составили большинство больных ИП — 91,9 %.

Согласно данным табл. 5, низкий или промежу-
точный риск тромботических осложнений установлен 
у 73,6 % больных ЭТ, у остальных — высокий риск 
(24,9 %) или отсутствовали данные о группе риска 
(1,5 %). Осложнения заболевания в виде тромбозов 
имели 13,6 % больных, кровотечения — 4,2 %. Сим-
птомы опухолевой интоксикации отмечены у 6,2 % 
больных, спленомегалия — у 11,9 %. В группе с ЭТ 
общесоматический статус 0–1 балл имели 91,7 % па-
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циентов. Терапия проводилась у подавляющего числа 
пациентов (91,7 %) и продолжалась в среднем 3,5 года 
(диапазон 1 нед. — 15 лет). В качестве текущего ле-
чения у больных ЭТ гидроксикарбамид использовался 
в 56,7 % случаев, препараты интерферона-α — в 29,5 %, 
антиагреганты и антикоагулянты — в 24,5 %. Ответ 
получен у 69,8 % больных ЭТ (от числа тех, у кого 
имелась информация о результатах лечения). Средняя 
длительность ответа составила 2,5 года. Почти все 
больные ЭТ (97 %) — амбулаторные пациенты или 
пациенты на дистанционном взаимодействии.

В целом большинство пациентов с МПН имели 
статус по шкале ECOG 0–1 балл (84,9 %). Среди па-
циентов с МФ была больше доля больных с низким 
общесоматическим статусом (≥ 2 баллов). Симптомы 
опухолевой интоксикации присутствовали на момент 
опроса только у 17,5 % пациентов всей выборки. 
Доля больных с наличием симптомов опухолевой 
интоксикации была в 2 раза больше в группе МФ, чем 
у больных ИП, и в 5 раз больше, чем в группе ЭТ. Наи-
более частым симптомом опухолевой интоксикации у 
больных МФ была потеря массы тела (63,4 %), а при 
ИП и ЭТ — ночная потливость (71,6 и 76,2 % от числа 
пациентов, имеющих симптомы опухолевой интокси-
кации, соответственно). Спленомегалия имела место 
у 71 % больных МФ, у 41 % — с ИП и у 12 % — с ЭТ. 
Осложнения заболевания в виде тромбозов чаще 
выявлялись у пациентов с ИП и ЭТ vs МФ (19,1 и 13,6 
vs 10,8 %), кровотечения — примерно одинаково при 

Рис. 2. Частота симптомов у пациентов с Ph-негативными МПН 
по опроснику MPN10

ИП — истинная полицитемия; МФ — миелофиброз; ЭТ — эссенци-
альная тромбоцитемия.

Fig. 2. Symptom prevalence in patients with Ph-negative MPNs ac-
cording to the MPN10 form

ИП  — polycythemia vera; МФ  — myelofibrosis; ЭТ  — essential 
thrombocythemia.
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ЭТМФ ИП МФ, ИП и ЭТ (7,1, 5,7 и 4,2 % соответственно). Боль-
шинство пациентов (> 90 %) получали терапию во 
время опроса. Амбулаторные пациенты и пациенты на 
дистанционном взаимодействии составили бóльшую 
часть выборки (≥ 85 %).

Заслуживают внимания данные о лечении па-
циентов исследуемой выборки. В соответствии с 
информацией, которую предоставили лечащие врачи, 
гидроксикарбамид по-прежнему остается «золотым 
стандартом» терапии при всех трех формах МПН. Более 
половины пациентов с МФ и ЭТ (55,2 и 55,7 %), а также 
68,4 % больных ИП получали лечение препаратами 
данной группы. Это самый частый вариант терапии у 
пациентов, включенных в программу. Руксолитиниб, 
один из наиболее эффективных современных пре-
паратов для лечения МФ, принимали только 33 % 
больных с указанной формой МПН. Эти данные явля-
ются подтверждением того, что оптимальное лечение 
пациентов с МПН, в первую очередь с МФ, остается 
актуальной проблемой для разных регионов РФ, в 
т. ч. из-за недостаточной доступности современных 
лекарственных средств и сложностей в системе 
финансирования лекарственного обеспечения. В кон-
тексте реальной ситуации важны результаты опроса 
пациентов и врачей-гематологов относительно 
обеспокоенности больных МПН из-за временной 
недоступности препаратов. В целом 30,6 % больных 
МПН указали, что испытывали беспокойство из-за 
возможных трудностей с обеспечением лекарствами, 
причем среди них больше доля больных МФ, чем ИП 
и ЭТ (37 vs 28 и 27 % соответственно; p = 0,006). Что 
касается врачей-гематологов, большинство специа-
листов (87 %) отметили, что, по их мнению, пациенты 
с МПН испытывают беспокойство из-за проблем с 
обеспечением лекарственными средствами. При этом 
81 % врачей-гематологов в рамках опроса указали, 
что полностью или в большинстве случаев удовлетво-
рены эффектом проводимого ими лечения у больных 
МПН, остальные удовлетворены эффектом лечения у 
меньшей части больных. Тем не менее для всесторон-
него и полноценного изучения ситуации, связанной 
с разными аспектами лечения больных МПН в РФ, 
требуются специальные исследования.

Симптомы и качество жизни у пациентов с Ph-

негативными МПН

Анализ симптомов и качества жизни больных 
МПН в рамках программы МПН-КЖ-2020 проводили 
на основании данных стандартизованных опросников 
MPN10 и HM-PRO, а также информации из опросных 
листов пациентов и «карт пациентов» («карты» за-
полнялись лечащими врачами).

Рассмотрим результаты оценки симптомов у 
больных МПН на основании опросника MPN10. Со-
гласно полученным данным, 95 % пациентов с МПН ис-
пытывали какие-либо симптомы во время проведения 
опроса. Эта информация сопоставима с результатами 
проекта Landmark, согласно которым 90 % больных 
МПН имели симптомы [10]. В среднем пациенты имели 
6 симптомов как по данным проекта Landmark, так и 
нашего иссл едования. На рис. 2 представлена частота 
симптомов у пациентов с МПН. По данным опросника 
MPN10, пациенты с МПН наиболее часто испытывали 
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Рис. 3. Распределение пациентов с (А) миелофиброзом, (Б) ис-
тинной полицитемией и (В) эссенциальной тромбоцитемией со-
гласно частоте симптомов различной степени выраженности 
по опроснику MPN10

Fig. 3. Distribution of patients with (А) myelofi brosis, (Б) polycythe-
mia vera, and (В) essential thrombocythemia depending on symp-
tom prevalence and severity according to the MPN10 form

следующие симптомы: слабость, вялость/снижение 
активности, проблемы с концентрацией внимания, 
дискомфорт в животе, раннее насыщение.

Как видно на рис. 2, более половины больных МФ 
испытывали слабость (92,6 %), вялость/снижение 
активности (89 %), проблемы с концентрацией 
внимания (73,4 %), дискомфорт в животе (70,1 %), 
раннее насыщение (63,3 %), ночную потливость (59,3 %) 
и боль в костях (55,1 %). Более половины больных ИП 
имели слабость (83,7 %), вялость/снижение активности 
(86 %), проблемы с концентрацией внимания (72 %), 
дискомфорт в животе (63,4 %), раннее насыщение 
(57,9 %), ночную потливость (56,5 %), боль в костях 
(53,3 %) и кожный зуд (64 %). Более половины больных 
ЭТ отмечали слабость (82 %), вялость/снижение 
активности (81,2 %), проблемы с концентрацией 
внимания (61,5 %), дискомфорт в животе (63,4 %), раннее 
насыщение (51,5 %). Примечательно, что слабость, 
будучи лидирующим симптомом у больных МПН как 
по данным международного проекта Landmark, так и 
в нашем исследовании, встречалась в отечественной 
выборке пациентов даже чаще: 92,6 % при МФ, 83,7 % 
при ИП и 82 % при ЭТ в исследовании МПН-КЖ-2020 vs 
81 % при МФ, 74 % при ИП и 71 % при ЭТ в исследовании 
Landmark.

При МФ большинство симптомов были более вы-
ражены, чем при ИП и ЭТ (p < 0,05). Следует отметить, 

что у больных ИП кожный зуд проявляется в большей 
степени, чем у больных МФ и ЭТ (p < 0,05). Кроме того, 
при ИП больше, чем при ЭТ, выражены дискомфорт 
в животе (p < 0,05) и проблемы с концентрацией 
внимания (p < 0,01). Согласно общему результату по 
MPN10, у больных МФ симптомы выражены в большей 
степени, чем при ИП и ЭТ, — 26,6 vs 23,4 и 18,7 балла 
соответственно (p < 0,05).

Рассмотрим, какие значительно выраженные 
симптомы чаще испытывали пациенты при разных 
МПН (рис. 3). При МФ у более 1/3 пациентов были 
следующие значительно выраженные симптомы: 
слабость (62 %), снижение активности (60 %), 
дискомфорт в животе (40 %), ночная потливость 
(37 %), раннее насыщение (36 %). При ИП значительно 
выраженные слабость, снижение активности, 
проблемы с концентрацией внимания и кожный зуд 
отмечались у 52, 51, 41 и 33 % больных соответственно. 
При ЭТ значительно выраженные слабость, снижение 
активности, проблемы с концентрацией внимания 
были у 46, 44 и 32 % пациентов соответственно. 
Отметим, что при МФ доля пациентов со значительно 
выраженными слабостью, ранним насыщением, 
дискомфортом в животе, снижением активности, 
ночной потливостью, повышением температуры тела 
и непреднамеренным снижением массы тела была 
больше, чем при ИП (p < 0,05). Кроме того, при МФ доля 
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пациентов со значительно выраженными слабостью, 
ранним насыщением, дискомфортом в животе, 
снижением активности, проблемами с концентрацией 
внимания, ночной потливостью, повышением 
температуры тела и непреднамеренным снижением 
массы тела была больше, чем при ЭТ (p < 0,01). Число 
пациентов со значительно выраженным кожным 
зудом было больше при ИП, чем при МФ и ЭТ (p < 0,005).

Таким образом, профили актуальных симптомов 
различаются у больных с различными вариантами 
МПН. Полученные данные об особенностях спектра 
симптомов у больных МФ, ИП и ЭТ в целом соответ-
ствуют результатам, которые продемонстрированы в 
рамках проекта Landmark [7, 10, 22].

Анализ качества жизни больных МПН в рамках 
программы МПН-КЖ-2020 проводили на основании 
опросника HM-PRO. Следует еще раз подчеркнуть, что 
HM-PRO является специальным опросником оценки 
качества жизни пациентов с онкогематологическими 
заболеваниями и относится к опросникам качества 
жизни нового поколения. В его структуру заложены 
вопросы, позволяющие оценивать разные аспекты 
качества жизни: физическое функционирование, со-
циальное функционирование, эмоциональное функ-
ционирование, режим приема пищи и питья (часть А) 
и вопросы, касающиеся выраженности симптомов 
(часть Б). В табл. 6 представлены средние значения 
показателей по шкалам и суммарным баллам опро-
сника HM-PRO при разных вариантах МПН.

Как видно из данных табл. 6, средний суммарный 
балл части А для всех больных МПН составил 20,4, что 
соответствует незначительному нарушению качества 
жизни. Выявленные нарушения в большей степени 
касаются физического и эмоционального функцио-
нирования, а также режима приема пищи и питья, в 
меньшей — социального функционирования. При 
этом нарушение качества жизни больше выражено у 
больных МФ, чем в группах ИП и ЭТ: суммарный балл 
части А — 23,4 vs 20,3 и 17,2 соответственно (p < 0,05). 
Физическое и эмоциональное функционирования 
были хуже у больных МФ и ИП, чем в группе с ЭТ 
(p < 0,001). Нарушения режима приема пищи и питья 
были статистически значимо больше при МФ, чем при 
ИП (p < 0,01) и ЭТ (p < 0,001). В то же время социальное 
функционирование у больных МФ, ИП и ЭТ оказалось 
сходным (p > 0,05).

Данные второй части опросника HM-PRO харак-
теризуют выраженность симптомов и их влияние 
на общее состояние пациентов. В соответствии с 
полученными результатами средний суммарный балл 
части Б для всех больных МПН составил 18, что соот-
ветствует умеренному влиянию симптомов на общее 
состояние пациентов. Влияние симптомов на общее 
состояние пациентов больше выражено у больных МФ 
и ИП, и оно характеризуется как умеренное. Влияние 
симптомов на общее состояние пациентов при ЭТ 
расценивается как незначительное. Суммарный балл 
части Б был статистически значимо выше у больных 
МФ, чем у больных ЭТ, — 20,5 vs 14,8 (p < 0,001). Кроме 
того, он был статистически значимо выше при ИП, чем 
при ЭТ, — 18,4 vs 14,8 (p = 0,001).

Отдельно проанализирована информация о сим-
птомах, полученная на основании опросника HM-PRO, 
которая дополнила данные опросника MPN10. В со-
ответствии с этими данными более 50 % пациентов с 
МПН отметили наличие головной боли и боли в спине. 
Таким образом, данные симптомы можно рассматри-
вать как актуальные при МПН. Следует отметить, что 
боль в спине статистически значимо чаще встречалась 
при ИП (55,7 %), чем при МФ и ЭТ (p < 0,001). Кроме 
того, у большой доли больных ИП (51,7 %) были 
кожные проблемы (зуд, синяки, сыпь и т. д.), которые 
чаще отмечались при ИП, чем при МФ и ЭТ (p < 0,001). 
Такие симптомы, как нарушение вкусовых ощущений, 
трудности с дыханием, запор, диарея, тошнота, ин-
фекции, увеличение лимфатических узлов, боль в 
груди, встречались у менее 30 % пациентов с разными 
вариантами МПН. Тем не менее эти данные также 
имеют клиническое значение, поскольку у некоторых 
пациентов указанные симптомы имели значительную 
выраженность и могли оказывать существенное вли-
яние на качество их жизни. Таким образом, исполь-
зование опросника HM-PRO позволило дополнить 
информацию о специфических симптомах при МПН, 
полученную на основании опросника MPN10.

В целом полученные результаты ожидаемы и 
сопоставимы с опубликованными данными. При этом 
следует отметить, что к настоящему времени количе-
ство работ, включающих сведения о профиле качества 
жизни у больных с Ph-негативными МПН, крайне огра-
ничено [7, 10, 23]. По результатам опроса пациентов 
с МПН в рамках проекта Landmark установлено, что у 

Таблица 6. Показатели качества жизни у пациентов с Ph-негативными МПН по опроснику HM-PRO

Шкала опросника HM-PRO

МФ, баллы ИП, баллы ЭТ, баллы Все МПН, баллы

Среднее SD Среднее SD Среднее SD Среднее SD

ФФ 27,2 24,2 23,6 23,8 17,0 20,4 22,7 23,3
СФ 10,0 15,4 9,6 15,3 9,3 15,9 9,6 15,5
ЭФ 31,6 21,6 29,1 20,8 24,8 20,0 28,6 21,0
РПП 24,9 26,2 19,3 23,2 18,0 24,3 20,7 24,7
Суммарный балл нарушения 

качества жизни (часть А)
23,4 16,4 20,3 15,6 17,2 15,6 20,4 16,0

Суммарный балл влияния 
симптомов на состояние 
пациента (часть Б)

20,5 14,7 18,4 13,3 14,8 11,8 18,0 13,5

SD — стандартное отклонение; ИП — истинная полицитемия; МПН — миелопролиферативное новообразование; МФ — миелофиброз; РПП — режим 
приема пищи и питья; СФ — социальное функционирование; ФФ — физическое функционирование; ЭТ — эссенциальная тромбоцитемия; ЭФ — 
эмоциональное функционирование.
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Рис.  4. Распределение больных с Ph-негативными МПН по (А) 
степени нарушения качества жизни и (Б) степени влияния 
симп томов на их общее состояние по опроснику HM-PRO

Fig. 4. Distribution of patients with Ph-negative MPNs depending on 
(А) grades of QoL impairment and (Б) grades of symptom impact 
according to the HM-PRO
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Рис. 5. Распределение больных МФ, ИП и ЭТ согласно степени 
нарушения качества жизни по оценкам (А) пациентов и (Б) ле-
чащих врачей-гематологов

ИП — истинная полицитемия; МФ — миелофиброз; ЭТ — эссенци-
альная тромбоцитемия.

Fig. 5. Distribution of MF, PV, and ET patients according to the grades 
of QoL impairment assessed by patients (A) and physicians (Б)

ИП  — polycythemia vera; МФ  — myelofibrosis; ЭТ  — essential 
thrombocythemia.

этой категории больных имелись нарушения качества 
жизни. При МФ они наблюдались чаще, чем при ИП и 
ЭТ [7, 10]. Кроме того, в недавнем крупномасштабном 
общенациональном исследовании, выполненном в 
Дании, с использованием стандартизованных опро-
сников качества жизни EORTC QLQ C30 и SF-36 вы-
явлены негативные изменения качества жизни при 
МПН по сравнению со здоровыми респондентами [23]. 
В этом исследовании также показано, что ролевое и 
социальное функционирования были хуже при МФ, 
чем при ИП и ЭТ.

Следует подчеркнуть, что применение в нашей 
программе опросника HM-PRO, специально разра-
ботанного для оценки качества жизни при злокаче-
ственных опухолях системы крови, является важным 
преимуществом исследования. Такой подход позволил 
получить информативные и полноформатные данные 
о разных аспектах функционирования больных МПН 
и выявить особенности профиля качества жизни при 
отдельных вариантах МПН. С помощью опросника 
HM-PRO можно также получить информацию о рас-
пределении больных согласно выраженности нару-
шения качества жизни и степени влияния симптомов 
на общее состояние пациентов. Так, более чем у поло-
вины пациентов с МПН не было нарушения качества 
жизни или оно было незначительным (66 %), однако 
34 % больных имели значительное (умеренное, 
сильное или очень сильное) нарушение качества 
жизни (рис. 4, А). Что касается влияния симптомов на 
общее состояние пациентов, его не было или оно было 
незначительным у 53 % больных, а у 47 % оно оказа-
лось значительным (рис. 4, Б). Данная информация 
свидетельствует о том, что около 1/3 больных МПН 
имели явные нарушения разных аспектов качества 
жизни и почти половина пациентов испытывала зна-
чительное влияние симптомов заболевания на общее 
состояние.

Дополнительно отметим, что 42 % больных 
МФ, 32 % с ИП и 23 % с ЭТ указали, что симптомы 
существенно ухудшают качество их жизни.

Отдельного внимания заслуживает оценка нару-
шения качества жизни по мнению самих пациентов 
и мнению их лечащих врачей. На рис. 5 представлено 
распределение больных МФ, ИП и ЭТ согласно степени 
нарушения качества жизни на основании оценок 
самих пациентов (по опроснику HM-PRO) и врачей-ге-
матологов (информация из «карт пациента»).

Как видно на рис. 5, оценка степени нарушения 
качества жизни самими пациентами и их лечащими 
врачами при МФ отличается незначительно. Доля 
пациентов с существенным нарушением качества 
жизни при МФ составила 40 % по мнению пациентов 
и 45 % по мнению врачей (p > 0,05). Однако при ИП и 
ЭТ пациенты и врачи по-разному оценивают степень 
нарушения качества жизни больных. Доля больных 
ИП и ЭТ со значительным нарушением качества 
жизни оказалась больше по оценкам пациентов, чем 
по оценкам их лечащих врачей: при ИП — 34 vs 26 % 
(p < 0,05), при ЭТ — 28 vs 10 % (p < 0,001).

Кроме того, проанализировано, каким образом 
больные с разными нозологическими вариантами 
МПН и их лечащие врачи оценивают влияние сим-
птомов на общее состояние пациентов. На рис. 6 

представлено распределение больных МФ, ИП и ЭТ 
согласно степени влияния симптомов на их общее 
состояние на основании оценок самих пациентов 
(по опроснику HM-PRO) и врачей-гематологов (ин-
формация из «карт пациента»). При МФ различия в 
восприятии степени влияния симптомов на общее 
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аналогичны данным международного проекта Land-
mark [8]. Таким образом, полученные результаты 
актуализируют вопросы, связанные с недостаточной 
оценкой медицинским сообществом проблем, ко-
торые могут возникать у пациентов с ИП и ЭТ.

Дополнительно проведен анализ восприятия 
своего состояния здоровья пациентами по 5-балльной 
шкале: отличное, очень хорошее, хорошее, посред-
ственное, плохое. На рис. 7 представлено распреде-
ление больных МФ, ИП и ЭТ согласно их собственным 
оценкам состояния своего здоровья в сравнении с 
таковым до начала болезни.

Согласно данным рис. 7, около половины паци-
ентов оценили свое текущее состояние здоровья 
как посредственное или плохое. Такую оценку 
дали 66 % больных МФ, 51 % — с ИП и 46 % — с ЭТ. 
Примечательно, что в рамках проекта Landmark 
группу с очень плохим, плохим и посредственным 
статусами здоровья составили только 41 % больных 
МФ, 25 % — с ИП и 22 % — с ЭТ [10]. Эти различия 
можно объяснить, с одной стороны, тем, что в силу 
ряда причин у пациентов с МПН в повседневной 
жизни больше проблем в связи с заболеванием и 
лечением, им требуется больше временны́х затрат на 
их решение. Эти факторы могут существенно влиять 
на восприятие состояния своего здоровья больными 
МПН. С другой стороны, это может быть обусловлено 
тем, что в нашем исследовании пациенты сравнивали 
свое состояние здоровья с таковым до начала болезни, 
а в проекте Landmark такого условия не было.

Отношение пациентов с МПН и врачей-

гематологов к проблемам заболевания 

и его лечения

Возможность оказания пациент-ориентиро-
ванной помощи при МПН зависит от многих факторов, 
в т. ч. от информированности о проблемах пациентов, 
связанных с заболеванием и лечением, и от уровня 
взаимодействия пациент–врач. В рамках программы 
МПН-КЖ-2020 проведен комплексный анализ осве-
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Fig. 6. Distribution of MF, PV, and ET patients due to the extent of symptom eff ect on their general health status as assessed by patients 
and hematologists treating them

ИП — polycythemia vera; МФ — myelofibrosis; ЭТ — essential thrombocythemia.

МФ
ИП
ЭТ

Ч
и

сл
о

 п
а

ц
и

е
н

то
в

, 
%

Плохое Посредственное ОтличноеОчень
хорошее

Хорошее

15

51

44 42

47

41

29

7
5 5 5 4

1 1
3

Рис. 7. Распределение больных МФ, ИП и ЭТ согласно их соб-
ственным оценкам состояния своего здоровья в сравнении 
с таковым до начала болезни

ИП — истинная полицитемия; МФ — миелофиброз; ЭТ — эссенци-
альная тромбоцитемия.

Fig. 7. Distribution of MF, PV, and ET patients depending on their 
evaluation of the own health status compared to that before dis-
ease onset

ИП  — polycythemia vera; МФ  — myelofibrosis; ЭТ  — essential 
thrombocythemia.

состояние больных между самими пациентами и их 
лечащими врачами были несущественные. Так, 55 % 
пациентов и 59 % врачей считают, что симптомы ока-
зывают значительное влияние на общее состояние 
(p > 0,05). При ИП и ЭТ имеются существенные рас-
хождения в оценках. Доля больных ИП и ЭТ со значи-
тельным влиянием симптомов на их общее состояние 
была больше по оценкам пациентов, чем по оценкам 
их лечащих врачей: при ИП — 50,5 vs 41,5 % (p < 0,05), 
при ЭТ — 37,3 vs 16 % (p < 0,001).

Серьезные расхождения в оценках восприятия бо-
лезни и ее влияния на разные аспекты жизни больных 
ИП и ЭТ между самими пациентами и их лечащими 
врачами и недооценка специалистами выраженности 
нарушений качества жизни при этих заболеваниях 
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домленности больных МФ, ИП и ЭТ о своем заболе-
вании и лечении, а также отношения к имеющимся 
симптомам и целям лечения. Кроме того, изучены 
различные аспекты взаимодействия пациент–врач. 
Данные вопросы рассматривались с точки зрения как 
самого пациента, так и его лечащего врача.

По данным опроса, подавляющее большинство 
больных МПН осведомлены о своем заболевании 
(94,6 %), однако 5,4 % пациентов не имели такой ин-
формации. Доля пациентов, не осведомленных о своем 
диагнозе, при МФ составляет 6,5 %, при ИП — 4,7 % и 
при ЭТ — 5 %. При этом 67 % больных МПН считали 
свое заболевание серьезным, 8 % — так не считали, 
а 25 % пациентов затруднились ответить на вопрос 
о степени тяжести имеющегося у них заболевания. 
Отметим, что при ИП и ЭТ доля пациентов, которые 
считали свое заболевание серьезным, была несколько 
меньше, чем при МФ, — 67,8 и 57,4 vs 79,8 % при МФ 
(p < 0,001).

Еще один важный аспект осведомленности 
пациентов в отношении заболевания касается того, 
связывают ли они имеющиеся симптомы с заболева-
ние м крови (рис. 8). Прежде всего отметим, что 65 % 
больных МФ, 63 % с ИП и 49 % с ЭТ начали испытывать 
симптомы более года назад от момента включения в 
исследование, т. е. значительная часть больных испы-
тывала симптомы до постановки диагноза. При этом 
из всех пациентов с МПН, имеющих симптомы, 64,9 % 
связывали их с имеющимся заболеванием, не связы-
вали — 4,9 %, остальные затруднились ответить. Доля 
пациентов с МПН, которые связывали имеющиеся 
симптомы с заболеванием, была выше при МФ, чем 
при ИП и ЭТ (70,7 % при МФ vs 65,9 % при ИП и 55,9 % 
при ЭТ; p = 0,002). Важно отметить, что около 1/3 па-
циентов из числа испытывавших симптомы затрудни-
лись ответить на вопрос об их связи с заболеванием, 
а доля пациентов, затруднившихся ответить, была 
больше в группе ЭТ, чем в группах ИП и МФ (37,3 vs 29 
и 26 %; p = 0,016). Таким образом, полученные данные 
свидетельствуют о том, что больные ЭТ в меньшей 
степени информированы в отношении симптомов 
заболевания, чем больные ИП и МФ.

В отношении проводимой терапии подавляющее 
большинство пациентов с МПН (81,2 %) полностью 
осведомлены о лечении, которое получают. Доля 
больных, осведомленных о проводимом лечении, 
несколько больше при ИП и ЭТ, чем при МФ (82,4 
и 82,1 vs 78,8 %). Из числа тех пациентов, которым 
проводилась терапия на момент опроса, 81,5 % указали 
конкретные названия получаемых препаратов, 
остальные пациенты не смогли сформулировать, 
какую терапию они получают, или дали неконкретный 
вариант ответа («принимаю лекарства» и т. п.).

Что касается мнения лечащих врачей, согласно 
их ответам, почти все больные МПН, участвовавшие 
в программе (99 %), полностью или частично 
осведомлены о своем диагнозе, степени тяжести 
заболевания и проводимом лечении. Большинство 
специалистов (82 %) считали, что все или почти все 
пациенты, которых они наблюдают, связывают свои 
симптомы с МПН.

Безусловно, информированность пациентов — это 
важный аспект, который следует иметь в виду при 

симптомы связаны с заболеванием
симптомы не связаны с заболеванием
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Рис. 8. Распределение больных МФ, ИП и ЭТ согласно их мне-
нию о связи испытываемых симптомов с заболеванием крови

ИП — истинная полицитемия; МФ — миелофиброз; ЭТ — эссенци-
альная тромбоцитемия.

Fig. 8. Distribution of MF, PV, and ET patients depending on their 
perceived association of symptoms with the hematological disease

ИП  — polycythemia vera; МФ  — myelofibrosis; ЭТ  — essential 
thrombocythemia.

Таблица 7. Симптомы МПН, требующие первоочередного 
внимания со стороны врача и коррекции по мнению пациентов 

и врачей

МПН Мнение пациентов Мнение врачей

МФ Слабость
Боль и дискомфорт 

в животе
Потливость 

88 %
28 %

18 %

Слабость
Боль и дискомфорт 

в животе
Спленомегалия 

91 %
50 %

27 %
ИП Слабость

Головная боль
Кожный зуд 

68 %
33 %
30 %

Кожный зуд
Головная боль

Слабость 

82 %
63 %
58 %

ЭТ Слабость
Головная боль

Потливость 

73 %
22 %
14 %

Слабость
Головная боль

Онемение 
конечностей 

71 %
43 %
26 %

ИП — истинная полицитемия; МПН — миелопролиферативное 
ново образование; МФ — миелофиброз; ЭТ — эссенциальная тромбоци-
темия.

оказании медицинской помощи. Пациенты, плохо ин-
формированные о своем заболевании и проводимом 
лечении, не могут в полной мере придерживаться 
рекомендаций врача в качестве активных участников 
лечебного процесса. По этим же причинам эффект 
лечения может быть сниженным. В целом, согласно 
полученным данным, бо́льшая часть пациентов с МПН 
осведомлена о своем заболевании и проводимом ле-
чении, однако имеются больные, которые не осведом-
лены. При этом практически все врачи считали, что их 
пациенты полностью или частично информированы 
о своем диагнозе, степени тяжести заболевания и 
проводимом лечении. Обнаруженные расхождения в 
оценках свидетельствуют о том, что врачи не во всех 
случаях имеют представление о степени осведомлен-
ности своих пациентов о заболевании, возможных 
симптомах болезни и проводимом лечении.

В ходе дальнейшего анализа сравнивали мнения 
пациентов и врачей в отношении симптомов, свя-
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занных с заболеванием, которые требуют первооче-
редного внимания со стороны врача и соответству-
ющей коррекции. Пациенты и врачи формулировали 
такие симптомы заболевания. В табл. 7 для каждого 
МПН представлены три наиболее часто встречаю-
щихся симптома по мнению пациентов и врачей.

Согласно данным табл. 7, при МФ главным сим-
птомом, требующим коррекции по мнению подавляю-
щего большинства пациентов (88 %) и врачей (91 %), 
была слабость. Второй по значимости симптом как 
по оценкам пациентов, так и по оценкам врачей — 
боль и дискомфорт в животе. Что касается третьего 
симптома, пациенты указали потливость (18 %), а 
врачи — спленомегалию (27 %). При ЭТ симптомом, 
нуждающимся в первоочередном внимании и кор-
рекции по мнению большей части пациентов (73 %) 
и врачей (71 %), также была слабость. Второй по 
значимости симптом как по оценкам пациентов, так и 
врачей — головная боль (22  и 43 % соответственно). 
Третьим по значимости симптомом пациенты отме-
тили потливость (14 %), а врачи — онемение конеч-
ностей (26 %). При ИП больные и врачи выбрали одни 
и те же симптомы, требующие коррекции. Однако, по 
мнению пациентов, на первом месте была слабость, на 
третьем — кожный зуд (отметили 68 и 30 % больных 
соответственно), а по мнению врачей, наоборот: на 
первом месте — кожный зуд, на последнем — слабость 
(указали 82 и 58 % врачей соответственно).

Представляет интерес информация о способах, 
которые используют больные МПН для облегчения 
симптомов. Для этого мы проанализировали, какая 
доля больных при МФ, ИП и ЭТ ставит лечащего врача 
в известность об имеющихся симптомах и ждет от него 
помощи, какая доля больных старается справляться с 
симптомами самостоятельно и какая доля больных 
ничего не предпринимает для того, чтобы справиться 
с имеющимися симптомами. Из всех пациентов с МПН, 
которые ответили на данный вопрос (n = 1043), боль-
шинство (75 %) указали, что обращаются к врачу и 
ждут помощи от него для облегчения симптомов, 19 % 
стараются справиться с симптомами самостоятельно 
и в некоторых случаях могут обратиться к врачу, 6 % 
пациентов ничего не предпринимают. Доля больных, 
которые самостоятельно справляются с симптомами, 
была больше при ЭТ и ИП, чем при МФ (27 % при ЭТ, 
26,9 % при ИП, 17,8 % при МФ; p = 0,005). Возможно, 
это объясняется тем, что при ЭТ и ИП пациенты в 
меньшей степени информированы о заболевании и 
его симптомах, чем при МФ. Подавляющее большин-
ство пациентов, испытывающих симптомы, отмечают, 
что применяют для их облегчения лекарственные 
препараты, которые рекомендовал врач, — 86,8, 
84,9 и 78,5 % больных с МФ, ИП и ЭТ соответственно. 
Значительное число больных старались изменить 
режим жизни и питания: 18,4 % при МФ, 23,8 % при 
ИП и 23 % при ЭТ. Некоторые пациенты обращались 
к нетрадиционным методам лечения: 8,2 % при МФ, 
6,6 % при ИП и 5,3 % при ЭТ. Только 1 % больных МФ 
и 2 % — с ИП и ЭТ обращались к психологу. Из других 
способов облегчения симптомов больные МФ указали 
следующие: отдых, посещение храма, позитивное 
мышление, обезболивающие мази, прием нестеро-
идных противовоспалительных средств; больные 

ИП — физическую активность; больные ЭТ — спорт, 
активный образ жизни, прием обезболивающих пре-
паратов.

Данная информация дает представление о том, 
как больные МПН справляются с имеющимися сим-
птомами. В целом большая часть пациентов следовала 
рекомендациям лечащего врача. Однако значительная 
доля больных обращалась к нетрадиционным ме-
тодам лечения и старалась изменить режим жизни и 
питания. Можно предположить, что такие пациенты 
конструктивно настроены на борьбу с заболеванием и 
пытаются использовать все возможные для этого спо-
собы, однако какая-то часть из них может относиться 
к группе пациентов, не удовлетворенных эффектом от 
предписанного врачом лечения или испытывающих 
затруднения в доступности адекватной медицин-
ской помощи. Данные аспекты требуют отдельного 
анализа. В этой связи также очевидно, что вопросы 
приверженности больных МПН к лечению заслужи-
вают пристального внимания и требуют дальнейшего 
изучения.

Другой важный аспект, рассмотренный в рамках 
опроса, касался необходимости поддержки пациентов 
со стороны родственников, коллег, служб социальной 
защиты и др. На основании опросных листов мы 
проанализировали, какая доля больных нуждается в 
поддержке и какая поддержка необходима. Пациенты 
могли выбрать несколько вариантов ответа. В итоге 
46,9 % больных МФ, 36 % с ИП и 32,2 % с ЭТ указали, 
что нуждаются в поддержке в связи с заболеванием. 
Чаще всего пациенты в нашей выборке указывали на 
необходимость поддержки со стороны родственников, 
при этом среди пациентов с ИП была несколько 
меньше доля нуждающихся в помощи родственников, 
чем в группах МФ и ЭТ (76,7 vs 83,6 и 85,2 %; p > 0,05). 
При МФ и ИП несколько больше была доля пациентов, 
которые нуждаются в поддержке со стороны органов 
социальной защиты населения, чем при ЭТ (26,1 и 
28,8 vs 18,5 %; p > 0,05). Это, вероятно, обусловлено 
социально-демографическими характеристиками па-
циентов: больше больных МФ и ИП имеют инвалид-
ность и, соответственно, в меньшей степени заняты 
полный рабочий день. Реже всего пациенты отмечали 
необходимость поддержки со стороны коллег и друзей: 
10,3 % при МФ, 13,7 % при ИП и 13,9 % при ЭТ. Примеча-
тельно, что доля больных, нуждающихся в поддержке 
при ИП и ЭТ, существенно превышает таковую по 
результатам проекта Landmark. Согласно данным 
международного проекта, необходимость в поддержке 
отметили только 22 % больных ИП и 15 % — с ЭТ. Веро-
ятно, полученные данные во многом определяются со-
циально-культурными особенностями, характерными 
для отечественной популяции больных.

Выявленные расхождения между оценками 
пациентов и врачей-гематологов проблем при МПН, 
связанных с заболеванием и лечением, могут быть в 
т. ч. обусловлены уровнем взаимодействия пациент–
врач. В рамках программы МПН-КЖ-2020 были изу-
чены разные аспекты взаимодействия пациент–врач. 
В первую очередь проведен анализ удовлетворен-
ности взаимодействием пациент–врач с точки зрения 
больных МПН и их лечащих врачей. В соответствии с 
данными опроса большее число больных, чем врачей, 
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удовлетворены взаимодействием пациент–врач. 
Полностью удовлетворены взаимодействием 87,2 % 
пациентов и 71,2 % гематологов. Следует отметить, 
что доля врачей, которые полностью удовлетворены 
взаимодействием пациент–врач, больше при ЭТ, чем 
при МФ и ИП (79,3 vs 65,6 и 70,8 %; p < 0,001). Для срав-
нения, согласно данным проекта Landmark, удовлет-
ворено взаимодействием пациент–врач одинаковое 
число больных МПН и врачей-гематологов — 87 %. 
Причем степень удовлетворенности врачей взаимо-
действием пациент–врач при ведении больных МПН 
была сходной при разных формах заболевания.

В рамках исследования мы проанализировали 
мнение больных МПН в отношении того, хотели бы 
они что-то изменить во взаимодействии с лечащим 
врачом. Пациентам было предложено выбрать из 
списка один или несколько вариантов ответов каса-
тельно аспектов, которые важны для улучшения вза-
имодействия с врачом. Оказалось, что 41,5 % больных 
МФ, 37,8 % с ИП и 35,2 % с ЭТ указали позиции, которые 
могли бы оптимизировать взаимодействие с врачом. 
Как видно на рис. 9, пациенты отметили следующие 
аспекты, которые, с их точки зрения, могут улучшить 
взаимодействие пациент–врач: 52 % — получение 
больше информации о заболевании и возможностях 
лечения, 35,8 % — увеличение времени на консуль-
тацию, 24,6 % — большее доверие со стороны врача 
и совместное обсуждение плана лечения и его резуль-
татов, 14,6 % — большее профессиональное внимание 
к проблемам и трудностям пациента (рис. 9).

Отметим, что в качестве иных мер по улучшению 
взаимодействия с врачом пациенты указали следу-
ющие: доступность получения направления к гема-
тологу, возможность общения по Интернету, возмож-
ность краткой консультации с врачом по телефону, 
бо́льшая возможность общения с ответственными 
лицами, от которых зависит принятие решений. Таким 
образом, ключевой аспект, который нуждается в 

Рис.  9. Распределение больных МПН согласно их мнению 
по аспектам, которые нуждаются в улучшении при взаимодей-
ствии с лечащим врачом

Fig. 9. Distribution of MPN patients due to their views on aspects for 
improvement in physician-patient relationship
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Рис. 10. Распределение (А) пациентов и (Б) врачей согласно их 
мнению относительно целей лечения МФ, ИП и ЭТ

ИП — истинная полицитемия; МФ — миелофиброз; ЭТ — эссенци-
альная тромбоцитемия.

Fig. 10. Distribution of (А) patients and (Б) physicians due to their 
views on MF, PV, and ET treatment goals

ИП  — polycythemia vera; МФ  — myelofibrosis; ЭТ  — essential 
thrombocythemia.
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улучшении при взаимодействии с лечащим врачом по 
мнению больных МПН, — повышение информирован-
ности пациента о заболевании и лечении. Безусловно, 
этот вопрос связан с необходимостью увеличения 
времени на общение с врачом. Данная информация 
может быть в дальнейшем учтена при пересмотре 
длительности приема пациента гематологом.

Дополнительно изучали, насколько совпадает 
представление о целях терапии МПН с точки зрения 
самого пациента и его лечащего врача. В рамках про-
граммы больным МПН и гематологам было предло-
жено выбрать основную цель лечения заболевания из 
предложенного списка ответов, а именно достижение 
нормальных показателей крови, улучшение качества 
жизни/уменьшение симптомов или предупреждение 
прогрессирования заболевания. Допускался выбор 
нескольких вариантов ответа. На рис. 10 представлено 
распределение пациентов и врачей согласно их мнению 
в отношении основных целей лечения МФ, ИП и ЭТ.

Больные МФ, согласно их ответам в отношении 
основной цели лечения заболевания, распредели-
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лись в равном соотношении: 56,1 % — достижение 
нормальных показателей крови, 58,9 % — улучшение 
качества жизни/уменьшение симптомов, 57,5 % — 
предупреждение прогрессирования заболевания. 
Мнение врачей относительно целей лечения МФ от-
личалось от мнения пациентов. Так, 95 % гематологов 
отметили улучшение качества жизни/уменьшение 
симптомов, 76,8 % — предупреждение прогресси-
рования заболевания и 33,3 % — достижение нор-
мальных показателей крови.

При ИП 61 % пациентов отметили в качестве 
основной цели лечения достижение нормальных по-
казателей крови, 53,9 % — предупреждение прогрес-
сирования заболевания, 51,2 % — улучшение качества 
жизни/уменьшение симптомов. Что касается точки 
зрения гематологов, их мнение в отношении основной 
цели лечения ИП, так же как и при МФ, отличалось от 
мнения пациентов: 85,9 % специалистов в качестве 
основной цели лечения ИП рассматривали улучшение 
качества жизни/уменьшение симптомов, 77,8 % — до-
стижение нормальных показателей крови, 55,6 % — 
предупреждение прогрессирования заболевания.

Больные ЭТ, согласно их ответам в отношении 
основной цели лечения заболевания, распределились 
сходным образом с группой ИП: 60,7 % — нормали-
зация показателей крови, 54,8 % — предупреждение 
прогрессирования заболевания и 50 % — улучшение 
качества жизни/уменьшение симптомов. При ЭТ 
мнение врачей-гематологов относительно целей 
лечения данного заболевания также отличалось от 
мнения пациентов. Так, 74,7 % специалистов отметили 
улучшение качества жизни и уменьшение симптомов, 
72,7 % — достижение нормальных показателей 
крови, 53,5 % — предупреждение прогрессирования 
заболевания.

Как видно из полученных данных, имеются 
расхождения в оценках целей лечения МПН между 
самими пациентами и врачами-гематологами. При 
этом примечательно, что больше половины больных 
МПН и подавляющее число врачей указали улучшение 
качества жизни/уменьшение симптомов заболевания 
как единственную цель терапии либо в сочетании с 
предупреждением прогрессирования заболевания и/
или нормализацией показателей крови.

Наконец, в рамках программы МПН-КЖ-2020 была 
проанализирована информация от больных МПН и ге-
матологов в отношении целесообразности дистанци-
онного взаимодействия пациента с лечащим врачом. 
Это необходимо для лучшего контроля заболевания, 
регулярного заполнения пациентом и отправки леча-
щему врачу электронных форм опросников с информа-
цией о своем состоянии и имеющихся симптомах. Учи-
тывая, что реализация программы проходила в период 
пандемии CОVID-19, эта информация представлялась 
особенно актуальной. Согласно полученным данным, 
68 % гематологов и 37,8 % пациентов считали целесо-
образным дистанционное взаимодействие с лечащим 
врачом для лучшего контроля заболевания; при 
этом 13 % врачей и 34,9 % пациентов затруднились с 
ответом. Что касается регулярного заполнения паци-
ентом электронных форм опросников и их отправки 
врачу, 74 % гематологов и 38,7 % пациентов ответили 
на данный вопрос утвердительно; 16 % специалистов 

и 44,3 % пациентов затруднились с ответом. Тот факт, 
что менее половины больных МПН заинтересованы 
в дистанционном взаимодействии с лечащим врачом 
и заполнении опросников для оценки своего состо-
яния, объясняется ограниченными возможностями 
использования Интернета, особенно в регионах, а 
также значительной долей пациентов пожилого воз-
раста. Следует отметить, что при ответе на вопрос о 
применении в своей практике опросников или анкет 
для оценки симптомов и других проблем у больных 
МПН 57 % гематологов отметили, что используют 
их иногда, 16 % — используют постоянно, 27 % — 
никогда не используют. Многие врачи отметили 
информативность и целесообразность применения 
опросников MPN10 и HM-PRO в клинической практике 
на разных этапах ведения больных МПН: диагности-
ческом, лечебном и на этапе наблюдения. Согласно 
их мнению, данные опросников служат полезным 
дополнением клинической информации и во многих 
случаях позволяют составить более полное представ-
ление о спектре проблем, имеющихся у пациентов, что 
помогает оптимизировать наблюдение и особенно 
актуально в рамках дистанционного взаимодействия 
с больными в период пандемии COVID-19. Дополни-
тельно гематологам было предложено ответить на 
вопрос о необходимости пересмотра схем лечения для 
сокращения посещений пациентом врача в условиях 
пандемии CОVID-19. Больше половины гематологов 
(53 %) считали целесообразным пересмотреть схемы 
лечения для уменьшения количества визитов к врачу 
в период пандемии.

Таким образом, результаты программы 
МПН-КЖ-2020 свидетельствуют о важности оценки 
качества жизни и симптомов при ведении больных 
МПН для улучшения взаимодействия пациент–врач 
и создания оптимальных условий для пациент-ори-
ентированной медицинской помощи в гематологи-
ческой практике. Полученные данные подтверждают 
результаты недавних зарубежных исследований о 
перспективности и актуальности использования циф-
ровых технологий для мониторинга качества жизни 
и симптомов в реальной клинической практике у 
больных с Ph-негативными МПН [22, 23, 26].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

В рамках национальной наблюдательной программы 
МПН-КЖ-2020 с использованием современной мето-
дологии оценки качества жизни впервые получены 
данные об особенностях качества жизни россий-
ских пациентов с Ph-негативными МПН, профиле 
симптомов при разных вариантах МПН и степени 
их влияния на повседневную жизнь пациентов. 
Больные МПН имеют нарушения качества жизни, 
которые в большей степени касаются физического и 
эмоционального функционирований, а также режима 
приема пищи и питья, в меньшей — социального 
функционирования. Более чем у 1/3 (34 %) пациентов 
с МПН зарегистрировано значительное нарушение 
качества жизни. При МФ значительное нарушение 
качества жизни наблюдается у большего числа паци-
ентов, чем при ИП и ЭТ. Физическое и эмоциональное 
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функционирования были хуже у больных МФ и ИП, 
чем у больных ЭТ; нарушения режима приема пищи и 
питья были значимо больше при МФ, чем при ИП и ЭТ. 
Социальное функционирование у больных МФ, ИП и 
ЭТ оказалось сходным. Что касается симптомов, чаще 
всего при МПН отмечались следующие: слабость, 
снижение активности, проблемы с концентрацией 
внимания, дискомфорт в животе, раннее насыщение. 
Обращает на себя внимание, что у подавляющего 
большинства больных МПН имеется слабость: у 92,6 % 
при МФ, у 83,7 % при ИП и у 82 % при ЭТ. При этом 
профили актуальных симптомов и их выраженность 
отличаются при разных МПН. У более 1/3 пациентов 
имеются следующие значительно выраженные сим-
птомы: при МФ — слабость, снижение активности, 
дискомфорт в животе, ночная потливость, раннее на-
сыщение; при ИП — слабость, снижение активности, 
проблемы с концентрацией внимания и кожный зуд; 
при ЭТ — слабость, снижение активности, проблемы с 
концентрацией внимания.

Обеспечение при МПН качественной и эффек-
тивной медицинской помощью возможно, если она 
ориентирована на пациента. Ориентированность 
на пациента — это в т. ч. информированность меди-
цинского сообщества о нарушениях качества жизни 
больных МПН, отношении пациентов к заболеванию 
и лечению, а также о трудностях, с которыми они стал-
киваются в процессе лечения. Участие в программе 
МПН-КЖ-2020 больных с Ph-негативными МПН и 
лечащих врачей-гематологов позволило оценить 
разные аспекты качества жизни, охарактеризовать 
отношение к заболеванию и лечению, а также 
взаимодействие пациент–врач на основании как 
мнения самих пациентов, так и мнения врачей 
и выявить имеющиеся расхождения в оценках. 
При МФ пациенты и врачи-гематологи сходным 
образом оценивают степень влияния симптомов на 
повседневную жизнь больных и уровень нарушений 
их качества жизни. При ИП и ЭТ имеют место серь-
езные расхождения в оценках восприятия болезни и 
ее влияния на разные аспекты жизни между самими 
пациентами и их лечащими врачами, отмечается не-
дооценка специалистами выраженности нарушений 
качества жизни при этих заболеваниях. При ИП 
больные и врачи выбрали одни и те же симптомы, 
требующие коррекции. При МФ и ЭТ не все симптомы, 
указанные больными как нуждающиеся в коррекции, 
указывались врачами. При МФ и ЭТ лидирующим 
симптомом, требующим коррекции по мнению пода-
вляющего большинства больных и врачей, является 
слабость. При ИП основным таким симптомом, по 
мнению большей части пациентов, является слабость, 
а по мнению врачей — кожный зуд.

Важный аспект при ведении больных МПН — ос-
ведомленность пациентов о своем диагнозе и прово-
димом лечении. Подавляющее большинство больных 
МПН осведомлены о своем заболевании и проводимом 
лечении. Большая часть пациентов считает свое 
заболевание серьезным. При МФ больше пациентов 
рассматривают свое заболевание как серьезное, чем 
при ИП и ЭТ. Установлено, что из всех пациентов с 
МПН, имеющих симптомы, 64,9 % связывали их с 
имеющимся заболеванием, не связывали — 4,9 %, 

остальные затруднились ответить. При этом доля 
пациентов с МПН, которые связывали имеющиеся 
симптомы с заболеванием, была выше при МФ, чем 
при ИП и ЭТ. Беспокойство из-за возможных трудно-
стей с обеспечением лекарственными препаратами 
испытывают 30,6 % больных МПН. При МФ доля таких 
пациентов больше, чем при ИП и ЭТ. Определены 
трудности, с которыми сталкиваются больные МПН: 
более половины из них отметили важность получения 
больше информации о заболевании и возможностях 
лечения, более 1/3 — увеличения времени на кон-
сультацию. При анализе информации, полученной от 
лечащих врачей-гематологов, установлено, что они 
не во всех случаях имеют представление о степени ос-
ведомленности своих пациентов о заболевании, воз-
можных симптомах болезни и проводимом лечении.

Другой значимый результат исследования, каса-
ющийся ведения больных МПН, связан с необходимо-
стью поддержки пациентов в связи с заболеванием со 
стороны родственников, коллег, служб социальной за-
щиты и др. Так, 46,9 % больных МФ, 36 % с ИП и 32,2 % 
с ЭТ указали, что нуждаются в такой поддержке. Эта 
информация должна быть дополнительно проанали-
зирована и использована для разработки меропри-
ятий социальной поддержки больных МПН.

В связи с тем, что программа МПН-КЖ-2020 реа-
лизовывалась в период пандемии COVID-19, проведен 
анализ мнений больных МПН и врачей-гематологов в 
отношении целесообразности дистанционного взаи-
модействия с лечащим врачом для лучшего контроля 
заболевания, необходимости регулярного заполнения 
пациентом и отправки лечащему врачу электронных 
форм опросников с информацией о своем состоянии и 
имеющихся симптомах. Более 2/3 врачей-гематологов 
и 1/3 пациентов считали целесообразным дистанци-
онное взаимодействие с лечащим врачом для лучшего 
контроля заболевания и утвердительно высказались 
о необходимости регулярного заполнения пациентом 
электронных форм опросников и их отправки ле-
чащему врачу. Эти данные подтверждают важность 
развития цифровых технологий в современной гема-
тологии для мониторинга состояния пациентов.

Данные, полученные в рамках программы 
МПН-КЖ-2020, с одной стороны, подтвердили клю-
чевые результаты международных исследований, в 
частности проекта Landmark, с другой — позволили 
выявить особенности нарушений качества жизни 
больных МПН в России и определить спектр специфи-
ческих проблем, связанных с заболеванием и лечением, 
которые характерны для этих пациентов в нашей 
стране. Отдельно отметим существенные преимущества 
программы МПН-КЖ-2020 по сравнению с проектом 
Landmark. Во-первых, в исследовании, проведенном в 
Российской Федерации, для оценки качества жизни и 
спектра симптомов при МПН применялись современные 
стандартизованные опросники, что значительно повы-
шает валидность полученных результатов. Во-вторых, 
в программе МПН-КЖ-2020 в опросе вместе с пациен-
тами участвовали их лечащие врачи-гематологи, а в 
проекте Landmark больные МПН и врачи-гематологи 
не зависели друг от друга. Безусловно, примененный в 
нашем исследовании подход обеспечил получение паци-
ент-ориентированных данных и позволил более точно 
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и надежно охарактеризовать отношение пациентов и 
врачей к заболеванию и проводимому лечению.

Реализация в Российской Федерации нацио-
нальной программы МПН-КЖ-2020 — важный вклад 
в повышение осведомленности о проблемах больных 
МПН, связанных с заболеванием и лечением, в актуа-
лизацию вопросов их качества жизни и привлечение 
внимания к неудовлетворенным потребностям этой 
категории пациентов. Результаты, полученные в 
рамках программы МПН-КЖ-2020, позволят гемато-
логам, проводящим лечение пациентов с МПН, лучше 
понять трудности, с которыми сталкиваются их паци-
енты, и могут использоваться ими для улучшения ка-
чества помощи этой категории больных. Результаты 
программы МПН-КЖ-2020 могут быть положены в 
основу рекомендаций по улучшению/поддержанию 
качества жизни пациентов с Ph-негативными МПН 
и применены для разработки мероприятий, направ-
ленных на повышение осведомленности больных 
МПН и их родственников в отношении заболевания 
и лечения, включая проведение онлайн-школ для 
пациентов.
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