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Основные кожные проявления истинной полицитемии (ИП) включают зуд, в том числе
аквагенный, плетору и эритромелалгию.

Image

Кожный зуд встречается у 65% пациентов с ИП, преимущественно локализован
на бедрах и верхней части туловища, может усиливаться после контакта с водой
и не поддается терапии антигистаминными препаратами у 40% пациентов.
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Плетора проявляется покраснением кожных покровов и слизистых оболочек,
преимущественно лица, кистей рук, области ногтей и конъюнктив.
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Эритромелалгия — относительно редкое проявление ИП, которое определяют как
эритему, боль и повышение температуры кожи. Чаще всего эритромелалгию
выявляют на стопах, реже — на кистях рук и лице.



Введение
ИП характеризуется эритроцитозом, тромбоцитозом и спленомегалией, которые
развиваются вследствие мутации, главным образом в гене JAK2 [1].

ИП считают наиболее распространенным миелопролиферативным новообразованием
(МПН), заболеваемость которым в зависимости от популяции варьирует от 0,4 до 2,8
случая на 100 000 населения [1].

Панцитоз крови вызывает развитие ряда кожных симптомов, которые широко
распространены среди пациентов с ИП [1].

В данном материале рассмотрены характерные признаки кожных симптомов ИП,
с которыми дерматолог может столкнуться в рутинной практике.

Кожные проявления истинной полицитемии
Основные кожные проявления ИП включают следующие симптомы и признаки:

Кожный зуд
Плетора
Эритромелалгия [1]

Указанные проявления являются следствием увеличения числа форменных
элементов в крови (панцитоза). Все кожные проявления ИП ассоциированы
с панцитозом, однако могут иметь разные механизмы развития.

Кожный зуд

Кожный зуд развивается приблизительно у 65% пациентов с ИП [3]. Для кожного
зуда у пациентов с ИП характерно усиление или появление после приема горячей
ванны или душа. Считают, что зуд у пациентов с ИП вызван повышенным уровнем
гистамина на фоне базофилии крови [4].

У пациентов с ИП аквагенный зуд могут регистрировать задолго до постановки
диагноза (10 и более лет). Наиболее распространенные локализации зуда —
передняя поверхность бедер и верхняя часть туловища (рис. 1) [5].

Выраженность зуда у больных ИП существенно варьирует. Около 15% описывают зуд
как легко переносимый, в то же время до 15% больных описывают зуд как
нестерпимый [5].

Специфическая терапия ИП (флеботомии и циторедуктивная терапия) приводила
к полному разрешению зуда только у 5,6% пациентов, в то же время выраженность
зуда на фоне лечения ИП может усиливаться [5].

Применение антигистаминных лекарственных средств у пациентов с аквагенным
зудом было неэффективным в 41% случаев [5].
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Рисунок 1. Относительная распространенность локализации аквагенного зуда
[5]

Плетора

Плетора — покраснение кожных покровов и слизистых оболочек в результате
скопления в сосудах эритроцитов, т. е. полнокровия [6].

Плетора преимущественно проявляется на лице, ладонях, в области ногтей, а также
на слизистых оболочках, в том числе конъюнктиве [6].

Типичные проявления плеторы отражены на рис. 2–4 [7].
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Рисунок 2. Плетора лица [7]
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Рисунок 3. Плетора кистей рук (слева и посередине) в сравнении со здоровой
рукой (справа) [7]
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Рисунок 4. Плетора лица и конъюнктив [7]

Эритромелалгия

Эритромелалгия является редким, но ярким проявлением ИП. Эритромелалгия
развивается вследствие пароксизмальной вазодилатации [4]. Преимущественно
эритромелалгию обнаруживают на ступнях, однако могут также наблюдать на кистях
рук (рис. 5) и лице [8].

Симптомами эритромелалгии являются покраснение кожных покровов, наряду
с локальной болью и увеличением температуры кожи [8].
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Рисунок 5. Эритема рук при эритромелалгии [9]

Ведение пациента с типичными признаками
истинной полицитемии
Основные симптомы ИП являются неспецифичными и могут быть обнаружены при
других состояниях, по этой причине пациенту необходим тщательный
дифференциальный диагноз.

Пациенту с типичными симптомами ИП без других явных причинных факторов
следует выполнить клинический анализ крови. Уровень гемоглобина в крови более
165 и 160 г/л или гематокрит более 49 и 48% для мужчин и женщин
соответственно — являются одним из больших критериев диагноза ИП [1]. При
их выявлении пациенту может быть показана консультация гематолога.

Наводящими на возможное наличие ИП признаками также являются повышение
уровня тромбоцитов и лейкоцитов в крови, которые ассоциированы с панмиелозом
[1].



Заключение
ИП сопровождается яркими кожными проявлениями, знание которых позволит
дерматологу улучшить диагностику ИП и междисциплинарное взаимодействие
с гематологами.

При выявлении подобных симптомов дерматологу стоит оценить вероятность
наличия у пациента ИП и необходимость консультации гематолога.
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